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1. Patientin Gut, Ch. M., 4:7 Jahre alt, Jiidin, aufgenommen am 4. 4. 27 n i t  
Besehwerden fiber Zuckungen im Gesieht, in der Zunge, den Armen and Beinen 
und sehleehte Spraohe. Vor 6 Mona%en bemerkten ihre Kinder, dab sie , , n i t  der 
I-Iand zu zueken" anfing. Allm/~hlieh wurden auch andere K6rper~eile yon den 
Zuckungen mi~ergriffen, so: das Gesieht und die Zunge. Sic begann sehleeht zu 
spreehen. Vor 15 Jahren hat Patientin den Fleektyiohus durchgemaeh~. Die 
Menses setzten bei ihr ein, als sic 18 Jahre alt war und schwanden im Alter yon 
37 Jahren. Ist  sechsmal schwanger gewesen, hat  5 Kinder, eins ist, ein Jahr  al~, 
an einer unbekannten Krankheit vers~orben. Ihr Ehegat.te is% gesund. Von sei~en 
der Heredit/~t: Die Eltern der Pa~ien%in sind hochbejahrt gestorben: der Vater 
im Alter yon 78 Jahren, die Mutter 76 Jahre alt. Ein Bruder war 52 Jahre al%, 
als er am Flecktyphus starb. Zwei Brfider, - -  60 resp. 51 Jahre alt  - -  sind gesund, 
zwei Sehwestern - -  desgleiehen. Die Grol]el~ern der Kranken, die ihr ganzes Leben 
lang gesund waren, haben ~ueh ein hohes Lebensal~er erreieht. Von drei Onkeln 
und zwei T~n~en sind zwei Onkel getStet worden, die tibrigen leben noeh und sind 
gesund. Weder Geisteskr~nke, noeh Paralytiker sind in der Familie zu verzeiehnen 
gewesen, Niemand yon den Verwand~en hatte Zuckungen, Zit~em, ~lf/~lle, abge- 
sehen y o n  i~ltesten, jetzt 28j/~hrigen Sohne der P~tientin, weleher vor 6 Jahren 
an einem Arme Zuekungen hatte, die bald vergingen und sieh nicht mehr wieder- 
holten. 

Die reehte Pupille is~ um ein weniges erwei~ert; das reeh%e Auge etwas niedriger. 
Ein wenig abgesehw/~ehte Funktion des reeh~em Faeialis. Chore~tische Krgmpfe 
an den Armen (besoilders dem linken), den Beinen, d e n  Kopf (Hals), dem Gesieht, 
der Zunge, dem I~umpf. Die ehoreatischen Kr~mpfe sind am sts ausgepr/~gt 
in den Muskeln um den Mund herum (ein Itin- and tIerbewegen der Lippen). Gang 
- -  unsieher, t/~nzelnd. Der l~umpf weieht hi~ulig zur Sei~e ab. Der Kopf drehg sieh 
naeh versehiedenen Riehtungen. Tr/~ge Liehgreaktion. Reflexe yon den Sehleim- 
h/~uten aus gesehw/~eht. Sehnenph~nomene gleichm~Big gesteigert. Sohlenreflex 
tr/~gt Abwehreharukter n i t  Andeutung -con Babinstcy Psyche: Absehw~ehung der 
Aufmerksamkeit und des Gedi~ehtnisses. Eul0horie and leiehte Demenz. 

Die Kraitke verblieb fiber einen Monat in der Klinik und wurde ohne jegliehe 
Ver/~nderungen en~lassen. 

2. Nuchnenko, P. D., 37 Jahre alt, Ukrainierin, B~uerin, t ra t  am 25. 4. 28 in 
die Klinik ein mi~ Beschwerden fiber Kopfschmerz und Zuckungen im ganzen 

x Als Vor~rag gehM~ert in der Sitzung der Kiewer Gesellschaft yon Neuro- 
pathologen nnd Psychiu~ern y o n  27. Mai 1928. 
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K6rper, am Kopf, an don Armor~ ur~d Beinen. K.rank ist Patientin, wie sie selbst 
mitteilt, seit andorthalb Jahron, als sie yon ihrem betrunkonen Manne verpriigelt 
wurde. Dieser sehlug sio so lange auf den Kopf, his sie bewngtlos zusammenbraeh. 
Bald hierauf nahm Patientin ein Zueken in ihrom Riieken wahr. Die Zuckungen 
maehten sieh immer mehr bemerkbar und andere K6rperteile wurden yon ihnon 
mitergriffen. AnlaBlieh dieses Umstandes wurde sie im verflossenen Jahre in die 
Klinik fiir Nervenkrankheiten anfgenommen, kehrto abor, nach ftinfw6ehentliehem 
Aufenthalt daselbst, ohno wesentliehe Bossorung hoim. Pationtin verbraehte 
darauf einen sehr sehweren Winter: sie war, der Krgmpfe wogen, moist bettlggerig. 
Besonders ungiinstig gestaltete sieh ihre Lage infolge der hguslichen Konflikte 
und der schleehten Behandlung seitens des Munnes und der Kinder. Patientin begab 
sieh wiederum naeh Kiew in die Klinik fiir Nervenkrankheiten. Bis zu dieser Er- 
krankung hat Patientin keine Krankheiten gehabt. Die Menses traten bei ihr im 
17. Lebensjahre auf und verlaufen bis jetzt sehmerzlos and nieht reiehlieh all- 
monatlieh w/~hrend 7--8 Tage. Ihr Mann ist 46 Jahre alt, leidet an den Ftigen, hinkt 
etwas; ist sehwerer Trinker. Die 1. Toehter der Patientin, sowie ihre droi S6hne. 
im Alter yon 1 (resp. yon 12 a M  l l  Jahren, sind alle gesund. Zwei Kinder sind in 
ffiihem Alter an Seharlaeh vorstorben. Naehstehende Daten, betroffond die Here- 
dit~t der Patientin, haben wit yon ihrer Sehwester erhalten, dureh die wir einen 
Kormex mit dem Geburts- und zugleieh aueh best~ndigeu Wohnort der Patientin 
llerstellen konnten. Ihren Vater verlor Patientin, als sie 11/2 Jahre alt war. Naeh 
don Erz~hlungen der 3gutter weig sie, dab ihr Vater einst yon seinen Doffgonossen, 
die ihn als Zeugen in ihrem Prozeg brauehton, betrunken gemaeht und ins Gorieht 
gebraeht wurde. Er logte dort eine falsehe Zougenaussage ab und oinige Tage 
daranf verstarb er eines pl6tzliehen Todes. Die Mutter der Patientin ist ira Alter 
yon 50 Jahren an ,,Atemnot" gestorben, zwei Brtider der Patientin am Typhus. 
Nine Sehwester ist, 40 Jahre alt, infolge einer ,,Bauehoperation", eine andere, im 
Alter yon 20 Jahren, an Influenza (spanisehe Kralflcheit) gostorben. Eino dritte, 
noeh lebende, jetzt 26jghrige Sehwester ist gesund. Ein GroBvater der Patientin 
lebt noeh, hoehbetagt (82 Jahre alt). Eine Grol~mutter starb vor einigen Jahren 
im Alter yon 79 Jahren an Erkgltung bei hoher Temporatur. Zwoi Onkol der Patien- 
tin leben, sie sind gesund and 60, bzw. 62 Jahre alt. Keiner yon den Familiengliedern 
hatto Krgmpfe odor Zuekungen aufzuweisen, aueh waren unter ihnon keine Geistes- 
kranke, an Anf~llen Leidende, sowie Paralytiker. 

Patientin ist yon mittlerem Wuehse, sieht ~lter aus, als sie in Wirkliehkoit ist. 
l)ie Papillen sind gleieh. Der reehte untere Faeialis wird schwach kontrahiert. Von 
seite~ der Sonsibiliti~t- koine besonderen Vor~nderungen. Reaktion auf Lieht ein 
wonig trgge, abet ausgopri~gt. Trgge ist aueh die Konvergenz, zum Toil wegen Ab- 
sehw~ehung der Aufmerksamkeit. ~ geflexe yon den Sehleimh~uten aus abgesehw~eht, 
Knieph~nomene gesteigert, die unteren Abdominalreflexo abgesehw~eht. Seitens 
der motorisehen Sph/~re: eine Menge ehoreatiseher, ungeordneter Bewegungon 
und Kr~mpfe am ganzen K6rper, insbesondere an den reehten Extromitfiten. 
Die Kr~mpfe lassen dazwisehen, bei Sitzlage der Patientin, naeh, breehen abet beim 
Stehen und Gehen mit erneuter Kraft los (ebenso aueh, wenn man sieh mit ihr 
unterh~lt). Dann stellt Patientin eine bald in die H6he sehnellende, bald hin und 
her sioh bewegende, t~nzelndo und sieh naeh allen giehtungon kriimmende, elow~- 
artige Figur dar. Hinsiehtlieh der Psycho ist zu verzeiehnen Absehw~ehung des 
Ged/~ehtnisses, bosonders aber der Anfmerksamkeit; lotzteres ersehwort oft die 
Untersuehung der Krankon, sowie das Gespr/~eh mit ihr. Patien)~in kann riehtig 
bis 20 zghlen, woiter zghlt sie ohno die riehtige geihenfolge einzuhalten 25, 27, 
24 u. dgL Von vorne naeh hinton verstoht sie nieht zu z~hlon, aueh nieht einfaehe 
Zahlen vonein~nder zu subtrahieren. Die Untersuehung der Assoziationen ergibt 
niehts. Anf jedes Anregewort ertolgt als Antwort Wiederholung dossolben Wortes, 
beispielswoise: Tiseh - -  8 " "  - -  Tiseh; Fenster - -  7 "t - -  ~'onster usw. 
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Auch die Prfifung der Intelligenz nach Bernstein erweis~ Defekte bei der 
Kranken. Die inneren Organe weisen keine besonderen Abweiehungen yon der Norm 
auf. Die Leber ist ohne Ver~nderungen. Wa.I~. und Meinicke ira ]31ut und Liquor 
rlegativ, ]etzterer durchsich~ig, unter raa$igera Druck. 0,1~ Eiwei$. Dann und 
wann einzelne Leukoeyten und Erythrocyten. Harnanalyse : spezifisches Gewicht 
1032; viele Zellen flachen Epithels, dazwischen Leukocy~en. 

Die beiden, bier angefiihrten Falle bieten das Brid einer im reifen, resp. 
vorgeriickten Alter entstandenen Chorea mit  Erscheinungen yon StSrung 
der Psyche dar. Dieses entsprieht dem klinisehen Bilde der Hunting- 
tonschen Chorea. Charakteristisch ffir letztere ist ja das Auftreten yon 
choreatischen Kr/~mpfen in vorgeriiektem Alter, welche dann progressieren 
und an die sich Schadigung der Psyche ansehlieSt - -  anfangs in der 
Form yon Intelligenzverminderung und sodann als arimahlicher ~7ber- 
gang zum Schwaehsinn. Was abet  das Kernsymptom der Huningtonschen 
Chorea bilde$ und was in unseren Fallen gerade fehlt, das ist der here- 
ditare Charakter der Krankheit  und zwar eine scharf ausgesprochene 
Erblichkeit yon dominantem Typus, ohne Liicke in den Generationen. 
Letzteres ist so aufzufassen, dal~ wenn nut  in einer Generation yon 
Eltern die Krankheit  ausbleibt, so brieht sic ab und ihre Vererbung 
sistiert. Somit ist dies eine Erkrankung, bei der die Heredit/~t dem be- 
kannten Gesctze folgt: Einmal frei, immer frei. 

In  unseren Fallen fanden wit, trotz sorgsamster Priifung (insoweit 
dies unter unseren Verh/~ltnissen m5g]ich ist) keine Anzeichen dominanter 
Iteredit~t.  Sowohl die Eltern tier ersten, als aueh die der zweiten 
Patientin waren verschont yon Chorea bzw. choreaahnliehen Leiden. 
Nimmt  man ~nun den dominanten Charakter der Vererbung dieser Kr~nk- 
heir in Betracht, so mul~ zugegeben werden, dab in unseren F&llen 
kliniseh manifester Huntingtonseher Chorea ihr Hauptcharakterzug,  n/~m- 
lich derjenige der Erblichkeit fehlt. Wit haben es hier also mit  2 F/~llen 
yon I-luntingtonscher Chorea ohne Heredit~tt zu tun. 

D i e  einschl/~gige Literatur kennt vereinzelte Falle yon Hunting- 
tonscher Chorea ohne Hereditat.  Jambeco, Schmidt, Du/our und Loir, 
Flaton, Mayerho[er haben eine solche chronische Chorea auf der Basis 
yon Lues besehrieben. Man wird aber durchaus Nonne beipflichten 
miissen, dab man es hier blol~ mit  zufalligem Zusammentreffen und 
Kombinosen zu tun  hat, gewi8 abet  nicht mit  einem atiologisch wichtigen 
Faktor.  Westphal nennt Falle chronischer Chorea nach Geburten. Von 
Stertz und anderen Autoren wh'd Trauma bei dieser Krankhei t  erw&hnt. 
Von unserer Patientin (l~all 2 hSrten wit ja  auch, dal3 ihre Zuckungen 
sich einstellten, nachdem ihr Mann sic auf den Kopf geschlagen hatte. 
Hier dtirfte aber, gleichwie bei Stertz-Westphal u. a. leicht der Anla8 
mit  der Ursache verweehselt worden sein. Zingerle hat  eine ehronisehe 
Chorea im Jugendalter,  die vergesellschaftet mit  dem Bride extrapyra- 
midaler Hypertonien und Hyperkinesien, ohne Heredit/~t und St6rungen 
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der Psyche, auftrat ,  beschrieben. Barboneix und Widiez, Urechia nnd 
Rusdea-F'alle chronischer Chorea, bei welcher die Autopsie Cirrhose 
und Adenom der Leber ergab. 

Sehr wichtig w~re es - -  doch diirfte dies wohl nicht leicht fallen - -  ffir 
die allerdings nicht h~ufig vorkommenden, den unseren zwei gleichenden 
F~lle yon Huntingtonseher Chorea mit  fehlender Heredit~t eine Erkl~rung 
zu finden. Bechterew h~l~ derartige F~lle ftir unschwer erkl~trbar, wenn 
man nut  davon ausgeh~, dab die Huntingtonsche Chorea nach dem 
Typ einer recessiven Erbliehkeit verli~uft. Stertz und Dctwiden/cow meinen, 
dal3 die F~]le yon Huntingtonscher Chorea, ohne Heredit~t, sich mit- 
under dadurch erkl~ren lassen, dab die yon dieser Krankhei~ verschonten 
Eltern gestorben sind, ehe sie noch an Chorea erkrankten. Dawidenkow 
ist der Ansicht ,,die M6gliehkeit sei nieht ausgeschlossen, dab in irgend- 
einer Generation das die Entwicklung der Krankhei t  bedingende Gen. 
zufi~llig auf ein anderes Gen. treffe, das wohl in keiner  unmittelbaren 
Beziehung zu der betreffenden Krankhei~ stehe, abel' die Wirkung des 
krankheitserregenden Gens hemmr Muratow weis% darauf hin, dab 
man bisweilen yon ungeniigend entwickelten Formen der Chorea ,,formes 
frustes" reden kSnne, die mitunter ffir ,,~usgelassene Generationen" 
gehalten werden. 

Indem v~ir uns unseren Fi~llen zuwenden, miissen wir bemerken, 
dal3 die Lehre yon der Erblichkeit, trotz aller erreichten l~esultate, 
doch lgngs~ nieht immer alle im Leben vorkommenden Fi~lle zu erklaren 
vermag.  Auch ist noch zu berficksichtigen, dab in einigen Fallen yon 
heredit~ven Krankhei ten ohne Hereditgi,  die Erkrankten selbst die Ahn- 
herren der Krankhei t  sind. Ein erster Fall yon Chorea muI3 doch einmal 
in der betreffenden Familie stat~gefunden haben, ttinweise in diesem 
Sinne linden wir bei unserer ersten Kranken, yon deren Kindern ein 
Sohn mit irgendeinem Zittern der Hand  behaftet  war, wghrend ihre 
El~ern und die Familie iiberhaupt yon der Huntingtonschen Chorea 
verschon~ blieben. 

Uns schei~t, dal3 ~rotz des in den Arbei~en Enters aufgestell~en 
Gesetzes der dominanten Vererbung der Huntingtonschen Chorea doch 
Fi~lle yon dieser Krankhei t  ohne Heredit~t vorkommen. Derar~ige 
F~lle, - -  so auch die-unsrigen zwei Krankheitsf~lle - -  machen es zu 
unserer Pflicht, dieses interessante Kapitel  der erblichen Krankheiten 
des Nervensystems welter auszuarbeiten. 


