
[Aus der psychiatrisch-neurologischen Klinik der Universit~t Innsbruek (Vorstand: 
Prof. Dr. C, Mayer)]. 

Studien an einer Huntington-Sippe.  Ein  Bei trag zur 
Symptomatologie  versehiedener  Stadien tier Chorea 

Huntington.  

yon 

O. Reisch. 

(Eingega~gen am 1. Oktober 1928.) 

Im Jahre 1924/25 kam an unserer Klinik ein Fall yon Chorea Hun- 
tington 1 zur Beobachtung, der unter,  dem Decknamen Irene Weisler 
eingehend beschrieben wurde 2. Inzwischen babe ich reich bemfiht, 
die Erb]ichkeitsverh~ltnisse in der Familie der Kranken genauer zu er- 
heben und alle erreichbaren Familienmitglieder - -  es waren dies im 
ganzen 20, darunter 2 kranke Schwestern der Frau Irene Weisler 
mSglichst eingehend zu un~ersuchen. Gelegenheit hierzu gaben zwei 
in den Jahren 1925 und 1927 un~ernommene Reisen in die aul~erhalb 
des heutigen 0s~erreich ]iegende t teimat  der Familien. Leider mul~te 
die Untersuchung fast durchwegs in Priva~wohnungen vorgenommen 
werden, was in mancher Richtung Beschr~nkungen mit sich brachte; 
bei 8 Familienmitg]iedern gewannen abet die Untersuehungsergebnisse 
dadurch an Vollstiindigkeit, da~ die F~lle bei der ers~en und zweite~ 
Reise, also zu verschiedenen Zeiten gesehen werden konnten. Da die 
Untersuchung einer Tochter der Frau Irene Weisler schon im Jahre 
1925 die Vermutung nahegelegt hatte, dait die Priifung der Spannungs- 
verh~ltnisse bei passiven Bewegu~lgen die Friihdiagnose des Leidens 
fSrdern kSnnte, wurde auf Untersuchungen in dieser Richr bei allen 
jugendlichen Familienmitgliedern ein besonderes Gewieht gelegt. 

Die anamnestischen Daten fiber die Irfiheren Genera~ionen s~ii~zen 
sieh vor allem auf die Berichte der ~ltesten noeh lebenden Familien- 
mitglieder (III/1 und III/3), ferner auf die Angaben einer gesunden 

1 Gegeniiber der yon Entres vorgeschlagenen Bezeichnung ,,Huntingtonsche 
Krankheit" dfirfte die neuerdings auch yon Kehrer befiirwor~ete BeibehaRung der 
alteingebiirgerten Namengebung den Vorzug verdienen, zumal j a doch in der weitau,~ 
iiberwiegenden Zahl der F~lle die Bewegungsunruhe es ist, die der Krankheit 
~hr ganz eigenartiges Gepr~ge gibt. 

2 Mayer, C. und O..Reiseh: Zur Symptomatologie der Huntingtonschen Chorea. 
_Arch. f. Psychiatr. 74, 795 (1926). 
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Schwester (IV/8) der Frau Irene Weisler; aueh yon anderen ~lteren 
Leuten, die einzelne der Familienmitglieder noch gekannt hatten, war 
ein oder das andere zu erfahren. SchlieDlich wurden in den haupts~ch- 
lich in Frage kommenden Pfarr~mtern die allerdings sp~rlichen Daten 
aus den Matrike]n ausgehoben. 

In der der Arbeit beigeschlossenen Familientafel 1 wurde nur der als 
Tr~ger der Vererbung in Betracht kommende Elter jeweils verzeichnet, 
in jedem Fall war der andere Elter frei yon Chorea oder sonstigen yore 
Vererbungsstandpunkt belangreichen Krankheitszfigen. Ein ~berblick 
fiber die Familientafel zeigt die charakteristischen Verh~Itnisse der 
dominanten Vererbung. I)a in den erkrankten Zweigen des Stammes 
die ~achkommer~schaft durehwegs yon einem kranken Iteterozygoten 
und einem ehoreafreien Elter ausgeht, w~ren in der Nachkommen- 
sehaft eines solehen Elternpaares theoretiseh Gesunde und Kranke 
im Verh~ltnis 1 : 1 zu verlangen. Wir linden dieses Verh~ltnis nur 
einmal, in der dri%en Generation, gegeben (III/2 und III/3 entsprechen 
einer gesunden und einer kranken Toehter yon II/3). In der zweiten 
Generation hingegen kommt auf sechs sieher kranke Gesehwister 1 sicher 
gesunder Bruder (wobei aber zu bemerken ist, dad au~erdem drei Frfih- 
verstorbene und eine versehollene Schwester aul~erhalb der Effal]bar- 
keit liegen); in der vierten Generation stehen in der Ngehkommen- 
schaft yon III /2 fiinf kranken zwei gesunde Gesehwister gegenfiber 
(auch bier sind zwei Kinder klein, vor dem fiir die Krankheit  in Be- 
t raeht  kommenden Alter gestorben). Eine 50~ Wahrsehein]iehkeit, 
besteht eben praktisch immer blol~ ffir das einzelne Individuum, in 
einer Geschwisterreihe kommt dieses Verh~ltnis selbstverst~ndlich nur  
mehr oder minder zuf~llig zum Ausdruck, selbst bei relativ grol~er Kinder- 
zahl. Mit absoluter Sicherheit hingegen erfolgt der Erbgang bekannter- 
maDen nach dem Satz ,,einmal frei, immer frei". Wir sehen dieses Ge- 
setz bewahrheitet bei der Nachkommensehaft yon II/1, der bis zu seinem 
Ab]eben (mit etwa 70 Jahren) ehoreafrei geblieben war und dessert Sohn 
(III/1) mit  74 Jahren yon mir in roller Gesundheit angetroffen wurde; 
ferner mud die Nachkommenschaft des ebenfaUs untersuchten, ge- 
sunden 72j~hrigen Familienmitgliedes III /3 als gesund betrachtet  
werden und wohl aueh die Naehkommensehaft yon IV/6, einer mit  
42 Jahren an Carcinom verstorbenen Frau, die nach fibereinstimmenden 
Angaben choreafrei war und deren 37 j~hrige Tochter (V/8) bei ein- 
gehender Untersuehung nichts Verd~ichtiges gezeigt hatte.  

Vor der Bespreehung der einzelnen Krankheitsf~lle mag vorweg- 
genommen werden, dab sieh in unserem Huntington-Stamm nur Kranke 
mit choreatischen Symptomen linden. Im besonderen sei erw~hnt, dad 
Epilepsie, Migr~ne, Chorea minor oder rheumatische Affektionen nicht 

1 Eine Familientafel mit den ~ollst~ndigen Personalangaben wurde bei der 
Dcutschen Forschungsanstalt fiir Psychiatrie in Miinchen hinterlegt. 
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naehgewiesen werden konnten und sich nirgends Anhaltspunkte ~fir 
Lues fanden. In der II.  und III .  Generation standen mehrere Familien- 
mitglieder im Gastgewerbe, doch sollen nur zwei davon Trinker ge- 
wesen sein. 

Eine auffallende Kindersterblichkeit, wie sie nach Kehrer in Hun.  
tington-Sippen oft zu beobaehten ist, zeigt sich nur in der V. Gene- 
ration: unter 9 Kindern yon IV/7, dessen nicht choreabelastete Fran 
der Trunksucht verfa]len war, starben 6 in frfihem Alter. Von den 
11 Kindern der Stammutter  (I/1) starben 3 als kleine Kinder, unter 
9 Kindern yon III/2 eines mit 5, eines mit 10 Jahren. Zwillinge, die 
nach Kehrer in t tuntington-St~mmen nicht selten sind, linden sich nur 
einmal, und zwar in der gesunden Linie II/1 in der V. Generation (V/3, 4). 
Kinderlos blieben die Ehen der Kranken II/2, II/6, I I / l l ,  der Gesunden 
IV/l,  IV/2, IV/8. ]~ber die evtl. Nachkommensehaft yon II/4 und 5 
war nichts Sicheres zu erfahren, IV/12 werden 2 uneheliche Kinder  
zugeschrieben. 

Wie sich aus der Bespreehung der einzelnen F~lle ergeben wird, setzt 
nach den Berichten der l~amilienmitglieder die Krankheit  angeblich 
immer um das 30. Lebensjahr ein und ist um das 40. Jahr  rol l  ent- 
wickelt. ~ach  den bei der V. Generation gemachten eigenen Beobaeh- 
tungen kSnnen aber augenscheinlich erste Symptome bereits um das 
20., ja schon zwischen dem 15. und 20. Lebensjahr nachgewiesen werden. 
Man k6nnte aus dem scheinbar frtiheren Auftreten yon Krankheits- 
zeiehen in der V. Generation eine Anteposition des Krankheitsbeginnes 
annehmen, die, wie Kehrer auf brei~er Unterlage darlegt, bei der l~ach- 
kommenscha~t versehiedener Huntington-Familien zu beobaehten ist. 
Ob aueh in unserer Sippe eine solehe Anteposition vorliegt, ist nieht 
ohne weiteres zu entscheiden; jedenfalls ist zu bedenken, dab die /~rzt- 
liehe Untersuehung, wie wit sie bei der V. Generation vomehmen komlten, 
Symptome zur Feststellung brachte, die bei den ~lteren Generationen 
der Laienumgebung, zum Tefle wenigstens, entgehen muBten, und es 
ist  auch zu berficksichtigen, dab die Angeh6rigen ein Familienmitglied 
in tier Regel erst dann als krank bezeiehnen, wenn die ehoreatisehe 
Unruhe deuflich hervortr i t t ;  man wird daher im allgemeinen den ana- 
mnestiseh ermittelten Zeitpunkt des Krankheitsbeginnes in frfi_heren 
Generationen welter zurfiekzuverlegen haben, als es naeh einer sum- 
marischen Ananmese zun~ehst scheinen k6nnte. Dies erhellt bei unseren 
F/~llen schon aus den gelegentlichen Angaben, dab der oder jener Fa- 
milienangeh6rige ,,schon vor der Erkrankung" auff/~llige Ver~nde- 
rungen geboten habe: yon zwei unserer, mit 39 bzw. 30 Jahren ver. 
storbenen Kranken (II/3 und IV/12) heiBt es, sie seien ,,noeh nicht 
k rank  gewesen, w~ren es aber unverkennbar geworden". Genau wird 
fibrigens selbst der Arzt ~ bei der aul]erordentlich schleichenden Ent-  
wieklung des Leidens yon kaum merklichen Ar~f/~ngen aus - -  den Krank- 

22* 
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heitsbeginn hie festsetzen kSnnen, um so zuverlassiger ffeilich, je mehr  
die Kennt, nis der Fr f ihsymptome ausgebaut  wird. 

Uber  die einzelnen t;~lle liegen folgende Angaben  vor :  

I/1 JFranzis/ca, S., geb. 1800, mit etwa 70 Jahren gest., ist die erste Tr~gerin 
der Vererbung, die anamnestisch aufzufinden war. Sie soll gegen das 30. Lebens- 
jahr erkrankt sein, ~ und zwar angeblieh infolge des Sehreckens fiber den Brand 
des eigenen Hauses. Vorher sei sie vollkommen gesund gewesen, wie es aueh ihre 
Eltern und Geschwister angeblich waren. Auf der H6he der Krankheit fortw~hrend 
,, GliederverreiBungen ", Sprache nur zur Not verstgndlich; sie sei nirgends zu 
halten gewesen, babe gewShnlich nach 1--2 Woehen ihr Bfindel gepaekt and sei 
heimlieh iortgewandert, bis sie wieder irgendwo yon Verwandten oder Bekannten 
aufge~iffen wurde. 

Die Angabe,  da]~ bei der S~ammutter  (I/1) unserer Hunting~on-Sippe 
die Bewegungsunruhe gegen das 30. Lebensjahr  schlagartig (nach dem 
erwg~hnten Brandungliick) eingesetzt babe,  wird m a n  mit  einiger Zuriick- 
ha l tung hinnehmen.  Man kSnnte eher an eine pl5tzliehe Versehlech- 
terung denken, e twa unter  der Annahme,  dal3 eine psyehogene Reak~ion, 
die sehon in leichtem Grade vorhandenen Symptome  verstarkte,  viel- 
leicht in der Weise, dab unter  dem Einflul~ des psyehischen Traumas  
Hemmtmgen  zum Wegfall  kamen,  die eine willkiirliche Un~erdriickung 
oder Verschleierung einer bis d a m n  nieht  attff~tlligen choreatischen 
Unruhe erm5glich~ bat ten.  

Aus der / / ,  Generation waren yon 11 Kindern  3 klein ges~orben, 
eine Sehwester (II/4) sei in jungen Jahren  ges~orben, fiber sie und das 
Schicksal ihrer evtl. Naehkommenseha.ft  ist nichts bekannt .  Von den 
tibrigen 7 Gesehwistern waren 6 mi t  dem Leiden behaf te t :  

II/2 Jose]a S., geb. 1827, gest. fiber 70 Jahre alt, angeblich um das 40. Lebens- 
jahr erkrankt; auff~llige ,,Verrenkungen" der Arme und Beine, lebhafte Kopf- 
bewegungen, st~ndiges Grimmassieren. Im allgemeinen gutmfitig, doeh sehr eigen- 
sinnig, sei immer mit der brennenden Lampe im Hause herumgegangen, habe es 
s~eh nicht nehmen lassen, auf Sessel zu steigen, obwohl sie mehrfaeh dabei zu Fall 
kam. Keine Kinder. 

II/3 Alois S., Gastwirt, geb. 1828, gest. 1867, also mit 39 Jahren, offenbar 
bevor die Krankheit roll zum Durchbrueh gekommen war. Man babe noch nieht 
viel gemerkt, abet es seien doch sehon sichere Anzeiehen des Leidens da gewesen 
(leichte Zuckungen). tJber die pers6nliche Eigenart war nichts zu erfahren. 

II/5 Wilhelm S., Gelbgie~er, geb. 1833, gest. mit etwa 60 ,Jahren. Beginn der 
Erkrankung um das 30. Lebensjahr, mit 40 Jahren habe er kaum mehr gehen 
k6nnen, so habe es ihn ,,herumgerissen", sei ein paarmal in Auslagefenster gesttirzt. 
Ob er Nachkommenschaft hatte, konnte nicht in Erfahrung gebraeht werden. 

II/6 Johann S., Gastwirt, geb. 1835, gest. mit etwa 60 Jahren. Mit 30 Jahren 
Beginn, mit 40 Jahren volle Entwieklung der Xra'nkheit: Bewegungsunruhe in 
allen Gliedern, auffgllige Kopf- und Rumpfbewegungen, Zuckungen im Gesicht, 
Sprache kaum versti~ndlich. Sei manchmal sehr aufgebrach~ gewesen. :Er habe 
yon der Mutter den Wandertrieb geerbt, blieb angeblich in sp~teren Jahren kaum 
irgendwo lgnger als 14 Tage, sei oft ganz zerlumpt und roll Ungeziefer heimgekommen. 
Kaam hatte man ihn wieder gereinigt und mit Kleidern versorgt, sei er eines Tages 
wieder weg, yon 0rt zu Ort ziehend. Keine Kinder. 
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II/10 Peter S., Gastwfl't, geb. 1842, gest. mit 50--60 Jahren. Sell mit etwa 
40 Jahren ,,dasselbe Krankheitsbild wie alle iibrigen", doeh nicht in so lebhaft.er 
�9 Auspr~gung geboten haben. Sei mehrere Jahre yon daheim ~ort gewesen, babe 
aber nirgends Gliick gehabt. Von seinen beiden Kindern sell ein Sohn mit etwa 

20  Jahren gestorben sein, eine Tochter lebt; es ist den Befragten nichts bekannt, 
dab sie krank wi~re, ihre beiden Kinder gelten fiir gesund. 

I I / l l  Amalia S., geb. 1864, gest. 1885. IG'ankheitsbeginn angeblich mit ungefiihr 
34 Jahren, sei ehl ,,typiseher Krankheits~all" gewesen (Angabe ihrer Nichte III/3). 
Keine Naehkommen. 

I n  der I I I .  Generat ion finder sich n u t  eine sicher Kranke.: 

III/2 Anna K., Fabrikantengatth~, geb. 1854, gest. 1904. Vor dem 30. Lebens- 
jahr mit ,,Zittern und Wackeln" erkrankt, bald auffiillige Gangst6rung, wie bei 
einem Betrunkenen, Kopfbewegungen, Grimassieren, lebhaftes Spiel der H~nde, 
besonders auffitllig beim Essen. Streckkr~impfe der Beine im Sitzen. In den letzten 
3ahren ganz hflflos geworden, alles sei ihr aus den H~nden gefallen, babe nicht mehr 
allein gehen k6nnen; angeblich babe zwei Tage vor dem pl6tzlichen Ted die Be- 
wegungsunruhe vollkommen aufgeh6rt. Keine Struma, yon BlasenstSrungen nichts 
bekannt. Sei sehr empfindlieh gewesen, immer beleidigt, ituBerst leicht erregbar, 
geringste Anli~sse h~itten zu heftigsten Affektansbriichen gefiihrt, bei zornmiitiger 
Erregung babe sie (sehon in den ersten Jahren der Erkrankung) viertelstundenlang 
geweint und geschrien. In  den spiiteren Jahren ruhiger und gutmiitiger geworden, 
immer abet sehr starrk6pfig geblieben. Sehr gutes Gediichtnis, erst gegen Ende ihres 
Lebens mangelhafte Auffassung. In  den letzten Jahren ,,religi6ser Wahn", sei 
stundenlang vor einem Muttergottesbild gekniet; yon wahnhaften _~uBerungen 
nichts bekannt. 

I n  der IV. Generat ion sind unte r  9 yon  I I I /2  s t ammenden  Geschwistern 
5 Tr~iger der k rankhaf t en  Erbanlage :  

IV/7 Anton K., Fabrikbesitzer, geb. 1874, gest. 1924. Erkrankte mit ungef~hr 
30 Jahren; als erstes sei eine immer mehr hervortretende Staxrk6pfigkeit auL 
gefallen, der schliel~lich der ganze Besitz zum Opfer gefallen sei, er habe die un- 
sinnigsten Anordnungen getroffen, babe keinen Rat befolgt, sich zwar alles ruhig 
sagen lassen, dann aber gerade das Gegenteil gemaeht. Trotz seines Eigensinnes 
sehr gutmiitig, ffeigebig, hi~tte alles versehenkt. Friihzeitig sei die vorniiber- 
gebeugte K5rperhaltung zu beobachten gewesen und eine auffallige GangstSrung. 
Beim Sitzen Streek- und Spreizkrampfe der Beine. Staxkes Grimassieren, Kopf- 
und gumpibewegungen, Hande in stiindiger Um'uhe, Sprache zum Schlull ganz 
unverst~ndlich. 

IV/12 Johann K., Fabrikbesitzer, geb. 1884, 1914 im Kriege gefallen. Mit 
dem typisehen Krankheitsbild vertraute Familienmitglieder versichern, daIl er 
,,ganz bestimmt krank geworden wiire", man babe es ihm schon angemerkt. Es 
sollen Zuckungen im Gesieht und in den H~nden bestanden haben. Sei ein etwas 
unsteter Charakter gewesen, babe keinen ordentlichen Lebenswandel gefiihrt. 

Die drei weiteren Geschwister (IV/9, 10, 11) konnten einer genauen Untersuchung 
unterzogen werden, unter ihnen befindet sieh die Yrobandin der fftiheren Arbeit, 
Frau Irene Weisler (IV/ll), die 1927 in einem Diakonissenheim, in das sie inzwischen 
abgegeben worden war, naehuntersucht wurde. IV/9 (Rosa H.) wurde 20 Monate 
vor ihrem Ableben in ihrer Wohnung untersueht, IV/10 (Maria R.) 1925 in ihren 
h~uslichen Verh~ltnissen, 1927 in einer Pflegeanstalt. 

IV/9 Rosa H., Fabrikantengattin, geb. 1878, gest. 1927. Untersuchung im 
Juni 1925. P. sell schon als M~idchen mit 19, 20 Jahren die eigentiimliehe vorniiber- 
geneigte Haltung beim Gehen gezeigt haben, sie sei aueh eigenartig steif gegangen, 
,,wie wenn sie einen Stock geschluckt h~tte". Nach Aussage ihres Mannes anf~.nglici~ 
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eine musterhafte Hausfrau; als erstes Krankhei~szeichen sei ihm eine umstgnd- 
]iche Putzwut aufgefallen, P. sei nie mehr mi~ ihrer Arbeit fertig geworden. Zu- 
nehmender Eigensinn, ffihlte sich leieht zurfickgesetzt, konnte sich fiber vermeint- 
liehe Forrafehler tagelang nicht beruhigen. Zeitweilig sei sie bSsartig gewesen, 
babe verschiedene Leute mit dem Messer bedroht. ,,Erkrankt" sei sie mit etwa 
28 Jahren, um das 30. Lebensjatn" schon ziemlich hochgradige Bewegungsunruhe, 
habe viel zerschlagen, sei sehr laut und lebhaft geworden; die Sprache wurde bald 
sehlecht verst~ndlieh, Gang frfih schon schwer gestSrt, P. glaubte dabei aber framer 
sehr gut zu gehen. Oberhaupt keinerlei Krankheitseinsicht. Um die Mitre der 
Dreiflig erhebliche Verschleehterung, liel] eimnal, auf dem Rand des Bettes ihres 
12jghrigen Sohnes sitzend, unter sich gehen, ohne sieh auch nachtr~glich etwas 
daraus zu machen. Mit 36 Jahren zum erstenraal Klagen fiber ScMuckbe- 
sehwerden. 

Objektiv: Stark reduzierter Allgemeinzustand, greisenhaftes Aussehen der 
49j~hrigen Kranken, die den Eindruck einer VerblSdeten maeht. Sehr sp~rliehe, 
hSchst einfSrmige sprachliche ~ui3erungen, gibt mit eigentfimlich monotoner, 
geprel~ter Stimme stereotype, h~ufig inadi~quate Antworten, oft perseverierend: 
,,gerne", ,,schmeckt gut", ,,will fett werden". Der Untersuchung unterwirft sich 
P. mit grSBter Geduld, Aufforderungen befolgt sie abet nur sehr mangelhaft oder 
fiberhaupt nicht. 

Innere Organe ohne Befund, keine Ausf~lle yon seiten der Hirnnerven nach- 
weisbar, Bauchdeekenreflexe anscheinend symmetrisch, abet schwach auslSsbar. 
Grundgelenkreflex fehlt beiderseits. Rad. Per. Refl., Tric. S. Refl., Kniegelenks- 
beugerreflexe und Patellarsehnenreflexe bei der Prtifung nach Gowers-TrSmner z 
symmetrisch normal auslSsbax, rechts bei Prtifung auf Dorsalklonus einige leichte 
StSBe. Rechts im Gegensatz zu links bei Bestreichen der Ful3sohle Dorsalflexion 
der grol3en Zehe und Dorsalflexion des Ful3es, manchmal leiehte Verkfirzung der 
gesamten rechten unteren Extremit~t, gleicher Effekt bei energischem Kneifen einer 
Hautfalte des Unterschenkels. 

An den oberen Extremitgten geringe choreatische Bewegungsur~ruhe, Zeige- 
finger und Mittelfinger machen rasche unwillkfirliche Bewegungen, weniger die 
fibrigen Finger. Oft werden die H~nde lange Zeit ruhig zur Faust gesehlossen ge- 
halten. An den unteren Extremit~ten fast gar keine spontane Bewegungsunruhe, 
selten symmetrische Beugerkrgmpfe im Liegen. Lebhafte choreatische Bewegungen 
- -  zu versc hiedenen Stunden yon wechselnder S tgrke- - im Bereich des Gesiehtes, 
dabei h~ufig symmetrische Bewegungen u n d  verhaxren auf der ttShe der Kon- 
traktion; wirft den Kopf unruhig hin und her. Bulbi meist extrem nach links ge- 
wendet, oft auch der Kopf nach links gedreht. P. wird aufgefordert, den vor- 
gehaltenen Finger zu fixieren: es kommt zu einer flfichtigen ruckartigen Bewegung 
der Bulbi gegen die Mittelstellung, dann schlieBen sich die Lider, auf wiederholte 
Aufforderung zu 5ffnen n u r  leichte Ans~tze dazu, dabei fortw~hrendes Vorsich- 
hinlachen, zeitweise einige Steigerung der allgemeinen Bewegungsunruhe im 
Gesicht, an den Hi~nden, aber kein ()ffnen der Augen (durch 5 Minuten) schlie~lieh 
fIfichtiges Aufreissen der Augen, die gleich wieder lest geschlossen werden, hernach 
wiederholte ruckaxtig sieh steigernde 0rbiculariskontraktionen. Mund6ffnen und 
Zungezeigen stSi~t auf /~hnliche fast unfiberwindliche Sehwierigkeiten, es komm~ 
meist nur zu ganz flfiehtigen unvollkommenen Bewegungsans~tzen, aueh wenn 
sich P. noeh  so sehr bemfiht, so z. B. wenn ihr w n  der Pflegerin Bier angeboten 
wird, das zu ihren hSehsten Genfissen gehSren sell: sie bringt lange den Mund 

z Abw~rtsdr~ngen der Patella mittels quergestellten runden Plessimeters bei 
gestreektem Kniegelenk (in Riickenlage), Sehlag mit dem Hammer distalw~rts in 
der L~ngsrichtung der Extremiti~t. 
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nicht auf, grimmaSsiert lebhaft, einige Male gelingt es ihr halb, endlich sperrt sie 
den Mund ruckartig welt auf, hat dann ziemliche Miihe, das ihr eingeflSl~te Getr~nk 
zu schlucken. 

Zugreifen: der linke Arm wird fliichtig gehoben, fgllt gleieh wieder zuriiek, 
will neuerdings zugreifen, die in den Grundgelenken gebeugten Finger strecken 
sich und beugen sich wieder, nun kommt P. nahe am Ziel vorbei, l~l~t den Arm noeh 
einmal sinken, kommt endlich naeh einigen Schwankungen zum hingereichten 
Gegenstand. Beim gleichen Versuch rechts macht P. wohl einige Ans~tze, greift 
aber nicht zu, antwortet auI jede neue Aufforderung: ,,gerne". 

P. kann sich noch selbst~ndig aufsetzen, kann aber nieht mehr allein stehen 
und gehen, sie wird yon ihrer W~rterin mehr gesehoben und gezogen, als dab sie 
selbst geht: 

Wenn man die P. in den oft sehr langen Phasen geringerer ehoreatischer Unruhe 
beobachtet, f~llt ein ziemlieher Mangel an physiologischen Bewegungsantrieben 
auf, zugleich auch eine Leere des Gesichtsausdruekes. 

Bei passiven Bewegungeu st613t man auf aul~erordentlieh wechselnde Spannungs- 
verh~ltnisse der Muskulatur. Wi~hrend oft grol]e Reihen yon Bewegungen voll- 
kommen frei gefunden werden, ja manchmal geradezu als hypotoniseh imponieren, 
werden die passiven Bewegungen andere Male dutch oft sehr kri~Itige Gegen- 
spannungen behindert, die das eine Mal gleieh zu Beginn der Bewegung, andere 
Male mitten im Zug oder erst gegen Ende der passiven Bewegungen fiihlbar werden. 
Oft treten die Versteifungen serienweise in einem bestimmten Muskel hintereinander 
auf, steigern sich gelegentlieh fast bis zur Unfiberwindlichkeit, reiSen plStzlich ab, 
um dana wieder bei einer Reihe yon Bewegungen neuerlich hervorzutreten.. Mit- 
unter finder man sic bei ls Versuehen immer nut in einer Muskelgruppe, 
hernaeh mehr in den Antagonisten dieser Gruppe, sparer hier wie doff, so dal~ dana 
die Bewegung naeh beiden Richtungen gehemmt wird. Einzelne Muskeln sprechen 
zu einer Zeit ziemlieh rcgelm~Big und ausgiebig an, zu anderer Zeit abet so gut 
wie gar nicht, in gewissen ~[uskeln sind nur selten oder fiberhaupt nie Spanmmgen 
zu erzielen. 

Geprfift wurde vorwiegend das Verhalten der Muskulatur an  den gro~en Ge- 
lenken der Extremit~ten, vor allem der Ellbogen- und Kniegelenke, die sich wegen 
ihrer Exkursionsbreite und bequemen Priifbarkeit zur Untersuehung besonders 
eignen, nicht zuletzt aueh wegen ihrer grol3en Muskelmassen, bei denen wohl aueh 
die Fehler der an sich groben Methodc passiver Bewegungen weniger ins Gewicht 
fallen (in den Muskeln kleiner Gelenke entgehen Spaxmungen geringen Grades 
!eiehter der Wahrnehmung). 'Naehstehend se.en kurz einige Untersuchungsprotokolle 
wiedergegeben: 

Sehultergelenksbewegungen rechts (Abduction und Adduetion): bei etwa 
50maliger Wiederholung hie ein Widerstand. Bei einem sp~teren Versueh gleieh 
yon Anfang an Widerstand bei der Abduktion, dutch eine l~eihe yon Bewegungen 
anhaltend, dann wieder einige ganz weiehe Bewegungen, schliel31ieh neuerlieh 
Widerstand bei der Abduktion. 

Sehultergelenksbewegungen links: wi~hrend der M. peetoralis, dutch etwa 
2 Minuten palpiert, keine spontanen Zuckungen zeigt, spannt er sich gleich bei 
den ersten passiven Bewegungen, selten ist eine Bewegung ganz frei. 

Ellbogengelenke: unter 15 Beuge- und Streekbewegungen rechts achtmal 
Widerstand bei der Beugung, fiinfmal bei der Streekung, links seehsmal bei der 
Beugung, achtmal bei der Streckung. Sparer unter 100 Bewegungsfolgen rechts 
22mal Widerstand 13ei der Beugung, l lma l  bei der Streckung, unter 200 Bewegungs- 
folgen links 52mal deutlicher Widerstand gegen die passive Beugung, kaum einmal 
ein nennenswerter Widerstand w~hrend der passiven Streckung. Bei weiteren 
Versuchen iiberwogen nut selteu die Widersti~nde bei der passiven Streckung, 
im ~llgemeinen sprach die Streckmuskulatur leichter an. 
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Bei passiven Bewegungen in den Kniegelenken eiuige Male nur bei der Streckung 
(hier mie Vorliebe) oder nut bei der Beugung, andere Male naeh beiden oder naeh 
keiner ]~ichtung ein Widerseand. 

Xhnlieh unbereehenbar ise das Auftretea des Gordo~sehen Phanomens (,, Sekun- 
di~rphanomens" 1) des im Ansehlul3 an d6n Patellarreflex zueage treeenden Krampfes 
des Quadriceps eruris. Man kann in einem bestimm~en Zeitpunkt 50real hineer- 
einander die Patellarsehne beklopfen und bekomme immer nut eine einfaehe Reflex- 
zuckung, zu anderer Zeie uneer gleichen i~ul3eren Versuchsbedingungen (Hiifegelenk 
und Kniegelenk im Liegen passiv leiehe gebeugt) folge jeder l~eflexzuekung - -  
bei 30 Versuehen - -  ein langerec oder kfirzerer Quadrieepskrampf, dutch den dec 
Unterschenkel in roller Sereckung abgehoben wird, u m m i e  einem Male oder in 
mehreren Absaezen wieder abzusinken. Man kann, wenn man w~hrend des erseen 
Absinkens mi$ dem Hammer gegen die Patellarsdhne sehl~gt, den Quadrieeps- 
krampf immer wieder auf die volle HShe bringen. Were1 man in Zeieabsehnieeen, 
in denen sich alas Sekundgrphanomen erzielen last, passive Bewegungen im Knie- 
gelenk ausfiihrt, so st6l~e man in der Regel auf deUeiiehen Quadrieepswiderstand; 
wenn man in solchen Phasen einer Spannungsbereiesehafe bei passiv erhobenem 

u n d  unterstfitztem 0bersehenkel den Uneerschenkel in volle Streckung bringt und 
ihn dann loslaflt, wird er alsbald dutch einen Quadricepskrampf am Absinken 
verhindere, wi~hrend er zu Zeiten, in denen sieh bei passiven Kniegelenksbewegungen 
kein Quadrieepswiderstand einstelle, jedesmM ungehemme auf die Unterlage falle; 
zwisehendureh oder im Anschlu$ daran vorgenommenenes Beklopfen der Paeellar- 
sehne hat in solehen Phasen immer nut die einfaehe Reflexzuekung zur Folge 
(zur Konerolle wurde wiederhole dureh Palpation und 13assive Bewegungen fest- 
geseelle, alas die Kniegelenksbeuger sehlaff waren, dal] also eine antagoniseisehe 
Behinderung des Sekundi~rphi~nomens niche in Frage kam). In analoger Weise 
gelang es bei geeigneter Lagerung der oberen Extremitae (Abduktion und Innen- 
rotation im Schultergelenk so welt, da$ der Unterarm bei unterstiieztem Oberarm 
frei in der Senkreeheen herabhing) im Anschlul~ an das Beklopfen der Tricepssehne 
gelegentlich einen eonisehen Tricepskrampf auszul6sen, der sieh aueh des 5fteren 
einzustellen pflegee, wenn man yon der eben gesehilderten Ausgangsstellung aus der~ 
passiv roll gesereckeen Uneeraxm los liel3. Die Kranke searb 20 Monate nach der 
im Sepeember 1925 vorgenommenen Untersuchung angeblieh unter kachektisehen 
Erscheinungen. Es wurde leider die Sektion niche gestattee. 

IV/10 Marie R., Bi~ckermeisterswitwe, geb. 1880. Wurde ,,vor Beginn der 
ErkraIrkung" eigensinnig, was sie vorher angeblich gar niche war; sie sei damals 
aueh sehr umsei~ndlich, langsam Und ungeschieke geworden, putzte fiberall herum, 
wurde mit nichts fertig, so auch mi~ dem Kochen nicht zur rechten Zeie, zersehlug 
und versehiitteee viel. Die Bewegungsunruhe babe (urn das 30. Lebensjahr) in den 
I-Ii~nden begonnen, sp/~eer sei sie ira Gesiehe aufgetreten, der Gang sei noch ver- 
hi~ltnism~/3ig lunge leidlich gut geblieben. Mie fortschreitender Erkrankung sei 
Pat. sehr ji~hzomig geworden, habe viel ,,geschimpfe und getobe", sei mie niemandem 
mehr ausgekommen. Ihre Abneigung gegen beseimmte Personen i~uBere sie rtick- 
siehtslos und unbedenklieh, babe einmal auf oftener StraSe eine Abeeilung Mihear, 
der sie nieht ausweichen wollte, lau~ beschimpfe. Zunehmender StaxrsiIm, sei 
keinerlei Einwendungen zug/inglich. Naehts wolle sie auf den Friedhof, bis 3, 4 Uhr 
frfih bleibe sie auf und krame in der Wohnung herum, sie steige trotz aller 
Warnungen immer wieder auf Stiihle, yon denen sie sehon mehrfaeh herunter- 
gefallen sei. Seit langem sehr unordentlich, bringe alles durcheinander, staple 
allen alten Plunder auf; allm/~hlich vollkommene Vernachlassigung ihrer Person. 
Niche die geringsee Krankheitseinsieht, ihre Umgebung sei krank, nieht sie; ffir 

1 Vgl. C. Mayer und O. Reisch, 1. e. 
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Lob sei sie sehr zug~nglich, auf diese Art leieht zu gewinnen. Ged~ehtnis offenbar 
sehr gut, auch ffir J~ingsterlebtes. 

Unter der Disziplin des Pflegeheims, in dem Pat. seit 2 Jahren untergebraeht 
ist, sei sie viel leichter zu halten. In den letzten Jahren h~tten Inkontinenzersehei- 
nungen bestanden, jetzt angeblieh nicht mehr. Die Krankenschwester berichtef, 
dab Pat. oft stundenlang auf dem Leibstuhl sitzen bleibe. 

Be/ui~d Juni 1925: Aussehen dem Alter entsprechend, Pat. kommt dem Arz~ 
sehr freUndlieh entgegen, laBt die Vornahme zahlloser passiver Bewegungen willig 
geschehen, fordert sogar den Arzt spont~n zur Fortsetzung der Untersuchungen 
auf. Befolgt alle an sie gerichteten Aufforderungen richtig, es bedarf aber oft einiger 
Geduld, bis man die nStige Aufmerksamkei$ bei ihr erreicht. Stimmungslage 
euphorisch. Neigung zu ,,spaBhaften" Bemerkungen, fiber die sie sich selbst 
siehtlieh belustigt, kommt dabei lange nieht aus dem Lachen heraus. EinfSrmige 
AuBerungen mit endlosen Wiederholungen, sprieht immer wieder, auch wenn man 
ihr keine Aufmerksamkeit sehenkt. Vollkommen geordnet, bei einer orientierenden 
Intelligenzprfifung lassen sieh keine grSberen Defekte naehweisen. ~[nnere Organe 
anscheinend ohne Befund. Keine Ausf~lle yon seiten der Hirnnerven. Reehte 
Pupille und Lidspalte enger als die linke; m~chtig entwiekelte Struma. Bauch- 
deekerrreflexe ~wmmetrisch auslOsbar, Grundgelenkreflex, L6ri fehlt beiderseits, 
Rad. Periostl:efl., Tric.S.Refl. reehts ~ links normal. Der Quadriceps gibt bei 
Prfifung nach Gowers-Tr6mer, ebenso bei Sehlag gegen die Patellarsehne in Bauch- 
lage immer eine einfaeheReflexzuekung. Wird derReflex bei freih~ngendemUnter- 
schenkel ausgelSst, so folgt ihm jedesmal das Sekund~rph~nomen (langes Gestreekt- 
half~n des Untersehenkels, absatzweises langsames Zuriicksinken desselben). 
Aehillessehnenreflex rechts ~ links, ohne Besonderheiten. Bei FuBsohlenstreichen 
links GroBzehenbeugung, reehts zun~chst Dorsalflexion des FuBes, der dann in 
dieser Stellung krampfhaft fixiert bleibt, bei weiterem FuBsohlenstreiehen jedesmal 
isolierte trage Dorsalflexion der groBen Zehe. Auf Kneifen der Wadenmuskulatur 
oder der Haut des reehten Unterschenkels Dorsalflexion des FuBes und der 
groBen Zehe. 

Die choreatische Unruhe betrifft haupts~chlieh die Hals- und Nackenmuskulatur 
(Dreh-, Wende- und Neigebewegungen des Kopfes), ferner die Gesichtsmuskeln, an 
denen h/~ufig symme~risch-synchrone, mitunter sekundenlang aufreeht bleibende 
Kontraktionen beobachtet werden. In den Armen verh~ltnismM~ig wenig Spontan- 
bewegungen, darunter selten solehe yon rasehem Ablauf; oft dureh mehrere Sekunden 
Verharren in einer zuf~llig erreichten Stellung; wiederholt sieht man an der linken 
Hand die Finger 1--3 in gespreizter und gestreekter Haltung, dabei den 4. and 
5. gebeugt. In  der rechten Hand h~It die Pat. w/s der Beobachtung st~ndig ihr 
Taschentuch and f~hrt sich damit immer wieder zum Mund (vermehrte Salivation ?). 
An den unteren Extremit~ten ist im Sitzen in der Regel keine Bewegungsunruhe 
zu bemerken, in Rfickenlage einige wenige Male Beugekr~mpfe, beim Aufsetzen 
Quadrieepskr~mpfe. Haltung der Wirbels~ule beim Gehen und Stehen steif, gerade 
oder abet etwas nach vornfiber gebeugt, hie und da plStzlieh Zusammenknicken 
in der Wirbels~ule, dem sofort Wiederaufrichten folgt. Steigernng der Bewegungs- 
unruhe im Affekt. 

Passive Beweg~ngen begegnen nirgends einem dauernd ver~nderten Widerstand, 
abgesehen yon der passiven Supination; sobaid man einen Arm ausl~it~, geht er 
sofort wieder in die Pronationsstellung zurfick, in der Pat. aueh spontan immer 
die" Unterarme halt. Ffige im Liegen meistens in der Flucht des Untersehenkels, 
also vermehrte Plantarflexion. Im allgemeinen passive Bewegungen zeitweise 
v611ig frei, dann wieder naeh dieser oder jener Riehtung behindert. Wiederholt 
begegneten passive Kniegelenksbewegungen so groBem Widerstand, dab weder 
eine Beugung noeh eine Streekung mehr mSglich war, gelegentlich unvermi~teltes 
AbreiBen des muskul~iren Widerstandes. 



336 O. Reisch: 

Die zweite, im Herbst 1927 stattgehabbe Untersuchung ergab eine wesentliche 
Hebung des allgemeinen Ern~hrungszustandes (Pat. dtirfte 15--20 kg zugenommen 
haben). Die Sprache hat sich versehlechtert, oft lautes, langgezogenes (wieherndes) 
Lachen, die Schrift ist jetzt kaum mehr zu entziffern., Bauehdeckenreflexe fehlen 
im Gegensatz zu trfiher (jetzt sehr fettreiches Abdomen). Die choreatische Unruhe 
des Kopfes ist vordringlicher geworden, zeitweise wird der Kopf ruhig nach oben 
und links gewendet gehalten. Jetzt auffallend viel Rumpfbewegungen im Stohen 
wie im Sitzen (Beugebewegungen wie bei einer Begrfil~ung, Drehbewegungen). 
An der linken oberon Extremitat lebhaftere Bewegungsunruhe als rechts, oft Ver* 
harren die oberon GliedmaBen in ganz vertrakten Stellungen: z. B. in symmetrischer 
~usgiebiger Beugung der pronierten Hande unter gleichzeitiger Beugung aller 
Finger mit Ausnahme der Zeigefinger, die maximal gestreckt werden. Es besteht 
eine gewisse Neigung zum Nachgreifen (nach einmaligem Zugreifen hat Pat. 
die Tendenz~ der weggezogenen Hand des Untersuchers naehzufahren). Peetoralis- 
zuekungen, die bei Irene Weisler so vordringlieh waren, sind bei Marie R. 
(wie dies tibrigens aueh ffir Rosa H. IV/9 gilt) sehr selten. Quadrieepskr~mpfe 
stellen sieh jetzt im Sitzen zwar moist symmetriseh, haufig abet aueh nur links 
ein; im Liegen zeigt das linke Bein mehr Unruhe. Wahrend einer fiber eine halbe 
S~unde dauernden Beobachtung werden beiderseits nur sparliche und flfichtige 
Zehenbewegungen gesehen, reehts fast aussehliel~lich Dorsalflexion einzelner Zehen, 
links iiberwiegend Plantarflexion. Bewegungsunruhe im allgemeinen phasenhaft 
wechselnd, im Affekt gesteigert. Gang breitspurig, steif, Schritte sehr ungleieh- 
ma{3ig, hie und da auff~llig st6rende Zwischenbewegungen: ein Bein wird pl6tzlich 
im ttfiftgelen k stark gebeugt, naeh innen rotiert, dann stampfend aufgesetzt. 
Beim Stehen haufig Wechseln des Standes, das linke Bein bleibt fast nie in Ruhe, 
wird mit der Spitze odor mit der Ferse an den lateralen Ful~rand aufgesetzt. Ge- 
legentlich kurzes Einknicken in beiden Kniegelenken, haufig Anteflexion des 
Rumples. Beim Versueh einer Prfifung auf Romberg gibt sich Pat. alle ~fihe, die 
reehte Ful~spitze an die linke heranzubringen, aber der linke Fu~ macht die Be- 
wegung nach links mit, so dreht sieh Pat. mehrmals ira Kreise herum, bringt die 
FfiBe nich~ aneinander. Auf wiederholte Aufforderung macht sic mehrere effolglose 
Versuche, die Augen zu schliel3en, was ihr h6ehstens ganz flfichtig gelingt. Zum 
Zungenzeigen ist Pat. nicht zu bringen, streckt sie manchmal nur ein wenig und nut 
fliichtig vor. Willkfirbewegungen im Bereieh der oberon Extremiti~ten reehts besser 
als links. Raschere Bewegungsfolgen kann Pat. nirgends leisten, besonders links 
Verlungsamung und Stocken, haufig st6rende Zwisehenbewegungen. Beim Zugreifen 
wird die linke Rand oft nahe dem Ziel wieder weggerissen, es treten Spr~iz- und 
Streekbewegungen der Finger in den Vordergrund, nach l~ngerem Kampf gelingt 
die Er~assung des vorgehaltenen Gegens~andes. Rechts erreldht Pat. das Ziel 
moist in einem Zuge. Kompliziertere Bewegungen werden h6ehst mangelhaft 
ausgefiihrt, oft ist kaum ein Ansatz dazu zu erkennen; spontaneWillkfirbewegungen, 
besonders solche, die keine besondereAufmerksamkeit erfordern, gelingen verh/~lt- 
nism~Big gut. t 'at. kann sieh allein an- und auskleiden, il~t allein, braucht dazu 
aber sehr lunge, zumal es ihr oft sehwer gelingt, z. B. ein Stfick Brot zu ergreifen 
und zum Mund zu fiihren. Beim Versueh, das Kreuzzeichen zu maehen, bringt 
Pat. es nur dahin, mit dem Handriieken Stirne, Mund und Brust flfichtig zu bertihren. 
Es seheint keine Herabsetzung der groben Kraft zu bestehen; keine Anhaltpunkte 
ffir Sensibilitatsst6rungen. 

Bei passiveu Bewegungen st6Bt man so ziemlich in allen Muskelgruppen auf 
gelegentliche Spannungen verschiedener Intensitat, mit grSBter RegelmaBigkeit 
und sehr stark ausgepri~gt finder man sic bei passiven Kopf- und Rumpfbewegungen, 
an der linken oberon Extremit~t haufiger und starker als an der rechten. Im 
Bereich der unteren Gliedmai~en reagiert am regelmaBigsten der linke Quadrieeps, 
an den Zehen konnten beiderseits Streckerversteifungen erzielt werden, erh6hte 
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Beugerspannungen aber nut links (reehts wurden auch keine spontanen chorea- 
tisehen Zehenbeugerkontraktionen beobachtet). Dauernd leich% vermehrter Wider- 
stand seitens der Plantarflektoren der Ffil~e wie aueh der Pronatoren der 
Hgnde. 

Ahnlieh wie beim Loslassen des passiv frei erhobenen Untersehenkels Quadriceps- 
kr~mpfe ihn am Absinken verhindern, stellen sich Deltoideuskr~mpfe ein, wenn man 
die zur Wagrechten erhobenen oberen Gliedmal~en ausl~[~t, die Arme bleiben dann 
dutch eine Reihe yon Sekunden ausgebreitet in der Luft. Der Unterarm bleibt meist 
eine Zeitlang in Beugehaltung, wenn man ihn naeh passiver Erhebung bis zur 
Horizontalen aus l~ t  oder in Streckhaltung, wenn man bei innen~otiertem und 
abduziertem Oberarm den gestreckten Unterarm fallen lgl~t 2. Im AnsehluB an 
den Tricepssehnenreflex konnte kein Sekundgrph~nomen erzielt werden. 

Die typischen Widerstandsrealctionen - -  Zug- und Stauehreaktionen am Arm 
und am Bein 2 __ sind in allen 4 Extremitgten immer wieder ausl6sbar, mit Aus- 
nahme des Zehenhakelns reehts. Fingerhakeln links mitunter schwieriger aus- 
zul6sen als rechts, wenn aber die linke Hand einmal eingehakt ist, bleibt sie auch 
minutenlang hgngen, dabei 5fter stoBweise Verstgrkung der Fingerbeugekontrak- 
tionen (anseheinend dureh choreatisehe Zuckungen bedingt). Stauchreaktion an 
der rechten oberen Extremitgt nicht immer so gut auslSsbar wit links~ Stauch- 
reaktion an der linken unteren Extremit~t leichter erzielbar und kr~ftiger als an 
der rechten, wo auch das Sekund~rph~nomen und die Streekkrgmpfe im Sitzen 
seltener sind. Rechts ist an den Zehenbeugern kein Hakeln erzielbar; diese Muskel- 
gruppe zeigt auch keine ehoreatischen Spontanbewegungen und lgl~t sigh auch night 
dutch passive Bewegungen in erh6hte Spannung versetzen. Links Zehenhakeln 
meist zwar night auf den ersten Grill, jedoeh lange und krgftig auslSsbar. Die 
Widerstandsreaktionen lassen sich unabhgngig yon der StGllung der distalen Gelenke 
hervorrufen, wodureh sie sigh yon den Stiitzreaktionen, wie sie Schwab am 
Menschen besehrieb, unterscheiden. 

Alle Spannungsph~nomene (die durch gewShnliehe passive Bewegunger~ aus- 
16sbaren wie auch die erwghnten Widerstandsreaktionen) kann Pat. anscheinend 
willkiirlieh 15sen, es vergeht allerdings bisweilen einige Zeit, bis der Auftrag zur 
Entspannnng ausgeffihrt wird, dig am raschesten gelingt, wenn man yon der Pat- 
eine Bewegung verlangt, deren Ausfiihrung eine LSsung der bestehenden Muskel- 
kon%raktionen erfordert: wenn man z. B. einen TricGpskrampf erziel~ hat und nun 
der Pat. auftrggt, mit der Hand zum Gesicht zu fahren, lSst sich die Unterarm- 
streekerspannung .augenblieklieh. 

Iu Irene Weis$e~' (Probandin der ersten MittGilung), Nachuntersuehung im 
September 1927. Der Zustand hat sich im allgemeinen etwas verschlimmert, insofern 
als die Bewegungsunruhe zugenommen hat, der Gang schlechter geworden ist. 
Im psychischen Befund keine wesentliche Ver~nderung; es ist bemerkenswert, 

1 Vgl. dazu die in unserer Klinik gemachten einschlggigen Beobaehtungen 
bei Chore~ minor. Mayer, C.: ,,Uber reflektoriseh ausl6sbare Spannungsphgfiomene 
im Rahmen des ehoreatischen Syndroms." Dtsch. Z. Nervenheilk. 89, 90 (1926). 

2 Die Zugreaktion an der oberen Extremit~t wird ausgel6st, indem man die 
Finger des Pat. in die eigenen einrollt und daran unter Abhebung der Extremit~t 
zieht (Fingerhakeln), die Zugreaktion an der unteren Extremitgt, indem man 
den quergestellten Zeigefinger an die Gegend der Grundphalangen der Zehen 
prel~t und gleiehzeitig den FuB yon der Unterlage abhebt (Zehenhakeln), die Staueh- 
reak~ion, indem man gegen 'die (niGht roll gestreckte) obere oder un%ere Extremitgt 
einen Stauchungsdruck austibt. Ngheres fiber dig Technik der Ansl6sung dieser 
Widerstandsreaktionen siehe: Mayer, C. und O. Reisch: ,,tSber die Widerstands- 
bereitschaft des Bewegungsapparates (Gegenhalten Kleists) und fiber krankh~fte 
Greifphgnomene." Dtseh. Z. Nervenheilk. 102, 28 (1928). 
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dab Pat. sioh an alle mSglichen Klcinigkeiten aus der Zeit ihres AufenthMtes an 
der Klinik erinner~, wiederholt auf ihre guten ,,Witze" zu sprechen kommt, die 
er sich damMs geleistet, und hierbei dieselbe kindische Eitelkeit bekundet wie 
seinerzeit. 

Wit hattcn berichtet, dab die h~ufigen PcctorMiszuckungen bet l~nger an- 
haltender Abduction yon fiber 120 ~ verschwinden. AnMoge Beobachtungen konnten 
diesmM am Triceps, Biceps, den Hand- und Fingermuskeln und am Quadriceps 
gemach~ werden, soferne die Muskeln maximM gedehn~ und in dcr cxtremen 
Gelenksstellung 1/~ngere Zeit fixiert blieben. Es wurde festgestellL dab eine leichte 
Dauerspannung der Sprunggelenke auch heute noch wie 1925 besteh~, im fibrigen 
aber von einer Versteifung nicht die Rede sein kann; die bei passiven Bewegungen 
ausl6sbaren Muskelspannungen sind genau so nachweisbar wie 1925. Man bekam 
diesmM den Eindruck, daft die Spannungsph/inomene vor allem in jenen Muskel- 
gruppen erzielf~ werden k6nnen, die yon der choreatischen Unruhe vorwiegend 
betroffen sind (Nacken-, I:[alsmuskulatur, Ellbogengele~xk und Fingermuskulatur} 
und dab sic andererseits nieht zu bckonmlen sind in Muskelgruppen, die so gut wie 
keine choreatischen Bewegungen zeigen (Zehenmuskulatur). Xhnliche Beziehungen 
bestehen anscheinend aueh zwischen der Verteilung yon chorcatischer Unruhe 
und der AuslSsbarkeit von Widerstandsreaktionen; sowohl die Stauchreaktioll 
wie auch die Zugrcaktion (Fingerhakeln) war an der rechten oberen Extremit/it, 
wo lebhaftere spontane Unruhe bestand, leich~er und ausgicbiger zu erreichen als 
links, dabei sprach beiderseits tier Triceps bet der Stauchreaktion leichter an als 
der Biceps bet der Zugreaktion (es iiberwiegen die spontanen choreatischen Strecker- 
kontraktionen fiber die der Beuger des Ellbogengelenkes). Die hauptsgchlich durch 
Quadricepskontraktion gekennzeiehnete Stauchrcaktion an den unteren Extremi- 
t/~ten war bciderseits leicht zu erhMtcn, Zehenhakeln hingegen bet zahlreichen 
und zu versehiedenen Zeitcn vorgenommenen Versuchen auf beiden Seiten nieht. 
Wie bet Marie R. (IV/10) sind auch bier die Stauchreaktionen an den oberen und 
unteren Extremit~iten bet beliebiger Stellung der distMen Gelenke ausl6sbar. Bet 
Anwendung unserer Teehnik zur AuslSsung der Widerstandsreaktionen gelangt 
man gew6hnlich zu ausgiebigeren und viel l~inger anhMtenden Muskelkontraktionen 
als bet der Vornahme der fiblichen passiven Bewcgungen. Dies. gilt sowohl f fir 
die Quadricepskontraktionen bet Stauchungsdruck wie auch ffir das Phgnomen 
des Fingerhakelns. Die Widerstandsreaktionen shad ebenso wie die Spannungen 
bet einfachen passiven Bewegungen nicht immer gleieh gut zu erhalten, in beiden 
FMlen kommt es gelegcntlich zu einem unvermittelten AbreiBen der Spannung, 
die im tibrigen jederzeit yon der Pat. willkfirlich gelSs~ werden kann. So macht 
es z. B. der:Pat, keine Schwierigkeiten, die als Zugreaktion an der oberen Extremitgt 
erzielte Muskelspannung aufzuheben, um mi~ der Hand eine ihr aufgetragene 
Bewegung auszuffihren. 

E in  ~be rb l i ck  fiber das beigebrachte Material  l/tilt ke inen  Zweifel 
darfiber, dab n ich t  n u r  die F~lle, die yon  mir  un te r sueh t  werden k o n n t e n  
(IV/9, 10, 11), der Chorea H u n t i n g t o n  zuzurechnen sind, sondern dM~ 
auch bet den Erk rank ten ,  fiber die nu r  anamnestJsche Angaben  vor- 
liegen, die Diagnose hinl~inglieh gesichert ist. 

Bet al lan Fami l ienmi tg l iedern  bes tanden  neben  der ehoreatisehen 
Unruhe  aueh mehr  oder weniger charakterist isch sich heraushebende  
psychische St6rungen. Was n u n  zunachst  die psychischen Ver~inde. 
r tmgen bet den pers6nlich un te r such ten  F/illen, die ein ro l l  ausgebildetes 
Krankhei t sbf ld  darboten,  aixlangt, so ist bez/iglich der K r a n k e n  Rosa t t .  
(IV/9) zu sagen, dab  die Gewinnung  eines regelreehten psyehisehen 
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Kontaktes nicht mSglieh war, da die meisten Fragen in stereotyper 
Weise mit ,,gerlle" beantwortet wurden oder mit der Versieherung 
,,will fett werden" (letzteres anseheinend in Zusammenhang rnit der 
starken Konzen~rierung der Interessen der Kranken auf das Essen). 
So gewann man den Eindruck einer schweren Verarmung an psyehi- 
schen Inhalten. Berticksichtigt man aber die eigenartigen StSrungen 
im Ablauf der motorischen Vorggnge, die die Kranke bet, die sich z. B. 
darin ~ul3erten, daft, welm P. aufgefordert wurde, die geschlossenen 
Augen zu 5ffnen, dies erst naeh minutenlanger Bemiihung erfo]gte 
- -  als Ausdruek einer hochgradigen Ersehwerung der Innervations- 
findung - -  so wird man immer daran denken miissen, dal~ eine Be- 
eintr~Lehtigung in den Abl~ufen psychischer Vorg~nge im Shine yon 
EinstellungsstSrungen auch bei der Erschwerung der Fiihhmgnahme 
mit der Kranken in Betraeht komlnen kSnnte. 

Das psyehische Verhalten yon Marie R. (IV/10), die sieh ebenso wie 
Irene ~Teisler hi einem wesent]ieh weniger vorgesehrittenen Stadium 
des Leidens befand, entspricht in allen wesentlichen Punkten dem bei 
]etzterer schon zur Zeit der klinischen Beobachtung im Jahre 1925 
geschilderten Bilde. Im Vordergrund steht bei beiden Schwestern die 
l~ppische, yon keinerlei Krankheitsbewufttsein getrtibte Euphorie, mit 
der aueh die primitive Freude an vegetativen Gentissen in Einklang 
steht, deren Befriedigung fibrigens auch bei Rosa H. (IV/9) zuletzt an- 
seheinend die einzigen Interessen darstellten. So wie l~osa H. nach der 
Anamnese in frtiheren Zeiten zu Affekthandlungen besonders geneigt 
war (sieging wiederholt gegen die Umgebung mit dem Messer los) und 
so wie auch die F~lle in den frfiheren Generationen zum Tell als j~h- 
zornig geschildert werden, sind sowohl Irene Weisler wie Marie R. durch 
eine gewisse Reizbarkeit gekennzeichnet, durch eine Neigung zu hem- 
mungslosen Affektausbriiehen (kindiseh-stiirmische Zgrtlichkeitsbezei- 
gungen, lebhafteste Xul~erung der l~reude, des Schmerzes, der Abneigung), 
zu pathologiseher Uberdauer aller Affekte (stundenlanges Weinen, zorn- 
mtitige Erregung oder unaufhSrliches Laehen) und zu starrer affektiver 
Einstelhmg gegen die Umgebung (unwandelbare Abneigung, unversSlm- 
liehes Naehtragen yon Kr~nkungen, aber auch unbedingte Anhgnglieh- 
keit). Die affektive Eigenart unserer Kranken beding~ ein~rseits ein 
leiehtes Auskommen mit Personen, denen sie zugetan sind, anderer- 
seits eine ewige K0nfliktgefahr, die noch erhSht wird durch den Eigen- 
sinn, die Unzuggnglichkeit gegen alle Einwendungen, das Fehlen einer 
Rticksichtnahme auf die Interessen anderer, wobei auch eine gewisse 
Urteilssehwgehe zum Ausdruck kommt und das sichtlieh gehobene 
Selbstgefiihl noch eine besondere Note in das Verhalten bringt. Marie R. 
(IV/10) will nachts auf den Friedhof, sie weicht einer Abteilung Milit~r 
nieht aus, weft sie gerade mitten auf der Strafte gehen will. Xhnliches 
wird auch yon Anton K. (IV/7) beriehtet, der im Groften und Kleinen 
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gerade das Gegenteil yon dem tat, was man ihra riet, bis er seinen ganzen 
Besi~z verloren hatte. Die erhShte Selbsteinsch~tzung gibt den geeigneten 
Boden fLir eine auffMlige Empfindliehkeit, die es mit sieh brhlgt, dal3 
die Kranken sieh leieht vernaehl/tssigt ffihlen. Eine unbedeutende 
Verletzung /~uBerer Formen verstimmt sie naehhaltig. Auch hier tritt 
die Urteilsschwgehe in den Motiven der Verstimmung eder in der Art 
ihrer Auswirkung gelegentlieh tmverkennbar zutage: so konnte Rosa I-I. 
wochenlang nioht dariiber hinwegkommen, da6 eine Nichte in bester 
Absicht, ihr den guten Weg zu iiberlassen, zu ihrer Rechten s~att zu 
ihrer Linken gegangen war; Irene Weisler, die sich monatelang dariiber 
beklagt hatte, dal~ ein Arzt sie bei der Aufnahme an die Klinik einige 
Minuten w~rten lieI~, entwickelte auf Grund dieses ,,Verstol~es" den 
Plan, den Arzt einmal zu einem Spaziergang einzuladen und ihn dabei 
in den Bach zu werfen. Kommt, wie erw/~hnt, in all dem die Urteils- 
schw~che deutlich zum Ausdruek, so sind doeh andererseits, wie dies 
sehon fiir Irene Weisler seinerzeit ausgefiihrt wurde, bei ihr die guten 
Leistungen bei L6sung yon Reehenaufgaben bemerkenswert gewesen; 
auch bei Marie 1%. waren auf dem Weg der iiblichen Intelligenzpriifung 
(einfaehere Reehenaufgaben, Zuriiekz~hlen, Erklgrung yon Sprich- 
wSrtern usw.) keine gr6beren Ausf/~lle nachweisbar. _~hnliehes wttrde 
ja auch yon anderen Autoren beobachtet, worauf sehon anl/s der 
Mitteflm~g des Falles Irene Weisler hingewiesen wurde. Aueh gr6bere 
St6rungen der Merkf/~higkeit trod des Ged/~chtnisbesitzes lieSen sich 
nicht naehweisen, in letzterer Hinsicht ist zu erw~hnen, da$ nichtige 
Kleinigkeiten aus friiheren Jahren gut in der Erinnerung behalten mid 
bei den verschiedensten Gelegenheiten vorgebracht wurden. Beaehtens- 
wert seheint uns eine gewisse in manehen Punkten hervortretende Ana- 
logie des psychisehen Verhaltens unserer Kranken mit den Charakter- 
verKnderungen bei der ,,genuinen" Epilepsie. Es seien hier insbesondere 
hervorgehoben: die starke Betonung der Iehbeziehungen, das ver- 
mehrte Geltungsbediirfnis, verbunden mit einer kindisehen Empf/~ng- 
lichkeit fiir Lob und einer kleinlichen ~bereml0findliehkeit, ferner die 
Reizbarkeit, der Eigensinn und die starre affektive Einstellung, die 
Enge des Interessenkreises und die Umstgndlichkeit mit der stereotyp 
immer wiederkehrenden Darstellungsweise. Dabei ist aber nochmals 
zu betonen, da$ sieh bei keinem Familienmitglied Hinweise auf epflep- 
tisehe Symptome ergaben. Auf  eine ,,gewisse Verwandtseh~ft der chorea- 
tisehen Degeneration zu den eloileptischen (wie aueh zu den schizo- 
phrenen) Degenerationen" hat neuerdings Kehrer hingewiesen. 

Die charakteristisehe choreatische Bewegungsunruhe betrifft bei den 
3 eigenen Beobaehtungen vorwiegend Gesieht m~d Kopf, an den Ex- 
tremit/s die oberen mehr als die unteren. Bev(egungen rascheren 
und tr/igeren Ablaufes 15sen einander ab, langsame Bewegtmgen werden 
haupts/~chlich im Bereich des Rumlofes und Kopfes beobachtet, unter 
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ihnen Bewegungen yon torquierendem Charakter. H~ufig kommt 
es zu e inem tonisehen Verharren choreatischer Kontraktionen, durch 
die z. B. die Gliedmal~en mitunter dureh eine Reihe yon Sekunden 
in bizarren, bisweilen symmetrisehen Stellungen festgehalten werden, 
die zum Teil dem Typus athetotischer Stellungen entsprechen. 

Es besteht in einzeinen K6rperabsehnitten eine Tendenz zu ,,toni. 
schen Daue.rhaltungen", so ira ]~alle IV]10 und l l  zu einer Neigung der 
Wirbels~u]e naeh vorne (dureh Vorw~trtsdrehung des Beckens in den 
Htiftgelenken), im Falle IV/9 und 10,  zum Teil auch 11 begegnet man 
tortieollisartigen Kopfhaltungen, die oft l~ngere Zeit ruhig eingenommen 
werden, oder in die der Kopf immer wieder zuriickkehrt. Die t r igen,  
zum Teil torquierenden Kopf- und l~umpfbewegungen und die Neigung 
zu den eben erwihnten t tal tungen ergeben Beziehungen zum torsions- 
dystonisehen Syndrom. Als Dauerhaltung sei noch im Falle IV/10 
die Pronationsstellung der H~nde erw~hnt, in die diese naeh jeder passiven 
Supination gleich wieder zurfickkehren, ferner die vermehrte Plantar- 
flexion der Fiil~e im Falle IV/ l l  und, weniger ausgepr~gt, bei IV]10. 
Als Pr~dflektionshaltung (,,Ruhehaltung") im Liegen ist bei IV/9 die 
(rechte) Seitenlage mit angezogenen Beinen zu bezeichnen, auch IV/10 
und 11 nehmen diese Haltung mit Vorliebe ein i; bei dieser ,,Ruhe- 
hal tung" finder sieh kein dauernd vermehrter Widerstand gegenfiber 
passiven Bewegungen, w~hrend die ,,tonischen Dauerhaltungen" (so 
die vermehrte Plantarflexion) mit einer st~ndig erhShten Spannung (der 
Plantafflektoren) einhergehen. Soweit es sieh, wie oben fiir Kopf und 
Rumpf erwihnt,  nut  um eine Tendenz zu solchen Dauerhaltungen handelt, 
finder sich natiirlich die vermehrte Spannung nur wihrend des Be- 
stehens dieser Haltungen. Als Ruhehaltungen, die anseheinend ein 
Minimum yon choreatischer Unruhe gew/s kSnnte man aueh 
gewisse Hand- und Fingerhaltungen auffassen, die die Kranken bis- 
weilen lange Zeit einnehmen, ohne dal~ ehoreatisehe Zuekungen auf- 
treten (oder hSehstens sporadiseh) und anscheinend, ohne dab dabei 
eine vermehrte Spannung in den einzelnen Muskeln bestiinde. Rosa K. 
(IV/9) hielt dutch eine Reihe yon Minuten die t t i nde  zur Faust  ge- 
schlossen; allerdings dfirfte gerade bei dieser Kranken in Anbetracht 
der langen Phasen geringer Bewegungsunruhe der Schlu$, dal~ bei 
gewissen Haltungen die choreatisehe Unruhe zurfiektritt, nut  mit Vor- 
behalf gezogen werden. Eher ist dieser SehluB bei Marie R. (IV/10) 
und Irene W. (IV/I1) gereehtfertigt: die erstere pflegte 5frets die Hinde  

i Die seinerzeit bei Irene W. (IV/10) besehriebenen Beugekri~mpfe der unteren 
Extremit/~ten, die Verfasser diesmal bei der ~[achuntersuchung iibrigens nur im 
Anschlul~ an Hautreize im Bereiche der Ftil~e und Unterschenkel - -  und unmittelbar 
hemach auch spontan iterierend - -  beobaehten konnte und bei IV/9 und 10 nur 
sehr selten ohne ersichtliehen ~ul]eren Reiz auftreten sah, hitten eher Beziehungen 
zu den ,,tonischen Dauerhaltungen" als zu den ,,Ruhehaltungen". 
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zu sehliel]en mid dann die Fauste in die Sehfirzentaschen zu stecken, 
dabei t ra t  die ehoreatisehe Unruhe namentlich in den distalen Gelenken 
der oberen Extremita*en mehr zuriick, als etwa der meehanisehen Hem- 
mung hat te  zugeschrieben werden k5nnen, iihnlieh war es bei Irene W., 
die im Liegen gerne eine Hand, nnd zwar mit Vorliebe die unruhigere 
rechte, unter den Kopf legte, wonaeh dann die choreatisehe Unruhe 
in der rechten oberen Extremit~it abnahm; dab hierbei die choreati- 
sehen Kontraktionen nieht etwa nur durch eine rein auBerliche mecha- 
nische Hemmung der Wahrnehmung entzogen wurden, machte die 
Beobachtung der Fingerbeugemuskeln wahrscheinlieh, die in dieser 
Haltung Bur seltene und sehwaehe Kontraktionen erkennen lieBen. 
Es ist m6glich, daB, abgesehen yon den Hautreizen, die bier in Frage 
kommen, die meehanisehe Hemmung nicht nut  eine etwaige Behinde- 
rung des Bewegungseffektes der chorea~ischen Kontraktionen, sondern 
aueh eine Verminderung derselben zur Folge hatte.  Bei Irene W. sehien 
mi~ der Beruhigung der reehten oberen Extremitat  (wenn deren Hand 
unter dem Kopfe lag) eine Zunahme der  chorea*ischen Unruhe der 
linken oberen Extremit~t  einherzugehen; lagen beide H~nde unter 
dem Kopf, dann nahmen anscheinend die choreatisehen Bewegtmgen 
des Rumples und der unteren Extremit~iten etwas zu, so als ob der 
ehoreatische Innervationsstrom nun in andere Bahnen gelenkt ware. 
Im Affekt erfuhr die ehoreatisehe Unruhe in allen Fallen eine deutliche 
Steigerung. 

Die Bedentmlg andauernder passiver Dehnung wurdc schon seiner- 
zeit im Falle Irene W. am Muse. pectoralis naehgewiesen , in dessert 
unterer Portion bei anhaltender passiver Dehnung die choreatisehen 
Zuekungen a]sbald verschwanden; das gleiehe Verhalten konnte dies- 
real am Triceps, Biceps, an Hand- nnd Fingermuskeln und am Quadri- 
ceps beobachtet werden, wean man diese Muskeln durch langere Zeit 
passiv gedehnt hielt; anfangs lie[ten sich meist noeh einige Zuckungen 
sehen oder palpieren, bald aber verschwanden sie. 

Die Willki6rleistungen sind durchwegs schwer beeintr~.chtigt; es sind 
zwar augenseheinlich keine Paresen vorhanden (in keinem :Fall ergaben 
sieh Anhaltspunkie ffir eine tterabsetzung der groben Kraft),  doch 
bes*ehen weiigehende Mangel der Willkfirinnervation. Die Patienten 
sind nieh* imstande, eine Innervation ohne weiteres zu beginnen, genau 
zu dosieren, sie entsprechend lange aufrecht zn erhalten, im gegebenen 
Moment wieder zu unterbreehen und sie auf bestimmte Muskeln zu be- 
sehranken. Dabei treten nicht nur gleichsinnige, sondern auch ganz 
he*erologe Mitbewegungen auf - -  es kommt also nieht nur zur Aus- 
breitung der Erregung in die gewohnten Bahnen sinnvoller Bewegungs- 
kombinationen, sondern such zu einem regellosen lJ-bergreifen auf 
andere 1Viuskelgebiete, wodurch ein ganz bizan'es Durcheinander 
yon Bewegungen zustande kommen kann. Kompllziert werden die 
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Wfllkiirbewegungen natiirlich auch durch die dazwischenfahrenden chorea- 
tischen Kontraktionen. NIan ha t  den Eindruck, dab die ehoreatische 
Unruhe sich mit der Bewegungsintention steigert, es ist aber schwierig, 
jeweils zu entscheiden, welcher Genese die einzelnen Bewegungen in 
dem bunten Gesamtbild sind. Naturgem~B versagen die Pat. um so 
mehr, je schwieriger die verl~ngte Bewegung ist (je mehr Geschicklich- 
keit sic erfordert), besondcrs wenn es sich um Neuleist~mgen handelt, 
w~hrcnd mehr oder minder automatisiei%e Bewegtmgen, die geringere 
Au/merksamkeit, eine weniger ins einzelne gehende aktive Kontr011e 
effordern, entschieden besser gelingen. Ja, es l~Bt sich sogar beobachten, 
dab ein und dieselbe Bewegung desto schlechter ausi~llt, je mehr ,,ge- 
wollt" sie ist; so gelingt es Irene W., wenn ihre Aufmerksamkeit ander- 
wcitig beansprucht ist, ohne besondere Schwierigkciten, z. B. ihr Taschen- 
tuch an den Mund zu bringen, tr~gt man ihr aber die gleiche Bewegtmg 
auf, darm kommt mit zunehmender Bemiihung eine immer scMechtere 
Leistung zustande. ~hnlich bringt Marie R. bei abgelenkter Aufmerk- 
samkeit das Atff- und Zubinden einzelner Kleidungsstiicke viel besser 
fertig, sis wenn sie darauf besondcres Augenmerk richter. Im Affekt 
verschlechtert sich die Willkfirlcist/mg. ' 

Von bcsonderem Interesse scheinen uns die Spannungsph(inomene 
bei passiven Bewegungen; so wie bereits seinerzeit bei Irene W. fanden sich 
auch bei ihren beiden krankcn Schwes~eml eigenartig wechselnde Span- 
nungszust~nde bei Vornahme passiver Bewegungen. Fast in allen Ge- 
lenkcn zeigte sich das lorinzipiell gleiche, wenn auch graduell versehiedene, 
eigenar~ige Verhalten der Muskulatur, das z u r  Folge hatte, dab die 
passiven Bewegungen das eine ~a l  ganz ffei waren, dann aber Wider- 
st~nden begegneten, deren Lrberwindung oft ziemlichen Aufwand an 
Kraft efforderte. Die Widerst~nde sctzten unberechenbar zu Beginn, 
mitten in dcr Bcwegung oder erst gegen dcren Ende ein, schwankten 
yon kaum nennenswertem AusmaB bis zu hohen Graden, traten 5fters 
serienweise auf, behinderten die Bewegungen einmal in der einen, ein- 
real in der anderen Richtung oder auch nach beiden Richtungen hin, 
so da.t~ das betreffende Gclenk eine Zcitlang mittmter versteift war; 
die Widerst~nde rissen nicht selten so plOtzlich ab, wie sie cingeschossen 
waren. Bei ~ manchen Muskeln, so d~r HMs- und Nackenmuskulatur, 
beim Triceps- und Quadriceps (dcren Reaktionsbercitschaft wie die 
aller Extremit~tenmuskeln stets oder vorfibergehend atff beiden Sciten 
verschieden zu Sein pflegte) konnte man mit zicmlicher Sicherheit schon 
innerhalb weniger Bewegungen darauf rechnen, dab man sehr wechseln- 
den Spannungszust~ndcn begegncn werde, in andcren Muskelgruppen 
kamen sehr spgrlich erhShte Spannungen zur Geltung; mitr einer ab- 
solutcn RegelmaBigkeit war nirgends zu rechnen,: selbst die erwi~hnten 
bevorzugten Muskelgebiete liei~en zcitweise vermehrte Spahnungen 
vermissen, fiberraschend traten sie gelegentlich in Muskeln~zutage, 

Archly ftir Psyehiatrte. Bd. 86. 23 
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an denen man sie bei ffiiheren Untersuchungen kaum einmal gefunden 
hatte. Der phasenhafte Wechsel, dem die Spam~nngsphanomene in ihrer 
Frequenz und Intensitat unterworfen waren, fiel ganz besonders bei 
Rosa H. (IV/9) auf, bei der es zu einer Zeit selbst in langen Versuchs- 
reihen unm6glich war, bei passiven Bewegungen erh6hte Spalmungen 
naehzuweisen, wahrend in einem spateren Zeitpm~kt der eine oder 
andere Muskel selten einmal frei blieb. Des 5fteren imponierte bei langer 
fortgesetzter Priifung ein Muskel als hypotoniseh, ohne da$ freflich ein 
objektiver~ Maftstab fiir diese Beurteilung gegeben gewesen ware. Auch 
bei Muskeln, die sich dauernd in erhShtem Spannungszustande befanden, 
so den Plantafflektoren des Ful~es im Falle IV/10 und 11, den Prona- 
toren der Hand bei IV/10, war der Grad dieser Spannung nieht immer 
der gleiche. N~r einige wenige der untersuehten Muskeln (z. B .  die 
Zehenbeuger im Falle IV/ll) machten seheinbar eine Ausnahme, sie 
zeigten niemals eine erh6hte Spannung; die negativen Befunde kSnnten 
aber hier wohl dutch die Fehlergrenzen der Beobachtung bedingt sein. 
Jedenfalls la2~ sieh sagen, daf~ hinsichtlieh der Spannungszust~nde 
bei passiven Bewegungen im allgemeinen ein weehselndes (,,poikilo- 
tones") Verhatten der ~iuskeln zu finden was'. 

Die Poikilotonie bei passiven Bewegungen trat am iiberzeugendsten 
in Muskelgruppen zutage, in denen besonders oft ehoreatisehe Spontan- 
kontraktionen abliefen: in diesen so gekennzeiehneten Muskelgruppen 
~erden die Spannungsschwankungen bei passiven Bewegungen in 
Phasen, in denen die choreatiseho Unruhe weniger ausgepr~gt ist, mehr 
oder weniger vermil~t. Da$ aber trotzdem die im Zuge des" passiven 
Bewegungen einschieSenden Spannungen nieht identiseh mit etwa 
zuf~lig auftretenden choreatisehen Kontraktionen sind, seheint tins 
schon daraus hervorzugehen, dal~ man auf erh6hte Spannungen viel 
6fter st61]t, als spontane Zuekungen in dem untersuchten ~Iuskel ab- 
zulaufen pflegen; es mu~ zugegeben werden, da$ abortive ehoreatische 
Zuekungen der Kontrolle entgehen, es ist aber andererseits unwahr- 
seheinlieh, dal~ solehe abortive Zuekungen - -  fiir sich allein - -  nennens- 
werte Widerstande bei passiven Bewegungen ergeben k6nnten. Die 
Sparmungen bei passiven Bewegungen sind durchsehnittlich aueh st~trker 
und langer anhaltend a l s  die ehoreatisehen Kontraktionen, sie steigern 
sieh gelegentlieh bis zu lebhaften naehhaltigen Krampfen, wobei es, 
wie erw~hnt, z, B. am Kniegelenk bei der Vornahme passiver Bewe- 
gtmgen zu einer ~ dutch Sekunden anhaltendmx ~ ziemlieh ~nsgepragten 
Starre des Kafies infolge Anspannung der Beuger sowohl wie der Streeker 
kommen kann. 

Anl~Blioh der Sohildertmg dieser Phanomene bei Irene Weisler 
wurde die Vermutung ausgesproehen, dal] ein ~eiterer Ausdruok der in 
dem Auftreten yon Spa~mungsph~nomenen bei passiven Bewegungen sieh 
zeigenden Dehnungserregbarkeit der Muskulatur in dem sog. Gordonschen 
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Ph~inomen zu erblicken w~re (yon uns als Sekmld~rph~nomen be- 
zeiehnet, d.i. die tetanische Kontraktion, die sich bei Chorea gelegent- 
lich an die K.-S.-Reflexzuckung ansch]iel3t trod die wahrseheinlieh dutch 
die dehnende Wirkung, die das Gewicht des absinkenden Unterschenkels 
ausiibt, zur AuslSsmlg kommt). Wie bei Irene W. land sieh das Sekun- 
d~rph~nomen bei ihren beiden kranken Sehwestern; bei Rosa H. kormte 
iiberdies - -  bei geeigneter Lagerung der Extremit~t - -  ein analoges 
Ph~nomen im Ansehlu~ an den Tricepssehnenreflex beobaehtet ~verden. 
Als ein Symptom erh6hter Reaktionsbereitschaft auf passive Dehmmg 
sahen wit seinerzeit bei Irene W. auch die Quadricepskriimlg]e im Sitzen 
an; wir fanden sie nun auch bei Marie R. (die bettl~gerige Rosa H. 
konnte daraufhin nicht beob~chtet werden). Anamnestisch wird yon 
solchen Streekkr~mpfen in den F~llen III/2 und IV/7 beriehtet. 

Lu einer sp~teren Arbeit wurden won uns offenbar verwandte Ph~- 
nomene in einem Fall yon Chorea minor beschrieben: Loslassen einer 
lsassiv erhobenen Extremitiit 16ste eine Kontraktion des dutch die ab- 
sinkende Extremit~t gedehnten Muskels aus, wodurch es zu einer Hem- 
mung des Falles, einem voriibergehenden ,,H~ngenbleiben" des los- 
gelassenen Gliedes kam. Sowohl bei Irene Weisler als auch bei ihren 
Schwestern Rosa H. und Marie R. konnte sehr deutlieh das H/ingen- 
bleiben des nach passiver Streekung losgelassenen Untersehenkels be- 
obaehtet werden. In gleieher Weise wie der Quadriceps reagierten bei 
entspreehenden Versuehen die Strecker des Unterarmes im Falle Rosa H., 
Deltoideus, Triceps and Unterarmbeuger bei Marie R. 

Bemerkenswert ist, dal~ z. B. die Quadrieepsspannungen bei passiven 
Bewegungen, wie aueh das Sekund~rph~nomen bei Prfiflmg des Knie- 
sehnenrefiexes und das H~ngenbleiben des der Schwere iiberlassenen 
Unterschenkels in ihrem Auftreten einen gewissen Paranelismus zeigen: 
i n  Phasen, in welche eine der Spannungserscheinungen leieht ausl6sbar 
ist, kann man aueh a~tf leiehtere Darstellbarkeit der iibrigen Sparmungs- 
ph~nomene rechnen, in anderen Phasen werden sie alle zugleieh mehr 
oder minder vermif3t - -  eine Tatsaehe, die dafiir spricht, da$ alle diese 
Ph~nomene als Ausdruek einer und derselben Elementarreaktion (einer 
besonderen Anspreehbarkeit der Muskulatur auf Dehnungsreize) auf- 
zufassen sin& 

Die Bereitsehaft zu  reaktiven Muskelsparmungen zeigt eine ge- 
wisse Selbst~ndigkeit gegeniiber den ehoreatisehen Spontankontrak- 
tionen, sie steht aber doch auch wieder in einer inneren Beziehung zu 
den Gesetzen, die das Auftreten def. letzteren beherrsehen: in dem, 
wie oben (S. 344) erwahnt, beide Gruppen yon Phanomenen synchronen 
phasenhaften Sehwankungen tmterworfen sind und die Muskelgruppen, 
in denen rea~ive Sparmungen besonders leieht auslSsbar sind, auch 
besonders oft ehoreatisehe Spontanbewegungen zeigen. 

23 ~ 
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A~laloge Spannmlgsverh~ltnisse, wie wir sie 1925 bei Irene Weisler 
gefunden hat~en, scheinen in dem' ersten der yon Schob 1927 beschriebenen 
F~lle atypischer Krankheitsbilder in einer H.-Famil ie  vorhanden ge- 
wesen zu sein. Bei dem 41 j~ihrigen Kranken,  dessen Leiden etwa um 
das 23. Lebensjahr begonnen ha t ,  e, bestand eine H.-Chorea mit  Demenz 
und Erregungszust~inden. Abweichend vom typischen Bilde fehlte 
eine eigentliehe Hypotonie,  doch haste der Untersucher den Eindruek, 
als schiebe sich bisweilen ein Zustand yon Spasmus mobilis ein, mit  
dem aueh wir im Falle Irene W. unsere Befunde bei passiven Bewe- 
gungen in Parallele gestellt hat ten 1 Bei den 2 yon C. S. Freund be- 
schriebenen Geschwistern, die klin~sch ein wilson~hnliches Bild bo~en, 
dabei abet aus einer H.-Familie s tammten,  liel~ sieh auf~er dauernder 
SpannungserhShung bei passiven Bewegungen eine an den verschie- 
denen Untersuchungstagen versehiedengradig ausgesproehene ~eigung 
zum Weehsel in der Intensit~t  des Rigors feststellen, die der Autor 
zt~ der yon Mayer und ~eisch bei Chorea minor beschriebenen Poikilo- 
~onie in Analogie setzt. 

Bei den Kranken  Irene W. und Marie R. (die inzwischen verstorbene 
Rosa H. konnte daraufhin nicht untersucht werden) fanden sieh - -  
zum Teil in sehr lebhat[ter Auspragung - -  neben den oben besehriebenen 
Spannungsph~nomenen aueh die 1927 yon C. Mayer und O. Reisch 
bei zentralen Herderkrankungen wie auch bei allgemeiner Herdsch~di- 
gung besehriebenen Widerstandsrealctionen, unter denen wir die bei 
Anwendung einer best immten Teehnik erzielbaren Zug- und S~auch- 
reaktionen an den Extremit~ten als charakteristisehe und leieh~ dar- 
stellbare Formen yon Gegenhalten ~ besonders hervorheben. Kleist 
ha t  in seiner Arbeit fiber das Gegenhalten die Vermutung ge~uBert, 
dal] die yon Mayer und Reisch beim choreatisehen Syndrom beschriebenen~ 
im Verlauf passiver Bewegungen auftretenden intermittierenden Span: 
nungszust~nde als Gegenhalten aufzufassen seien. Eine ~bereinst im- 
mung zwischen den Spannungen bei gewShnliehen passiven Bewegungen 
und den Widerstandsreaktionen ist naeh unserer Erfahrung darin ge- 
geben, dab in beiden F~tllen der Kranke imstande ist, die Muskelkon- 
t rakt ion auf Gehefl~ willk'drlieh zu 16sen, und dab bei den neuerlioh 
untersuehten H-F~llen ein gewisser Parallelismus in der Leichtigkeit 
der AuslSsbarkeit der beiden ~ormen reaktiver  Sparmungen insofern 

Die Ubereinstimmung zwischen Irene Weisler und dem Fall I yon Svhob 
ers~reek~ sieh auch noch auf die vermehrte Salivation in beiden F~llen und eine 
Neigung zu Hal~ungsanomalien; auBerdem w~ren bei diesem Kranken Schobs 
die Patellar- und Aehillessehnenreflexe hoehgradig, fast bis zum Klonus gesteiger~, 
was mi~ Riieksioht darauf, dab bei Irene Weisler einseitig Babinski, Oppenheim, 
Gordon best.and (~hnlich wie bei Marie R. und Rosa H., welch letzfere auoh eine 
einseitige A.S.R.-Steigerung bet) yon In~eresse isf. 

Klelst: ,,Gegenhalten (motoriseher Negativismus), Zwangsgreifen und Thalamus 
optieus '~ Mschr. Psyehiatr. 6~, 317 (1927). 
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zutage %rift, als in Phasen, in welchen passive Bewegungen besonders 
oft zu erh6hter Muskelspannung fiihren, auch die Widerstandsreaktionen 
leiohter erzielt werden kSnnen als zu anderen Zeiten. Andererseits 
aber besteht ein gewisser Unterschied darin, daB, wenn auch die im Zuge 
passiver Bewegungen auftretenden Muskelspannungen gelegentlieh reeht 
ausgiebig sein kSnnen, doch die Widerstandsreaktionen im allgemeinen 
kr~ftigere und vor allem l~nger anhaltende Muskelkontraktionen dar- 
stellen, was aber vielleicht nur darauf zuriickzuffihren is%, dal~ wir bei 
der AuslSsung der Zug- und Stauohreaktionen gr6Bere KSrperabsehnitte 
beanspruchen, wodurch nach unserer Effahrung giinstigere Bedingungen 
fiir die Erzielung reaktiver Spannungen erfiillt werden. Auch auf einen 
Untersehied zwisehen dem Verhalten der Choreaf~lle und der Hirn- 
kranken, an denen wir die Widerstandsreaktionen (das Gegenhalten) 
studierten, is% hinzuweisen. In einzelnen Fs yon Herderkrankungen 
des Gehirns war das Gegenhalten sowohl herdgleieh wie herdgegen- 
seitig so leicht darstellbar, dal~ es nicht der yon Mayer und Reisch an- 
gegebenen ttandgriffe (Priifung auf Zug- und Stauehreaktionen) beduffte, 
um es auszulSsen, sondern dal~ es sieh schon bei gew6hnliehen passiven 
Bewegungen sorer% einstellte; bei diesen Kranken fehlten aber die Phasen 
vollkommen freier passiven Beweglichkeit, die tmsere Choreaf~lle aus- 
zeiehnen. In anderen FMlen yon Herderkrankung, die eine weniger 
lebhafte Widerstandsbereitsehaft zeigten, bedurfte es erst der erws 
tIandgriffe, um Gegenha]s zu erzielen, ws in gew6hnlicher 
Weise ausgeftihrte passive Bewegungen, z. B. Beugen und Streeken 
des Unterarmes - -  im Gegensatze zum Verh01ten bei Huntington-FMlen 
und bei Chorea minor - -  hie eine vermehrte Muskelspannung ausl6sten. 
M6glieherweise k6nnte dieser Unterschied darin begriindet sein, dal~ 
bei der Chorea ws der passiven Bewegungen zufs einsehliel~ende 
Spontankontraktionen durch die passive Dehnung des 1Kuskels eine 
Steigerung effahren und so die yon tUnS beschriebenen Muskelspan- 
ntmgen erzielt werden, die iibrigens sehr viel krs und andauernder 
sind, als es die ehoreatischen Spontankontraktionen ftir sich allein ws 
Dies stiinde in •bereinstimmung mit der yon Mayer und Beisch bei der 
Sehflderung der Widerstandsreaktionen ges Vermutung, dal3 
die Dehnung eines zuf~llig schon in (wenn aueh leiehter) Kontraktion 
befindliehen Muskels einen besonders wirksamen Reiz zur Ausl6sung 
des Gegenhaltens darstellt, das bei Chorea dureh einfache passive Be- 
wegungen vielleicht sonst nieht so leicht erzielt werden k6nnte. 

Die Kenntnis der Tatsache, dab beim ehoreatischen Syndrom, ohne 
dab dauernde Hypertonie besttinde, gelegen%lich sehr krs Wider- 
sts bei passiven Bewegungen gefunden werden k6nnen, is% yon be- 
sonderem Interesse im Hinbliek auf das Vorkommen yon k]inischen 
Bildern regelreeh%er Versteifung im Rahmen dieser Krankheit. ]~s 
liegen in der Literatur eine ganze Reihe yon Beobachtungen vor, die 
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beweisen, dal] hi Huntington-Familien neben dem klassischen chorea- 
tischen auch hypokinetisch-hypertoniscbe Syndrome zur ]~eobachtung 
gelangen, und zwar in allen m6glichen Variationen: es kSnnen glelch- 
zeitig bei einem Kranken neben der Hyperkinese hypokinetische und 
hypertonische Zfige bestehen (Meggendor/er, Jakob), worauf in neuester 
Zeit basonders Kehrer wieder hingewiesen hat,  es kann aber auch ein 
chorea~isches Bild yon einer progressiven Versteifung abgelSst werden, 
wie z. B. in Bielschowskys Fall A (der auf Grund genealogiseher Nach- 
forschungea Kehrers als Huntingtonfall anzusehan ist); ~hnliehe Ba- 
funde erhoben Terplan, •unge, Entres, welch letzterer 1925 yon seinem 
Fall 62 der Familie Manlius barichtet, dal~ bei der Kranken siah all- 
m~i, hlich ein parkinsonar~iges Zustandsbild antwiekelte 1; ferner wurden 
in der Nachkommenschaft aus Huntingtonfamillen rein hypokinetisch- 
hypertonische Zustandsbilder und Verlaufsformen ohne vorangegangene 
Chorea beobaehtet;  bierher gehSren die beiden F~lle, die seinerzeit yon 
Kraepelin ~ vorgestell~ und sp~e r  yon Stertz, Entres, Spielmeyer welter 
untersucht wurden, u. a. auch der Fall Arthur K. van Meggendor[er; 
schliel~lich ist auf die schon oban erw~hnten F~lle yon C. S. Freund 
zu verweisen, wo Wilsonismus zugleich mit leichten hyperkinetischen 
Symptomen bestand und auf den Fall Paul Emanuel van ~osenthal, 
der neben geringfiiglgen ehoreatisehen Bewagungen wilsonartige und 
aut3erdem ~orsions-dystonische Symptome aufwies. 

Man kSnnte daran denken, da~ die yon uns beschriebenen, w~hrend 
dar passiven Bewegungen sich einstellenden Spannungszust~nde ein 
Vorstadium einer Dauerspannung bzw. einer terminalen Varstei~ung 
sein kSnnten. Gegen eine solche Vermutung seheint uns zu sprechen, 
dal~ bei unseren 3 kranken Schwestern der IV. Generation zwar bei 
Marie R. sowie bei Irene Weisler im Liegen dauernd ein leichter 
Widerstand gegeniiber passiver Dorsalflexion des FuBes, bei ersterer 
auch bei der Supination der Hand, sich geltend machte, ein eigentlicher 
Dauerrigor jedoch trotz jahrzehntelanger Erkrankung nicht bestand. 
Bei Rosa H., die in einem welt vorgeschritt.enen Stadium zur Unter- 
suchung kam, war nirgends eine dauernde SpanntmgserhShung nach- 
weisbar. Bei ihr war die der Anamnese nacb in friiheren Jahren auf- 
dringliche Hyperkinese zuriickgetreten, es zeigten sich gewisse hypo- 
k~inetisehe Ziige (Mangel an Bewegtmgsantrieb, Leere des Gesichts- 
ausdruckes), ohne daft sich Hand in Hand damit eine Hypertonie ent- 

1 Einen ~hn]ichen l)bergang yon Chorea in Versteifung besehrieb Jakob 
(allerdings handelt es sich bier nieh~ um Huntingtonkranke): Fall V, chroniseh 
progressive Chorea nach Gelenkrheumatismus mib Ausgang in Yersteifung, Fall VII, 
senile Chorea mit Entwieklung yon Contraeturen in den unteren Extremitgten 
unter Versehwinden der ehoreatisehen Unruhe in denselben, aber nicht in den 
fibrigen KSrpergebieten. 

~- Kraepelin: Einfiihrung in die psyehiatrisehe Klinik. 8, 156 (1921). 
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wickelt hditte. Ffir eine Selbst~ndigkeit der bei passiven Bewegungen 
sieh einstellendGn Spannungen gegeniiber dem eigGntlichen 1%igor scheinen 
aueh die F$lle C. S. Freunds zu sprechen, in denGn die beiden Ph~nomene 
nebeneinandGr bestanden. 

Es fragt sich n u n ,  ob wir so wie ffir die Hypertonie aueh ffir die 
weehselndGn Spannungszusti~nde bei passiven BewGgtmgGn ein be- 
stimmtes pathologisch-anatomisches Substrat annehmen dlirfen. Wenn 
man mit Kleist annimmt, dal~ diese letzteren mit dem GegGnhalten 
(unseren Widerstandsreaktionen) auf eine Stufe zu stellen sind, so ist 
daxan zu erinnern, da$ Kleist das Gegenhalten auf das Freiwerden 
einGs primigiven in die eaudale Oblongata bzw. ins t talsmark zu ver- 
legenden Apparates zurticMiihrt, der yon Thalamus her freigemaeht 
werde. Nach den Beobachtungen yon Mayer and Reisch scheint es 
aber, dag Gegenhalten bei tterdGn versehiedenster Lokalisation zustande 
kommen kann, viGlleicht ganz allgemein infolge einGr StSrung hSherer 
cerebraler Zusammenh~nge, dig zu einer veriinderten 1%eizdynamik 
ffihrt, ohne dag die aussehlie$1iehe Seh~digung einer bestimmten Hirn- 
stelle daffir vGrantwortlich zu maehen w~re .  Falls diese Auffasstmg 
yon Mayer und Reisch riehtig ist, ergi~be sich Gin weiterer Untersohied 
gegeniiber dem 1%igor, dessert Zutagetre~en an die Sehadigung bestimmter 
Sgammgangliengebiete gebunden ist. 

Als ungewShnliehe Symptome bestandGn bei unsGren drei t taupt-  
fi~llen u. a. Blasenst6rungen, und zwar bei IV/9, 10 und 11 eine Zeitlang 
angeblich Inkontinenzerscheinungen, bei IV/10 und 11 seit l~ngerer 
Zeit MiktionsstSrungen in Form yon oft fiber eine halbe Stunde dauern- 
den, unter langen Pausen erfolgGnden HarnentleerungGn. Diese StS- 
rangen kSrmten ihren Sitz im vegGtativ-nervSsen Blasenmeehanismus 
habGn, es w~re abet ~uch" denkbar, alas es sich um reinG StSrungen de~r 
Willkiirinnervation der Blase handelt, etwa im Sinne der oben mehr- 
faeh erwi~hnten erschwerten Innervationsfindung. 

So ~4e bei Irene W. konnten aueh bei ihren beiden kranken SchweStGrn 
Pyramidenbahnzeiehen naehgewiesen werden, und zwar wurden be~ 
1%osa H. auSer einem rechtsseitigen Babinski bei 1)rfifung ~uf Dorsal- 
klonus - -  reehts im Gegensatz zu links ~ einige leichte St61~e erzielt; 
bei Marie 1%. kam es ebenfalls nur rechts - -  bei l~ngerem Streiehen 
fiber die Fugsohle regelmi~gig zu isolierter Dorsalflexion der gro$Gn 
Zehe, die auch dureh KnGifen der Wadenmuskulatur oder der t t au t  
des  rechten unterschenkels ebenso ~Je bei der Prfifung auf Oppenheim 
au~szulSsen war. Die 1%eflexe an den u~e ren  ExtrGmit~ten waren bei 
Marie 1%. nicht erhSht. Bei Irene Weisler zeigten sieh Babinski, Oppen- 
heim, Gordon rechts, ira fibrigen beiderseits normalGr 1%eflGxbeftmd an 
den unteren Extremita.ten. In allen 3 Fifllen warGn die Bauchdeeken- 
reflexe normal und symmetriseh (der 1927 festgestellte VGrlust der 
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Bauehdeckenreflexe bei Marie R. kaml auf die inzwisehen eingetretene 
Ver~nderung der Bauchdecken - -  starke Fettansammlung - -  bezogen 
werden). Eigenreflexe an den oberen Extremit~en o. B. C. Mayer 
und O. ]~eisch haben das Auftreten des Babinskiphgnomens bei Irene 
Weisler, die keine andersartigen Pyramidenbahnzeichen bot, theoretiseh 
aus umschriebenen Rindenausf~llen, die zu einer teilweisen Isoliertmg 
des Pyramidenbahnsystems ffihren, zu erklgren versucht; es besteht 
natfirlich aueh die MSgliehkeit, Babinski, Oppenheim, Gordon und im 
Falle Rosa H. auch die anscheinend vorhandene Steigerung des einen 
Achillessehnenreflexes auf Herde in der Medulla spinalis zurfiekzuftihren, 
die ja nach Spielmeyer bei Huntington Chorea offenbar ziemlieh regel- 
m~l~ig miterkrankt. 

Eigenartig is* das Verhalten des Grundgelenkre]lexes und zum Tel! 
aueh des Lgrisehen Zeiehens bei den untersuehten Mitgliedern unseres 
ttuntingtonstammes. Der Grundgelenkreflex fehlt bei den 3 schwer 
befallenen Sehwestern (IV/9, 10, 11), er fehlt weiterhin bei der gesunden 
Schwester dieser 3 Kranken (IV/8) und bei dem 74 jithrigen gesunden 
Familienmitgliede III/1. In der V. Generation sind 5 Familienmit- 
glieder, fiber die welter unten n/~here Einze]heiten folgen, krankheits- 
verd~ehtig; bei einem yon ihnen kolmte die Grlmdgelenkreflexprtifung 
nieh~ vorgenommen werden, die fibrigen 4 Kr~nkhei~sverd~Lchtigen ha*ten 
keinen Grundgelenkreflex, ebensowenig abet aueh 4 anscheinend ge- 
sunde Mitglieder der V. Generation, in der nur 1 Fall mit auslSsbarem 
Grundgelenkreflex gefimden wurde. Wir wissen heute nieht, ob die 
letztgenannten vier, jetzt im Alter zwischen 18 und 28 stehenden jugend- 
lichen Personen der V. Generation, bei denen der Grundgelenkreflex 
fehlt, ohne dab Verdachtsmomente im Sinne der Htmtingtonerkr~nkung 
bestfinden, dauernd gestmd bleiben werden. Welm man beriieksichtigt, 
dab der Grtmdgelenkreflex naeh den Feststellungen an der hiesigen 
Klinik nur bei 5,35~ Nervengesunden beiderseits fehlte (als die hSchste 
Zahl yon reflexnegativen Gesunden land M. Goldstein 11 miter 100), 
so mul~ das Fehlen des Reflexes bei 8 AngehSrigen der V. Generation 
unter 9 daraufhin lmtersuchten Personen jedenfalls als ganz ungewShn- 
lieh bezeiehnet werden. C. Mayer mid O. _Reisch haben seinerzei~ die 
Vermutung ausgesprochen, dab das Fehlen des Grundgelenkreflexes 
bei Irene Weisler als habituell - -  unabhgngig yon besonderer Krank- 
heitsdisposition ~ aufzufassen sein k6nnte. Man mfiBte mit Rfieksicht 
auf die neugewonnenen Zablen geradezu eine yon der Choreadisposition 
unabh~ngige Familienanlage zum Fehlen des Grmidgelenkreflexes 
annehmen. Da] Derartiges vorkommt, is* bisher nich~ bekannt. Es 
is* daher zur endgfi]tigen K1/trung der Frage, wieweit ein innerer Zu- 
sammenhang zwisehen ttuntingtonan]age und Fehlen des Grundgelenk- 
reflexes besteht, die Sammlung weiteren Materiales geboten. 
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V. Generation: 

S~mtliche zur Linie I I I /2  gehSrigen Mitglieder aus dieser Generation 
wurden yon dem Veff. aufgesucht und mit einer Ausnahme einer ns 
Untersuchung unterzogen. Es fanden sich unter 9 Nachkommen Chorea- 
kranker 5, die als krankheitsverd~chtig angesprochen werden mfiSsen. 
Diese Familienmitglieder standen bei der ersten Untersuchung zwisehen 
dem 15. und 25. Lebensjahr, also unterhalb des kritischen Alters, in 
dem die Erkrankung gewShnlich zum roUen Durchbruch kommt, dabei 
aber doch schon in einem Lebensalter, in dem Pr~dromalerscheinungen 
erwartet werden kSnnen. :Die 4 Mitglieder der VI. Generation (1/2 bis 
i2 Jahre alt) boten, befl~ufig erw~hnt, keinerlei Kriterien zur Fest- 
stelhmg einer erblichen Belastung. 

Als Trigger der Huntingtonanlage kommen in der V. Generation 
nuch Anamnese und Befund folgende FamilienangehSrige in Betracht:  

V/16 Marie Kr., gel). 1905. Wird yon ihren Verwandten als sehr nervSs, fiber- 
empfindlich, eigensinnig geschilder~, ,,mit ihren H~nden gebe sie keine Ruhe", 
habe :eia hastiges, fahriges Wesen. In der :Familie, beider Pat. untergeb~aCht ist, 
hat man fiber ihren Eigsensinn und ihre Empf~ndlichkeit zu klagen, ferner fiber 
ihre auff~llige Zerstreutheit, nicht zuletzt abet fiber die grofle Ungeschickliehkeit: 
sie sei sehr la~gsam, linkisch, schlage viei zusammen, verschfit~e vieles/man babe 
an ihr keine besonder Hilfe, die Familie beha]te sle mehr aus Mitleid. :Die Pat. 
freflich sch~ze ihre Leistungen sehr hoch ein, sie glaube, dab ihre Anwesenheit 
ein Glfick fiir die Familie bedeute, sie zeige auch Sonst eine gewisse Selbstein- 
genommenheit. Dem Arzt gegenfiber ~ul~ert sie die Befiirchtung, auch krank zu 
werden wie Lhre Tante (IV/10), seit deren Pflege sie mit den ~erven ganz herunter 
sei; sie ffihle eine eigena~ige Unruhe in sich. 

Objektiv: nerv6s-unstete Mimik, etwas hastige Sprechweise, blasses Aussehen. 
Leieht diffuse Struma, sehweil~feuchte tt~nde und FfiBe (Haut zwischen den Zehen 
maceriert). Hirnnerven frei, Grundgelenkreflex und L6ri fehlen beiderseits, fibrige 
Reflexe normal and symmetrisch ausl6sbar; bei der ersten Un~ersuehung (1925) 
Kniesetmenreflexe ohne Befund, bei der zweiten Untersuchung (1927) Sekundar- 
ph~nomen rechts angedeutet. ~ormale FuBsohlenreflexe. 

Die Untersuchte zeigt eine eigentfimlich ungeschickte Motorik. Sehon bei der 
Untersuchung der Hirnnerven f~llt auf, daft ein ruhiges Vorstrecken der Zunge 
nicht zu erreichen is~, die Zunge kommt nur framer flfichtig und wenig nach vorn. 
Dem vorgehaltenen Finger mit den Augen zu folgen, gelingt der Pat. sehr sehwer, 
der Kopf mul~ passiv fixiert werden, sie kann ihn sonst beim Blick nach der Seite 
nicht ruhig halten, macht bei dieser Untersuchung ausgesprochene Verlegenheits- 
bewegungen rai~ den Extremit~ten. Bei der Ausfiihrung alternierender Bewegungen 
(naeh dem Schema der Diadoehokinesepriifung) durchwegs recht unbeholfen, zum 
Tell recht mangelhafte Leistuhgen. Wenn man der Pat. ungewohnte Pr~zisions- 
bewegungen relativ einfacher .~rt auftr~gt, versagt sie wei~gehend. Keine atakti- 
schen St6rungen. 

Juni 1925: bei passiven Bewegungen in den Ellbogengelenken stellt sich, all- 
m~hlich yon Bewegung zu Bewegung zunehmend, ein leichter ]~igor ein, Kniegelenks- 
bewegungen links fiihren einmal naeh l~ngerer Wiederholung zu ziemlieh erheb- 
licher Versteifung nach beiden Richtungen. ]qach passiver Erhebung des Unter- 
sehenkels f~ilt'dieser oft vottkommen sehtaff herunter, bin und wieder bleibt er 
eine Zeitlang ausgestreekt oder sinkt in Abs~tzen. 
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September 1927: im wesentlichen gleicher Befund bei passiven ]~ewegtmgen: 
in den Ellbogen- und Kniegelenken beiderseits, auch in den Hiiftgelenken, besonders 
rechts, gelegentlieh deutlieh vermehrte Spalmungen. Widerstandsreaktionen 
kolmten nicht erzielt werden. 

Bei dieser zweiten Untersuchung fielen aueh leichte, etwas verd~ehtige Spontan- 
bewegungen auf: Lippenbewegufigen, ein eigentfimliches Zucken um die Mund- 
winkel, einmal l~ngere Zeit oscillierende Unruhe im Bereieh des Orbieularis otis. 
Spontane Zuekungen im Muse. quadrieeps beiderseits, besonders reehts, die Ferse 
wird beim ruhigen Liegen mehrmals yon der Unterlage abgehoben, aueh Pr.onations- 
und Supinationsbewegungen der Ftil3e werden beobaehtet; gelegentlieh leiehte 
Bewegungsunruhe der Zehen (yon strii~rem Charakter). 

V/18 .Frieda Kr., geb. 1910. Nach Angabe der Zieheltern (1925) sehr langsam, 
unbehotfen, schweff~llig, maehe viel Li~rm bei der Arbeit. J~hzornig, starrkSpfig, 
spreehe spontan sehr wenig, ~ul3ere keine Wiinsehe, zeige kein Interesse, h~tte 
naeh ihren eigenen Angaben am ehesten noeh Lust zu grober Arbei t .  Geistig 
zuriick (2, 3real sitzen geblieben) essei nichts in sie hineinzubringen, man diirfe 
Jhr nie zwei Sachen auf einmal auftragen. Sehr zerstreut. Nicht selten komme 
sit ins Lachen und kOnne dann die l~ngste Zeit nicht mehr aufhSren. Angeblich 
5fters ein Zucken fiber den ganzen KSrper (Zusammenfahren), Zittern bei gewissen 
Bewegungen, z. B. wenn sie den L6ffel zum Mund Iiihre. Auff~lliges Schwitzen 
an H~nden und Ffi~en. Gehe plump ,,wie ein Fuhrkneeht". 

September 1927: sie werde immer stSrrischer, mache yon allem das Gegenteil, 
zeige keine Herzliehkeit und Offenheit, rue so, als ob die Zieheltern ihretwegen da 
w~ren, glaube, selbst Opfer zu bringen, w/~hrend man sie ihr bringe. 

Ob]ektiv: wenig belebter, stumpfer Gesichtsausdruck, origin~r gestSrte Spraehe 
(n~selnd, wenig moduliert); Debilitas. Leichte Struma. I-Iirnnerven frei (mi~Biges 
Zittern der vorgestreekten Zunge) Grundgelenkreflex fehlt beiderseits, Kniesehnen- 
reflex nach Gowers-TrSmner und in Bauehlage immer normal auslSsbar, bei Prtifung 
in Rfickenlage oder im Sitzen hi~ufig verlangsamtes Absinken des Untersehenkels. 

Im Juni 1925 Ianden sieh bei der damals 15 j~hrigen l~at. im Verl~uf yon 
passiven Bewegungen schon gelegentlich sieher vermehrte Spannungen, und zwar 
bei der H/iftgelenksbeugung und bei der Abduktion, vor allem aber im Kniegelenk 
beiderseits, hier sowohl bei der Beugung wie bei der Streckung Widerst~nde fast- 
bis zur Un/iberwindlichkeit, oft yon Anfang an, oft erst nach mehreren Be- 
wegungen; mitten darunter wieder eine Reihe freier ]3ewegungen. Hiiufig stellte 
sieh ein kr~ftiger Widerstand bei der passiven Dorsalflexion des Ful3es ein, die oft 
nieht einmal bis zum reehten Winkel mSglieh war, seltener Widerstand bei der 
Plantarflexion; aueh in den Sprunggelenken Phasen vollkommen freier Beweglieh- 
keit. An den oberen Extremit~ten wenig ausgepr/~gte Spannungsphi~nomene, am 
hi~ufigsten ira Bereich des Deltoideus. Aueh an der I-Ials-, Nacken- und I~umpL 
inuskulatur waren die Spannungsph~nomene zu finden. Lie~ man den horizontal 
seitw~rts erhobenen Arm frei fallen, so blieb er (namentlich der reehte) mehrmals 
in geringer Abduktion, etwa bis zu 30 o stehen, driickte man nun den Arm gegen den 
Rumpf, so war ein federnder Widerstand zu sptiren. Wenn man den passiv get 
streckten Unterschenkel frei fallen lie], so hielt ihn ein oft sehr lange anhaltender 
Quadrieepskrampf sehwebend. 

September 1927 wurde aueh auf die typischen Widerstandsreaktionen unter- 
sucht, sie fanden sich in yeller Ausprggung; Finger- und Zehenhakeln jedesmal 
sehr kr~ftig, gleieh auf das erste Zugreifen, Stauehreaktionen in allen 4 Extremitgten, 
unabhgngig yon der Stellung der distalen Gelenke. Die typischen Widerstands- 
reaktionen waren regelma]3iger, kr~ftiger nnd anhaltender als die Spanmmgen bei 
gewShnliehen passiven Bewegungen, wenngleich m~n sieh gelegentlich aueh bei 
diesen in einen ziemlich kr~ftigen Rigor hinein~rbeiten konnte~ nirgends Dauer- 
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spannungen. Im ruhigen Liegen wurden an den unteren ExtremitSten, namentlich 
ira Bereieh des Quadriceps u n d  der Adductoren hie und da- leieh~e Zuekungen 
beobachtet. 

Bei Ausffihrung ungewohnter Bewegungen auff/~llige Ungesehicklichkeit, die 
einzelnen Bewegungen sind plump, krampfhaft, wie gegen groBen Widerstand, 
ungleichm~Big, stoekend, es besteht Neigung zu ausgiebigen Mitbewegungen. Der 
Versuch z. B. isoliert.er Sprunggelenksbewegungen bereitet der Untersuehten 
gr6Bte Schwierigkeiten, nur unter Mitbewegung im Kniegelenk und Hfiftgelenk 
kann sie halbwegs ausgiebige Sprunggelenksbewegungen ausffihren. Die motori- 
sehen St6rungen zeigen sieh in deutlieher Weise schon bei einfaehen Diadocho- 
kineseproben. Pro- und Supinationsbewegungen der H~nde z. B. bringt die Unter- 
suchte so gut wie gar nicht zuwege, es spielen so vide andere Bewegungen mit 
hinein, dab die verlangte Bewegung gar nicht als solehe zu erkennen ist; die Finger 
fiLhren dabei Bewegungen aus wie bei Athetose. Rasche Folgen alternierender 
Bewegungen vermag Pat. fiberhaupt nirgends auszufiihren und selbst bei lang- 
samem Tempo ist Rhy~hmus und AusmaB der Bewegung st~ndig weehselnd. 

V/19 Rudolf H., geb. 1902. Macht einen sonderbar verschlossenen, etwas 
fahrigen Eindruek; eine neurologische Untersuehung verweigert er ziemlieh sehroff, 
sie babe f fir ihn keinen Zweek. W~hrend eines Gespr~ches wurde eine leiehte Be- 
wegtmgsunruhe des Gesichtes yon tikart.igem Charakter beobaehteb. Am linken 
Masseter waren faseikulEre Zuckungen. zu sehen (sowobl in Ruhe, wie aueh - -  
wohl sp~rlicher - -  beim Reden), die an Wfihlen und Wogen erinnerten. Flfichtiges 
leiehtes Vorschieben der Lippen, SehlieBen und 0ffnen derselben, Heben der Nasen- 
fliigel. In  einem fort Bewegungen der Stirnmuskulatur. Der Vater schildert ihn 
als sehr fleiBig, er lebe zur/iekgezogen, babe wenig Interesse an der Gesellschaft, 
sei nervSs, etwas schwer lenkbar und eigensinnig. 

September 1927 beriehtete die Wirtsehafterin, dab der junge Mann immer 
eigensinniger und j~hzorniger werde, es sei selbst fiir den Vater nieht leicht, mi~ 
ihm gut auszukommen. Um die Mundwinkel sei 6fters ein nerv6ses Zueken zu 
bemerken. 

V/22 Helene St., geb. 1906. Sucbt 1924 die Klinik auf mit Klagen fiber ver- 
schiedene nerv6se Besehwerden, wegen neurotiseh-reaktiver Verstimmungen und 
sexueller Reizzust~nde, unter denen sie schon seit frfihester Kindhei$ leide und die 
sie zu einem Abreagieren zw~ngen, oft mehrmals im Tage; sie mastubiere mi~ 
Widerwillen, gewi$ hieht aus Sinrdiehkeit, nur um die tmert~glichea nervSsen 
Spanflungen zu beseitigen. 

Objektiv f~llt an der Untersuehten eine gewisse allgemeine ,,nervSse Unruhe" 
auf, sie bleibt nieht lange auf einem Fleck stehen, bleibt nieh~ ruhig sitzen. Lebhaft 
hastige Spreehweise, manehe W6rter sehr undeutlieh, bisweflen Wiederholung 
einzelner Sflben, bin und wieder bleibt Pat. an einem Wort h~ngen. Das Mienen- 
spiel ist dabei oft sehr unruhig; besonders went1 die Untersuehte affektiv beteiligt 
ist, zeigen sich unter den mimisehen Bewegungen lebhaft gestikulierende Hand- 
und Armbewegungen, eigen~iimliohe SehuRer- und Rumpfbewegungen, die die 
Untersuchte, ohne dab die Bewegungen dadurch verst~ndlieher wfirden, sozu-- 
sagen in den Dienst der Mimik zu stellen vermag. Somatiseh ira allgemeinen nichts 
Auff~lliges; leiehte Struma, vermehrter Handschwei$. I-Iirnnerven frei; die Zunge 
kann P. nicht ordentlieh vorstreeken, bewegt sic unruhig hin und her. Grund- 
gelenkreflex fehl~ beiderseits; ira AnsehluB an den K_niesehnenreflex einige Male 
Sekund~rph/~nomen angedeutet. Sonst kein abnormaler Reflexbefund. Keine 
A~axie, kein Tremor, keine sponta~en Muskelzuckungen. Sensibilit~t und Kraft- 
leistungen anscheinend normal. 

Passive Bewegungen in der Regel: vollkommen frei, im Bereieh der oberen 
Extremit&ten zeitweise leiehte Spannungen, an denen man gleiehsam etwas h~ngen 
bleibt, selten grSBere Widerst~nde. Sehr kraftige Spannungen im Quadrieeps und 
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im Triceps surae, doeh keine vermehr~e Dauerspannung; die nach passiver Streckung 
losgelassenen Unterschenkel bleiben ziemlieh regelm~ig eine Zeitlang gestreekt 
hi~ngen. Fingerhakeln einige Male angedeute~, nur einmal konnte an der linken 
oberen Extremitat eine kr~ftige S~auehreaktion ausgel6st werden, andererseits 
sehr gute Stauchreaktionen an den unteren Extremiti~ten (ganz unabh~ngig yon 
der Full- und Zehengelenksstellung) und sehr lebhaftes Zehenhakeln. 

Bei Geschicklichkeitspr/ifungen in Form yon Diadoehokineseversuchen an den 
oberen Extremit~ten entschieden unterwertige Leistungen, besonders mangelhaft 
an der linken oberen Extremit~t, die e~lzelnen Bewegungen sind unvollst~ndig, 
zum Tell fehlerhaft, oft yon st6renden Zwischenbewegungen begleitet. Beim Vet- 
such, m~i3ig rasche Pro- und Supinationsbewegungen zu machen, kommt - -  be- 
sonders wieder links - -  ein merkwfirdiges Durcheinander yon Bewegungen heraus. 
Fingerspreizen und -schliel~en geling~ fast gar nicht. Abwechselnd mit der Faus~ 
gegen die Vola der anderen Hand und umgekehrt zu schlagen, oder einmal mit 
der Faust, einmal mit der flaehen Hand auI den Tisch zu schlagen - -  sind Aufgaben, 
die die Untersuchte, auch wenn ihr die Wahl des Tempos ffeigestellt bleibt, mit 
gr61~ter ~/ihe halbwegs noeh zustande bringt. Bei etwas komp]izierteren Auttragen 
versagt sie ganzlich. 

V/24 Frledrich W., geb. 1910. Wird yon seinem Vater als etwas pathologiseher 
Charakter bezeichnet, er babe durch seinen Eigensinn, seinen Mangel an Pflicht- 
gefiihl und Ausdauer der Er_ziehung yon jeher Sehwierigkeiten gemacht. Besonders 
wird an ihm eine auffallende Liigenhattigkeit ge~adelt, er liige aueh ,,ganz sinn- 
und zwecklos". Er versuche immer wieder, phantastische Sehilderungen yon unm6g- 
lichen Erlebnissen seiner Umgebung glaubhaf~ zu machen. Leidensehaftlieher 
Kinobesueher, verschaffe sich die Mittel dazu bisweilen auf unerlaubte Weise. Komme 
in keiner Schule vorwarts, habe in keiner Lehre gut getan, mehrmaliger Wechsel 
in der Berufsausbildung. 

Objektiv: Unbeholfen, etwas scheues (,,verschlagenes") Wesen. Somatiseh 
niehts besonders Auffalliges. Bei der Gesehickliehkeitspriifung analoge Mangel 
wie bei seiner Schwester (V/22), wenn auch nicht so ausgepri~gt. Bei passiven ]3e- 
wegungen keine sicher vermehrten Spannungen, wohl aber ausgesprochen positive 
Zug- und Stauchreaktionen. Es wnrden keine spontanen Zuckungen beobaehtet. 

Bei allen 5 oben geschilderten Jugendlichen fanden sich Symptome,  
die mehr  weniger deutliche Ankl~nge an  die Ke rnsymptome  des I tun-  
t ing ton-Syndroms darstellen, wie sie unsere Hauptf~lle aus der IV. Gene- 
ra t ion darboten.  I n  erster Linie sei hier hingewiesen auf die Ver~inde- 
rungen der Pers6nlichkeit, die sich dureh erschwerte Lenkbarkei t ,  Eigen- 
sinn, tJberempfindlichkeit ,  Reizbarkei t  und  bei einigen auch dureh eine 
gewisse Selbstfibersch~tzung kundgaben.  Es sind dies psyehische Ab- 
weichungen, die in der Rieh tung  der charakterist ischen Ver~nderungen 
bei unseren Vollkranken liegen. Uber  Fried~ K. (V/18), die an  einem 
origin~ren Sprachfehler leidet, ist im besonderen noch zu s~gen, dal~ 
sie geistig zurtickgeblieben ist, ihre Debilit~t wird yon  den Angeh6rigen 
mi t  dem zur Zeit dieser letzten Schwangerschaft  ihrer Mut ter  bereits 
sehr ausgiebigen AlkoholmiSbraueh in Zusammenhang  gebraeht ;  sie 
zeigb angeblieh an  nichts  Interesse, ~ul~ere keine Wiinsche, spreche 
spon tan  sehr wenig. Wenn  sie ins L~chen komme,  kSnne sie oft lange 
nieht  dami t  atffhSren - -  ~nseheinend handel~ es sieh bier um eine iilin- 
liche pathologische ~be rdaue r  eines Affektes wie in den  F~llen IV/10 
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und 11 und nicht um ein Zwangslachen im engeren Sinne. Helene St. 
(V/22), die yon friihester Kindheit bis zu ihrer Verheiratung an  einer 
Sexualneurose lift, zeigt auch sonst seit Jahren neurotische Zfige, ~hn- 
lieh auch V]16 und ]9. Die neurotisehen Symptome entsprechen wohl 
dem nervSsen VorsC.adinm, das man uaeh Heft, Meggendor/er und C. t~osen. 
thal bei I-Iuntington-Kranken haufig antrffft; der letztgenanate Autor 
erw~hnt unter Berufung auf ~hnliche ~ Beobachtungen yon Meggen- 
dor/er, Kall~ho/-Ranl~e und Geratowitseh auch Charakterabweiehungen, 
wie sie sich u. a. auch bei unserer krankheitsverdachtigen Jugendliehen 
zeigten, ni~mlieh Jahzorn und Streitsucht als Friihsymptome der Krank- 
heir - -  eine Beobachtung, die schon Entres an einer Reihe yon Fallen 
gemacht hatte, die pramorbi4 durch gesteigerte Erregbarkei% Reiz- 
barkeit und Streitsucht, aufgefallen waren. Za den Frfihsymptomen 
rechnet l~osenthal auch eine Neigung zum Vagabundieren mad zu Un- 
regelm~igkeiten in der Efffillung der Berufspflichten. In nnserem 
Stamme finden sieh keine jugendlichen Vagabunden, abet einer der 
un~ersuchten SShne yon Irene W. (V/24) kann als Tunichtgut bezeichnet 
werden, der in keiner Sehule und in keiner Lehre vorw~rts kommt, 
fiir alles eher als ffir eine Berufsarbeit Interesse und Ausdauer aufbringt 
und sieh im fibrigen dutch einen ttang zum Lfigen und zum phantasti- 
schen Gerede auszeiehnet. 

Fiir die Beantwortung der Frage, ob wir in den Charakter-Anomalien 
bei dieser Gruppe Jugendlieher den Ausdruck einer konstitutionellen 
Choreapar (Kehrer) ohne spezifiseh choreatische StSrungen, also 
eines besonderen Biotypus im Sinne yon Davenport zu erblicken haben 
oder ob die psyehisehen Abweiehungen als Vorzeichen einer in Ent- 
Wieklung begriffenen tsTisehen Chorea zu  werten sind, ersehein~ es 
uns nicht ohne Bedeutung, dab die eingehende Prfifung, die bei 4 F~llen 
mSglieh war (V/19 lehnte eine genauere Untersuehung ab), eine In- 
su]/izienz der motorischen Leistungs/iihigkeit so~ie eine ~eigung zu 
intermittierenden Spannungen im Zuge yon passiven Bewegungen auf- 
deekte, also zwei Symptome, die auch unsere Vollkranken aus der 
IV. Generation charakCerisieren. Von den 4 genauer untersueht.en 
Fallen zeigten 2 aui~erdem das charakteristiseheste Sympto m der Krank- 
heir, die ehoreatische Unruhe, angedeur in Gestalt yon leiqhten Spon. 
tanzuclcungen. 

Die Insu/]izienz der motorischen Leistungs/ghigkeit verriet sieh bei 
den Fallen u 18,22 sehon in den spontanen Angaben fiber eine auf- 
fallige Unbeholfenheit und Sehweffalligkeit und liel~ sieh dutch ein. 
fache Geschickliehkeitsprfifungen leieht nachweisen. In der Regel 
geniigten sehon Versuche alternierender Bewegungen nach dem Schema 
der Diadoehokinesepriifung (wobei dem Untersuchten die Wahl des 
Bewegungstempos freigestell~ blieb), um die Mi~ngel der 1V[otorik auf- 
zudeeken. Frieda K. (V/18)z. B. maehte abwechselnde Pro- und Supi~ 



356 O. Reisch: 

n~tionsbewegungen der H~nde nicht nur plump mid ungleichm~ltig, 
sondern ~uch im g~nzen so unvollkommen, da.B man die verlangte Be- 
wegung gar nich~ als solohe h~tte erkermen k6nnen, wa.s ha.up%s/~ehlieh 
da.ra.uf zurfickzufiihren war, da.B za.hlreiche Mi~bewegungen a.uftra.ten, 
unter denen besonders athetoseartige :Fingerbewegungen auffie!en. Be- 
wegungsfolgen im Sprunggelenk konnte sie isoliert a.uch in langsamstem 
Tempo kaum ausffihren, s ie  bewegte den :Ful~ stoekend, kra.mpfha.ft, 
mi$ geringen Exkursionen unregelm~$ig hin and her, vermoehCe Mit- 
bewegungen in Knie- und Hiiftgelenk schwer zu unterdriicken; nur in 
Verbindung mit gleichzei$iger Gesamtverkfirzung und Ver1~ngerung 
der Extremit~t waren ihr a.usgiebigere und ha.lbwegs flfissige Bewegungs- 
folgen im Sprunggelenk mSglieh. J~mlich fielen bei V/16, 22 die Dia- 
dochokineseproben in m~l~ig rasehem Tempo entschieden unzul~nglich 
aus; in beiden :Fs zeigte sich fibrigens eine auffa.llende Ungeschick- 
lichkeir da.rin, da.B die Zunge nicht einen Augenblick ruhig vorgestreckt 
geha.lten werden konute, V/16 vermochte aul~erdem bei einer Prtiftmg 
der Augenmuske]:funktionen dem vorgeha.ltenen :Finger trotz aUer ~[fihe 
nicht ohne gleichsinnige Kopfbewegu~gen zu folgen. Bei V/16, 22 und 
auch bei V/24, die alle keine so weitgehenden StSrungeu bei Willl~iir- 
leistungen boten wie V/18, war es zum Iqachweis der motorischen Minder- 
wertigkeit zweckm~Big, a.uch etwas schwierigere Au~ga.ben zu ste]]en. 
Es wurden den Untersuchten kompliziertere J~ewegungsfolgen a.ttf- 
getragen (z. B. a.bwechselnd mit der :Fa.ust und mi~ der ~lachen Ha.nd 
auf den Tisch zu schlagen, der Reihe nach mi$ dem Da.umen die Kuppen 
der fibrigen :Finger zu berfihren, mi~ beiden Hs zu gleicher Zeit 
verschiedenartige Bewegungen auszu/fihren), es wurden verschiedene 
Priizisionsbewegungen verla.ngt (da.runter da.s Na.chzeiehnen oder :Frei- 
zeichnen yon einfa.ehen :Figuren oder Ornamenten) ~ bei a.ll diesen 
Aufga.ben blieben die Untersuchten in den Leis%ungen weft hinter dem 
Durchschnitt zariick. 

Wechselnde Spannungsphgnomene bei l)assiven Bewegungen lieSen 
sieh bei der dara tdhin untersuchten h'a.nkheitsverdachtigen Jugend- 
lichen mehr oder minder deutlich nachweisen. Der in dieser ~ichtung 
ergiebigste :Fa.ll wa.r :Frieda. K. (V/18), bei der sich na.menr a.n den 
unteren Extremiti~ten bisweilen ~uSerst kr~ftige Widerstiinde gegen- 
fiber passiven ]~ewegungen einstellten und bei der sich die Zug- und 
Stauchrea.ktionen in a.usgepr~gtesCer :Form hervorrufen liel~en; bei ihr 
war aneh das' Sekund~rphs im AnschluB an den Kniesehnen- 
reflex angedeutei, beim Losla.ssen des passiv abduziertcn Armes oder 
des ges~reckten Unterschenkels stellten sich Deltoideus- bzw. Quadriceps- 
kri~mpfe ein. Helene Sf,. (V/22) bot bei einfa.ehen pa.ssiven Bewegungen 
zwar keine besonders kr~ftigen, aber zei~weilig doch unzweifelha.ft 
erh6hte Spannnngen, die Widersta.ndsrea.k$ionen an den oberen Ex- 
tremit~ten waren niehr yon besonderer Lebhaftigkei$, a.ber die Staueh- 
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reaktionen an den unteren Extremiti~ten und das Zehenhakeln sehr gut 
ausgebildet; aueh bei ihr wurde eine Andeut~mg des Sekundiirphi~nomens 
sowie der Quadricepskrampf naeh Loslassen des passiv erhobenen Unter- 
sehenkels gefunden. Bei V/16 wurde ein analoger Befund erhoben, 
nur gelang es bier nieht, die Widerstandsreaktionen auszulSsen, die 
hinwieder bei V/24 sehr kraftig waren, wi~hrend in diesem Falle ein 
sicherer Weehsel der Spannungen bei passiven Bewegungen vermiBt 
wLtrde. 

Spontanbewegungen, die im Sinne einer ehoreatisehen Bewegungs- 
unruhe h/itten gedeutet werden kSnnen, ~xtrden bei Marie K. (V/16) 
beobachtet in Gestalt yon Quadricepszuekungen im Liegen, dutch die 
die Ferse wieaerhott ein wenig yon der Unterlage abgehoben wurde; 
die F/iBe machten gelege/~tlich Pro- und Supinationsbewegungen, an 
einzelnen Zehen beobaehtete man ab und zu langsam ablaufende Beuge- 
und Streekbewegungen; auff/~llig waren auch fliiehtige Bewegungen 
der Lippenmuskulatur. Bei Frieda K. (V/18) kam es im Liegen zu kurz- 
dauernden Quadriceps- und Adductorenkontraktionen. Bei Marie K. 
(V]16) und noeh mehr bei Helene St. (V/22) war eine allgemeine ,,ner- 
vSse" Um'uhe auffi~llig, eine ungemein lebhafte Mimik, die hastige 
Spreehweise und die beim Sprechen sehr vordringlichen gestikulierenden 
Begleitbewegungen an den oberen Extremiti~ten, die mit eigentfimlichen 
Sehulter- trod l~umpfbewegungen einhergingen. Man gewann den Ein- 
druek, dab diese an sich unversti~ndlichen Bewegtmgen zum Teil als 
choreatisehe aufgefaBt werden kfnnen und yon der Untersuehten, 
gleichsam maskiert, in den Dienst der Mimik gestellt werden. Dieser 
Befund ist vielleicht in Parallele zu den ,,Seheinzweckbewegungen" 
zu stellen, die C. Rosenthal an Huntingtonkranken beobaehtete. Ob die 
tikartigen Gesichtsbewegungen bei Rudolf H. (V]19)als pr~monitori- 
sehes Symptom gelten dfirfen, mug unentschieden bleiben. 

Wenn man sich erinnert, dab in der Anamnese unserer Hauptf~lle 
der 4. Generation (IV/9, 10, 11) davon die Rede ist, dab diese Kranken 
Jahre vor dem Auftreten der choreatisehen Unruhe langsam und umst~nd- 
lich arbeiteten, mit niehts recht fertig wurden, vie1 zerschlugen und ver- 
schfitteten, so erscheint uns um so mehr der Verdacht berechtigt, dab wir 
in der durch die Prtifung festgestellten Insuffizienz der motorischen 
Leistungsf/s der Jugendlichen V/16, 18, 22, 24 den ersten Aus- 
druck eines in Entwicklung begriffenen Choreasyndroms zu erblicken 
haben (bei V/l'6, 18 bemerkt aueh schon die Umgebung eine ~hnliche 
Ungeschicklichkeit, wie sie in der Anamnese der Hauptf~lle berichtet 
wird, yon V]18 wird gemeldet, dal~ sie bei der Arbeit ungewShnlich vie1 
L~rm macht). Dieser Verdacht wi~d verst~rkt dutch die N~chweisbarkeit 
intermittierender Spannungen bei passiven Bewegtmgen in 4 r/~llen und 
flit V/16 und V/18 noch weiter verdichtet dutch die Beobaehtung yon-~ 
wenn aueh nut ]eieht auSgebildeten - -  unwillkfirlichen Bewegungen. 
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Weml Hughes bei einem ~berbliek fiber 603 :Naehkommen yon im 
ganzen 218 Hunfingtonkranken f~nd, dab Temperament undCharakter 
bei Krankwerdenden und Ges~mdbleibenden nieht wesentlieh versehieden 
seien, so dab hieraus ein prognosfiseher Indikator nicht ge~onnen werden 
kSnne, so scheint es uns einerseits fraglieh, ob nicht einzelne der ,,Gesund- 
bleibenden" mit Charakterver/~nderungen als einfaehe Choreapafhien zu 
gel~en h/~tten und andererseits, ob sich nicht bei Anwendung der im vor. 
stehenden verwerfeten Priifungsmethoden Kriterien zur Unferseheidung 
gesunder und kr~nker Nachkommen h/~tten gewinnen lassen. 

N/~ehtliche Zuekungen, die Kalkho/-Ranke und Rosenthal in H- 
F/illen in den Stadien der ersten Entwiekhmg des Leiden f~nden, sowie 
Haut]ucken, das naeh Entres als beachtenswertes Friihsymptom gefunden 
werden kann, fehlten naeh den anamnestischen Erhebungen bei allen 
unseren Kranken. Eine Unterwertigkeit des Genitalapparates (vgl. 
Rosenthal) seheint auger bei Irene Weisler, yon der wir seinerzeit be- 
riehteten, dal] die Menopause bereits um das 32. Lebensjahr eingefrefen 
war, weder in den frtiheren Genera.tionen bestanden zu haben, noeh bei 
den lebenden Famflienmitgliedern zu bestehen. Eine gyn/ikologische 
Unfersuehung konnte allerdings in keinem Falle vorgenommen werden, 
doch fanden sich nirgends Anzeiehen einer mangelhaften sexuellen 
Differenzierung oder einer Dysfmlktion des Genifalapparates; aueh bei 
den m/~nnliehen Familienmitgliedern wies niehts auf analoge StSrungen 
hin. Vielleieht wird man die Sexualneurose bei V/22 auf endokrine 
StSrungen beziehen kSnnen. 

Ieh mtiehte bier der Vollst/indigkeit halber noch erw/~hnen, dal~ die 
gesunde Sehwesfer (IV/8) der Sehwerkranken aus der IV. Generation 
auf Grtmd ihrer Beobachtungen folgende Symptome als Friihzeiehen 
der Krankheit bei den Familienmitgliedem ansieht: StarrkSpfigkeit, 
Reizbarkeit und ~berempfindlichkeit, Bewegungsunruhe und Hasfigkeit, 
undeutlic~es Spreehen, Unbeholfenheif bei der Arbeit, Zittern bei ge- 
wissen Hanfierungen z. B. beim Einf/s einer ~adel, femer Schild- 
drfisenvergr51]erung und vermehrtes Sehwi~zen der H/~nde. 

Eine Hyperhydrosis der tt/~nde (trod auch der Ffil~e) ist auch mir 
bei V/18 und 22 and namenflich bei V/16 aufgefallen, bei der lefzteren 
war die Hauf zwisehen den Zehen infolge der vermehrten Sehweil~- 
absonderung ziemlich stark maeeriert. Krop]bilduug war bei Kranken 
wie bei Gesunden in der IV. und der V. Generation in ungef/~hr gleieher 
Zah] nachzuweisen. Hinsich~lich der Schilddrfisenanomalien besfeht also 
offenbar keine Koppelung mi fde r  Choreaanlage, so da$ Kropfbfldung 
einen Verdachf auf sp/~tere Erkrankung nieht reehtfertigt. ])as oben 
erw/ihnee Zittern der Hiinde bei feineren Arbeiten konnfen ich in keinem 
Falle sehen. Die iibrigen yon IV/8 erw/~hnten Initialsymptome (Cha- 
rakteranomalien, nervSse Zfige, Ungeschiekliehkeit) erscheinen mir durch 
die eigenen Beobachttmgen als  solehe best/~tigt. 
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I n  relat iv frtihen Entwicklungsstadien der Kranldlei t  sei bei IV/9, 
10, 11 (ebenfalls naeh Berieh~ yon  IV/8) eine Depression der Mund- 
winkel und Verengung der Lidspal ten aufgefallen, ferner t Ia l tungs-  
anomalien des Rumples  und Kopfes (Steifhaltung bei vermehr ter  Vor- 
w&rtsneigung des Rumples) ,  auch der Gang sol] bei den Genannten 
sehon sichtlich gest6rt  gewesen sein, ehe sich die chamk*eristische Be- 
wegungsunruhe in auff&lliger Weise gezeigt h&tte, was erst einige Jahre  
nach dem Auftre ten der erw&hnten Pr&dromalsymptome der Fall  gewesen 
sei. Wieweit  die letzterw&hnten Angaben zu~,reffen, entzieht  sich meiner 
Beurteflung. 

Z u s a m m e n f a s s u n g .  

Bei der Erforschung der Hunting~onsippe, der die schon Iriiher be- 
sehriebene K m n k e  Irene Weisler en~stammt, konnte  bei zwei Schwes~ern 
der Kranken  ein mit  diesem Falle in den wesentlichen Symptomen  
iibereinstimmendes Bild, insbesondere auch hinsichflich der Spannungs- 
verh~l~nisse ~es~gestellt. werden:  keine allgemeine Versteifung, wohl aber 
intermitt ierende ~uskelspannungen ira Zuge passiyer Bewegungen, die 
eine gewisse Korrelat ion zu den bei den Kr~nken nachweisbaren Wider- 
s tandsreakt ionen zeig~en. Solche Spannungsphdnomene lieBen sich aueh 
bei vier Jugendlichen dieser Sippe neben Charalcterveriinderungen, leichter 
motorischer Insu]/izienz (UngeschicklichkeiQ und vereinzelten unwill- 
kfirlichen Spontanbewegungen nachweisen. Es ergeben sich daraus l~icht- 
p~mkte zur wei~eren Ausgestal tung der Friihdiagnos~ik bei jugendliehen 
AngehSrigen yon  Hunr 
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