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Studien an einer Huntington-Sippe. Ein Beitrag zur
Symptomatologie verschiedener Stadien der Chorea
Huntington.

Yon
0. Reisch.

(Eingegangen am 1. Okiober 1928.)

Im Jahre 1924/25 kam an unserer Klinik ein Fall von Chorea Hun-
tington * zur Beobachtung, der unter.dem Decknamen Irene Weisler
eingehend beschrieben wurde 2. Inzwischen habe ich mich bemiiht,
die Erblichkeitsverhiltnisse 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 —
moglichst eingehend zu untersuchen. Gelegenheit hierzu gaben zwei
in den Jahren 1925 und 1927 unternommene Reisen in die auflerhalb
des heutigen Osterreich liegende Heimat der Familien. Leider muBte
die Untersuchung fast durchwegs in Privatwohnungen vorgenommen
werden, was in mancher Richtung Beschrinkungen mit sich brachte;
bei 8 Familienmitgliedern gewannen aber die Untersuchungsergebnisse
dadurch an Vollstindigkeit, dal die Falle bei der ersten und zweiten
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, dafl die Priifung der Spannungs-
verhéltnisse bei passiven Bewegungen die Friithdiagnose des Leidens
fordern kénnte, wurde auf Untersuchungen in dieser Richtung bei allen
jugendlichen Familienmitgliedern ein besonderes Gewicht gelegt.

Die anamnestischen Daten iiber die fritheren Generationen stiitzen
sich vor allem auf die Berichte der #ltesten noch lebenden Familien-
mitglieder (III/1 und II1/3), ferner auf die Angaben einer gesunden

1 Gegeniiber der von Entres vorgeschlagenen Bezeichnung ,,Huntingtonsche
Krankheit* diirfte die neuerdings auch von Kehrer befiirwortete Beibehaltung der
alteingebiirgerten Namengebung den Vorzug verdienen, zumal ja doch in der weitaus,
iiberwiegenden Zahl der Fille die Bewegungsunruhe es ist, die der Krankheit
ihr ganz eigenartiges Geprige gibt.

2 Mayer, C. und O. Reisch: Zur Symptomatologie der Huntingtonschen Chorea.
Arch. f. Psychiatr. 74, 795 (1926).
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Schwester (IV/8) der Frau Irene Weisler; auch von anderen &lteren
Leuten, die einzelne der Familienmitglieder noch gekannt hatten, war
ein oder das andere zu erfahren. SchlieBlich wurden in den hauptsiich-
lich in Frage kommenden Pfarrdmtern die allerdings spérlichen Daten
aus den Matrikeln ausgehoben.

In der der Arbeit beigeschlossenen Familientafel ! wurde nur der als
Tréger der Vererbung in Betracht kommende Elter jeweils verzeichnet,
in jedem. Fall war der andere Elter frei von Chorea oder sonstigen vom
Vererbungsstandpunkt belangreichen Krankheitsziigen. Ein Uberblick
iiber die Familientafel zeigt die charakteristischen Verhéltnisse der
dominanten Vererbung. Da in den erkrankten Zweigen des Stammes
die Nachkommenschaft durchwegs von einem kranken Heterozygoten
und einem choreafreien Elter ausgeht, wiren in der Nachkommen-
schaft eines solchen Elternpaares theoretisch Gesunde und Kranke
im Verhdltnis 1 :1 zu verlangen. Wir finden dieses Verhiltnis nur
einmal, in der dritten Generation, gegeben (IT1/2 und III/3 entsprechen
einer gesunden und einer kranken Tochter von 1I/3). In der zweiten
Generation hingegen kommt auf sechs sicher kranke Geschwister 1 sicher
gesunder Bruder (wobei aber zu bemerken ist, daB auBerdem drei Friih-
verstorbene und eine verschollene Schwester auflerhalb der ErfaBbar-
keit liegen); in der vierten Generation stehen in der Nachkommen-
schaft von IIL/2 fiinf kranken zwei gesunde Geschwister gegeniiber
(auch hier sind zwei Kinder klein, vor dem fiir die Krankheit in Be-
tracht kommenden Alter gestorben). Eine 50°/,ige Wahrscheinlichkeit
besteht eben praktisch immer blo8 fir das einzelne Individuum, in
einer Geschwisterreihe kommt dieses Verhéltnis selbstverstdndlich nur
mehr oder minder zufillig zum Ausdruck, selbst bei relativ groBer Kinder-
zahl. Mit absoluter Sicherheit hingegen erfolgt der Erbgang bekannter-
mafen nach dem Satz ,,einmal frei, immer frei“. Wir sehen dieses Ge-
setz bewahrheitet bei der Nachkommenschaft von II/1, der bis zu seinem
Ableben (mit etwa 70 Jahren) choreafrei geblieben war und dessen Sohn
(III/1) mit 74 Jahren von mir in voller Gesundheit angetroffen wurde;
ferner muBl die Nachkommenschaft des ebenfalls untersuchten, ge-
sunden 72 jihrigen Familienmitgliedes III/3 als gesund betrachtet
werden und wohl auch die Nachkommenschaft von IV/6, einer mit
42 Jahren an Carcinom verstorbenen Frau, die nach iibereinstimmenden
Angaben choreafrei war und deren 37 jahrige Tochter (V/8) bei ein-
gehender Untersuchung nichts Verdichtiges gezeigt hatte.

Vor der Besprechung der einzelnen Krankheitsfille mag vorweg-
genommen werden, daf} sich in unserem Huntington-Stamm nur Kranke
mit choreatischen Symptomen finden. Im besonderen sei erwihnt, daB
Epilepsie, Migrane, Chorea minor oder rheumatische Affektionen nicht

! Eine Familientafel mit den vollstindigen Personalangaben wurde bei der
Deutschen Forschungsanstalt fiir Psychiatrie in Miinchen hinterlegt.
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nachgewiesen werden konnten und sich nirgends Anhaltspunkte fiir
Lues fanden. In der IL. und III. Generation standen mehrere Familien-
mitglieder im Gastgewerbe, doch sollen nur zwei davon Trinker ge-
Wwesen sein.

Eine auffallende Kindersterblichkeit, wie sie nach Kehrer in Hun-
tington-Sippen oft zu beobachten ist, zeigt sich nur in der V. Gene-
ration: unter 9 Kindern von IV/7, dessen nicht choreabelastete Frau
der Trunksucht verfallen war, starben 6 in frithem Alter. Von den
11 Kindern der Stammutter (I/1) starben 3 als kleine Kinder, unter
9 Kindern von II[/2 eines mit 5, eines mit 10 Jahren. Zwillinge, die
nach Kehrer in Huntington-Stimmen nicht selten sind, finden sich nur
einmal, und zwar in der gesunden Linie TI/1 in der V. Generation (V/3, 4).
Kinderlos blieben die Ehen der Kranken I1/2, 11/6, II/11, der Gesunden
IV/1, 1vV/2, IV/8. Uber die evtl. Nachkommenschaft von IT/4 und 5
war nichts Sicheres zu erfahren, IV/12 werden 2 uneheliche Kinder
zugeschrieben.

Wie sich aus der Besprechung der einzelnen Félle ergeben wird, setzt
nach den Berichten der Familienmitglieder die Krankheit angeblich
immer um das 30. Lebensjahr ein und ist um das 40. Jahr voll ent-
wickelt., Nach den bei der V. Generation gemachten eigenen Beobach-
tungen konnen aber augenscheinlich erste Symptome bereits um das
20., ja schon zwischen dem 15. und 20. Lebensjahr nachgewiesen werden.
Man kénnte aus dem scheinbar fritheren Auftreten von Krankheits-
zeichen in der V. Generation eine Anteposition des Krankheitsbeginnes
annehmen, die, wie Kehrer auf breiter Unterlage darlegt, bei der Nach-
kommenschaft verschiedener Huntington-Familien zu beobachten ist.
Ob auch in unserer Sippe eine solche Anteposition vorliegt, ist nicht
ohne weiteres zu entscheiden; jedenfalls ist zu bedenken, dafl die drzt-
liche Untersuchung, wie wir sie bei der V. Generation vornehmen konnten,
Symptome zur Feststellung brachte, die bei den &lteren Generationen
der Laienumgebung, zum Teile wenigstens, entgehen muBlten, und es
ist auch zu beriicksichtigen, daB die Angehérigen ein Familienmitglied
in der Regel erst dann als krank bezeichnen, wenn die choreatische
Unruhe deutlich hervortritt; man wird daher im allgemeinen den ana-
mnestisch ermittelten Zeitpunkt des Krankheitsbeginnes in fritheren
Generationen weiter zuriickzuverlegen haben, als es nach einer sum-
marischen Anamnese zunichst scheinen kénnte. Dies erhellt bei unseren
Fillen schon aus den gelegentlichen Angaben, dal der oder jemer Fa-
milienangehérige ,,schon wor der FErkrankung® auffillige Verénde-
rungen geboten habe: von zwei unserer, mit 39 bzw. 30 Jahren ver-
storbenen Kranken (II/3 und IV/12) heifit es, sie seien ,;noch nicht
krank- gewesen, wiren es aber unverkennbar geworden®. Genau wird
iibrigens selbst der Arzt — bei der auBerordentlich schleichenden Ent-
wicklung des Leidens von kaum merklichen Anféngen aus — den Krank-

22%
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heitsbeginn nie festsetzen kénnen, um so zuverlissiger freilich, je mehr
die Kenntnis der Frithsymptome ausgebaut wird.

Uber die einzelnen Fille liegen folgende Angaben vor:

I/1 Franziska 8., geb. 1800, mit etwa 70 Jahren gest., ist die erste Trigerin
der Vererbung, die anamnestisch aufzufinden war. Sie soll gegen das 30. Lebens-
jahr erkrankt sein, und zwar angeblich infolge des Schreckens iiber den Brand
des eigenen Hauses. Vorher sei sie vollkommen gesund gewesen, wie es auch ihre
Eltern und Geschwister angeblich waren. Auf der Héhe der Krankheit fortwahrend
.,GliederverreiBungen®, Sprache nur zur Not verstindlich; sie sei nirgends zu
halten gewesen, habe gewdhnlich nach 1-—2 Wochen ihr Biindel gepackt und sei
heimlich fortgewandert, bis sie wieder irgendwo von Verwandten oder Bekannten
aufgegriffen wurde.

Die Angabe, daB bei der Stammutter (I/1) unserer Huntington-Sippe
die Bewegungsunruhe gegen das 30. Lebensjahr schlagartig (nach dem
erwahnten Brandungliick) eingesetzt habe, wird man mit einiger Zuriick-
haltung hinnehmen. Man koénnte eher an eine plotzliche Verschlech-
terung denken, etwa unter der Annahme, daf eine psychogene Reaktion,
die schon in leichtem Grade vorhandenen Symptome verstarkte, viel-
leicht in der Weise, daB unter dem Einflull des psychischen Traumas
Hemmungen zum Wegfall kamen, die eine willkiirliche Unterdriickung
oder Verschleierung einer bis dahin nicht auffalligen choreatischen
Unruhe erméglicht hatten.

Aus der II. Generation waren von 11 Kindern 3 klein gestorben,
eine Schwester (II/4) sei in jungen Jahren gestorben, tiber sie und das
Schicksal ihrer evtl. Nachkommenschaft ist nichts bekannt. Von den
iibrigen 7 Geschwistern waren 6 mit dem Leiden behaftet:

112 Josefa S., geb. 18217, gest. iiber 70 Jahre alt, angeblich um das 40. Lebens-
jahr erkrankt; auffillige ,,Verrenkungen® der Arme und Beine, lebhaite Kopt-
bewegungen, stindiges Grimmassieren. Im aligemeinen gutmiitig, doch sehr eigen-
sinnig, sei immer mit der brennenden Lampe im Hause herumgegangen, habe es
sich nicht nehmen lassen, auf Sessel zu steigen, obwohl sie mehrfach dabei zu Fall
kam. Keine Kinder.

I1/3 Alois 8., Gastwirt, geb. 1828, gest. 1867, also mit 39 Jahren, offenbar
bevor die Krankheit voll zum Durchbruch gekommen war. Man habe noch nicht
viel gemerkt, aber es seien doch schon sichere Anzeichen des Leidens da gewesen
(leichte Zuckungen). Uber die personliche Eigenart war nichts zu erfahren.

II/5 Wilhelm ., GelbgieBer, geb. 1833, gest. mit etwa 60 Jahren. Beginn der
Erkrankung um das 30. Lebensjahr, mit 40 Jahren habe er kaum mehr gehen
konnen, so habe es ihn ,,herumgerissen®, sei ein paarmal in Auslagefenster gestiirzt.
Ob er Nachkommenschaft hatte, konnte nicht in Erfahrung gebracht werden.

11/6 Johann S., Gastwirt, geb. 1835, gest. mit etwa 60 Jahren. Mit 30 Jahren
Beginn, mit 40 Jahren volle Entwicklung der Krankheit: Bewegungsunruhe in
allen Gliedern, auffsllige Kopf- und Rumpfbewegungen, Zuckungen im Gesicht, -
Sprache kaum verstindlich. Sei manchmal sehr aufgebracht gewesen. Er habe
von der Mutter den Wandertrieb geerbt, blieb angeblich in spiteren Jahren kaum
irgendwo linger als 14 Tage, sei oft ganz zerlumpt und voll Ungeziefer heimgekommen.
Kaum hatte man ihn wieder gereinigt und mit Kleidern versorgt, sei er eines Tages
wieder weg, von Ort zu Ort ziehend. Keine Kinder.
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I1/10 Peter 8., Gastwirt, geb. 1842, gest. mit 50—60 Jahren. Soll mit etwa
40 Jahren ,,dasselbe Krankheitsbild wie alle iibrigen®, doch micht in so lebhafter
_Auspriigung geboten haben. Sei mehrere Jahre von daheim fort gewesen, habe
aber nirgends Gliick gehabt. Von seinen beiden Kindern. soll ein Sohn mit etwa
20 Jahren gestorben sein, eine Tochter lebt; es ist den Befragten nichts bekannt,
daB sie krank wire, ihre beiden Kinder gelten fiir gesund.

11/11 Amalia 8., geb. 1864, gest. 1885. Krankheitsbeginn angeblich mit ungefahr
34 Jahren, sei ein ,,btypischer Krankheitsfall“ gewesen (Angabe ihrer Nichte 111/3).
Keine Nachkommen.

Tn der III. Generation findet sich nur eine sicher Kranke:

111/2 Anne K., Fabrikantengattin, geb. 1854, gest. 1904. Vor dem 30. Lebens-
jahr mit ,,Zittern und Wackeln® erkrankt, bald auffallige Gangstérung, wie bei
einem Betrunkenen, Kopfbewegungen, Grimassieren, lebhaftes Spiel der Hénde,
besonders auffallig beim Essen. Streckkrampfe der Beine im Sitzen. In den letzten
Jahren ganz hilflos geworden, alles sei ihr aus den Handen gefallen, habe nicht mehr
allein gehen ktnnen; angeblich habe zwei Tage vor dem pl6tzlichen Tod die Be-
wegungsunruhe vollkommen aufgehort. Keine Struma, von Blasenstérungen nichts
bekannt. Sei sehr empfindlich gewesen, immer beleidigt, duBerst leicht erregbar,
geringste Anlisse hétten zu heftigsten Affektaunsbriichen gefiibrt, bei zornmiitiger
Erregung habe sie (schon in den ersten Jahren der Erkrankung) viertelstundenlang
geweint und geschrien. In den spéteren Jahren ruhiger und gutmiitiger geworden,
immer aber sehr starrkoptig geblieben. Sehr gutes Gedéchtnis, erst gegen Ende ihres
Lebens mangelhafte Auffassung. In den letzten Jahren ,,religioser Wahn®, sei
stundeplang vor einem Muttergottesbild gekniet; von wahnhaften AuBerungen
nichts - bekannt.

In der IV. Generation sind unter 9 von 11I/2 stammenden Geschwistern
5 Triager der krankhaften Erbanlage:

IV/7 Anton K., Fabrikbesitzer, geb. 1874, gest. 1924. Erkrankte mit ungefihr
30 Jahren; als erstes sei eine immer mehr hervortretende Starrkopfigkeit auf-
gefallen, der schlieBlich der ganze Besitz zum Opfer gefallen sei, er habe die un-
sinnigsten Anordnungen getroffen, habe keinen Rat befolgt, sich zwar alles ruhig
sagen lagsen, dann aber gerade das Gegenteil gemacht. Trotz seines Eigensinnes
sehr gutmiitig, freigebig, hitte alles verschenkt. Friihzeitig sei die vorniiber-
gebeugte Korperhaltung zu beobachten gewesen und eine auffillige Gangstérung.
Beim Sitzen Streck- und Spreizkrimpfe der Beine. Starkes Grimassieren, Kopf-
und Rumpibewegungen, Hinde in stindiger Unruhe, Sprache zum SchluB ganz
unverstindlich.

IV/12 Johann K., Fabrikbesitzer, geb. 1884, 1914 im Kriege gefallen. Mit
dem typischen Krankheitsbild vertraute Familienmitglieder versichern, daf3 er
»ganz bestimmt krank geworden wire“, man habe es ihm schon angemerkt. Es
sollen Zuckungen im Gesicht und in den Hénden bestanden haben. Seiein etwas
unsteter Charakter gewesen, habe keinen ordentlichen Lebenswandel gefiihrt.

Die drei weiteren Geschwister (IV/9, 10, 11) konnten einer genauen Untersuchung
unterzogen werden, unter ihnen befindet sich die Probandin der fritheren Arbeit,
Frau Irene Weisler (IV/11), die 1927 in einem Diakonissenheim, in das sie inzwischen
abgegeben worden war, nachuntersucht wurde. IV/9 (Rosa H.) wurde 20 Monate
vor ihrem Ableben in ihrer Wohnung untersucht, IV/10 (Maria R.) 1925 in ihren
héuslichen Verhiltnissen, 1927 in einer Pflegeanstalt. ’

IV/9 Rosa H., Fabrikantengattin, geb. 1878, gest. 1927. Untersuchung im -
Juni 1925. P. soll schon als Madchen mit 19, 20 Jahren die eigentiimliche vorniiber-
geneigte Haltung beim Gehen gezeigt haben, sie sei auch eigenartig steif gegangen,
,»wie wenn sie einen Stock geschluckt hitte*. Nach Aussage ihres Mannes anfinglich
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eine musterhafte Hausfrau; als erstes Krankheitszeichen sei ihm eine umsténd-
liche Putzwut aufgefallen, P. sei nie mehr mit ihrer Arbeit fertig geworden. Zu-
nehmender Eigensinn, fiihlte sich leicht zuriickgesetzt, konnte sich iiber vermeint-
liche Formfehler tagelang nicht beruhigen. Zeitweilig sei sie bosartig gewesen,
habe verschiedene Leute mit dem Messer bedroht. ,,Erkrankt‘‘ sei sie mit etwa
28 Jahren, um das 30. Lebensjahr schon ziemlich hochgradige Bewegungsunruhe,
habe viel zerschlagen, sei sehr laut und lebhaft geworden; die Sprache wurde bald
schlecht verstindlich, Gang frith schon schwer gestort, P. glaubte dabei aber immer
sehr gut zu gehen. Uberhaupt keinerlei Krankheitseinsicht. Um die Mitte der
Dreiflig erhebliche Verschlechterung, lie einmal, auf dem Rand des Bettes ihres
12jahrigen Sohnes sitzend, unter sich gehen, ohne sich auch nachtriglich etwas
daraus zu machen. Mit 36 Jahren zum erstenmal Klagen iiber Schluckbe-
schwerden.

Objektiv: Stark reduzierter Allgemeinzustand, greisenhaftes Aussehen der
49jahrigen Kranken, die den Eindruck einer Verblodeten macht. Sehr spérliche,
hochst einformige sprachliche AuBerungen, gibt mit eigentiimlich monotoner,
GepreBter Stimme stereotype, haufig lnadaquabe Antworten, oft perseverierend:
»gerne®, ,,schmeckt gut®, ,,will fett werden®. Der Untersuchung unterwirft sich
P. mit gréfiter Geduld, Aufforderungen befolgt sic aber nur sehr mangelhaft oder
iberhaupt nicht.

Innere Organe ohne Befund, keine Ausfille von seiten der Hirnnerven nach-
weisbar, Bauchdeckenreflexe anscheinend symmetrisch, aber schwach auslésbar.
Grundgelenkreflex fehlt beiderseits. Rad. Per. Refl., Tric. S. Refl., Kniegelenks-
beugerreflexe und Patellarsehnenreflexe bei der Priifung nach Gowers-Trommer
symmetrisch normal auslosbar, rechts bei Priifung auf Dorsalklonus einige leichte
StéBe. Rechts im Gegensatz zu links bei Bestreichen der Fuflsohle Dorsalflexion
der groBen Zehe und Dorsalflexion des FuBes, manchmal leichte Verkiirzung der
gesamten rechten unteren Extremitit, gleicher Effekt bei energischem Kneifen einer
Hautfalte des Unterschenkels.

An den oberen Extremitéten geringe choreatische Bewegungsunruhe, Zeige-
finger und Mittelfinger machen rasche unwillkiirliche Bewegungen, weniger die
ibrigen Finger. Oft werden die Hinde lange Zeit ruhig zur Faust geschlossen ge-
halten. An den unteren Extremititen fast gar keine spontane Bewegungsunruhe,
selten symmetrische Beugerkrimpfe im Liegen. Lebhafte choreatische Bewegungen
— zu verschiedenen Stunden von wechselnder Stérke — im Bereich des Gesichtes,
dabei haufig symmetrische Bewegungen und Verharren auf der Héhe 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 fliichtigen ruckartigen Bewegung
der Bulbi gegen die Mittelstellung, dann schliefien sich die Lider, auf wiederholte
Aufforderung zu 6ffnen nur leichte Ansiitze dazu, dabei fortwéhrendes Vorsich-
hinlachen, zeitweise einige Steigerung der allgemeinen Bewegungsunruhe im
Gesicht, an den Handen, aber kein Offnen der Augen (durch 5 Minuten) schlieBlich
fliichtiges Aufreissen der Augen, die gleich wieder fest geschlossen werden, hernach
wiederholte ruckartig sich steigernde Orbiculariskontraktionen. Mundéffnen und
Zungezeigen stofit auf dhnliche fast uniiberwindliche Schwierigkeiten, es kommt
meist nur zu ganz fliichtigen unvollkommenen Bewegungsansitzen, auch wenn
sich P. noch so sehr bemiiht, so z. B. wenn ihr von der Pflegerin Bier angeboten
wird, das zu ihren hochsten Geniissen gehoren soll: sie bringt lange den Mund

1 Abwirtsdringen der Patella mittels quergestellten runden Plessimeters bei
gestrecktem Kniegelenk (in Riickenlage), Schlag mit dem Hammer distalwarts in
der Liangsrichtung der Extremitit.
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nicht auf, grimmassiert lebhatt, einige Male gelingt es ihr halb, endlich sperrt sie
den Mund ruckartig weit auf, hat dann ziemliche Miihe, das ihr eingeflofte Getrank
zu schlucken.

Zugreifen: der linke Arm wird fliichtig gehoben, fillt gleich wieder zuriick,
will neuerdings zugreifen, die in den Grundgelenken gebeugten Finger strecken
sich und beugen sich wieder, nun kommt P. nahe am Ziel vorbei, 148t den Arm noch
einmal sinken, kommt endlich nach einigen Schwankungen zum hingereichten
Gegenstand. Beim gleichen Versuch rechts macht P. wohl einige Ansitze, greift
aber nicht zu, antwortet auf jede neue Aufforderung: ,,gerne®.

P. kann sich noch selbsténdig aufsetzen, kann aber nicht mehr allein stehen
und gehen, sie wird von ihrer Wirterin mehr geschoben und gezogen, als daB sie
selbst geht:

Wenn man die P. in den oft sebr langen Phasen geringerer choreatischer Unruhe
beobachtet, fallt ein ziemlicher Mangel an physiologischen Bewegungsantrieben
auf, zugleich auch eine Leere des Gesichtsausdruckes.

Bei passiven Bewegungen st68t man auf auBlerordentlich wechselnde Spannungs-
verhiltnisse der Muskulatur. Wihrend oft grofle Reihen von Bewegungen voll-
kommen frei gefunden werden, ja manchmal geradezu als hypotonisch imponieren,
werden die passiven Bewegungen andere Male durch oft sehr kriftige Gegen-
spannungen behindert, die das eine Mal gleich 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 gelegentlich fast bis zur Uniiberwindlichkeit, reiien plétzlich ab,
um dann wieder bei einer Reihe von Bewegungen neuerlich hervorzutreten. , Mit-
unter findet man sie bei laingeren Versuchen immer nur in einer Muskelgruppe,
hernach mehr in den Antagonisten dieser Gruppe, spéiter hier wie dort, so da8 dann
die Bewegung nach beiden Richtungen gehemmt wird. Einzelne Muskeln sprechen
zu einer Zeit ziemlich regelméfig und ausgiebig an, zu anderer Zeit aber so gut
wie gar nicht, in gewissen Muskeln sind nur selten oder iiberhaupt nie Spannungen
zu erzielen.

Gepriift wurde vorwiegend das Verhalten der Muskulatur an den groBen Ge-
lenken der Extremititen, vor allem der Ellbogen- und Kniegelenke, die sich wegen
ihrer Exkursionsbreite und bequemen Priifbarkeit zur Untersuchung besonders
eignen, nicht zuletzt auch wegen ihrer groBen Muskelmassen, bei denen wohl auch
die Fehler der an sich groben Methode passiver Bewegungen weniger ins Gewicht
fallen (in den Muskeln kloiner Gelenke entgehen Spannungen geringen Grades
leichter der Wahrnehmung). Nachstehend se.en kurz einige Untersuchungsprotokolle
wiedergegeben: :

Schultergelenksbewegungen rechts (Abduction und Adduction): bei etwa
50maliger Wiederholung nie ein Widerstand. Bei einem spiteren Versuch gleich
von Anfang an Widerstand bei der Abduktion, durch eine Reihe von Bewegungen
anhaltend, dann wieder einige ganz weiche Bewegungen, schlieBlich neunerlich
Widerstand bei der Abduktion.

Schultergelenksbewegungen links: wahrend der M. pectoralis, durch 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 Streckbewegungen rechts achtmal
Widerstand bei der Beugung, fiinfmal bei der Streckung, links sechsmal bei der
Beugung, achtmal bei der Streckung. Spiter unter 100 Bewegungsfolgen rechts
22mal Widerstand bei der Beugung, 11mal bei der Streckung, unter 200 Bewegungs-
folgen links 52mal deutlicher Widerstand gegen die passive Beugung, kaum einmal
ein nennenswerter Widerstand wiahrend der passiven Streckung. Bei weiteren
Versuchen iiberwogen nur selten die Widerstande bei der passiven Streckung,
im allgemeinen sprach die Streckmuskulatur leichter an.
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Bei passiven Bewegungen in den Kniegelenken einige Male nur bei der Streckung
‘(hier mit Vorliebe) oder nur bei der Beugung, andere Male nach beiden oder nach
keiner Richtung ein Widerstand.

Ahnlich unberechenbar ist das Auftreten des Gordonschen Phinomens (5»Sekun-
dérphénomens® 1) des im AnschluB an dén Patellarreflex zutage tretenden Krampfes
des Quadriceps cruris. Man kann in einem bestimmten Zeitpunkt 50mal hinter-
einander die Patellarsehne beklopfen und bekommt immer nur eine einfache Reflex-
zuckung, zu anderer Zeit unter gleichen duBeren Versuchsbedingungen (Hiiftgelenk
und Kniegelenk im Liegen passiv leicht gebeugt) folgt jeder Reflexzuckung —
bei 30 Versuchen — ein langerer oder kiirzerer Quadricepskrampf, durch den der
Unterschenkel in voller Streckung abgehoben wird, um mit einem Male oder in
mehreren Absitzen wieder abzusinken. Man kann, wenn man wihrend des ersten
Absinkens mit dem Hammer gegen die Patellarsehne schligt, den Quadriceps-
krampf immer wieder auf die volle Hohe bringen. Wenn man in Zeitabschnitten,
in denen sich das Sekundarphéinomen erzielen 148t, passive Bewegungen im Knie-
gelenk austiihrt, so st68t man in der Regel auf deutlichen Quadncepsw1derstand
wenn man in solchen Phasen einer Spannungsbereltschaft bei passiv erhobenem

' und unterstiitztem Oberschenkel den Unterschenkel in volle Streckung bringt und
ihn dann losldBt, wird er alsbald durch einen Quadricepskrampf am Absinken
verhindert, wihrend erzu Zeiten, in denen sich bei passiven Kniegelenkshewegungen
kein Quadricepswiderstand einstellt, jedesmal ungehemmt auf die Unterlage fallt;
zwischendurch oder im Anschluf8 daran vorgenommenenes Beklopfen der Patellar-
sehne hat in solchen Phasen immer nur die einfache Reflexzuckung zur Folge
{zur Kontrolle wurde wiederholt durch Palpation und passive Bewegungen fest-
vestellt, dafl die Kniegelenksbeuger schlaff waren, daf also eine antagonistische
Behinderung des Sekundérphinomens nicht in Frage kam). In analoger Weise
gelang es bei geeigneter Lagerung der oberen Extremitit (Abduktion und Innen-
rotation im Schultergelenk so weit, da der Unterarm bei unterstiitztem Oberarm
frei in der Senkrechten herabhing) im AnschlulBl an das Beklopfen der Tricepssehne
gelegentlich einen tonischen Tricepskrampf auszultsen, der sich auch des ofteren
einzustellen pflegte, wenn man von der eben geschilderten Ausgangsstellung aus den,
passiv voll gestreckten Unterarm los lieB.” Die Kranke starb 20 Monate nach der
im September 1925 vorgenommenen Untersuchung angeblich unter kachektischen
Erscheinungen. Es wurde leider die Sektion nicht gestattet.

IV/10 Marie RB., Backermeisterswitwe, geb. 1880. Wurde ,,vor Begmn der
Erkrankung “ eigensinnig, was sie vorher angeblich gar nicht war; sie sei damals
auch sehr uwmsténdlich, langsam und ungeschickt geworden, putzte iiberall herum,
wurde mit nichts fertig, so auch mit dem Kochen nicht zur rechten Zeit, zerschlug
und verschiittete viel. Die Bewegungsunruhe habe (um das 30. Lebensjahr) in den
Hinden begonnen, spiter sei sie im Gesicht aufgetreten, der Gang sei noch ver-
haltnismaBig lange leidlich gut geblieben. Mit fortschreitender Erkrankung sei
Pat. sehr jahzornig geworden, habe viel ,,geschimpft und getobt*, seimitniemandem
mehr ausgekommen. Ihre Abneigung gegen bestimmte Personen &uflere sie riick-
sichtslos und unbedenklich, habe einmal auf offener Strafe eine Abteilung Militér,
der sie nicht ausweichen wollte, laut beschimpft. Zunehmender Starrsinn, sei
keinerlei Einwendungen zuginglich. Nachts wolle sie auf den Friedhof, bis 3, 4 Uhr
friith bleibe sie auf und krame in der Wohnung herum, sie steige trotz aller
Warnungen immer wieder auf Stiihle, von denen sie schon mehrfach herunter-
gefallen sei. Seit langem sehr unordentlich, bringe alles durcheinander, staple
allen alten Plunder auf; allmihlich vollkommene Vernachlissigung ihrer Person.
Nicht die geringste Krankheitseinsicht, ihre Umgebung sei krank, nicht sie; fiir

1 Vgl. O. Mayer und O. Reisch, 1. c.
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Lob sei sie sehr zuginglich, auf diese Art leicht zu gewinnen. Gedéchtnis offenbar
sehr gut, auch fiir Jiingsterlebtes.

Unter der Disziplin des Pflegeheims, in dem Pat. seit 2 Jahren untergebracht
ist, sei sie viel leichter zu halten. In den letzten Jahren hitten Inkontinenzerschei-
‘nungen bestanden, jetzt angeblich nicht mehr. Die Krankenschwester berichtet,
daB Pat. oft stundenlang auf dem Leibstuhl sitzen bleibe.

Befund Junt 1925: Aussehen dem Alter entsprechend, Pat. kommt dem Arzt
sehr freundlich entgegen, 148t die Vornahme zahlloser passiver Bewegungen willig
geschehen, fordert sogar den Arzt spontan zur Fortsetzung der Untersuchungen
auf. Befolgt alle an sie gerichteten Aufforderungen richtig, es bedarf aber oft einiger
Geduld, bis man die notige Aufmerksamkeit bei ihr erreicht. Stimmungslage
euphorisch. Neigung zu ,,spafhaften” Bemerkungen, iiber die sie sich selbst
sichtlich belustigt, kommt dabei lange nicht aus dem Lachen heraus. Einformige
Auflerungen mit endlosen Wiederholungen, spricht immer wieder, atuch wenn man
ihr keine Aufmerksamkeit schenkt. Vollkommen geordnet, bei einer orientierenden
Intelligenzpriifung lassen sich keine groberen Defekte nachweisen. Innere Organe
anscheinead ohne Befund. Keine Ausfille von seiten der Hirnnerven. Rechte
Pupille und Lidspalte enger als die linke; méachtig entwickelte Struma. Bauch-
deckenreflexe kymmetrisch auslésbar, Grundgelenkreflex, Léri fehlt beiderseits,
Rad. Periostrefl., Tric.S.Refl. rechts = links normal. Der Quadriceps gibt bei
Priifung nach Gowers-Tromer, ebenso bei Schlag gegen die Patellarsehne in Bauch-
lage immer eine einfache Reflexzuckung. Wird derReflex bei freihingendem Unter-
schenkel ausgeldst, so folgt ihm jedesmal das Sekundérphénomen (langes Gestrecks-
halten des Unterschenkels, absatzweises langsames Zuriicksinken desselben).
Achillessehnenreflex rechts = links, ohne Besonderheiten. Bei FuBsohlenstreichen
links Grofzehenbeugung, rechts zundchst Dorsalflexion des FufBes, der dann in
dieser Stellung krampfhaft fixiert bleibt, bei weiterem FuBsohlenstreichen jedesmal
isolierte trige Dorsalflexion der groBen Zehe. Auf Kneifen der Wadenmuskulatur
oder der Haut des rechten Unterschenkels Dorsalflexion des FuBes und der
groflen Zehe. »

Die choreatische Unruhe betrifft hauptsichlich die Hals- und Nackenmuskulatur
(Dreh-, Wende- und Neigebewegungen des Kopfes), ferner die Gesichtsmuskeln, an
denen hiufig symmetrisch-synchrone, mitunter sekundenlang aufrecht bleibende
Kontraktionen beobachtet werden. In den Armen verhiltnismaBig wenig Spontan-
bewegungen, darunter selten solche von raschem Ablauf; oft durch mehrere Sekunden
Verharren in einer zufillig erreichten Stellung; wiederholt sieht man an der linken
Hand die Finger 1-—3 in gespreizter und gestreckter Haltung, dabei den 4. und
5. gebeugt. In der rechten Hand hilt die Pat. withrend der Beobachtung standig ihr
Taschentuch und fahrt sich damit immer wieder zum Mund (vermehrte Salivation 9).
An den unteren Extremitaten ist im Sitzen in der Regel keine Bewegungsunruhe
zu bemerken, in Riickenlage einige wenige Male Beugekrampfe, beim Aufsetzen
Quadricepskrimpfe. Haltung der Wirbelsaule beim Gehen und Stehen steif, gerade

" oder aber etwas nach vorniiber gebeugt, hie und da plotzlich Zusammenknicken
in der Wirbelsiule, dem sofort Wiederaunfrichten folgt. Steigerung der Bewegungs-
unrube im. Affekt.

‘Passive Bewegungen begegnen nirgends einem dauernd verinderten Widerstand,
abgesehen von der passiven Supination; sobald man einen Arm ausliBt, geht er
sofort wieder in die Pronationsstellung zuriick, in der Pat. auch spontan immer
die' Unterarme halt. Fifle im Liegen meistens in der Flucht des Unterschenkels,
also vermehrte Plantarflexion. Im allgememen passive Bewegungen zeitweise
vollig frei, dann wieder nach dieser oder jener Richtung behindert. Wiederholt
begegneten passive Kniegelenksbewegungen so groBem Widerstand, daB weder
eine Beugung noch eine Streckung mehr méglich war, gelegentlich unvermitteltes
Abreien des muskuliren Widerstandes.
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Die zweite, im Herbst 1927 stattgehabte Untersuchung ergab eine wesentliche
Hebung des allgemeinen Erndhrungszustandes (Pat. diirfte 15—20 kg zugenommen
haben). Die Sprache hat sich verschlechtert, oft lautes, langgezogenes (wicherndes)
Lachen, die Schrift ist jetzt kaum mehr zu entziffern.. Bauchdeckenreflexe fehlen
im Gegensatz zu friiher (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 Stehen
wie im Sitzen (Beugebewegungen wie bei einer BegriiBung, Drehbewegungen).
An der linken oberen Extremitit lebhaftere Bewegungsunruhe als rechts, oft Ver-
harren die oberen GliedmaBen in ganz vertrakten Stellungen: z. B. in symmetrischer
ausgiebiger Beugung der pronierten Hénde 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 nachzufahren). Pectoralis-
zuckungen, die bei Irene Weisler so vordringlich waren, sind bei Marie R.
(wie dies tibrigens auch fiir Rosa H. IV/9 gilt) sehr selten. Quadricepskrimpfe
stellen sich jetzt im Sitzen zwar meist symmetrisch, hiufig aber auch nur links
ein; im Liegen zeigt das linke Bein mehr Unruhe. Wihrend einer iiber eine halbe
Stunde dauernden Beobachtung werden beiderseits nur spérliche und fliichtige
Zehenbewegungen gesehen, rechts fast ausschlieflich Dorsalflexion einzelner Zehen,
links iiberwiegend Plantarflexion.  Bewegungsunruhe im allgemeinen phasenhaft
wechselnd, im Affekt gesteigert. Gang breitspurig, steif, Schritte sehr ungleich-
miBig, hie und da auffallig stérende Zwischenbewegungen: ein Bein wird plotzlich
im Hiftgelenk stark gebeugt, nach innen rotiert, dann stampfend aufgesetzt.
Beim Stehen hé’mufig Wechseln des Standes, das linke Bein bleibt fast nie in Ruhe,
wird mit der Spitze oder mit der Ferse an den lateralen Fufirand aufgesetzt. Ge-
legentlich kurzes Einknicken in beiden Kniegelenken, hiufig Anteflexion des
Rumpfes. Beim Versuch einer Priifung auf Romberg gibt sich Pat. alle Miihe, die
rechte FuBspitze an die linke heranzubringen, aber der linke Fuf macht die Be-
wegung nach links mit, so dreht sich Pat. mehrmals im Kreise herum, bringt die
Fiifle nicht aneinander. Auf wiederholte Aufforderung macht sie mehrere erfolglose
Versuche, die Augen zu schlieBen, was ihr hochstens ganz fliichtig gelingt. Zum
Zungenzeigen ist Pat. nicht zu bringen, streckt sie manchmal nur ein wenig und nur
fliichtig vor. Willkiirbewegungen im Bereich der oberen Extremititen rechts besser
als links. Raschere Bewegungsfolgen kann Pat. nirgends leisten, besonders links
Verlangsamung und Stocken, hiufig storende Zwischenbewegungen. Beim Zugreifen
wird die linke Hand oft nahe dem Ziel wieder weggerissen, es treten Spreiz- und
Streckbewegungen der Finger in den Vordergrund, nach lingerem Kampf gelingt
die Erfassung des vorgehaltenen Gegenstandes. Rechts erreicht Pat. das Ziel
meist in einem Zuge. Kompliziertere Bewegungen werden héchst mangelhaft
ausgefiihrt, oft ist kaum ein Ansatz dazu zu erkennen; spontane Willkiirbewegungen,
besonders solche, die keine besondere Aufmerksamkeit erfordern, gelingen verhalt-
nism#Big gut. Pat. kann sich allein an- und auskleiden, it allein, braucht dazu
aber sehr lange, zumal es ihr oft schwer gelingt, z. B. ein Stiick Brot zu ergreifen
und zum Mund zu fithren. Beim Versuch, das Kreuzzeichen zu machen, bringt
Pat. es nur dahin, mit dem Handriicken Stirne, Mund und Brust fliichtig zu beriithren.
Es scheint keine Herabsetzung der groben Kraft zu bestehen; keine Anhaltpunkte
fiir Sensibilitidtsstorungen.

Bei passiven Bewegungen st6Bt man so ziemlich in allen Muskelgruppen auf
gelegentliche Spannungen verschiedener Intensitét, mit groBter RegelmaBigkeit
und sehr stark ausgepragt findet man sie bei passiven Kopf- und Rumpfbewegungen,
an der linken oberen Extremitit hiufiger und stirker als an der rechten. Im
Bereich der unteren GliedmaBen reagiert am regelméBigsten der linke Quadriceps,
an den Zehen konnten beiderseits Streckerversteifungen erzielt werden, erhéhte
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Beugerspannungen aber nur links (rechts wurden auch keine spontanen chorea-
tischen Zehenbeugerkontraktionen beobachtet). Dauernd leicht vermehrter Wider-
stand seitens der Plantarflektoren der FiiBe wie auch der Pronatoren der
Hénde. .

Ahnlich wie beim Loslassen des passiv frei erhobenen Unterschenkels Quadriceps-
krampie ihn am Absinken verhindern, stellen sich Deltoideuskrampfe ein, wenn man
die zur Wagrechten erhobenen oberen Gliedmafien auslafit, die Arme bleiben dann
durch eine Reihe von Sekunden ausgebreitet in der Luft. Der Unterarm bleibt meist
eine Zeitlang in Beugehaltung, wenn man ihn nach passiver Erhebung bis zur
Horizontalen auslaBt oder in Streckhaltung, wenn man bei innenrotiertem und
abduziertem Oberarm den gestreckten Unterarm fallen 148t Im Anschluf} an
den Tricepssehnenreflex konnte kein Sekundirphidnomen erzielt werden.

Die typischen Widerstandsreaktionen — Zug- und Stauchreaktionen am Arm
und am Bein 2 — sind in allen 4 Extremititen immer wieder auslosbar, mit Aus-
nahme des Zehenhakelns rechts. Fingerhakeln links mitunter schwieriger aus-
zuldsen als rechts, wenn aber die linke Hand einmal eingehakt ist, bleibt sie auch
minutenlang hingen, dabei ofter stoBweise Verstarkung der Fingerbeugekontrak-
tionen (anscheinend durch choreatische Zuckungen bedingt). Stauchreaktion an
der rechten oberen Extremitdt nicht immer so gut ausloshar wie links; Stauch-
reaktion an der linken unteren Extremitat leichter erzielbar und kriftiger als an
der rechten, wo auch das Sekundirphinomen und die Streckkrimpfe im Sitzen
seltener sind. Rechts ist an den Zehenbeugern kein Hakeln erzielbar; diese Muskel-
gruppe zeigt auch keine choreatischen Spontanbewegungen und 148t sich auch nicht
durch passive Bewegungen in erhéhte Spannung versetzen. Links Zehenhakeln
meist zwar nicht auf den ersten Griff, jedoch lange und kréiftig auslosbar. Die
Widerstandsreaktionen lassen sich unabhingig von der Stellung der distalen Gelenke
hervorrufen, wodurch sie sich von den Stiitzreaktionen, wie sie Schwabd am
Menschen beschrieb, unterscheiden.

Alle Spannungsphénomene (die durch gewdhnliche passive Bewegungen aus-
losbaren wie auch die erwihnten Widerstandsreaktionen) kann Pat. anscheinend
willkiirlich 16sen, es vergeht allerdings bisweilen einige Zeit, bis der Auftrag zur
Entspannung ausgefiihrt wird, die am raschesten gelingt, wenn man von der Pat-
eine Bewegung verlangt, deren Ausfiihrung eine Losung der bestehenden Muskel-
kontraktionen erfordert: wenn man z. B. einen Tricepskrampf erzielt hat und nun
der Pat. auftragt, mit der Hand zum Gesicht zu fahren, 16st sich die Unterarm-
streckerspannung augenblicklich. .

IV/11 Irene Weisler (Probandin der ersten Mitteilung), Nachuntersuchung 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 Verdnderung; es ist bemerkenswert,

1 Vgl. dazu die in unserer Klinik gemachten einschlagigen Beobachtungen
bei Chorea minor. Mayer, C.: ,,Uber reflektorisch auslosbare Spannungsphiriomene
im Rahmen des choreatischen Syndroms.“ Dtsch. Z. Nervenheilk. 89, 90 (1926).

% Die Zugreaktion an der oberen Extremitit wird ausgelost, indem man die
Finger des Pat. in die eigenen einrollt und daran unter Abhebung der Extremitit
zieht (Fingerhakeln), die Zugreaktion an der unteren Extremitit, indem man
den quergestellten Zeigefinger an die Gegend der Grundphalangen der Zehen
preBt und gleichzeitig den Fufl von der Unterlage abhebt (Zehenhakeln), die Stauch-
reaktion, indem man gegen ‘die (nicht voll gestreckte) obere oder untere Extremitit
einen Stauchungsdruck austibt. Niheres iiber die Technik der Auslésung dieser
Widerstandsreaktionen siehe: Mayer, C. und O. Reisch: ,,Uber die Widerstands-
bereitschaft des Bewegungsapparates (Gegenhalten Kleists) und iiber krankhafte
Greifphénomene. Dtsch. Z. Nervenheilk. 102, 28 (1928).
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dafl Pat. sich an alle méglichen Kleinigkeiten aus der Zeit ihres Aufenthaltes an
der Klinik erinnert, wiederholt auf ihre guten ,,Witze* zu sprechen kommt, die
er sich damals geleistet, und hierbei dieselbe kindische Eitelkeit bekundet wie
seinerzeit.

Wir hatten berichtet, daB die hiufigen Pectoraliszuckungen bei linger an-
haltender Abduction von iiber 120° verschwinden. Analoge Beobachtungen konnten
diesmal am Triceps, Biceps, den Hand- und Fingermuskeln und am Quadriceps
gemacht werden, soferne die Muskeln maximal gedehnt und in der extremen
Gelenksstellung léngere Zeit fixiert blicben. Es wurde festgestellt, daB eine leichte
Dauerspannung der Sprunggelenke auch heute noch wie 1925 besteht, im iibrigen
aber von einer Versteifung nicht die Rede sein kann; die bei passiven Bewegungen
auslosbaren Muskelspannungen sind genau so nachweisbar wie 1925. Man bekam
diesmal den Eindruck, daf die Spannungsphénomene vor allem in jenen Muskel-
gruppen erzielt ‘werden kénnen, die von der choreatischen Unruhe vorwiegend
betroffen sind (Nacken-, Halsmuskulatur, Ellbogengelenk und Fingermuskulatur}
und daf} sie andererseits nicht zu bekommen sind in Muskelgruppen, die so gut wie
keine choreatischen Bewegungen zeigen (Zehenmuskulatur). Ahnliche Beziehungen
bestehen anscheinend auch zwischen der Verteilung von choreatischer Unruhe
und der Auslésbarkeit von Widerstandsreaktionen; sowohl die Stauchreaktion
wie auch die Zugreaktion (Fingerhakeln) war an der rechten oberen Extremitat,
wo lebhaftere spontane Unruhe bestand, leichter und ausgiebiger zu erreichen als
links, dabei sprach beiderseits der Triceps bei der Stauchreaktion leichter an als
der Biceps bei der Zugreaktion (es iiberwiegen die spontanen choreatischen Strecker-
kontraktionen iiber die der Beuger des Ellbogengelenkes). Die hauptsiachlich durch
Quadricepskontraktion gekennzeichnete Stauchreaktion an den unteren Extremi-
titen war beiderseits leicht zu erhalten, Zehenhakeln hingegen bei zahlreichen
und zu verschiedenen Zeiten vorgenommenen Versuchen auf beiden Seiten nicht.
Wie bei Marie R. (IV/10) sind auch hier die Stauchreaktionen an den oberen und
unteren Extremitiaten bei beliebiger Stellung der distalen Gelenke auslosbar. Bei
Anwendung unserer Technik zur Auslésung der Widerstandsreaktionen gelangt
man gewohnlich zu ausgiebigeren und viel linger anhaltenden Muskelkontraktionen
als bei der Vornahme der iiblichen passiven Bewegungen. Dies. gilt sowohl fiir
die Quadricepskontraktionen bei Stauchungsdruck wie auch fir das Phinomen
des Fingerhakelns. Die Widerstandsreaktionen sind ebenso wie die Spannungen
bei einfachen passiven Bewegungen nicht immer gleich gut zu erhalten, in beiden
Fallen kommt es gelegentlich zu einem unvermittelten AbreiBen der Spannung,
die im iibrigen jederzeit von der Pat. willkiirlich gelést werden kann. So macht
es z. B. der Pat. keine Schwierigkeiten, die als Zugreaktion an der oberen Extremitat
erzielte Muskelspannung aufzuheben, um mit der Hand eine ihr. aufgetragene
Bewegung auszufiihren.

Ein Uberblick iiber das beigebrachte Material 1a6t keinen Zweifel
dariiber, daB nicht nur die Fille, die von mir untersucht werden konnten
(IV/9, 10, 11), der Chorea Huntington zuzurechnen sind, sondern daf
auch bei den Erkrankten, iiber die nur anammnestische Angaben vor-
liegen, die Diagnoge hinlénglich gesichert ist.

Bei allen Familienmitgliedern bestanden neben der choreatischen
Unruhe auch mehr oder weniger charakteristisch sich heraushebende
psychische Stirungen. Was nun zunichst die psychischen Verinde-
rungen bei den personlich untersuchten Féllen, die ein voll ausgebildetes
Krankheitsbild darboten, anlangt, so ist beziiglich der Kranken Rosa H.
(IV/9) zu sagen, daB die Gewinnung eines regelrechten psychischen



Studien an einer Huntington-Sippe. 8389

Kontaktes nicht méglich war, da die meisten Fragen in stereotyper
Weise mit ,,gerne’ beantwortet wurden oder mit der Versicherung
,,will fett werden® (letzteres anscheinend in Zusammenhang mit der
starken Konzentrierung der Interessen der Kranken auf das Essen).
So gewann man den Eindruck einer schweren Verarmung an psychi-
schen Inhalten. Beriicksichtigt man aber die eigenartigen Storungen
im Ablauf der motorischen Vorginge, die die Kranke bot, die sich z. B.
darin duBerten, daB, wenn P. aufgefordert wurde, die geschlossenen
Augen zu offnen, dies erst nach minutenlanger Bemiihung erfolgte
— als Ausdruck einer hochgradigen Erschwerung der Innervations-
findung — so wird man immer daran denken miissen, daf eine Be-
eintrichtigung in den Abldufen psychischer Vorginge im Sinne von
Einstellungsstérungen auch bei der Erschwerung der Fiihlungnahme
mit der Kranken in Betracht kommen kénnte.

Das psychische Verhalten von Marie R. (IV/10), die sich ebenso wie
Irene Weisler in einem wesentlich weniger vorgeschrittenen Stadiam
des Leidens befand, entspricht in allen wesentlichen Punkten dem bei
letzterer schon zur Zeit der klinischen Beobachtung im Jabre 1925
geschilderten Bilde. Im Vordergrund steht bei beiden Schwestern die
lappische, von keinerlei KrankheitsbewuBtsein getriibte Euphorie, mit
der auch die primitive Freude an vegetativen Geniissen in Einklang
steht, deren Befriedigung iibrigens auch bei Rosa H. (IV/9) zuletzt an-
scheinend die einzigen Interessen darstellten. So wie Rosa H. nach der
Anamnese in fritheren Zeiten zu Affekthandlungen besonders geneigt
war (sie ging wiederholt gegen die Umgebung mit dem Messer los) und
so wie auch die Fille in den fritheren Generationen zum Teil als jah-
zornig geschildert werden, sind sowohl Irene Weisler wie Marie R. durch
eine gewisse Reizbarkeit gekennzeichnet, durch eine Neigung zu hem-
mungslosen Affektausbriichen (kindisch-stiirmische Zirtlichkeitsbezei-
gungen, lebhafteste AuBerung der Freude, des Schmerzes, der Abneigung),
zu pathologischer Uberdauer aller Affekte (stundenlanges Weinen, zorn-
miitige Frregung oder unaufhérliches Lachen) und zu starrer affektiver
Einstellung gegen die Umgebung (unwandelbare Abneigung, unverséhn-
liches Nachtragen von Kradnkungen, aber auch unbedingte Anhénglich-
keit). Die affektive Eigenart unserer Kranken bedingt einerseits ein
leichtes Auskommen mit Personen, denen sie zugetan sind, anderer-
seits eine ewige Konfliktgefahr, die noch erhéht wird durch den Eigen-
sinn, die Unzugénglichkeit gegen alle Einwendungen, das Fehlen einer
Riicksichtnahme auf die Interessen anderer, wobei auch eine gewisse
Urteilsschwiiche zum Ausdruck kommt und das sichtlich gehobene
Selbstgefiihl noch eine besondere Note in das Verhalten bringt. Marie R.
(IV/10) will nachts auf den Friedhof, sie weicht einer Abteilung Militir
nicht aus, weil sie gerade mitten auf der StraBe gehen will. Ahnliches
wird auch von Anton K. (IV/7) berichtet, der im GroBen und Kleinen
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gerade das Gegenteil von dem tat, was man ihm riet, bis er seinen ganzen
Besitz verloren hatte. Die erhohte Selbsteinschitzung gibt den geeigneten
Boden fiir eine auffillige Empfindlichkeit, die es mit sich bringt, daB
die Kranken sich leicht vernachlissigt fithlen. Eine unbedeutende
Verletzung #uBlerer Formen verstimmt sie nachhaltig. Auch hier tritt
die Urteilsschwéche in den Motiven der Verstimmung oder in der Art
ihrer Auswirkung gelegentlich unverkennbar zutage: so konnte Rogsa H.
wochenlang micht dariiber hinwegkommen, daB eine Nichte in bester
Absicht, ihr den guten Weg zu iiberlassen, zu ihrer Rechten statt zu
ihrer Linken gegangen war; Irene Weisler, die sich monatelang dariiber
beklagt hatte, dafl ein Arzt sie bei der Aufnahme an die Klinik einige
Minuten warten lieB, entwickelte auf Grund dieses ,,VerstoBes den
Plan, den Arzt einmal zu einem Spaziergang einzuladen und ihn dabei
in den Bach zu werfen. Kommt, wie erwihnt, in all dem die Urteils-
schwiche deutlich zum Ausdruck, so sind doch andererseits, wie dies
schon flir Irene Weisler seinerzeit ausgefiihrt wurde, bei ihr die guten
Leistungen bei Lésung von Rechenaufgaben bemerkenswert gewesen;
auch bei Marie R. waren auf dem Weg der iblichen Intelligenzpriifung
(einfachere Rechenaufgaben, Zuriickzihlen, Erklirung von Sprich-
wortern usw.) keine groberen Ausfille nachweisbar. Ahnliches wurde
ja auch von anderen Autoren beobachtet, worauf schon anliBlich der
Mitteilung des Falles Irene Weisler hingewiesen wurde. Auch grébere
Storungen der Merkfahigkeit und des Gedéchtnisbesitzes lieBen sich
nicht nachweisen, in letzterer Hinsicht ist zu erwdhnen, daf nichtige
Kleinigkeiten aus fritheren Jahren gut in der Erinnerung behalten und
bei den verschiedensten Gelegenheiten vorgebracht wurden. Beachtens-
wert scheint uns eine gewisse in manchen Punkten hervortretende Ana-
logie des psychischen Verhaltens unserer Kranken mit den Charakter-
verdnderungen bei der ,,genuinen‘’ Epilepsie. Es seien hier inshesondere
hervorgehoben: die starke Betonung der Ichbeziehungen, das ver-
mehrte Geltungsbediirfnis, verbunden mit einer kindischen Empfing-
lichkeit fiir Lob und einer kleinlichen Uberempfindlichkeit, ferner die
Reizbarkeit, der Eigensinn und die starre affektive Einstellung, die
Enge des Interessenkreises und die Umstandlichkeit mit der stereotyp
immer wiederkehrenden Darstellungsweise. Dabei ist aber nochmals
zu betonen, dafB sich bei keinem Familienmitglied Hinweise auf epilep-
tische Symptome ergaben. Auf eine ,,gewisse Verwandtschaft der chorea-
tischen Degeneration zu den epileptischen (wie auch zu den schizo-
phrenen) Degenerationen™ hat neuerdings Kehrer hingewiesen.

Die charakteristische choreatische Bewegungsuniuhe betrifft bei den
3 cigenen Beobachtungen vorwiegend Gesicht und Kopf, an den Ex-
tremitdten die. oberen mehr als die unteren. Bewegungen rascheren
und ‘trigeren Ablaufes I6sen einander ab, langsame Bewegungen werden
hauptsichlich im Bereich des Rumpfes und Kopfes beobachtet, unter
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ihnen Bewegungen von torquierendem Charakter. Héufig kommt
es zu einem tonischen Verharren choreatischer Kontraktionen, -durch
die z. B. die Gliedmafen mitunter durch eine Reihe von Sekunden
in bizarren, bisweilen symmetrischen Stellungen festgehalten werden,
die zum Teil dem Typus athetotischer Stellungen entsprechen.

Es besteht in einzelnen Korperabschnitten eine Tendenz zu ,,foni-
schen Dauerhaltungens, so im Falle IV/10 und 11 zu einer Neigung der
Wirbelséule nach vorne (durch Vorwirtsdrehung des Beckens in den
Hiiftgelenken), im Falle IV/9 und 10, zum Teil auch 11 begegnet man
torticollisartigen Kopfhaltungen; die oft lingere Zeit ruhig eingenommen
werden, oder in die der Kopf immer wieder zuriickkehrt. Die trigen,
zum Teil torquierenden Kopf- und Rumpfbewegungen und die Neigung
zn den eben erwdhnten Haltungen ergeben Beziehungen zum torsions-
dystonischen Syndrom. Als Dauerhaltung sei noch im Falle 1V/10
die Pronationsstellung der Hande erwihing, in die diese nach jeder passiven
Supination gleich wieder zuriickkehren, ferner die vermehrte Plantar-
flexion der Fiie im Falle IV/11 und, weniger ausgepragt, bei IV/10.
Als Pradilektionshaltung (,,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; bei dieser ,,Ruhe-
haltung® findet sich kein dauernd vermehrter Widerstand gegeniiber
passiven Bewegungen, wihrend die ,,tonischen Dauerhaltungen (so
die vermehrte Plantarflexion) mit einer stindig erhdhten Spannung (der
Plantarflektoren) einhergehen. Soweit es sich, wie oben fiir Kopf und
Rumpf erwithnt, nur um eine Tendenz zu solchen Dauerhaltungen handelt,
findet sich natiirlich die vermehrte Spannung nur wihrend des Be-
stehens dieser Haltungen. Als Ruhehaltungen, die anscheinend ein
Minimum von choreatischer Unruhe gewéhrleisten, kénnte man auch
gewisse Hand- und Fingerhaltungen auffassen, die die Kranken bis-
weilen lange Zeit einnehmen, ohne daf choreatische Zuckungen auf-
treten (oder hochstens sporadisch) und anscheinend, ohne daB dabei
eine vermehrte Spannung in den einzelnen Muskeln bestiinde. Rosa K.
(IV/9) hielt durch eine Reihe von Minuten die Hinde zur Faust ge-
schlossen; allerdings diirfte gerade bei dieser Kranken in Anbetracht
der langen Phasen geringer Bewegungsunruhe der SchluB, daB bei
gewissen Haltungen die choreatische Unruhe zuriicktritt, nur mit Vor-
behalt gezogen werden. Eher ist dieser SchluB bei Marie R. (IV/10)
und Trene W. (IV/11) gerechtfertigt: die erstere pflegte ofters die Hiande

! Die seinerzeit bei Irene W. (IV/10) beschriebenen Beugekrampfe der unteren
Extremitdten, die Verfasser diesmal bei der Nachuntersuchung tibrigens nur im
AnschluB an Hautreize im Bereiche der Fiie und Unterschenkel ~— und unmittelbar
hernach auch spontan iterierend — beobachten konnte und bei IV/9 und 10 nur
sehr selten ohne ersichtlichen duBeren Reiz auftreten sah, hitten eher Beziehungen
zu den ,,tonischen Dauerhaltungen® als zu den »»Ruhehaltungen®.
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zu schlieBen und dann die Féuste in die Schiirzentaschen zu stecken,
dabei trat die choreatische Unruhe namentlich in den distalen Gelenken
der oberen Extremitidten mehr zuriick, als etwa der mechanischen Hem-
mung hatte zugeschrieben werden kénnen, dhnlich war es bei Irene W.,
die im Liegen gerne eine Hand, und zwar mit Vorliebe die unruhigere
rechte, unter den Kopf legte, wonach dann die choreatische Unruhe
in der rechten oberen Extremitdt abnahm; daB hierbei die choreati-
schen Kontraktionen nicht etwa nur durch eine rein #uBerliche mecha-
nische Hemmung der Wahmehmung entzogen wurden, machte die
Beobachtung der Fingerbeugemuskeln wahrscheinlich, die in dieser
Haltung nur seltene und schwache Kontraktionen erkennen lieBen.
Es ist moglich, dafl, abgesehen von den Hautreizen, die hier in Frage
kommen, die mechanische Hemmung nicht nur eine etwaige Behinde-
rung des Bewegungseffektes der choreatischen Kontraktionen, sondern
auch eine Verminderung derselben zur Folge hatte. Bei Irene W. schien
mit der Beruhigung der rechten oberen Extremitit (wenn deren Hand
unter dem Kopfe lag) eine Zunahme der choreatischen Unruhe der
linken oberen Extremitdt einherzugehen; lagen beide Héinde unter
dem Kopf, dann nahmen anscheinend die choreatischen Bewegungen
des Rumpfes und der unteren Extremitéten etwas zu, so als ob der
choreatische Innervationsstrom nun in andere Bahnen gelenkt wire.
Im Affekt erfuhr die choreatische Unruhe in allen Fillen eine deutliche
Steigerung.

Die Bedeutung endauernder passiver Dehnung wurde schon seiner-
zeit im Falle Irene W. am Musc. pectoralis nachgewiesen, in dessen
unterer Portion bei anhaltender passiver Dehnung die choreatischen
Zuckungen alsbald verschwanden; das gleiche Verhalten konnte dies-
mal am Triceps, Biceps, an Hand- und Fingermuskeln und am Quadri-
ceps beobachtet werden, wenn man diese Muskeln durch lingere Zeit
passiv gedehnt hielt; anfangs lieen sich meist noch einige Zuckungen
sehen oder palpieren, bald aber verschwanden sie.

Die Willkiirleistungen sind durchwegs schwer beeintrichtigt; es sind
zwar augenscheinlich keine Paresen vorhanden (in keinem Fall ergaben
sich Anhaltspunkte fiir eine Herabsetzung der groben Kraft), doch
bestehen weitgehende Mingel der Willkiirinnervation. Die Patienten
sind nicht imstande, eine Innervation ohne weiteres zu beginnen, genau
zu dosieren, sie entsprechend lange aufrecht zu erhalten, im gegebenen
Moment wieder zu unterbrechen und sie auf bestimmte Muskeln zu be-
schrinken. Dabei treten nicht nur gleichsinnige, sondern auch ganz
heterologe Mitbewegungen auf — es kommt also nicht nur zur Aus-
breitung der Erregung in die gewohnten Bahnen sinnvoller Bewegungs-
kombinationen, sondern auch zu einem regellosen Ubergreifen auf
andere Muskelgebiete, wodurch ein ganz bizarres Durcheinander
von Bewegungen zustande kommen kann. Kompliziert werden die
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Willkiirbewegungen natiirlich auch durch die dazwischenfahrenden chorea-
tischen Kontraktionen. Man hat den Eindruck, da8 die choreatische
Unruhe sich mit der Bewegungsintention steigert, es ist aber schwierig,
jeweils zu entscheiden, welcher Genese die einzelnen Bewegungen in
dem bunten Gesamtbild sind. Naturgemif versagen die Pat. um so
mehr, je schwieriger die verlangte Bewegung ist (je mehr Geschicklich-
keit sie erfordert), besonders wenn es sich um Neuleistungen handelt,
wihrend mehr oder minder automatisierte Bewegungen, die geringere
Aufmerksamkeit, eine weniger ins einzelne gehende aktive Kontrolle
erfordern, entschieden besser gelingen. Ja, es 1aBt sich sogar beobachten,
daB ein und dieselbe Bewegung desto schlechter ausfallt, je mehr ,.ge-
wollt* sie ist; so gelingt es Irene W., wenn ihre Aufmerksamkeit ander-
weitig beansprucht ist, ohne besondere Schwierigkeiten, z. B. ihr Taschen-
tuch an den Mund zu bringen, trigt man ihr aber die gleiche Bewegung
auf, dann kommt mit zunehmender Bemithung eine immer schlechtere
Leistung zustande. Ahnlich bringt Marie R. bei abgelenkter Aufmerk-
samkeit. das Auf- und Zubinden einzelner Kleidungsstiicke viel besser
fertig, als wenn sie darauf besonderes Augenmerk richtet. Im Affekt
verschlechtert sich die Willkiirleistumg,

Von besonderem Interesse scheinen uns die Spannungsphinomene
bei passiven Bewegungen ; so wie bereits seinerzeit bei Irene W. fanden sich
auch bei ihren beiden kranken Schwestern eigenartig wechselnde Span-
nungszustinde bei Vornahme passiver Bewegungen. Fast in allen Ge-
lenken zeigte sich das prinzipiell gleiche, wenn auch graduell verschiedene,
eigenartige Verhalten der Muskulatur, das zur Folge hatte, daB die
passiven Bewegungen das eine Mal ganz frei waxren, dann aber Wider-
stinden begegneten, deren Uberwindung oft ziemlichen Aufwand an
Kraft erforderte. Die Widerstéinde setzten unberechenbar zu Beginn,
mitten in der Bewegung oder erst gegen deren Ende ein, schwankten
von kaum nennenswertem Ausmaf bis zu hohen Graden, traten ofters
serienweise auf, behinderten die Bewegungen einmal in der einen, ein-
mal in der anderen Richtung oder auch nach beiden Richtungen hin,
so dall das betreffende Gelenk eine Zeitlang mitunter versteift war;
die Widerstéinde rissen nicht selten so plétzlich ab, wie sie emgeschossen
waren. Bei manchen Muskeln, so dér Hals- und Nackenmuskulatur,
beim Triceps- und Quadriceps (deren Reaktionsbereitschaft wie die
aller Extremitdtenmuskeln stets oder voriibergehend auf beiden Seiten
verschieden zu sein pflegte) konnte man mit ziemlicher Sicherheit schon
innerhalb weniger Bewegungen darauf rechnen, dafl man sehr wechseln-
den Spannungszustinden begegnen werde, in anderen Muskelgruppen
kamen sehr spirlich erhéhte Spannungen zur Geltung; mit einer ab-
soluten RegelméaBigkeit war nirgends zu rechnen, selbst die erwahnten
bevorzugten Muskelgebiete liefen zeitweise vermehrte Spannungen
vermissen, iiberraschend traten sie gelegentlich in Muskeln ~zutage,

Archiv fiir Psychiatrie, Bd. 86. 23
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an denen man sie bei fritheren Untersuchungen kaum einmal gefunden
hatte. Der phasenhafte Wechsel, dem die Spannungsphénomene in ihrer
Frequenz und Intensitéit unterworfen waren, fiel ganz besonders bei
Rosa H. (IV/9) auf, bei der es zu einer Zeit selbst in langen Versuchs-
reithen unméglich war, bei passiven Bewegungen erhéhte Spannungen
nachzuweisen, wihrend in einem spiteren Zeitpunkt der eine  oder
andere Muskel selten einmal frei blieb. Des 6fteren imponierte bei langer
fortgesetzter Priifung ein Muskel als hypotonisch, ohne dafl freilich ein
objektiver MaBstab fiir diese Beurteilung gegeben gewesen wire. Auch
bei Muskeln, die sich dauernd in erhhtem Spannungszustande befanden,
5o den Plantarflektoren des Fufles im Falle IV/10 und 11, den Prona-
toren der Hand bei IV/10, war der Grad dieser Spannung nicht immer
der gleiche. Nur einige wenige der untersuchiten Muskeln (z. B. die
Zehenbeuger im Falle IV/11) machten scheinbar eine Ausnahme, sie
zeigten niemals eine erhohte Spannung; die negativen Befunde kénnten
aber hier wohl durch die Fehlergrenzen der Beobachtung bedingt sein.
Jedenfalls 14Bt sich sagen, daB. hinsichtlich der Spannungszusténde
bei passiven Bewegungen im allgemeinen ein wechselndes (,,poikilo-
tones‘‘) Verhalten der Muskeln zu finden war.

Die Poikilotonie bei passiven Bewegungen trat am iiberzeugendsten
in Muskelgruppen zutage, in denen besonders oft choreatische Spontan-
kontraktionen abliefen: in diesen so gekennzeichneten Muskelgruppen
werden die Spannungsschwankungen bei passiven Bewegungen in
Phasen, in denen die choreatische Unruhe weniger ausgeprégt ist, mehr
oder weniger vermifit. Daf aber trotzdem die im Zuge der passiven
Bewegungen einschieBenden Spannungen nicht identisch mit etwa
zufillig auftretenden choreatischen Kontraktionen sind, scheint uns
schon daraus hervorzugehen, dall man auf erhohte Spannungen viel
ofter st6Bt, als spontane Zuckungen in dem untersuchten Muskel ab-
zulaufen pflegen; es muf zugegeben werden, dafl abortive choreatische
Zuckungen der Kontrolle entgehen, es ist aber andererseits unwahr-
scheinlich, daB solche abortive Zuckungen — fiir sich allein — nennens-
werte Widerstinde bei passiven Bewegungen ergeben kénnten. Die
Spannungen bei passiven Bewegungen sind durchschnittlich auch stéirker
und linger anhaltend als.die choreatischen Kontraktionen, sie steigern
sich gelegentlich bis zu lebhaften nachhaltigen Krimpfen, wobei es,
wie erwihnt, z. B. am Kniegelenk bei der Vornahme passiver Bewe-
gungen zu einer — durch Sekunden anhaltenden — ziemlich ausgeprigten
Starre des Knies infolge Anspannung der Beuger sowohl wie der Strecker
kommen kann. ‘

AnliaBlich der Schildering dieser Phinomene bei Irene Weisler
wurde die Vermutung ausgesprochen, dafl ein weiterer Ausdruck der in
dem Auftreten von Spannungsphénomenen bei passiven Bewegungen sich
zeigenden Dehnungserregbarkeit der Muskulatur in dem sog. Gordonschen
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Phinomen zu erblicken wire (von uns als Sekunddrphinomen be-
zeichnet, d.i. die tetanische Kontraktion, die sich bei Chorea gelegent-
lich an die K.-8.-Reflexzuckung anschliet und die wahrscheinlich durch
die dehnende Wirkung, die das Gewicht des absinkenden Unterschenkels
susiibt, zur Auslosung kommt). Wie bei Irene W, fand sich das Sekun-
darphinomen bei ihren beiden kranken Schwestern; bei Rosa H. konnte
iiberdies — bei geeigneter Lagerung der Extremitdt — ein analoges
Phiinomen im AnschluB an den Tricepssehnenreflex beobachtet werden.
Als ein Symptom erhohter Reaktiongbereitschaft auf passive Dehnung
sahen wir seinerzeit bei Irene W. auch die Quadricepskrimpfe vm Sitzen
an; wir fanden sie nun auch bei Marie R. (die bettligerige Rosa H.
konnte daraufhin nicht beobachtet werden). Anamnestisch wird von
solchen Streckkrampfen in den Féllen III/2 und IV/7 berichtet.

In einer spiteren Arbeit wurden von uns offenbar verwandte Phé-
nomene in einem Fall von Chorea minor beschrieben: Loslassen einer
passiv erhobenen Extremitit 1oste eine Kontraktion des durch die ab-
sinkende Extremitit gedehnten Muskels aus, wodurch es zu einer Hem-
mung des Falles, einem voriibergehenden ,,Héngenbleiben des los-
gelassenen Gliedes kam. Sowohl bei Irene Weisler als auch bei ihren
Schwestern Rosa H. und Marie R. konnte sehr deutlich das Héngen-
bleiben ‘des nach passiver Streckung losgelassenen Unterschenkels be-
obachtet werden. In gleicher Weise wie der Quadriceps reagierten bei
entsprechenden Versuchen die Strecker des Unterarmes im Falle Rosa H.,
Deltoideus, Triceps und Unterarmbeuger bei Marie R.

Bemerkenswert ist, daB z. B. die Quadricepsspannungen bei passiven
Bewegungen, wie auch das Sekundirphinomen bei Prifung des Knie-
sehnenreflexes und das Hingenbleiben des der Schwere iiberlassenen
Unterschenkels in ihrem Auftreten einen gewissen Parallelismus zeigen:
in Phasen, in welche eine der Spannungserscheinungen. leicht auslésbar
ist, kann man auch auf leichtere Darstellbarkeit der iibrigen Spannungs-
phénomene rechnen, in anderen Phasen werden sie alle zugleich mehr
oder minder vermifit — eine Tatsache, die dafiir spricht, dal alle diese
Phiénomene als Ausdruck einer und derselben Elementarreaktion (einer
besonderen Ansprechbarkeit der Muskulatur auf Dehnungsreize) auf-
zufassen sind.

Die Bereitschaft zu. reaktiven Muskelspannungen zeigt eine ge-
wisse Selbstiindigkeit gegeniiber den choreatischen Spontankontrak-
tionen, sie steht aber doch auch wieder in einer inneren Beziehung zu
den Gesetzen, die das Auftreten der letzteren beherrschen, in dem,
wie oben (8. 344) erwihnt, beide Gruppen von Phinomenen synchronen
phasenhaften Schwankungen unterworfen sind und die Muskelgruppen,
in denen reaktive Spannungen besonders leicht auslésbar sind, auch
besonders oft choreatische Spontanbewegungen zeigen.

23%
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Analoge Spannungsverhéltnisse, wie wir sie 1925 bei Irene Weisler
gefunden hatten, scheinen in dem’ersten der von Schob 1927 beschriebenen
Fille atypischer Krankheitsbilder in einer H.-Familie. vorhanden ge-
wesen zu sein. Bei dem 41 jahrigen Kranken, dessen Leiden etwa um
das 23. Lebensjahr begonnen hatte, bestand eine H.-Chorea mit Demenz
und Erregungszustinden. Abweichend vom typischen Bilde fehlte
eine eigentliche Hypotonie, doch hatte der Untersucher den Eindruck,
als schiebe sich bisweilen ein Zustand von Spasmus mobilis ein, mit
dem auch wir im Falle Irene W. unsere Befunde bei passiven Bewe-
gungen in Parallele gestellt hatten!. Bei den 2 von O. 8. Freund be-
schriebenen Geschwistern, die klinisch ein wilsondhnliches Bild boten,
dabei aber aus einer H.-Familie stammten, lieB sich auBler dauernder
Spannungserhdhung bei passiven Bewegungen eine an den verschie-
denen Untersuchungstagen verschiedengradig ausgesprochene Neigung
zum Wechsel in der Intensitit des Rigors feststellen, die der Autor
zu der von Mayer und Reisch bei Chorea minor beschriebenen Poikilo-
tonie in Analogie setzt.

Bei den Kranken Irene W. und Marie R. (die inzwischen verstorbene
Rosa H. konnte daraufhin nicht untersucht werden) fanden sich —-
zum Teil in sehr lebhafter Ausprigung -— neben den oben beschriebenen
Spannungsphinomenen auch die 1927 von C. Mayer und O. Reisch
bei zentralen Herderkrankungen wie auch bei allgemeiner Herdschidi-
gung beschriebenen Widerstandsreaktionen, unter denen wir die bei
Anwendung einer hestimmten Technik erzielbaren Zug- und Stauch-
reaktionen an den Extremititen als charakteristische und leicht dar-
stellbare Formen von Gegenhalten? besonders hervorheben. Kleist
hat in seiner Arbeit iiber das Gegenhalten die Vermutung geduBert,
daB die von Mayer und Reisch beim choreatischen Syndrom beschriebenen,
im Verlauf passiver Bewegungen auftretenden intermittierenden Span-
nungszustinde als Gegenhalten aufzufassen seien, Eine Ubereinstim-
mung zwischen den Spannungen bei gewshnlichen passiven Bewegungen
und den Widerstandsreaktionen ist nach unserer Erfahrung darin ge-
geben, daB in beiden Fillen der Kranke imstande ist;, die Muskelkon-
traktion auf Geheif willkiirlich zu 16sen, und daB bei den neuerlich
untersuchten H-Fallen ein gewisser Parallelismus in der Leichtigkeit
der Auslosbarkeit der beiden Formen reaktiver Spannungen insofern

1 Die Ubereinstimmung zwischen Irene Weisler und dem Fall I von Sckob
erstreckt sich auch noch auf die vermehrte Salivation in beiden Fillen und eine
Neigung zu Haltungsanomalien; auBerdem waren bei diesem Kranken Schobs
die Patellar- und Achillessehnenreflexe hochgradig, fast bis zum Klonus gesteigert,
was mit Riicksicht darauf, daB bei Irene Weisler einseitig Babinski, Oppenheim,
Gordon bestand (#hnlich wie bei Marie R. und Rosa H., welch letztere auch eine
einseitige A.S.R.-Steigerung bot) von Interesse ist.

® Kleist: ,,Geegenhalten (motorischer Negativismus), Zwangsgreifen und Thalamus
opticus®. Mschr. Psychiatr. 65, 317 (1927).
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zutage tritt, als in Phasen, in welchen passive Bewegungen besonders
oft zu erhohter Muskelspannung fithren, auch die Widerstandsreaktionen
leichter erzielt werden konnen als zu anderen Zeiten. Andererseits
aber besteht ein gewisser Unterschied darin, da8, wenn auch die im Zuge
passiver Bewegungen auftretenden Muskelspannungen gelegentlich recht
ausgiebig sein kénnen, doch die Widerstandsreaktionen im allgemeinen
kraftigere und vor allem langer anhaltende Muskelkontraktionen dar-
stellen, was aber vielleicht nur darauf zuriickzufithren ist, dall wir bei
der Auslésung der Zug- und Stauchreaktionen gréBere Korperabschnitte
beanspruchen, wodurch nach unserer Erfahrung giinstigere Bedingungen
fir die Erzielung reaktiver Spannungen erfiillt werden. Auch auf einen
Unterschied zwischen dem Verhalten der Choreafille und der Hirn-
kranken, an denen wir die Widerstandsreaktionen (das Gegenhalten)
studierten, ist hinzuweisen. In einzelnen Fillen von Herderkrankungen
des Gehirns war das Gegenhalten sowohl herdgleich wie herdgegen-
seitig so leicht darstellbar, dall es nicht der von Mayer und Reisch an-
gegebenen Handgriffe (Priifung auf Zug- und Stauchreaktionen) bedurfte,
um es auszuldsen, sondern daB es-sich schon bei gewshnlichen passiven
Bewegungen sofort einstellte ; bei diesen Kranken fehlten aber die Phasen
vollkommen freier passiven Beweglichkeit, die unsere Choreafille aus-
zeichnen. In anderen Fiallen von Herderkrankung, die eine weniger
lebhafte Widerstandsbereitschaft zeigten, bedurfte es erst der erwihnten
Handgriffe, uin Gegenhalten zu erzielen, wihrend. in gewdhnlicher
Weise ausgefithrte passive Bewegungen, z. B. Beugen und Strecken
des Unterarmes — im Gegensatze zum Verhalten bei Huntington-Fallen
und bei Chorea minor — nie eine vermehrte Muskelspannung auslosten.
Maglicherweise kénnte dieser Unterschied darin begriindet sein, dafB
bei der Chorea wihrend der passiven Bewegungen zufillig einschlieBende
Spontankontraktionen durch die passive Dehnung des Muskels eine
Steigerung erfahren und so die von uns beschriebenen Muskelspan-
nungen erzielt werden, die tibrigens sehr viel kriftiger und andauernder
sind, als es die choreatischen Spontankontraktionen fiir sich allein wiren.
Dies stiinde in Ubereinstimmung mit der von Mayer und Reisch bei der
Schilderung der Widerstandsreaktionen geduBerten Vermutung, daB
die Dehnung eines zufillig schon in (wenn auch leichter) Kontraktion
befindlichen Muskels einen besonders wirksamen Reiz zur Auslosung
des Gegenhaltens darstellt, das bei Chorea durch einfache passive Be-
wegungen. vielleicht sonst nicht so leicht erzielt werden kénnte.

Die Kenntnis der Tatsache, dafl beim choreatischen Syndrom, ohne
dal dauernde Hypertonie bestiinde, gelegentlich sehr kriftige Wider-
stdnde bei passiven Bewegungen gefunden werden kénnen, ist von be-
sonderem Interesse im Hinblick auf das Vorkommen von klinischen
Bildern regelrechter Versteifung im Rahmen dieser Krankheit. Es
liegen in der Literatur eine ganze Reihe von Beobachtungen vor, die
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beweisen, dafl in Huntington-Familien neben dem klassischen chorea-
tischen auch hypokinetisch-hypertonische Syndrome zur Beobachtung
gelangen, und zwar in allen mdéglichen Variationen: es konnen gleich-
zeitig bei einem Kranken neben der Hyperkinese hypokinetische und
hypertonische Ziige bestehen (Meggendorfer, Jakob), worauf in neuester
Zeit, besonders Kehrer wieder hingewiesen hat, es kann aber auch ein
choreatisches Bild von einer progressiven Versteifung abgeldst werden,
wie z. B. in Bielschowskys Fall A (der auf Grund genealogischer Nach-
forschungen Kehrers als Huntingtonfall anzusehen ist); dhnliche Be-
funde erhoben Terplan, Runge, Entres, welch letzterer 1925 von seinem
Fall 62 der Familic Manlius berichtet, daB bei der Kranken sich all-
méahlich ein parkinsonartiges Zustandsbild entwickelte 1; ferner wurden
in der Nachkommenschaft aus Huntingtonfamilien rein hypokinetisch-
hypertonische Zustandsbilder und Verlaufsformen ohne vorangegangene
Chorea beobachtet; hierher gehoren die beiden Félle, die seinerzeit von
Kraepelin 2 vorgestellt und spiter von Stertz, Entres, Spielmeyer weiter
untersucht wurden, u. a. auch der Fall Arthur K. von Meggendorfer;
schlieBlich ist auf die schon oben erwihnten Fille von C. 8. Freund
zu verweisen, wo Wilsonismus zugleich mit leichten hyperkinetischen
Symptomen bestand und auf den Fall Paul Emanuel von Rosenthal,
der neben geringfiigigen choreatischen Bewegungen wilsonartige und
auBerdem torsions-dystonische Symptome aufwies.

Man. kénnte daran denken, daBl die von uns beschriebenen, wéhrend
der passiven Bewegungen sich einstellenden Spannungszustinde ein
Vorstadium einer Dauerspannung bzw. einer terminalen Versteifung
sein kénnten. Gegen eine solche Vermutung scheint uns zu sprechen,
daB 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 FuBles, 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 weit vorgeschrittenen Stadium zur Unter-
suchung kam, war nirgends eine dauernde Spannungserhhung nach-
weisbar. Bei ihr war die der Anamnese nach in frilheren Jahren auf-
dringliche Hyperkinese zuriickgetreten, es zeigten sich gewisse hypo-
kinetische Ziige (Mangel an Bewegungsantrieb, Leere des Gesichts-
ausdruckes), okne daf sich Hand in Hand damit eine Hypertonie ent-

! Winen #hnlichen Ubergang von Chorea in Versteifung beschrieb Jakob
(allerdings handelt es sich hier nicht um Huntingtonkranke): Fall V, chronisch
progressive Chorea nach Gelenkrheumatismus mit Ausgang in Versteifung, Fall VII,
senile Chorea mit Entwicklung von Contracturen in den unteren Extremititen
unter Verschwinden der choreatischen Unruhe in denselben, aber nicht in den
iibrigen Korpergebieten.

2 Kraepelin: Einfiihrung in die psychiatrische Klinik. 3, 156 (1921).
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wickelt hdtte. Fiir eine Selbstéindigkeit der bei passiven Bewegungen
gich einstellenden Spannungen gegeniiber dem eigentlichen Rigor scheinen
auch die Falle C. 8. Freunds zu sprechen, in denen die beiden Phinomene
nebeneinander bestanden.

Es fragt sich nun, ob wir so wie fiir die Hypertonie auch fiir die
wechselnden Spannungszustinde bei passiven Bewegungen ein be-
stimmtes pathologisch-anatomisches Substrat annehmen diirfen. Wenn
man mit Kleist annimmt, dafl diese letzteren mit dem Gegenhalten
(unseren Widerstandsreaktionen) auf eine Stufe zu stellen sind, so ist
daran zu erinnern, daf Kleist das Gegenhalten auf das Freiwerden
eines primitiven in die caudale Oblongata bzw. ins Halsmark zu ver-
legenden Apparates zuriickfithrt, der von Thalamus her freigemacht
werde. Nach den Beobachtungen von Mayer und Reisch scheint es
aber, dafl Gegenhalten bei Herden verschiedenster Lokalisation zustande
kommen kann, vielleicht ganz allgemein infolge einer Stérung héherer
cerebraler Zusammenh#nge, die zu einer verénderten Reizdynamik
- fithrt, ohne daB die ausschliefliche Schédigung einer bestimmten Hirn-
stelle dafiir verantwortlich zu machen wire. . Falls diese Auffassung
von Mayer und Reisch richtig ist, ergibe sich ein weiterer Unterschied
gegeniiber dem Rigor, dessen Zutagetreten an die Schidigung bestimmter
Stammgangliengebiete gebunden ist. ‘

Als ungewohnliche Symptome bestanden beli unseren drei Haupt-
fallen u. a. Blasenstorungen, und zwar bei IV/9, 10 und 11 eine Zeitlang
angeblich Inkontinenzerscheinungen, bei IV/10 und 11 seit lingerer
Zeit Miktionsstorungen in Form von oft iiber eirie halbe Stunde dauern-
den, unter langen Pausen erfolgenden Harnentleerungen. Diese Sto-
rungen konnten ihren Sitz im vegetativ-nervésen Blasenmechanismus
haben, es wire aber auch dénkbar, daB es sich um reine Storungen der
Willkiirinnervation der Blase handelt, etwa im Sinne der oben mehr-
fach erwdhnten erschwerten Innervationsfindung.

So wie bei Irene W. konnten auch bei ihren beiden kranken Schwestern
Pyramidenbahnzeichen nachgewiesen werden, und zwar wurden bei
Rosa H. auller einem rechtsseitigen Babinski bei Prufung auf Dorsal-
klonus — rechts im Gegensatz zu links — einige leichte StoBe erzielt;
bei Marie R. kam es — ebenfalls nur rechts — bei lingerem Streichen
iiber die Fubsoble regelm#éfig zu isolierter Dorsalflexion der groBen
Zehe, die auch durch Kneifen der Wadenmuskulatur oder der Haut
des rechten Unterschenkels ebenso wie bei der Priifung auf Oppenheim
auszulosen war. Die Reflexe an den unteren Extremititen waren bei
Marie R. nicht erhtht. Bei Irene Weisler zeigten sich Babinski, Oppen-
heim, Gordon rechts, im iibrigen beiderseits normaler Reflexbefund an
den unteren Extremititen. In allen 3 Fillen waren die Bauchdecken-
reflexe normal und symmetrisch (der 1927 festgestellte Verlust der
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Bauchdeckenreflexe bei Marie R. kann auf die inzwischen eingetretene
Veriinderung der Bauchdecken -— starke Fettansammlung — bezogen
werden). Eigenreflexe an den oberen Extremititen o. B. €. Mayer
und O. Reisch haben das Auftreten des Babinskiphénomens bei Irene
Weisler, die keine andersartigen Pyramidenbahnzeichen bot, theoretisch
aus umschriebenen Rindenausfallen, die zu einer teilweisen Isolierung
des Pyramidenbahnsystems fiihren, zu erkliren versucht; es besteht
natiirlich auch die Moglichkeit, Babinski, Oppenheim, Gordon und im
Falle Rosa H. auch die anscheinend vorhandene Steigerung des einen
Achillessehnenreflexes auf Herde in der Medulla spinalis zuriickzufithren,
die ja nach Spielmeyer bei Huntington Chorea offenbar ziemlich regel-
miBig miterkranks.

Eigenartig ist das Verhalten des Grundgelenkreflexes und zum Teil
auch des Lérischen Zeichens bei den untersuchten Mitgliedern unseres
Huntingtonstammes. Der Grundgelenkreflex fehlt bei den 3 schwer
befallenen Schwestern (IV/9, 10, 11), er fehlt weiterhin bei der gesunden
Schwester dieser 3 Kranken (IV/8) und bei dem 74 jihrigen gesunden
Familienmitgliede III/1. In der V. Generation sind 5 Familienmit-
glieder, iiber die weiter unten ndhere Einzelheiten folgen, krankheits-
verdichtig; bei einem von ihnen konnte die Grundgelenkreflexpriifung
nicht vorgenommen werden, die iibrigen 4 Krankheitsverdéchtigen hatten
keinen Grundgelenkreflex, ebensowenig aber auch 4 anscheinend ge-
sunde Mitglieder der V. Generation, in der nur 1 Fall mit auslésbarem
Grundgelenkreflex gefunden wurde. Wir wissen heute nicht, ob die
letztgenannten vier, jetzt im Alter zwischen 18 und 28 stehenden jugend-
lichen Personen der V. Generation, bei denen der Grundgelenkreflex
fehlt, ohne dafB Verdachtsmomente im Sinne der Huntingtonerkrankung
bestiinden, dauernd gesund bleiben werden. Wenn man beriicksichtigt,
daB der Grundgelenkreflex nach den Feststellungen an der hiesigen
Klinik nur bei 5,35%/, Nervengesunden beiderseits fehlte (als die hchste
Zahl von reflexnegativen Gesunden fand M. Goldstein 11 unter 100),
so muB das Fehlen des Reflexes bei 8 Angehorigen der V. Generation
unter 9 darauthin untersuchten Personen jedenfalls als ganz ungewdhn-
lich bezeichnet werden. C. Mayer und O. Reisch haben seinerzeit die
Vermutung ausgesprochen, dafl das Fehlen des Grundgelenkreflexes
bei Irene Weisler als habituell — unabhingig von besonderer Krank-
heitsdisposition — aufzufassen sein konnte. Man miiBte mit Riicksicht
auf die nengewonnenen Zahlen geradezu eine von der Choreadisposition
unabhiingige Familienanlage zum Fehlen des Grundgelenkreflexes
annehmen. DaB Derartiges vorkommt, ist bisher nicht bekannt. Es
ist daher zur endgiiltigen Klarung der Frage, wieweit ein innerer Zu-
sammenhang zwischen Huntingtonanlage und Fehlen des Grundgelenk-
reflexes besteht, die Sammlung weiteren Materiales geboten.



Studien an einer Huntington-Sippe. 351

V. Generation:

Samtliche zur Linie J1T/2 gehorigen Mitglieder aus dieser Generation
wurden von dem Verf. aufgesucht und mit einer Ausnahme einer niheren
Untersuchung unterzogen. Es fanden sich unter 9 Nachkommen Chorea-
kranker 5, die als krankheitsverdichtig angesprochen werden miissen.
Diese Familienmitglieder standen bei der ersten Untersuchung zwischen
dem 15. und 25. Lebensjahr, also unterhalb des kritischen Alters, in
dem die Erkrankung gewohnlich zum vollen Durchbruch kommt, dabei
aber doch schon in einem Lebensalter, in dem Prédromalerscheinungen
erwartet werden kénnen. Die 4 Mitglieder der VI. Generation (Y, bis
12 Jahre alt) boten, beilaufig erwihnt, keinerlei Kriterien zur Fest-
stellung einer erblichen Belastung.

Als Tréger der Huntingtonanlage kommen in der V. Generation
nach Anammese und Befund folgende Familienangehorige in Betracht:

V/16 Marie Kr., geb. 1905. Wird von ihren Verwandten als sehr nervos, iiber-
enpfindlich, eigensinnig geschildert, ,,mit ihren Hinden gebe sie keine Ruhe®,
habe -ein hastiges, fahriges Wesen. In der Familie, bei der Pat. untergebracht ist,
hat man iber ihren Eigsensinn und ihre Empfindlichkeit zu klagen, ferner iiber
ihre auffillige Zerstreutheit, nicht zuletzt aber iiber die groBe Ungeschicklichkeit:
sie sei sehr langsam, linkisch, schlage viel zusammen, verschiitte vieles; man habe
an ibr keéine besorider Hilfe, die Familie behalte sie mehr aus Mitleid. Die Pat.
freilich- schétze ihre Leistungen sehr hoch ein, sie glaube, daB ihre Anwesenheit
ein Gliick fiir die' Familie bedeute, sie zeige auch sonst eine gewisse Selbstein-
genommenheit. Dem Arzt gegeniiber &uBert sie die Befiirchtung, auch krank zu
werden wie ihre Tante (IV/10), seit deren Pflege sie mit den Nerven ganz herunter
sei; sie fithle eine eigenartige Unruhe in sich.

Objektiv: nervos-unstete Mimik, etwas hastige Sprechweise, blasses Aussehen.
Leicht diffuse Struma, schweiBfeuchte Hande und Fiie (Haut zwischen den Zehen
maceriert). Hirnnerven frei, Grundgelenkreflex und Léri fehlen beiderseits, iibrige
Reflexe normal und symmetrisch auslésbar; bei der ersten Untersuchung (1925)
Kniesehnenreflexe ohne Befund, bei der zweiten Untersuchung (1927) Sekundsr-
phénomen rechts angedeutet. Normale FuBsohlenreflexe.

Die Untersuchte zeigt eine eigentiimlich ungeschickte Motorik. Schon bei der
Untersuchung der Hirnnerven fillt auf, daB ein ruhiges Vorstrecken der Zunge
nicht zu erreichen ist, die Zunge kommt nur immer flichtig und wenig nach vorn.
Dem vorgehaltenen Finger mit den Augen zu folgen, gelingt der Pat. sehr schwer,
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 mit den Extremititen. Bei der Ausfiihrung alternierender Bewegungen
(nach dem Schema der Diadochokinesepriifung) durchwegs recht unbeholfen; zum
Teil recht mangethafte Leistungen. Wenn man der Pat. ungewohnte Prizisions-
bewegungen relativ einfacher Art auftriigt, versagt sie weitgehend. Keine atakti-
schen Stérungen. o

dJuni 1925: bei passiven Bewegungen in den Ellbogengelenken stellt sich, ali-
miihlich von Bewegung zu Bewegung zunehmend, ein leichter Rigor ein, Kniegelenks-
bewegungen links fithren einmal nach lingerer Wiederholung zu ziemlich erheb-
licher Versteifung nach beiden Richtungen. Nach passiver Erhebung des Unter-
schenkels fillt' dieser oft vollkommen schlaff herunter, hin und wieder bleibt er
eine Zeitlang ausgestreckt oder sinkt in Absitzen. '
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September 1927: im wesentlichen gleicher Befund bei passiven Bewegungen:
in den Ellbogen- und Kniegelenken beiderseits, auch in den Hiiftgelenken, besonders
rechts, gelegentlich deutlich vermehrte Spannungen. Widerstandsreaktionen
konnten nicht erzielt werden.

Bei dieser zweiten Untersuchung fielen auch leichte, etwas verdichtige Spontan-
bewegungen auf: Lippenbewegungen, ein eigentiimliches Zucken um die Mund-
winkel, einmal lingere Zeit oscillierende Unruhe im Bereich des Orbicularis oris.
Spontane Zuckungen im Musc. quadriceps beiderseits, besonders rechts, die Ferse
wird beim ruhigen Liegen mehrmals von der Unterlage abgehoben, auch Pronations-
und Supinationsbewegungen der Fiile werden beobachtet; gelegentlich leichte
Bewegungsunruhe der Zehen (von stridrem Charakter).

V/18 Frieda Kr., geb. 1910. Nach Angabe der Zicheltern (1925) sehr langsam,
unbeholfen, schwerfillig, mache viel Lirm bei der Arbeit. Jahzornig, starrkdpfig,
spreche spontan sehr wenig, duBere keine Wiinsche, zeige kein Interesse, hitte
nach ihren eigenen Angaben am ehesten. noch Lust zu grober Arbeit. Geistig
zurlick (2, 3mal sitzen geblieben) es sei nichts in sie hineinzubringen, man diirfe
ihr nie zwei Sachen auf einmal auftragen. Sehr zerstreut. Nicht selten komme
sie ins Lachen und konne dann die langste Zeit nicht mehr aufhéren. Angeblich
ofters ein Zucken fiber den ganzen Kérper (Zusammenfahren), Zittern bei gewissen
Bewegungen, z. B. wenn sie den Loffel zum Mund fithre. Auffilliges Schwitzen
an Hinden und Fiien. Gehe plump ,,wie ein Fuhrknecht®.

September 1927: sie werde immer stérrischer, mache von allem das Gegenteil,
zeige keine Herzlichkeit und Offenheit, tue so, als ob die Zieheltern ihretwegen da
wiren, glaube, selbst Opfer zu bringen, wihrend man sie ihr bringe.

Objektiv: wenig belebter, stumpfer Gesichtsausdruck, originir gestorte Sprache
(n#iselnd, wenig moduliert); Debilitas. Leichte Struma. Hirnnerven frei (maBiges
Zittern der vorgestreckten Zunge) Grundgelenkreflex fehlt beiderseits, Kniesehnen-
reflex nach Gowers-Trémner und in Bauchlage immer normal auslosbar, bei Priifung
in Riickenlage oder im Sitzen haufig verlangsamtes Absinken des Unterschenkels.

Im Juni 1925 fanden sich bei der damals 15 jihrigen Pat. im Verlauf von
passiven Bewegungen schon gelegentlich sicher vermehrte Spannungen, und zwar
bei der Hiiftgelenksbeugung und bei der Abduktion, vor allem aber im Kniegelenk
beiderseits, hier sowoh! bei der Beugung wie bei der Streckung Widerstinde fast
bis zur Uniiberwindlichkeit, oft von Anfang an, oft erst nach mehreren Be-
wegungen; mitten darunter wieder eine Reihe freier Bewegungen. Haufig stellte
sich ein kraftiger Widerstand bei der passiven Dorsalflexion des FuBes ein, die oft
nicht einmal bis zum rechten Winkel mdglich war, seltener Widerstand bei der
Plantarflexion; auch in den Sprunggelenken Phasen vollkommen freier Beweglich-
keit. An den oberen Extremititen wenig ausgeprigte Spannungsphinomene, am
hiufigsten im Bereich des Deltoideus. Auch an der Hals-, Nacken- und Rumpf-
muskulatur waren die Spannungsphinomene zu finden. Liefl man den horizontal
seitwirts erhobenen Arm frei fallen, so blieb er (namentlich der rechte) mehrmals
in geringer Abduktion, etwa bis zu 30° stehen, driickte man nun den Arm gegen den
Rumpf, so war ein federnder Widerstand zu spiiren. Wenn man den passiv ge;
streckten Unterschenkel frei fallen IieB, so hielt ihn ein oft sehr lange anhaltender
Quadricepskrampf schwebend.

September 1927 wurde auch auf die typischen Widerstandsreaktionen unter-
sucht, sie fanden sich in voller Ausprigung; Finger- und Zehenhakeln jedesmal
sehr kriftig, gleich auf das erste Zugreifen, Stauchreaktionen in allen 4 Extremitaten,
unabhingig von der Stellung der distalen Gelenke. Die typischen Widerstands-
reaktionen waren regelmaBiger, kraftiger und anhaltender als die Spannungen bei
gewdhnlichen passiven Bewegungen, wenngleich man sich gelegentlich auch bei
diesen in einen ziemlich kriftigen Rigor hineinarbeiten konnte; nirgends Dauer-
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spannungen. Im ruhigen Liegen wurden an den unteren Extremitaten, namentlich
im Bereich des Quadriceps und ‘der Adductoren hie und da leichte Zuckungen
beobachtet. -

Bei Ausfithrung ungewohnter Bewegungen auffillige Ungeschicklichkeit, die
einzelnen Bewegungen sind plumyp, krampfhaft, wie gegen grofien Widerstand,
ungleichmiBig, stockend, es besteht Neigung zu ausgiebigen Mitbewegungen. Der
Versuch z. B. isolierter Sprunggelenksbewegungen bereitet der Untersuchten
groBte Schwierigkeiten, nur unter Mitbewegung im Kniegelenk und Hiiftgelenk
kann sie halbwegs ausgichige Sprunggelenksbewegungen ausfithren. Die motori-
schen Stérungen zeigen sich in deutlicher Weise schon bei einfachen Diadocho-
kineseproben. Pro- und Supinationsbewegungen der Hande z. B. bringt die Unter-
suchte so gut wie gar nicht zuwege, es spielen so viele andere Bewegungen mit
hinein, daB die verlangte Bewegung gar nicht als solche zu erkennen ist; die Finger
fithren dabei Bewegungen aus wie bei Athetose. Rasche Folgen alternierender
Bewegungen vermag Pat. iiberhaupt nirgends auszufithren und selbst bei lang-
samem Tempo ist Rhythmus und Ausmaf der Bewegung sténdig wechselnd.

V/19 Rudolf H., geb. 1902. Macht einen sonderbar verschlossenen, etwas
fahrigen Eindruck; eine neurologische Untersuchung verweigert er ziemlich schroff,
sie habe fiir ihn keinen Zweck. Wahrend eines Gespriaches wurde eine leichte Be-
wegungsunruhe des Gesichtes von tikartigem Charakter beobachtet. Am linken
Masseter waren fascikulire Zuckungen zu sehen (sowohl in Ruhe, wie auch —
wohl spérlicher — beim Reden), die an Wiihlen und Wogen erinnerten. Fliichtiges
leichtes Vorschieben der Lippen, SchlieBen und Offnen derselben, Heben der Nasen-
fliigel. In einem fort Bewegungen der Stirnmuskulatur. Der Vater schildert ihn
als sehr fleiBig, er lebe zuriickgezogen, habe wenig Interesse an der Gesellschaft,
sel nervos, etwas schwer lenkbar und eigensinnig.

September 1927 berichtete die Wirtschafterin, daB der junge Mann immer
eigensinniger und jéhzorniger werde, es sei selbst fiir den Vater nicht leicht, mit
ihm gut auszukommen. Um die Mundwinkel sei 6fters ein nervoses Zucken zu
bemerken, :

" V/22 Helene St., geb. 1906. Sucht 1924 die Klinik auf mit Klagen iber ver-
schiedene nerviose Beschwerden, wegen neurotisch-reaktiver Verstimmungen und
sexueller Reizzustinde, unter denen sie schon seit friithester Kindheit leide und die
sie zu einem Abreagieren zwingen, oft mehrmals im Tage; sie mastubiere mit
Widerwillen, gewifl hicht aus Sinnlichkeit, nur um die unertéiglichen nervisen
Spannungen zu beseitigen.

‘Objektiv fallt an der Untersuchten eine gewisse allgemsine ,,nervése Unruhe®
auf, sie bleibt nicht lange auf einem Fleck stehen, bleibt nicht rubig sitzen. Lebhaft
hastige Sprechweise, manche Worter sehr undeutlich, bisweilen Wiederholung
einzelner Silben, hin und wieder bleibt Pat. an einem Wort hiingen. Das Mienen-
spiel ist dabei oft sehr unruhig; besonders wenn die Untersuchte affektiv beteiligh
ist, zeigen sich unter den mimischen Bewegungen lebhaft gestikulierende Hand-
und Armbewegungen, eigentiimliche Schulter- und Rumpfbewegungen, die die
Untersuchte, ohne dafl die Bewegungen dadurch verstindlicher wiirden, sozu--
sagen in den Dienst der Mimik zu stellen vermag. Somatisch im allgemeinen nichts
Auffélliges; leichte Struma, vermehrter Handschweil. Hirnnerven frei; die Zunge
kann P. nicht ordentlich vorstrecken, bewegt sie unruhig hin und her. Grund-
gelenkreflex fehlt beiderseits; im AnschluB an den Kniesehnenreflex einige Male
Selundérphinomen angedeutet. Sonst kein abnormaler Reflexbefund. Keine
Ataxie, kein Tremor, keine spontanen Muskelzuckungen. Sensibilitit und Kraft-
leistungen anscheinend normal. :

Passive Bewegungen in der Regel, vollkommen frei, im Bereich der oberen
Extremititen zeitweise leichte Spannungen, an denen man gleichsam etwas hingen
bleibt, selten groBere Widerstinde. Sehr kriftige Spannungen im Quadriceps und
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im Triceps surae, doch keine vermehrte Dauerspannung; die nach passiver Streckung
losgelassenen Unterschenkel bleiben ziemlich regelmiBig eine Zeitlang gestreckt
hangen. Fingerhakeln einige Male angedeutet, nur einmal konnte an der linken
oberen Extremitit eine kriftige Stauchreaktion ausgel6st werden, andererseits
sehr gute Stauchreaktionen an den unteren Extremitéten (ganz unabhingig von
der FulB- und Zehengelenksstellung) und sehr lebhaftes Zehenhakeln.

Bei Geschicklichkeitspriifungen in Form von Diadochokineseversuchen an den
oberen Extremitdten entschieden unterwertige Leistungen, besonders mangelhaft
an der linken oberen Extremitit, die einzelnen Bewegungen sind unvollstindig,
zum Teil fehlerhaft, oft von stérenden Zwischenbewegungen begleitet. Beim Ver-
‘such, miBig rasche Pro- und Supinationsbewegungen zu machen, kommt — be-
sonders wieder links — ein merkwiirdiges Durcheinander von Bewegungen heraus.
Fingerspreizen und -schlieBen gelingt fast gar nicht. Abwechselnd mit der Faust
gegen die Vola der anderen Hand und umgekehrt zu schlagen, oder einmal mit
der Faust, einmal mit der flachen Hand auf den Tisch zu schlagen — sind Aufgaben,
die die Untersuchte, auch wenn ihr die Wahl des Tempos freigestellt bleibt, mit
grofter Miihe halbwegs noch zustande bringt. Bei etwas komplizierteren Auftragen
versagt sie génzlich.

V/24 Friedrich W., geb. 1910. Wird von seinem Vater als etwas pathologischer
Charakter bezeichnet, er habe durch seinen Eigensinn, seinen Mangel an Pflicht-
gefiih! und Ausdauer der Erziehung von jeher Schwierigkeiten gemacht. Besonders
wird an ihm eine auffallende Liigenhaftigkeit getadelt, er lige auch ,,ganz sinn-
und zwecklos*. Er versuche immer wieder, phantastische Schilderungen von unmaog-
lichen Erlebnissen seiner Umgebung glaubhaft zu machen. Leidenschaftlicher
Kinobesucher, verschaffesich die Mittel dazu bisweilen auf unerlaubte Weise. Komme
in keiner Schule vorwirts, habe in keiner Lehre gut getan, mehrmaliger Wechsel
in der Berufsausbildung.

Objektiv: Unbebolfen, etwas scheues {,,verschlagenes”) Wesen. Somatisch
nichts besonders Auffélliges. Bei der Geschicklichkeitspriifung analoge Mangel
wie bei seiner Schwester (V/22), wenn auch nicht so ausgeprigt. Bei passiven Be-
wegungen keine sicher vermehrten Spannungen, wohl aber ausgesprochen positive
Zug- und Stauchreaktionen. Es wurden keine spontanen Zuckungen beobachtet.

Bei allen 5 oben geschilderten Jugendlichen fanden sich Symptome,
die mehr weniger deutliche Anklinge an die Kernsymptome des Hun-
tington-Syndroms darstellen, wie sie unsere Hauptfille aus der 1IV. Gene-
ration darboten. In erster Linie sei hier hingewiesen auf die Verdnde-
rungen der Personlichkeit, die sich durch erschwerte Lenkbarkeit, Eigen-
sinn, Uberempfindlichkeit, Reizbarkeit und bei einigen auch durch eine
gewisse Selbstiiberschiitzung kundgaben. Es sind dies psychische Ab-
weichungen, die in der Richtung der charakteristischen Veranderungen
bei unseren Vollkranken liegen. Uber Frieda K. (V/18), die an einem
originéiren Sprachfehler leidet, ist im besonderen noch zu sagen, dafl
sie geistig zuriickgeblieben ist, ihre Debilitit wird von den Angehérigen
mit dem zur Zeit dieser letzten Schwangerschaft ihrer Mutter bereits
sehr ausgiebigen AlkoholmiBbrauch in Zusammenbang gebracht; sie
zeigt angeblich an nichts Interesse, duflere keine Wiinsche, spreche
spontan sehr wenig. Wenn sie ins Lachen komme, kénne sie oft lange
nicht damit aufhéren — anscheinend handelt. es sich- hier um eine dlin-
liche pathologische Uberdauer eines Affektes wie in den Fillen IV/10
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und 11 und nicht um ein Zwangslachen im engeren Sinne. Helene St.
(V/22), die von frithester Kindheit bis zu ihrer Verheiratung .an einer
Sexualneurose litt, zeigt auch sonst seit Jahren neurotische Ziige, Ahn-
lich auch V/16 und 19. Die neurotischen Symptome entsprechen wohl
dem nervosen Vorstadium, das man nach Hef, Meggendorfer und C. Rosen-
thal bei Huntington-Kranken haufig antrifft; der letztgenannte Autor
erwahnt unter Berufung auf &hnliche ' Beobachtungen von Meggen-
dorfer,  Kalkhof-Ranke wnd Geratowttsch auch Charakterabweichungen,
wie sie sich u. a. auch bei unserer krankheitsverdéchtigen Jugendlichen
zeigten, ndmlich Jéhzorn und Streitsucht als Frithsymptome der Krank-
heit — eine Beobachtung, die schon Entres an einer Reihe von Fillen
gemacht hatte, die prémorbid durch gesteigerte Erregbarkeit, Reiz-
barkeit und Streitsucht aufgefallen waren. Zu den Friihsymptomen
rechnet Rosenthal auch eine Neigung zum Vagabundieren und zu Un-
regelméBigkeiten in der Erfillung der Berufspflichten. In unserem
Stamme finden sich keine jugendlichen Vagabunden, aber einer der
untersuchten Sohne von Irene W. (V/24) kann als Tunichtgut bezeichnet
werden, der in keiner Schule und in keiner Lehre vorwirts kommt,
fiir alles eher als fiir eine Berufsarbeit Interesse und Ausdauer aufbringt
und sich im iibrigen durch einen Hang zum Liigen und zum phantastl-
schen Gerede auszeichnet.

Fiir die Beantwortung der Frage, ob wir in den Charakter-Anomalien
bei dieser Gruppe Jugendlicher den Ausdruck einer konstitutionellen
Choreapathie (Kehrer) ohne spezifisch choreatische Stérungen, also
eines besonderen Biotypus im Sinne von Dawenport zu erblicken haben
oder ob die psychischen Abweichungen als Vorzeichen einer in Ent-
wicklung begriffenen typischen Chorea zu werten sind, erscheint es
uns nicht ohne Bedeutung, dafl die eingehende Priifung, die bei 4 Fillen
moglich war (V/19 lehnte eine genauere Untersuchung ab), eine In-
suffizienz der motorischen Leistungsfihigkeit sowie eine Neigung zu
intermittierenden Spannungen im Zuge von passiven Bewegungen auf-
deckte, also zwei Symptome, die auch unsere Vollkranken aus der
IV. Generation charakterisieren. Von den 4 genauer untersuchten
Fillen zeigten 2 auBlerdem das charakteristischeste Symptom der Krank-
heit, die choreatische Unruhe, angedeutet in Gestalt von leichten Spon-
tanzuckungen.

Die Insuffizienz der motorischen Leistungsfihigkeit verriet sich bei
den Fillen V/16, 18, 22 schon in dén spontanen Angaben iiber eine auf-
fallige Unbeholfenheit und Schwerfélligkeit und lieB sich durch ein-
fache Geschicklichkeitspriifungen leicht nachweisen. In der Regel
geniigten schon Versuche alternierender Bewegungen nach dem Schema
der Diadochokinesepriifung (wobei dem Untersuchten die Wahl des
Bewegungstempos freigestelit blieb), um die Mingel der Motorik auf-
zudecken. Frieda K. (V/18) z. B. machte abwechselnde Pro- und Supi-
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nationsbewegungen der Hande nicht nur plump und ungleichméfbig,
sondern auch im ganzen so unvollkommen, daBl man die verlangte Be-
wegung gar nicht als solche hitte erkennen kénnen, was hauptsichlich
darauf zuriickzufithren war, dafl zahlreiche Mithewegungen auftraten,
unter denen besonders athetoseartige Fingerbewegungen auffielen. Be-
wegungsfolgen im Sprunggelenk konnte sie isoliert auch in Jangsamstem
Tempo kaum ausfithren, sie bewegte den Full stockend, krampfhaft,
mit geringen Exkursionen unregelm#fig hin und her, vermochte Mit-
bewegungén in Knie- und Hiiftgelenk schwer zu unterdriicken; nur in
Verbindung mit gleichzeitiger Gesamtverktirzung und Verlingerung
der Extremitit waren ihr ausgiebigere und halbwegs fliissige Bewegungs-
folgen im Sprunggelenk méglich. Ahnlich fielen bei V/16, 22 die Dia-
dochokineseproben in m#éBig raschem Tempo entschieden unzulanglich
aus; in beiden Fallen zeigte sich iibrigens eine auffallende Ungeschick-
lichkeit darin, daB -die Zunge nicht einen Augenblick ruhig vorgestreckt
gehalten werden konnte, V/16 vermochte aullerdem bei einer Priifung
der Augenmuskelfunktionen dem vorgehaltenen Finger trotz aller Miihe
nicht ohne gleichsinnige Kopfbewegungen zu folgen. Bei V/16, 22 und
auch bei V/24, die alle keine so weitgehenden Stoérungen bei Willkiir-
leistungen boten wie V/18, war es zum Nachweis der motorischen Minder-
wertigkeit zweckmiiBig, auch etwas schwierigere Aufgaben zu stellen.
Es wurden den Untersuchten kompliziertere Bewegungsfolgen auf-
getragen (z. B. abwechselnd mit der Faust und mit der flachen Hand
auf den Tisch zu schlagen, der Reihe nach mit dem Daumen die Kuppen
der iibrigen Finger zu beriihren, mit beiden Hinden zu gleicher Zeit
verschiedenartige Bewegungen auszufithren), es wurden verschiedene
Priizisionsbewegungen. verlangt (darunter das Nachzeichnen oder Frei-
zeichnen von einfachen Figuren oder Ornamenten) — bei all diesen
Aufgaben blieben die Untersuchten in den Leistungen weit hinter dem
Durchschnitt zuriick.

Wechselnde Spannungsphinomene bei passiven Bewegungen lieBen
sich bei der daraufhin untersuchten krankheitsverdachtigen Jugend-
lichen mehr oder minder deutlich nachweisen. Der in djeser Richtung
ergiebigste Fall war Frieda K. (V/18), bei der sich namentlich an den
unteren Extremititen bisweilen duBerst kriftige Widerstédnde gegen-
iiber passiven Bewegungen einstellten und bei der sich die Zug- und
Stauchreaktionen in ausgeprigtester Form hervorrufen lieBen; bei ihr
war auch das Sekundirphinomen im Anschlufl an den Kniesehnen-
reflex angedeutet, beim Loslassen des passiv abduzierten Armes oder
des gestreckten Unterschenkels stellten sich Deltoideus- bzw. Quadriceps-
krimpfe ein. Helene St. (V/22) bot bei einfachen passiven Bewegungen
zwar keine besonders kriftigen, aber zeitweilig doch unzweifelhaft
erhhte Spannungen, die Widerstandsreaktionen an den oberen Ex-
tremititen waren nicht von besonderer Lebhaftigkeit, aber die Stauch-
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reaktionen an den unteren Extremititen und das Zehenhakeln sehr gut
-ausgebildet ; auch bei ihr wurde eine Andeutung des Sekundérphéinomens
sowie der Quadricepskrampf nach Loslassen des passiv erhobenen Unter-
schenkels gefunden. Bei V/16 wurde ein analoger Befund erhoben,
nur gelang es hier nicht, die Widerstandsreaktionen auszultsen, die
hinwieder bei V/24 sehr kriftiy waren, wihrend in diesem Falle ein
gicheror Wechsel der Spannungen bei passiven Bewegungen vermillt
wrde. :

Spontanbewegungen, die im Sinne einer choreatischen Bewegungs-
unruhe hitten gedeutet werden konnen, wurden bei Marie K. (V/16)
beobachtet in Gestalt von Quadricepszuckungen im Liegen, durch die
die Ferse wiederholt ein wenig von der Unterlage abgehoben wurde;
die FiiBe machten gelegentlich Pro- und Supinationsbewegungen, an
einzelnen Zehen beobachtete man ab und zu langsam ablaufende Beuge-
und Streckbewegungen; auffillig waren auch fliichtige Bewegungen
der Lippenmuskulatur. Bei Frieda K. (V/18) kam es im Liegen zu kurz-
dauernden Quadriceps- und Adductorenkontraktionen. Bei Marie K.
(V/16) und noch mehr bei Helene St. (V/22) war eine allgemeine ,,ner-
vose” Unruhe auffillig, eine ungemein lebbafte Mimik, die hastige
Sprechweise und die beim Sprechen sehr vordringlichen gestikulierenden
Begleitbewegungen an den oberen Extremitéten, die mit eigentiimlichen
Schulter- und Rumpfbewegungen einhergingen. Man gewann den Ein-
druck, dafl diese an sich unverstindlichen Bewegungen zum Teil als
choreatische aufgefalit werden kénnen und von der Untersuchten,
gleichsam maskiert, in den Dienst der Mimik gestellt werden. Dieser
Befund ist vielleicht in Parallele zu den ,,Scheinzweckbewegungen
zu stellen, die C. Rosénthal an Huntingtonkranken beobachtete. Ob die
tikartigen Gesichtsbewegungen bei Rudolf H. (V/19) als prémonitori-
sches Symptom gelten diirfen, mufl unentschieden bleiben.

Wenn man. sich erinnert, dafl in der Anammnese unserer Hauptfille
der 4. Generation (IV/9, 10, 11) davon die Rede ist, daB diese Kranken
Jahre vor dem Auftreten der choreatischen Unruhe langsam und umstind-
lich arbeiteten, mit nichts recht fertig wurden, viel zerschlugen und ver-
schiitteten, so erscheint uns um so mehr der Verdacht berechtigt, daB wir
in der durch die Priifung festgestellten Insuffizienz der motorischen
Leistungsfahigkeit der Jugendlichen V/16, 18, 22, 24 den ersten Aus-
druck eines in Entwicklung begriffenen Choreasyndroms zu erblicken
haben (bei V/16, 18 bemerkt auch schon die Umgebung eine ahnliche
Ungeschicklichkeit, wie sie in der Anamnese der Hauptfille berichtet
wird, von V/18 wird gemeldet, daf sie bei der Arbeit ungewdhnlich viel
Larm macht). Dieser Verdacht witd verstéirkt durch die Nachweisbarkeit
intermittierender Spannungen bei passiven Bewegungen in 4 Fillen und
fiir V/16 und V/18 noch weiter verdichtet durch die Beobachtung von —
wenn auch nur leicht ausgebildeten — unwillkiirlichen Bewegungen.
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Wenn Hughes bei einem Uberblick iiber 603 Nachkommen von im
ganzen 218 Huntingtonkranken fand, dafl Temperament und Charakter
bei Krankwerdenden und Gesundbleibenden nicht wesentlich verschieden
seien, so daB hieraus ein prognostischer Indikator nicht gewonnen werden
kénne, so scheint es uns einerseits fraglich, ob nicht einzelne der ,,Gesund-
bleibenden® mit Charakterverdnderungen als einfache Choreapathien zu
gelten hitten und andererseits, ob sich nicht bei Anwendung der im vor-
stehenden verwerteten Priifungsmethoden Kriterien zur Unterscheidung
gesunder und kranker Nachkommen hitten gewinnen lassen.

Nichtliche Zuckungen, die Kalkhof-Ranke und Rosenthal in H-
Fallen in den Stadien der ersten Entwicklung des Leiden fanden, sowie
Hautjucken, das nach Entres als beachtenswertes Frithsymptom gefunden
werden kann, fehlten nach den anamnestischen Erhebungen bei allen
unseren Kranken. FEine Unterwertigkeit des Genitalapparates (vgl.
Rosenthal) scheint auler bei Irene Weisler, von der wir seinerzeit be-
richteten, daBl die Menopause bereits um das 32. Lebensjahr eingetreten
war, weder in den fritheren Generationen bestanden zu haben, noch bei
den lebenden Familienmitgliedern zu bestehen. Eine gynikologische
Untersuchung konnte allerdings in keinem Falle vorgenommen werden,
doch fanden sich nirgends Anzeichen einer mangelbaften sexuellen
Differenzierung oder einer Dysfunktion des Genitalapparates; auch bei
den minnlichen Familienmitgliedern wies nichts auf analoge Stérungen
hin. Vielleicht wird man die Sexualneurose bei V/22 auf endokrine
Storungen beziehen koénnen.

Ich méchte hier der Vollstindigkeit halber noch erwéhnen, daB die
gesunde Schwester (IV/8) der Schwerkranken aus der IV. Generation
auf Grund ihrer Beobachtungen folgende Symptome als Frithzeichen
der Krankheit bei den Familienmitgliedern ansieht: Starrkopfigkeit,
Reizbarkeit und Uberempfindlichkeit, Bewegungsunruhe und Hastigkeit,
undeutliches Sprechen, Unbeholfenheit bei der Arbeit, Zittern bei ge-
wissen Hantierungen z. B. beim Einfideln einer Nadel, ferner Schild-
driisenvergréBerung und vermehrtes Schwitzen der Hinde.

Eine Hyperhydrosis der Hénde (und auch der Fiile) ist auch mir
bei V/18 und 22 und namentlich bei V/16 aufgefallen, bei der letzteren
war die Haut zwischen den Zehen infolge der vermehrten Schweil-
absonderung ziemlich stark maceriert. Kropfbildung war bei Kranken
wie bei Gesunden in der IV. und der V. Generation in ungefahr gleicher
Zahl nachzuweisen. Hinsichtlich der Schilddriisenanomalien besteht also
offenbar keine Koppelung mit der Choreaanlage, so dafl Kropfbildung
einen Verdacht auf spéitere Erkrankung nicht rechtfertigt. Das oben
erwihnte Zittern der Hinde bei feineren Arbeiten konnten ich in keinem
Falle sehen. Die iibrigen von 1V/8 erwédhnten Initialsymptome (Cha-
rakteranomalien, nervése Ziige, Ungeschicklichkeit) erscheinen mir durch
die eigenen Beobachtungen als solche bestétigt.
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In relativ frilhen Entwicklungsstadien der Krankheit sei bei IV/9,
10, 11 (ebenfalls nach Bericht von 1V/8) eine Depression der Mund-
winkel und Verengung der Lidspalten aufgefallen, ferner Haltungs-
anomalien des Rumpfes und Kopfes (Steifhaltung bei vermehrter Vor-
wartsneigung des Rumpfes), auch der Gang soll bei den Genannten
schon sichtlich gestért gewesen sein, ehe sich die charakteristische Be-
wegungsunruhe in auvffalliger Weise gezeigt hatte, was erst einige Jahre
nach dem Auftreten der erwahnten Pradromalsymptome der Fall gewesen
sei. Wieweit die letzterwiihnten Angaben zutreffen, entzieht sich meiner
Beurteilung.

Zusammenfassung.

Bei der Erforschung der Huntingtonsippe, der die schon frither be-
schriebene Kranke Irene Weisler entstammt, konnte bei zwei Schwestern
der Kranken ein mit diesem Falle in den wesentlichen Symptomen
iibereinstimmendes Bild, inshesondere auch hinsichtlich der Spannungs-
verhaltnisse festgestellt werden: keine allgemeine Versteifung, wohl aber
intermittierende Muskelspannungen im Zuge passiver Bewegungen, die
eine gewisse Korrelation zu den bei den Kranken nachweisbaren Wider-
standsteaktionen zeigten. Solche Spannungsphinomene lieBen sich auch
bei vier Jugendlichen dieser Sippe neben Charakterverdinderungen, leichter
motorischer Insuffizienz (Ungeschicklichkeit) und vereinzelten unwill-
kiirlichen Spontanbewegungen nachweisen. Es ergeben sich daraus Richt-
punkte zur weiteren Ausgestaltung der Frithdiagnostik bei jugendlichen
Angehdrigen von Huntingtonsippen. '
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