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Ein Beitrag zum Krankheitsbild der Chorea
chronica progressiva.

Von
Dr. R. Frotscher,

Oberarzt an der Landes-Heil- und Pflegeanstalt Weilmiinster, kreisirztlich gepriift.

Die Chorea chronica progressiva oder Chorea Huntington ist
nach verschiedenen Richtungen hin eine noch recht unklare Krankheit.
Nach Oppenheim (14) ist sie ein im ganzen seltenes Leiden, eine
Kraokheit sui generis, die scharf von dem bekannten Krankheitsbilde
der Chorea minor zu trennen ist und die eine ausgesprochene Neigung
besitzt, sich durch Generationen fortzuerben. 1872 ist sie zuerst von
dem amerikanischen Arzt Huntington beschrieben worden, wurde aber
lange Zeit nicht recht beachtet und erst im letzten Jahrzehnt wieder
allgemein bekannt. Steyerthal (18) hat 1908 die Originalpublikation
Huntingtons, die nur schwierig aufzutreiben war, in Uebersetzung der
Mitwelt wieder zugiinglich gemacht. Die der Krankheit eigentiimlichen
Ziige sind, wie bekannt, das Auftreten von choreatischen Bewe-
gungen, welche pach Striimpell (20) mit denen der Chorea minor
vollig iibereinstimmen, und zwar selten vor dem 30. Lebensjahre, meist
erst im vorgeriickten Alter, dabei zunehmende Geistesschwiche
bis zur volligen Verblodung, und die Neigung, sich auf spitere Gene-
rationen zu vererben und meist zahlreiche Mitglieder ciner Familie in
mehreren anfeinanderfolgenden Geschlechtern zn befallen. Eine sehr
ausfihrliche kritische Darstellung der Chorea Huntington verdanken
wir Facklam (4) (1898).

In den letzten Jahren sind eine ganze Reihe von Publikationen
iiber dic Chorea Huntington erschienen, jedoch herrschen beziiglich
einiger Punkte noch recht erhebliche Meinungsverschiedenheiten, so be-
sonders iiber die Aetiologie und die pathologische Anatomie der Er-
krankung, wihrend man sich iiber die Symptomatologie, die Prognose
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usw. ziemlich einig ist. Ueber die Aetiologie der Erkrankung weiss man
noch nicht viel; soviel steht fest, dass die meisten Fille durch Ver-
erbung erworben werden. Woher aber stammt die Erkrankung bei
dem zuerst erkrankten Ahnen, der sie auf seine Nachkommenschaft iiber-
tragt? Es liegt auf der Hand, dass ihr noch andere Ursachen zu Grunde
liegen miissen. Einzelne Fille sind beschrieben worden, bei denen nichts
von Hereditiit nachweisbar war. Man hat Traumen dafiic verantwort-
lich gemacht und einen Zusammenhang mit Gemiitserschiitterungen,
Schwangerschaft, Epilepsie, Migrine und dergl. angenommen [West-
phal (23), Schabad (15)] u. a.

Auch beziiglich der pathologischen Anatomie der Krankheit
sind die Verhiltnisse durchaus noch nicht klar. Es erscheint daher
zweckmissig, moglichst alle &drztlich beobachteten Fille zu verdffent-
lichen, um Material fiir weitere Forschungen zu liefern. In den nach-
stehenden Zeilen mdchte ich die Krankheitsgeschichten von drei Fillen
von Chorea Huntington, die in den letzten Jahren in unserer Aupstalt
(Direktor San.-Rat Dr. Lantzius-Beninga) beobachtet wurden, der
Oeffentlichkeit iibergeben, da mir einige Befunde nicht ohne allgemeines
Iuteresse zu sein scheinen.

1. Sch., Johann, Landwirt aus K., chelich geboren 1830. Eltern nicht
blutsverwandt. Der Vater, seines Zeichens Schmied und Landwirt, kdrperlich-
und geistig gesund, wurde 62 Jahre alt und starb an einer ,entziindeten Warze“
an der Backe (wohl Infektion). Die Mutter wurde 70 Jahre alt. Von ihr aus
ist der Patient erblich belastet. Sie war in den letzten Lebensjahren nerven-
und geisteskrank. Aus den Akten geht hervor, dass sie im hohen Alter an
nNervenzucken* und Kriampfen gelitten hat, Der arztliche Fragebogen besagt
direkt: ,Mutter leidet an Veitstanz und ist unzurechnungsfahig¥ (die Mutter
lebte damals, 1896, noch, der Fragebogen ist vom Hausarzt ausgefillt). In
einer Anstalt ist die Mutter offenbar nicht gewesen. Nach glaubwiirdiger Aus-
sage eines Ortseinwohners (Vormund des spater unter 2. zu erwahnenden
Patienten Thecdor Sch.) haben noch 2 Geschwister der Mutter an der-
selben Krankheit (Nervenzucken) gelitten und sind daran gestorben. Nihere,
Angaben dariiber fehlen.

Ueber die Jugendjahre des Patienten sind die Angaben nur spirlich,
Die kérperliche und geistige Entwickelung verliefen anscheinend ohne Stérungen.
Patient war Soldat, spater Bergmann; wilrend dieser Beschaftigung erwarb er
eine ziemlich betridchtliche Schwerhorigkeit, anscheinend infolge einer Pulver-
explosion. Lues wurde angeblich nicht akquiriert, jedoch scheint es, als ob
er sich spiter dem Trunke ergeben habe. Er verheiratete sich. ,Ebestand und
Trunk haben einen ungiinstigen, nachteiligen Einfluss auf den Kranken aus-
gelibt* (drztl. Fragebogen). Aus dem Anfang der 90er Jahre wird berichtet,
dass er in Unfrieden mit seiner Frau lebte, dieselbe misshandelte und bedrohts,
Er beschuldigte seine Frau der ehelichen Untreue und behauptete sogar, dass
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sie mit ihrem eigenen Vater geschlechtlichen Verkehr habe, ausserdem treibe
sie Unzucht mit dem Ortsnachtwichter. Die gereizte Stimmung des Patienten
wurde durch ibermissiges Trinken noch gesteigert, so dass er schliesslich
gegen seine Familie aggresiv wurde und wegen Gemeingefahrlichkeit im Jahre
1893 der Irrenanstalt E. zugefiihrt werden musste.

Aus dem damals aufgenommenen Status ist folgendes bemerkenswert:

Patient sieht korperlich kriftig aus, hat blihende Gesichtsfarbe. Infolge
seiner Schwerhorigkeit ist eine Verstindigung mit ihm mit Schwierigkeiten ver-
kniipft. In seinem Verhalten ist er sehr stumpf und apathisch, ohne jede
Krankheitseinsicht; sein gewalttitiges Verhalten seiner Krau und seinem
Schwiegervater gegeniiber, die er wiederholt mit Totschlagen bedroht hatte,
leugnet er einfach ab. Die Sprache ist schwerfillig, stotternd, schwer zu ver-
stehen. Sein Korper, besonders die Extremitaten, sindbestdndigin zappelnder,
choreaartiger Bewegung, so dass sein Gang etwas Ungeschicktes hat.
An seinen Wahnideen (Untreue der Frau) hilt er fest, besteht darauf, sie zu
verklagen und sich scheiden zu lassen. — Patient, dessen Erkrankung als
Paranoia mit sekundirem Schwachsinn aufgefasst wurde, blieb 2 Jahre in der
Anstalt, verhielt sich meist ruhig, half mit bei hiiuslichen Arbeiten. Er glaubte
zuletzt, seine Frau sei gestorben, man habe es ihm zugerufen. Als seine Frau
ihn besuchte, schien er nicht recht mit sich im Reinen, ob sie es wirklich wire
oder nur ein Phantasiegebilde; er dusserte wenigstens hinterher, es konne auch
jemand Anderes gewesen sein.

1895 wurde er entlassen. Bald nach seiner Entlassung geriet der Kranke
mit seiner Umgebung wieder in Konflikt. Wenn er aufgeregt war, misshandelte
er seine Frau titlich und beleidigte sie in rohen und gemeinen Ausdriicken,
vernachldssigte seine hiuslichen und pekuniiren Verhaltnisse, zeigte auffallende
Gedachtnisdefekte. Mitunter war er wieder ,auffallend still“. In dem
damals (1897) erstatteten Gutachten des Kreisphysikus heisst es: ,,Sprache
stockend und schwerfillig. Patient macht schon beim ersten Anblick den Kin-
druck eines schwachsinnigen Menschen. Der Gutachter hielt die Erkrankung
fiir progressive Paralyse. Auf Grund dieses Gutachtens kam Sch. 1897 wieder
in die Anstalt E.

In den #rztlichen Akten wird angegeben:

Sch. zeigt dasselbe Verhalten wie bei seinem ersten Aufenthalt. Er ist
im allgemeinen stumpf und apathisch und sehr schwer zum Sprechen zu be-
wegen. Seine Intelligenz hat noch bedeutend mehr abgenommen, die
Geddchtnisschwiche tritt noch auffallender hervor. Krankheitseinsicht fehlt
vollig, er will entlassen sein, da ihm nichts fehle. Patient nimmt Teil an
hiuslichen Arbeiten.

1898 ist vermerkt: ,Patient ist stets stumpf und teilnahmslos, wird
geistig immer schwioher. Die Sprache ist so schwerfillig und unbeholfen,
dass er kaum verstandlich ist“. Er wurde immer hinfilliger, konnte fast nichts
mehr arbeiten, klagte iiber Schmerzen in oberen und unteren Extremititen,
ging sehr steif- und breitbeinig. Geistig wurde er auch immer stumpfer und
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sprach fast gar nichts mehr, verkehrte mit Niemanden. Der Ernihrungszustand
war noch immer relativ gut.

1900 wurde der Patient in unsere Anstalt iiberfibrt. Die Untersuchung
ergab, wie frilher, das Vorhandensein charakteristischer choreatischer
Zuckungen in oberen und unteren Extremititen und Rumpfimushkulatur. Die
Haltung ist steif, der Kopf etwas nach hinten und links gezogen; der Gang
ungelenk, schiebend, meist hilft Sch. beim Gehen in der Weise nach, dass er
den ganzen steifgehaltenen Korper um die Lingsachse dreht. Die Zunge macht
unsichere Bewegungen, weicht etwas nach links ab und wird beim Sprechen
fast gar nicht bewegt, so dass die Antworten nur dann zu verstehen sind, wenn
man schon vorher ungefahr weiss, was er sagen will. Im ibrigen ist Sch. ganz
verblodet, ausser seinem Namen weiss er kaum noch etwas anzugeben, be-
schiftigt sich nicht, verkehrt nicht. Aussehen ungesund, Gesichtsfarbe blass
und zyanotisch, Herzaktion schlecht. Patient bewegt sich wenig, sitzt meist
oder liegt.

Der Tod erfolgte 1901, der Kranke erlag einer hypostatischen Pneumonie
infolge chronischer Herzschwiche (kleines, atrophisches Herz).

Das sehr ausfithrliche und genaue Sektionsprotokoll verzeichnet
wortlich:

»Das Gehirn mit seinen Hauten bietet in allen Teilen normaie Verhiltnisse;
insbesondere sind Stirn- und Schlifenwindungen Ausserlich und im Durchschnitt
normal, Schnitte durch die Stammganglien, Pons, Medulla oblongata und Klein-
hirn ohne Besonderheiten. Pia zart, ebenso alle Gefisse. Nur die rechte
Vertebralis ist bedeutend kleiner als die linke. Blutgehalt normal.“

2. Sch., Theodor, Bruder des vorigen, Gast- und Landwirt, 1854
geboren, _

Nach den Angaben des drztlichen Fragebogens war Patient als Kind ge-
sund, hatte nie Kramnpfe, war aber von jeher leicht zornig und reizbar. Keine
syphilitische Ansteckung, keine sonstigen nachteiligen Einfliisse der Verhéltnisse
auf seine Gesundheit. War Soldat, verheiratete sich, hatte 4 Kinder. Die
Krankheit kam bei ihm zum Ausbruch etwa 1904, also ungefihr im Alter von
50 Jahren. Sie begann allmihlich mit Vorldufern (Hor- und Sprachstérungen),
bald stellte sich auch das ominose ,Nervenzucken“ ein. Die Sprache ver-
schlechterte sich immer mehr, sie wurde stammelnd, der Gang unsicher. Nach
etwa 2jihriger Dauer des Leidens (1906) musste Patient sein Geschift auf-
geben, da er nicht mehr im Stande war, ein Glas Bier einzuschdnken. Kr
verpachtete seine Wirtschaft und wohnte bei dem neuen Inhaber derselben.
Er wurde aber immer hinfdlliger, unsauber mit seinen Entleerungen; zuletzt
zog er sich nicht mehr aus und duldete auch nicht, dass andere ihn entkleideten.
Dadurch, dass er seine Notdurfi auf der Strasse verrichtete, erregte er offent-
liches Aergernis und wurde nun auf Grund eines kreisirztlichen Attestes in
unsere Anstalt aufgenommen (1909). Bei seiner Aufnahme war er véllig teil-
nahmslos und obne Verstindnis fiir seine Lage. Korperlich war er sehr
:schmutzig und verwahrlost; gegen Auskleiden und Baden striubte er sich in
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der heftigsten Weise, wollte nicht im Bett bleiben, wurde erst auf Narkotika
ruhiger. Am Tage nach der Aufnahme ganz verwirrt und verblédet, nicht zu
fixieren, Lebhafte choreatische Bewegungen mit Kopf, Hinden, Armen,
lebhaftes Grimassieren. Spricht wenig und nur in abgebrochenen Sitzen,
schreit laut, wenn er ins Bad soll.

Status praesens: Mittelgrosser, kriftig gebauter Mann. Knochenbau
und Muskulatur gut entwickelt. Reflexe nicht wesentlich verandert, nurPatellar-
reflex etwas gosteigert. Fussklonus angedeutet, kein Babinski. Sensibilitit
anscheinend herabgesetzt, ihre Priifung mit Schwierigkeiten verbunden. Mo-
tilitdat: Patient geht unter ofteren Drehungen in der Hiifte und Einknicken
in den Kniegelenken. Mit Gesicht und Kopf macht er fortwihrend ungeordnete,
choreaartige Bewegungen, dreht den Kopf rechts und links, beugt ihn etwas
vor und wieder zuriick in schraubenférmigen Windungen, faltet die Stirn,
macht die Augen auf und zu, bildet den Mund zur Schnauze und verzerrt ihn
bald so, bald so, dabei halblaute T'one von sich gebend. Auch die Hinde sind
in fortwihrender Bewegung; die Muskulatur der Hinde zittert. Starker Spasmus
besonders in Knie- und Hiiftgelenken und im Nacken. Sprache unveriindert
infolge der choreatischen Bewegungen der Lippen, der Zunge, des Gaumens,
halblautes kindliches Lallen, Zunge liegt wie ein Kloss im Munde. Gesichts-
ausdruck ganz verblodet. Pupillen mittelweit, rund, gleich, prompt reagierend.
Auf alle ihm vorgelegten Fragen reagiert Patient damit, dass er unter leb-
haftestem Grimassieren kaum verstindlich seinen Namen nennt.

Der Zustand ist bis heute im wesentlichen unverdndert geblieben. Die
choreatischen Bewegungen haben an Intensitdt nachgelassen, nehmen aber bei
Erregung wieder zu. Im Schlaf sind sie nicht bemerkbar. Patient ist sehr un-
sauber mit seinen Entleerungen; ein beginnender Dekubitus ist unter Bader-
behandlung wieder abgeheilt. Sein geistiger Zustand muss als totale Ver-
blédung bezeichnet werden.

3. B., Gustav, Schreiner. 1856 ehelich geboren. Von den Eltern ist nur
bekannt, dass sie friith starben; nihere Angaben iiber Kindheit fehlen. Patient
war ein fleissiger und ordentlicher Arbeiter, trank nicht; ist verheiratet.
1895 erlitt er einen Unfall, indem ihm ein schwerer Balken auf den
Kopf fiel; er war damals einige Zeit bewusstlos, hatte eine Wunde am Kopf.
Erbrechen wurde nicht beobachtet. Er lag wochenlang zu Bett; nach Angabe
seiner Frau und Tochter soll damals Sprachstérung bestanden haben. Seit dem
Unfall hatte er fast anhaltend Kopfschmerzen, auch liess das Geddchtnis
nach, er war aber noch im Stande, weiter zu arbeiten. Auch wollen die An-
gehorigen bald nach dem Unfall das Auftreten von ,zuckenden Bewegungen
‘mit dem Kopf“ die allmiblich an Intensitit zunahmen, beobachtet haben.
Seit 1901 fiel es auf, dass der Gang unsicher wurde. Anfang 1903 iiberstand
er eine fieberhafte Erkrankung (Influenza) mit rasenden Kopfschmerzen. Im
Anschluss daran zeigten sich Symptome néchtlicher Unruhe, er schlug mit den
Hinden auf die Bettdecke, kratzte mit den Nigeln an derselben, -stohnte laut,
wiederholte oft dieselben Worte, wobei man bemerkte, dass die Sprache un-
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sicher und schwer verstindlich war. Patient war dabei noch orientiert, kannte
seine Umgebung, war aber, im Gegensatz zu seinem bisherigen Verhalten, auf
einmal ausserordentlich reizbar (ein Lattengelander, an dem er aus Versehen
hingen geblieben war, wollte er zertrimmern, auch wollte er einen Tisch zer-
schlagen, weil die bestellten Kohlen nicht piinktlich eingetroffen waren). Auf
Anraten des Arztes wurde er am 5. 3. 03 in die stidtische Irrenanstalt in F.
gebracht. Das Vorliegen einer erblichen Veranlagung wurde von den
Angehorigen entschieden in Abrede gestellt.

Aus dem damals aufgenommenen Status entmehme ich Folgendes:

nPatient kann nicht ruhig stehen, er befindet sich fast fortwihrend in
Unruhe, indem deutliche choreatische Bewegungen an Armen, Beinen, Rumpf,
Kopf und im Gesicht anftreten, die durch willkirliche Bewegungen an sich
gemindert werden. Sobald man den Patienten anredet, nehmen die ungewollten
Bewegungen deutlich an Intensitdt zu; sehr stark sind sie auch, wenn Patient
etwas erzihlen will., Soll der Kranke, auf einem Beine stehend, Hiude und
Zunge vorstrecken, so wird die Unruhe so lebhaft, dass er das Gleichgewicht
verliert. Pupillen gleich, mittelweit, reagieren nur trige. Sprache undeutlich,
verwaschen. Zunge wird gerade vorgestreckt, von groben Zuckungen bewegt.
Patellarreflexe sehr gesteigert, aber kein Patellarklonus. Achillessehnenreflex
lebhaft, Andeutung von Fussklonus. Keine Spasmen oder Paresen in den
unteren Extremitdten. Gang leicht tinzelnd, aber sicher. Kein Romberg. An
den oberen Extremitdten sind die Sehnenreflexe nicht merklich gesteigert, keine
Spasmen oder Paresen, kein Tremor der Finger.

Patient berichtet, die Chorea sei bei ihm vor 2 Jahren, 1901, aufgetreten.
Erst habe er es in den Beinen verspiirt, dann in Armen und Gesicht. Auch
habe er damals im Kopf eine Art Schwindel gehabt. Die Bewegungen seien
nie so stark gewesen, dass sie ihn am Essen oder Sprechen hinderten. Zur
Zeit hilt sich Patient fir gesund, abgesehen vom ,Zittern“, hat keine Einsicht,
Lestreitet seine grosse Reizbarkeit, will auch Gedédchtnisschwéche zuerst nicht
zugeben; nach einigen Proben im Kopfrechnen gibt er aber zu, friiher sei das
Gedichtnis besser gewesen. Er ist orientiert und geordnet.%

Nach einigen Wochen Aufenthaltes in der Anstalt wurde er als gebessert
entlassen, aber bereits im Mai 1903 machte sich die Neuaufnahme notwendig.
Er batte in der Zwischenzeit vergeblich versucht, die Arbeit wieder auf-
zunehmen, war sehr gereizt, aufgeregt, die Zuckungen wurden wieder stirker,
er verschiittete das Issen, schimpfte, wenn er ermahnt wurde, war dabei sehr
vergesslich, fand eines Tages eine Wohnung nicht, in der er am Tage zuvor
noch gewesen war, klagte iber Kopfschmerzen.

Bei der Aufnahme erwiesen sich die choreatischen Zuckungen, die bei
der Entlassung ziemlich gering gewesen waren, als wieder sebr stark vorhanden.
Wegen der lebhaften motorischen Unrube konnte er die Speisen mnicht zum
Munde fiihren; beim Anreden trat eine deutliche Steigerung der choreatischen
Bewegungen ein. Allm#hlich besserte sich auch diesmal der Zustand. Wenn
er sich unbeobachtet fithlte, z. B. beim Lesen der Zeitung, konnte der Kranke
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ganz ruhig dasitzen. Im Juli 03 wurde er von seinen Angehérigen wieder
abgeholt.

Nun ging es cinige Jahre ganz gut mit ibm, es war eine Art Romission
des Leidens eingetrgten. Er war im Stande, seiner Arbeit in den Eisenbahn-
werkstitten wieder nachzugehen, war auch psychisch nicht besonders auffallend,
blos ein bischen cigen, gleich aufgeregt, tat gern das Gegenteil von dem, was
man ihm sagte, war aber immer gutmiitig. Die Zuckungen waren fast véllig
verschwunden, nur die Sprache war nach wie vor undeutlich. Eine neue
Verschlimmerung trat erst 1906 ein und zwar wiederum im Anschluss an ein
Kopftrauma (Patient war vou einem Kollegen vor die Brust gestossen worden,
stiirzte rickwirts nieder und schlug mit dem Kopf an die Bank an). Er war
zwar noch im Stande, nach Hause zu gehen, musste aber am anderen Tage
bereits liegen bleiben, hatte einige Male Erbrechen und so trat nun eine rasch
zunehmende Verschlechterung seines Befindens ein. Vor allem wurde die
Sprache sehr undeutlich, zeitweise unverstindlich. Die Zuckungen wurden
dusserst heftig und besonders beim Gehen so stark, dass er einige Male auf der
Strasse stiirzte. Auch psychische Erscheinungen traten stirker in den Vorder-
grund, der Kranke war wieder erregt, dringte immer fort, war nicht im Hause
zu halten, wollte bald dies, bald das. Am 2. Juni 06 musste er wiederum in
die Irrenanstalt (3. Aufnahme).

Status: Muskelzuckungen bald hier bald dort in der gesamten Kérper-
muskulatur, ganz unregelmissig, auch vollig unkoordiniert; manchmal kontra-
hiert sich nur ein einzelner Muskel, manchmal mehrere gleichzeitig, aber nicht
im Sinne einer zweckmissigen Bewegung. DieIntensitdt der Muskelkontraktionen
wechselt ebenfalls sehr stark. Die beiden Korperhdlften sind in gleicher Weise
beteiligt, am Rumpf besonders die Strecker und Dreher der Wirbelsdule, aber
auch in der Bauchmuskulatur treten Gfter Kontraktionen auf. Die Gesichts-
muskulatur, ebenso die Zunge ist beteiligt, auch anscheinend Gaumen- und
Kehlkopfmuskeln, so dass die Sprache ruckweise, schnalzend, manchmal ganz
unverstdndlich wird. Der Gang ist ebenfalls durch die sich einschiebenden
unkoordinierten Bewegungen gestort, doch kann Patient, wenn man ihn direkt
dazu auffordert, fiir einige Zeit die Bewegungen unterdriicken und es gelingt
ihm, Sprache und Gang fast normal zu gestalten. — Patient ist orientiert, hat
Krankheitsgefiihl, gibt zu, dass er zu Hause aufgeregt sei, dass er eine Kur
durchmachen wolle, dass ihm der Aufenthalt in der Anstalt schon einmal gut
getan habe. — Ohne dass eine wesentliche Besserung eingetreten wire, wurde
der Kranke am 10. 8. 06 nach Hause abgeholt, am 17. 8. aber wieder auf-
genommen (4. Aufnahme). Er war zu Hause wieder sehr unruhig, lief den
ganzen Tag umher, bald im Keller, bald auf der Mansarde, war gereizt und
zornig, schimpfte viel, blieb nachts nicht im Bett, hatte wieder sehr heftige
Zuckungen. Mit einer ganz kurzen Unterbrechung von 3 Tagen ist der Kranke
seit dieser Zeit in der Anstalt. Der Zustand wie friiher; fiir kurze Zeit kann
Willensanstrengung die unwillkiirlichen Bewegungen etwas hemmen. Sprache
vollig unverstindlich, Schlucken mithsam. — Seit November 08 befindet sich
der Kranke in unserer Anstalt. Er ist ruhig, freundlich, spricht nicht viel.
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Infolge der bei jeder Bewegung auftretenden heftigen schleudernden Be-
wegungen von Kopf und Extremitdten ist er sehr hilflos und liegt meist zu
Bett. Er kann noch allein gehen, jedoch bat sein Gang infolge der dabei auf-
tretenden Drehungen und Windungen des Korpers und der Schleuderbewegungen
der Beine etwas sehr Groteskes. Der Zuschauer ist jedesma] froh, wenn Patient
wieder gliicklich im Bett gelandet ist. Mit dem Essen wird er, trotz der Be-
wegungsstorung, ganz gut fertig; er weiss mit grossem Geschick den Léflel zu
dirigieren und so rasch zum Munde zu fithren, dass gar keine Zeit bleibt zum
Verschiitten, Seine Sprache ist kaum mehr verstandlich. Psychisch ist er
bereits recht schwachsinnig, er verriit wenig Interesse fiir die Vorgénge in
seiner Umgebung, ist teilnahmslos, dabei meist harmlos freundlich. In der
Ruhe lassen die ungewollten Bewegungen sichtlich nach, wenn sie auch nicht
villig schwinden. Auch im Schlaf schwinden sie nicht ganz.

Wenn ich die wesentlichsten Erscheinungen der drei Fille noch ein-
mal kurz zusammenfasse, so sind es folgende:

Bei Fall I: Erbliche Belastung von der Mutter. Schiidliche FEin-
filisse: Alkohol. Auftreten der Erkrankung im Anfang des fiinften
Lebensjahrzehntes (etwa mit 43 Jahren). Die Psychose zeigt anfinglich
stark paranoische Ziige (Alkoholparaneia?), die aber spiter ganz zuriick-
traten. Der progressive Charakter zeigt sich in rasch zunehimender Demenz.
Dauer des Leidens 9—10 Jahre. Sektionsbefund beziiglich des Gehirns
makroskopisch negativ, mikroskopische Untersuchung leider unterblieben.

Bei Fall 1I: Erbliche Belastung wie bei I. Von schidlichen Ein-
flissen Potus wahrscheinlich, keine Lues. Auftreten der Erkrankung
am Ende des fiinften Lebensjahrzehntes (50. Lebensjahr). Rasche Aus-
bildung einer hochgradigen Intelligenzstorung bei verbiltnismissig wenig
intensiven choreatischen Zuckungen. Dauer des Leidens bis jetzt 5 Jahre.

Bei Fall 1II: Anscheinend keine direkte Vererbung, vielleicht aber
allgemeine neuropathische Belastung?). Kein Potus, keine Lues. Auf-

1) Es ist hierzu Folgendes zu bemerken: Wihrend, wie oben erwihnt,
bei der ersten Aufnahme des Kranken in die Anstalt die Angehorigen das Vor-
liegen einer erblichen Veranlagung entschieden in Abrede stellten, hat die
Frau jetat, bei Abschluss dieser Arbeit, bei einer nochmaligen Anfrage ange-
geben, die Mutter des Patienten sei in einer Anstalt gestorben, so viel sie ge-
hort habe, an ,,Tiefsinn®. Eine Schwester des Patlienten sei vor einigen Jahren
an demselben Leiden gestorben, wie es jetzt ihr Mann habe (?). Kine andere
Schwester sei vor lingeren Jahren 2mal in einer Anstalt gewesen, habe sich
aber vollstindig wieder erholt. — Welcher Wert bei den offenkundigen
Widerspriichen den Bekundungen der Frau beizumessen ist, muss ich dahin-
gestellt sein lassen. Es muss aber nach dem Mitgeteilten auch in diesem Fall
mit der Moglichkeit, wenn nicht einer direkten Vererbung, so doch einer neuro-
pathischen Veranlagung gerechnet werden. Leider haben sich diesbeziiglich
keine genaueren Feststellungen machen lassen.
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treten der Erkrankuong mit etwa 40 Jahren, und zwar stellten sich die
Anfangssymptome kurze Zeit nach einem Unfall (Kopftrauma) ein.
Voriibergehende Remission, und neue Verschlimmerung offenbar wieder
in direktem Anschluss an e¢in neues Trauma (Fall auf den Kopf). De-
menz missigen Grades, dafiir hochgradige Intensitit der choreatischen
Erscheinungen. Dauer des Leidens bis jetzt 12 Jahre,

Es ergibt sich nun aus den vorliegenden Beobachtungen, dass zu-
nichst in #tiologischer Hinsicht zwei von meinen Fillen eine aus-
gesprochene choreatische Hereditiit zeigen, beide Kranke sind Mitglicder
einer Choreafamilie. Bei dem dritten Falle konnte eine hereditiire Be-
lastung nicht mit Sicherheit festgestellt werden; es scheint in der Tat
eine solche nicht zu bestehen, da sie von den Angehdrigen bestimmt
bestritten wurde, jedoch scheint eine neuropathische Veranlagung der
Familie vorhanden zu sein.

Wenn ich einige der in den Zeitschriften in den letzten Jahren
veroffentlichten Fille zum Vergleich heranziehe, so ersieht man, dass
tiber die Aetiologie der Frkrankung auch heute noch die Meinungen
anseinandergehen. Soviel steht fest, dass die meisten Fille durch Ver-
erbung erworben werden, Hierzu macht Antoni d’Ormea (13), der
1904 cine Choreafamilie aus Ferrara beschrieb, von der bis dahin vier
Generationen an Chorea Huntington litten, wihrend die fiinfte aller-
dings noch in jugendlichem Alter stehende, noch frei geblieben war,
einen gewiss beherzigenswerten Vorschlag. Mit Riicksicht auf den Um-
stand, dass in der 4. Generation nur ein mannliches Individuum trotz
seiner 49 Jahre verschont blieb, und dass gerade dieser Mann von
seiner Mutter, die bei seiner Geburt starb, nicht geniibrt wurde, fordert
er, man solle, wenn man nicht iberhaupt die Ehe solcher Kranken
inhibieren koénnte, was schliesslich das beste Vorbeugungsmittel sei,
wenigstens das Stillen von seiten einer kranken Mutter energisch ver-
bieten und dem Neugeborenen die Nahrung von einer absolut gesunden
Fran verschaffen.

Eine andere Choreafamilie ist von Curschmann (2) geschildert
worden. In dieser Familie war ausgesprochene Demenz iiberhaupt nicht
regelmiissig, sondern sogar ziemlich selten aufgetreten. Es liess sich
zwischen der Demenz und der Stirke der choreatischen Erscheinungen,
welche letzteren sehr erheblich waren, eine deutliche Inkongruenz
konstatieren. Nach der Ansicht Curschmanns spricht dieser Umstand
gegen die von einigen Autoren geltend gemachte Annahme, dass die
psychischen Storungen einfach als direkte Folgeerscheinungen der mo-
torischen aufzufassen sind, beide sind vielmehr koordinierte Reiz-
bezw. Ausfallserscheinungen auf Grund dessclben Prozesses, dessen
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Sitz fiir die psychischen Stérungen wahrscheinlich mehr im Stirnhirn,
fiir die motorischen in den Bewegungszentren der Rinde zu suchen ist.
— Die erwihnte Inkongruenz zwischen Demenz uod Stirke der chorea-
tischen Zuckungen zeigen iibrigens unsere Fille 11 und III ebenfalls.

Weyrauch (22) hat zwei Fille von Chorea Huntington veriffent-
licht, die einer Choreafamilie entstammen, deren Stammvater an Chorea
litt und ein sehr ausschweifendes Leben gefiilhrt haben soll. In drei
aufeinanderfolgenden Generationen kamen acht charakteristische Fille
zur Beobachtung. In simtlichen Beobachtungen konnte betrichtliche
_ Geistesschwiche nachgewiesen werden. Bei 6 Mitgliedern der Familie
trat das Leiden zwischen dem 30. und 43. Lebensjahr auf. Nach dem-
selben Autor springt die Erkrankung nie vom 1. bis in das 3. Ge-
schlecht, Hierzu vergleiche man den noch spiter zu erwihnenden Fall
von Engelen(3), in dem die Vererbung durch ein selbst verschbont
gebliebenes Familienmitglied erfolgte.

Der von Nerlich (12) veroffentlichte Fall bietet nichts Besonderes.
Der Patient stammte aus einer belasteten Familie; mit 32 Jahren traten
choreatische Zuckungen auf, die sich im Laufe der Jahre verschlimmer-
ten und zu denen schliesslich véllige Verblodung hinzutrat.

Ein von Bonfigli (1) miigeteilter Fall weicht in manchen Punkten
von der Regel ab. Erbliche Anlage fehlte, doch war Tuberkulose
in der sehr gliederarmen Familie. Der Beginn zeichnete sich durch
starke Steigerung der Libido aus. Der Verlauf war kiirzer als gewohn-
lich (7 Jahre). Die Sprachbehinderung trat erst spit ein; die Reflexe
waren abgeschwiicht, statt wie sonst gesteigert.

Zu den Fillen, bei denen eine hereditare Belastung nicht nach-
weisbar war (wie anscheinend bei meinem Fall III), gehort der von
Frank (8) beschriebenc. Derselbe betraf eine 43jihrige Frau, bei der
bestimmt keine Hereditit vorlag. Die Patientin erkrankte plotzlich,
iiber Nacht, an choreatischen Zuckungen im rechten Arm, die allmih-
lich auf den {ibrigen Korper und das Gesicht iibergriffen. Die Bewe-
gungen horten in der Nacht oft nicht auf, ferner trat hiufig nichtliches
Zungenschnalzen und Zahneknirschen auf. Abweichend vom typischen
Krankheitsbild waren ferner die Verminderung der Sehkraft und die
Abschwichung des Gehorsinnes. Die Reflexe waren normal, nicht ge-
steigert. Psychische Symptome waren Reizbarkeit und Stérungen der
Intelligenz von progressivem Charakter. Jede Therapie erwies sich als
nutzlos. In dem volistindigen Fehlen des hereditiren Momentes er-
blickte Verfasser mit Recht eine auffallende Erscheinung.

1902 hat Westphal (23) zwei Fille von Chorea Huntington mit-
geteilt. Der erste war hereditir vom Vater belastet, der gleichfalls an
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Chorea Huntington gestorben war. Die Patientin erkrankte nach der
Geburt des jiingsten Kindes im Wochenbett an Chorea. Die Zuckungen
nahmen mit den Jahren an Intensitit zu und betrafen schliesslich die
gesamte willkiirliche Muskulatur. Beim Sprechen gab die Patientin
eigentiimlich schnalzende Laute von sich. Komplizierte Bewegungen,
wie An- und Ausziehen, waren pur sehr miihsam und unter grossem
Zeitverlust ausfiibrbar. Die Kniephinomene waren gesteigert, sonst
korperlich nichts Abnormes. Dabei bestand grosse Reizbarkeit, im
Anfang Wautanfiiile, spiter Nachiass dieser Affektstdrungen mit zuneh-
mender intellektueller Schwiche.

Bemerkenswert an diesem Fall war besonders, dass das Wochen-
bett bei bestehender erblicher Veranlagung die Gelegenheitsursache
fir das Auftreten der Chorea abgab. — Der zweite Fall hat sich nicht
anf dem Boden der Hereditiit, weder der gleichartigen Vererbung, noch
der neuropathischen Belastung entwickelt, sondern ist im Anschluss an
ein schweres Trauma entstanden (Sturz vom Geriist, 3 Stock hoch,
Verletzungen Kopf und Kreuzbein). Bald nach der Entlassung aus dem
Krankenhanse haben sich dann die ersten choreatischen Bewegungen
eingestellt und sich zu der jetzt bestehenden schweren Bewegungsstorung
entwickelt. Samtliche Muskelgruppen nahmen Teil an der choreatischen
Unruhe, die Sprache war ein kaum verstindliches Lallen. Bei gewollten
Bewegungen liessen die choreatischen Bewegungen sichtlich nach, auch
beim ruhigen Liegen im Bett erfolgte deutliches Nachlassen. Knie-
phiinomene waren lebhaft gesteigert, kein Fussklonus. Psychisch bot
sich das Bild des apathischen Blodsinns.

Der Fall hat einige Aehnlichkeit mit meinem Fall 1II, der sich ja
auch in direktem Anschluss an eine heftige Gewalteinwirkung auf den
Kopf entwickelt hat. Westphal meint, dass wir in derartigen spora-
dischen Fillen vielleicht die Stammviter einer choreatischen De-
szendenz vermuten diirfen.

Von andercn veranlassenden Momenten fiir das Zustandekommen
des Krankheitsbildes werden vereinzelt auch heftige Gemiitserschiitte-
rungen u. dergl. angegeben. Skoczynski(17) stellte in der Gesell-
schaft der Berliner Charitéirzte 1902 eine 68jibrige Frau vor, bei der
sich im Anschluss an einen heftigen Schrecken wihrend eines grossen
Feuerschadens im Hause der Patientin eine progressive Chorea langsam
entwickelte. Die Frau war nicht hereditir belastet.

Ein Fall von chronischer Chorea, bei dem ebenfalls eine erbliche
Belastung nicht aufzufinden war, und der sich an eine langjihrige
Migridne anschloss, ist von Schabad (15) mitgeteilt worden. Es haun-
delt sich um eine Kran, die, seit dem 22. Lebensjahre an Migriine
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leidend, mit 40 Jahren an Zuckungen im ganzen Korper erkrankt. Kopf
und wmimische Muskulatur sind in fortdauernder Unruhe; Schleuderbewe-
gungen der oberen Extremititen, fortwihrende Beuge- und Streckbewe-
gungen der Beine. Steigerung der Erscheinungen bei Aufregungen, Mog-
lichkeit der Unterdriickung bei Willensanspannung, nahezu volliges Auf-
horen im Schlaf. Sprache ebenfalls deutlich gestirt. Patientin ist noch
nicht dement, doch ist ,ihr Ideenkreis beschrinkter wie frither*. Auch
dieser KFall diirfte der Chorea Huntington zuzurechnen sein.

iinen auffallend frithen Beginn des Leidens, nimlich bereits
mit dem 20. Lebensjahre, zeigt der von Hoffmann (8) im Naturhist.
med. Verein in Heidelberg demonstrierte Fall, der eine jetzt 84jihrige
Frau betrifit mit sehr starker motorischer Unruhe bei weit vorge-
schrittener Demenz.

Noch friiher zeigte sich der Beginn der Krankheit in dem von
Friedenthal (6) beschriebenen Fall. Die Erkrankung trat bereits im
12. Lebensjahr auf; sie zeigte ausserdem exquisit hereditiren, degenerativen
Charakter, fortschreitende Verblodung usw.

Im Verein der Aerzte Diisseldorfs stellt Engelen (8) 1906 einen
Fall von Chorea Huntington vor, bei dem die Erkrankung mit Un-
sicherheit der Hiinde begann, dann folgten die Beine, schliesslich
Sprachstérung. Bei Willensanspannung war die Aussprache ziemlich
deutlich, auch liessen sich die Zuckungen dann unterdriicken, sodass
der Patient dann imstande war, zu essen, zu schreiben, die Treppe hinauf-
zusteigen. Ausser Steigerung der Schnenrefiexe war kein neurologi-
scher Befund nachweisbar. Dieser Fall ist noch durch den Umstand
besonders interessant, dass hier die Vererbung durch ein selbst
verschont gebliebenes Familienmitglied erfolgte. Die Gross-
mutter des Patienten litt an dem Uebel, desgleichen ein Bruder des
Vaters, der Vater selber dagegen nicht; zwei sciner Kinder aber
bekamen die Krankheit.

Zwei an Chorea progressiva leidende Patienten sind 1907 von
Wallenberg (21) im Aerztl. Verein Danzig besprochen worden. Bei
dem ersten Fall trat die Erkrankung auch bereits auffallend frih, Mitte
der 20er Jahre anf und war in ihrem Endstadium durch Gehstorungen,
ataktische Bewegungen, taumelnden zerebellaren Gang, verwaschene
bulbire Sprache, Gedichtnisstdrungen und Pupillenstarre charakterisiert;
der zweite endigte mit einem an Dementia praecox grenzenden kindi-
schen Wesen, Zwangshandeln usw., der erste Fall ein spinales, der
zweite ein zerebrales Schlussbild derselben Krankheit.

Ankniipfend an einen Fall von Chorea chronica progressiva, bei
dem der Beginn der Erkrankung ebenfalls in eine sehr frithe Lebens-
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periode, in die ersten Jahre des 3. Dezenniums fiel (es handelte sich
um das erste erkrankte Glied der 4. Generation einer Choreafamilie)
hat Heilbronner (7) die Frage aufgeworfen, ob etwa das Tiefer-
riicken des Anfangsalters der Erkrankung in jeder folgenden Ge-
neration eine regelmiissig zu beobachtende Erscheinung sei. Er neigt
der Auffassung zu, dass der familiiren Chorea im allgemeinen die
Tendenz innewohnt, in jeder folgenden Generation im Durchschnitt
jingere Individuen zu befallen als in der vorhergegangenen und meint,
in dieser Tendenz, in dem nicht nur in Bezug auf das Individuum,
sondern auch auf den Stamm progressiven Verlauf ,wiirde sich
die degenerative Natur der Chorea Huntington besonders instruktiv
dokumentieren®.

Auch Curschmann (2) schliesst aus dem Stammbaum der von
ithm geschilderten Choreafamilie, dass der Chorea Huntington die Ten-
denz innewohnt, von Generation zu Generation immer jiingere In-
dividuen zu befallen. ,Nicht nur die Krankheit des Individuums ist
eine progressive, sondern auch die familiire Neigung zu ihr*.

Ob sich dies wirklich so verhilt, miissen weitere Beobachtungen
Iehren. In meinen oben mitgeteilten Fillen sind die Kinder der beiden
ersten Patienten bis jetzt gesund, der dritte ist kinderlos. Zu be-
merken ist hierzu, dass die Mutter der beiden unter I und 1I be-
schriebenen Patienten (sie wurde 79 Jahre alt und war nach den Be-
richten erst in den ,letzten Jahren“ leidend) ihre Chorea offenbar erst
spit bekommen hat, wihrend ihre S6hne bereits mit 43 bezw. 50 Jahren
erkrankt sind.

Ueber die der Erkrankung zugrunde liegenden pathologischen Ver-
dnderungen herrscht noch Unsicherbeit. Oppenheim sagt dariiber:
»In vielen Fillen werden Verinderungen an den Meningen, Triibung,
Hydrocephalus externus, Pachymeningitis haemorrhagica gefunden. In
diesen darf jedoch die Grundlage des Leidens nicht gesucht
werden, da sic wohl immer akzidenteller Natur sind. In 2 Fillen fand
ich dissemenicrte, miliare enzephalitische Herde, besonders zahlreich in
der Rinde und im Mark der motorischen Region (14a). Aehuliche Be-
funde worden von Facklam, Kréaval-Raviot u. a. erhoben, doch
lag in anderen Fillen eine diffuse Meningoencephalitis chronica mit
sekundirer Atrophie der Hirnrinde vor. Binswanger erwihnt, dass
sich in cinem von ihm beobachteten Falle der Hirnbefund nicht wesent-
lich von dem der Dementia paralytica unterschicden habe. Lannois
und Paviot sehen auf Gruud ihrer Untersuchungen in der Wucherung
der Neuroglia, in der Infiltration der Rinde mit Gliazellen das
Wesentliche und wollen diesem Moment in der Pathogenese der here-
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ditir-familidren Nervenkrankheiten iberhaupt eine bedeutende Rolle
zuschreiben. Ob die angefiihrten Befunde das anatomische Substrat der
hereditiren Chorea bilden, steht noch dahin®.

Der oben bereits erwihnte negative Sektionsbefund unseres Falles 1
diirfte mit obigem Ausspruche Oppenheims in Einklang stehen, dass
in den groben Verinderungen an den Meningen usw. die Grundlage des
Leidens nicht gesucht werden darf. Auch der von Meyer (11) 1907
im Aerztlichen Verein Danzig mitgeteilte Befund, nimlich das Vor-
handensein einer dicken Schwarte in ganzer Ausdehnung zwischen Dura
und Pia, ist wohl nur als Nebenbefund aufzufassen. Alle neueren Ver-
offentlichungen verlegen die krankhaften Verinderungen in die Hirn-
rinde. 1902 hat Stier (19) in der Med. nat. Gesellschaft in Jena
iiber die pathologische Anatomie der Huntingtonschen Chorea gesprochen
und zwar im Anschluss an einen 21/, Jahre beobachteten und zur
Sektion gekommenen Fall. Makroskopisch war nur ein starker Schwund
des Gehirns zu finden, das Gewicht betrug nur 1073 g, ausserdem eine
leichte Erweiterung der Ventrikel und Verdickung des Ependyms; an
den Hiuten und am Riickenmark keine Verinderungen.

Mikroskopisch: Im Riickenmark keine nennenswerten Storungen
ausser leichter Degeneration in einigen hinteren Wurzeln und isolierter
Degeneration einzelner Nervenfasern in den verschiedensten Stringen.
Im Gehirn zeigte das Marklager in allen Gegenden und Schichten eine
gleichmissig verteilte, nirgends zu Herden verdichtete Vermehrung
der Gliazellen; die grossen Stammganglien zugleich ein engeres Zu-
sammenliegen der Ganglienzellen und an einigen Stellen kolloide Ent-
artung. Die Gefisse waren in der Rinde an Zahl vermehrt, ihre
Struktur nirgends krankhaft verindert. Die Hirnrinde. fast iiberall ver-
scbmélert, {iberall Schwund der Tangentialfasern, deutliche Yermehrung
der kleinen runden Zellen und Verminderung und ungeordnete Lagerung
der Ganglienzellen. Die letzteren waren nur zum kleinen Teil normal,
die meisten wiesen alle Zeichen der beginnenden und fortgeschrittenen
chronischen Erkrankung auf. Am stdrksten waren die Destruktion der
Ganglienzellen und die Wucherung der Glia ausgepriigt in den moto-
rischen Zentren, am geringsten in der Stirnrinde.

Weyrauch (22) meint, dass man bei der progressiven Chorea neben
anderen organischen Verinderungen gewéhnlich Atrophie der Hirnrinde
findet; sie ist uls chronisch disseminierte oder diffuse Enzepha-
litis anzusprechen. Auch Lebram (10) hat darauf hingewiesen, dass
nach den im Konigsberger Pathol. Institut gemachten Untersuchungen
chronisch entziindliche Prozesse (Encephalitis chronica) eine Rolie
spielen.
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Bonfigli (1) fand in einem Falle Veriinderungen, die den para-
lytischen Gehirnbefunden analog waren, der Unterschied bestand nur in
dem Feblen von Plasmazellen.

1908 hat Schulz {16) in einem Falle von Chorea progr. Ver-
wachsung der Dura mit dem Schideldach und Leptomeningitis geringen
Grades, leichten Hydrocephalus externus, geringe Atrophie des gesamten
Gehirnes gefunden, daneben aber noch ausgedehnte Verinderungen
im Inneren der Ganglienzellen, besonders der grossen, zum Teil auch
der kieinen Pyramidenzellen; vereinzelte Veriinderungen der Ganglien-
zellen im Riickenmark usw. Auch er ist der Ansicht, dass der eigent-
liche primiire Krankheitsprozess sich in der Hirnrinde abspielt
und in degenerativen Verinderungen der Ganglienzellen der Hirnrinde
besteht. 1)

Noch einige Worte iber die Behandlung der Chorea Huntington.
Dieselbe ist recht aussichtslos. Man muss nach Kdster (9) versuchen,
die Zuckungen durch die bei der Chorea minor erprobten Beruhigungs-
mitte] giinstig zu beeinflussen. Mehr oder weniger haben sich die Brom-
salze, Bromglidine, Bromural, Veronal, Arsen, Atoxyl u. a. bewihrt, auch
gymnastische Uebungen, Massage, hydrotherapeutische Anwendungen.
Friher oder spiiter wird die Unterbringung in einer Klinik oder
einem Krankenhaus erforderlich, schon wegen der fortschreitenden
geistizen Schwiiche, der zeitweiligen Erregtheit uod eventueller Selbst-
mordversuche. ,,Wenn wir sehen“, wmit diesen Worten Kosters mochte
ich meine Ausfiibrungen schliessen, ,wie Kranke in vorgeschrittenen
Stadien einer Chorea Huntington mehr oder minder geistesschwach
Jahre in einem gepolsterten Kastenbett in unausgesetzter maximaler
Unruhe des ganzen Korpers verbringen, empfinden wir mit Schmerzen
die Ohnmacht unserer Therapie®. '
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