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Einleitung 
Man kann bei der Huntingtonsehen Chorea sehr versehiedenartige 

psychotische Zustandsbilder finden. Bl~]~tmWlL Elegizes, ~EI~I~ItO~EI~, 
OPPLWl~, PA~CS~ u.a. beriehteten fiber F/~lle mit sehJzophrenie//hnlichen 
Symptomen. BEN]~DEK U. CSORSZ fanden depressive Psychosen im Ver- 
lauf der Erkrankung. Auf das t tervortreten yon paranoiden Ziigen mit 
Beeintr/~ehtigungs-, Vergiftungs- und Eifersuehtswahn maeh~e besonders 
NAEF aufmerksam. M~GGV,~])OI~FE~, ElegiZES, PAI~S~ u. RUI~GE wiesen 
auf das seltenere Vorkommen yon expansiven GrSBenideen lain, wie sie 
aueh bei der progressiven Paralyse zu finden sind. Es konnte bisher abet 
noch nicht gekl/~r~ werden, welche Faktoren das Auftreten so verschie- 
dener psyehotiseher Zust/~nde im Verlauf der Grundkrankheit  bestimmen. 
In  unserer Arbeit wollen wir die Bedeutung des Zeitpunkts beim Auf- 
tre~en psychotiseher StSrungen im Verlauf der Huntingtonschen Chorea 
fiir die Symptomgestaltung untersuchen. 

Ausgangsmaterial. Die Unterlagen fiir die hier vorgelegte Arbeit sind 
der yon W ~ D T  durchgefiihr~en Sammlung aller ttuntington-F/~lle aus 
dem Bundesgebiet entnommen. Diese Sammlung umfaBt heute mehr als 
5000 Choreatiker. Das Ausgangsmaterial unserer Untersuehung be- 
sehr/~nkt sieh jedoeh auf die weitgehend vollstgndigen Krankengesehich- 
ten yon ungef/ihr 1200 an Huntingtonscher Chorea Erkrankter.  Es wur- 
den nur F/ille verwer~et, die klinisch und durch Erbnachweis als ge- 
sicherte HuntingConsche Chorea gelten k6nnen. Krankengesehiehten, 
die irgendwelehe psyehotischen Symptome erkennen lieBen, muB~en 
dabei folgenden Bedingungen geniigen: 

* Mit Unterstiitzung der Deutschen Forschungsgemeinsehaft und des Bundes 
durehgefiihr~e Sammlung aller Falle yon Huntingtonscher Chorea aus dem Bundes- 
gebiet: 5. Mitteilung. 
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1. Es  muggen  m6gliehs~ e x a k t e  Ze i t angaben  fiber den  Beginn  n n d  
den  Ver lau f  de r  E r k r a n k u n g  u n d  d e r  Psyehose  gegeben sein. ( In  der  
Def in i t ion  des E r k r a n k u n g s b e g i n n e s  fo lgten wir  PAXS~.) 

2. Es k o n n t e n  nur  abgeschlossene Krankhei t s f / i l le  verwendeg werden 
oder  zumindes t  solehe (in f t inf  Fgl len) ,  die zum Z e i t p u n k t  der  Unte r -  
suehung die  durehschni t t l i ehe  K r a n k h e i t s d a u e r  erreieh~ ha t t en .  

U n t e r  d iesen Vorausse tzungen  t r a fen  wi t  53 Pa t i en ten ,  die  w/ /hrend 
ihres K r a n k h e i t s v e r l a u f e s  zu i rgende inem Zei~punk~ Psyehosen  mi~ 
W a h n b f l d u n g e n  zeigten.  Bei  wei te ren  14 Fg l l en  waren  die A n g a b e n  n ieh t  
vo l l s tgndig ,  genfigten jedoeh,  u m  bei  b e s t i m m t e n  F rages t e l lungen  m i t  
Verwendung  f inden zu k6nnen .  Einze lne  F/i l le m u g t e n  ausgesonder t  
werden ,  weft sie ~o~wendige A n g a b e n  ve rmissen  lieBen. Unse r  Mate r i a l  
i s t  also n ieh t  auslesefrei .  \ u  besehr/~nkten uns in  unserer  Arbe i t  haup t -  
s/~ehlieh au f  die  Un te r suehung  des W a h n s  u n d  wahnghnl ieher  t~eak- 
t ionen,  ohne au f  ande r sa r t i ge  psyeho t i sehe  S t6rungen  n/~her e inzugehen,  
a ls  es zum Vers tgndn i s  nSt ig  ist .  Psyehosen  vom aku~en exogenen l~eak- 
*ionstyp,  die in se l tenen  F~l len  i m  Ver lauf  der  E r k r a n k u n g  vo rkomme n ,  
w a r d e n  n ieh t  ber f ieks ieht ig t .  

A n  den  Anfang  unserer  Un te r suehung  seien zwei Krankengeseh ieh-  
t e n  gestel l t .  

Krankengesehiehte I . :  B.,Georg, geb. 4k 6. 1888. Vater, Gro6vater v~terlicher- 
seits und zwei Gesehwister an Huntingtonseher Chorea erkrankt. 

Angaben der Universit~ts-Nervenklinik H., wo der Patient yore 13.8. 1927 mit 
Unterbreehungen his zum 11.5. 1929 stationiert war. 

Angaben zur Vorgeschichte. PaL. sei ein guter Schiller gewesen, nach der Sehul- 
entlassung Arbeiter in der Landwirtsehaft, sp/~ter Postagent im tteimatort. Aus 
dem Mfli~rdienst wegen Mittelohrentzilndung und Magengesehwiiren entlassen, 
Postangestellter. W/~hrend des Krieges 1914--1918 Unteroffizier beim Landsturm. 
Seit 1916 verheiratet, keine Kinder. Xeine Konflikte mit dem Strafgesetz. PaL. sei 
yon jeher ,,nerv6s" and leicht aufgeregt, trinkt sehr gerne und raueht viel. Vor 
3 Jahren Getenkrheumatismus. 

Zur ]etzigen Erkranlsung. Seit 4 Tagen vor der Aufnahme sei der Pat. ver~ndert. 
Er schreibt ungeheuer viel, wo immer er ein Stilckehen Papier fin@t, fiber u 
versShnung usw . . . .  Er glaubt sich yon den Franzosen verfolgt and milsse jetzt 
auch dem VSlkerbund einen Dienst leisten. Kommt yon einer Idee auf die andere. 

Naeh der Aufnahme: Wi~hrend er bisher reoht zuganglieh war und lediglich 
durch ein hin und wieder einsetzendes verzerrtes, maniriertes Lachen auffiel, wird 
er jetzt &ngstlieh gespannt. Es stellte sich heraus, daft er seit einigen Monaten einen 
Beziehungswahn mit sieh herumtr/~gt: Auf der Post seien ihm Na'i~nkungen zugefiigt 
worden. Wenn er morgens zum Frilhstilck sein Bier getrunken habe, h&tten sie sich 
zugeflilstert: , Je t z t  tr inkt er schon wieder !" Derartige t~edensarten seien in der 
Post st/~ndig gefallen. Aueh die Frau und die Schwiegermutter redeten fiber ihn. 
Einige Tage vorher habe man plStzlich begonnen, ihm mit einem t~adio allerlei 
Dinge in den Xopf zu setzen. Es habe immer geredet yore VSlkerbund und da6 er 
die Pfalz verraten habe. Er habe gemerkt, dag alle Feinde hinter ihm her seien, 
dag er beobaehtet wiirde, dab alle ihn anschanten, dab Mle fiber ihn fliisterten. 
Kommt immer wieder auf die Einfliisterungen dm'eh das l~adio zu sprechen. 
Der K_ranke erseheint unfixierbar, erregt und gespannt. Au~ Fragen gibt er keine 
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Autworten mehr. 2~{eint aueh, er sei dutch die lPriifung gefallen, weil man gegen ihn 
eingestellt sei. Er habe gemeint, am Verfassungstag masse er aufstehen und eine 
grol~e Rede halten. In der Naeht h6rte er es klopfen: ,,Kommt er nieht bald raus, 
sprieht er niche bald?" Er zieht den guten Anzug an, um jeden Angenbliek bereit 
zu sein, wenn man as yon ihm fordere. Nfeint, er mfisse um Verzeihnng bitten, well 
er fiber die Franzosen gesehimpft habe. Als er 2 Tage vor dem Verfassungstag 
mit dem Rad nach I-L fuhr, h~tten die Leute gerufen: ,,Der ist ffirVerstgndigung, 
ffir den V61kerbund !~ Er meint auch, in der Klinik passiere ihm etwas. 

AuSerordentlieh auffallige Motorik: Wenn Pat. geht, sehlenkert er die Glied- 
mal~en in fast choreatiseher, agitierter Weise umber, dabei Sehaukeln des Ober- 
k6rpers, Sohiefhalten des Kopfes. Manuell sehr ungesehiekt. 

Pat. wird am 16. 10. 1927 naeh IKause entlassen. Diagnose- Schizolshrenie (kata- 
toniseher Anfall). 

Pat. wird darm bis zum 11.5.1929 noch dreimal in die Klinik aufgenommen. Er 
zeigte sieh zeitweise distanziert gegeniiber seinen psychotischen Erlebnissen, wgh- 
rend zu Zeiten der gleiche Zustand wieder auftrat wie bei seiner ersten Aufnahme. 
Die ehoreatisehe Bewegungsunruhe wurde deutlieher. Die Diagnose ]autete: Schizo- 
phrenic und Chorea Huntington. 

Am 11.5. 1929 in die Heil- und Pttegeanstalt W. verlegt. Hier anfangs dasselbe 
Bild. Er gibt zu, manehmal noeh Stimmen zu hSren. Die choreatische Unruhe be- 
steht fort. 

1930. Pat. scheint zunehmend stumpfer zu werden. Keine Wahnideen mehr. 
Auf der Abteilung ruhig, ordentlich, aber leicht reizbar. 

1931--1933. Die I-Iuntingtonsehe Chorea sehreitet fort, ruhig, stumpf, ab und zu 
Erregungszustgnde. 

1934. Ausgesprochen abgestumpft, selbstzufrieden, gu~erlich geordnet. Para- 
noide Ideen: Glaubt, derRef, halte ihn ffir einen Spion, er sei ein Franzose. Dabei 
sei er doch nur Postassistent. Die paranoiden Ideen bestehen ungef~hr 2 Monate 
lang. 

1935--1936--1937. Affektlos, stumpf, antriebsarm, verstgndigt sieh lediglich 
mit dem Arzt. Keine psychotischen Symptome. 

Der Pat. wird in die Kreispflegeanstalt W. verlegt, wo er im Jahre 1939 im 
13. Krankheitsjahr seinem Leiden erliegt. 

Epikrise. Der aus einer  Hun t ing tons ippe  s tammende,  bisher gesunde 
Pa t i en t  e rk rank t  in  seinem 39. Lebens jahr  pl6tzlich an  einer a k u t e n  
Psychose, die anfiinglich als Schizophrenie diagnost izier t  wurde, obwohl 
die choreatische Bewegungss t6rung sichtbar  war. Ers t  nach  einer Daue r  
yon  ungef&hr 2 J ah ren  t re ten  die psychotischen S t6rungen  in  den t I i n t e r -  
g rund  u n d  verschwinden einige Zeit sparer v611ig. I m  Vordergrund s teht  
j e tz t  ganz tier, sowohl i n  bezug auf  die Bewegungsunruhe  Ms auch in  H i n -  
sicht des demen t iven  Abbaus ,  langsam fortschreitende,  degenerat ive Pro- 
zel~. Ers t  nach einem Ze i t raum yon mehreren J ah ren  f inden wi t  noch e inmal  
eine kurze Phase  mi t  Wahnideen ,  die nach wenigen 1V[onaten abkl ingt ,  
um d a n n  endgii l t ig dem typischen choreatischen Proze]3 zu weiehen, dem 
der Pa t i en t  im 13. Krankhe i t s j ah r  erliegt. 

Krankengesehiehte II.: Seh., Anna, geb. 4.5.1911. Vater undzwei Geschwister 
ebenfalls an Huntingtonscher Chorea erkrankt. 

Angaben des psyehiatrischen Landeskrankenhauses W., wo die Pat. vom 
14.1.1952 bis zum 12.2.1951 und vom 15.7.1952 bis zum 11.5.1954 interniert war. 
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Vorgeschichte. Die Pat. wurde 1911 in B. als eines yon vier Geschwistern ge- 
boren. Ihre Entwicklung war unauff~llig. Sie besuehte die Volksschule ohne wieder- 
helen zu miissen. Ansehlieltend arbeitete sie einige Jahre in einer Etuifabrik, sparer 
war sie 4 Jahre  lang Ms Dienstm~dchen angestellt. Mit 22 Jahren heiratete sie. 
Der Ehemann ist gelernter Sehuhmacher. Sie hat  drei bis jetzt gesunde Kinder. 

XvanIcheitsgeschichte. Abgesehen yon Masern in ihrer Kindheit  war die Pat. nie 
ernstlich erk~'ankt. Im Jahre 1948 traten die ersten Krankheitserseheinungen ihres 
jetzigen Leidens mi t  Sehiitteln und Zuckungen im Gesicht und an den Armen auf. 
Ihre Arbeitsf~higkeit wurde anfiinglich nicht beeintr~chtigt. Jedoeh begann die Pat. 
ihre Familie zu vernaehl~ssigen, streunte in W~ldern und fremden Ortsehaften 
umher. 

Wegen einer ph]egmonSsen Entziindung am Finger begab sie sieh im Jan. 1952 
ins Krankenhaus B., we sie durch ihre starke Unruhe und durch ihr psychotisches 
Verhalten auffiel. Sie wurde desha]b am 14. 1. 1952 in die Anstalt  W. iiberwiesen. 
Bei der Aufnahme befand sieh die Pat. in dauernder motoriseher Unruhe mit  st~ndi- 
gen Sehiittelbewegungen, Grimassieren und entspreehenden St6rungen der Sprache. 
Daneben auBerte sie Vergiftungs- ~nd Verfolgungsideen. Sie glaubte u. a., sie ~4irde 
in der Anstalt  erh~ngt und verbrannt werden. Einige AnBerungen wiesen auf das 
Vorhandensein yon Sinnest~usehungen him Der Gedankenablauf war nngeordnet, 
wenig zie]gerichtet. In  gemiitlicher Hinsicht war die geringe affektive Resonanz 
auff~llig. Am 12.2. 1952 wurde die Pat. auf Dr~ngen ihres Ehemanns nach Hause 
en%lassen. 

Am 13.7. 1952 wurde sie naehts yon der Po]izei auf der StraBe aufgegriffen, weft 
sie unartikulierte Laute ausgestol~en und wie betrunken herumgetorkelt sei. Sie 
wurde ins St~dtisehe Krankenhaus K. eingewiesen. Dort  fiel sie dutch ihre Unruhe 
auf, auSerte wahnhafte Ideen, z.B. ihr Mann habe die Kinder umgebracht, ihre 
Schwester sei gestorben und miisse beerdigt werden. Am 15.7. 1952 wurde sie 
daraufhin ernent in die Anstalt  W. verlegt. 

Das Zustandsbild der Pat. hatte sieh in k6rperlieher Itinsicht gegeniiber dem- 
jenigen dei der Entlassung nicht erheblieh ge~ndert. Jedoeh traten die friiheren 
Vergiftungs- und Verfolgungsideen noeh deutlieher hervor. Sie befiirchtete stgndig 
vergiftet zu werden, bereitete daher beim Essen und in der Arzneieinnahme stgn- 
dige Sehwierigkeiten. Sie glaubte ihre Kinder sehreien zu hSren; auBerdem h6re 
sie auch, wie ihr Mann mit  anderenFrauen herumhure. Sie gab an, das Gift zu riechen, 
mit  dem sie umgebracht werden solle. Auch in der Folgezeit i~ul~erte sie immer wieder 
Wahneinf~lle: Sie habe Adolf Hitler gehSrt, er sei im Zimmer gewesen. Sie miisse 
ihn heiraten. Oder sie gibt an, sie sei Thronfolgerin der Neuapostolischen Kirche. 
Von dem Abteilungsarzt behauptet sie, er sei ihr Neffe. 

Psychischer Be]und. Die bewul~tseinsldare Pat. ist in zeitlicher und 6rtlicher 
Hinsieht mangelhaft orientiert. Sie verkennt Personen, halt  den Untersucher fiir 
ihren Neffen, Pflegerinnen ffir ihre Bekannte. Die spraeMiehe Verstgndigung ~st 
nieht nut  wegen ihrer motorisehen Entgleisungen erschwert. Der Gedankenablauf 
ist zghflfissig, haftend, mit  Neigung zu stereotypen Wiederholungen. Was die Erleb- 
nisinhMte anbelangt, so ]assen sieh pathologische Symptome nur bruchstiickhaft 
erkennen. Im wesentliehen h~ndelt es sich um wahnhafte Beeintr~ehtigungsideen. 
Die intellektuelle Leistungsf~higkeit ist erheblich eingesehr~nkt. Sie lebt weit- 
gehend interesselos dahin, kiimmert sich um nichts mehr. 

Die Diagnose ]autet : H'~ntingtonsche Chorea mit psychotischen Symptomen. 
Verlau/. Die choreatische Bewegungsunruhe besteht unvermindert  fort. An 

den Wahnideen wird bis zum Ende des Jahres 1953 festgehalten. Sparer wird bis 
zu ihrer Verlegung in das Landesnervenkrankenhaus 1%. niehts mehr tiber psycho- 
tische StSrungen berichtet. In  ]%. bleibt die Pat. veto 11.5. 1954 bis zu ihrem Ted 



206 FgIEDHEL1K STI%ELETZKI : 

am 27.2. 1957. Sie ist jetzt ein reiner Pflegefall, kann nur mit vieler Miihe einiger- 
maBen sauber gehalten werden. Die Nahrungsaufnahme ist durch die dauernde 
Unruhe sehr erschwert. Eine Vers~gndigung mit der Pat. is~ kaum noch mSglich. 
Die Demenz ist welt for~geschritten. Die Pa~. erliegt im 10. Krankheitsjahr einer 
interkurrenten Bronchopneumonie. 

Epikrise. Die Huntingtonsche Chorea setzte im 37. Lebensjahr der 
Patien~in mi~ der typischen choreatisehen Bewegungsunruhe ein. In  der 
gleichen Zeit begann die Kranke,  ihre Famihe zu vernaehli~ssigen, trieb 
sich tagelang in W~ldern und fremden Ortsehaften herum. I m  5. Jah r  
ihrer Erkrankung wurde sie aus dem Krankenhaus  B. wegen starker 

1 II 
. .. "I 

" II 

I ill I I 
[ , I i t I 7 , [ i , t 1 l , ; , F 7 , r i 

5. f0, fT. 20. 25 
Eesamt~rankhe#vdauez /n Jahren 

Abb. 1. Das Auf~re&en psycho~iseher ZustEnde mi~ Wahnideen im zeitlichen Verlauf der Grund- 
krankheit. Ein Punkt  bedeutet, dab in dem be~reffenden 5ahr  psychotische StSrungen aufgetreten 
sind, Miteinander verbundene Punkte weisen darauf hin, dab sieh die Psychose bei den be- 
treffenden Kranken je nach Anzahl der Punkte fiber mehr als ein 3ahr erstreckte. Die Ab- 
bildung macht  keine Aussagen tiber die ta~s~chliehe Dauer der Psyehose. Ein l~unkt bedeu~et 
also nur, dab im betreffenden ]~rankheitsjahr zu irgendeinem Zeitpunkt psychoHsche S~6rungen 
aufgetreten sind. ]3eispielsweise sollen die mit einem Kreuz gekennzeichne~en t)unkte veran- 
schaulichen, dal~ die Psychose bei diesem Kranken im 10. und 11. Krankheitsjahr, withrend 

eines 20jghrigen KrankheitsverIaufs, auftrat. 

Unruhe und Wahnideen in die Anstalt  W. iiberwiesen. Sie bet  das typi- 
sehe Bild einer Huntingtonsehen Chorea. Daneben bestand eine Psy- 
chose mit  ausgepr~g~en paranoiden Ideen und angedeutet aueh Gr6Ben- 
ideen. Die psychotisehen StSrungen erstreckten sich fiber ungefiihr 
2 Jahre  der Erkrankung und t raten allmi~hlieh zuriiek. In  den letzten 
Lebensjahren war die vSllig demente Patientin ein reiner Pflegefall. 

Betraehten wir den Zeitpunkt  des Auftretens der Psyehosen im Ver- 
lauf der Grundkrankheit, so sehen wir, dab im Fall I die Psyehose an- 
ns gleiehzeitig mit der I-luntingtonsehen Chorea einsetzt, wghrend 
im Fall II nach Beginn der Erbehorea der Psychose ein inehrere Jahre 
dauerndes losychosefreies Intervall vorausgeht. 
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E s  w i r d  i m  f o l g e n d e n  bei  53 P a t i e n t e n  de r  Z e i t r a u m  b e s t i m m t ,  in  

d e m  wi ih r end  des  Ver l au f s  de r  G r u n d k r a n k h e i t  psycho~ische  Sg6runger t  

auf~re~en (siehe A b b i l d u n g ) .  

D ie  A b b i l d u n g  ze ig t  : 1. P s y c h o s e n  t r e t e n  in  de r  I n i t i a l p h a s e ,  d .h .  im  

e r s t en  J a h r  de r  E r k r a n k u n g  a u f  u n d  e r s t r e c k e n  s ich in  d e n  m e i s t e n  

Tabelle 

Lfd .  
~ r .  

Kr ankhe i t s j ah r e  
m i t  Auf t r e t en  yon  

W a h n i d e e n  

Gesamt- 
dauer der 

Erkrankung 
(Tod im  x. 

Krankhe i t s -  
]ahr)  

Lfd. 
~ r .  

K r a n k h e i t s j a h r e  
m i t  Auf t r e t en  yon  

W a h n i d e e n  

Gesamt-  
dauer  der  

Erkrankung 
(Tod im x. 
K r a n k h e i t s -  

j ah r )  

t 1. - - 2 .  - - 3 .  
2 1.--2. 
3 1.--2. 
4 4. 
5 1.--2. 
6 1. 
7 5. 
8 8. 
9 5. 

10 i. 
11 5.--6. 
12 6. 
13 5. 
14 4.; 6. 
t5 5.--6. 
16 5.--6. 
17 1.; 5. 
18 1.--2.--3.  
19 7. 
20 5.--6. 
21 6. 
22 7. 
23 5.--6. 
24 6. 
25 8. 
26 8. 
27 1.--2.--3.  

3.  

5. 
5. 
5. 
6. 
6. 
7. 
8. 
8. 
8. 

10. 
10. 
10. 
10. 
I0. 
10. 
11. 
11. 
11. 
11. 
11. 
11. 
11. 
12. 
12. 
12. 
13. 

28 1.--2. ; 8. 
29 6. 
30 8.--9. 
31 5.; 7.; 9. 
32 11.--12. 
33 1.; 5.; 11. 
34 6.--7. 
35 6.--7.--8.  
36 9. 
37 1.--2. 
38 7.--8. 
39 9.--10. 
40 8.--9. 
41 9.--10.--11. 
42 8.--9.--10.--11.  

--12.--13. 
43 12. 
44 9.--10. 
45 6.--7.--8.--9. 
46 15. 
47 10.--11. 
48 12. 
49 11. 
50 10.--11. 
51 i. 
52 1. --2. 
53 1. 

i3. 
13. 
13. 
13. 
13. 
13. 
14. 
14. 
15. 
16. 
16. 
16. 
16. 
16. 

17. 
17. 
17. 
17. 
17. 
18. 
18. 
19. 
20. 
21. 
22. 
25. 

Fgllen bis ins zweite, in drei Fgllen bis ins dritte Jahr der Erkrankung, 
um dann im weiteren Verlauf der Grundkrankheit nicht mehr wieder- 
zukehren. (Nur in drei Fgllen finden wir zu einem spgteren Zeitpunkt 
noch einmal psychotisehe St6rungen.) 2. Psychosen treten in einem Zeit- 
raum auf, der, unabhgngig yon der I)auer der Grundkrankheit, mit dem 
mittleren Drittel des Krankheitsverlaufes annghernd zusammenfgllt, 
wghrend die iibrigen Verlaufsstrecken weitgehend frei sind yon psycho- 
tisehen Symptomen. 
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Die Tabelle gibt im einzelnen die Daten fiber die Dauer der Grund- 
krankheit und den Zeitraum des Auftretens psyehotiseher StSrungen 
wieder. 

Die Wahnbildungen der Initialphase 
Wir haben unter 67 Patienten unseres Gesamtmaterials 20 Fiille, die 

zu Beginn der Erkrankung Psychosen mit Wahnideen zeigten, um dann 
in typiseher Weise ohne psychofisehe Symptome forfzusehreiten. 

Die in den Universitats-NervenklJniken und Landesnervenkranken- 
hausern gestellten Diagnosen lauteten in diesen Fallen bei Beginn tier 
Erkrankung: 

9real Sehizophrenie, Dementia praeeox oder Katatonie 
1 real Pfropfschizophrenie 
2 mal schizophrenie-i~hnliche Psyehose 
l mal Chorea Huntington? Sehizophrenie nieht auszusehlieBen 
1 mal Melaneholie 
1 mal paranoide Rfiekbfldungspsychose. 

Nur in drei Fallen war das neurologisehe Erseheinungsbild zu Beginn 
der Erkrankung so klar, dab die Diagnose einer Huntingtonsehen 
Chorea sicher gestellt werden konnte. In den beiden restliehen Fallen 
war keine eindeutige Diagnose angefiihrt. 

Wir sehen aus dieser Anfzahlung, dab die Psyehosen bei beginnender 
Huntingtonseher Chorea in der Mehrzahl sehizophrenieartiges Geprgge 
haben. Dabei ist hervorzuheben, dab es sieh bei diesen Psyehosen in den 
meisten Fallen nicht um Kopien chroniseher paranoider Zustande han- 
delt, sondern dab sie weitgehend beginnenden Schizophrenien ahnlieh 
sind, wie es aueh der zitierte Fail I zeigt. In der Mehrzahl der Falle (11) 
finden wir Wahnstimmung: ein Geffihl der Unheimlichkeit, der ]3eein- 
flussung, der Hypnose, auf deren Hintergrund sieh die fibrigen psycho- 
tischen Symptome entwiekeln. Nut in fiinf Fallen war das typiseh 
8ehizophrene der paran0iden und paranoid-halluzinatorisehen Psychosen 
nicht evident. In den restliehen vier Fallen begann die Chorea unter dem 
Bild einer Depression mit Versfindigungs-, Verarn~ungs- oder hypo- 
chondrischen Ideen. Man kann sagen, dab die Psyehosen bei Huntington- 
seher Chorea in der Mehrzahl (ungefghr 3/4 ) der Falle den Krankheits- 
bildern der endogenen Psychosen ghnlieh sind. Bei den schizophrenie- 
artigen Zustanden gleiehen die Symptome denen beginnender Schizo- 
phrenien. 

Die Wahnbildungen bei fortgeschrittener Grundkrankheit 
Den iiberwiegenden Tell der psyehotisehen Zustande bei ttuntington- 

scher Chorea finden wit in fortgesehrittenen Stadien der Grundkrank- 
heir. Naeh der Auffassung yon PANSE, die an unserem Material weit- 
gehend bestatigt wurde, liiBt der hirnorganische AbbauprozeB zu diesem 
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Zeitpunk~ in der Regel such bei , ,typischen" Krankheitsverl~ufen psy- 
chische StSrungen im Sinne einer Demenz erkennen. Wir miissen also 
such bei unseren F/fllen mit  derartigen Veranderungen rechnen. 

Wit  fanden bei der Durehsicht aller wKhrend des ersten Klinik- oder 
Anstaltsaufenthaltes gestellten Diagnosen: 

6 mal progressive Paralyse 
2 real Pfropfschizophrenie 
1 real Chorea Huntington und cyclothyme Depression. 

In  der weir iiberwiegenden Mehrzahl der F/~lle (38) konnbe die Dia- 
gnose einer Erbchorea sicher gestellt werden, was nicht so sehr ver- 
wundert,  wenn man bedenkt, dal3 aueh die neurologischen Symptome 
zu diesem Zeitpunkt  sehon fortgesehritten sind. 

Vergleicht man diese Diagnosen mit  den ,,Fehldiagnosen" bei be- 
ginnender Huntingtonseher Chores, sieht man den deutlichen Unter- 
sehied: Dort  die Schwierigkeit oder gar UnmSgliehkeit der Abgrenzung 
tier initialen Psychosen yon solehen beginnender Sehizophrenien, bier, 
weniger stark ausgepragt, Schwierigkeiten in der Abgrenzung gegeniiber 
der progressiven Paralyse ! 

Wie aber sehen die psychotischen Zustgnde tier Demenzphase aus 
und auf welehe Weise unterseheiden sic sich im einzelnen yon den Psy- 
chosen der Initialphase ? Zuerst f/~llt uns auf, dal3 den Psychosen dieser 
F/~lle, yon wenigen Ausnahmen abgesehen, gerade das Charakteristieum 
fehlt, das die Psyehosen tier Initialphase in der Mehrzahl auszeiehnet, 
n/~mlieh die Wahnst immung.  Beziehungsideen, Beeinflussungswahn, 
Bedeutungserlebnisse n.a.  sind nicht z u  finden. Die Wahnideen stehen 
isoliert auf  dem I t in tergrund der choreatisehen Demenz. Aus diesem 
Grund erseheint es uns erforderlieh, auf  Art und Inhal t  tier Wahnideen 
ngher einzugehen. 

Insgesamt sind es 47 F/~lle, die Wahnideen in der Demenzphase zeigen. 
Es lassen sieh dabei zwei extreme Formcn unterseheiden: 

1. 18 F/~lle mit  paranoischen Verhaltensweisen, yon mehr episoden- 
haften Vergiftungsideen, unbest immten Beeintr/~ehtigungsideen bis zu 
racist sich tiber 1/~ngere Zeit (Jahre) erstreckendem Eifersuchtswahn. Der- 
artige Psychosen sind such yon NAV~S besehrieben worden. Was die 
Eifersueh~sideen anbetrifft, so mull dabei offenbleiben, ob alle Kriterien 
eines echten Wahns gegeben sind: ihn gegen eine nur ,,miStrauische 
Grundhaltung" abzugrenzen, war uns nieh~ mSglich. 

Als Beispiel ftir diese Fglle eine Krankengesehiehte in Ausziigen: 

Krankengeschiehte m .  B., Anna, geb. 8.7. 184:8: Zwei Geschwister litten eben- 
falls an ttunting~onseher Chorea. Self 1900 sehon sehr nervSs. Lift an Zuckungen (?), 
a~aktisehen Bewegungen beim Greifen naeh Gegenstgnden, besonders stark sei~ 
1905. Aufnahme in die psychiatrische Kl!nik M. am 1. April 1910. 

Angaben des Sohnes. Seit 3 Tagen plStzlich Versehlimmerung des Zustandes. 
Schlaf sehon seit 1/2 Jahr schlech~, in den le~zten ~q~ehten ging sic gar nieht 
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ins Bert. Ffirehtete, das Dienstm~dehen kSnnte sie umbringen. Sie h~tte frtiher nie 
derartige Verfolgungsideen gehabt, erst seit 14 Tagen. Sinnest~uschungen wurden 
nieht beobacht~t, keine deliranten Erscheinungen. 

Verhalten der Kranken. Pat. wird durch die unwillkiirlieh au~tretenden, aus- 
fahrenden Zuckungen, die alle geordneten Willkfirbewegungen begleiten und ab- 
lenken, verhindert, aufreeht zu stehen. Sie ist in gro~er Angst und ungeduldiger 
Gereiztheit. Gegen die Umgebung ~u]ert sie immer noeh Befiirchtungen. 

Bei der Entlassung am 14. 4. 1910 batten sieh die Verfolgungsideen verloren. 
Die Pat. starb 1918 im 19. Krankheitsjahr, nachdem ihr Zustand sich ~or~- 

w~hrend versohlimmert hatte:  Die Zuekungen wurden heftiger, geistig grenzte das 
Verhalten der Kranken schliel~lieh an B15dsinn. 

Die Psyehose  begann  in d iesem Fa l l  ers t  im  i 1. J a h r  der  E r k r a n k u n g  
an  Hun t ing tonsche r  Chorea. Der  par~noische Z u s t a n d  k l ang  bere i ts  nach  
4 Wochen  ab. Bis zu ihrem Tode im 19. K r a n k h e i t s j a h r  bl ieb die P a t i e n t i n  
frei  yon  p sycho t i s chen  Symptomen .  

2. Dieser  eben besehr iebenen Gruppe  k a n n  m a n  eine zahlenms 
sehr  viel  ger ingere  (4) gegeni ibers te l len  m i t  ausgesprochenen Al lmach t s -  
geffihlen und  Gr5Benideen, wie sie f i ir  die klassische Pa ra ly se  t yp i seh  

sind. 
Auch  yon  diesen Fs sei auszugsweise ein Beispie l  wiedergegeben:  

Krankengesehichte IV. E., Friedrieh, geb. 8. 11. 1862. Vater an Huntington- 
seher Chorea erkrankt. 

Der Pat. war schon seit dem Tode des Vaters 1885 gestSrt. Er gab seine Stellung 
als Kontorist auf und arbeitete fortan nieht mehr, liel~ sich yon seiner Mutter und 
den Geschwister~ ern~hren. ZeRweise war er sehr erregt, sehimpfte in der gemein- 
sten Weise und wurde nieht selten gewal t~ ig .  In  der letzten Zeit vor der Aufnahme 
wurde sein Zustand deutlich schlimmer. Er lachte viel vor sieh hin; meinte, er babe 
Geld genug veto Staate zu bekommen, wurde gewaltt~tig, ging mit dem ~esser 
auf die AngehSrigen los. 

Pat, wurde am 3. Juli 1892 in die Anstalt B. aufgenommen. Er stellte sich als 
General der Kavallerie, ,,HSehster im K5nigreich" vor. ,,Ieh habe den Landtag 
in der Hand, besitze 400 Mitlionen." Es besteht Ideenfiueht, er ger~t immer wieder 
in seine massiven GrSBenideen hinein. Schwachsinn ist nicht zu verkennen. An 
den GrSl~enideen wird in den ersten 11/2 Jahren der Erkrankung festgehalten. Erst 
vom Jahre 1894 ab finden wir Bemerkungen fiber zunehmende Bewegungs- 
stSrungen, die aber nieht als ehoreatiseh erkannt werden. 

Im Jahre 1900 kommt der Pat. nach ungefahr 15ji~hrigem Krankheitsverl&uf 
ad exitnm. Die Diagnose lautet his zuletzt: Progressive Paralyse. 

Der  Pa t .  fiel den  AngehSr igen  schon seit  se inem 23. Lebens j ah r  dureh  
sein abnormes  psyehisches  Verha l t en  auf.  I m  29. Lebens j ah r  en twicke l te  
de r  nun  deut l ich  demente  Pa t .  mass ive  GrSl~enideen, die zur  Einweisung 
in die A n s t a l t  f i ihr ten.  Es  wurde  die Diagnose  einer progress iven Pa ra lyse  
gestel l t .  Neurologisehe Ausfa l l serscheinungen scheinen n ieh t  be s t anden  
zn haben .  Der  Pa t .  h ie l t  ungefi~hr 2 J a h r e  an  seinen W a h n i d e e n  lest .  E r s t  
im 3 i .  Lebens j ah r  des Pa t .  wird  t iber  zunehmende  Bewegungss tSrungen  
beriehte~. Die  ges te l l te  Diagnose  wurde  bis zum Tode des  Pa t .  nach  
15j~hr igem K r a n k h e i t s v e r l a u f  n ich t  ber ich t ig t .  
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Zwischen diesen beiden Extremen -- hier paranoische Zust/inde bis 
zu paranoid-halluzinatorischen Psyehosen, dort ,,paralytiseher" Gr6gen- 
wahn -- liegt die zahlenmgBig grSl~te Gruppe (20 F~lle), in der wit 
sowohl paranoische Gedanken als aueh GrSBenideen finden, letztere je- 
doeh selten so grotesk in ihrem Ausmal3, wie sie klassischen Paralysen 
eigen sind. Als Beispiel mag der oben angefiihrte Fall I I  gelten. Gerade 
dieses gemeinsame Auftreten -con Verfolgungsgedanken und Gr6Ben- 
ideen erseheint uns neben den F/illen mit rein paranoiseher Symptomatik 
typiseh ffir Psyehosen der Demenzphase bei Huntingtonseher Chorea. 

Besprechung der Ergebnisse 
Wir haben versucht, psychofische Zust/~nde bei Huntingtonscher 

Chorea mit ihren sehr verschiedenen Erscheinungsformen nach dem 
Zeitpunkt des Auftretens der Psychosen im Verlauf der Grundkrank- 
heir zu ordnen. Bei geniigend groBem Ausgangsmaterial ist eine gleich- 
ms Streuung der Psychosen fiber den Verlauf des Grundleidens zu 
erwarten. Tats~chlich sind auch in der Literatur keine gegenteiligen An- 
sichten vertreten worden. 

Unsere Untersuchung zeigt jedoch, dab psychotische Zustgnde bei 
Huntingtonscher Chorea vorzugsweise in zwei begrenzten Zeitabschnitten 
des Gesamtkrankheitsverlaufs auftreten, und zwar einmal im Initial- 
stadium der Erkrankung, zum anderen in einem vorgeschrittenen Sta- 
dium, das mit dem mittleren Drittel des Gesamtkrankheitsverlaufs zu- 
sammenf~llt. Die iibrigen Zeitabsehnitte sind dagegen weitgehend frei 
von psychotisehen St6rungen. 

Unter der Voraussetzung, dab der heredodegenerative Prozeg bei der 
Huntingtonsehen Chorea langsam und stetig ohne erhebliehe Unter- 
breehungen voranschreitet, wie es besonders K~Izl~l~ festgestellt hat, und 
unter der weiteren Voraussetzung, dab psyehisehe Ver~nderungen im 
Sinne einer Demenz in der I~egel sehon in sehr friihem Stadium der Er- 
krankung zu finden sind (PA~sE) darf man formulieren: Psyehosen treten 
erstens in einem Zeitraum auf, in dem der degenerative ProzeB entweder 
noeh keine oder nut geringe psyehisehe Ver~nderungen hervorgerufen 
hat, zum anderen finder man Psychosen in einem Stadium relativ weir 
fortgeschrittener psyehiseher St6rungen. 

Die Psychosen der Initialphase unterseheiden sich in der Mehrzahi 
der F/ille nieht wesentlieh yon endogenen Psychosen. Besonders deut- 
lieh konn~e das bei Psychosen mit schizophrenieartigem Verlauf gezeigg 
werden, deren Abtrennung yon beginnenden endogenen Sehizophrenien 
in einem Teil der F//lle nieht m6glieh war. 

Wir finden in der Literatur zahlreiehe Hinweise fiir das Auftreten 
psyehotiseher St6rungen im Beginn hirnorganiseher Erkrankungen, die 
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solchen der endogenen Psyehosen sehr ~hnlioh sind. Ru~G]~ vertritt die 
Meinung, dal3 depressive Verstimraungen rait depressiven Ideen im An- 
fangsstadium der Picksehen Krankheit nioht selten vorkomraen. SPI~L- 
M~Y~,~ stellte dasselbe bei hirnorganisehen Abbauprozessen des Rfiek- 
bildungs- und Greisenalters fes~, ebenso in jfingerer Zeit Wv, ITB~v,C~T. 
Naeh HocH~, u. BOST~OE~ finder man ira Anfangsstadium der progressi- 
yen Paralyse depressive Zust~nde mit depressiven Ideen. Beide Autoren 
erw~hnen, dal3 diese syraptomatisehen Psyehosen nieht mit Sicherheit 
yon endogenen Depressionen untersehieden werden kSnnen. V. BRAU~T- 
~OHL U. LV, O~AI~D fanden beira Einsetzen der Picksehen Krankheit 
bei jfingeren Patienten schizophren anrautende Zust~nde, desgleiehen 
sparer EDEN U. LECtt-bTER. Im Zusaramenhang rait der Hun~ingtonschen 
Chorea wies E. BLV, ULv,~ darauf hin, dal~ diese Krankheit mit sehizo- 
phrenie~hnHchen Syraptoraen beginnen kann. BENEDEK 11. CSORZ be- 
riehteten fiber eine depressive Psyehose ira Ini~ialstadium der ttunting- 
tonschen Chorea. 

Die vorgelegte Untersuehung zeigt dariiber hinaus am Beispiel der 
Huntingtonsehen Chorea, da~ Psyehosen ira Beginn dieser Erkrankung 
sogar zura fiberwiegenden Tell das Gepr~ge endogener Psyehosen an- 
nehmen. ,,0rganisehe" Psyohosen treten dagegen Jn den I-Iintergrund. 
Le~ztere finden wir erst naeh einera psyehosefreien Intervall yon mehre- 
ren Jahren bei fortgeschrit~ener Erkrankung. Wir sehen hier Psychosen 
yon paranoid-halluzinatorischera Geprs die an ohronisehe Schizo- 
phrenien erinnern kSnnen bis zu grob organisehen Bildern, wie sie ffir 
die klassische progressive Paralyse typisch sind. Die Mehrzahl der F~lle 
jedoch zeigt Verwandtsehaft zu den Psychosen des Rfiokbfldungs- und 
Greisenalters, wie sehon M~,GG~DO~V.~ bemerkt hat. Interessant ist 
die Tatsache, dab Psyehosen rait expansiven GrSBenideen, wie sie bei 
der unbehandelten progressiven Paralyse gefunden wurden, bei der 
Huntingtonsehen Chorea sehr selten sind. Bei der unbehandelten Para- 
lyse wurden dagegen nur in wenigen Ausnahmefs paranoisehe Sym- 
ptorae beobaehtet (BosT~O~M, K ~ ) .  Es ist raSglieh, dab dieser Unter- 
sehied in der Symptorabildung bei Hun~ingtonseher Chorea und der 
progressiven Paralyse veto versohJedenen Tempo der hirnorganisehen 
Abbauprozesse bestirarat wird. Die durehschnitthehe Dauer der Hun- 
tingtonsehen Chorea betr~gt naeh W~DT: 12,9 Jahre, die der unbehan- 
delten Paralyse naeh B o s ~ o ~ :  2,4 Jahre. Das Auftreten yon para- 
noischen Syraptoraen setzt eine relativ erhaltene PersSnliehkei~ voraus 
{BOST~O~), die man bei dem stfirmiseheren paralytisehen Proze~ weni- 
ger voraussetzen kann als bei dera langsam progredien~en und sich fiber 
l~ngere Zeitr~ume erstreckenden ProzeJ~ bei Hunting~onseher Chorea. 
In diesen Zusamraenhang ffigt sieh die Beobaehtung yon K E ~ ,  da~ bei 
chroniseh verlaufenden Paralysen paranoisehe Symp~ome h~ufiger zu 
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finden sind. KOLLE wies darauf  bin, dab paranoid-halluzinatorische 
Syndrome bei progressiver Paralyse nur naeh Behandlung, also bei 
li~nger verlaufenden F/illen, beobaehtet  wurden. 

Zusammeniassung 
Es wurden Krankengeschichten yon 67 Pa~ienten mi~ Huntington-  

seher Chorea untersueht, die in ihrem Krankhei tsverlauf  zu irgendeinem 
Zei tpunkt  psychotisehe Symptome aufwiesen. Dabei ergab sieh, dab 
psychotische St6rungen hauptsgehlich im Beginn der Erkrankung und 
in einem fortgeschrittenen Stadium, das weitgehend mit  dem mitt leren 
Drit tel  des Gesam~krankhei%verlaufs zusammenfi~llt, auftreten, die 
iibrigen Verlaufsstrecken dagegen meist frei bleiben. 

Die Psyehosen der , ,Initialphase" unterseheiden sich in der Mehrzahl 
nieht wesentlieh yon endogenen Psyehosen: besonders deutlich konnte 
das bei Psyehosen mi t  schizophreniear~igem Verlauf gezeigt werden, 
deren Abtrennung yon beginnenden endogenen Schizophrenien in einer 
Anzahl der Fiflle nieht mSglich war. 

Die Psychosen der , ,Demenzphase" hat ten cntweder paranoisches 
und paranoid-halluzinatorisehes Geprgge, das jedoch nur in wenigen 
Ausnahmef~llen den Eindruck des Schizophrenen maehte,  oder aber sie 
zeigten eine ,,Legierung" paranoider Ideen mit  schwaeh ausgeprggten 
Gr6Benideen. Bliihende GrSBenideen wie bei Paralyse waren sehr selten. 
Dieser Untersehied zwisehen den Psychosen bei Huntingtonscher Chorea 
und der progressiven Paralyse seheint durch das verschiedene Tempo 
der hirnorganisehen Abbauprozesse zumindest mitbedingt.  

Herrn Prof. Dr. Dr. P. MATUSSE~, Herrn Prof. Dr. J. E. MEYER und Herrn 
Dr. H. 0v, PE~ bin ich fiir die Diskussion dieser Untersuchung und fiir freundliche 
Ratschlgge zu Dank verpflichtet. 
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