Zur Symptomatologie der Huntingtonschen Chorea.
Von
Prof. C. Mayer und Dr. 0. Reisch?!).
(Aus der Innsbrucker psychiatrisch-neurologischen Klinik.)
Mit 7 Textabbildungen.
(Eingegangen am 12. Mai 1925.)

Im folgenden moéchten wir iiber das Ergebnis der Untersuchung
einer Kranken mit Huntingtonscher Chorea berichten, die wir vom 24. 1.
bis 24.IV. 1925 an der Klinik beobachten konnten. Die vielen inter-
essanten Einzelheiten, die der Fall bietet, rechtfertigen wohl die aus-

fiibrlichere Mitteilung eines ausschlieflich klinischen Befundes.

Das Leiden kann durch 4 Generationen verfolgt werden. Von den kranken
Familienmitgliedern unserer Pat. sind noch 2 Schwestern am Leben?). Diese selbst,
Frau Irene Weisler, zur Zeit 42 Jahre alt, heiratete 1904. Sie war bis dahin nicht
nennenswert krank gewesen. Schon im Beginn der Ehe (Pat. war damals 21 Jahre
alt) bemerkte der Mann gelegentlich eine Unruhe in den oberen GliedmafBen in
Form von leichtem Zucken und Reifen, die Frau zerschlug im Haushalt auffallig
viel Geschirr. Bedeutende Verschlechterung zwischen 1914 und 1916, damals
schon gelegentliches Hinfallen infolge einer Gangstorung, die Schrift wurde fahrig,
undeutlich, seit 2 Jahren kann Pat. {iberhaupt nicht mehr schreiben. Noch im
Jahre 1918 konnte sie ziemlich weite Ausfliige zu FuBl machen. Bedeutende Ver-
schlechterung erst seit Anfang 1922, konnte nun im Haushalt sich fast gar nicht
mehr beschaftigen, wegen Unsicherheit des Ganges nicht mehr allein auf die StrafBe
gehen, sich auch nicht mehr ohne Beihilfe an- und auskleiden. Seit 5—6sJahren
Urinbeschwerden, mufl beim Urinieren auffallend lange driicken, es dauert oft
fast eine Stunde, bis der Harn tropfenweise abgeht. Zeitweise sei es aber mit dem
Urinieren wieder ganz gut gegangen. 3 Entbindungen, letzte 1909. Seit 1914
keine Periode mehr. Seit einigen Jahren oft SpeichelfluB. Psychische Veranderung
angeblich erst seit 2 Jahren; insbesondere fiel dem Mann auf, daB die frither sexuell
frigide Kranke ihm Vorwiirfe mache, dafl er sie sexuell vernachlassige; einmal
meinte sie, ,,unten zugewachsen®* zu sein.

Stat. pris.; Mittelgro, von entsprechendem Ernshrungszustande. Muskula-
tur nirgends atrophisch, keine Steigerung des formgebenden Tonus.

Hals auffallend breit, anscheinend durch die betrachtliche Entwicklung der
Mm. sternocleidomastoidei infolge ihrer besonderen Inanspruchnahme durch das
unwillkiirliche Bewegungsspiel. Der Kopf wird bald nach der einen, bald nach

!) Nach einem am 5. Marz 1925 in der Miinchner psychiatrisch-neurologischen
Gesellschaft gehaltenen Vortrage. In der seither weiter fortgefiihrten weiteren
Beobachtung wurde das Bild noch in manchen Einzelheiten vervollstandigt und
geklart.

#) Genauere Angaben fiber dje Familie gedenken wir nach Untersuchung einer
der auswirts lehenden kranken Schwestern nachzutragen.



796 C. Mayer und O. Reisch:

der anderen Seite geneigt (besonders oft nach rechts), dabei das Gesicht nach der
entgegengesetzten Seite gedreht. Diese Kopfbewegungen gehen nur selten so rasch
vor sich, daBl man sie als ruckartig bezeichnen kann, die Neigung nach der einen
oder anderen Seite wird meist einen Augenblick festgehalten, allenfalls unter Aus-
fithrung einiger nickenden Kopfbewegungen im Sinne der Neigungsrichtung. Im
Gesicht kann man in den seltenen Ruhepausen ein leichtes Tieferstehen des rechten
Mundwinkels und eine leichte Abflachung der rechten Nasolabialfalte beobachten.
Im allgemeinen sind die Furchen des Gesichtes tiefer ausgeprigt, als dem Alter
der Pat. nach zu erwarten wire (so daB sie auch alter aussieht), wohl eine Folge
des ununterbrochenen mimischen Bewegungsspiels, das in einem, oft vom Vor-
springen des Platysma begleiteten symmetrischen Herabziehen beider Mundwinkel
(einer besonders hiufigen Bewegung), einem Breitziehen des Mundes, fliichtigem
Heben der Oberlippe und Ansatz zum Mundspitzen, einem Hochziehen der Stirne
und der Brauen besteht, einem symmetrischen leichten Heben oder Herabziehen
der Nasenfliigel, Langsrunzelung der Stirne, leichtem Offpen des Mundes. Alle
diese Bewegungen sind auffallend oft symmetrisch und synchron, doch kommen
auch einseitige oder einseitig stirker betonte Bewegungen vor, sie verlaufen ins-
besondere im Bereich der Mundmuskulatur ausgesprochen trige. Ein deutliches
Verharren der Muskeln im Kontraktionszustand ist besonders daran zu erkennen,
daB die Mundwinkel gelegentlich bis zu 2 Sekunden herabgezogen bleiben. Ra-
schere Bewegungen sieht man eher im Bereich der Stirnmuskulatur.

Pat. 6ffnet auf GeheiB den Mund, hilt ihn aber nur wenige Sekunden offen.
Man sieht die Zunge innerhalb der Mundhchle sich rasch vorschieben und zuriick-
ziehen. Das Gaumensegel wird, soweit feststellbar, beim Phonieren ausgiebig ge-
hoben, die Zunge wird nur wenig und fliichtig heransgestreckt.

Die Sprache hat einen naselnden Beiklang, ist unscharf artikuliert (besonders
wenn Worte hastig hervorgestofen werden), gelegentlich stockend, einzelne Worte
werden wesentlich lauter vorgebracht als andere. Das Lachen klingt unnatiirlich,
oft schluchzend oder jauchzend, ist eigentiimlich abgehackt, oft fast wie hustend,
manchmal hort man zwischendurch schnarchende Laute. Beim Sprechen tritt die
choreatische Unruhe der Gesichtsmuskeln zuriick, in diesen ruhigeren Phasen ist
der Gesichtsausdruck eigenartig gespannt, maskenartig.. Xin ununterbrochenes
Bewegungsspiel fallt im Bereich der Extremititen besonders an Hénden und Fin-
gern auf. An der Hand Dorsal- und Palmarflexion, Seitenbewegungen, Pro- und
Supination, an den Fingern Streckung, SchlieBen derselben zur Faust, Ab- und
Adduction des Daumens, Streckung und Beugung einzelner Finger. Ganz beson-
ders haufig kommt es zu einer Dorsalflexion der Hand. Sehr oft sieht man einen
Finger oder die Hand in einer Spontanbewegung, die zumeist deutlich langsamer
ist als eine gewdhnliche choreatische Zuckung, in eine der genannten Stellungen
gefuhrt werden und in der erreichten Stellung eine Weile verharren, um dann
erst wieder in eine andere Stellung bzw. in die Ausgangsstellung sich zu begeben.
Besonders deutlich ist dieses Verharren in der erreichten Stellung bei der so hau-
figen Dorsalflexion der Hand zu beobachten; die Hand bleibt sehr oft 1—3 Se-
kunden, gelegentlich selbst bis zu 8 oder 10 Sekunden (Kontrolle mit der Stoppuhr)
dorsalflektiert. Die verschiedenen Hand- und Fingerbewegungen gehen vielfach
flieBend, gleitend ineinander iiber. Hier und da sieht man aber auch Bewegungen
mit raschem Anstieg und Abfall (dies besonders an einzelnen Fingern), jedoch ist
im allgemeinen der langsamere Charakter der Bewegungen der vorherrsehende.
Auffallend oft beobachtet man eine Anniherung der Kuppe des Daumens an
die Kuppe eines oder des anderen Fingers. Spontanbewegungen des Vorder-
armes gegen den Oberarm sind sehr viel parlicher als Hand- und Fingerbewegungen,
zeigen aber die gleichen Ziige wie diese. Es kommen Bewegungen des Armes
nach riickwarts vor sowie Hebung der Schulter, Bewegung derselben nach vorn.
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Fine ausgesprochen rasch zuckende Adduction des Oberarmes wird besonders
rechts nicht selten beobachtet.

Durch das sekundenlange Verharren einzelner (Gliedabschnitte in ihrer durch
eine unwillkiirliche Bewegung erreichten Stellung wie auch durch die zufallige
Kombination der Bewegungen in verschiedenen Gliedabschnitten kommen eigen-
tiimliche Haltungen und Gebérden zustande, die an das Gebérdenspiel der Zeichen-
sprache, eines Predigers, an die Gebarde des Darreichens eines Gegenstandes
erinnern konnen. Dies gibt zusammen mit den fortwihrenden Bewegungen des
Rumpfes sowie des Kopfes und dem ununterbrochenen Spiel der Gesichtsmusku-
latur einen ausgesprochen bizarren Gesamteindruck.

Zielbewegungen der oberen Extremitéten (Ergreifen eines Gegenstandes, Finger-
Nasenversuch) werden durch ganz unberechenbar sich einschiebende choreatische
Bewegungen in mannigfacher Weise gestort, dabei ist aber doch ein Zuriicktreten
der Bewegungsunruhe unter dem EinfluB von Willkiirbewegungen unverkennbar,
80 daB Pat. manchmal ganz iiberraschend sicher in lingerem, ununterbrochenem
Zuge ans Ziel kommt, was sie sich sehr oft anscheinend durch ein sehr rasches Zu-
riicklegen der letzten Wegstrecke erleichtert. Ein Stocken im Sinne einer Brady-
telekinese ist gelegentlich da, aber nicht konstant. Eigentliche Ataxie ist an den
oberen Extremitéten nicht festzustellen.

Kein RiickstoBphinomen.

Beim Stehen bemerkt man eine ausgesprochene Tendenz, den Rumpf leicht
nach vorn geneigt zu halten, voriibergehend richtet sich Pat. allerdings auf, neigt
sich sogar etwas nach riickwéarts, doch ist die erwihnte Rumpfneigung die vor-
herrschende Haltung, aus der es nun sehr hiufig wieder in unregelmaBigen Ab-
stinden zu einer voriibergehenden noch starkeren Neigung des Rumpfes nach
vorne (manchmal zugleich mit Ablenkung nach der einen oder der anderen Seite)
kommt, die sich manchmal mehr ruckartig, andere Male etwas Jangsamer voll-
zieht. Es handelt sich dabei ganz vorwiegend um eine jeweils voriibergehende
Zunahme der Beckenneigung, weniger oft um eine Neigung der Wirbelsiule nach
vorn. Gelegentlich gesellt sich dazu eine leichte Kniebeugung, so dall Pat. voriiber-
gehend etwas kleiner wird.

Im Stehen macht Pat. gelegentlich einen Schritt nach der Seite, nach vorn
oder nach riickwirts.

Beim Gehen sind die Schritte ungleichmaBig, auSerdem geht Pat. nicht gerad-
linig, sondern weicht, wenn sie auf ein Ziel zugeht, bald nach der einen, bald nach
der anderen Seite in leichtem Bogen, auf lingerer Strecke in einer leicht geschlingel-
ten Kurve ab. Streckenweise ist der Gang leicht trippelnd oder ténzelnd. Ab und
zu schliirft ein Fufl voriibergehend auf dem Boden oder Pat. macht ein paar
Schritte, als ob sie stolpern wiirde, hier und da wird der eine oder andere Fuf} stamp-
fend aunfgesetzt. Beim Gehen nicht selten Seitwirtstaumeln, bald nach der einen,
bald nach der anderen Seite, gelegentlich so stark, dafi Pat. hinzufallen droht oder
tatséchlich hinfallt.

Im Liegen sind die choreatischen Spontanbewegungen in den unteren Extre-
mititen im ganzen ausgesprochen weniger hiufig als an den oberen. Sie treten in
den verschiedensten Gelenken auf; dabei sind im Liegen die FiiBe, wenn nicht
gerade voriibergehend durch eine Zuckung das Sprunggelenk der einen oder an-
deren Seite dorsalflektiert wird, dauernd stirker plantarflektiert, als der Ruhe-
haltung bei Riickenlage entspricht. Bei einem Versuch, den FuB passiv aus dieser
Haltung zuriickzubringen, st58t man auf etwas mehr Widerstand, als der Norm
entspricht.

Besonders hervorzuheben sind bilateral symmetrische und synchrone unwill-
kirliche Bewegungen der Beine, die nicht an allen Tagen gleich hiufig, bei einzel-
nen Untersuchungen aber sehr deutlich zur Beobachtung kommen. So sieht man
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in Riickenlage nicht selten eine bilateral symmetrische Einwértsrotation der im
iibrigen in passiver Strecklage auf der Unterlage ruhenden Extremititen, gelegent-
lich eine symmetrisch bilaterale Dorsal- oder Plantarflexion der Sprunggelenke.
Beim Knie-Fersenversuch kommt Pat. meist in ausfahrender Bewegung oberhalb
der Kniescheibe an; bei dem Versuch, nun doch das Ziel zu erreichen, fahrt sie in
schlagenden Bewegungen neben der Kniescheibe vorbei. Nicht zu verwechseln
mit ataktischem Bewegungsiiberschull ist ein Unterschenkelstreckkrampf, der
sich gelegentlich beim Knie-Fersenversuch einstellt; dariiber spiter Naheres.

Gemiitserregungen wirken steigernd auf die allgemeine Bewegungsunruhe.
Wenn Pat. wihrend des bei ihr sehr leicht auszulésenden Lachens steht oder geht,
ist die Neigung znm Taumeln und zum stampfenden Gehen vermehrt. Dagegen
beobachtet man keine Steigerung der allgemeinen Bewegungsunruhe durch ge-
wohnliche Zielbewegungen, Sprechen, wohl aber sehr deutliche Mitbewegungen an
den oberen Extremitidten, wenn Pat. durch eine schwierigere Aufgabe, wie z. B.
durch das Zusammensetzen von Figuren eines Legespieles, in Anspruch genommen
ist. Es wird dann die eine oder andere Hand hochgehoben, dabei das Handgelenk
gestreckt, die Finger ebenfalls gestreckt und eigenartig gespreizt. Solche Haltungen
werden durch Sekunden eingehalten, um zwischendurch immer wieder dem ge-
schilderten Bewegungsspiel zu weichen. Gleichsinnige, symmetrische, kontralate-
rale Mitbewegungen, wenn Pat. auf der einen Seite im distalen Bereich der oberen
Extremititen sehr kriftig innerviert (z. B. die Hand kriftig driickt).

Pat. ist (nicht immer im gleichen MaBe) durch AusflieBen von Speichel aus
dem Munde beldstigt. Die Harnentleerung ist erschwert; Pat. sitzt oft die lingste
Zeit erfolglos auf dem Leibstuhl (negativer gyndkologischer Befund). Pupillen,
Augenbewegungen, Augenhintergrund normal.

Pat. konnte wiederholt im Schlaf beobachtet werden. Sie liegt dabei mit tiber-
einandergekreuzten Armen (wobei sie eine Falte ihres Hemdes oder der Decke
zwischen den Fingern halt). Im tiefen Schlaf sieht man weder im Gesicht noch
im Kérperbereich unwillkiirliche Zuckungen.

Die elektrische Untersuchung ergibt iiberall normale Verhiltnisse. Insbeson-
dere ist nirgends bei faradischer Pritfung eine tonische Kontraktionsnachdauer
nachweisbar.

Die Untersuchung des Blutes mit WaR. sowie mit der Meinickeschen Triibungs-
reaktion liefert ein negativer Ergebnis.

Uber die primorbide psychische Personlichkeit ist wenig zu erfahren. Pat.
war nach Angabe ihres Mannes eigenwillig, in ihren GefithlsduBerungen eher kiihl.
Sie selbst riihmt ihre gute rechnerische Begabung in der Schule, sie sei die beste
Rechenmeisterin nunter ihren Mitschillerinnen gewesen. Cewisse Charakterver-
anderungen fallen im Verkehr mit der Kranken sehr bald auf. Sie nimmt in ihrem
Gebaren wenig Riicksicht auf die Interessen anderer (will z. B. im Winter die
Fenster des Tagraumes durchaus offen halten), sie ist unsauber und wenig ordent-
lich (wozu allerdings auch die Bewegungsstorung beitrigt). Das Versagen eines
Wunsches — z. B. eines Theaterbesuches — oder vermeintliche MiBachtung einer
Anordnung durch das Pflegepersonal 16st ganz unverhdltnismaBig stirmische
Affektreaktionen (zornige Erregung, Weinen) von oft stundenlanger Dauer aus.
Andererseits ist die Pat. leicht zu behandeln (Plegepersonal und Mitkranke lenken
sie wie ein Kind), sie 148t z. B. die langwierigen, oft stundenlangen Priifungen der
Tonus- und Reflexverhaltnisse mit groBter Geduld iiber sich ergehen. Jm Verkehr
mit jiingeren Arzten der Klinik zeigt sie ein sichtlich erotisch gefarbtes, lappisch-
iibermiitiges Gebaren, ergeht sich in allerlei geschmacklosen Backfischstreichen
in Form von allerlei Schabernack (nestelt an dem Mantel des Arztes, der ihr den
Riicken zuwendet, tiberrascht ihn bei der Visite dadurch, daf sie ithm mit rufl-
geschwirzten Fingern ins Gesicht fahrt u. &.). Sie ist ungemein leicht zum Lachen
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zu bringen, das dann die lingste Zeit fortdauert. Am meisten lacht sie tiber ihre
eigenen Streiche und kann sich den ganzen Tag lang nicht genug tun im Wieder-
erzahlen derartiger Erlebnisse, was immer wieder von neuen Heiterkeitsausbriichen
begleitet ist. Die nichtigsten Kleinigkeiten sind ihr wichtig genug, um immer
wieder eine dringende Unterredung mit dem Arzt zu verlangen, dabei kann ein
und dieselbe Nichtigkeit sie tagelang beschaftigen. Sie ist in AuBerlichkeiten sehr
empfindlich und triagt einem der Arzte eine angebliche Unhéflichkeit durch Wochen
nach. Sie ist gesellig, einzelnen Mitkranken, die sich um sie mit kleinen Hilfe-
leistungen bemiihen, sehr anhinglich. Von ihren Kindern spricht sie mit einer
gewissen Ruhmredigkeit. Gegen fremde Kinder ist sie sehr zutunlich und dies auch
in fast lappisch iibertriebener Weise gegen Tiere. Ein richtiges Urteil iiber ihren
Zustand fehlt; gelegentlich spricht sie zwar davon, daB ihr Leiden auf ihre ,,un-
befriedigte Natur® zuriickzufiihren sei, andere Male aber versichert sie, sich voll-
kommen gesund zu fithlen, behauptet, ihre Bewegungen storten sie gar nicht, sie
beachte sie weiter nicht. Pat. ist iber ihren Aufenthaltsort gut, auch zeitlich (Tag,
Dauver des Aufenthaltes) immer ganz annehmbar orientiert. Sich selbst iiber-
lassen, liest sie viel, greift mit lebhafter Neugierde nach Bilderbiichern fiir Kinder.

Die Erinnerung an die wesentlichen Daten ihres fritheren Lebens scheint gut
zu sein. Auch die Merkfahigkeit fiir Erlebnisse der jiingsten Zeit ist recht gut.
Pat. weil genau Bescheid iiber die Einzelheiten einer am Vortag durchgefithrten
Intelligenzprifung. Nach mehrmonatigem Aufenthalt an der Klinik reproduziert
sie sehr zutreffend die verschiedensten Einzelheiten iiber die mit ihr in dieser Zeit
vorgenommenen Untersuchungen, iiber Zwischenfille, die sich dabei ereigneten.
Eine ihr abends erzihlte kleine Geschichte (Bericht iiber ein Skiungliick) weils
sie am néchsten Vormittag in allen Einzelheiten, nur der Name des ihr unbekannt
gewesenen Tales ist ihr entfallen, aber der Name des Verungliickten wird richtig
erinnert, ebenso sein und seiner verungliickten Frau Geburtsort. Bei der
Priifung der sog. ,,unmittelbaren Merkfahigkeit* auf akustischem Gebiete werden
vorgesprochene Ziffern bis zu 6 zumeist richtig nachgesprochen, dariiber hinaus
versagt die Pat. Bei der Priifung auf optischem Gebiet (Figuren, die aus Streich-
holzern zusammengesetzt wurden, mufiten nach 15 Sekunden langer Exposition
und ebenso langer Verdeckung nachgebildet werden) ist die Wiedergabe nie ganz
genau. Hierbei ist aber zu beachten, daB durch die choreatische Bewegungs-
storung das Nachsprechen sehr verzégert und insbesondere das Manipulieren
mit den Holzchen ungemein erschwert wird, wodurch die Losung der Aufgabe
sich auf eine unverhaltnism#Big lange Zeit erstreckt.

Baulichkeiten in ihrem auswirtigen Wohnort, ebenso die hauptsichlichen
Platze und Strafien in ihrem gegenseitigen Verhaltnis, die Einteilung und Einrich-
tung ihrer Wohnung, beschreibt sie recht gut, hingegen werden in der Topographie
der jene Stadt umgebenden bekannten Ausflugsorte mangelhafte Angaben gemacht;
hier bestehen vielleicht gewisse Ausfille. Uber die Lage einzelner Raume der Kli-
nik auBerhalb ihres Krankenzimmers ist sie gut orientiert.

Die Ergebnisse der Auffassungspriifung am Tachistoskop sind ganz auffallend
ungleichmiflig, an einzelnen Tagen sehr schlecht, an anderen leidlich befriedigend,
offenbar vom Interesse abhangig, das die Kranke fiir die Untersuchung aufbringt.

Addieren von zweistelligen Zahlen im Kopfe wird richtig ausgefiihrt, ebenso
116 4 95, 1280 4 26, 3647 -+ 48 (auch letzteres ohne Nachhilfe, doch braucht
Pat. lingere Zeit und fragt inzwischeh mehrmals wieder um die Aufgabe), 500: 5
= 100, 300:10 = 30, 13 x 138%... Antwort zunédchst 154; sie wird aufgefordert,
doch noch einmal zu rechnen und kommt zunichst auf 159, dann aber nach noch-
maligem Vorhalt aus eigenem auf 169. So gute Losungen werden aber nicht an
allen Tagen erzielt, so z. B. sind gelegentlich die Fehlleistungen beim Multipli-
zieren einer zweistelligen Zahl ebenso haufig wie die richtigen Losungen. Die Un-
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gleichméBigkeit der Leistungen zeigt sich auch darin, daB Pat. an einem Tage
richtig von 100 unter Auslassung von 7 zuriickzéhlt, an einem anderen Tage aber
immer wieder der eine oder andere Fehler unterlduft. Das Geburtsjahr einer Per-
son bei gegebenem Alter wird durch Subtrahieren im Kopfe richtig ausgerechnet.
Die Aufgabe x — 10 = 35 wird richtig gelost. Wenn 6 Erdarbeiter zu einer Erd-
arbeit 4 Stunden brauchen, brauchen 3 Arbeiter 8 Stunden. der Preis von 5/, kg
bei einem Kilogrammpreis von 32000 K wird ohne weiteres richtig angegeben.
Ganz versagt Pat. bei Prozentrechnungen. Geld zu 4%, bedeutet, daB man 4%/,
bekommt, also von 100 K.?7: 40 K.

Liicken eines einfachen Textes werden zum GroBteil richtig, z. T. aber auch
mangelhaft ergdnzt. Eine Legespielaufgabe wird nur teilweise richtig gelegt, Pat.
ist trotzdem mit dem Ergebnis zufrieden, erkennt aber schlieBlich den Fehler,
nachdem sie darauf aufmerksam gemacht wurde, und stellt ihn richtig.

Das Ergebnis der Bourdonschen Aufmerksamkeitspriifung ist auch wieder ein
ungleichméBiges; durch ein paar Zeilen wird jedes ein Z enthaltende Wort richtig
angestrichen, wihrend vorher und nachher sich die Fehler in auffalliger Weise ge-
hauft zeigen.

Geruchstoffe werden z. T. richtig, z. T. ganz falsch beurteilt (Citrone riecht
nach Kaffee, Vanille nach Lysol). Farben werden auch in allerlei Abstufungen
richtig bezeichnet; dabei fdllt aber auf, da Pat., wenn sie nach den Farben ihr
vertrauter Objekte gefragt wird (z. B. von Tieren), sie meist unterschiedslos als
gran oder braun bezeichnet. Szenische Darstellungen an Bildern werden richtig
erfaBt, dabei besteht aber eine ganz iiberraschende Verstandnislosigkeit fiir per-
spektivische Verhiltnisse, so wird z. B. ein infolge perspektivischer Verkiirzung
klein gezeichneter Baum als eben eingesetztes junges Baumchen bezeichnet. Bei
der Auffassung von Abbildungen sowohl wie von plastischen Tierdarstellungen
unterlaufen ganz bizarre Fehler. Pat. bezeichnet einen Esel als Gemse. ein Pferd
als Reh, ein Nashorn als Elefanten, es sei allerdings schlecht gezeichnet, weil
die StoBzahne fehlen; gleich darauf benennt sie das Bild eines Elefanten als Nas-
horn. Eine weibliche Figur auf einer Briefmarke bezeichnet sie hartnackig als
Tannenbaum, einfach darum, weil der obere Teil der Figur wegen der halbausge-
breiteten Arme dreieckig begrenzt ist. Bei allen diesen Proben ist sehr bemerkens-
wert, daf Pat. die Dinge immer in Beziehung zu ihrer eigenen Person, zu eigenen
Erlebnissen bringt. Bei geschlossenen Augen in die Hénde gelegte Gegensténde wer-
den im allgemeinen richtig erkannt, Feblleistungen bei schwierigeren Objekten
zeigen die Tendenz, nun auch bei spiter gegebenen schwierigeren Proben in der
gleichen Art zu perseverieren.

Wenn wir zunichst bei dem bisher mitgeteilten Befunde verweilen,
werden wir ihn in den wesentlichen Ziigen als demn Bilde der Huntington-
schen Chorea, worunter wir mit Bostroem die hereditére Untergruppe
der chronischen progressiven Chorea verstehen, zugehdrig ohne weite-
res erkennen. Als ungewohnliches Symptom sind die Harnbeschwerden
zut nennen, deren graduell wechselnde Ausprigung schon zu Hause vom
Manne und auch hier an der Klinik bemerkt wurde; Pat. sitzt manch-
mal bis zu einer halben Stunde auf dem Leibstuhl, ohne dal} es zu einer
Entleerung kime, andere Male geht.es ohne auffillige Verzdgerung.
Blasenstorungen werden bei der Huntingtonschen Chorea im allgemei-
nen von den Autoren nicht erwihnt. Beziiglich des von Kleist- Kiessel-
bach anatomisch untersuchten Falles Huntingtonscher Chorea fiithrt
Faltlhauser an, es sei beim Urinlassen aufgefallen, daB dies nicht in
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einem Strahle, sondern in deﬁtlichen, mehrfachen Absétzen geschah.
Dem Autor scheint die Ursache der Storung lediglich in der Bauchpresse
zu liegen, deren Wirkung durch interkurrente unwillkiirliche Bewegun-
gen beeintrichtigt werde. Wir mochten auf Grund unserer Beobachtung
eher vermuten, dal es sich auch in diesexn Falle um eine Stérung im
nervosen Blasenmechanismus handelte. Nach L. B. Miiller sind fiir die
bei krankhaften Verinderungen der Stammganglien beobachteten Mik-
tionsbeschwerden vielleicht Verinderungen des Tonus der quergestreif-
ten SchlieBmuskeln verantwortlich zu machen. F.H.Lewy bringt die in
einer Reihe von Fiallen Huntingtonscher Chorea beobachteten vegeta-
tiven Storungen, so die von C. 8. Freund beschricbenen Verinderungen
im Kohlehydratstoffwechsel, die von Mourgue in seinem Falle festgestellte
Stoérung der cortical-vegetativen Beziehungen in Verbindung zur Mit-
erkrankung hypothalamischer Kerne. Beziiglich der im Bilde der Hun-
tington-Chorea ungewohnten Salivation mag es unentschieden bleiben,
ob sie bei unserer Kranken wirklich als Ausdruck einer Schidigung
vegetativer Regulationsapparate aufgefallt werden darf (vgl. C. und
0. Vogt), zumal die Erscheinung nur zu Zeiten deutlicher ausgeprigt,
andere Male gar nicht bemerkbar ist. Vermutlich steht das aus dem
32. Lebensjahr berichtete Aussetzen der Periode mit einer Stoérung
vegetativer Apparate in Zusammenhang.

Die Veranderungen im Bereiche der Psyche vervollstindigen das
Bild der Huntington-Chorea bei unserer Kranken. Es besteht eine
krankhafte zornmiitige Erregbarkeit mit lange andauerndem Affekt.
Andererseits ist die Kranke leicht zum Lachen zu bringen; ein ihr ko-
misch vorkommender Vorfall beschiftigt sie stundenlang in stets sich
ernevernden Lachausbriichen (ein Zwangslachen ohne subjektiv ent-
sprechende psychische Inhalte kommt nicht vor). Hierin und iiberhaupt
in der Art, in der kleinste Erlebnisse immer wieder besprochen werden,
tritt die Armlichkeit des Interessenkreises aufs deutlichste zutage. Was
die einer Priifung zuginglichen elementaren psychischen Funktionen
anlangt, so sind Anklinge an die von Meggendorfer bei Huntington-
kranken beschriebenen agnostischen Stérungen in den bizarren Ant-
worten zu erblicken, die man gelegentlich bei Priifung der Auffassung
von Geruchseindriicken oder von bildlichen Darstellungen erhalt, dabei
tritt auch eine gewisse Neigung zum Perseverieren zutage. Fiir die
von Lérv und Vurpas') beschriebene Erschwerung der Hervorrufung
von Erinnerungsbildern an vertraute Ortlichkeiten finden sich vielleicht
Andeutungen, im allgemeinen ist aber die Darstellung der Kranken bei
Fragen nach dieser Richtung zutreffend. Bemerkenswert sind Ausfalle
in der Fahigkeit, die perspektivischen Verhiltnisse einer Zeichnung

1) Zitiert nach R. Mourgue.
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richtig zu erfassen. Bei der Beurteilung des Ergebnisses der Prifung
der sog. unmittelbaren Merkfihigkeit ist der Begrenztheit bzw. Un-
genauigkeit der Leistung auf akustischem und optischem Gebiete ge-
wil die groBe Verzégerung, die alle diese Aufgaben durch die Bewe-
gungsstérung erfabren, zugute zu halten. Im iibrigen ist die Erinnerung
an jiingst Erlebtes (an die Erlebnisse an der Klinik, an eine erzéihlte
Geschichte) eine sehr gute, so dafi nach dieser Richtung von einer St6-
rung der Merkfahigkeit nicht gesprochen werden kann. Auch der Ge-
déchtnisbesitz aus fritherer Zeit scheint ganz entsprechend zu sein. Bei
der Prifung der Auffassung am Tachistoskop wie auch bei der Auf-
merksamkeitspriifung nach Bourdon ist die auBerordentliche Ungleich-
méfBigkeit der Leistungen sehr auffallend. Ganz iiberraschend gut ge-
lingt die Lésung auch relativ schwieriger Rechenaufgaben im Kopf.
Das gelegentliche Vorkommen guter Verstandesleistungen auf einzel-
nen (Gebieten, selbst in vorgeschrittenem Stadium, erwidhnt Meggen-
dorfer; unserer Kranken kommt wohl auch zustatten, daB sie nach ihrer
glaubhaften Angabe schon in der Schule eine besonders gute Rechne-
rin war. Aber auch im Rechnen sind die Leistungen ungleichmiBig,
man sieht gelegentliches Versagen bei Aufgaben, die andere Male gut
geldst werden, auch wird ab und zu einmal eine leichtere Aufgabe schlech-
ter gelost als eine schwerere. Diese UngleichméfBigkeit der Leistungen
hiangt sichtlich mit einer Oberflichlichkeit und Flichtigkeit der Be-
obachtung und Auffassung zusammen. Man hat manchmal bei unserer
Kranken den Eindruck eines Antwortens aufs Geratewohl. Bekannt-
lich hat Kattwinkel den ,,vélligen Mangel an Aufmerksamkeit” zur Er-
klarung der Fehlleistungen in Huntingtonfillen in erster Linie heran-
gezogen. Meggendorfer betont die doch meist auch vorhandene erheb-
liche Schwiche in Urteil- und SchluBibildung (als Ausdruck einer wirk-
lichen Demenz), gibt aber eine gewisse Berechtigung der Auffassung
Kattwinkels im Hinblick auf die Méglichkeit zu, einen Teil der Ausfille
der niederen Verstandesfunktionen auf die Bewegungsstérung (Stérung
der Einstellungsvorginge im Sinne Kleists) zuriickzufithren. Mourgue,
der u.a. auch die UngleichmiBigkeit der psycho-motorischen Reak-
tionen experimentell feststellte, legt das Hauptgewicht auf die Schadi-
gung der Hemmungsfunktion der Rinde zur Erklirung der Beeintrich-
tigung der Intelligenzleistungen. Dafl bei unserer Kranken frotz des
noch nicht sehr vorgeschrittenen Stadiums der psychischen Veréinde-
rung doch auch eine Urteilsschwiche angenommen werden muB, dulert
sich in einer Reihe von Ziigen, so in der iibertriebenen Bedeutung, die
den kleinlichsten Angelegenheiten beigemessen wird, in der einsichts-
losen Hartnickigkeit, welche die Kranke notwendigen &rztlichen MaB-
nahmen (so anliBlich der von ihr selbst lebhaft gewiinschten Herrich-
tung ihres Gebisses) entgegensetzt, in dem lsppischen Schabernack, in
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dem sie sich den Arzten gegeniiber (gelegentlich sogar wahrend der
drztlichen Untersuchung) ergeht. Bei letzterem Gebaren ist iibrigens
ein erotischer Einschlag unverkennbar, eine gesteigerte Frotik zeigte
sie in letzter Zeit auch dem Manne gegeniiber. Eine gewisse Ruhm-
redigkeit, eine bei verschiedenen Priifungen zutage tretende Vordring-
lichkeit von Assoziationen zum eigenen Ich gehéren noch zur Vervoll-
stindigung des Bildes des vorwiegend als Charakterverinderung sich
dullernden psychischen Defektzustandes.

Die choreatischen Spontanbewegungen bei der Huntington-Chorea
haben im Vergleich zur Chorea minor im ganzen einen langsameren Ab-
lauf (Focklam, Schilder, Stertz, Bostroem); sie zeigen hierin eine Ver-
wandtschaft mit den athetotischen Bewegungen; Stertz hebt ihren
torquierenden, mehr tonischen Charakter hervor; in Ubereinstimmung
mit Bostroem finden wir den langsamen Ablauf bei unserer Kranken
besonders im Antlitzbereich, und hier vor allem an den Bewegungen des
Mundes deutlich ausgepriagt, auflerdem aber auch an den Kopfbewe-
gungen und an den Bewegungen der Extremititen (wo aber auch
Zuckungen mit raschem Ablauf zu beobachten sind). Die Ahnlichkeit
mit Athetosebewegungen ist besonders auffillig bei gewissen Mitbewe-
gungen, wie sie sich z, B. an den oberen Extremititen einstellen, wenn
Pat. in einer ihre Aufmerksamkeit in besonderer Weise in Anspruch
nehmenden Titigkeit (so beim Legespiel) begriffen ist. Sehr oft kann
man feststellen, daB ein Gliedabschnitt in der Stellung, in die er durch
eine unwillkiirliche Bewegung gebracht wurde, eine Weile verharrt,
um dann erst entweder rasch oder mehr weniger langsam zur Ausgangs-
stellung zuriickzukehren. Es entspricht dies, soweit das Verweilen auf
der Zuckungshohe in Betracht kommt, dem, was Kleist seinerzeit als
tonische Innervation bei Chorea minor beschrieben hat. Er sah neben
den gewdhnlichen klonischen Zuckungen sehr hiufig, und zwar beson-
ders bei schwerer Chorea, Bewegungen, die zwar rasch zur Hohe an-
stiegen, dann aber verharrten die Muskeln lingere Zeit in einem Span-
nungszustand, bis sie plétzlich wieder erschlafften, dies sowohl im Ce-
sicht (besonders beim Hinaufziehen der Mundwinkel) wie an den Extre-
mitdten und am Rumpf, hier vorwiegend in den Streckern der Ober-
schenkel und den langen Riicken- und Nackenmuskeln ; er erwéhnt eine
dhnliche Beobachtung Kdppens, findet aber im Gegensatz zu letzterem,
daf die tonischen Innervationen sich meist ebenso unvermittelt 16sen,
als sie entstehen. Schilder konnte auf Grund von Kurvenaufnahmen
bei Chorea unter anderem Zuckungen feststellen, bei denen nach raschem
Anstieg eine Plateaubildung erfolgte mit einem raschen Abstieg, der aber
doch etwas langsamer war als der Anstieg. An einer solchen Zuckung
berechnet er die Dauer des Verharrens des Muskels in der Kontraktion
(Plateaubildung) mit 1,5 Sekunden. Das Verharren des Muskels wih-
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rend einer kleinen Weile im Zustand der erreichten hochsten Kontrak-
tion, das auch bei chronischer Chorea beschrieben ist (so z. B. von
Bostroem, Runge), ist bei unserer Pat. sehr haufig festzustellen und 156t
sich insbesondere schon an Handen und Fingern beobachten: es kehrt
z. B. ein durch eine unwillkirliche Bewegung gestreckter Finger erst
nach einer kleinen Pause wieder in die Ausgangsstellung zuriick, oder
es wird die Hand erst nach kurzem Verweilen in Supination oder Pro-
nation in eine andere Bewegung gefithrt. Wir sehen aber bei unserer
Kranken auBerdem auch Zuckungen raschen Ablaufs, so inshesondere
an einzelnen Fingern, ab und zu auch an der Hand, besonders oft
aber kann man eine rasch zuckende Adduction des rechten Armes fest-
stellen als Ausdruck der klonischen Zuckungen, die (neben solchen
mit Plateaubildung, eventuell mit Zuckungssuperposition) fortwahrend
im rechten M. pectoralis sich abspielen. O. Foerster hebt hervor, dal}
bei der Huntington-Chorea eine gréfere Monotonie der Bewegungen
besteht. Bei unserer Pat. wird gelegentlich eine oder die andere Finger-
bewegung ein paarmal hintereinander wiederholt, auch die Dorsal-
flexion der Hand, die oft vergesellschaftet ist mit dem Aneinander-
bringen der Kuppe des Daumens mit der Kuppe des einen oder anderen
Fingers, kehrt oft wieder. Eine besonders ausgesprochene Monotonie
und Stereotypie zeigen die in ununterbrochener Einférmigkeit (aber
nicht rhythmisch) immer wieder sich abspielenden Kopf- und Rumpf-
bewegungen. Die ersteren erinnern durch den zumeist eher langsamen
Charakter an Torticollishewegungen. Beziiglich der Rumpfhewegungen
(die ganz wie GruBbewegungen aussehen und von Personen, die die
Kranke nicht kennen, auch gelegentlich dafiir gehalten werden) ist zu
bemerken, da sie hauptsichlich durch eine Beckenneigung, also in den
Hiiftgelenken, zustande kommen. Man kann diese Bewegungen ebenso
wie die oben erwihnten kombinierten Hand- und Fingerbewegungen
(die an die Gebirde beim Darreichen eines Gegenstandes erinnern) als
einfachere Parakinesen im Sinne von Kleist aunffassen.

Wihrend die Bewegungen im Bereiche der oberen Extremititen
weder eine Symmetrie noch eine Synchronizitét erkennen lassen, tiber-
wiegen synchrone und dabei symmetrische Bewegungen in der Gesichts-
muskulatur, wenn auch daneben einzelne nur einseitige oder einseitig
stirker betonte Bewegungen vorkommen. Aus den Schilderungen in
den Krankengeschichten der Autoren ist zu erkennen, daB an der Ge-
sichtsmuskulatur auch in anderen Fillen ein dhnliches Verhalten beob-
achtet, wenn auch nicht eigens hervorgehoben wurde. Bei unserer
Kranken nun sieht man symmetrisch-synchrone Bewegungen (neben
hiiufigeren einseitigen) gelegentlich auch an den Beinen: ab und zu
werden die Beine symmetrisch oder unter einseitigem Uberwiegen der
Auggiebigkeit der Bewegung nach einwirts rotiert oder beide Fiifie
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dorsal- oder plantarflektiers. Auch die hauptsichlich durch eine
Beckenneigung zustande kommenden eigenartigen Grufibewegungen so-
wie das beim Stehen gelegentlich zu beobachtende Einknicken in den
Knien sind wohl auf symmetrisch-bilaterale Muskelkontraktion zu
beziehen. Es fragt sich, welche Vorstellong man sich etwa iiber das
Zustandekommen solcher bilateral-symmetrischen unwillkiirlichen Be-
wegungen bei unserer Kranken machen kann. Schon C.und 0. Vogt
wiesen darauf hin, daf bei einseitiger Erkrankung des Striatum und
Pallidum das Striatumsyndrom keine Verinderung erfihrt; erst wenn
eine Erkrankung beider Pallida vorliegt, kommt es zu allgemeiner Ver-
steifung. Nach Kleist innervieren Striatum und Pallidum doppelseitig,
.80 daB jede Korperhalfte von beiden Linsen- und Schwanzkernen An-
regungen erfahrt, allerdings die kontralaterale Korperhilfte stiarker als
die homolaterale.” Kleist hilt diese Annahme auch schon darum fiir
wahrscheinlich, weil bei den meisten Ausdrucksbewegungen die be-
teiligten Muskeln beider Kérperhilften gleichzeitig und symmetrisch
innerviert werden. Auch 4. Jakob nimmt fiir das Pallidum in gleicher
Weise wie fiir das Striatum eine doppelseitige Innervation mit kontra-
lateraler Betonung an. Die hiufige bilaterale Symmetrie der unwillkiir-
lichen Bewegungen der Gesichtsmuskulatur bei unsrer Kranken steht
gewil in Zusammenhang mit der schon physiologisch ganz vorwiegend
bilateral-symmetrischen Inanspruchnahme dieser Muskulatur, wie auch
der Umstand, daB bei ihr im iibrigen solche Bewegungen nur in den
unteren Extremitéten beobachtet werden, aus der physiologisch hier
vorkommenden bilateral - symmetrischen Betitigung von Muskeln bei
bestimmten Bewegungen plausibel erscheint.

Wie oben erwahnt, sind bei unserer Kranken besonders konstant
(aber nicht rhythmisch, sondern in ganz unregelmiBigen Abstéinden
einander folgend) Zuckungen im rechten M. pectoralis nachweisbar.
Sie zeigen zumeist sinen raschen Anstieg und raschen Abfall, gelegent-
lich sieht man aber auch ein kurzes Verharren des Muskels im Kontrak-
tionszustand, wobei es manchmal zu einer Superposition von weiteren
Zuckungen kommt, bevor die Erschlaffung eintritt. Bei wiederholter
Priifung wurden durchschnittlich 30 Zuckungen in der Minute gezahlt.
Diese Zuckungen zeigen nun eine bemerkenswerte Abhangigkeit von
dem Dehnungszustand des groflen Brustmuskels. Solange der Oberarm
sich in der gewShnlichen Ruhehaltung, parallel neben dem Rumpf, be-
findet, gilt fiir den Ablauf der Zuckungen das oben Gesagte. Anders
aber, wenn man den Oberarm passiv iiber die Horizontale abduziert
und ihn so festhalt. Man kann mit der gréBten RegelmiaBigkeit fest-
stellen, dal3 bei solcher passiven Armhaltung, sobald sie etwa 135° er-
reicht hat, die Zuckungen im unteren Auteil des M. pectoralis ver-
schwinden. Die unteren zwei Drittel des Muskels werden durch die
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passive Abduction des Armes ruhiggestellt, wihrend die Zuckungen im
oberen Muskelanteil unveridndert fortbestehen. Die kurvenmifBige Dar-
stellung dieses Verhaltens wird dadurch erschwert, dafl die untere Mus-
kelportion, obgleich sie nun selbst nicht mehr zuckt, doch noch immer
durch das Weiterzucken des oberen Muskelanteils rein mechanisch er-
schiittert wird.
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Dieser Umstand muB8 bei Beurteilung der Kurve (Abb. 1) beriicksichtigt wer-
den, die dank der groBen Freundlichkeit Herrn Prof. Brickes in seinem Institut
in der Weise gewonnen wurde, dal auf die untere Muskelportion ein Trichter auf-
gesetzt wurde, der durch einen Druckschlauch mit einer Mareyschen Kapsel ver-
bunden war, so da8 die Druckschwankungen in dem der Hant iiberall dicht ange-
legten Trichter mittels eines Schreibhebels auf der Trommel des Kymographions
verzeichnet werden konnten.

Man kann der Kurve deutlich entnehmen, da8, solange der Oberarm parallel
neben dem Thorax liegt, die Ausschlage durch ihre nadelscharfen Spitzen als Aus-
druck der auntochthonen klonischen Zuckungen deutlich gekennzeichnet sind; wah-
rend der Phase, in der der Oberarm in Abductionsstellung sich befindet, sieht man
Ausschliige von tragerem Charakter (breitere Basis der einzelnen Zuckungen), die
einfach die mechanische Erschiitterung der unteren Portion des Muskels durch die
fortdauernden Zuckungen seines oberen Anteils zum Ausdruck bringen.

Da durch die passive Abduction des Oberarmes nur der untere An-
teil des M. pectoralis eine stirkere Dehnung erfahrt, kann es offenbar
nur die Wirkung dieser Dehnung sein, durch welche die Zuckungen in
diesemn Muskelbereich zum Verschwinden gebracht werden. Foersier
erwihnt in seiner Arbeit iiber die strisiren Bewegungsstérungen, daf
ganz extreme Dehnung eines Muskels den Pallidumrigor fiir diesen
Moment aufhebe, ebenso wie durch eine solche MalBnahme auch der
Dehnungswiderstand beim Pyramidenbahnspasmus gemindert werde.
Kyrebs und Béthouzx konnten bei einem metencephalitischen Parkinson-
kranken mit myoklonischen Zuckungen feststellen, daf ein bestimmter
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Spannungszustand des Muskels das Optimum fiir das Zustandekommen
der Klonismen darstellt, dal diese verschwinden, wenn die Muskel-
spannung wesentlich iiber oder unter diesem Optimum liegt. Foerster
nimmt fiir die BeeinfluBbarkeit des Rigors bzw. der Spasmen durch
Dehnung an, dal starke Dehnung eines Muskels reflektorisch die Er-
regbarkeit seiner zentralen motorischen Elemente, also besonders der
spinalen Vorderhornzelle, herabsetzt. Wir dirfen diese Auffassung
wohl auch auf das bei unserer Kranken Beobachtete iibertragen und
annehmen, dall nur die dem gedehnten Muskelanteile zugeordneten
Vorderhornanteile eine Hemmung ihrer Erregbarkeit, die sich im Ver-
schwinden der Zuckungen ausspricht, erfahren.

Bonhoeffer, Foerster haben den Mangel an Stabilitdt der Inner-
vation des Agonisten bei der Chorea beschrieben, wodurch leicht der
Eindruck einer Parese erweckt werden kann. Das gilt auch fir -
unsere Kranke; wenn sie auch zunichst manchmal die Hand nur sehr
schwach driickt, so bekommt man auf die energische und wiederholte
Aufforderung zwar meist nur fliichtige, aber hinsichtlich ihrer Kraft der
Muskulatur entsprechende, also keineswegs paretische Leistungen. Dabei
erfolgt der Hindedruck gegeniiber der Norm etwas verspitet, was der
Untersucher sehr leicht feststellen kann, wenn er die eine seiner Hinde
einem Gehilfen, die andere der Kranken reicht und beide Personen den
Auftrag erhalten, auf das einheitlich gegebene Kommando zu driicken.
Der Handedruck der Pat. erfolgt jedesmal nm ein Merkbares spater.
Wenn man bei der Pat. ein durchschnittliches, von dem der normalen
Vergleichsperson nicht wesentlich verschiedenes Verhalten hinsichtlich
Auffassung und Aufmerksamkeit annehmen kénnte, liefie sich ein sol-
ches Vergleichsergebnis unmittelbar als Ausdruck einer Verzégerung
bei der Innervationsfindung (Foerster, Kleist, Steriz) verwerten. Mit
Riicksicht auf die bei der Kranken nach dieser Richtung bestehenden
Storungen wird man das Ergebnis nicht ohne weiteres als reinen
Ausdruck einer erschwerten Innervationsfindung verwerten diirfen.

Wir konnten im Bereich der oberen Extremitéten bei Zielbewegungen,
(Finger-Nasenversuch, FErgreifen eines Gegenstandes) keine sichere
Ataxie feststellen. Hingegen sieht man beim Knie-Fersenversuch ein
jah schlagendes Nebenankommen und beim Gehen 6fters ein stampfen-
des Aufsetzen der Fiille, letzteres der tabischen Gangstérung vergleich-
bar, von ihr aber dadurch unterschieden, daB sie nicht jedesmal da ist;
Pat. geht oft eine Strecke ohne solches Stampfen (dabei eventuell die
oben geschilderten anderen Stérungen des Ganges, wie trippelndes,
tanzelndes, schliirfendes Gehen darbietend), dann kommt es gelegent-
lich wieder zu einem stampfenden Aufsetzen, eine UngleichmaBigkeit,
die offenbar damit zusammenhéngt, dafl die krankhafte Tonusverinde-
rung, auf welche wir die Koordinationsstérung zu beziehen haben, keine

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 74, 52
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gleichmafige ist. Besonders lebhaft tritt das Stampfen zutage, wenn
Pat. wihrend des Lachens geht, sie taumelt dann auch viel mehr als
sonst, beides wohl Ausdruck eines affektiven Tonusverlustes im Sinne
Redlichs. Wartenberg sah tbrigens umgekehrt in einem Falle extra-
pyramidaler Bewegungsstérung Besserung des Sprechens wéhrend des
Lachens.

Es besteht bei unserer Kranken — auch abgesehen von den wippen-
den Bewegungen des Rumpfes nach vorn — dauvernd die Tendenz, den
Rumpf im Stehen und Gehen etwas nach vorn geneigt zu halten. Eine
Neigung des Rumpfes nach vorne ist uns vom akinetisch-hypertonischen
Syndrom her vertraut, wihrend sie aber dort durch eine Kriimmung
der Wirbelsiule verursacht wird, ist sie bei unserer Kranken die Folge
einer vermehrten Neigung des Beckens nach vorn; wie bei den wippen-
den Bewegungen des Rumpfes, die sich auch zu allermeist im Hiift-
gelenk abspielen, geht der Rumpf einfach mit dem Becken nach vorne,
ohne daBl die normale Wirbelsdulenlinie sich dabei wesentlich dndern
wiirde. Eine Tendenz zu abnormer Haltung zeigen weiterhin die Fiifle
beim Liegen, sie sind starker plantarflektiert als dies in der normalen
Riickenlage sonst der Fall ist. Bei einem Versuch, den Full passiv aus
dieser Haltung zuriickzubringen, st66t man auf etwas mehr Widerstand,
als der Norm entspricht. Diese pathologische Haltungstendenz wird
gelegentlich durch choreatische Spontanbewegungen in Form einer aus-
giebigen Dorsalflexion des Fulles oder eines Aufrichtens des Rumpfes
durchbrochen.

Sehr viel vordringlicher hinsichtlich des Grades der krankhaften
Tonusvermehrung sind die in unserer Befundzusammenstellung bisher
nicht beriicksichtigten, durch passive Bewegungen auslésbaren Phi-
nomene.

Obere Eoxtremititen: Ausgiebige passive Beuvgung und Streckung des Unter-
armes stoBt zundchst auf keinen besonderen Widerstand oder aber man merkt
nur gelegentlich, vortibergehend ein plétzliches EinschieBen eines solchen, offen-
bar in Zusammenhang mit choreatischen Spontanbewegungen. Erst wenn man
die passiven Bewegungen durch einige Zeit fortgesetzt hat, stellt sich ein aus-
gesprochener Widerstand ein, der insbesondere regelméfig durch eine Kontraktion
des M. triceps zustande kommt, also bei der Beugung sich fithlbar macht, und
der nun mit dem Fortsetzen der passiven Bewegungen immer mehr zunimmt
und schlieBlich nur mit Miihe iiberwindbar ist. Ein solcher Krampf kann sich
im Triceps nach etwa 5, 10, 15 passiven Beugungen einstellen. Er wiederholt
sich nun bei Fortsetzung der passiven Bewegungen durch lingere Zeit in gleicher
Intensitit, einmal bei 30, 40 weiteren Beugungen, andere Male laft er uner-
wartet nach oder reifit plotzlich ganz ab, es folgen ein paar Bewegungen ohne
besonderen Widerstand, der sich nun erst nach weiterer Fortfithrung des Ver-
suches wieder einstellt. Bei diesem plotzlichen Abreifilen des Widerstandes hat
man gelegentlich das QGefiihl, daf nunmehr geradezu Hypotonie eintritt. Bei
immer wieder erneuerter Beschiftigung mit der Pat. gewinnt wmnan freilich den
Eindruck, daB man mit der Annahme einer Hypotonie vorsichtig sein muB, weil
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es doch schlieflich nur das eigene subjektive Gefiihl ist, das uns dabei als Anhalts-
punkt dient. Dieses Gefiihl ist aber vielleicht durch die unmittelbar vorausgegan-
gene stirkere Anstrengung bei der Uberwindung der Spannung doch nur ein allzu
relatives. Auch kommt, wenn man die passiven Bewegungen rasch ausfiihrt, eine
gewisse Schleuderwirkung dazu, man wirft férmlich den Unterarm in die Beugung
oder in die Streckung, wodurch auch wieder ein irrefiihrendes Moment in den
Versuch hineinkommt. Ganz dhnlich wie am Triceps, nur nicht mit solcher Regel-
méafigkeit stellt sich im Zuge der wiederholten passiven Bewegungen auch an den
Unterarmbeugern eine Spannung ein. Man kann nicht selten recht oft hintereinander
beugen, ohne dafi es dabei trotz bereits entwickelten Tricepsrigors zu einem be-
sonderen Widerstand von seiten der Beuger kommt, wenn er aber einmal da ist,
hilt er sehr oft auch wieder wihrend einer Reihe von Bewegungen in einem sich
steigernden MaBe an, um dann aber im allgemeinen &fters, als es beim Dehnen des
Triceps der Fall ist, abzureiBen.

Mit groBer RegelméBigkeit 148t sich auch im Schultergelenk dieselbe Erschei-
nung nachweisen, Abgesehen von gelegentlichen klonischen Sté8en durch chorea-
tische Spontanbewegungen, die sich besonders oft in dem reichliche Spontan-
zuckungen aufweisenden rechten Pectoralis ereignen, 148t sich durch passive Be-
wegungen ein in seiner Intensitat zunchmender Widerstand beim Heben und Senken
des Armes hervorrufen.

In den Handgelenken fiihlt man sehr oft einen Widerstand bei der passiven
Palmarflexion, der aber anscheinend nur durch die in diesen Gelenken besonders
oft als Dorsalflexion auftretenden choreatischen Spontanbewegungen verursacht
wird.

Untere Exiremititen: Im M. quadriceps cruris 148t sich in gewdbnlicher hori-
zontaler Riickenlage auller gelegentlichen choreatischen Spontanzuckungen nichts
Besonderes nachweisen, insbesondere ist keine dauernde Tonuserhohung in Ge-
stalt einer groferen Prallheit des Muskels oder eines auffilligen Sichheraushebens
seiner Plastik zu erkennen. Es besteht aber eine ganz besondere Bereitschaft des
Muskels, auf passive Beugung des Unterschenkels mit einem tonischen Prallwerden
zu reagieren. Diese eigenartige Reaktionsbereitschaft ist am rechten Bein noch
etwas ausgesprochener als links. Rechts stellt sich in der Regel schon nach der
ersten (seltener erst nach der zweiten oder dritten) ausgiebigeren passiven Beugung
die von der Ruhelage aus vorgenommen wurde, ein Widerstand von seiten des
Muskels ein, der sich nun bei Fortsetzung der passiven Bewegungen in der Regel
sehr rasch steigert, manchmal schon nach ein paar Beugungen uniiberwindbar
wird. Links kann man nicht selten tfter, etwa 5—6mal hintereinander, ausgiebig
passiv beugen, ohne zunédchst auf besonderen Widerstand zu stoflen, der sich aber
bei weiterer Fortsetzung der passiven Bewegungen ganz regelméBig in steigendem
Mafie einstellt. Am sichersten kann man durch Unterschenkelbeugung eine Kon-
traktion des M. quadriceps auslésen, wenn man an der in Bauchlage befindlichen
Kranken eine passive Beugung des Unterschenkels zu halbem rechten Winkel als
Ausgangsstellung wahlt. Wenn man nun aus dieser Stellung den Unterschenkel
in moglichst rascher Bewegung gegen die Unterlage niederdriickt (also voll streckt),
ihn aber sofort moglichst rasch in die Ausgangsstellung (halbrechtwinklige Beu-
gung zuriickbringt, bekommt man rechts ausnahmslos, links fast jedesmal eine
sehr deutliche Quadricepskontraktion, die sich als ein ruckartig der Beugung sich
entgegensetzender Widerstand fiihlbar macht.

Auch an den Kniebeugern gelingt es, wenn auch oft erst nach einer lingeren
Reihe passiver Bewegungen, einesich steigernde Spannung auszulésen, undsehr deut-
lich 148t sich die Erscheinung auch bei passiven Bewegungen im Hiiftgelenk nach-
weisen. Wenn man den Oberschenkel &fters hintereinander beugt und streckt,

52*
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bekommt man in der Regel bald eine solche Versteifung des Gelenkes, daf bei
weiterer Fortsetzung der passiven Bewegungen das Becken einfach als Ganzes
mitgeht. Die Erscheinung ist bds. gleich ausgebildet. Man kann auch hier manch-
mal das plotzliche Weichen der Versteifung beobachten, es kommen nun Be-
wegungen ohne besonderen Widerstand, bis bei weiterer Fortsetzung des Ver-
suches wieder eine Versteifungsphase einsetzt. In den Sprunggelenken besteht,
wie schon erwihnt, dauernd ein leichter Widerstand gegen passive Dorsalflexion.
Wiederholung der Bewegung fuhrt hier in der Regel sehr rasch zu einer Kon-
traktion der Wadenmuskulatur, die so ausgiebig ist, dall es zu einer gar nicht
oder mit groBter Miihe fiberwindbaren Fixierung des FufBies in Plantarflexion
kommt.

Das wesentliche Ergebnis der Priifung der passiven Beweglichkeit
an den Extremititen 148t sich wie folgt zusammenfassen: im Bereiche
der Extremititen besteht nur die an den Sprunggelenken nachweisbare
davernde Plantarflexionstendenz, die durch einen bei passiver Dorsal-
flexion feststellbaren leichten Dauerrigor verursacht ist. Die iibrigen
Muskelgebiete der Extremitaten zeigen keinen Dauerrigor und auch
keine Erhéhung des formgebenden Muskeltonus. Hs besteht aber in
einer Reihe von Muskeln eine ausgesprochene Bereitschaft, auf passive
Dehnung mit Spannung zu reagieren. Diese eigenartige Reaktionsbereit-
schaft ist eine besonders hohe im M. quadriceps femoris (hier besonders
rechts) und an der Wadenmuskulatur. Hier bekommt man in der
Regel schon nach ganz wenigen passiven Bewegungen eine ausgesprochem
Spannung im jeweils gedehnten Muskel. In den Kniebeugern, in der
Hiiftmuskulatur, in der Schulter- und Ellbogenmuskulatur [wo die
Reaktionsbereitschaft im Triceps hoher ist als in den Beugern?)], kommt
es erst im Zuge wiederholt ausgefiihrter passiver Bewegungen zu einem
Widerstand, der sich bei weiterer Fortsetzung dieser Bewegungen in
einzelnen Gelenken bis zur Uniiberwindlichkeit steigert. Dabei hat
man das Gefiihl, daB man sich durch die passiven Bewegungen f&rm-
lich in einen Rigor hineinarbeitet. Es ist so, als ob man eine zihe
Masse in Hinden hi#tte, die, je mehr man sie bearbeitet, um so
ziher wird.

Prof. Briicke hatte die groBe Freundlichkeit, in seinem Institute
eine Priifung der Art der durch die passiven Bewegungen erzielbaren
Muskelspannung (wie auch anderer weiter unten zu besprechenden
hypertonischen Phinomene) am Saitengalvanometer vorzunehmen,
wofiir wir ihm auch hier unseren besonderen Dank aussprechen méchten.

Die Ableitung der Aktionsstrome erfolgt in der iiblichen Weise mittels zweier
2 cm hohen unpolarisierbaren Elektroden, von denen die eine iiber dem M. triceps
etwas oberhalb der Mitte des Oberarms, die zweite distal davon, an der Streck-
1) Hs fallt auf, daB es gerade Streckmuskeln der GliedmaBen (Kuie- und
Ellbogenstrecker, Plantarflexoren des Fufles) sind. die in besonderer Ausprégung
die eigenartige Reaktionsbereitschaft zeigen, ohne daB wir aus unserer vorldufig
vereinzelten Beobachtung hieraus pathophysiologische Schliisse ziehen méchten.
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seite des Oberarms befestigt wurde. Die Kranke safl bequem im Lehnstuhl, der
neben ihr sitzende Untersucher fithrte eine Reihe von passiven Beugungen und
Streckungen aus und gab, sobald eine ausgiebige Tricepsspannung eingetreten
war, das Zeichen zur Einleitung der Aufnahme. Eine elektromotorische Kraft
von 0,001 V. gab auf der Schreibfliche einen Ausschlag von 6 ram. Durch eine
Hebeliibertragung wurde gleichzeitig mit der Saite auch die Bewegung des Unter-
arms auf dem Film registriert, es ist dies die obere der Kurven in Abb. 2.
Diehéheren Gipfel
dieser Kurve ent-
sprechen dem Maxi-
mum der Streckung,
die niederen Gipfel
dem Maximum der

Beugung. Die mitt-

Schwankungen der

Saite wieder, die un-

tere Kurve schreibt Abb. 2.

1/5 Sekundenmarken.

Bei dieser Anordnung liBt sich ohne weiteres die jeweilige Phase der passiven
Bewegung des Unterarmes in ihrem Verhiltnis zum Zustand der Saite erkennen
(dabei mufl abgesehen werden von den rhythmischen Oszillationen, welche die
Saite infolge einer zufilligen Beeinflussung durch den elektrischen Stadtstrom
zeigt). Wie aus Abb. 2 ersichtlich, setzen die Aktionsstrome auf dem Wege von
der duBersten Streckung (hoher Gipfel) ein und sind bis zur Erreichung der dufler-
sten Beugung nachweisbar. Sie fehlen wihrend der nun folgenden Streckung, um
im Verlauf der nichsten Beugung wieder einznsetzen.

Fragen wir uns, wodurch diese durch passive Bewegungen erziel-
baren Spannungsphénomene zustandekommen mégen, so wird man wohl
kaum geneigt sein, der Reizung etwaiger sensibler Elemente des Ge-
lenk- und Bandapparates eine ursichliche Bedeutung zuzuschreiben.
Es handelt sich wohl um eine eigenartige Reaktion des neuromuskuliren
Apparates auf Dehnung des Muskels, eigenartig zunachst dadurch, daB
die Anspannung auf Dehnung sich nicht mit jener unbedingten Zuver-
lassigkeit einstellt, wie dies z. B. bei gewissen Rigorzustinden des akine-
tisch-hypertonischen Syndroms der Fall ist, wo ein passives Ausein.
anderbringen der Insertionspunkte des Muskels jedesmal eine tastbare
und sichtbare Kontraktion des gedehnten Muskels auslést; bei unserer
Kranken ist es an den Ellbogen-, Schulter- und Hiiftgelenken die Regel,
dal} eine wechselnde Zahl von Bewegungen ohne besonderen Wider-
stand (oder nur durch etwaige choreatische KontraktionsstoBe beein-
fluBt) ausgefithrt werden kann, bevor sich nunmehr ein Widerstand
einstelll. Auch an dem bei unserer Pat. nach dieser Richtung un-
gemein empfindlichen M. quadriceps fem. kann man gelegentlich ein-
zelne Dehnungen durch passive Beugung des Kniegelenkes austithren,
ohne dafl es zundchst zur Anspannung des Muskels kime. Wir sind
aullerstande zu sagen, worin diese eigenartige Unberechenbarkeit der
pathologischen Reaktionsbereitschaft des neuromuskuliren Apparates

—
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ihre Ursache hat. Ebensowenig wie wir eine Erklarung geben kénnen
fir das gelegentlich plétzliche Verschwinden der Spannung im Zug
einer Reihe von passiven Bewegungen, das durchaus der Unbestindig-
keit des Spasmus mobilis an die Seite zu stellen ist.

Gerstmann und Schilder beschreiben einen Fall von Pseudosklerose,
an welchem sie als besondere Eigentiimlichkeit gegeniiber anderen
extrapyramidalen Rigorformen hervorheben, dall der Hypertonus
durch vpassive Bewegungen bis zur Unfiiberwindlichkeit gesteigert
werden konnte. DBostroem fand &dhnliches bei 2 Fallen Wilsonscher
Krankheit und weist auf eine analoge Beobachtung von Sterfz hin.
Boettiger beschrieb bei extrapyramidal verursachter ,,Hemihypertonie
eine Zunahme der Spannungen bei passiven Bewegungen bis zu absolut
unbeweglichen Contracturen. Dem wiirde der Befund an der Waden-
muskulatur bei unserer Kranken entsprechen: hier besteht dauernd ein
gewisser Hypertonus, der durch passive Bewegungen sehr rasch zu
hochstem Grade gesteigert wird. Aber in allen tibrigen Muskeln, welche
die eigenartige Reaktionsbereitschaft zeigen, also in der Knie-, Hiift-,
Ellbogen- und Schultergelenkmuskulatur besteht keine Dauerspannung,
erst passive Bewegungen rufen einen sich in einzelnen Muskeln bis zur
Uniiberwindlichkeit steigernden Spannungszustand hervor. Eine ge-
wisse Analogie bestand vielleicht in Runges 4. Athetosefall.

Die Feststellung, ob etwa die infolge einer ofter hintereinander aus-
gefiihrten aktiven Bewegung zustandekommende Antagonistendehnung
zu einem Krampf ima gedehnten Muskel fithrt — was ja von vornherein
recht unwahrscheinlich wire — ist dadurch erschwert, daB, wenn Pat.
auf Geheil eine Bewegung (z. B. Beugung des Beins mit nachfolgender
Streckung) ofter hintereinander ausfiihren soll, immer wieder wegen
der schon frither erwahnten ,,verzégerten Innervationsfindung*’ eine
Pause zwischen die einzelnen Bewegungsakte sich einschiebt. Allzu
lange Pausen zwischen den einzelnen Akten lassen aber auch bei Aus-
fiihrung passiver Bewegungen die eigenartigen Spannungsphénomene
nicht zur Darstellung bringen. Doch kann man feststellen, dafl auch
beim raschen Gehen die Aufeinanderfolge von Beuge- und Streck-
bewegungen des Kniegelenks durch keine Streckkrampfe im Quadri-
ceps, die als Folge der Antagonistendehnung gedeutet werden kénnten,
unterbrochen wird.

In unverkennbarem Zusammenhang mit der Bereitschaft des neuro-
muskuliren Apparates, auf passive Dehnung des Muskels mit eigen-
artigen Spannungszustinden zu reagieren, stehen nun zwei weitere Er-
scheinungen : eine Tendenz zum Aufireten von tonischen Krampfzustdnden
in den Unterschenkelstreckern beim Sitzen und weilerkin das Hinsetzen
eines solchen Krampfes im Anschiufl an die durch Beklopfen der Patellar-
sehne erzielbare Reflexzuckuny.
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Solange die Kranke in gewdhnlicher Riickenlage im Bett liegt, bietet, wie schon
erwihnt, der M. quadriceps femoris rechts wie links nichts Auffalliges, er zeigt
insbesondere keine Steigerung des plastischen Ruhetonus, nur gelegentlich sieht
man in ihm eine choreatische Zuckung auftreten. Anders, wenn Pat. auBer Bett
auf einem Stuhle sitzt. Auch hier ist gelegentlich an der Haltung der Beine nichts
Besonderes zu beobachten. Als Regel aber sieht man sehr bald, nachdem Pat.
sich hingesetzt hat, den einen oder anderen Unterschenkel oder auch gar nicht
selten beide gleichzeitig sich in Streckstellung begeben. In dieser Streckstellung
(wobeil der Oberschenkel sich in leichter Beugung befindet) verharren nun die
Unterschenkel bei wiederholten Beobachtungen durch verschieden lange Zeit,
durch 10 Sekunden, 20 Sekunden oder auch durch eine halbe Minute, worauf der
eine oder andere Unterschenkel eine fluichtige, unvollstindige Beugung erfihrt,
aus der er aber meist wieder rasch in eine stérkere Streckstellung gehoben wird,
um nun wieder eine Weile in dieser zu verharren. Dieses Spiel kann sich durch
einige Minuten wiederholen, die Beine ruhen dann wieder durch einige Zeit auf
dem FuBboden, worauf dann allenfalls
nach kiirzerer oder lingerer Pause das eben
Geschilderte von neuem abliuft. Abb.3 |
gibt das Bild eines solchen beiderseitigen — |= q
Unterschenkelstreckkrampfes wieder. i '

Genau dieselbe Erscheinung kann man |
auch beobachten, wenn man, wihrend
Pat. zu Bette liegt, den einen oder an-
deren Oberschenkel in eine passive (etwa
mittlere) Beugestellung bringt und ihn
dann in dieser unterstiitzt halt; es kommt
dann auch in dieser Lage sehr bald zu
dem beschriebenen Streckkrampf im M.
quadriceps femoris. Wenn man wihrend
des Streckkrampfes Pat. auffordert, den
Unterschenkel zu beugen, so geschieht dies
nicht selten recht prompt, andere Male
aber vergeht eine Reihe von Sekunden
(56—20 Sekunden), bevor es zu einer mehr
oder weniger vollsténdigen Beugung
kommt.

Abb. 3.

Fiir das Einsetzen des Streckkrampfes an den Unterschenkeln ist es ziemlich
gleichgiiltig, ob Pat. in einem bequemen Lehnstuh! sitzt oder auf einem einfachen
Stuhl. Die Krampfe stellen sich auch trotz bequemsten Aufruhens der Fiile auf
der Unterlage unvermutet ein. Es scheint eber eine gewisse Beruhigung einzutreten,
wenn Pat. durch langere Zeit sitzt, wihrend eine gréBere Krampfbereitschaft un-
mittelbar nach dem Aufstehen aus dem Bett oder aber wenn Pat. eine Weile herum-
ging, besteht.

Aus der unmittelbaren Beobachtung gewinnt man den Eindruck, daB es sich
bei den geschilderten Phinomenen um einen auf den M. quadriceps beschriinkten
Kontraktionszustand handelt. Die Spannung des Muskels ist dabei eine meist
sehr ausgiebige, nicht selten uniiberwindliche. Dabei fiihlt man aber keine beson-
dere Anspannung der Muskeln an der Riickseite des Oberschenkels, die sich wih-
rend des Streckkrampfes also offenbar passiv verhalten. Hiermit steht auch die
im hiesigen physiologischen Institute am Saitengalvanometer vorgenommene Prii-
fung in Ubereinstimmung. Wahrend des Streckkrampfes konnten wir sehr schone
Aktionsstrome vom M. quadriceps femoris ableiten, wurden aber die Ableitungs-
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elektroden iiber den Muskelbiuchen an der Riickseite des Oberschenkels angelegt,
so blieb die Saite auch wdhrend des stirksten Streckkrampfes vollkommen ruhig.

Die Tatsache, daB die Quadricepskrimpfe bei unserer Kranken sich
spontan nur im Sitzen einstellen, im Liegen nur dann, wenn der Ober-
schenkel passiv in Beugestellung gestiitzt gehalten wird, so dall es zu
einer Dehnung des Muskels kommt, nétigt zur Annahme, dabB die im
Sitzen mit auf dem Boden ruhenden Fiflen gegebene Dehnung der
Unterschenkelstrecker es ist, durch welche die in dieser Haltung so sehr
hiufig sich einstellenden Streckkrimpfe reflektorisch ausgelést werden.
So wie aber die durch passive Bewegungen auslgsbare Anspannung sich
bei Dehnung des Muskels nicht jedesmal einstellt, sehen wir auch hier
eine gewisse Unberechenbarkeit des Reagierens, die Kranke sitzt oft die
langste Zeit auBer Bett mit normal auf dem Boden ruhenden Fiiflen,
andere Male wieder sieht man nur kurze Ruhepausen zwischen den
immer wieder sich erneuernden Krimpfen. Ganz allgemein hat man
den Eindruck, daB die Krampfe beim Ubergang aus der Bettruhe in die
sitzende Haltung wie auch nach dem Gehen sich leichter einstellen, als
wenn die Kranke durch lingere Zeit ruhig gesessen hatte. Die in diesen
Krampfzustinden zum Ausdruck kommende eigenartig erhohte An-
sprechbarkeit des neuromuskuliren Streckmuskelapparates fiir den
Unterschenkel ist offenbar auch dafiir verantwortlich zu machen, daf3
sehr oft, wenn die Kranke im Bette aus liegender Stellung sich auf-
richtet, sich in den Beinen als erstes eine beiderseitige Quadricepskon-
traktion einstellt, durch welche unter leichter Beugung der Hiifte die
Unterschenkel gestreckt werden, als Ausdruck einer Mitbewegung,
eines unzweckmiBigen Uberspringens des zentrifugalen Impulses auf
die Kniestreckerl). Hierher gehért wohl auch die gelegentlich beim
Knie-Fersenversuch sich einstellende, ein ataktisches Ausfahren vor-
tauschende Kniestreckung.

Wir kénnen sonach die im Sitzen auftretenden Unterschenkelstreck-
krampfe auffassen als eine besonders sinnfallige Auperung einer iiber-
mifigen Ansprechbarkeit des meuromuskuliren Streckapparates fir den
Unterschenkel auf Dehnungsreize wie auch oauf zenirale Innervations-
vorgdnge.

Wir erwihnten vorhin, daf3 die gelegentlich so auffallende Fliichtig-
keit der durch passive Bewegungen erzielten Muskelspannung durch-
aus an den Spasmus mobilis der Athetose gemahne. Auch bel den im
Sitzen sich einstellenden Streckkrimpfen kénnte man an einen atheto-
tischen Krampfzustand denken; dabei ist freilich vorliufig zweierlei
hervorzuheben : abgesehen von dem oben erwihnten gelegentlichen Auif-

1) Die Erscheinung ist auseinanderzuhalten von Babinskis ,,flexion combinée
du tronc et de la cuisse* der Hemiplegiker, die darin besteht, daB beim Sich-
aufrichten im Bett der Oberschenkel der gelahmten Seite sich hebt.
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treten eines Unterschenkelstreckkrampfes als Mithbewegung sieht man die
Spannung niemals durch aktive Bewegungen zutage treten, sie zeigt sich
ganz iberwiegend abhingig von Dehnungsreizen und betrifft im Gegen-
satz zu der bei der angeborenen Athetose so gewohnlichen gleichzeitigen
Angpannung von Agonisten und Antagonisten immer nur das ge-
dehnte Muskelgebiet, wie sich aus dem am Saitengalvanometer nachge-
wiesenen Fehlen einer Kontraktion der Beuger zur Zeit des Unterschen-
kelstreckkrampfes ergibt. Letzteres gilt tibrigens auch gegeniiber
gewissen durch Hypertonie hervorgerufenen Haltungsanomalien bei
anderen extrapyramidalen Syndromen, wie z. B. bei Strimpells Fall Emil
Heidenreich. Abb. 7 der Arbeit Striimpells zeigt das rechte Bein des
Kranken in Beugestellung frei in der Luft in einer unwillkiirlich zustande
gekommenen Haltung, wobei sich alle Muskeln des Beines hyperto-
nisch gespannt anfiihlten.

Etwas unserer Beobachtung Analoges bestand allem Anschein
nach in dem von Kleist und Kiesselbach anatomisch untersuchten Fall
Huntingtonscher Chore, von welchem Faltlhauser als auffillig berich-
tet, dall beim Sitzen das linke Bein sich meist in gegtreckter Stellung
befand, selbst dann, wenn der Unterschenkel nicht unterstiitzt war.

Bei unserer Kranken zeigt der Patellarsehnenreflex, wenn man ihn
in tblicher Weise im Sitzen oder im Liegen im Bette priift, eine auf-
fallende Veranderung nach der Richtung, daBl nur ganz ausnahmsweise
der durch die Muskelzuckung in Streckung gehobene Unterschenkel nun
einfach wieder auf die Unterlage zuriicksinkt, wie wir es ja sonst beim
Normalen zu sehen gewohnt sind. Es ist vielmehr die Regel, daf der
Unterschenkel im Anschlufl an die Zuckung nur eine ganz kurze Strecke
absinkt, um sofort wieder durch eine ruckartig einsetzende Muskel-
kontraktion (die dem Quadriceps aufruhende Hand fiihlt deutlich den
jah einsetzenden Muskelstoll, manchmal 2—3 solcher St68e) festgehalten,
ja sogar jah in eine starkere Streckstellung emporgehoben zu werden,
in der er nun tonisch verharrt, um erst nach einigen Sekunden auf die
Unterlage zu sinken oder aber, genau so wie dies fiir den im Sitzen sich
einstellenden Streckkrampf frither geschildert wurde, unter zwischen-
durch sich ereignenden fliichtigen Senkungen bis zu einer Minute und
dariiber gestreckt zu bleiben. Schon bei der groben Betrachtung hat
man den Eindruck, dal der absinkende Unterschenkel durch eine von
der Reflexzuckung deutlich getrennte neu einsetzende Muskelkontrak-
tion gleichsam aufgefangen und so am weiteren Absinken gehindert wird.

Die Richtigkeit dieses Eindruckes wird durch die saitengalvano-
metrische Aufnahme bestatigt.

Die eine Ableitungselektrode wurde knapp oberhalb der Patella, die zweite

3 Querfinger proximalwérts davon iiber dem M. rectus des linken Beines befestigt,
wahrend die K. quer iiber dem Bettrand mit frei berabhiingenden Unterschenkeln
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saB. Durch Beklopfen der Patellarsehne wurde ein Knjesehnenreflex ausgelost, an
den sich jeweils in mehr oder minder guter Ausbildung eine Nachkontraktion des
M. quadriceps anschloB. Der Ausschlag der Saite betrug auf der Schreibflache
15 mm, bei 12 MV. (1,4 A. iro Elektromagneten); die unterste Kurve gibt die Zeit-
marken (Jaquet ¥/; Sekunden), dariiber die Kurve einer Stimmgabel mit 300 Schwin-
gungen in der Sekunde, oben die Saite, die zunéichst den einer typischen Einzel-
zuckung entsprechenden biphasischen Aktionsstrom zeigt, welchem nach einer
Pause von etwa /g
Sekunde  (wihrend
welcher die Saite eine
allerleichteste, ver-
nachlissigbare Un-

——
J\ wm rubeaufweist) Saiten-
schwankungen fol-

gen, die Ausdruck
tetanischer Erre-
gungsvorgiinge in der

Abb. 4. Streckmuskulatur
des  Oberschenkels
sind. Der biphasische Aktionsstrom entspricht dem Eigenreflex des Muskels (Patel-
larsehnenreflex); die nach der Pause einsetzenden Saitenschwingungen sind Aus-
druck der tetanischen KontraktionsstdBe, die der Eigenreflexzuckung folgen; man
kann mit Riicksicht anf die geringe Amplitude der Saitenschwingungen sagen, dafl
sie wohl nur Partialkontraktionen des Muskels zum Ausdruck bringen.

Es handelt sich sonach um 2 Phinomene, die auseinandergehalten
werden miissen: um eine durch den Schlag auf die Sehne bzw. durch
die hierdurch gesetzte jihe Muskeldehnung ausgeldste, typische Eigen-
reflexzuckung und um eine ihr nach einer Pause folgende tetanische
Nachkontraktion. Fiir die Klirung der Ursachen des Zustandekom-
mens dieser Nachkontraktion ist nach unserer Ansicht das Ergebnis
eines sehr einfachen Versuches entscheidend: man kann bei unserer
Kranken jederzeit eine einfache, von keinem Nachphinomen gefolgte
Reflexzuckung erzielen, wenn man sich bei der Priifung des Patellar-
sehnenreflexes eines von Gowers angegebenen Kunstgriffes, auf dessen
Brauchbarkeit Trémner wiederholt hinwies, bedient, der darin besteht,
daB man an der in Riickenlage im Bette befindlichen Kranken den Re-
flex dadurch auslost, daB man den Finger oder ein stabformiges Plessi-
meter quer an den oberen Rand der Patella legt, diese distalwirts dringt
und nun gegen den Finger in der Richtung der Léngsachse des Beins
einen Schlag mit dem Hammer fithrt. Man bekommt nun jedesmal eine
einfache Muskelzuckung, die sich in nichts von der beim Normalen er-
zielbaren unterscheidet.

Die nachfolgenden, im hiesigen physiologischen Institute gewonnenen Kurven
gestatten einen unmittelbaren Vergleich der Ergebnisse der in gewdhnlicher Weise
vorgenommenen Reflexpriifung und des durch die eben erwihnte Modifikation ge-
wonnenen Resultates. Die Versuchsanordnung war die, daB hei horizontaler
Riickenlage der Kranken ein Gummiballon iiber der Quadricepswolbung befestigh
wurde, der in der iiblichen Weise mit einem Tambour samb Schreibhebel ver-
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bunden war. Geschrieben wurde auf der Trommel eines Schleifenkymographions.
Die Kurve in Abb. 5 gibt die Schreibung eines Hebels wieder bei Auslosung des
Kniesehnenreflexes in der Weise, da wahrend der Oberschenkel in stumpfer Beu-
gung fixiert gehalten wurde (so daBl, der Unterschenkel sich in passiver, stumpfer
Beugestellung befand), die Patellarsehne in gewoshnlicher Weise beklopft wurde.
Die einzelnen Schlége sind mit .S markiert, man sieht, wie nach einem kurzen
Vorschlag oder nach mehreren aneinander gekuppelten solchen die Kurve steil
ansteigt, nm nun unter verschieden ausgiebigen Schwankungen sich eine Zeitlang
auf einer gewissen Hohe zu halten, aus der sie dann zur Abszisse herabsinkt.
Ganz anders fillt die

_
Kurve aus, wenn man

bei horizontal aufruhen-

dem Bein die Patella

von oben her in der

Richtung des Oberschen-

kels beklopft (es wurde

die Patella durch einen J

mit Kautschyk umbhiill- p s s

ten Stab distalwarts ge-
driickt und nun mit dem
Perkussionshammer ge- Sk
gen letzteren geklopft). Abb. 5.

Auch hier (Abb. 6)
markiertder Buchstabe 8-den jeweils erfolgenden Schlag. Wie man sieht, entspricht
diesem eine einfache Zuckung Die Unruhe der horizontalen Strecke der Kurve
erkldrt sich aus den unvermeidlichen Erschiitterungen durch die choreatischen
Bewegungen,

Aus diesem Versuche ergibt sich, dafl die der eigentlichen Reflex-
zuckung folgende tetanische Muskelkontraktion avsbleibt, wenn die

Reflexpriifung so vor-
—_—

genommen wird, daB
es berhaupt zu kei-
ner Bewegung des o s s s s s s5ssSsSUssssSS

Unterschenkels, also V2 SNNTNS IR NIIINNENN NIV INNINTNRNIIIINIINTNIINIINY,
auch zu keinem Her- Sek

absinken desselbenim Abb. 6.

Anschlusse an die ei-

gentliche Reflexzuckung kommt. Man muB annehmen, daB das mit
der gewdhnlichen Art der Reflexpriifung verbundene Herabsinken des
Unterschenkels eine dehnende Wirkung auf den Muskel ausiibt, durch
welche die der eigentlichen Reflexzuckung folgende tetanische Kon-
traktion, die man zweckmiaBig als ,,Sekundirphinomen bezeichnen
konnte, ausgeldst wird.

Es handelt sich offenbar prinzipiell um eine analoge Erscheinung,
wie wir sie durch passive Dehnung des M. quadric. hervorrufen konnten.
Diese Dehnung war, wie oben geschildert, besonders wirksam, wenn sie
in Bauchlage der Kranken in bestimmter Weise ausgefiihrt wurde;
man bekam dann fast jedesmal eine Reaktion des Muskels, die nur hie
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und da einmal ausblieb; auch das Sekundirphinomen kommt, wenn
man den Reflex in der gewdhnlichen Art bei Herabhingen des Unter-
schenkels in Beugestellung prift, nicht unverbriichlich jedesmal, eine
Analogie, die nach unserer Ansicht mit fiir die Richtigkeit unserer Auf-
fassung spricht.

Ob diese Analogie uns der Notwendigkeit enthebt, fir die Er-
klarung des Sekundirphinomens die Annahme zu machen, dall sein
Zustandekommen etwa an eine im AnschiuB an den Eigenreflex be-
stehende Phase besonderer Erregbarkeit des zentralen Reflexappa-
rates gebunden wire, mochten wir auf Grund einer einzigen Beobach-
tung nicht entscheiden.

Den Beweis fiir die Richtigkeit unserer Auffassung iiber die Be-
deutung der vom absinkenden Unterschenkel auf den M. quadriceps
ausgeiibten dehnenden Wirkung fiir die Auslésung des Sekundér-
phiinomens kann man iibrigens auch beim Auslosen des Sehnenreflexes
durch Beklopfen der Sehne selbst erbringen, wenn man das Absinken
des Unterschenkels im Anschlusse an die Reflexzuckung durch geeignete
Lagerung der Kranken unmdglich macht.

Die Kranke hefindet sich in Bauchlage. Ein Gehilfe hat mit seiner rechten
Hand den Unterschenkel etwas oberhalb des Sprunggelenks gefaBt und halt ihn
so in stumpfer Beugung. Wenn nun die Quadricepssehne beklopft wird, so kommt
es, solange der Gehilfe den Unterschenkel nur in der beschricbenen Weise mit seiner
rechten Hand festhalt, zu einer Streckung im Kniegelenk, durch welche die haltende
Hand etwas weggedréngt
und der Oberschenkel
von der Unterlage leicht
emporgehoben wird. In
der Entspannungsphase
sinkt der Oberschenkel,
der Schwere folgend, auf
die Unterlage zuriick,
wobei es immer noch zu
einer Dehnung des M.
quadriceps kommt, die
zwar so gering ist, daB
sie nicht zu einem rich-
tigen Streckkrampf, also
! nicht zu einem voll ent-
Abb. 7. wickelten .,Sekundir-
phinomen*, wohl aber
zu einem oder mehreren klonischen Stofen fihrt. Frst wenn der Gehilfe mit
seiner linken Hand auch noch einen, wenn auch nur ganz leichten Drueck gegen
die Riickseite des Oberschenkels iibt (wie dies Abb. 7 wiedergegeben ist), wird
jede dehnende Wirkung auf den Muskel verhindert und nun erhilt man beim Be-
klopfen der Kniesehne jedesmal nur eine einfache Reflexzuckung, die durch kein
ihr folgendes »Sekundirphinomen® kompliziert wird.

Analog dem Sekundérphinomen bei Priifung des Kniesehnenreflexes
sind hochstwahrscheinlich auch einzelne klonische St6Be zu werten, die
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man ab und zu einmal der Reflexzuckung der Wadenmuskulatur bei
Priifung des Achillessehnenreflexes folgen sieht'). Hingegen konnten
wir die BErscheinung nicht bei Priifung des Tricepssehnenreflexes fest-
stellen.

W. Gordon hat 1901 ein von ihm bei Chorea beobachtetes Symptom
beschrieben, im wesentlichen darin bestehend, dafl, wenn man in hori-
zontaler Riickenlage den Kniesehnenreflex priift, der infolge der Qua-
dricepszuckung erhobene Unterschenkel nicht sofort herabsinkt, son-
dern eine Weile in der Hohe bleibt, um dann erst allmihlich zur Aus-
gangsstellung zuriickzukehren. Gordon schildert sehr anschaulich, wie
der Full manchmal, wihrend er schon im Absinken gegen die Unterlage
begriffen ist, plotzlich festgehalten oder noch einmal in die Hhe gehoben
wird, wihrend andere Male die Reflexzuckung unmittelbar in eine to-
nische Kniestreckung iiberzugehen scheint. In der Folge haben sich
eine Reihe von Untersuchern mit dem Phinomen, das Hey?) als ,,pro-
trahierten Kuiereflex* bezeichnet, beschaftigt. Kleist berichtet iiber
zahlreiche Beobachtungen von tonischer ,,Verlingerung‘ nicht nur des
Kniesehnenreflexes, sondern auch des Achilles- und Tricepssehnen-
reflexes bei Chorea minor.

Die von Gordon gegebene Schilderung seines Symptoms, ebenso die
Darstellung Wendenburgs, der in einem Falle infektiéser Chorea den
rechten M. quadriceps bei Priifung des Patellarsehnenreflexes nach der
ersten reflektorischen Kontraktion noch mehrere klonische Zuckungen
ausfithren sah, gibt ein dem Verhalten bei unserem Sekundérphinomen
durchaus gleichendes Bild. Gregor und Schilder, Fahrenkamp, Wertheim-
Salomonson wiesen durch saitengalvanometrische Aufnahmen nach,
daB beim Glordonschen Typus des Kniesehnenreflexes der Chorea minor
der dem Reflex entsprechenden Einzelzuckung nach einer ausgesproche-
nen Pause ofter eine Kontraktion tetanischen Charakters folgt. Das
wiirde ganz dem von uns Gefundenen entsprechen, wie denn auch die
von den Autoren gebrachten Abbildungen saitengalvanometrischer
Aufnahmen des Gordonschen Ph#nomens durchaus analog sind un-
serer Abb. 4. Bevor aus diesen Analogien weitere Schliisse gezogen
werden konnen, wird es notwendig sein festzustellen, ob auch das
Gordonsche Phénomen der Chorea minor die gleiche Abhingigkeit

1) Oppenheim hat bekanntlich darauf hingewiesen, daB bei Paralysis agitans
die Priifung auf Dorsalklonus einen Tremor auslésen kann, der nicht mit dem
echten Fufklonus verwechselt werden darf (falsches FuBzittern). Bostroem halt
einen FuBklonus bei Pseudosklerose, namentlich wenn er erschépfbar ist, nicht un-
bedingt fiir ein Zeichen von Pyramidenbahnschidigung, er kann méglicherweise
durch die Hypertonie extrapyramidaler Genese verursacht werden. Bei unserer
Pat. haben wir es mit einer dritten Variante eines hoéchstwahrscheinlich extra-
pyramidal vermittelten FuBzitterns zu tun.

2) Ref. in Jahresber. iib. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 8, 726. 1905.
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vom Dehnungsreiz durch den absinkenden Unterschenkel zeigt, wie
wir das fiir das Sekundidrphénomen nachweisen konnten, ob es also
durch Anwendung gleicher Kunstgriffe gelingt, die ,,tonische Verlinge-
rung” des Kniesehnenreflexes zu verhiiten. Wenn dies zutrifft, so
miiite eine solche volle Ubereinstimmung unser gréBtes Interesse be-
anspruchen. Eine erhdhte Dehnungsansprechbarkeit des neuromusku-
laren Apparates wiirde in einem anscheinenden Widerspruch stehen
zu der Auffassung von der Bedeutung einer durch Muskel- und Gelenk-
schlaffheit, Uberdehnbarkeit des Muskels gekennzeichneten Hypotonie
im Krankheitsbilde der Chorea minor. Nicht minder wichtig wird es
sein, unter den gleichen Gesichtspunkten die von Foerster fiir das atheto-
tische Striatumsyndrom angegebene gelegentliche ,,tonische Nachdauer
der Sehnenreflexe zu priifen.

In der Literatur, soweit wir sie durchsehen konnten, fanden wir
bei der Huntington-Chorea sehr oft die Sehnenreflexe als erhoht be-
zeichnet, das Vorkommen eines dem Gordonschen analogen Phianomens
aber hier sowie iiberhaupt bei der chronischen Chorea nur vereinzelt
erwihnt. In dem schon erwahnten Falle Kleisi-Kiesselbach, bei dem
in bemerkenswerter Analogie zu unserer Beobachtung ein Unterschenkel-
streckkrampf im Sitzen bestand, war es nach Faltlhauser zeitweise dent-
lich, dafl beim Beklopfen der Patellarsehne der Unterschenkel einen
Moment in gestreckter Stellung verharrte. Dabei waren die Patellar-
sehnenreflexe gesteigert, von der Tibiakante ausldsbar. Runge fand in
in einem Falle chronischer Chorea (Fall 8 ohne nachweisbare Hereditét)
bei Priifung der Sehnenreflexe, die sehr lebhaft waren, zuweilen to-
nische Nachdauer angedeutet.

Die Gelenkreflexe der oberen Extremititen (Grundgelenk- und Handgelenk-
reflex) fehlen bei unserer Kranken beiderseits.

Bauchdeckenreflexe: Alle 4 Bauchdeckenreflexe sind deutlich auslésbar (16 em
lange mediane Bauchnarbe nach Laparatomie, Bauchhaut etwas welk).

Reflexe an den unteren Extremititen bei mechanischer Reizung der Haut und
der tiefen Teile, Beugekrampfe der Beine. Rechts: Die zuverldssige Beurteilung
des FuBsohlenreflexes ist (ebenso wie links) wegen der choreatischen Unruhe und
der wihrend linger fortgesetzter Priifung besonders reichlich sich einstellenden
spontanen Beugekrampfe der Beine duBerst schwierig; man gewinnt den Eindruck,
daB es rechts zumeist zu einer Dorsalflexion aller Zehen kommt. Manchmal wurde,
insbesondere vom inneren Plantarbereich, eine isolierte, wenig ausgiebige Dorsal-
flexion der groBen Zehe allein beobachtet. Eine etwas stirkere Reizung der
Sohlenhaut 16st auBer der Zehenbewegung ganz regelmaBig auch eine Dorsalflexion
des Sprunggelenks, Beugung von Knie- und Hiiftgelenk, also eine Beugebewegung
des ganzen Beines aus, die meist recht ausgiebig ist und durch die das Bein ener-
gisch an den Leib gezogen wird. Nicht selten schlieit sich an dieses Hochziehen
des rechten Beines eine ausgiebige, analoge, meist nach einer kleinen Pause ein-
setzende Beugung des linken Beines an, doch kommt es hier nur zu einem Hoch-

ziehen des Beines infolge Beugung des Hiift- und Kniegelenkes, ohne dall FuB
und Zehen dorsalflektiert wiirden.
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Beim Bestreichen der Haut des rechten FuBriickens, der Vorder- oder Riick-
seite des Unterschenkels mit dem Stiel des Perkussionshammers (weniger sicher
von der Haut des Oberschenkels, niemals von der Glutdalgegend) bekommt man
eine Dorsalflexion des FubBles und Dorsalflexion der grofien Zehe, die manchmal
mit einer nicht sehr ausgiebigen Dorsalflexion der iibrigen Zehen verbunden ist.
Sehr oft verharrt der Ful} in der auf reflektorischem Wege erzielten Dorsalflexion,
die Bewegung der grofien Zehe zeigt deutlich tragen Ablauf. Mit grofler Regel-
mafigkeit bekommt man durch kraftiges Streichen langs der inneren Tibiakante
(Oppenheim) eine Dorsalflexion des FuBles sowie der groBen Zehe allein oder simt-
licher Zehen. Auch hierbei ist der triige Charakter der Bewegung der grofien Zehe
sehr deutlich. Recht konstant 148t sich der gleiche Bewegungseffekt an Full und
Zehen durch Kneifen der Wadenmuskulatur oder der Muskulatur an der Streck-
oder Beugeseite des Oberschenkels (nicht aber von der Gesdfmuskulatur her) er-
zielen.

Ausgiebige passive Plantarflexion der groBen Zehe 16st keinen Bewegungseffekt.
am Bein aus.

Der durch alle die geschilderten Reize zustandekommenden Dorsalflexion
von FuB und Zehen schliefit sich manchmal, aber nicht immer, eifle Beugung des
Hiift- und Kniegelenkes an; sie ist manchmal nur wenig ausgesprochen, andere
Male recht ausgiebig, es kommt dann in der Regel zu einem energischen Hoch-
ziehen des ganzen Beines an den Leib (unter Fortbestehen der Dorsalflexion an
FuB und Zehen). So wie an das bei kriftiger Reizung der Sohlenhaut zu beobach-
tende Hochziehen des ganzen Beines schlieBt sich auch hier an die ausgiebige
Beugung des rechten Beines nicht selten unmittelbar oder nach einer kleinen Pause
eine analoge Beugebewegung des linken Beines an, so daB die Kranke mit hoch-
gezogenen Beinen daliegt (dabei meist, wenn sie sich vorher in Riickenlage be-
fand, nach der einen oder anderen Seite hiniibersinkend). Die Beine verharren nun
durch lingere Zeit in der so erreichten Haltung, aus der man sie nur unter Uber-
windung eines starken Widerstandes in die Ausgangsstellung zuriickbringen kann.

Links: Von der linken FuBisohle bekommt man durch Streichen ganz haupt-
sédchlich eine Plantarflexion aller Zehen. Auch hier kommt es dabei sehr oft gleich-
zeitig zu einem sehr energischen Hochziehen des Beins, wobei aber nicht mit der
gleichen Regelmafigkeit wie rechts das Sprunggelenk dorsalflektiert wird (die
Beugung der proximalen Gelenke geht sogar manchmal mit einer ausgesprochenen
Plantarflexion von Fufl und Zehen einher). An dieses Hochziehen des linken
Beines schliefft sich nicht selten eine analoge Bewegung des rechten Beines an,
wie dies umgekehrt fiir die nicht seltene Teilnahme des linken Beins an dem rechts
reflektorisch ausgelosten Beugekrampf geschildert wurde. Im Gegensatz zu rechts
l6st links das Streichen an der Haut des Unter- und Oberschenkels, das Kneifen
der Muskulatur keine reflektorischen Bewegungen aus. Bei Priifung auf Oppen-
heim bekommt man links entweder gar keinen Bewegungserfolg oder hochstens
eine schwache Plantarflexion des FuBes.

Der gleiche Beugekrampf, der sich nicht selten ein- oder beiderseitig an den
Beinen auf oberflichliche oder tiefe Reize hin einstellt, tritt gelegentlich, wenn
die Kranke im Bett liegt, auch anscheinend spontan ein. Es werden dann beide
Beine meist in rascher Bewegung durch ausgiebige Beugung der Knie- und Hiift-
gelenke hochgezogen und verharren nun auch wieder eine langere oder kiirzere
Zeit in dieser tonischen Krampistellung, aus der sie nur unter Uberwindung einer
betrachtlichen Muskelspannung passiv zuriickgebracht werden konnen. Die Fiille
nehmen an diesem Beugeakte nicht teil, verharren dabei vielmehr in der Regel
in ihrer bei Bettlage habituellen Plantarflexion. Nicht selten (insbesondere wenn
Pat. sich in Riickenlage befindet) geht der Beugekrampf mit einem spastischen
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Ubereinanderkreuzen beider Beine einher (Adductorenkrampf). Diese Beuge-
krampfe stellen sich besonders zahlreich ein, wenn durch lingere Zeit an den Beinen
der Kranken behufs Priifung der Reflexerregbarkeit manipuliert wurde (erhéhte
Krampfbereitschaft infolge vorausgegangener peripherer Reizung).

Uber das Verhalten der Gelenkreflexe bei Huntington-Chorea finden
wir nur die Angabe von Benedek und Czdrsz, die sie bei den Mitgliedern
einer Huntington-Familie auslgsbar fanden. Andere Krankengeschich-
ten berichten nichts tiber diese Reflexe, die offenbar gar nicht gepriift
wurden. Da der Hand- und Grundgelenkreflex, soweit bisher bekannt,
bei extrapyramidal verursachten Syndromen erhalten zu sein pflegen,
ist mit der Méglichkeit zu rechnen, dafl es sich bei unserer Kranken
um einen der seltenen Félle des habituellen Fehlens dieser Reflexe han-
deln kénute; wir werden jedenfalls aus der einen Beobachtung vor-
Isufig keine weitergehenden Schliisse ziehen diirfen, zumal andere Sym-
ptome einer Schidigung der Pyramidenbahn im Bereiche der oberen
GliedmaBen durchaus nicht nachweisbar sind.

Die beiderseitige symmetrische Auslosbarkeit der Bauchdecken-
reflexe steht im Einklang mit dem Fehlen einer auf Schiadigung der cor-
ticospinalen Leitungsbahn beziehbaren Beeintréichtigung der Motilitat
auch an den unteren GliedmaBen: die Willkiirkraftleistung der Beine
ist sehr gut, durchaus der Muskulatur entsprechend, die Sehnenreflexe
sind lebhaft, aber nicht pathologisch erhoht, es besteht kein Unterschied
zZwischen beiden Seiten, kein Patellarklonus, die KontraktionsstiBe, die
man gelegentlich im Anschlufl an die Auslésung des Achillessehnen-
reflexes erhilt, sind so wie die der Reflexzuckung folgenden Quadriceps-
krampfe als ein von ihr zu sonderndes ,,Sekundérphinomen® zu werten.
Um so iiberraschender ist es, dafl wir am rechten Bein durch Streichen
der Haut am FuBriicken, am Unterschenkel (hier besonders deutlich
beim Priifen auf das Oppenheimsche Zeichen), gelegentlich auch am
Oberschenkel oder durch Kneifen der Muskulatur der Wade oder des
Oberschenkels einen Reflexerfolg in Gestalt einer Dorsalflexion des
FuBes und der groBen Zehe allein oder aller Zehen erhalten, wie wir
ihn sonst als kennzeichnend fiir eine Schidigung der Pyramidenbahn
zu sehen gewohnt sind. Nach Babinski kann beim Normalen die Rei-
zung irgendeiner Gegend der unteren GliedmafBen aufer dem Bereiche
der Fufsohle zwar eine Beugung des Knie- und Hiiftgelenks zur Folge
haben, niemals aber eine Dorsalflexion des Fufles. Die bei Schadigung
der Pyramidenbahn durch verschiedene, auBerhalb der FuBsohle an-
gewandte Reize auslésbare Dorsalflexion des FuBles und der Zehen,
also auch das bei unserer Kranken rechts auslésbare Oppenheimsche
Phinomen und den durch Kneifen der Wadenmuskulatur erzielbaren
,,Gordonschen Reflex** stellen wir heute grundsitzlich gleich dem Ba-
binskischen Phanomen. Dementsprechend kommt es auch am rechten
Bein beim Bestreichen der FuBsohle zu einer Dorsalflexion der groBen
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Zehe (manchmal mit Dorsalflexion der iibrigen Zehen vergesellschaftet),
die zwar keinen ausgesprochen trigen Ablauf zeigt, aber doch im Rah-
men des iibrigen als pathologisch wird gewertet werden miissen, um so
mehr, als links, wo alle tibrigen abnormen Reaktionen fehlen, der Fufi-
sohlenreflex unter Plantarflexion aller Zehen ablauft. Zur Erklirung
des Vorhandenseins der rechtsseitigen pathologischen Reaktionsform
trotz Fehlens sonstiger Anhaltspunkte fiir die Annahme einer Schadi-
gung des Pyramidenbahnsystems werden wir uns zu erinnern haben,
daB bei der Huntington-Chorea pathologisch-anatomisch auller der
Entartung bestimmter subcorticaler Apparate sich auch in der Hirn-
rinde schwere degenerative Veranderungen finden, wobei nach 4. Jakob
das Stirnhirn und die vordere Zentralwindung regelmaBig befallen sind
und die Entartung der inneren Kdornerschicht sowie der drei untersten
Rindenschichten besonders ausgesprochen zu sein pflegt, aber auch
die 3. Schicht keineswegs verschont bleibt. Spielmeyer sah spastische
Lahmungen zentralen Geprages durch eine Rindenerkrankung verur-
sacht, die das Pyramidenbahnsystem selbst intakt lieB, aber gewisser-
maBen eine Isolierung der Ursprungszellen der Pyramidenbahn aus
ihren corticalen Verbinden bewirkt hatte. Die Lahmung muBte also
auf Verdnderungen in weiter zentral gelegenen, der Pyramidenbahn iiber-
geordneten Neuronen beruhen. In dem einen der Fialle Spielmeyers
wurde mit der Zunahme der Spasmen das zuerst nur ab und zu beob-
achtete Babinskische Zeichen konstant. Daraus ergibt sich, daB auch
beziiglich des Zutagetretens des Babinskischen Zeichens die Loslésung
der Ursprungsstétte der Pyramidenbahn aus ihren corticalen Verbinden
genau so wirksam ist wie die unmittelbare Schidigung des zentralen
Neurons selbst. Freilich bestand in Spielmeyers Fall eine Lahmung
der Beine (spastische Paraplegie, dazu spiter Beugecontracturen),
wahrend bei unserer Kranken die motorische Willkiirfunktion nicht be-
eintrichtigt ist. Wenn wir also die Rindenerkrankung fiir die in Rede
stehende abnorme Reaktionsform bei unserer Kranken in Anspruch
nehmen, miissen wir annehmen, daB sie zu einer vorlaufig erst partiellen
Ausschaltung des zentralen motorischen Neurons gefiihrt hat, die nur
in einem Auftreten des pathologischen Reflexes sich duBert, ohne daB
gleichzeitig die motorische Willkiirleistung beeintriichtigt ist. Eine solche
Annahme ist natiirlich rein hypothetisch, da wir ja iiber die letzten
Zusammenhinge der Beziehungen zwischen Hirnrinde und bestimmten
Auslosungsformen der Hautreflexe und gewisser Tiefenreflexe nichts
Positives wissen.. Wir miissen weiterhin annehmen, da der Rinden-
prozel nur im Bereiche der zentralen Projektion der rechten unteren
Extremitit den fiir den partiellen Ausschaltungsvorgang nstigen Grad
erreicht hat, da ja die Bauchdeckenreflexe beiderseits symmetrisch aus-
losbar sind.
Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 74. 53
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Der eigenartige tonische Beugekrampf in Hiift- und Kniegelenk,
der sich nicht selten bei der Reflexpriifung einstellt, ist wohl nicht ohne
weiteres mit dem Reflexerfolg an Full und Zehen auf eine Stufe zu
stellen. Denn dieser Beugekrampf wird zwar besonders oft durch
periphere Reize ausgelGst, aber nicht nur rechts, sondern auch links
(bei der Priiffung des FuBsohlenreflexes), dem Beugekrampf der einen
Seite folgt nicht selten (sofort oder nach einer kleinen Pause) eine Beu-
gung der proximalen Gelenke der anderen Seite, ja wir sehen ihn sym-
metrisch bilateral (auch hier nur auf Hiift- und Kniegelenk beschrinkt),
oft mit einem Adductorenkrampf (spastisches Ubereinanderkreuzen der
Beine) vergesellschaftet, spontan auftreten. Wir werden annehmen
diirfen, daf in diesen tonischen Beugekrimpfen der Beine ein subcorti-
caler Mechanismus zutage tritt als Ausdruck einer Enthemmung, wo-
bei die Frage, ob fiir das Zustandekommen dieser letzteren der Wegfall
hemmender Striatumeinfliisse gentigt, oder ob doch eine Schwichung
des Pyramidenbahneinflusses dabei mit im Spiele ist, offen bleiben
mag.

Es liegt die Vermutung nahe, daB aus diesen Beugekréimpfen im
weiteren Verlaufe des Leidens eine Beugecontractur der Beine sich ent-
wickeln kénnte, der dann vielleicht innerhalb der gelegentlich bei extra-
pyramidalen Syndromen zur Beobachtung kommenden Beugecontrac-
turen (vgl. dazu Hallervorden und Spofz) ihrer Pathogenese nach eine
besondere Stellung zukommen kdénnte.

Wir fanden sonach an krankhaften Tonusverinderungen im Be-
reiche der Skelettmuskulatur sowie an eigenartigen Reaktionen auf
bestimmte Reize:

1. Choreatische Spontanbewegungen der Muskulatur des Gesichtes,
des Halses, der oberen und unteren GliedmaBen, einschliefilich Schulter-
und Beckengiirtelmuskulatur, nur in geringerem Grade der eigentlichen
Rumpfmuskeln, wobei die unteren Extremititen im allgemeinen we-
niger betroffen sind als die oberen sowie als das Gesicht- und Halsgebiet.
Besonders im Gesicht, aber auch an den unteren Extremitéten werden
auBer eingeitigen oder vorwiegend einseitigen, auch symmetrisch-bi-
laterale, synchrone choreatische Spontanbewegungen beobachtet. Die
choreatischen Bewegungen zeigen im allgemeinen, besonders im Gesicht,
im Halsmuskelgebiet und im distalen Bereich der oberen Extremititen
eher einen langsamen Ablauf, doch bestehen aullerdem auch Bewegungen
raschen Charakters.

2. Die Tendenz zu einer Haltungsanomalie des Rumpfes beim
Stehen und Gehen, als eine durch vermehrte Beckenneigung verursachte
Neigung des Rumpfes nach vorne zutage tretend, sowie eine im Liegen
zu beobachtende, durch Anspannung der Wadenmuskulatur verur-
sachte Plantarflexion der Sprunggelenke (leichter Rigor bei passiver



Zur Symptomatologie der Huntingtonschen Chorea. 825

Dorsalflexion, durch den jedoch die aktiven Bewegungen, z. B. beim
Gehen, nicht beeintrachtigt werden).

3. FEine an der Schulter-, Ellbogen-, Hiift-, Knie- und Sprung-
gelenksmuskulatur nachweisbare, eigenartige Bereitschaft des neuro-
muskuldren Apparates aunf passive Bewegungen (die meist mehrmals
hintereinander ausgefiihrt werden miissen) mit einer sich immer mehr,
in einzelnen Gelenken bis zur Uniiberwindlichkeit steigernden Muskel-
spannung zu antworten, wobei aber gelegentlich ein unerwartetes Ab-
reiflen der Spannung beobachtet wird. Diese Reaktionsbereitschaft be-
steht nicht nur in den dauernd leicht gespannten Plantarflexoren des
FuBes, sondern auch in Muskeln, die keinerlei Dauerspannung aufweisen.
Auf die besondere reaktive Ansprechbarkeit der Strecker des Unter-
schenkels auf Dehnungsreize sind die beim Sitzen sich einstellenden
Unterschenkelstreckkrampfe sowie das beim Priifen des Kniesehnen-
reflexes sich einstellende, der eigentlichen Reflexzuckung folgende ,,Se-
kundarphinomen® zuriickzufithren. Die ganz besondere Reaktionsbe-
reitschaft des neuromuskularen Streckapparates fiir den Unterschenkel
zeigt sich auch in dem gelegentlichen Auftreten eines bilateralen
Krampfes dieser Muskulatur als pathologische Mithewegung.

4. Beugekrampfe der unteren Extremititen in Form einer in den
Hiift- und Kniegelenken zustande kommenden ausgiebigen Beugung
mit Hochziehen der Beine, die in dieser Haltung nun eine Weile fixiert
bleiben. Diese tonischen Krampfzustinde treten bilateral und synchron
im Liegen anscheinend spontan ein (wobei auch manchmal die Beine
gleichzeitig durch spastische Adduction iibereinandergekreuzt werden),
sehr haufig wird ein Beugekrampf durch die Priifung des FuBsohlen-
reflexes (rechts auch durch die unter 5 genannten Reize) ausgelst,
wobei nicht selten dem Krampf der einen Seite ein analoger im andern
Bein folgt.

5. Eine am rechten Bein durch Streichen der Haut der verschieden-
sten Stellen der Extremitat (hauptsidchlich des FuBles und Unterschen-
kels) sowie durch Kneifen der Oberschenkel- und Wadenmuskulatur
erzielbare Dorsalflexion von Fufl und Zehen, die sehr gewdhnlich mit
einem der unter 4 genannten Beugekrimpfe einhergeht.

Die eigenartige Reaktionsbereitschaft des neuromuskulédren Appa-
rates gegeniiber Dehnungsreizen und die hiermit zusammenhingenden
Symptome geben beim Fehlen einer richtigen ,,Versteifung® unserer
Beobachtung in erster Linie ihr eigenartiges Gepriige.

Meggendorfer hat kirzlich anliaBlich der Mitteilung einer neuen Hun-
tingtonfamilie hervorgehoben, daBl wir bei den Huntingtonfallen mit
allen moglichen Kombinationen rechnen miissen, daB es Kranke ohne
Chorea gibt, solche mit und ohne Versteifung; da8 hier wie auch beziig-
lich der psychischen Stérungen die verschiedensten Mischungen und

53*
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Ubergiinge vorkommen. Unser Fall bringt manche Anhaltspunkte fiir
eine weitere Differenzierung der im Rahmen des Leidens moglichen
krankhaften Tonusveréinderungen.

Den Kern der anatomischen Verdnderungen bei der Huntington-
Chorea diirfen wir, soweit die Stammganglien in Betracht kommen, in
der kleinzelligen Striatumdegeneration bei relativer Verschonung
der groBen Striatumganglienzellen erblicken. In Ubereinstimmung
mit Hunt, C. und O. Vogt, Bielschowsky, F. H. Lewy bezeichnet es
A. Jacob als zweifellos, dall diese Veranderung bei allen pathophysio-
logischen Erklirungen der choreatischen Bewegungsstérung in erster
Linie zu beriicksichtigen ist. Wir diirfen gewiB auch bei unserer Kran-
ken eine solche kleinzellige Striatumdegeneration annehmen. Es fragt
sich, wie weit wir bestimmte Schliisse ziehen kénnen auf eine dariiber
hinausgehende Schidigung zur Erklirung der bei unserer Pat. auslds-
baren Spannungserscheinungen.

Es sind in der Literatur einige mit histologischen Befunden belegte
Beobachtungen mitgeteilt, in welchen eine initiale Chorea im spiteren
Verlauf unter Abnahme oder Verschwinden der choreatischen Unruhe
von einer Versteifung abgeldst wurde.

Bielschowsky sah in seinem Falle A. ein choreaartiges Bild nach etwa 3jéhriger
Dauer in einen Zustand zunehmender Versteifung des Rumpfes und der Glied-
maBen (bis zur Umwandlung des Korpers in eine fast unbewegliche, starre Masse)
iibergehen, welche die urspriingliche Hyperkinese vollkommen iiberdeckte. In
A. Jakobs Fall V kam es unter Abnahme der choreatischen Unruhe zu ,,erheblicher
Zunahme der Rigiditdt®, die Extremitéiten waren starr und rigide, in den Beinen
bildeten sich Contracturen aus. In seinem Fall VII kam es in den unteren Extre-
mitdten zu kaum noch zu streckenden Beugecontracturen unter Wegfall der Be-
wegungsunruhe in diesem Gebiete. In Terplans Fall III traten im klinischen
Bilde die Hyperkinesen gegen das Ende gegeniiber Starreerscheinungen mit teil-
weiser Versteifung (starke Rigiditit der gesamten Korpermuskulatur, einige
Finger eigentiimlich versteift) zuriick. Bielschowsky fiihrt die Starre in seinem
Falle, der im Hirnstamm als schwerste Veranderung eine beide Ganglienzellen-
typen betreffende hochgradige Degeneration des Striatum aufwies, auf die
auBerdem gefundene Verdnderung des Globus pallidus (erhebliche Herab-
setzung seines Gehaltes an Ganglienzellen) zurtck, sowie auf die Miterkran-
kung subpallidirer Zentren, wobei ihm der im Corpus Luysii erhobene Befund
hoher zu werten scheint als die Beteiligung des roten Kernes. Jakob weist fiir seinen
Fall V auf die primire Erkrankung der grofen Striatumzellen und der Pallidum-
zellen sowie der Zona reticularis der Substantia nigra zur Erklirung der starken
Betonung des akinetisch-hypertonischen Syndroms im Endstadium des Leidens
hin. Fir seinen Fall VIT macht er in erster Linie die schwere Lésion der hinteren
Striatumhalfte (hier waren auch die grofien Ganglienzellen stirker affiziert) fir
die hypertonen Symptome in den Beinen verantwortlich. In Terplans Fall fand
sich im Striatum hochgradiger Schwund der kleinen Nervenzellen und deutliche
Verminderung der groBen. Aber Corpus Luysii, Substantia nigra (wie auch
Nucleus ruber) waren histologisch unverindert; Globus pallidus stark atro-
phisch, daher dichte Lagerung der Nervenzellen, die aber im iibrigen gut erhalten
waren.
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Beziiglich unseres Falles kénnen wir sagen, dall von einer Umwand-
lung des choreatischen Syndroms in ein akinetisch-hypertonisches Bild
zur Zeit nicht gesprochen werden kann. Die Bewegungsunruhe ist in
den Beinen zwar geringer als in den oberen Extremitaten, doch kommt
das bei der Huntington-Chorea auch sonst vor, es lassen sich daraus
keine besonderen Schliisse ziehen. Als akinetisch-hypertonische Sym-
ptome kann man nur die Tendenz, den Rumpf nach vorn geneigt zu
halten, auffassen, weiterhin den leichten Dauerrigor der Plantarflexoren
der Fiile und eine gewisse mimische Starre, die wiahrend des Zuriick-
tretens der Gesichtszuckungen beim Sprechen zu beobachten ist, auf
die als nicht seltenes akinetisches Syndrom bei Huntingtonfsllen 4.Jakob
hinwies und die schon Mourgue in seinem Falle sah.

Eine deutliche klinische Verwandtschaft zu unserem Falle zeigt die
mehrerwihnte Beobachtung von Kleisi-Kiesselbach durch den links-
seitigen Unterschenkelstreckkrampf im Sitzen und das Verhalten der
Patellarsehnenreflexe. Aber leider ist die Krankengeschichte nach
Richtung der Tonusverhdltnisse duBlerst knapp, die Bemerkung, dafl
eine besondere Schlaffheit der Gelenke nirgends nachgewiesen werden
konnte, 1Bt keine bestimmten Schliisse nach der positiven Seite zu.
Es kann also nicht gesagt werden, ob der Fall dem unseren durchaus
gleichgestellt werden kann. Die histologische Untersuchung erwies,
neben gewissen atrophischen Verdnderungen der Nervenzellen im
ganzen Zentralnervensystem, soweit der Hirnstamm in Betracht kommt,
die ganz vorwiegende Beschrinkung der Striatumverinderung auf die
kleinen und mittelgroBen Zellen sowie das Fehlen eines schweren Er-
griffenseins des Globus pallidus sowie subpallidirer Zentren.

Goldstein (in Oppenheims Lehrbuch) erwéhnt kurzdauernde Span-
nungen bei passiven Bewegungen in Fillen von Huntington-Chorea;
es entspricht dies woh! einem leichteren Grade der in unserem Falle
so auffilligen Bereitschaft zu Spasmen.

Es scheint uns, daf die zur Zeit vorliegenden Unterlagen uns nicht
gestatten, die Frage zu beantworten, inwieweit die Miterkrankung von
anderen Elementen iiber die vorwiegend Kleinzellige Striatumde-
generation hinaus fir die Besonderheiten des klinischen Bildes bei
unserer Kranken verantwortlich zu machen ist. Es wird Aufgabe der
weiteren Forschung sein, durch eine mnach Richtung der Tonusver-
dnderungen moglichst differenzierte klinische Untersuchung die nétigen
Unterlagen fiir den weiteren Ausbau der Pathophysiologie der
chronisch-progressiven Chorea beizubringen.
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