
(Aus der Psychiatrischen und Nervenklirdk Miinchen [Direktor: Geh. Rat Prof. 
Dr. Bumlce].) 

(~ber Erblichkeitsuntersuchungen bei der Huntingtonschen 
Krankheit. 

Von 
Dr.  ])I. Geratovitsch. 

(Eingegangen am 2. Februar 1927.) 

I n  seiner Arbe i t  , ,Zur K l in ik  und  Vererbung der  Hun t ing tonschen  
Chorea"  h a t  Entres festgestel l t ,  dab  ,,die Hun t ing tonsche  Chorea im 
Erbgang  einem unab~inderlichen Gesetz,  dem Gesetz der  d o m i n a n t e n  
Vererbung folgt" .  Die gelegent l iehen Beobaeh tungen  mannigfa l t ige r  
kl inischer  Bi lder  bei  Gl iedern yon  Hun t ing ton fami l i en  f i ihr ten  andere  
Au to ren  (C. S. Freund, Meggendor/er) dazu,  fiir eine Erwei t e rung  des 
En t resschen  Gesetzes e inzutreten.  Es wird  deshalb  n ieht  ohne In teresse  
sein, neue Hunt ing tonf~l le  mi t  genauer  t teredi t i~tsforschung zu ver-  
6ffentl ichen. 

Bei  den  Schwier igkei ten  der  Erb l ichke i t s forschungen  wurde ich 
wei tgehend  un te rs t f i t z t  yon der  genealogisehen Abte i lung  der  I )eu tsehen  
Fo r schungsans t a l t  ffir Psych ia t r i e l ) ,  woffir ich hier  meinen Dank  sage. 

1. Fall. Alois H.~ Schuhmacher; geboren am 10. VII. 1851 in St. R. In der 
Klinik vom 9. VII. his 11. IX. 1925. Nach Gasteig-Spital verlegt. 

Grund der Einlieferung: Chorea, Kopfverletzung. 
Klinische Diagnose: Senile Chorea. 
Eigene Angaben: I)er Vater ist mit 72 Jahren an Wassersucht gestorben, 

die Mutter mit 82 Jahren an unbekannter Krankheit. Von 4 Geschwistern 3 in 
hohem Alter gestorben; eine Schwester lebt, gesund. Patient als Kind gesund. 
Guter Schiiler. Sparer Schuhmacher. 1872 aktiv gedient. Mit 32 Jahren gehei- 
rater. Frau 1918 an ~Ierzl~ihmung gestorben. Von 2 Kindern ist eines mit 3 Jahren 
gestorben. Eine Toehter lebt, gesund. Bis 1914 als Schuhmaeher selbsti~ndig 
gearbeitet. ])ann in Miinchen bei der Tochter. Seit 10 Jahren krank. Er hat 
zuerst ,,Jucken" an der I iaut  und schleehten Sehlaf gehabt, l~ach einigen Monaten 
Zuckungen, zuerst in den Fiii~en, dann in allen Muskeln. Trinkt wenig. Keine 
Geschleehtskrankheit. Sei~ einem Jahr im Gasteig-Spital. 

Gestern wollte P. Arbeit suchen. Er glitt auf der Stral3e aus und verletzte sich 
am Kopf. 

Psychisch: zeitlich und 5rtlich orientiert. Freundlich, gutmiitig. Die Auf- 
merksamkeit erscheint dutch die kSrperliche Unruhe etwas behindert, doch gute 
](onzentration. Intellektuelle Leistungen gut erhalten. 

1) I)ieuntersuchtenFamiliensind durchDecknamenbezeichnet. EtwaigenNach- 
untersuchern wird der in der genealogisehen Abteilung der Deutschen Forschungs- 
anstalt ffir Psychiatrie hinterlegte Schliissel gern zur Verfiigung gestellt werden. 
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K6rperlich: mittelm~Biger Ern/~hrungszustand. Innere Organe: O.B. ttirn- 
nerven: O.B. Patellarreflexe bds. lebhaft. Gordonsehes Patellarph~nomen bds. 
vorhanden. Sensibilit/~t intakt. Serologiseher Refund normal. 

Hoehgradige motorisehe Unruhe. Die Extremit~ten und der Kopf befinden 
sich in st/~ndiger Bewegung. Diese Bewegungen sind unkoordiniert, erfolgen in 
raschem Tempo, aber nicht blitzartig. St~ndiges Zucken der Gesiehtsmuskulatur. 
Die Zunge wird kurze Zeit gerade hervorgestreekt, dann naeh allen Seiten leb- 
haft bewegt. Die Sprache is? abgerissen, durch die choreatisehen Bewegungen der 
Zunge behindert. 

20. VII. Die ehoreatischen Zuekungen im Gesicht und an den oberen Ex- 
tremit~ten ~allen besonders auf. Sons? unveri~ndert. 

10. v i I I .  Die ehoreatisehen Zuckungen dauern unver/~ndert fort. P. is? immer 
freundlich, zufrieden. 

11. IX. Unver/~ndert. Nach Gasteig-Spital verlegt. 
20. VIII.  1926. Der Zustand des Kranken hat sieh seit dem letzten Jahr fort- 

sehreitend verschlimmert. Die Zuekungen sind heftiger geworden. Aueh die Zunge 
is? mehr betroffen. Die Sprache is? schwer versti~ndlieh. Naeh Angaben des 
Personals ist It.  ruhig, h~lt sieh sauber. Psyehisch unver~ndert, In~elligenz is? 
gut erhalten. 
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Erliiuterungen zum Stammbaum*) der Familie H. 
1. Fiar t in  K6n, geb. zu St. R., gest. daselbst. Bauer. Verheiratet .  Weitere 

Angaben  fehlen. 
2. Fiaria Hip, gest. zu Agad. am 16. IV. 1825. Todesursache: Steckkatarrh .  

Sie war mi t  Nr. 1 verheiratet .  
3. Leonhard FiSs, gest. am 27. II .  1811 zu Agad. Todesursaehe: Gliedersueht. 
4. Johanna  K6n  yon Agad, gest. daselbst am 29. X. 1780. Todesursaehe n ieh t  

angegeben.  
5. Apolonia K6n,  geb. am 8. VII I .  1776 zu Ort, gest. am 3. II .  1823 zu Agad. 

Todesursaehe: Hervenfieber. ~Naeh Angaben der Enkel in war sie lange Zeit geistes- 
k rank  und  ha t  an  Veitstanz gelitten. Sie war mi t  Hr. 6 verheiratet .  

6. Kaspar  MSs, geb. am 7. I. 1773. Bauer  in Agad. Gest. am 11. I I .  1839 zu 
Agad. Todesursache : Lungenentzi indung.  

7. Agathe M6s, geb. am 7. II .  1769. Keine weiteren Angaben. 
8. An ton  Figs, geb. am 9. IV. 1770, gest. am 7. XI I .  1797 zu Agad. Todes- 

ursaehe n ich t  angegeben. 
9. Genoveva FiSs, geb. am 27. XII .  1771 zu Agad, gest. am 5. I I .  1845. Todes- 

ursache:  Altersschw/~che und  Gieht. 
10. Maria FiSs, geb, am 4. IV. 1774 zu Agad. Weiter niehts  bekannt .  
11. J o h a n n  MSs, geb. 26. I. 1777 zu Agad,  gest. daselbst am 17. XI .  1799. 

Todesursache unbekannt .  
12. Sidonia Burg, geb. am 10. IV. 1817 zu Offer. Sie war mi t  Hr. 14 verhei- 

rater .  Weitere Angaben fehlen. 
13. Agathe MSs, geb. am 10. II .  1808 zu Agad, gest. daselbst am 15. I I .  1815. 

Todesursaehe: Giehter.  
i4. Franz  MSs, geb. am 28. I I I .  1809 zu Agad. Zog mi t  ganzer Familie 1861 

naeh  Burg. Blieb in Burg bis 1864; sp~terer Aufenthal t  unbekannt .  
15. J o h a n n a  FiSs, verehelichte Wolf, geb. am 25. V. 1810 zu Agad. Weitere 

Angaben  fehlen. 
16. Josef M6s, geb. am 21. IV. 1813 zu Agad, gest. am 2. I I I .  1819. Todes- 

ursaehe:  Friesel. 
17. Kreszenz Fi6s, geb. am 1. V. 1814 zu Agad, gest. am 9. XII .  1890 zu St. R. 

Todesursaehe: geisteskrank. Hach Angaben der Toehter  ha t  sie an  Veitstanz ge- 
lit ten. Sie war mi t  Nr. 20 verheiratet .  

18. J o h a n n  Leonhard M6s, geb. am 18.VIIL 1805 zu Agad. Haeh Angaben der  
Einwohner  aus Agad ha t  er an  Veitstanz gelitten. Er  ist mi t  dem Bruder Franz 
nach  Burg gezogen. Weiterer  Aufenthal t  unbekannt .  

19. Maria M6s, geb. am 6. IX.  1818 zu Agad, gest. daselbst am 25. II .  1819. 
Todesursache : Gichter. 

20. Leonhard tI., geb. zu Kranz  am 27. IV. 1808, gest. am 8. ~ f I .  1882 zu St. R., 
Landwir t .  Todesursaehe: Wassersucht,  Marasmus. 

21. Anton  R., geb. 1883 zu Benn, gest. am 11. I I I .  1915 zu Eisen. TagelShner. 
Todesursaehe: Altersschw/~ehe. 

22. J o h a n n  Peter  M6s, geb. am 19. IV. 1841 zu Agad. Todestag unbekannt .  
Li f t  n icht  an Chorea. 

23. Kaspar  Fi6s, geb. am 28. IV. 1842 zu Agad, gest. daselbst am 2. XI .  1915. 
Todesursaehe: Altersschw/~ehe. L i t t  n icht  an  Chorea. 

24. Agathe MSs, geb. am 12. V. 1845 zu Agad, gest. am 16. X.  1894 zu 
Eisen. War  7 Jakre  gichtleidend, im le tz ten J ah r  gel/~hmt und  getrfibten GeL 

1) Bei der Vervollst/~ndigung des Stammbaumes der Familie H. verdanke ich 
wertvolle Hilfe Her rn  Oberarzt  Dr. Entres. 

Archiv ffir Psychiatrie. Bd. 80. 34 
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stes; Todesursache: Gichtleiden. Sic hat  an Chorea gelitten, war mit  l~r. 21 
verheiratet. 

25. Regina M5s, geb. am 27. XI.  1846 zu Agad, gest. daselbst am 23. XII .  1853 
an Gehirnentziindung. 

26. Franz Xaver M6s, geb. am 20. IV. 1848 zu Agad, gest. am 1. I I I .  1894 in 
der Ansta]t Schweinspoint an Mitralinsufiizienz und Embolie des Gehirns. Er  
hat  nach Angaben der Bekannten lange Zeit an Veitstanz gelitten. 

27. Dominikus MSs, geb. am 12. X. 1849 zu Agad. Sterbeort und -tag unbe- 
kannt. Naeh Angaben der Bekannten hat  er dasselbe Leiden wie seine Schwester 
Agathe gehabt (24). 

28. Johann MSs, geb. am 25. VI. 1851 zu Agad. Weitere Angaben fehlen. 
29. Ulrich It., geb. zu St. 1% am 3. VII.  1849, gest. daselbst am 25. IV. 1924. 

Landwirt. Todesursache: Magenleiden, Altersschw~ehe. 
30. Proband. 
31. Kreszenzia It., geb. am 19. V. 1854 zu St. 1~. Lebt, gesund. 
32. Sophia Mfil., geb. am 16. I I I .  1855 zu St. 1~., gest. daselbst am 18. X. 1918. 

Todesursaehe: Lungenentziindung. Sic war mit  I~r. 29 verheiratet. 
33. Kreszenz l~ett, geb. am 19. IV. 1862 zu Kern, gest. am 16. IV. 1918 in Min. 

Todesursache Lungenentzfindung, 
34. Maria 1%, geb. am 25. XI.  1877 zu Eisen, gest. am 1. V. 1919 in der tIeil- 

und Pflegeanstalt Haar. Lif t  mindestens seit 1905 an Chorea. Soll geistig zurfick- 
gebliebe n und in der Schule schlecht mitgekommen sein. 

35. Sophie H., geb. zu St. R. am 1. I I I .  1884. Verheiratet, gesund. 
36. Georg tI., geb. zu St. l~. am 29. VI. 1885. Landwirt, verheiratet, gesund. 
37. Kreszenza I-I., geb. zu St. R. am 7. VI. 1888. Verheiratet, gesund. 
38. Alois I=L, geb. 1894 zu St. R., ist im Krieg am 18. VI. 1918 gefallen. 
39. Margareta H., geb. zu Kern am 29. VII.  1890. Gesund, verheiratet. 
40. Uneheliches Kind, einige Monate nach der Geburt gestorben. 
41. 42. 43. Abg~nge. 
44. Franz 1~., uneheliehes Kind, geb. am 12: X. 1906 in Min. In  der Schule 

einmal sitzen geblieben. 
45. Sylvester R., uneheliches Kind, geb. am 18. XI.  1907 in Min. Bauern- 

knecht. Schlechter Schiller. Keinen Veitstanz. 
46. Otto R., uneheliches Kind, geb. am 10. XI.  1908 in Min., gest. daselbst 

am 28. VI. 1913. Todesursache: Ertrinken. 
47. Max R., uneheliches Kind, geb. am 28. XII .  1911 in Min., gest. daselbst 

am 17. I I .  1914. Todesursache: Pertussis, Coxitis purulenta. 

2. Fall. Kar l  Br.~ Landwirt. Geb. am 2. XI.  1884 in l~eist. In  der Klinik 
yore 16. X. bis 6. XI .  1924. l~ach Hause entlassen. Klinische Diagnose: eigen- 
artige ehoreatische BewegungsstSrung. Autoanamnese : keine I~ervem oder Geistes- 
krankheit in der Familie. Pat. lernte gut, keine Kinderkrankheit. War immer 
sehr fleil~ig, nicht versehwenderisch. Trank wenig. Schon immer nerves, reizbar, 
Dutch den Krieg noch reizbarcr geworden. W~ihrend des Krieges leichtes Zittern 
in den tt~nden. Seit l l /e  Jahren Zappelbewegungen, zuerst wenig, darm allm~hlieh 
mehr. In  den letzten 3 Monaten konnte er deswegen nicht mehr arbeiten. Er  ist 
auch nervSser geworden, regt sieh fiber ]ede Kleinigkeit auf. Kann nicht mehr 
gut sprechen, aueh das Ged~ichtnis hat  naehgelassen. 

KSrperlich: GroBer, kr~ftig gebauter Mann. Innere Organe: O.B.  Pupiilen 
in Ordnung. Gordonschcs Patellarph~nomen bds. vorhanden. Leiehte t typo- 
tonic in der Muskulatur der unteren Extremit~ten. Kopf wird leieht nach rechts 
gehalten. De~tliche, aber nicht starke Amimie des Gesiehtes. Pat. befindet sich 
in standiger, lebhafter motoriseher Unruhe. Alle Extremit~iten und der l~umpf 
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werden in auffallender Weise in Bewegung gehalten. Die Schultern werden vor- 
geschoben, gesenkt und gehobel~. Die Arme zeigen st~ndig Wuribewegungen, die 
H~nde blitzartige, schleudernde, zwecklose Bewegungen. Die Oberschenkel werden 
schnell und unmotiviert ad- und abduziert und die Unterschenkel bin und her 
bewegt. Einfachen Aufforderungen (die Hand zu geben) kommt er in ungeschickter 
Weise nach. Unter Beobachttmg nimmt die Unruhe zu. Beim Gehen hat man den 
Eindruck psychogener ~berlagerung. 

Die Sprache ist mfihsam, leise, stoBweise, ruckartig. 
Serologisch: negativer Befund. 
Psychisch: gute Auffassung, orientiert. Merkf~higkeit, Ged~chtnis und Urteils- 

f~higkeit: O. B. 
6. XII .  1924. Pat. vermag sich minutenlang ruhig zu halten, dann treten 

die Zuckungen wieder auf. Deutliche Aufmerksamkeitsst6rung, scheint ablenkbar, 
gleichgiiltig, zeigt keine Initiative. 

Nach Hause entlassen. 
20. VIII.  1926. Die Zuckungen haben an Intensifier bedeutend zugenommen. 

Das Gehen ist fast unm5glich geworden. Die Gesichtsmuskulatur ist uuch beteiligt. 
Der Mund wird bald gespitzt, bald krampfhaft geschlossen: schmatzende, schnal- 
zende Bewegungen. 

Nach Angaben der Ehefrau ist Pat. vollkommen interesselos, gleichgfiltig 
geworden. Zeitweise aufgeregt, beschimpft die Angeh6rigen. Die Slorache ist 
kaum verst~ndlich. 
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Erl~iuterungen zum Stammbaum der Familie Br. 

1. Karl  Wied, geb. am 3. I. 1763 zu Datten, gest. daselbst am 9. I I I .  1843. 
Halbbauer. Todesursache: Alterssehwiehe. 

2. l~ranziska Here yon Z6schingen. Gest. mit  73 Jahren am 17. XII .  1838 zu 
Datten. Todesursaehe: Altersschwiche. Sie war mir Nr. 1 verheiratet, hat  9 Kin- 
der gehabt. 

3. Ursula Wied, geb. a m  26. IX.  1806 zu Batten,  gest. am 3. I I .  1868 zu l~eist., 
Todesursaehe: Mervenschlag. Nach Angaben der Marie Eg hat  Ursula lange Zeit 
,,Veitstanz" gehabt. Sie war rait Nr. 4 verheiratet. 

4. Anton Br. Geb. am 28. V. 1812 zu Reist., gest. daselbst am 5. IV. 1893. 
Todesursaehe: Alterssehwiehe. 

5. Josef Eg, geb. am 23. IX.  1834 zu Reist., gest. daselbst a m  7. IV. 1887. 
Metzger. Todesursache: Magenleiden. Josef war ein reizbarer Mensch, hat viel 
getrunken. 

6. Franziska. Br., geb. am 26. IN .  1839 zu Reist., gest. daselbst am 24. XI.  1904. 
Todesursaehe: Mervenleiden, hat  Veitstanz gehabt. Sie war mit  Mr. 5 verheiratet. 

7. Veronika Br., geb. am 10. I. ]843 zu Reist., gest. 1870 an Lungensucht. 
Sie hat  keine Chorea gehabt, war verheiratet, keine Kinder. 

8. C61estin Br., geb. am 7. IV. 1844 zu Reist., gest. daselbst am 25. VIII .  1906. 
Todesursache: Veitstanz. ErschSpfung. Kurze Zeit vor dem Tod war C61estin 
in der Anstalt  Schweinspoint, wo die Diagnose gestellt wurde. 

9. Johann Br., geb. am 16. XI.  1874 zu Reist., gest. daselbst am 7. XL  1918. 
Todesursaehe : ~agenleiden. Er  hat  keine Chorea gehabt. Die Kinder sind gesund. 

10. Maria Eg., geb. am 27. I. 1844 zu Reist., lebt gesund. Sie war mit  Mr. 8 
verheiratet. 

11. Veronika Eg., geb. am 3. I I .  1868 zu Reist. Klosterfrau in Maria Leill (? ?) 
Siidafrika. Weitere Angaben fehlen. 

12. Johann ]~g., geb. am 13. V. 1870 zu Reist., Landwirt. Lebt, gesund. 
13. Josef Eg., geb. am 19. XI.  1871 zu Reist., gest. daselbst am 20. XI.  1896. 

Todesursache" Fallsueht, naeh Angaben der AngehSrigen ist Josef als Kind wenig 
begabt gewesen. Mit 17 Jahren hat  er Anfglle bekommen, die immer lang gedauert 
haben. W~hrend des Anfalles war er bewul~tlos nncl zitterte am ganzen KSrper. 
]~r ist in einem Anfall zum Exitus gekommen. Choreatische Bewegungen waren 
nieht beobaehtet, abet in letzter Zeit war er beim Gehen unsieher. 

14. Therese Eg., geb. am 19. IX.  1872 zu t~eist., verheiratet, lebt, gesund. 
15. Sebastian Eg., geb. am 24. I .  1876 zu t~eist., gest. daselbst am 17. V. 1876. 

Todesursache: Gicht. 
16. Y[argarete Sehell, geb. am 23. V. 1886 zu Gri~klingen. Witwe des Mr. 18. 

Lebt in Fran, gesund. 
17. Mathias Br., geb. am 1. VIII .  1871 zu Reist., Kaufmann, gest. am 18. X. 

1912 zu Fran. Todesursaehe: Blinddarmentziindung. Naeh Angaben der Ehefrau 
hat  Mathias in den letzten 8 Jahren an Chorea gelitten. Er  war psychisch sehr 
veriindert, aufgeregt, vergel~lieh, konnte schwer spreehen. 

18. C61estin Br., geb. am 8. XII .  1872 zu Reist., gest. daselbst am 1. II. ,  1873. 
Todesursache: Seharlaeh. 

19. maria Anna Br., geb. am 22. X. 1873 zu l~eist., ges t  daselbst am l l . V I I I .  
1877. Todesursache: Diphtherie. 

20. CSlestin Br., geb. am 19. X. 1876 zu l~eist., Gastwirt. Ist  am 11. XI.  1918 
im Krieg gefallen. Maeh Angaben der Ehefrau war CSlestin in den ]etzten 5--6  Jah- 
ren reizbar, heftig und hat  vie] get runken.  

21. Anna Br., geb. am 28. VII.  1878 zu Reist., Witwe, gesund. Hat  2 gesunde 
Kinder. 
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22. Proband. 
23. Margareta Kna., geb. am 7. IV. 1875 zu Reist., lebt, gesund. Sic ist die 

Witwe yon Nr. 21. 
24. Magdalena Zel., geb. am 1. XI.  1886 zu Demin. Lebt, gesund. Sie ist mit  

Nr. 23 verheiratet. 
25. Karl  Br., geb. am 5. I I I .  1891 zu Fran., Kaufmann. Als Kind gesund. Seit 

5 Jahren nerv5s, reizbar, regt sieh leicht auf, dabei heftig. Seit einem Jahr  klagt 
er fiber sti~ndiges Jucken der t tau t  unter SchweiBausbruch. Leichtes Zucken in 
den Obersehenkeln und im Gesicht. 

26. Anna Br., geb. am 20. IV~ 1896 zu Fran. In  der Schule schwer mitgekom- 
men, sonst niehts Auffallendes. 

27. Margareta Br., geb. am 9. I I I .  1899 zu Fran., gesund. 
28. Anna Br., geb. am 24. II .  1906 zu Reist., gesund. 
29. Konrad Br., geb. am 12. VI. 1907 zu Reist., Metzger. NervSs, reizbar, t r inkt  

gern. Seit einem Jahr  klagt er fiber I-Iautjueken und unruhigen Sehlaf. Bei der 
Untersuchung: leiehte, seltene choreatische Zuckungen in den unteren Extre- 
mitaten, besonders in den Oberschenkeln. 

30. Margareta Br., geb. am 9. VIII .  1908 zu Reist., gesL daselbst am 7. IV. 
1912. Todesursaehe: Scharlach-Diphtherie. 

31. Luise Br., geb. am 4. I I .  1910 zu Reist., gesund. 
32. CSlestin Br., geb. am 12. II .  1912 zu Reist., gest. daselbst am 4. IV. 1912. 

Todesursache: Scharlach-Diphtherie. 
33. Franz Br., geb. am 13. VI. 1914 zu Reist., gesund. 

3. Fall. Georg Mieh~ Schlosser. Geb. am 9. IV. 1875 in Min. In  dcr Klinik 
vom l.  V . - - l l .  VI. 1924. Naeh Kaar verlegt. 

Grund der Einlieferung: gemeingcf/ihrlich geisteskrank. 
Klinische Diagnose: chronisehe progressive Chorea.  
Autoanamnese: Vater Trinker, an Alterssehwiiehe ges to rben .  Mutter ins 

Wasser gegangen. Keine Kinderkrankheit .  Guter Schiller: 5 Klassen Volksschule, 
2 Klassen Realschule und 3 Jahre Fortbildungsschule. Dann Schlosser. Nicht aktiv 
gedient. ]899 geheiratet. 4 Kinder, alle gesund. Frau ist 1922 gestorben. Seit 
3 Jahren Zucken im ganzen KSrper. Das habe im rechten Arm begonnen. 

Auszug aus den Akten: 
~berweisungszeugnis. I .V .  1924. 
,,Georg Mich. wurde zur Untersuehung vorgeffihrt. Er  ist hochgradig schwer- 

h6rig und verwahrlost. Er  /iugert Veffolgungsideen; er glaubt, yon den Haus- 
einwohnern st/tndig beliistigt und beobachtet zu werden. Durch die Tfiren werden 
LScher gebohrt, um ihn beobachten zu kSnnen. Seit mehreren Woehen wird t/ig- 
lich bei ihm eingebroehen. Er  wird denunziert bei der Polizeidirektion. Er ist auf- 
geregt fiber die Bel~stigungen. Es besteht die Gefahr, dab er zu Gewaltt/~tigkeiten 
schreitet un$er dem Einflul] der Wahnvorstellungen". 

In  einer Eingabe, unterschrieben von 10 tIauseinwohnern, an die Polizei heigt 
es: ,,Durch fixe Ideen bildet sieh Genannter ein, dag bei ibm t~glich eingebrochen 
wird und Gegenst~nde gestohlen werden, trotzdem derselbe 2 SchlSsser und immer 
noch die Tilre mit  einem I{olzscheit versperrt hat. Dutch diesen Watm wird der- 
selbe so in Aufregung gesetzt, dab er die Inwohner des Hauses bedroht und dieselben 
vor Fureht  st/~ndig in Angst leben". 

September 1912 (Bericht der Schutzmannschaft): ,,Auf seine Frau ist er eifer- 
siiehtig. Beweise hat  er nicht ."  

3. XI.  1912: ,,Von mehreren Bewohnern wurde mir erkl~rt, dab Mich., der 
starker Alkoholiker ist, dem S/~uferwahn nahe sei." 
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10. VII. 1913. ~rztliches Gutaehten: ,,Mich. ist ein Trinker, der im Rausch 
erregt und brutal wird. Er hat sich nun wieder beruhigt." 

13. IIL 1923. Polizeiberieht: ,,Er lebt in sehr/irmlichen Verhi~ltnissen und ist 
vollkommen verwahrlost. Sein Zimmer strotzt vor Schmutz; er verriehtet ira Keller 
seine Notdurft odor maeht in einen Eimer und sehiittet den Kot dann in den Aug- 
guB". 

Aus dem Strafregister geht hervor, dab Mich. sich 23 Strafen yon 1895 bis 1914 
zugezogen hat (K6rperverletzung, Widerstand, Ruhes~Srung, Unfug, Bedrohung, 
Hausfriedensbrueh und Diebstahl). 

Psychiseh: Zeitlich und 5rtlieh orientiert. Geringe Ersehwerung der Wort- 
findung; Perseveration and Paraphasie angedeutet. Die Auffassung erseheint 
ersehwert, verlangsamt, oft wird nut ein Tell richtig erfai~t. Die Antworten er- 
folgen langsam, umst~ndlich; die Sprache ist gestSrt dureh Sehnalzen, dazwischen 
abgehaek~, sehwerf~llig, nnbeholfen. Die Aufmerksamkeit erscheint gest(irt. 
Intelligenzpriifung ergab keinen gr(iberen Defekt. Reiehliche BeeintrEchtigungs- 
und Veffolgungsideen. 

K6rperlieh: Mittelgrol3er Mann in elendem Ern~hrungszustande. Innere Organe: 
0. B. Patellarreflexe bds. lebhaft, Klonus angedeutet. Ungeor4nete, unzweek- 
m~Bige, unwillktirliche Bewegungen des Rumples und der Arme, besonders des 
linken. St/~ndig'e Zuckungen der Gesiehtsmuskulatur. Geringes Schnalzen. Ge- 
wisse Bewegungsunruhe. W.R. im Blu~ nega~iv. 

10. VI. 1924. Pat. iBt viel, beklagt sieh immer wieder, dab er nicht satt werde. 
Die choreatischen Bewegungen haben in letzter Zeit zugenommen, besonders die 
des Rumples. 

Naeh der Hell- und Pflegeanstalt Haar verlegt. 

Ta]d 3. Stammbaumtafel der Familie Mich. 
1. 2. 

t 46 t 69 
t I 

4. 5 . 1  6. 7. 3. / \ 8. 
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59 52 53 t41 44 42 57t5M.  54 t8M. 51 2 46 44 
[ I I I 

23. 124. 2~. I 
/ \ /  \ /  \ 

? ~ ? ~' ? 3 9 ? 3 
31 28 22 28 26 17 13 26 25 

I 

5 
Erkl~rung der Zeichen: 

�9 Typische Chorea, e Chorea ? v Anderd psyehisehe Besonderheiten, • Proband. 
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Erl~uterungen zum Stammbaum der Familie Mich. 

1. Georg ~Ieinrich Mich., geb. am 1. II .  1818 zu Hoch, gest. am 20. XII .  1856 
zu Pat., Schmied. Nach Angaben der Angeh6rigen hat  Georg ~del getrunken. 
Er  hat  lange Zeit an Veitstanz gelitten, und muBte deshalb seinen Beruf als Schmied 
aufgeben. Er  ist in den letzten Lebenstagen so schwaeh und mager gewesen, dag 
er tiberhaupt nieht mehr gehen konnte. 

2. Marie Sophie Web., geb. 1808 (?) zu Well, gest. am 15. III .  1876 zu Wetz. 
Todesursache: Wassersucht. Sie hat keine Chorea gehabt. Sophie war mit  Nr. I 
verheiratet. 

3. Margareta Jak., geb. 1847 zu Wies., gest. daselbst am 6. XII .  1914. Todes- 
ursache: Alterschw/~che. Sie war mit  Nri'. 4 verheiratet. 

4. Philipp Mich., geb. 1845 zu Pat., gest. am 13. VI. 1909 zu Wies., Schreiner- 
meister. Todesursaehe: Nierenleiden, Wassersueht. Von 12Kindern:  7 tot  ge- 
boren, 4 klein gestorben, eine Tochter lebt. 

5. Konrad Mich., geb. am 19. IX.  1846 zu Pat., gest. am 8. IV. 1907 zu Ober., 
Lokomotivtfihrer. Todesursache : Lungenentzilndung. 

6. Dorothea Mich., verheiratete Ott. Weitere Angaben fehlen. 
7. Georg Mich., geb. am 14. VII. 1849 zu Werl, gest. am 1. VI. 1902 zu ~in .  

Todesursache: Vitium eordis, Atheroma~ose, I-I~morrhagisehe Diathese. Naeh 
Angaben der Ehefrau aus der zweiten Ehe war Georg ein unertr~glieher 3/[ensch: 
Trinker, reizbar, heftig, grob. Er hat  nngef~hr 10 Jahre dieselben nnruhigen Be- 
wegungen wie sein Sohn Georg gehabt. 

8. Katharina Mill., geb. am 1. I. 1847 zu Bob. Hat  am 25. IV. 1887 Selbstmord 
durch Ertrinken begangen. Katharina war in den letzten Jahren sehr traurig, 
hat  viel geweint, wollte nichts essen. In  der Familie ist nach unserer Forschnng 
keine Chorea vorgekommen. 

9. Jakob Li~n., geb. am 18. IV. 1863 zu B6m. Gesund. Sehreinermeister in 
Wies. 

10. Johanna Mich., geb. am 11. III .  1874 zu Wies. Gesund. Sie ist mit Nr. 9 
verheiratet. 

11. Johanna Mich., geb. am 11. IV. 1873 zu Ober. Verheiratet. Gesund. 
12. Wilhelm Mich., geb. 1879 zu Ober. Gest. daselbst am 3. V. 1920. Todes- 

ursache : Magenleiden. 
13. Karl  David Mich., geb. 1882 zu Ober. Kaufmann in Mein. Gesund. 
14. Elisabeth Mich., geb. 1884 zu Ober. Lebt in Ful. Gesund. 
15. K/~thi Mich., geb. am 19. XII .  1869 zn Min. Hauptlehrersgattin. Gesund. 
16. Georg Mich., geb. am 19. III .  1871 zu Min. gest. daselbst am 25. VIII .  1871. 
17. Marie ~ieh.,  verehelichte Biseh, geb. am 13. VII.  1872 zu Min. Naeh An- 

gaben der Angeh6rigen war Marie ,,ein freehes Kind".  Mit 18 Jahren hal  sie An- 
f~lle gehabt, die immer naeh einer Aufregung gekommen sind. Sie hat sehr leicht- 
sinnig gelebt, hat 3 uneheliche Kinder gehabt. MSt 21 Jahren Luesinfektion. 

18. Elise Mich., geb. am 13. XII .  1873 zu Min., gest. daselbst am 28. VII.  1874. 
19. Proband. 
20. Sophie Mich., geb. am 15, II .  1877 zu MSch., gest. daselbst am 11. II .  1879. 
21. Sophie Mich., geb. am 7. I. 1880 za Min. Verehelichte Brett. Kaufmanns- 

gattin. Bis zum 35. Lebensjahr war Sophie sehr fleil~ig, ruhig. Nach Angaben des 
Ehemanns ist sie in den letzten 6 Jahren reizbar, unertr~glich geworden. Sie 
regt sich fiber jede Kleinigkeit auf, vernachl/~ssigt den tiaushalt,  bleibt oft vom 
ttause weg. Psychiseh: spricht langsam, ersehwerte Wortfindung. Andeutung 
yon MerkstSrung. Gleichgfiltig, 1/~ppisch. K6rperlich: Patellarreflexe bds. lebhaft. 
Pupillen in 0rdnung. W.I~. im Blur negativ. Keine artikulatorische Spraehst6rung. 
Keine ehoreatisehe Zuekung. 
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22. Philipp Mich., geb. am 7. III.  1881 zu Min. Jetzt in ~ew York. l~riiher 
flefl3ig, nieht auffallend. Nach Angaben der Bekannten, die ihn im Jahre 1920 ge- 
sehen haben, ist Philipp vollkommen heruntergekommen. Er hat das Gesehaft 
verkauft, trinkt viel, hat dieselben unruhigen Bewegungen wie sein Bruder Georg. 
Jetziger Aufenthalt unbekannt. 

Kgthi Mich., uneheliehes Kind. Geb. am 5. II. 1895 zu Min. Verheiratet. 
Gesund. 

24. Viktoria Mich., uneheliches Kind. Geb. am 19. VIII. 1898 zu Min. Seit der 
Geburt schwaehsinnig, in der Schule sehr schwer mitgekommen. Hilfsarbeiterin. 

25. Hermine Mich., uneheliehes Kind, geb. am 8.1. 1904 zu Min. Gesund. 

4. Fall. Wul., Plus, Professor. Geb. am 31. VIII. 1876 in Elz. Aufgenommen 
am 18. VII. 1925. Gest. am 19. XI. 1925. 

Grund der Einlieferung: Progressive Paralyse. 
Kiinische Diagnose: Chorea + Tabes. 
Anatomisehe Diagnose: Huntingt0nsche Chorea. War frfiher unter der Diagnose 

Paralyse mehrfach in einer anderen Klinik. 
Kommt freiwfllig. 
Klagt haufig fiber heftige lanzinierende Schmerzen. Choreatische Bewegungen 

sp~rlieh, abet deutlieh, am charakteristischsten sind die Mundbewegungen. All- 
gemeine psychisehe Reduktion. Kern der PersSnlichkeit jedoch erhalten. Hat bis 
jetzt 6 Reeurrens-Fieberanfalle gehabt. Wegen groSer Unruhe auf die Wach- 
Abteilung verlegt. 

5. X. 1925. Zunehmender Verfall. Sprache sehwer verstiindlich, mit deutlieh 
bulb~irem Klang, dtinn, zittrig, h/isitierend. Geringe ehoreiforme Bewegungen, be- 
senders in den Beinen, weniger in den H/~nden. Keine grob ausfahrende Bewegungs- 
stSrung. Oft sehl~frig, gelegenttich unruhig. Zuweilen abrupt ausbreehende, zorn- 
mfitige Gereiztheit. Die Spraehe wird unverst~ndlieher, klobig, g~hnend; die 
Demenz nimmt zu. Reduzierter Ern~Lhrungszustand. Die choreatischen Zuckungen 
scheinen geringer zu werden. Hypotonie. Patellarreflexe bds. gesteigert. Gordon- 
sches Phanomen rechts verhanden. 

23. X. 1925. Lumbalpunktion: W. S. negativ; W. L. negativ; Zellen: 34/3; 
Nonne: Opal; Pandy: + ;  Ges.-Eiweil3: 1c/c0. Sa. G. R.: negativ; Mastix: VI, 
IX, VIII, VII, VI, III,  II, II, II, I I ;  Goldsol: 2, 3, 2, 0, 1, 0, 0, 0, 0, 0. 

Zeitlich und 5rtlich nicht orientiert. Merkf~higkeitsstSrung. Stumpf, fast 
zufrieden l~chelnd, wunschlos, kiimmert sich um nichts. 

24. X. 1925. tteute in groSer angstlicher Erregung. Hat die Decke fiber den 
Kopf gezogen, schreit, die Franzosen k/~men, um ihn umzubringen, man schieSe 
auf ihn. 

26. X. BSsartig, schl~gt einmal den Pfleger ohne jeden ersichtlichen Grund ins 
Gesicht, nennt den Arzt einen gemeinen Kerl, verweigert die Nahrung. Von cho- 
reatischen Zuckungen ist nichts mehr zu sehen. 

9. XI. Der kSrperliche Verfall schreitet rasch vorwarts. Auffallende Bl~sse, 
leichte Cyanose, schwerer Decubitus. Psychisch: wird stiller, blickt vor sich hin, 
mit miiden, glanzlosen Augen. Der Blick hat aber durchaus nicht die Leere und 
Stumpfheit eines Paralytikers im Endstadium. 

17. XI. Versehleehterung. Der Puls ist kaum fiihlbar. Von ehoreatischen Be- 
wegungen ist niehts mehr zu sehen. 

19. XI. Exitus. 
Anatomische Diagnose: Atrophie des Striopallidum, schw/ichere des Corpus 

Luys und der Zona rubra der Substantia nigra. Geringe Stirnhirnatrophie. 
ttistologische Diagnose: I~ervenzellausfall, Status fibrosus und Pigment- 

zunahme in der Glia im Striatum. Keine Paralyse. 
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Striatum: enorm verkleinert; diffuser, hochgradiger Ausfall der kleinen Nerven- 
zellen. Markfaserbiindel zusammengerfiekt (Status ~ibrosus), faserbildende Glia 
stark gewuchert und mit Pigment beladen. Die erhalten gebliebenen Nerven- 
zellen haben blasse Nueleolen und deutlieh gefi~rbte ,PolkSrperchen". Keine 
entziindlichen Ver~nderungen. 

Pallidum: stark verkleinert, sehr erhebliche Gliavermehrung, Nervenzellen 
geschrumpft und mit Pigment iiberladen, haben diffus gefi~rbten Ze]l-Leib und 
vSllig blassen Nucleolus. 

Corpus Luysi: etwas verkleinert. 
Substantia nigra: Bei intakter schwarzer Zone ist die rote Zone deutlich etwas 

verkleinert. 
Nucleus ruber: ohne Besonderheiten. 
Rinde im allgemeinen ohne Anhaltspunkt ffir Paralyse. 
Fronta]hirnrinde: Diffuser, rechtm~,Biger Nervenzellausfall ohne sehwerere archi- 

tektonische StSrungen. Keine entziindIichenYer~nderungen. :Nervenzellen fettreich. 
Rinde in der Regio eentralis: Keine ,,PseudokSrnersehicht" in der Area giganto- 

pyramidalis. 
Temporalrinde: Eigenartige Infiltrate zerstreut in den Meningen und in der 

grauen Substanz. 
Kleinhirn: Lokale Piaverdickung. 
Riiekenmark: Diffuse Markscheidenlichtungen mit Fettspeicherung; einige 

3 
? 

I 

6. 7. 

Ta]el 4. Stammbaumtafel der Familie Wul. 
1. 2. 3. 
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Erkli~rung der Zeichen: 

v Chorea? $ Schwaehsinn naeh N[eningi~is, x Proband. 

Erliiuterungen zum Stammbaum der Familie Wul. 
1. Therese ~er., geb. am 23. IX. 1812 zu Elz, gest. daselbst am 13. I. 1884. 

Todesursache: Wassersueht. 
2. Joseph Wul., geb. am 3. II. 1805 zu Tahl, gest. daselbst am 8. V. 1892. 

Landwir~. Todesursache: Altersschw~che. 
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3. Marie Stiseh, geb. am 16. VIII�9 1809 zu Tahl, gest. daselbst am 22. III �9 1880. 
Todesursache: Altersschwache. Sie war mit  Nr. 2 verheiratet. 

4. Wilhelmine Mer., geb. am 1. X. 1835 zu Elz, gest. daselbst am 5. V. 1911. 
Uneheliches Kind yon Nr. 1. Sie war mit  Nr. 5 verheiratefz Todesursaehe: Arterien- 
verkalkung, Altersschw/~ehe, Herzleiden. Sie hat  in den letzten 8 Jahren Veits- 
tanz gebabt. Sie war sehr zappelig, konnte nicht ruhig stehen, dabei aufgeregt, 
heftig. In  letzter Zeit konnte sie iiberhaupt nicht mehr gehen. 

5. Franx Xaver Wul., geb. am 3. IV. 1834 zu Elz, gest. daselbst am 6. I I .  1902. 
Sehuhmaehermeister. Todesursache: Altersschw/~ehe. Er hat  keine Chorea gehabt. 

6. Sophie Wul., geb. am 8. VI. 1861 zu Elz. Klosterschwester Zilla. Gesund. 
7. Gustav Wul., geb. am 28. VL 1862 zu Elz. B/~ckermeister in Stauf. Ver- 

heiratet, gesund. 
8. Maria Wul., geb. am 13. XI.  1866 zu Elz, gest. daselbst am 14. XII .  1925. 

Sie war verheiratet, kinderlos�9 Todesursaehe: Nervenleiden. Naeh Angaben des 
Ehemannes ha~ Maria seit 1918 ehoreatisehe Bewegungen gehabt. Sie war sehon 
friiher aufgeregt, reizbar. In  den letz~en 2 Jahren ko~mte sie iiberhaupt nieht mehr 
gehen und spreehen, mul3te im Bert liegen. 

9. Berta Wul�9 geb. am 1. II .  1873 zu Elz, gest. am 17. II .  1926 zu Frei. Kloster- 
schwester Thekla. Todesursache: Rfiekenmarksleiden. 

10. Proband. 
11. Franz Xaver Wul., geb. am 22. XII .  1864 zu Elz. Sehuhmaeher. Bis zum 

40. Lebensjahr war Franz sehr fleil3ig, gesehiekt in seinem Beruf. Seit dieser Zeit 
ist er nerv6s, reizbar, heftig geworden: Er regt sich fiber jede Kleinigkeit auf, 
und ist dann grob mit seinen Angeh6rigen. Er kiimmert sich fiberhaupt nicht mehr 
nm sein Gesch/~ft, t r inkt  viel, geht mit  keinem Menschen. Er ist sehr vergeBlich 
geworden, versteht nicht, was man ibm sagt. K6rperlieh: deutlieh amimischer 
Gesiehtsausdruck, leiehtes Zittern des Kopfes und der H/~nde. Herz: O.B.  Keine 
choreatisehe Zuckung. Psyehiseh: stumpf, gibt schwer Auskunft. Ersehwerte 
Auffassung. Merkst6rung. 

12. Joseph Wu]., geb. am 5. I1. 1870 zu Elz, Schuhmacher. Gesund. 
13. Anna Mer., geb. am 27. IX.  1871 zu Elz. Sie ist mit  Nr. 11 verheiratet und 

mit  ibm im zweiten, den dritten Grad beriihrend, blutsverwandt. 
14. Berta Wul., geb. am 28. XIL  1902 zu Elz, gesund. 
15. Sophie Wul., geb. am 22. IV. 1904 zu Elz. Sie is~ schon als Kind schwaeh- 

�9 " n " sinnig gewesen, hat mit  3 gahren ,,Gehlrnentzundu g gehabt. 
16. Anna Wul., geb. am 4. XI.  1.906 zu Elz. Seit 2 Jahren hat sie choreatische 

Zuekungen. Psyehiseh nieht auffallend. 
17. Plus Wul., geb. am 23. VIII .  1908 zu Elz. Gesund. 

5. Fall.  ~etten~ Engelbert~ G/irtner. Geb. am 7. VI. 1875 in SehloB Veres. 
In der Klinik vom 22. XII .  1925 bis 3. V. 1926. 2. Aufnahme: 5. VI. 1926. 

Klinisehe Diagnose: ~untingtonsehe Chorea. 
Autoanamnese: Der Vater sei mit  49 Jahren an Herzwassersucht, die IXutter 

mit  30 Jahren an Sehwindsucht gestorben. Eine Sehwester lebt, gesund. VersChie- 
dene Brfider des Vaters seien sehr nerv6s gewesen. Mit der Grol~mutter miisse 
irgend etwas gewesen sein, aber Pat. habe die Saehe niemals herausgebracht. 

Als Kind sei Pat. viel krank gewesen. Kr/~mpfe: d-; kein Bettn/~ssen. Mittel- 
m/~13iger Schiller, einma! sitzen geblieben. Nach der Sehule als G/~rtner t/~tig. 
Sei bis jetzt als solcher in versehiedenen Stellen beseh~ftigt gewesen. Mit 21 Jahren 
hat er ak~iv gedient. Einmal 3 Tage )/[ittelarrest, weil er sieh sinnlos betrunken 
babe. Dann auf die G~r~enbausehule; babe die Sehule mir der Gesamtnote I 
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absolviert. MSt 32 Jahren tIeirat.  Habe sieh naeh 10 j~hriger Ehe wegen Ver- 
sehuldens der Frau, Ehebrueh, scheiden lassen. 2 Kinder klein gestorben, 4 leben. 

W~hrend des Krieges 4 5ahre an der Front. Ira Felde h~i.tten seine Nerven 
gelitten. Er  habe damals manehmal das Gesieht verzerren miissen, babe dabei 
an kein Erwachen gedaeht. ]:)as Verzerren mit  dem Gesicht habe dann immer 
weiter zugenommen. I)as Zueken sei erst in diesem Jahr  aufgetreten, zuerst in den 
Beinen. Er  kSnne das Zueken nieht unterdrfieken. Oft kSnne er lange Zeit nieht 
einsehlafen. Das Ged&ehtnis sei sehleehter geworden. H~ufig kSnne er ein Wort 
nieht finden; wenn er sieh dann eine Stunde bes~nne, dann k~me es. Erregbar sei 
er nieht gewesen. 

Befund: W~hrend der Exploration in st&ndiger motorischer Unruhe. St~ndige 
Zuokungen im Gesichte. Die Stirn ist in tiefe Falten gezogen. Fiihrt aueh rait den 
Extremit~ten alle mSgliehen unzweekmal~igen Bewegungen aus. Patellarreflexe 
bds. sehr lebhaft. 

Psyehischer Befund: Zeitlieh and 6rtlieh orientiert. Dtirftiges Rechenverm6gen. 
Merkf~higkeit leieht gestSrt. INicht urteilsschwaeh. Seiner Krankheit gegeniiber 
kritiklos, gleiehgtiltig. 

10. II .  1926. Die ehoreatisehe Bewegungsunruhe ist am st~rksten im Gesieht, 
besonders beim Spreehen. Pat. ist freundlich, zug~nglieh, flei6ig bei den Hans- 
arbeiten. Sehliel]t sieh wenig an die anderen Patienten an, ist meist ffir sieh. 

10. I I I .  1926. Bemiiht sieh, wieder Arbeit als G~rtner zu finden. Er  seheint 
in botanischen Kenntnissen sehr besehlagen zu sein. 

3. V. 1926. Die ehoreatischen Bewegungen verst~irken sich bei jeder Aufmerk- 
samkeitsanspannung. Hat  eine Stellung gefunden. Heute entlassen. 

2. Aufnahme: Er  sei gestern yon seinem Arbeitgeber ausgestellt worden. 
Er  konnte nieht viel arbeiten, alle Glieder haben ihm web getan. Die unruhigen 
Bewegungen h~tten bei der Arbeit sehr zugenommen. 

Befund: Die ehoreatisehen Bewegungen des Pat. haben zugenommen. Er  
sitzt keinen Augenbliek rnhig auf seinem Stuhl, der ganze KSrper ist st~ndig in 
Bewegung. Mit den Armen, besonders links, ftihrt er zahlreiehe, ausfahrende 
Bewegungen aus. Beim Spreehen verst~rken sieh diese Bewegungen. Die Stirn ist 
in tiefe Falten gezogen. Psyehiseh unver~indert, iiberh6flieh, ziemlieh stumpf. 

5. VII. 1926. An den unwillktirlichen, tr~gen Bewegungen ist besonders die 
linke KSrperseite beteiligt und besonders der Quadrieeps. Die Zehen nehmen 
beiderseits an den ehoreatisehen Bewegungen teil. Auch die Zunge ist beteiligt. 
Die ehoreatisehe Unrnhe ist  am starksten beim Stehen. 

5. VIII .  1926. Psyehiseh zweifellos weiterer Abbau. ~ul~ sieh bei den ein- 
faehsten Antworten sehr lange besinnen. Bringt seine Antworten fahrig und hastig 
heraas. Deutliche Wortfindungsst~rung, z .B . :  (Augenbrauen ?) ,,Die Kaare da ? 
die Haare - -  - -  (nach 30 Sekunden) - -  Augenbrauen." (L6seher?) 
,,Ieh komme immer nieht auf die Worte, bis ieh reich da so lange besinnen mu[~ - -  

- -  - -  man rut damit die Tinte abtroeknen". (Taschenlampe ?) - -  - -  - -  ,,Das ist 
zum Leuehten - -  - -  - -  ja zum Leuehten - -  - -  eine elektrisehe Lampe".  Bei den 
Bewegungsausffihrungen hat  er aueh Sehwierigkeiten und maeht es erst ein paar- 
real verkehrt. 

5. IX.  1926. Eine l~ingere Prfifung ist nicht mSglich, da Pat. immer fahriger 
und hastiger wird. Auf der Abteilung arbeitet er fleil]ig. Beriehtet jede Unregel- 
m~l]igkeit, die auf der Abteilung geschieht. Zeigt kein Interesse ftir seine Kinder. 
Gibt hente an, er mSehte wieder heiraten, um seine 5konomisehe Lage zu verbes- 
sern. Die ehoreatisehen Bewegungen haben in letzter Zeit zugenommen. Auf- 
fallend ist amimiseher, stumpfer Gesiehtsausdruek. Die Stirn ist st~ndig in tiefe 
Falten gezogen. 
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Erl~iuterungen zum Stammbaum der Familie Metten. 

1. Johann Georg Metten, geb. am 7. I I I .  1812 zu Ulm, gest. am 6. X. 1858 
zu Regen. Musikkorrigent und Organist. Todesursache: Mastdarmgeschw[ir. 

2. Theresia Schlun, geb. zu Waler, gest. mit  62 Jahren zu Bern (?). Todesur- 
sachs ist unbekannt. Naeh Angaben der Angeh~rigen hat  Theresia lange Zeit am 
Veitstanz gelitten. Sic war mit  Nr. 1. verheiratet. 

3. Karl  Anselm Ingolfinger, Pfarrer. Weitere Angaben fehlen. 
4. Thekla Wal., geb. 1825 zu Schuss, gest. am 12. XII .  1900 zu Pflaum. Todes- 

ursaehe: Altersschwgehe. Thekla hat  mit  Nr. 3 eine uneheliche Toehter (~qr. 12) 
gehabt. 

5. Bet ty  Salz, geb. am 8. IV. 1861 zu Oster, gesund. Sic ist die Witwe des Nr. 6. 
6. Michael Herren, geb. am 23. XII .  1850 zu Regen, gest. am 21. IV. 1906 zu 

Min. I~egierungsrat. Todesursaehe: Herzerweiterung. 
7. Erhart  Metten, geb. am 28. VI. 1842 zu Regen, gest. am 25. VIII .  1890 in 

der Anstal t  Mar. Todesursache: Dementia paralytica. Kaufmann. Erhart  war 
verheiratet, hat eine gesunde Toehter. 

8. Aloysia Metten, geb. am 18. I. 1844 zu Regen, gest. am 8. IX.  1914 zu Min. 
Todesursache: l~etroperitonitis, Carcinoma. 

9. Maria Me,ten, geb. 1846 zu Regen, gest. am 6. IV. 1896 zu EUin. Ledig. 
Todesursache: Marasmus.  Naeh A ngaben der AngehSrigen hat  Maria ungef~hr 
10 Jahre an Chorea gelitten. Sie war aueh psychisch ver~ndert. 

10. Joseph Metten, geb. am 12. IV. 1849 zu Regen, gest. am 14. IX.  1898 zu 
Pflaum. Geometer. Todesursache: Herzlghmung. Naeh Angaben des Biirger- 
meisters hat  Joseph Veitstanz gehabt. Er  hat  in letzter Zeit viel getrunken. 

11. Engelbert Metten, geb. am 5. VIII .  1839 zu Ettin,  gest. am 23. I I .  19t0 zu 
Min. Rat  am Landesgerichte. Ledig. Todesursache: Arteriosklerose. 

12. Anna Wal., uneheliehe Tochter von Nr. 4. Geb. am 26. I. 1850 zu Schuss., 
gest. am 5. IX.  1884 zu Pflaum. Todesursaehe: Lungensueht. Lebenssehw~che. 
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13. Michael Metten, geb. am 10. III.  1891 zu Min. Arzt. Gesund. 
]4. Proband. 
15. Maria Metten, verheiratete Sall, geb. am 26. I. 1880 zu Pflaum. Fabri- 

kantengattin. Gesund. 
16. Joseph Karl Metten, geb. am 30. IV. 1876 zu Schlo$ Veres, gest. daselbst 

am 11. IX. 1876. 
17. Otto Metten, geb. am 24. VIII. 1877 zu Schlog Veres, gest. daselbst am 13. 

VII. 1579. Todesursaehe: Diphtherie. 

6. Fall. Mon.~ Fritz, Bergmann. Geb. am 3. VI. 1900 in HSf. Aufgenommen 
am 17. VIII. 1926. 

Grund der Einlieferung: Huntingtonsche Chorea. 
Autoanamnese: Vater, M/iller, mit 62 Jahren an Asthma gestorben. Mutter 

mit 44 Jahren gestorben; habe im 21. Lebensjahre dieselben Zuckungen wie Pat. 
am ganzen KOrper gehabt. Eine Schwester, 24 Jahre alt, ist gesund. Ein Bruder 
der Mutter, vor 14 Jahren gestorben, babe dieselbe Krankheit gehabt. Aueh dis 
Mutter der Mutter habe dasselbe Leiden gehabt. Pat. keine Kinderkrankheit. 
Guter Schiller. lynch der Schulzeit Bergmann. 1920/21 zum Milit~r. Konnte 
die Einwilligung des Vaters nieht bekommen, deshalb sei er entlassen worden. Dann 
habe er alle mOgliehen Gelegenheitsarbeiten bis jetzt verrichtet. 1920 hat das Zucken 
in der Sehulter und den Augen angefangen. Damals konnte er diese Zuekungen 
unterdrileken. Er hat damals an Schlaflosigkeit und SchweiBausbrueh, beson- 
ders an der Stirn, gelitten. Seit 11/2 Jahren seien die Zuckungen so stark ge- 
worden, dab er nieht mehr habe arbeiten k5nnen. Seit dieser Zeit hat er die Zuk- 
kungen aueh in den Beinen. Er sei nicht mehr ,,Kerr fiber seine Beine", habe einen 
nnsicheren Gang, als ob er berauseht sei. Die Sprache sei aueh schlechter gewor- 
den, er k5nne die Worte nicht so richtig herausbringen. Das Ged/~chtnis babe naeh- 
gelassen, sei vergel]lich. Er babe filr niehts Interesse, sei gleichgilltig. 

Befund: Das Gesieht des Pat. verzieht sich dauernd zu Grimassen. In allen 
Extremit~ten zuekende, ausfahrende, unzweckm/~Bige Bewegungen. In der Bauch- 
muskulatur treten spontan langsame Zuekungen auf. Zielbewegungen werden 
dureh marmigfache unwillkilrliehe Impulse gestSrt. Bei psychischen Erregungen 
(Schilderung der Erblichkeit seiner Erkrankung usw.) steigert sich die Unruhe 
sehr. Eine willkfirliche Unterdriickung der choreatisehen Unruhe gelingt dem Pat. 
nicht. Die Spraehe ist abgehaekt, die einzelnen Silben ruekartig hervorgestoBen, 
oft l~ngere Pausen zwisehen den einzelnen Silben. 

Psyehisch: Zeitlieh nieht genau orientiert. 0rtlieh: er weiB, dab er in einer 
I%rvenklinik ist, den anderen Namen hat er vergessen. ,,Ich kann den 1N~amen 
aueh nieht ausspreehen". Ausgesprochene Wortfindungsschwierigkeiten: (Biigel- 
eisen ?) "Eisen - -  - -  Eisen - -  - -  - -  Ding filr die Schneider (nach 48 Sekunden) 
- - - -  Bilgeleisen". (Mundharmonika ?) ,,Spiel - - -  Spiel filr die Kinder - - -  - -  
(Nach 36 Sekunden) Mundharmonika". (IquBknacker ?) ,,Eine Zange (Wozu ?) 

Eine Kneifzange - -  - -  - -  (naeh 64: Sekunden) - -  ein /%I~knaeker". 
Auf der Abteflung halt er sich ruhig, meist filr sich, beseh~ftigt sich mit Lesen. 

DaB es sieh bei unseren Fal len  um eine gleiehartige,  d i rekte  Verer- 

bung  handel t ,  geht  aus den beigef/ igten S t a m m b a u m e n  hervor.  

Es kSnnte  bei zwei Fal len  die Vermutung  entstehen,  dal] andere 
:Faktoren den Ausbruch  der Chorea bewirk~ haben, sO wurde bei dem 

Fal l  4 (Wul, Plus) aus dem neurologischen, serologisehen und losychi - 

schen Befund die kl inische Diagnose , ,Tabespara lyse"  gestellt .  Die 

chorea t i schen Zuckungen,  die in den le tz ten Tage n seines Lebens ge- 
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sehwunden waren, fiihrten zu einer 24nderung der ersten Diagnose: 
,,Tabes @ Chorea". Alle sehriftliehen Bemiihungen, yon den Ange- 
h6rigen einen Naehweis ftir das familiare Vorkommen der Erkrankung 
zu bekommen, sind erfolglos geblieben. Dagegen zeigte die histo- 
pathologisehe Untersuehung naeh dem Exitus (H. Sioatz) einen Itir die 
Huntingtonsehe Chorea entspreehenden ProzeB. Unsere spatere genea- 
logisehe Forsehung im Geburtsort ergab ffir die I-Ieredit~t der E}kran- 
kung positive Ergebnisse. Wir konnten naehweisen, dag die Mutter 
und eine Schwester an Huntingtonseher Chorea gelitten haben. Bei 
einem Bruder, zu dem wir sp/iter kommen werden, fanden wir ein 
ahnHches Leiden. 

Es ist bekannt, dab eine luetische Erkrankung des zentrMen Nerven- 
systems bei der Differentialdiagnose grofte Sehwierigkeiten maehen kann. 
Das Vorkommen des ehoreatisehen Syndromes im Verlauf der pro- 
gressiven Paralyse wird oft erw/ihnt (Driise/ce, Meyer, Wollenberg, 
Schuchardt). Es seheint a]lgemein anerkannt zu sein, daft das Striatum 
zu den Pr~idilektionsstellen des paralytisehen Prozesses gehSrt. H. Spatz 
teilte mit, dab er bei 16 Paralytikern, die im Leben keine motorisehen 
Erscheinungen extrapyramidaler Art dargeboten batten, ebenfalls im 
Striatum - -  in ganz ahnlieher Weise wie in der Rinde - -  die typischen 
paralytisehen Veranderungen gefunden habe. Driiselce meint, dab 
Chorea-F/ille aussehlieftlieh bei der hamorrhagisehen Form der pro- 
gressiven Paralyse vorkomme. Wenn heute die grofte klinisehe Er- 
fahrung und die Lumbalpunktion zusammen mit der Wassermannschen 
Reaktion vorztigliche I-Iilfsmittel der Differentialdiagnostik shad, so 
seheint es doeh, daft in gewissen Fallen, ohne I-Iereditatsforsehung, 
die Unterseheidung unm6glich ist. Wir k6nnen vermuten, daft eine 
grofte Zahl Huntingtonscher Chorea mit einer luetisehen Erkrankung 
des zentralen Nervensystems wegen mangelnder Erblichkeitsforsehung 
als paralytiseh-ehoreatisches Syndrom verSffentlieht worden i s t .  

Wir mSehten n0ch auf unseren Fail 1 (Alois H.) hinweisen, der aueh 
fiir die Notwendigkeit der Hereditatsforschtmg sehr lehrreieh ist. 
Die negativen Angaben der Angeh6rigen, der Ausbrueh der Krankheit 
im hohen Alter, 66 Jahre, bei den geringen, der ttuntingtonsehen 
Chorea nicht entsprechenden psychisehen StSrungen und mangelnden 
augeren Sch~dlichkeiten,. fiihrten zur klinischen Diagnose ,,Senile 
Chorea". Unsere persSnliehe Forsehung ergab, daft die Mutter und 
Groftmutter an Huntingtonscher Chorea erkrankt waren. 

Irgendwelche Wirkung der aufteren Faktoren bei der Entstehung 
der Erkrankung unserer Falle schlieBen wit entsehieden aus. In seiner 
Monographie stellte Entres lest, daft solehe auBeren Seh~dliehkeiten 
den Ausbrueh des Leidens zwar vorzeitig veranlassen k6nnen, aber 
ffir seine Genese keine Rolle Spielen. Er leugnet nieht, daft diese Er- 
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krankung einmal irgend wie zum erstenmal auftreten muBte. ,,Man 
mag diesen Vorgang als stoBweise Anderung der Genotypen, als sprung- 
hafte Mutation sieh erld~ren; man kann vermuten, dab durch die Ein- 
wirkung ~uBerer Seh~dlichkeiten das Idioplasma dauernde Ver~nde- 
rungen erfuhr". 

Lange Zeit wurde als genetiseher Faktor vorwiegend die Lues 
vermutet. Naeh Zambaco, Adol[ Schmidt, Du/our et Lorr tritt diese 
Chorea-Form meist im Kindesalter auf und wird durch a~tfluetische 
Kuren (Flatau, Mayerho/er) sehr gtinstig beeinfluBt. Morini betrachtet 
die Lues bloB als ein pr~disponierendes Moment ffir die Chorea; Kop- 
lick steht einem /itiologisehen Zusammenhang zwisehen Chorea und 
Lues ablehnend gegenfiber. Goldstein, Entres und aueh wir fanden stun- 
dig negativen Ausfall der Wassermannschen l~eaktion bei der Hun- 
tingtonschen Chorea, mit Ausnahme der F~lle, bei denen luetisehe 
Infektion in sps Alter eingestander~ wurde. 

Schwieriger wird die Frageste]lung bei der Betraehtung, ob die 
Erbanlage, die his jetzt als ,,e]ektiv" ftir Huntingtonsehe Chorea an- 
genommen wurde, auch die anderen Krankheitsformen auslSsen kann; 
und zweitens, ob man den Namen ,,Chorea" fiir alle kliniseh beobach- 
teten Erseheinungen - -  die Erbanlage vorausgese tz t -  welter be- 
halten soll. 

Die Frage des irmeren Zusammenhanges zwisehen genuiner Epi- 
lepsie und Huntingtonseher Chorea ist lange diskutiert worden. Entres 
hat dieses Thema in seiner Monographie grtindlieh bearbeitet, und nach 
ausfiihrlicher Analyse epileptiseher F~lle seines Materials hat er gefunden, 
dal3 ,,ein innerer erbgenetischer Zusammenhang zwischen genuiner 
Epilepsie und Huntingtonscher Chorea mit an Sicherheit grenzender 
Wahrseheinliehkeit nieht besteht". Werm Entres eine ,,Wesen-Erb- 
gemeinschaft" zwischen ttuntingtonseher Chorea und genuiner Epilepsie 
ablehnen zu miissen glaubt, so verneint er nieht die 5fSgliehkeit der 
Entstehung epileptiformer Anf~lle, d.h.  einer symptomatisehen Epi- 
lepsie, auf der Grundlage des der tIuntingtonschen Chorea eigentiim- 
lichen pathologisehen Hirnprozesses. 

Es wird nieht ohne Interesse sein, Spielmeyers Befund bei dem Miin- 
chener Geschwisterpaar zu erw/thnen. Bei den beiden Gesehwistern, 
deren klinische Beobaehtung zu der irrtiimlichen Diagnose Wilsonsche 
K~ankheit gefiihrt hatte, land Spielmeyer einen der Huntingtonsehen 
,,Krankheit" entsprechenden histopathologisehen Befund. 

Beide F~lle gehSren, naeh Entres' genealogiseher Studie, einer Hun- 
tingtonfamilie mit dem typisehen Erbgang an. Beim ersten Fail, der 
eine ausgesproehene ,,sympt0matische Epilepsie" w~hrend des Lebens 
zeigte, land Spielmeyer ,,Ammonshornver&nderungen" an ,,den oharak- 
teristischen Stellen, n&mlieh an der Umbiegungsstelle des Ammons- 
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hornbandes gegen den Ventrikel (dem Sommerschen Sektor) und an 
dem Endblatt im ttilus der Fascia dentata. Also, wie bei den genuinen 
Epilepsien und wie bei den symptomatischen Formen". Bei dem zweiten 
Fall, der erst gegen Ende des Lebens vier Anf~lle mit l~nger dauernder 
Bewul~tlosigkeit (Entre.s) hatte und bei dem vorher (Kraepelin) mehr- 
fach kurzdauernde Anf~lle mit leiehtem Zittern am ganzen KSrper, 
Starre und Bl~sse beobachtet werden waren, konnte Spielmeyer keine 
Ammonshornver~nderung feststellen. In einer fffiheren Arbeit ,,fiber 
die Pathogenese 5rtHch elektiver Hirnver~nderungen" hat Spielmeyer 
gezeigt, ,,dab die lokalisierte, simple AmmonshornverSdung oder 
-sklerose im Zusammenhang mit KreislaufstSrungen bzw. mit epilep- 
tischen Kr~mpfen steht". 

Naeh Durehforschung unseres Materials finden wir nur einen Fall 
in der Familie Br. II  (Josef, Nr. 13), der an epilepsie~hnliehen A~ff~llen 
gelitten hat. 1Yaeh Angaben der Angeh5rigen ist er schon als Kind 
wenig begabt, sozusagen sehwachsinnig gewesen. Mit 17 Jahren sind 
zum erstenmal Anf~lle aufgetreten, die naeh dieser Beschreibung l~nger 
gedauert haben und bei denen der Kranke bewuBtlos und starr wurde. 
Mit 25 Jahren ist er in einem Anfall zum Exitus gekommen. Irgend- 
welche choreatischen Zuekungen sind n.ieht beobachtet worden, nur 
wurde er in den letzten 2--3 Jahren beim Gehen ,,unsicher". 

Handelt es sich bier um eine genuine oder symptomatische Epi- 
lepsie ? In der v~terlichen oder mfitterlichen Linie sind epilepsie: 
~hnliehe Erkrankungen sieherlich hie vorgekommen. Da der Kranke 
schon seit der Kindheit psychisch ver~ndert war und da langdauernde 
Anf~lle erst mit 17 Jahren auftraten, mSebten wir glauben, dab es sich 
bier um einen organischen ProzeB handelt. Die mutter hatte an Hun- 
tingtonseher Chorea gelitten. Wegen der mangelnden Angaben sind 
wit nicht sieher, ob man Josefs Unsicherheit beim Gehen als choreati- 
sche BewegungsstSrung ansehen kann. Anderseits war der Vater 
,,unsinniger" Trinker, doeh wir besitzen noch keinen grundlegenden 
Nachweis fiber den Einflul~ des elterlichen Alkoholismus auf die Ent- 
stehung psychischer StSrungen der Naehkommen. Einen inneren 
Zusammenhang mit der mfitterlichen Erkrankung halten wir ffir wahr- 
scheinlicher; well wir den histopathologisehen Befund nieht haben, 
miissen wit die Frage offen lassen. 

Eine weitere Betrachtung unseres Materials ergibt, dal~ einige Glieder 
der Huntingtonfamilien, die selbst yon Chorea versehont geblieben 
sind, als psychopathische PersSnlichkeiten bezeichnet werden kSnnten. 
So bietet die Familie Br. zwei F~lle: CSlestin (Nr. 20), den man naeh 
Angaben der AngehSrigen ffir einen erregbaren Psychopathen halten 
kSrmte, und sein Sohn Konrad (Nr. 29), den wir pers6nlich untersueht 
haben. Der erste ist mit 42 Jahren im Krieg gefallen, d. h. im gef~hr- 
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deten Alter ffir den Ausbruch der Ituntingtonschen Chorea. Die Reiz- 
barkeit, die Trunksucht k6nnten bei ihm nicht nttr als psychopathi- 
sche Merkmale aufgefa~t, sondern auch als Verboten der Chorea ge- 
deutet werden. Es ist nieht selten~ daf~ bei der Huntingtonschen Chorea 
die psyehischen StSrungen um Jahre den StSrungen auf motorischem 
Gebiet vorausgehen und gew6hnlich yon den AngehSrigen als ~ervo- 
sitar bezeiehnet werden. Der Sotm Konrad ist aueh erregbar, streit- 
sfiehtig und Trinker, dabei klagt er noeh fiber ,,Schweif~ausbruch" 
und ,Hautjueken". Entres fa~t dies verd~chtige ,Jueken" (2 Briider 
aus der Familie Grachus) als Beginn einer ttuntingtonschen Chorea 
auf. Auch wir haben bei den anderen F~llen aus unserem Material diese 
zwei Symptome als erste Anzeichen der Erkrankung beobaehtet. 

In der Familie Mich. bietet eine Schwester des Patienten (Marie, 
Nr. 17) die Zfige einer hysterisehen Psyehopathin dar. Der Vater hat 
Huntingtonsehe Chorea gehabt; die Mutter in einem depressiven 
Zustand Selbstmord begangen; es seheint uns wahrscheinlieher, dal3 
die psychopathische Anlage yon der mfitterlichen Seite vererbt wurde. 
Eine Tochter yon ~hr (Viktoria, Iqr. 24), uneheliehes Kind, die wir nieht 
untersuchen konnten, ist seit der Geburt schwachsinnig. Die Mutter 
hag mit 21 Jahren Lues gehabt. Da die Toehter 4 Jahre naehder 
mi~tterlichen Infektion geboren ist, kSnnte ihr Sehwachsinn mit konge- 
nita]er Lues zusammenh~ngen. 

In der Familie Wul. ist die Tochter (Sofie, Nr. 15) des Falles Franz 
(Nr. 11), wahrseheinlich dureh die Gehirnhautentzfindung im Kindes- 
alter, sehwachsinnig geworden. Die beiden Eltern sind im IL, den 
III.  Grad berfihrend, blutsverwandt, was aueh als Ursaehe des Schwaeh- 
sinns angenommen werden kann. Naeh Bumke ,,sind die konsanguinen 
Ehen bei den Eltern yon Idioten und Imbezillen etwas h~ufiger (10%) 
als bei der fibrigen BevSlkerung (5 %, Ma]et)." 

Aus dieser ~Jbersieht geht hervor, dat3 wir einen inneren Zusammen- 
hang, der auf erbgenetiseher Basis beruhte, zwisehen ttuntingtonscher 
Krankheit einerseits und genuiner Epilepsie und Psychopathie ander- 
seits nicht linden. In den Familien, we dies der Fail zu sein scheint, ist 
die Wirkung anderer Faktoren vorhanden, sei es eine gesonderte erb- 
liche Anlage, sei es eine Keimschgdigung durch gul]ere Ursaehen. 

Noeh bemerkenswerter ist die zweite Frage, ob man den Namen ,,Itun- 
ting~onsehe Chorea" ffir alle klinisch beobachteten Erscheinungen, die 
Erbanlage vorausgesetzt, welter behalten soil. ~Taeh zahlreichen Be- 
obaehtungen der letzten Zeit scheint es, da~ man die ursprfingliche 
klinisehe Auffassung der Hunthlgtonschen Chorea nicht mehr halten 
kann und eine Abgnderung derselben notwendig wgre. So meint Freund, 
C. S. in seiner letzten Arbeit ,zur Vererbung der Hungtingtonsehen 
Chorea", daft das Entressche Gesetz, um Geltung zu behalten, au/ eine 

Archly f~i~ PsYchiatrie. Bd. 80. 35  
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breitere .Basis gestellt werden muff. In den Huntingtonehorea]amilien 
besteht unzwei/elha]t eine Anlage zur Vererbung, aber nicht ausschliefflich 
]i~r das dieser Krankheit den Namen gebende Syndrom." .Freund steht 
auf dem Standpunkt, dab ,,die Erbanlage an verschiedenen Punkten 
des striopallidi~ren Systems angrei]eu Icann; und so wird der Degenera- 
tionsprozeff bard mehr an der einen, bald mehr an der anderen Stelle des 
striopallidSren Systems akzentuierter sein und demgemi~ff die verschie- 
densten Krankheitserscheinungen striopallidiirer Herkun/t aust6seu und 
nicht aussehlie/3lieh choreatisehe St6rungen". 

Das Geschwisterpaar mR Wilson-ahnlicher Krankheit, das aus einer 
Huntingtonfamilie stammt, ordnet Freund zusammen mit den beiden 
yon Stertz-Spielmeyer verSffentlichten Miinchener Fallen (B. H. und 
K. It..) und mit zwei dutch Meggendor]er im Jahre 1924 bekannt ge- 
wordenen (Grete K. und Anni K.) als eine eigene Untergruppe der 
Huntingtonsehen Chorea ein. 

Meggendor/er fai]te seine beiden F/~lle mit akinetisch-hyperkineti- 
schen Symptomen als Huntingtonfalle auf, und ohne Erwahnung des 
Entressehen Gesetzes erweitert er die Auffassung des klinischen Bildes 
dieser Erkrankung: ,,Wit kennen die Fiille mit und ohne Chorea, mit 
und ohne Verstei/ung, mit psychischen St6rungen und ohne solehe bzw. 
gering/iigigen sowie die versehiedensten Mischungen und ~berg~inge dieser 
StSrungen". Auf die Jalcobsche Lehre sich stfitzend, dal~ die Substrate 
dieser St6rungen bzw, ihre Lokalisation, namlich das Striopallidum 
und gewisse Teile der tIirnrinde, ein zusammengehSriges System bilden, 
meint Meggendor/er welter, dal~ die gleiche Anlage, die offenbar in der 
Familie steckt, die verschiedensten Erscheinungen ausl6sen kann, dal~ 
die Erbanlage an verschiedenen Punkten des erw~hnten Systems 
angreffen kann. 

Wie sehon ffiiher erwahnt wurde, hat Spielmeyer (lurch histo- 
pathologische Untersuchungen festgestellt, dal3 das Mfinehener Ge. 
schwisterpaar (B. H. und K.H.) mit allgemeiner Versteifung und Starre 
zu den Ituntingtonschen Fallen geh6rt. ,,Aus allem, was ieh yon der 
Art und  Ausbildung des Leidens sagte," schreibt Spielmeyer, ,,ergibt 
sieh mir nait gr6gter Wahrscheinlichkeit, daff die hler besprochenen 
Fdlle yon ]amili5rer progressiver Verstei/ung trotz des eigenartigen 
klinischen Bildes zur Huntingtonsehen Chorea oder richtiger, da yon 
Chorea keine l%ede ist, zur Huntingtonschen ,Kranlcheit' geh6ren." 

Ganz besonderen Wert legt Spielmeyer, in diesen wie in anderen 
Huntingtonfallen, neben Striopallidaren Veranderungen auf die Mit- 
erkrankung des Riickenmarlces. Diese Veranderungen im Rfiekenmark, 
die Spielmeyer als ,,di]/use Lichtungen besonders in den Vorder- und 
Seitenstrangen" haufig finder, m6ehte er, wo sie vorhanden sind, als 
eine Stiitze ftir die Diagnose verwendet wissen. 
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Die histopathologischen Untersuehungsergebnisse, die sieh naeh 
Spielmeyer gerade bei dieser Erkrankung nicht in ein ,,System" bringen 
lassen, sondern das ganze Nervensystem und innerhalb dieses das extra- 
pyramidal-motorische System - -  ,,eIektiv" das Striatum - -  betreffen, 
sind ftir das mannigfaltige klinische Bild der Krankheit yon besonderem 
Interesse. Nach zuverl~ssigen Beobachtungen kennt man eine Anzahl 
yon ttuntington-Erkrankungen, bei denen psychisehe Alteration 
vollkommen ausblieb. C. B. Davenport (zitiert nach Entres), der ein 
groBes Material zur Verffigung hatte, unterscheidet eine Variations- 
form yon Fgllen mit typisehen choreatisehen Zuekungen, bei denen die 
psychisehe Alteration vermfl]t wird. Andererseits hat Davenport F~lle 
mit der charakteristisehen Form der GeistesstSrung, aber ohne cho- 
reatisehe BewegungsstSrung, beobachtet: eine Chorea ttuntingtoni 
sine Chorea. 

Soll man solche Fglle als atypisch verlaufende Huntingtonsche 
Chorea betrachten ? Zweifellos stSl~t man bei genauer Forschung der 
Huntingtonfamilien oft attf diagnostisehe Schwierigkeiten. Wie wir 
sehon friiher erw~hnt haben, konnten wir bei dem Fall Alois H. I, 
der seit 10 Jahren deutlieh ausgepr~gte ehoreatisehe BewegungsstSrung 
zeigt, keine charakteristisehe psychische Alteration feststellen. Die 
urspriingliche, klinisehe (Fehl-) Diagnose ,,Senile Chorea" wurde spgter 
(lurch die Heredit~tsforsehung korrigiert. In zwei anderen F~llen, die 
aus versehiedenen Huntingtonfamilien stammen, haben wir eine sehwere 
psyehische Alteration, einen VerblSdungsproze~, ohne irgendwelche 
choreatisehen Erscheinungen beobaehtet. 

Bei dem ersten Fall (Franz Wul., Nr. l l)  haben, nach Angaben der 
AngehSrigen, die Charaktervergnderungen mit 40 Jahren eingesetzt. 
Der Kranke ist friiher fleiBig, geschickt in seinem Beruf und ein guter 
Familienvater gewesen. ])ann wurde er reizbar, oft heftig, vern~ehl~ssigte 
sein Geseh~ft, zeigte keine Sorge mehr ffir seine Familie. Bei unserer 
eigenen Untersuchnng fanden wit starke StSrung der Auffassung, 
ausgesproehene Urteilssehw~ehe und deutHehe MerkstSrnng. Von k6r- 
perlichen Symptomen war der maskenartig-steife Gesichtsausdruck 
verd~chtig. Da die Mutter an Huntingtonseher Chorea gelitten, eine 
Toehter dieselbe Xrankheit jetzt hat, haben wir in diesem Fall die Hun- 
tingtonsche Erkranknng angenommen, als Wahrseheinlichkeitsdiagnose, 
weft Zeiehen einer anderen Erkrankung fehlen. 

Im zweiten Fall (Mich., Nr. 21) wurden die Charakterver~nderungen 
im 35. Lebensjahr bemerkt. Die bis d~hin regsame, fleil]ige Frau wurde 
zuerst verstimmt und melanehoHsch. Im spgteren Verl~uf war sie 
zumeist apathisch, stumpf, vernachlgssigte den Haushalt, blieb oft yore 
Hanse weg. Wir konnten bei ihr in psychischer Hinsicht grol~e Er- 
mtidbarkeit, Auffassungs-, Merkf~higkeits- und Urteilsschwgehe lest- 

35* 
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s te l len;  sie is t  j e t z t  46 J a h r e  al t .  Vielleieht  mug  m a n  bei  ihr  noch mi t  
deIn Ausbrueh  einer Chorea rechnen.  

W e n n  wir  r t i ckbl iekend die eben geschi lder ten  Fgl le  einer zusammen-  
fassenden Be t r ach tung  unterziehen,  scheint  es uns unmSghch,  alle diese 
kl inisehen Ersche inungen  m i t  dem N a m e n  ,,Chorea" zu belegen. Es 
m u g  be ton t  werden,  dag  die Hun t ing tonsehe  Chorea m i t  ihrem klassi-  
sehen, b e k a n n t e n  Verlauf  a m  hauf igs ten  zur k l in isehen Beobaeh tung  
k o m m t .  Die  anderen  kl in isehen Bi lder  sollen deshalb  n ieh t  ais atypische 
F o r m e n  b e t r a e h t e t  werden.  I n  kl iniseher  H ins i eh t  k a n n  m a n  bei  dieser 
E r k r a n k u n g  yon  verschiedenen Syndromen spreehen,  die alle, wie Spiel- 
meyer fiir beide  Mfinehener Fa l le  (B. H u n d  K.  H.)  angedeu te t  ha t ,  zu 
einer  grSl3eren E inhe i t  , ,der Huntingtonschen Kranlcheit" gehSren. 

Naeh  C. S. Freund mug das  yon  Entres zuers t  fo rmuher t e  Gesetz 
auf eiue b re i t e re  Basis  geste l l t  we~'den. Meggendorfer versueht ,  aueh  
die erbl iehe Anlage auf ein ana tomisehes  S y s t e m  (S t r iopa l l idum und  
gewisse Teile der  Hirnr inde)  zu loka]isieren. Entres zeigt sieh geneigt ,  
dem yon  ihm fffiher formul ie r ten  Gesetz die bre i tere  Basis  , ,}Iunting-  
tonsehe E r k r a n k u n g "  zu geben. Diese Erwe i t e rung  in der  Auffassung 
yon  den  Ersehe inungsformen soll te aber  auch auf der  anderen  Seite 
den  Bemi ihungen  zugute  kommen ,  die Angr i f f spunkte  der  AMage  im 
zen t ra len  Nervensys t em zu lokalisieren,  und  n i ch t  mehr  yon  vornhere in  
von einer E r k r a n k u n g  im S t r iopa l l idum allein zu spreehen.  Die ana-  
tomischen  und  kl in isehen Ergebnisse ,  die bis j e t z t  bekann~ sind, e r -  
l auben  nns noeh nieht ,  die Anlage  auf ,,ein S y s t e m "  zu begrenzen.  Wi r  
mSeh ten  sagen, dag  ,,die Huntingtonsche Kranl~heit" (nicht  Chorea) 
,,im Erbgange einem unabgnderlichen Gesetz, dem Gesetz der dominanten 
Vererbung /olgt". 
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