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Zur Kenntnis der generalisierten Tie-Krankheit
(maladie des tics, Gilles de la ToURETTE’sche Krankheit)*.

Von
JoH. Lupwi6 CLAUSS und KARL BALTHASAR®¥,

Mit 3 Textabbildungen.

( Bingegangen am 20. September 1952. )

Die Gilles de la TourETTEsche Krankheit (GTK) — in der Literatur
auch als ,, Tic général* oder ,,Maladie des tics* bekannt — ist eine duflerst
seltene Erkrankung. Aus der spérlichen Literatur kann man tber ibr
Wesen, insbesondere iiber ihre Atiologie noch immer keine ausreichende
Klarheit gewinnen. Nachdem zunéchst die psychogene Theorie bei weitem
im Vordergrund stand, ist durch die Encephalitisepidemien am Ende des
ersten Weltkrieges mit ihren zahlreichen teilweise tic-dhnlichen Hyper-
kinesen und den gleichzeitig beobachteten Zwangssymptomen die orga-
nische Auffassung der GTK nicht mehr zum Schweigen gekommen, und
noch heute stehen sich neuroanatomische und psychogene Herleitungen
des Tics hart gegeniiber. Das liegt wohl in erster Linie an der bunten
Vielfalt der bei der GTK beobachteten klinischen Bilder, die sich noch
dazu meist an der Grenze des neurologischen und psychiatrischen Sym-
ptomenbereiches abspielen. Sehen wir von den psychischen Begleitsym-
ptomen ab, so bereiten schon die Bewegungsstorungen des Tic als solche
der Beurteilung oft nicht geringe Schwierigkeiten und auch der eigene
Fall der Verf. wurde von fritheren namhaften Untersuchern in dieser
Hinsicht unterschiedlich beurteilt. Nachdem er 1905 im Friedrichshainer
Krankenhaus als Chorea gefiihrt war, hatte ihn E. STravs anldflich
einer spiteren Behandlung in der Nervenklinik der Charité als chronische
Chorea aufgefaBt. Wir sahen uns hierdurch veranlaft, die choreatische

* Herrn Prof. Dr. THrsuE zu seinem 65. Geburtstag gewidmet.

*# Durch die Kriegseinwirkungen wurde die Bearbeitung des Falles ungewohnlich
verzogert. Nachdem der eine von uns (C.) sich schon 1943 in der Berliner Gesell-
schaft fiir Neurologie fiir die GTK-Diagnose eingesetzt hatte und im letzten Jahre
einige Publikationen auf diesen (nicht einmalals Referat gedruckten) Vortrag Bezug
nahmen, erscheint die ausfiihrlichere Verdffentlichung zur Vermeidung von Irr-
tiimern angezeigt.
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Theorie der GTK auf Grund unserer eigenen Beobachtungen des Patienten
sowie genauerer katamnestischer Untersuchungen auf ihre Stichhaltig-
keit zu prifen und werden im Rahmen dieses zuniichst noch rein kasu-
istischen Anliegens von unserem Patienten eine alle bisherigen Beob-
achtungen einbeziehende Gesamtdarstellung geben, fur die sich einige
Wiederholungen aus der STrRAUTSschen Arbeit als unumgénglich erwiesen.
Anschliefend nehmen wir eingehender zur Diagnose Stellung und im
Hauptteil der Arbeit wird auf Grund der Gehirnuntersuchung unter
Heranziehung der gesamten iibrigen Literatur vornehmlich die Patho-
genese der GTK behandelt*,

Eigener Fall.
a) Erblichkeit.

Die Eltern des Pat. wurden in allen uns zur Verfigung stehenden Kranken-
blattern als gesund geschildert und erschienen auch bei ihren Besuchen in Herzberge
zunéchst unauffallig. Der Pat. bezeichnete seine Mutter aber selbst als ,,hysterisch®,
sie sei leicht aufgeregt und launisch. Wir hatten deshalb die Eltern seinerzeit zu
Hause aufgesucht und die Mutter machte bei diesem héuslichen Besuch tatsichlich
einen psychisch und motorisch (unter anderem auch sprachlich) etwas lebhafien Ein-
druck. Die Angehdrigen sagten ihr wechselnde Stimmungen nach; doch sei sie damit
ihrer Umgebung nicht weiter zur Last gefallen. Echte stridire Bewegungsstsrungen
oder Tics wurden bei der Mutter big ins Alter hinein nicht beobachtet und konnten
auch durch provozierende Mafinahmen nicht ausgelgst werden. Immerhin fiel im
Laufe der Unterhaltung eine zunehmende emotionale Erregbarkeit auf. Die kirper-
liche Untersuchung der Mutter ergab eine etwa faustgroBe Struma. BAsEpow-Sym-
ptome waren jedoch nicht feststellbar.

Der Vaiter des Pat. erklarte seinerzeit auf Befragen, durch einen in der Jugend
erlittenen Kopfunfall etwas ,,nervis* geworden zu sein. Er kénne sich schlecht
beherrschen, auch nicht mehrere Dinge zu gleicher Zeit tun. Niheres iiber den Unfall
erfubr man von ihm nicht. Zu einer Kopfverletzung sei es nicht gekommen. Von
BewubBtlosigkeit wulite er nichts mehr. Bewegungsstorungen bot der Vater nicht
und will auch friiher solche nicht gezeigt haben. Psychische Auffalligkeiten wurden
bei dem kurzen Hausbesuch nicht festgestellt.

Von den Geschwistern des Pat. horten wir, daB eine um 2 Jahre jiingere Schwester
Schwierigkeiten in ihrer Ehe hatte. Eine weitere Schwester starb als Kleinkind an
Zahnkrimpien. Bin jiingerer Bruder war bisher unauffillig. Bewegungs- oder see-
lische Stérungen wurden bei keinem der Geschwister bisher beobachtet.

Von des Vaters Geschwistern befand sich die Tochter eines Bruders mit 17 Jahren
wegen ,,Dementia praecox in einer Heilanstalt. Spater soll diese Cousine des Pat.
nie wieder anffillig gewesen sein. Die Krankengeschichte konnte in den spateren
Kriegsjahren aus Breslau nicht mehr beschafft werden, so daB iiber etwaige
psychomotorische Auffilligkeiten nichts bekannt ist. Auch von den Angehérigen
wuBte niemand etwas Genaueres iiber die Psychose dieser Cousine.

Die Hltern des Vaters starben beide sehr friih. Uber ihre seelische Eigenart konnte

man nicht mehr viel in Erfahrung bringen. Von Bewegungsstérungen, Anankasmen
usw. war nichts bekannt.

* Einige grundsitzliche physiologische Erérterungen bleiben einer gesonderten
Arbeit (C.) vorbehalten.
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Unter den Geschwistern der Mutfer war ein Bruder in jungen Jahren bereits er-
blindet. Er ist bald darauf in einem Berliner Krankenhaus gestorben. Die Todes-
ursache und die Diagnose erfuhren wir nicht. Drei Schwestern der Mutter gingen an
Altersschwiiche zu Grunde. Eine Tochter der dltesten Schwester starb mit 18 Jahren
in einer Heilanstalt. Die Diagnose lautete : Schizophrenie. Motorische Stérungen oder
Zwangshandlungen wurden bei dieser Cousine ‘des Pat. nicht bemerkt.

Die Eltern der Mutter lebten getrennt. Der Vater soll getrunken haben. Uber
Bewegungsstorungen lie sich nichts ermitteln.

b) Vorgeschichte des Patienten.

Der zur Zeit der Beobachtung 39-—42jahrige Pat. kam normal zur Welt. Auch die
Schwangerschaft soll einen reguliren Verlauf gehabt haben.

Die erste Entwicklung des Pat. war zunichst unauffallig. Er konnte mit einem
Jahr laufen und sprechen. Aber die Eltern erklarten beide, daB ¥. G. als Kleinkind
dann immer dngstlich und weichlich gewesen sei. Er habe sich gern verwthuen lassen
und wire in den Jahren der Kindheit immer reizharer geworden. Vor allem hitte
sich schon in diesen jungen Jahren bei ihm ein starker Eigensinn entwickelt, der sich
auch in den spateren Jahren immer wieder gezeigt habe. Beim Essen mikelte er
meistens. Der Vater hielt ihn immer fiir kleinlich. Als Schuljunge sei er sogar pedan-
tisch ordentlich gewesen. Auch ibertriebener Stolz wurde ihm nachgesagt. Erst in
der spiteren Kindheit wire er etwas gleichgiiltiger geworden.

Mit efwa 10 Monaten hatte er einen Unfall. Beim Spazierenfahren kippte der
Wagen um und roltte in den Rinnstein, gerade als ein Mortelwagen vorbei kam, der
ihn am FuB verletzte, so daB eine kleine Operation vorgenommen werden muBte.
Pat. wurde dabei narkotisiert und schlief angeblich mehrere Tage hindurch, ohne zu
erbrechen.

Beginn der Hyperkinesen. Schon mit 3 Jahren zeigten sich bei G. Zuckungen im
Gesicht, die zunachst nur bei Aufregung sporadisch auftraten, sich im 6. Lebensjahr
des Pat. dann immer mehr verstérkten, so daf dieser damals 7 Monate im Berliner
Krankenhaus am Friedrichshain zur Beobachtung war. Die Unruhe des Pat. wird
im Friedrichshainer Krankenblatt wie folgt geschildert: ,,Es bestehen fortdauernd
choreatische Bewegungen im Gesicht und Schulter-Halsgebiet, und zwar dergestalt,
daB am messten die Augenmuskeln (Schliefen des Auges), dann die Muskeln der li.
Schulter und Halsseite, dann beide Faciales, schlieBlich auch der li. Arm und beide
Beine betroffen sind. Die Intensitat der Bewegungen 188t iiberall eine erhohte Hefiig-
keit der li. Seite gegeniiber der re. erkennen®’. Der iibrige korperliche Befund war
damals v6llig normal. Von den Reflexen wird nur im Aufnahmestatus gesagt, daB sie
Ii. stirker als re. gewesen seien. Temperatur und Puls waren anfangs reguldr. Der
Pat. erhielt warme Packungen und Fowrersche Losung, worauf die Zuckungen
nachlieBen. Erst 8 Wochen nach der Aufnahme wurde erstmalig eine Temperatur-
steigerung auf 38,5° C festgestellt. Es zeigte sich ein typisches Scharlachex- und
enanthem, weshaib der Pat. auf die Infektionsabteilung verlegb werden muBite, Auch
dort wurden ,,im Gesicht hin und wieder Zuckungen bemerkt, ,,weniger an den
Eaxtremititen’*. Der Scharlach nahm einen komplikationslosen Verlauf. Es gab nur
geringe Driisenanschwellungen am Hals, die bald zuriickgingen. Vom Herzen wird
in allen Krankengeschichten des Krankenhauses Friedrichshain ein normaler physi-
kalischer Befund berichtet. Nachdem G. von dem Scharlach genesen war, wurde er
mit der AbschluBdiagnose ,,Chorea. Scarlatina® nach Hause entlassen.

Aus dem Krankenblatt der Infektionsabteilung des Friedrichshainer Kranken-
hauses geht tibrigens hervor, dafl G. kurze Zeit vordem 8 Tage wegen einer Pleuritis
exsudativa dextra im Diakonissenhaus Bethanien behandelt wurde. Die Punktion
ergab ein klares serdses Exsudat. Die Beschwerden und anfinglichen Temperaturen
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klangen nach konservativer Behandlung ab. Pat. wurde als geheilt entlassen. Von
Bewegungsstorungen wird im Krankenblatt des Diakonissenhauses zwar nichts
erwahnt, nach den Angaben der Eltern waren sie aber schon damals vorhanden.

In der Schule soll sich Pat. dann als fleiflig und sehr interessiert gezeigt haben. Er
brachte immer gute Zeugnisse nach Hause. Zuckungen hatte er in den ersten Schul-
jahren nach Bericht der Eltern kaum wieder gehabt. Von einer besonderen Erreg-
barkeit wuBten die Eltern aus dieser Zeit auch nichts zu berichten. Irgendwelche
AuBerungen, daf er sich mit seinem Lehrer etwa nicht verstand, sollen zu Hause
nicht gefallen sein. Am Ende der Schulzeit wurde G. mit gutem Zeugnis und einer
Pramie entlassen.

Die Eltern iiberlieBen uns ein Photo, das den Pat. im 9. Lebensjahr darstellt,
d. h. drei Jahre nachdem er die schwere ,,Chorea‘ und den Scharlach durchgemacht
hatte. Es zeigt ihn als Tennisspieler, in welchem Sport er seinerzeit gute Fahigkeiten
an den Tag gelegt haben soll. Auf dem Bild sieht er frisch und altersgemif ent-
wickelt aus.

Im Alter von 10 Jahren war er zu einer Konfirmationsfeier eingeladen. Bei Tisch
streckte er plotzlich die Zunge weit heraus, wurde rot und fing an, mit dem Kopf zu
schiitteln und mit dem Fufl zu stampfen. In den folgenden Jahren wurden hin und
wieder ruckartige Bewegungen beobachtet. Mit 14 Jahren traten bei Gelegenheit
seiner Einsegnung in der Kirche plotzlich Schiittelbewegungen des Kopfes und der
Glieder auf, die 3—4 Std andauerten. Seit dieser Zeit wurden die Pausen zwischen
den Hyperkinesen immer kiirzer. Trotzdem merkte man seinen motorischen Leistun-
gen keinerlei Stérung an. G. konnte mit 14 Jahren seine Lehrzeit als Mechaniker
beginnen, bastelte nebenbei zu Hause viel und spielte in seiner Freizeit recht gut
Geige. Erst nach ungefahr 21/, Jahren riet ihm der Meister, das Handwerk aufzu-
geben, da er doch zu ,nervts’® dazu sei.

Erste neurologische Beobachtungen. Mit 12 Jahren wurde G. der Zuckungen wegen
in der Nervenpoliklinik der Charité behandelt. Im Krankenblatt dieses ersten
Charitéaufenthaltes heilt es: G. saugt fortwihrend an den Lippen, stéff unarti-
kulierte und artukilierte Laute aus, grunzt und gibt hdufig obszine Worte wie ,,ficke,
fotze** von sich, mitunter schreit er laut auf. Sonst verhielt er sich leidlich verniinftig.
Weitere unanstindige Worte soll er damals noch nicht geduBert haben. Nach dem
Bericht der begleitenden Mutter war die Unruhe einige Monate vorher zum ersten
Male aufgetreten. Uber die Veranlassung war der Referentin nichts bekannt. Pat.
selbst erklédrte: ,,wenn ich so allein bin, so ruhig, dann quélt mich das; wenn ich es
unterdriicke, strengt es mich an.** Die unansténdigen Worte dréngten sich ihm be-
sonders beim Essen auf; sobald er an sie denke, miisse er sie auch aussprechen. Im
Befundbericht des Charitékrankenblattes heifit es: ,,in unregelmafBigen Zwischen-
riumen riuspert der Pat. sich (Rduspertic) und schluckt hinterher, ohne seinen
Gesichtsausdruck zu verdndern. Hinterher kommt es zu einem kurzen tic-artigen
Verziehen des Mundes, manchmal auch zu einem leichten Aufstofien. Beides komme
ohne seine Absicht. Nach dem Rauspern, nicht jedesmal, jedoch jedes 3. bis 4. Mal,
werden die oben genannten obszinen Worte in halblautem Ton ausgestoffen, gelegent-
lich so undeutlich, daf nur das ,o° und das ,i‘ zu héren sind. Andere Male war jedoch
jedes Wort genau horbar, withrend andere Male es nur zu einem raschen Hauchen kam.
Wenn Pat. mehrere Male das Wort hintereinander ausgesprochen hat, wird er rot
im Gesicht. Hinterher erscheint er etwas blasser als vorher. Rumpf und Hztremi-
titen bleiben — so heiBt es im Krankenblatt der Charité wortlich — vollig unbeteiligt.
Die leichten T'ic- Bewegungen am Mund kommen gelegentlich auch ohne Zusammen-
hang mit dem Riuspern vor. Wahrend der Untersuchung beginnt der Pat. zu weinen.
Er bleibt dabei ruhig sitzen. Bei Unterdriickungsversuchen zeigte er damals weder
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Angst- noch SchweiBausbruch. Auf Befehl, das unwillkiirliche Sprechen zu unier-
driicken, konnte G. damals 5 min villig rubig sein. Hinterher kam es jedoch gewdhnlich
2w einer um so stirkeren Unruhe.

Im korperlichen Befund des Charitékrankenblattes wird Pat. seinerzeit als
Lsschmdichisger Junge® mit an den Schléfen tief ins Gesicht reichender Haargrenze
beschrieben und auch das erwihnte Photo, das aus dem 9. Lebensjahr des Pat.
stammt, vermag diesen Eindruck nur zu bestétigen. Die inneren Organe sollen
dabei vollig normal gewesen sein. Neurologisch wurde eine geringe Pupillendifferenz
zugunsten von re. mit einer re. weniger ausgiebigen Lichtreaktion festgestellt. Der
Mund wurde beim Lachen etwas nach li. verzogen. Die iibrigen Hirnnerven waren
normal. Die Reflexe waren beiderseits sehr lebhaft. Als einzigen weiteren patholo-
gischen Befund erwihnt das Krankenblatt dann nur noch einen feinschligigen
Tremor der Hinde. Nach 4wéchiger aus Hydrotherapie und Brommedikation be-
stehender Behandlung wurde der Pat. von der Mutter nach Hause geholt. Die
Entlassungsdiagnose lautete seinerzeit: ,,Tic impulsiv (Koprolalie, Riuspertic).

Zwei Jahre spéter, mit 15 Jahren, muBte G. der sich immer wiederholenden Un-
ruhezustinde wegen erneut der Charitéklinik zugefiihrt werden, nachdem er sich
bereits einige Zeit vorher wieder in ambulanter Behandlung befunden hatte. Die
Eltern klagten tiber zunehmende Reizbarkeit des Jungen, er habe in seiner Beschaf-
tigung fortwihrend gewechselt. In der Lehrzeit wire eine leichte Ermiidbarkeit
aufgefallen. Higensinnig sei G. immer gewesen, Dabei sei er nicht dumm, habe jeden-
falls immer gut gelernt. Gelogen hétte er nicht. Der Vater hielt ihn fiir Keinlick und
sagte ihm dibertriebenen Stolz nach. Erst spater wire er etwas gleichgiiltiger geworden.
Hin und wieder habe er auch Selbstmordideen geduBert und sich tiber seine Krank-
heit Gedanken gemacht. Bei der Aufnohme wiederholte er andauernd dieselben ob-
szonen Worte: ,,Fick, Asch, Hure, Niille, Fotze*. Dazwischen gab es mehrmals Ge-
réusche des Aufstofens. Nachdem G. die Worte mehrmals ausgesprochen hat, ist er
eine Weile still, um sie nach einer je verschiedenen Pause zu wiederholen. Dabei
zeigt sich eine starke Unruhe im Qesicht, ex streckt die Zunge heraus, bewegt den Arm,
zuckt mit dem Mund, zieht die Augenbrauen hoch, hustet éfter und stoft eigenariig
gellende oder juchzende Schreie aus. Auf Befragen nach seinen Personalien gibt er
ordnungsgemif Auskunft, spricht aber zwischendurch immer die erwahnten Worte,
wit denen er nur innehilt, wenn er gerade nach etwas Neuem gefragt wird. Thm vor-
gesagte Worte greift er sofort auf. Erwéhnte Bewegungen werden von ihm ebenfalls
sofort wiederholt (Echopraxie). Bevor er auf Fragen Antwort gibt, werden die Worte
der Frage nach Art der Echolalie nachgesprochen. Angeblich kennt er die Bedeutung
der von ihm ausgesprochenen Koprolalien nicht. In der letzten Zeit sei es schlimmer
geworden. Wenn er Biicher lese oder Geige spiele, komme es nur manchmal iiber
ihn, wenn er aufgeregt sei, wire die Unruhe am schlimmsten.

Der korperliche und neurologische Befund wird auch bei diesem zweiten Charité-
klinikaufenthalt als normal bezeichnet. Selbst die vom ersten Charitéaufenthalt er-
wihnten Reflex- und Pupillendifferenzen wurden jetzt nicht mehr bestatigt. Von der
Unruhe wird gesagt, daB G., im Zimmer allein gelassen, sich ruhig verhalle. Sobald
aber jemand in sein Zimmer komme oder Pat. sich beobachiet fiihle, trete eine grim-
massierende Unruhe ein, in deren Verlauf dann auch die erwihnten Koprolalien zum
Augbruch kimen. Besuche der Angehorigen regten ihn gewthnlich auf. Er weinte
dabei bzw. hinterher laut und wurde danach unruhiger als sonst. Auf einen ernst-
lichen Vorhalt hin trat einmal eine depressive Beaktion auf. Der Pat. dullerte unter
Tranen, er kénne ja nicht anders, er wire doch krank. Eine halbe Stunde spater kam
es dann beim Essen zu einem krampfartigen Wutanfall. G. schlug mit Hainden und
FiiBen um sich, zerschlug einen Teller, lief auf den Korridor, rief ,,Hilfe, Hilfe,
Feuer, ich blute 1 Durch die Tellerscherben hatte er sich dabei an Mund und Hénden
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leicht verletzt. Beruhigungsversuche hatten anfinglich nur einen gegenteiligen
Erfolg. Es war bemerkenswert, dal} seine Zwangsworte wihrend dieses Aufregungs-
stadiums wvollig der Situation entsprachen. Er sprach fortwahrend: ,,Morphium-
Spritze, Arsenspritze, ich sterbe, ich werde verriickt, ich mufl nach Dalldorf*, und
zwar ganz in der Art der fritheren koprolalen Worte. Dabei schlug er sich fort-
wahrend mit der geballten Faust auf den Mund und erklirte, nach dem Beweggrund
dieses seines Tuns befragt, er schlage sich, weil er die Worte verhindern wolle. Auf Zu-
reden wurde er etwas ruhiger, doch traten nach einer Weile die Stérungen immer
wieder auf, er schlug sich jetzt zumeist mit der Faust auf den Mund, dann kam es zu
Zwangssprechen, bei dem auch immer wieder die oben erwahnten obszénen Worte
herausgeschleudert wurden, bil} sich in die Unterlippe, spuckte, rausperte sich und
stief} allerlei Schreie oder Zisch- bzw. Gutturallaute aus. Aufgefordert, das Schlagen
und Schreien zu lassen, erklirte er, er konne nicht anders, er miisse sich schlagen.
Hypnotisierversuche gelangen insoweit, als der Pat. in Halbschlaf verfiel und die
Aungen nicht mehr 6ffnete, die FiiBe auch nicht mehr bewegen konnte und bei An-
wesenheit des Arztes eine halbe Stunde sich vollstidndig ruhig verhielt. Sobald dieser
jedoch das Zimmer verlie}, trat die frithere Unruhe wieder ein. AuBler den erwihnten
Koprolalien wurden hin und wieder auch andere Worte wie ,,Gehirnerweichung,
Gehirnfunktion, Gehirnpunktion, Morphiumspritze* usw. ausgestoBen. Dieses
Zwangssprechen stellte sich vornehmlich dann ein, wenn sich jemand mit dem Pat.
beschiftigte. Dann wurde der Pat. auch im ganzen sofort lebhafter, und anfangs hatte
man den Eindruck, daB G. die Gesellschaft anderer Menschen, insbesondere des
Arztes herbeiwiinschte. Er suchte diesen durch Schmeicheleien hin und wieder fiir
seine Wiinsche zuganglich zu machen. Im Laufe der Unterhaltung wurde die Erre-
gung jedoch immer deutlicher. Beim Réuspern spuckte er dem Arzt ins Gesicht,
sagte dann gleich hinterher: ,nicht doch, nicht spucken! das wollte ich nicht!®,
schlug nach dem Arzt, ohne den Schlag richtig auszufithren, den er unmittelbar
darauf in eine streichelnde Bewegung umzuéndern versuchte. Bei den Visiten zeigte
er hin und wieder ein schnippisches und leicht distanzloses Verhalten, sprach den
Professor Forster beispielsweise lediglich mit ,,Forster'* an. Wurde er im Zustand
der Erregung angetroffen, bot er andererseits wieder ein ausgesprochen depressives
Verhalten, weinte dann und bat den an ihn herantretenden Arzt unter Tranen:
,,Lieber Herr Doktor, helfen Sie mir doch, ich werde ja nicht mehr gesund*. Zu-
weilen liel er sich dann auch die Hande festbinden, damit er nicht mehr schlagen
konne, Wenn er im Verlauf der allgemeinen Erregung auch spuckte, hielt er sich
unmittelbar darauf die Hand vor den Mund oder steckte ein Tuch zwischen die
Zahne zum Zeichen, daf er dies nicht tun wollte.

Wegen der zunehmenden Erregung kam man um zeitweilige Isolierungen nicht
herum. Hielt er sich im Einzelraum eine Zeitlang auf, warde er dann wieder ruhig.
Sobald der Arzt aber in das Zimmer trat, fing er gleich wieder an zu weinen oder zu
schreien, bettelte dann, auch wieder in den Saal verlegt zu werden. Wurde dieses
abgelehnt, fing er an zu toben und mit Armen und Beinen zu strampeln. Er schrie
dann nach dem Arzt, gab zu verstehen, daf er sich grofe Miihe gebe, das Spucken
und Schreien zu unterdriicken und bat vor allem, dal man ihm keine Spritze gebe,
obwohl er bisher nur ein einziges Mal eine solche Hyoscin-Injektion erhalten hatte.
Im Verlaufe einer spateren Erregung bif} er sich unter anderem auch auf die Wange.
Man muBte ihm einen Zahn mit scharfer Kante extrahieren. Lippen- und Zungen-
bisse kamen jedoch trotzdem immer wieder vor. Pat. gewthnte sich seitdem an, ein
Tuch in den Mund zu stecken, um sich nicht wehe zu tun. Die Unruhezustinde
wurden hierdurch nur noch weiter gesteigert und man entschloB sich deshalb, eine
Zahnprothese einzusetzen, die Ober- und Unterkiefer auseinanderhalten sollte. Der
Pat. bil} sich freilich trotz dieser Prothese bald wieder auf die Zunge, was nur
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dadurch moglich war, daB er die Oberlippe weit nach hinten zog, so daf sie zwischen
Zahnreihe und Prothese eingeklemmt wurde.

Das Befinden zeigte wahrend des ganzen Aufenthaltes periodische Schwankungen.
Pat. konnte zeitweilig leidlich ruhig sein und die duflere Ruhe wurde dann nur hin
und wieder durch koprolale Ausrufe unterbrochen. Die Stimmungslage war in diesen
Tagen eher etwas gehoben. Der Pat. zeigte dann gewthnlich ein etwas vorlautes
schnippisches Wesen und versuchte sich bei Arzt und Wirtern einzuschmeicheln.
In der Zeit der vorwiegend allgemein-motorischen Erregungen, die in den zwangshaften
Schlagebewegungen, im Schrejen, Beilen, Réauspern und Spucken bestanden, war
die Stimmung dagegen ausgesprochen gereizt oder weinerlich. Der Pat. beschwerte
sich dann beim Arzt oder bei den Angehérigen iber schlechte Behandlung von
Seiten der Mitpat. und Warter, dullerte, daB er sich sehr ungliicklich und krank
fiihle, dringte aus der Anstalt und duBerte Suicidgedanken.

Wegen der wachsenden sozialen Schwierigkeiten befand sich G. sodann ununter-
brochen in geschlossenen Nervenabteilungen ; zunéchst im Rudolf Virchow-Kranken-
haus, dann in der Heil- und Plegeanstalt Teupitz und die letzten beiden Jahre seines
Lebens, von 1938—1940 in der Berliner Anstalt Herzberge, wo er sich in standiger
Beobachtung der Verf. befand.

C. Eigene Beobachtungen 1938—1940.

Befund. Auch hier zeigten sich die erwihnten schiittelnden, zuckenden
und grimmassierenden Unruhezustinde, die gewthnlich von glucksenden,
schnalzenden oder rauspernden Tiomen sowie von regelrechten Sehreian-
fiillen begleitet waren. Nur wihrend des Schlafes verhielt sich der Patient
jetzt lingere Zeit ruhig. Auch in Herzberge bestitigte sich iibrigens die
oben erwihnte Beobachtung, dal} die Koprolalien mitunter in relativer
motorischer Ruhe auftraten, wihrend die allgemein-motorischen Unruhe-
zustimde hdufig nicht von Koprolalien begleitet waren. Die Hyperkinesen
begannen gewdhnlich im Gesicht, und zwar mit zuckenden Lippen- oder
Blinzelbewegungen, dann wurde die Zunge blitzartig vorgeschnellt oder
wieder zuriickgezogen, die Atmung wurde unregelmifBig explosiv und es
kam zu den oben schon beschriebenen grunzenden, glucksenden oder
juchzenden Lauten, die zuweilen in regelrechte Schreie fibergingen. Durch
das Spucken wurde die Unterhaltung mit dem Patienten immer mehr
erschwert. Es schien auf einer forcierten raschen koordinierten Expekto-
ration zu beruhen, bei der durch die Heftigkeit der Atmung kleine
Speicheltrépfchen weit aus dem Mund herausgeschleudert wurden. Zu-
weilen sah es 50 aus, als ob die rechte Gesiehts- und Kérperseite an der
Unruhe mehr als die linke beteiligt war. Strenge Asymmetrien lieBen
sich jedoch nicht nachweisen.

Affektive Erregungen schienen auf die Unruhe des Patienten von grofiem
Einfluf zu sein. Schon wenn man an den Patienten herantrat oder im
Gesprich das Thema wechselte, zeigte sich eine deutliche Verstirkung
der Unruhe des Patienten, wihrend innerhalb eines ruhig fortlaufenden
Gesprichs die Hyperkinese eher allméhlich nachzulassen schien. So ge-
lang es dem Patienten auch noch im Jahre 1939 unter anderem Zeitungs-
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abschnitte flieBend vorzulesen und er konnte damals trotz heftiger
mimischer Unruhe z. B. ein Lied fehlerfrei vor sich hin pfeifen. Das Schrei-
ben fiel ithm in ruhigen Zustinden nicht schwer. Beim Geigespielen hielt
er es jedoch gewGhnlich nicht lange aus. Um das Instrument zu retten,
mufite man es ihm immer bald wieder aus der Hand nehmen. Das Spiel
selbst war, solange G. tiberhaupt dabei einige Zeit aushielt, nicht schlecht,

Neurologisch konnte auch in Herzberge, von den Hyperkinesen abge-
schen, nichts Auffilliges festgestellt werden. Zielbewegungen wurden
prompt und sicher ausgefiihrt, der Tonus war in allen Gliedern normal, die
Reflexe regelrecht. Es fehlten alle Anzeichen fiir Hypotonie und das GoRr-
poNsche Kniephiinomen wurde bei mehrmaliger Priifung stets vermift.

Wir haben G. im Juli 1940 gefilms. Die diesem Film entnommenen
Aufnahmen (Abb. 1—3) geben von den oben beschriebenen Unruhezu-
stinden des Patienten Zeugnis, deren einzelne Stadien genauer beschrieben
werden. Wir sehen den zur Zeit der Filmaufnahme 42 jihrigen Patienten
in der von ihm selbst gewidhlten Form der Bekleidung: die Jacke lose
itbergehingt und dabei vorn zugekndpft. Dies gewdhrte ihm sowohl die
Méglichkeit einer Verschrinkung der Arme auf dem Riicken. Der Haupt-
zweck dieser auffalligen Bekleidung lag aber offensichtlich darin, dafl der
Patient sich an dem locker umgehingten Rock hurch vielfiltiges Ver-
schieben seines Korpers bedeutend mehr Reize verschaffen konnte. Schon
um den Rock nicht fallen lassen zu miissen, bedurfte es in dieser Art der
Bekleidung mannigfacher Haltungsverdnderungen, die einen verstirkten
Kontakt zwischen Kérper und Kleidung herbeifithrten. Alle diese MaB-
nahmen erfolgten mehr oder weniger zwanghaft. Dabei pflegte der Patient
ofter am Kragen des Rockes zu lecken, bifl in ihn hinein und konnte
seinen Reizhunger, dhnlich wie die Patienten MEIcEs und FEINDELs an
der Halskrause hierdurch in gréBerem Umfang stillen. Dasselbe wurde
vom Patienten offensichtlich auch mit dem dicken Halstuch angestrebt,
in dem er durch abwechselnde streckende und wieder erschlaffende
Rumpfbewegungen Hals und Kinn hin und herschob und das von den
BiBattacken hiufig blutdurchtrinkt war.

Abb. 1a bringt ein Beispiel eines solchen fonischen Haltungstics. Durch konvul-
sive Irritationen der Riickenstreckmuskulatur wird der Korper tiberstraff ausge-
richtet. Die Hande hilt der Pat. verkrampft tiber dem Kreuz, der Kopf wird in den
Nacken geworfen. Diese Bewegungen erfolgten zumeist relativ langsam und in
alternierenden Rhythmen, so daB sie als fonische Rumpfstrecktics imponierten.

In Abb. 1b wird dann eine weitere Ticform des Pat. demonstriert — wir nennen
sie klonischen Rumpfbeugungstic —, der bei Uberanstrengungen oder affektiven
Erregungen des Pat. besonders haufig zu beobachten war, wesentlich rascher als der
vorbeschriebene Rumpfstrecktic verlief und interkurrent mit mannigfachen weiteren
Tic-Bewegungen, vor allem der Schultern, Arme und Beine, des Halses, der Zunge
und der Lippen sowie der Augenlider einherging. Wir sehen den sich mit dem Ober-
korper ruckartig nach vorn beugenden Pat., die Hiande nach hinten verschrankt,
den Kopf krampfhaft im Nacken versteift.
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Von einer anderen sehr stiirmisch abrollenden Excitation sind in Abb. 20 und &
zwel Stadien festgehalten, die den sich psychomotorisch auswirkenden Kampf
zweier immer wiederkehrender Tendenzen demonstrieren: Pat. fiihlt den Zwang,

i b

Abb. 1a. Tonischer Haltungstic mit vornehmlicher Beteiligung der Riickenstreckmuskulatur und
krampthaftem Uberkreuzhalten der Arme. Zur Stillung des Reizhungers wird dabei das Kinn in. das
Halstuch hineingeschoben.

Abb. 1b. Klonischer Rumpfbeugungstic mit rascher Bewegungsfolge. Beachte die lebhafte
Beteiligung der Gesichtsmuskulatur.

Abb. 2a und b. Sehr stiirmische Tic-Hyperkinese mit motorischen Zwangsphinomenen. Man er-

kennt den Kampf der Antriebe und der Abwehr, Der Pat. hat den Drang, sich mit dem Finger ins

Gesicht zu stoBen. Mit geballter Faust (Abb. 2b) versucht er energisch diesem Antrieb entgegenzu-

treten. Die Bewegungen sind im einzelnen durchaus koordiniert. Eine Chorea kann schon auf Grund
dieses Filmbildes ausgeschlossen werden.

sich mit dem re. Daumen in das Gesicht zu stoBen und kimpft mit der li. (dazu vom
Pat. selbst gefesselten) Hand und dem ibrigen Kérper dagegen an. Wenn diese
Bilder in ithrem zeitlichen Ablauf auch so deutlich einander widerstrebende Antriebe
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zeigen, laflt sich aus ihnen doch bereits entnehmen, daf die Bewegungen im ein-
zelnen durchaus koordiniert sind. Die schlenkernde bizzare Hyperkineseform der
Choreatiker wird auf allen unseren Bildern vermiBt.

In Abb. 3 halten wir nun noch verschiedene Formen des Gesichistics in GroBauf-
nahmen fest. In Abb. 3a sehen wir einen klonischen Lidtic. Die Augenlider werden
beide krampfhaft geschlossen. Der Kopf erscheint dabel etwas nach li. geneigt, die
Lippen wie vor Schmerz leicht eingezogen.

In Abb. 3b zieht Pat. die Augenbrane krampfhaft in die Hohe (Frontaliskrampf),
die Lippen wnd Kiefer werden dabei aufeinandergepreBt, wodurch im Gesicht der

Abb. 3a, Klonischer Lid-Tic. Die Augenlider sind krampfhaft geschlossen, der Xopf leicht zur Seite
geneigt. Die aligemeine Hyperkinese erscheint hierbei relativ gering.
Abb. 3b. Tonischer Frontalis-Tic, Man erkennt das Hochziehen der Augenbrauen
und das Zusammenpressen von Lippen und Kiefern.

Abb. 3¢. Phonations-Tic mit Schmerzgebirde. Der Kopf ist leicht nach hinten geneigt. Die Augen
geschlossen, der Mund wenig gedffnet. Pat. pflegte bei diesem Tic ein stohnendes Geriiusch
auszustoBen,

Abb. 3d. Tonischer Inspirationstic. Die Spannung der Kehlkopfmuskulatur wird in der gleichzeitigen
Anhebung der Schultern deutlich. Auch hier sind die Augen geschlossen, der Mund weit gedffnet. Ein
pfeifendes Inspirationsgerfusch war dabei horbar.

Ausdruck einer Schmerzerwartung entsteht. Es handelt sich anch hier um einen
kombinierten Tic des Stirn- und Kieferbereichs. Da der sich ibrigens relativ lang-
sam vollziehende Frontaliskrampf dem Ganzen den kennzeichnenden Aunsdruck ver-
leiht, sprechen wir hier von einem fonischen Frontalistic.

Auch in A4bb. 3¢ ist der M. fontalis tonisch angespannt, was aus den krampfhaft
hochgezogenen Augenbrauen hervorgeht. Zugleich sehen wir hier aber die Lippen
zu einem schmalen Spalt gedffnet und der Kopf wird leicht nach hinten geneigt. Das

Arch. f. Psychiatr. u. Z. Neur., Bd. 191, 28
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Gesicht ist fiir eine krampfartige, dabei verlangsamte Inspiration kennzeichnend.
In der Tat gab der Pat. bei diesem Tic gewohnlich ein schmerzlich-wimmerndes
Inspirationsgerdusch von sich. Das Bild zeigt die Mimik eines schmerzlichen Phona-
tionstics.

Das extreme Stadium eines tonischen Inspirationstics sehen wir in Abb. 3d,
dessen Beschreibung sich nach Obigem wohl ertibrigt. Die fiir die Inspiration bezeich-
nende Mundstellung, der im ganzen angespannte Korper und der leicht nach hinten
geneigte Kopf, der auf Grund der allgemeinen Anspannung ebenfalls wie angehoben

Abb. 3e. Tonischer Exspirationstic. Die geschlossenen Augen verraten die auf die Hyperkinese

gerichtete Aufmerksamkeit des Pat., der hierbei Geriusche einer verschirften Ausatmung von

sich gab. Die Spannung der Exspirationsmuskulatur wird an der begleitenden steifen Xopf- und
Schulterstellung sowie an der abwartenden Mimik kenntlich.

Abb. 31. Tonischer Zungen-Tic. Die Zunge wird bei dieser Tic-Form relativ langsam zwischen den
Lippen hin und her bewegt, Die Zungenmuskulatur erwies sich dabei als leicht gespannt.

a h

Abb. 3g. Zungenstereotypie. Die Zunge wird durch Einschlagen der Zungenrdnder zueinem schmalen
stiftdhnlichen Gebilde geformt und im Munde hin und her bewegt.

Abb. 3h. Klonischer Leck-Tic. Es handelt sich um automatische Zungenbewegungen bei zusammen-
gepreBten Lippen, die (dhnlich den Triebautomatismen) in stindig zunehmendem Tempo wiederholt
werden.

imponiert, sind fiir diese stets tiber weite Muskelbereiche verbreiteten tonischen
Respirationstics auBerordentlich sprechend.

Den Gegensatz zu der nur 4 Filmbilder vorausliegenden Abb. 3d bringt 4bb. Je.
Hier ist der Kopf bereits gesenkt, die Stirn erscheint eher schlaff und hangend als
angespannt und auch Mund und Kiefer zeigen keinerlei Innervation. Die Augen
sind nahezu geschlossen und geben von der nach innen (auf das krampthafte Ge-
schehen des eigenen Korpers) gerichteten Aufmerksamkeit des Pat. Zeugnis. Die
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Exspiration hat gerade in tonisch gebremstem Tempo eingesetzt. Die Hyperkinese
der Abb. 3e ist also ein fonischer Baspirationstic.

Die Abb. 3f—h bringen schlieBlich Beispiele der Lippen- und Zungenunruhe des
Pat. Es handelt sich hier um komplizierte klonische Lecktics, von denen es gewdhnlich
mannigfache Ubergange zu Zungenstereotypien wie auch zu heftigsten schleudernden
Zungenhyperkinesen gab.

Alle diese Tic’s traten niemals isoliert, sondern stets im Verlauf einer
sich kontinuierlich steigernden allgemeinen motorischen Unruhe auf und
nabhmen im Laufe der Beobachtungszeit an Intensitit uud Ausmal stéin-
dig zu.

Krankheitsverlauf. Im weiteren Verlauf der Krankheit blieb das ge-
schilderte Zustandsbild nahezu gleich. Nur die Intensitdt der Unruhe-
zustdnde nahm etwas zu. Diese folgten in immer kiirzeren Absténden
aufeinander; eine gewisse Periodik der Hyperkinesen wurde aber auch
zuletzt noch bemerkt. Auf besonders heftige Unruhezustinde folgte
eine im ganzen ruhigere Zeit, in der die Hyperkinese freilich jetzt auch
nie ganz auszubleiben pflegte.

Tm Juli 1940 zog sich G. in einer besonders heftigen Erregung einen
linksseitigen Oberarmbruch zu. Es wurde ein Gipsverband angelegt. Den
geschienten Arm konnte G. infolge der hierdurch ausgelosten zusdtz-
lichen peripheren Reize aber kaum ruhig halten und der Bruch heilte bei
ihm infolgedessen auflerordentlich schlecht. Da der Gips nicht entfernt
und die schadhaften Stellen des Verbandes der wachsenden allgemeinen
Unruhe wegen immer nur notdiirftig ersetzt werden konnten, wurde die
Behandlung jeden Tag problematischer. Auch psychisch verhielt sich G.
jeden Tag ablehnender und setzte allen therapeutischen Bemithungen
zunehmendes Mifitrauen entgegen. Er zog sich von seiner Umgebung
immer mehr zuriick und vernachléssigte sich duBerlich immer mehr und
mehr. In alledem trat eine zunehmende Einengung der Personlichkeit in
Erscheinung, deren Integritit dabei durchaus erhalten blieb. Am
13. 9. 1940 wurde G. plotzlich kurzatmig. Er hatte etwas Fieber und
blieb im Bett liegen. Uber allen Lungenpartien waren bronchitische Ge-
rdusche zu horen. Am 14. 9. 1940 starb G. ohne Hinzutritt weiterer Er-
krankungszeichen plétzlich an Lungenembolie.

Uber Sektions- und Gehirnbefund wird der eine von uns (B.) noch
besonders berichten. Makroskopisch fanden sich an der Hirnoberflache
keinerlei Abweichungen. Auf dem Schnitt zeigten der gesamte Corpus
striatum eine leichte, beiderseits gleichmiBige Verkleinerung. Mikro-
skopisch wurden in den Randgebieten des Kleinhirns, der Briicke und
des verlangerten Markes meningitische und vasculire Infiltrate gefun-
den. Spuren solcher leichter meningitischer Affektionen waren auch in
beinahe allen GroBhirnrindengebieten nachweisbar. Die III. und die
V. Rindenschicht zeigte nahezu iiberall laminire und areale Liicken-
herde. Eine winzige alte Glianarbe fand sich im medialen Thalamus.

28%
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Das im ganzen gleichmidBig verkleinerte Corpus striatum wies aber nur
in einer Schnittebene geringfiigige Spuren entziindlicher Verdnderungen
auf. Der weit wichtigere Befund bestand hier in einer abnorm dichten
Lagerung der kleinen Striatumzellen, die sich, verglichen mit den nor-
malen Kernverhiltnissen, als relativ vermehrt erwiesen (Zwergwuchs-
bildung dhnlich dem frithkindlichen Striatum). Die Auswertung dieses
histologischen Befundes erfolgt in der anatomischen Arbeit.

Besprechung.
1. Diagnose und Atiologie des eigenen Falles.

Wie schon E. STRAUS als erster Beschreiber unseres Falles im Jahre
1927 erkliirte, zeigt dieser syntptomatologisch das typische Bild der mala-
die des tics, der von GILLES DE LA TOURETTE beschriebenen Krankheit. Der
Beginn im frithkindlichen Alter mit unwillkiirlichen, in der Ausbreitung
begrenzten Muskelzuckungen, die hauptséchlich die Gesichtsmuskulatur
betreffen, ist auBerordentlich kennzeichnend. Auch die allméhliche Aus-
dehnung der Hyperkinese vornehmlich auf die Phonations- und Re-
spirationsmuskulatur, durch die es zum Hervorbringen unartikulierter
Laute kommt, der allmihliche Ubergang von unartikulierten zu artiku-
lierten Lauten, das drang- und stoBhafte koprolale Sprechen, dessen
Unterdriickung zunichst gelingt, mit der Zeit aber starke innere Span-
nungen und Unlustgefiihile herbeifiihrt, die Andeutung von Kcholalie, dies
bei Frhaltung von Intelligenz und Personlichkeit auch nach jahrzehnte-
langem Bestehen der mit Schwankungen chronisch verlaufenden Krank-
heit — all das gehort, wie STrRAUS schon damals sagte, zum typischen
Bild der GTK.

Nur in einem Punkte bedarf die Beschreibung von StrAUS durch den
weiteren Verlauf der Krankheit unseres Falles einer Korrektion, ndmlich
in Bezug auf die von ihm angenommene Erhaltung von Intelligenz und
Personlichkeit. Wenn wir auch schwere Schiden dieser Art Intelligenz-
defekte bei unserem Kranken selbst am Ende seines Lebens noch nicht
feststellen konnten, so waren bei thm in den letzten Jahren die Zeichen
des geistigen Verfalls doch unverkennbar. Da auch andere Beschreiber
der Krankheit einen solchen sich allerdings immer nur langsam ent-
wickelnden Verfall der personalen und intellektuellen Qualititen be-
merkten, wird man gut tun, bei GTK von einer verglichen mit dem
schizophrenen Verlaufsbild und dem der sogenannten heredo-degenera-
tiven Krankheitsbilder, nur relafiven Erhaltung der Personlichkeit zu
sprechen.

Weit entschiedener entfernen wir uns von STraUS jedoch dann in der
dtiologischen Aufassung der Krankheit unseres Falles, die den Autor
schlieBlich dazu veranlaBte, die von ihm selbst aus Symptomatologie
und Verlauf gewonnene Diagnose ,,G1rLes pE 1A TourETTESche Krank-
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heit™ wieder umzustofien und das Ganze, dtiologisch gesehen, fiir eine
chromische Chorea minor zu halten. In der STraUSschen Arbeit heifit es
dazu wortlich :

,»Unsere Beobachtung unterscheidet sich . . . . darin von der Beschreibung der
Falle, wie sie GILLES DE LA ToURETTE gegeben hat, dafl eine Atiologie der Erkran-
kung nachweisbar ist.*

STRAUS meinte mit dieser Atiologie die im 7. Lebensjahr angeblich
durchgemachte Chorea minor, welch letztere damals noch als eine selb-
standige Infektionskrankheit galt. Zur Begrindung seiner Annahme
sagt er:

,.Familienanamnese, der fieberhafte Beginn der Erkrankung, das jugendliche
Alter des Pat. beim ersten Auftreten der Symptome, die Erhaltung der Intelligenz
und die Integritat der Gesamtpersonlichkeit . . . . sind hinreichend sichere Kriterien*
fiir eine solche ,,chronisch perenunierende Form® der Chorea minor.

Mit anderen Worten: STRAUs erkennt die GTK unseres Falles als
Syndrom an, nicht aber als Krankheit sui generis. Threr Atiologie nach ist
die GTK seines Frachtens eine Chorea, und zwar deren ,,chronisch
perennierende Form*.

Eine Chorea kann aber sowohl nach der Anamnese wie nach dem
anatomischen Befund in unserem Fall mit Sicherheit ausgeschlossen
werden. Die eigenen anamnestischen Erhebungen ergaben zweifelsfrei,
daBl die ersten Zuckungen bei unserem Patienten keineswegs erst im
7. Lebensjahre, d. h. zur Zeit der erwihnten fieberhaften Erkronkung (der
Scarlating ) beobachtet wurden, sondern schon wm 3. Lebensjahr, zu einem
Zeitpunkt also, an dem G., wie wir durch verschiedene Quellen sicher-
stellen konnten, keine der Chorea minor irgendwie vergleichbare Infek-
tionskrankheit durchgemacht hatte. Damals stellten sich vielmehr ohne
irgendeine duBere oder innere Ursache sporadisch einzelne Zuckungen
im Gesicht ein, die in einem gewissen Gegensatz zur Chorea nicht die
Extremititen, sondern zundchst ausschlieBlich die Augenmuskeln sowie
die Schulter-Halsmuskulatur betrafen, und auch bei Gelegenheit der
Scharlacherkrankung im 7. Lebensjahr des Patienten wird im damaligen
Krankenblatt immer wieder vermerkt, daf die Zuckungen vornehmlich
im Gesicht zu beobachten waren und sehr viel weniger an den Extremi-
téven. Dasselbe erfuhren wir dann auch von G.’s Eltern. Sie wuBten
dariiber hinaus nichts von einem dem Veitstanz dhnlichen bizarren und
ausfahrenden Charakter der Hyperkinese. Sie betonten immer wieder,
dafl die Hyperkinese im Anfang ausschlieBlich die Augen- und die
Schulter-Halsmuskulatur betraf, dafl es sich damals nur um sporadisch
auftretende, der normalen Blinzel- bzw. Schulterhebung durchaus ent-
sprechende Zuckungen handelte, die der Patient willentlich unterdriik-
ken konnte, und dafl die ganze Unruhe sich von da an in kaum merk-
licher Verschlimmerung intensivierte. Schon diese ersten Beobachtungen
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waren fiir eine Chorea minor durchaus ungewdhnlich. DaB die Hyper-
kinese nachher bei unserem Patienten bis zu seinem Tode progressiv
verlief, machte die Annahme einer SypENHAMschen Chorea véllig un-
méglich. Sowohl nach dem Charakter der Zuckungen wie nach dem
eigenartigen Beginn und Verlauf der Krankheit lag bei unserem Patienten
vielmehr etwas ginzlich anderes vor. Es handelte sich hier um eine gene-
ralisierte Tic-Krankheit (GILLES DE LA TOURETTE).

2. Zur Pathogenese der generalisierten Tic-Krankheit.

Was wissen wir nun tUber die Entstehung der bisher beobachteten
OTK.Fille? 2 Atiologien stehen in der Literatur durchaus im Vorder-
grund: 1. die genuine (heredogenerative) und 2. die psychogene. Mit ihnen
haben wir uns vor Beriicksichtigung unseres eigenen Falles zunédchst zu
befassen. Die Hereditit der GTK hatte CHARCOT in seiner klassischen Be-
schreibung der Krankheit zwar fiir obligatorisch erklirt; der Nachweis
hierfiir wurde jedoch nicht erbracht. Lediglich in CHARCOTs Fall Nr. 3,
in Gmres pE LA TourETTES Beobachtung Nr. 7 vom Jahre 1885 sowie
in Gurnons Fall vom Jahre 1886 gab es Tic-Falle unter den Geschwistern
der Kranken, und erst OPPENHEIM (1887) und K&sTER (1899) stellten in
der Ascendenz direkte Vererbungen fest. Auch in der neueren Literatur
(RuNgE, Grarer, HEuscaEr) wird der direkten Hereditit der GTK
immer wieder eine Bedeutung beigemessen. Die meisten tibrigen Beob-
achter erwihnen freilich nur allgemein-psychopathische oder zwangs-
neurotische Vererbung und auch die Tic-Patienten selbst waren kon-
stitutionell hiufig nur in diesem allgemein-psychopathischen Sinne be-
lastet. Es lieB sich dabei feststellen, daB die in der frithen Kindheit ein-
setzenden Krankheitsfiille gleichzeitig die konstitutionellen Merkmale
eines Infantilismus, einer Debilitit oder sonstiger Zeichen von seelischer
Minderwertigkeit aufwiesen, withrend bei den etwas spéter erkrankenden
Beobachtungen psychopathische Syndrome von mehr #ngstlich an-
ankastischem Charakter zu tiberwiegen schienen. Die Franzosen glaub-
ten in den phobisch-zwangsneurotischen Belastungen der Tic-Fille
tibrigens etwas fiic die GTK Charakteristisches sehen zu diirfen. In der
von CrRUCHET geprigten Bezeichnung ,,Tic-Krankheit ohne Tic” ver-
suchte man glaubhaft zu machen, dal diese Zwangskranken unter den
Familienangehorigen der Tic-Fille Abortiviormen der Tie-Krankheit
selbst seien. Wenn auch diese Theorie der Beweiskraft entbehrt, so ist
doch die Annahme nicht abzuweisen, daB seelische Konstitutionen oder
erbliche Belastungen im Sinne der Zwangskrankheit mit dem Auftreten
von Tic-Syndromen in einem inneren Zusammenhang stehen. Nichts-
destoweniger bleibt es auffillig, daBl in manchen eindeutigen Beobach-
tungen von GTK jeder Anhalt fiir Erblichkeit fehlt, auch wenn man
eine allgemein-psychopathische oder anankastische Belastung in der
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Familie mit beriicksichtigt. Das gilt fiir den WiLpERschen Fall, fiir die
Grarersche Beobachtung Nr. 2 sowie fiir unseren eigenen Fall. Die
Eltern unseres Patienten haben wir wiederholt aufs Eingehendste be-
fragt wie psychiatrisch untersucht und auch die Geschwister des Pa-
tienten wurden exploriert. Bei keinem von ihnen konnten wir psycho-
pathische oder anankastische Stérungen nachweisen. Da auch viele der
iibrigen bisherigen Beobachter nur vage Angaben iiber Erblichkeit und
Konstitutionalitdt der GTK machen, ist dieser Atiologie der GTK gegen-
iiber eine gewisse Vorsicht am Platze. Bei Beriicksichtigung der gesam-
ten GTK.-Literatur darf man in der erwihnten psychopathischen bzw.
in der speziell phobisch-anankastischen Hereditéit oder Konstitutionali-
tit zwar ein hdufiges, aber kein obligates Krankheitszeichen der GTK
erblicken.

Auch beziiglich der Psychogenie der GTK waren die Ermittlungen
meist verhiltnisméflig dirftig, und nach WiLpers Bericht nahm selbst
S. FREUD mit Riicksicht auf geringe psychotherapeutische Beeinflufl-
barkeit; der Tics hier statt der psychogenen eine organische Atiologie an.
Fiir einige Einzelsymptome der GTK hat die psychogene Theorie dessen-
ungeachtet ihre Berechtigung. Wenn z. B. E. Straus hervorhebt, daB
die Koprolalie bei der GTK erst in der Pubertétszeit hervortritt, nach-
dem vorher schon zablreiche Palilalien nicht-obszénen Inhalts zu beob-
achten waren und daf die obszdnen Worte ihrer in der Pubertit erfolgen-
den affektiven Besetzung wegen spiter in das organische Iterations-
geschehen hinein mitgerissen werden, wobei das hyperkinetische Sprechen
die dem Spannungscharakter des Tic-Automatismus im Erlebnis ange-
messenen Worte bestimmt, so ist das ein Hinweis auf die Mitwirkung
sicherer psychogener Faktoren bei der Entstehung eines wichtigen Merk-
mals der GTK. Die GTK als solche diirfte aber auf Grund ihrer friih-
kindlichen Entstehung sowie in Riicksicht auf den progressiven Ver-
lauf durch seelische Ursachen nicht zu erkliren sein.

Relativ selten wurde bisher die entziindliche Genese der GTK in An-
spruch genommen und die wenigen Autoren, die sie in Erwigung ziehen,
hatten nur undeutliche Vorstellungen iiber Art und Ausbreitung der an-
genommenen entziindlichen Noxen. Von Serrines Fillen sagt RUNGE,
daB die Begriindung dieser Tics mit einer Sinusitis ,,natirlich zu weit*
gehe. Die tonsillitische Atiologie wird aber auch in Ruxcas eigener Be-
obachtung nicht sehr wahrscheinlich gemacht und man wundert sich
etwas iiber die Freigebigkeit, mit der bei den itiologischen Herleitungen
der GTK solche doch relativ harmlosen katarrhalischen Infekte belastet
werden. Die praktische Erfahrung lehrt zwar, daB (vornehmlich schmerz.-
hafte) eitrige Prozesse, sonderlich des Gesichtsbereiches, hin und wieder
zu reflektorischen Tic-EntéuBerungen Veranlassung geben. Diese be-
schrinken sich dann aber gewohnlich auf die mit den affizierten
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sensiblen Nerven reflektorisch verbundenen motorischen Neurone, und
nach Ausheilung oder Vernarbung solcher peripheren Prozesse pflegt
dann auch der Tic zu verschwinden. Eine im frithen Kindesalter schlei-
chend entstehende und unaufhaltsam progressiv verlaufende Krankheit,
wie sie die GTK darstellt, diirfte man jedoch auf diesem reflektorischen
Wege nicht allein erkliren kénnen. DaB der ,reflektorischen Atiologie
der GTK jedoch eine gewisse Bedeutung zukommt, wenn man den re-
flektorisch wirkenden Reiz nur anstatt in die Peripherie in die zentralen
zuleitenden Bahnen verlegt, wird noch an Hand unseres eigenen Falles
gezeigt.

Noch ein weiterer entziindlicher Fall von GTK bedarf hier einer speziellen Be-
sprechung, zumal er fiir uns dadurch eine besondere Bedeutung. besitzt, dall von
ihm ein Gehirnbefund vorliegt. Es ist der von DEwULF und vAN BoGAERT. Zwei
Jahre nach einem. Unfall entwickelte sich hier eine zunichst lokalisierte, spater
generalisierte Tic-Krankheit. Das Trauma hatte in diesem Fall eine Verletzung am
Khnie gesetzt, die zu einer chronischen Eiterung an der Verletzungsstelle fithrte und
infolge AbsceB- und Fistelbildung niemals zur Ausheilung kam. Die Autoren glaub-
ten, neben den Tic-Zuckungen der Extremitaten in der gelegentlichen Entdullerung
des Wortes ,,cochon® auch Koprolalie feststellen zu kénnen. Das relativ harmlose
Wort wurde der Schilderung nach vom Pat. aber nur beildufig und ohne Zeichen
stérkerer Erregung geduBert. Das fiir die Koprolalie bezeichnende dranghaft, bzw.
zwangsmiBige logoklonische HervorstoBen der obszonen Worte kam anscheinend
nicht zur Beobachtung. Auch Echolalie wurde nach der Beschreibung der Autoren
nicht festgestellt. Da die Hyperkinese durch Reiben an der AbszeBstelle zu provo-
zieren war und noch zahlreiche andere nicht ticférmige Hyperkineseformen, unter
anderem sogar epileptische Anfille, beobachtet wurden, haben wir einige Bedenken,
diesen belgischen Fall fiir eine GTK anzusehen. In der histologischen Arbeit kommt
der eine von uns auf ihn nochmals zuriick.

Was tragt nun wunser eigener Foll zur #tiologischen Aufklirung der
GTX bei? Bei fehlender Hereditit und fir Entstehung und Verlauf der
Krankheit zu vernachlidssigenden psychogenen Momenten haben wir hier
in erster Linie die im anatomischen Befund erwihnten Zellverdnderungen
der beiden Streifenhiigel zu beriicksichtigen, die jedoch weder das Ge-
prige der von STRAUS anscheinend vermuteten embolisch-rheumatischen
Encephalitis, noch dasjenige der Economoschen Krankheit hatten, viel-
mehr in einer abnorm dichten Zusammenlagerung der kleinen Stria-
tumzellen bestanden. Die Encephalitis hatte demgegeniiber aller Wahr-
scheinlichkeit nach erst in spiteren Lebensjahren eingesetzt und da-
nach in einer kaum merklich progressiven Form bis zum Tode fort-
gewirkt, ohne eigentliche Zerstérungen oder Ausfille der betroffenen
Kerne und Bahnen herbeizufithren. Die histologischen Details der Ver-
anderungen werden in der folgenden anatomischen Arbeit noch néher
besprochen. Zur Begriindung unseres Deutungsversuches sei jedoch schon
hier betont, daBl der als Zwergwuchsbildung der kleinen Striatumzellen
aufgefafite Herdbefund des Streifenhiigels eine schon vor Ausbruch der
Encephalitis bestandene konstitutionelle Besonderheit dieses Kernge-
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bietes anzeigt, die Krankheit im ganzen Keineswegs also ein sympto-
matisch-encephalitisches Leiden darstellt, sondern hauptséchlich auf einer
endogenen Disposition beruht. Dieser an der symmetrischen und tiberall
gleichmiBigen Schrumpfung wie an der Zwergwuchsbildung der kleinen
Striatumzellen zu erkennenden Anlageschwiiche kommt gegeniiber den
leichten irritativen Schidigungen der zum Striatum projizierenden
Kerne und Bahnen fir die Auswertung der klinischen Symptome die
weit groBere Bedeutung zu. Doch 1684 sich denken, daB auch die frischeren
encephalitischen Schidigungen fiir die GTK nicht gleichgiiltig sind. Dasg
ergibt sich unter Umstinden schon aus der Lokalisation der Herde.
Die encephalitischen betrafen in unserem Falle fast ausschlieBlich die
afferenten Leitungswege, die degenerativen den als Kontrollorgan der
Motilitdt funktionierenden Streifenhiigel. Enthemmung (dieser stridren
Regulationszentrale) einerseits und Reizung der zum Striatum leitenden
Bahnen (d. h. der zwischen unterer Olive, Nucleus dentatus, Thalamus
medialis und Striatum verlaufenden Fasermassen) andererseits wirken
hier im gleichen Sinne, im Sinne némlich einer gesteigerten Ausdrucks-
entdufBerung, und da sich weder die Kerne dieser zuleiteniden Wege, noch
die stridre Kontrollstelle selbst als zerstort, sondern nur als leicht ge-
schidigt erwiesen — im ersteren Falle in Gestalt der Schwichung, im
zweiten in Gestalt der Reizung —, resultiert hier im Gegensatz zu den
Verhéltnissen der Chorea nicht eine qualitativ verfinderte (wir sagen:
inkoordinierte), sondern eine der normalen Ausdrucksmotorik durchaus
sntsprechende (wir sagen: koordinierte) Hyperkinese, deren pathologische
Higenschaften nur in der Inadéquatheit ihres Auftretens, in threm stiirmi-
schenTempo wieinder Steigerung des Beweglichkeitseffektes zu sehen sind.

Unser Befund erkldrt aber nicht nur die efferent-motorischen Eigen-
heiten der Tic-Hyperkinese. Er vermag dariiber hinaus auch fiir die das
Krankheitsbild nicht minder charakterisierenden zwang- wnd drang-
haften Symptome eine Erklirung zu geben. Der von unserem Kranken
oben beschriebene auBerordentliche Reizhunger, der sich in dem zwang-
haften Nagen, BeiBen, Zahneknirschen, in dem auf den Bildern fest-
gehaltenen Bandagieren sowie in der Gewohnheit kundtat, sich an Kinn-
und Halsbinden oder an der auf die mannigfaltigste Art verdnderten
Kleidung zu reiben, schlieBlich aber das nicht minder wiitende Suchen
nach fir die Entladung der inneren Spannungen geeigneten Lauten und
Worten, das den eigentlichen Grund fir die Koprolalie und Echolalie ab-
gab, — all das wire mit einer blofen Enthemmung rein motorischer
Zentren, die fir die Entstehung der Chorea pathognomonisch ist, nicht
zu erkldren. Von der Chorea wissen wir, daf} sie eine Enthemmung von
Eigenleistungen niederer motorischer Zentren, vornehmlich des Palli-
dums darstellt. Dieser Korper ist ein rein motorisch funktionierendes
Organ. Infolgedessen tritt die choreatische Hyperkinese wie auch die
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Athetose vornehmlich oder isoliert bei Bewegungsintentionen wie wih-
rend der motorischen Tétigkeit selbst auf und die Bewegungen nehmen
auf Grund der isolierten Motilitdtsschidigung ein in charakteristischer
Weise verindertes, bizarres, ausfahrendes, inkoordiniertes Geprige an.
Beim Tic bleiben die Bewegungen selbst dagegen koordiniert und unter-
scheiden sich von den normalen Ausdrucks- und Zweckbewegungen ledig-
lich dadurch, daB sie auf zwang- und dranghafte Art zustande kommen
(die Franzosen sprachen deshalb von ,,tic impulsif®). Im Gegensatz zur
Chorea kann die Hyperkinese sogar durch Willkiirbewegungen oder
Bewegungsintentionen hier auf gewisse Zeit unterdriickt werden. Die
Motorik ist also hier weniger in ihrer Exekutive als in den Bewegungs-
impulsen, d. h. in den zum Striatum leitenden Erregungsbahnen gestéort.
Aus diesem Grunde haben die von uns gerade im Olivenbereich, im
Quintuskern, im Nucleus dentatus und im Thalamus medialis ermittelten
Infiltrate fir die GTK unter Umstdnden eine zusitzliche Bedeutung.
Schon beim peripher-reflektorischen Tic beschriankt sich die Irritation
auf einzelne sensible Nerven (Trigeminus) oder deren Aste (z. B. in der
Cornea, einer Zahnalveole und dergleichen). Bei der generalisierten Tic-
Krankheit handelt es sich wiederum, wenigstens teilweise, um eine solche
afferente Reizung, nur missen Irritationen hier der generalisierten Aus-
breitung gemil auf mehr oder weniger alle zentripital laufenden Nerven-
bahnen verbreitet sein. Da aber eine solche ubiquitdre Storung der
peripheren Sensibilitdt nicht denkbar ist, wird die irritative Lésion der
zentralen, im Stammhirn zwischen verlingertem Mark und Striatum
sich auf relativ engem Raum erstreckenden afferenten Leitungsbahnen
u. U. zu einem zusitzlichen Substrat der GTK. Diese zentralen Irri-
tationen miissen, wenn wir der Pathophysiologie unseres Krankheits-
bildes noch einen Schritt weiter nachgehen, dem unmerklich progre-
dienten und sich iber Jahrzehute hinziehenden Verlaufe entsprechend
blande und chronische sein. Dafiir ergab sich in den histologischen Details
der Infiltrate und Kndtchen unseres Falles ein gewisser Anhalt; und
wenn die die Tic-Hyperkinese implizierende Erhaltung des Ausdrucks-
und Zweckgehalts, wie deren Koordiniertheit verlangt, dafl die moto-
rische Seite der Stérung auf seiten des striiren Kontrollorgans ebenfalls
nur eine dem Ausmaf nach relativ leichie sein darf, so wurde auch diese
Forderung durch unseren histologischen Befund erfiillt: die Struktur des
Striatums war in unserem Falle ja iiberall erhalten. Wir saben hier nir-
gends Liicken oder Knitchen oder auch stirkere Infiltrate, und die Zellen
hatten iiberall ein gehoriges Aussehen. Das einzig-Pathologische an den
Streifenhiigeln unseres Patienten bestand in ihrer relativen Kleinheit mit
der erwihnten Verdichtung der kleinen Zellen. Beide Verénderungen
waren dabei so geringfiigig, daB sie auch von kundigen Neuropathologen
zunichst ibersehen wurden.
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Fassen wir die anatomischen und klinischen Daten unseres Falles zu-
sammen, so dirfen wir sagen: das klinische Bild ist durch den anatomi-
schen Befund der blanden-irritativen Schédigung der propriozeptiven
Leitungsbahnen des Hirnstamms einerseits und der offenbaren Anlage-
schwiche des Corpus striatum mit der Zwergwuchsbildung der kleinen
Striatumzellen andererseits in befriedigender Weise zu erkliren. Mit
Riicksicht darauf, dal} es mehrere anatomisch untersuchte Fille von
GTK noch nicht gibt, sehen wir von einer Verallgemeinerung unseres
obigen Zuordnungsversuches ab. Doch geben wir der Annahme Ausdruck,
dafl dem von uns gefundenen Striatumbefund mit Verdichtung der
kleinen Zollen zusammen mit dem leichten und chronischen Befall der
afferenten Leitungsbahnen unter Umstidnden der Wert eines spezifischen
Substrates der generalisierten Tic-Krankheit zukommt.

Zusammenfassung.

1. Ein Fall von generalisierter Tic-Krankheit (GTK, maladie des tics,
tic général) mit anatomischem Befund wird beschrieben. Es ist derselbe,
iber den E. Straus 1927 als ,,postchoreatische Motilitdtsstérung™ be-
richtet hat. ‘

2. Neben typischen Tic-Hyperkinesen standen mannigfache Zwangs-
symptome, ein sensibler Reizhunger, impulsiver Bewegungsdrang sowie
Koprolalie und Echolalie im Vordergrund.

3. Die Auffassung von STRAUS, dal es sich bei diesem Fall um eine
chronisch-perennierende Form der Chorea minor handele, wird nach der
erginzenden Anamnese, dem Krankheitsverlauf und dem anatomischen
Hirnbefund widerlegt.

4. Der anatomische Befund, der in einer 2. Arbeit ausfithrlich darge-
stellt wird, ergab im deutlichen Gegensatz zur Chorea ein kleines Striatum
mit einer relativen Vermehrung und Verdichtung der kleinen Striatum-~
zellen. Neben dieser als Anlagestérung zu deutenden Anomalie des Stria-
tum fanden sich noch chronisch-entziindliche Herdbildungen im Hirn-
stamam, vor allem in den afferenten Leitungsbahnen.

5. Auf Grund des anatomischen Befundes wird unter Mitbertick-
sichtigung der klinischen Literaturfille die symptomatologische wie
atiologische Sonderstellung der GTK unter den iibrigen Stammhirn-
hyperkinesen betont.
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