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Im folgenden werden ,,Nebenbefunde® der im Rahmen des Mar-
burger humangenetischen Forschungsprogrammes durchgefithrten Erb-
choreastudien mitgeteilt. Sie erscheinen auf den ersten Blick genetisch
und klinisch wenig aufschluBreich. Bei ndherem Zusehen ergeben sich
aber Hinweise auf die Phéinogenese dieser Krankheit, die zu diffe-
renzierteren Untersuchungen anregen und uns bewegen, die gesammelten
Beobachtungen zur Diskussion zu stellen — zumal das damit fixierte
Vergleichsmaterial sich fiir jede der angeschnittenen Fragen auf ein so
umfangreiches Beobachtungsgut stiitzt, wie es einem einzelnen Be-
arbeiter sonst nicht leicht zur Verfiigung steht.

Die Statistik klinischer Daten wurde an Hand der genealogisch gesicherten
Félle von Chorea chronica progressiva hereditaria der (etwa 6000 auf Huntington-
sche Chorea verdichtige Fille umfassenden) Wendtschen Sammlung und durch
persdnliche Nachuntersuchung und Exploration von 24 gesunden Schwestern von
Probandinnen mit extremem Menarchealter gewonnen. Die Krankenblattunterlagen
wurden nur dann ausgewertet, wenn 1. Vorgeschichte, Befund und Verlauf be-
sonders ausfithrlich dargestellt waren und 2. mit einer zutreffenden Diagnostik und
Terminologie gerechnet werden durfte. Zusétzliche Tabellen, Abbildungen und Er-
lauterungen finden sich in den Dissertationen von LANDZETTEL und STRELETZKI.

Betfunde
1. Alter und Symptome bei Krankheitsbeginn
,»Als Beginn des Leidens ist nicht das erstmalige Erkennen der
choreatischen Storungen angesetzt worden, sondern jeweils das erste
Hervortreten von psychischen oder neurologischen Auffilligkeiten, die
riickschanend bereits als Ausdruck des choreatischen Prozesses an-
gesehen werden muBten.” Das so von PANSE definierte Erkrankungs-
alter betrigt nach WENDT, LANDZETTEL u. UNTERREINER bei Berechnung

* Mit Unterstiitzung der Deutschen Forschungsgemeinschaft und des Bundes
durchgefithrte Sammlung aller Félle von Huntingtonscher Chorea aus dem Bundes-
gebiet: 10. Mitteilung.

** Herrn Prof. Dr. K. SArier zum 60. Geburtstag gewidmet.
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an Hand der Daten von 762 (& und Q) Probanden aus abgeschlossenen
Geburtsjahrgingen im Durchschnitt 43,97 (d. h. rund 44) Jahre. Der
Geschlechtsunterschied ist mit einem durchschnittlichen Erkrankungs-
alter von 44,25 Jahren bei Minnern und 43,69 Jahren bei Frauen nicht
signifikant.

Errechnet man das Erkrankungsalter getrennt nach Patienten mit
primédr psychischem, primér motorischem und gleichzeitig psychischem
und motorischem Beginn, so entspricht es bei motorischen Initial-
storungen dem obengenannten Durchschnittswert. Die psychisch ein-
setzenden Verlaufe beginnen friither, wihrend bei gemeinsamem Auf-
treten psychischer und motorischer Erstsymptome das durchschnittliche
Erkrankungsalter etwas spiter anzusetzen ist. Die Unterschiede sind
nicht signifikant. Es bleibt zu prifen, wieweit sie trotzdem auf In-
volutionsdifferenzen zugehériger Hirnstrukturen hinweisen.

Tabelle 1. Primdrstorung und Erkrankungsalter

Durchschnittliches Erkrankungsalter
Art der Primérstérung
3 ? 3+ 2
psychisch  (24°%/,) 38,8 Jahre | 42,3 Jahre | 40,6 Jahre + 10,1
(25 Fille) (28 Fille) (53 Fille)
motorisch  (34%/,) 43,2 Jahre | 44,5 Jahre | 43,8 Jahre + 10,01
(39 Fille) (35 Fille) (74 Fille)
psychisch - motorisch 47,2 Jahre | 45,0 Jahre | 46,1 Jahre + 10,95
(42°/5) (43 Fille) (49 Fille) (92 Fille)

Bei den motorischen Stérungen handelt es sich in diesen Fillen um
choreatische Hyperkinesen. Sieht man sich deren Lokalisation genauer
an, so zeigt sich eine unter-
schiedliche Héufigkeit der
Storungen an Extremitéiten,

Tabelle 2. Lokalisation der Hyperkinesen in
den ersten 2 Krankheitsjahren

(3024 + %) Rumpf und Kopf. Die Er-
L Hiufigkeit klarung dafiir mag in einer
Lokalisation .

absolut l prozentual  das Auffélligere mehr bevor-
1 Untore Hxbromitit 204 689/ zugenden Berichterstattung

. Untere Extremititen o . - .
2. Obere Extremitdten 195 659, h?,gen. Vlellelcht. kommt in
3. Kopf 63 219/, diesen Unterschieden aber
4. Sprache 58 199, auch die Abhingigkeit einer
5. Hals 35 12%, fortschreitenden Dekompen-
6. Rumpf 17 6% sation cerebraler Funktionen
von physiologischen Be-
lastungen zum Ausdruck — vielleicht auch eine unterschiedliche

,», Pathoklise’* der somatotopischen Gliederung des Nucleus caudatus
und anderer extrapyramidaler ,,Zentren®.
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Differenziert man die Stérungen der ersten zwei Krankheitsjahre
und korreliert sie mit dem Erkrankungsalter, so ergeben sich weitere
Hinweise auf die Manifestationsbedingungen des Huntington-Gens:

Mit steigendem FErkrankungsalter treten nimlich choreatische
Hyperkinesen als eindeutige Frihsymptome zunehmend héufiger auf;
ebenso — hauptsichlich jenseits des 60. Lebensjahres — Paraesthesien,
Intelligenzabbau, Urteilsschwiche und Verwirrtheit. (Terminologische
Uberschneidungen erkliren sich durch die Ubernahme der Begriffe aus
Befundberichten verschiedener Untersucher.) — Beginnt das Leiden im
mittleren Lebensalter, so fallen einige Stérungen besonders auf, die in
dhnlicher Kombination (!) auch bei anderen Zustinden und Krank-
heitsprozessen zu beobachten sind: Nervositdt, Schlaflosigkeit, de-
pressive Verstimmung, Affektlabilitdit, Unstetheit und Abmagerung. —
Kopfschmerzen, Vergellichkeit und allgemeine Verlangsamung machen
sich in jedem Erkrankungsalter etwa gleich haufig bemerkbar.

Tabelle 3. Durchschnitiliche Haufigkeit und Altersabhingigkeit verschiedener Symptome
in den ersten 2 Krankheitsjahren
(462 bzw. 456 & und Q)

Erkrankungsalter: 3—79 [11—20 | 21—30 | 31—40 | 41—50 | 51—60 | 61—70
456

Fallzahl: 462 1 20 71 146 | 141 68 10

0/0 nlﬂ n/ﬂ 0/0 n/u 0/0

Choreahyperkinese 83 70 75 84 84 93 80
reizbar-aggressiv 33 10 38 31 36 37 40
vergeBlich 12 10 6 10 16 15 10
,,nervos‘ 10 — 9 13 11 12 —
Gliederschwiche 8 10 7 9 8 7 —
suicidal 8 15 4 10 6 7 —_
Kopfschmerzen 8 10 7 10 9 2 —
verlangsamt 7 — 7 9 7 6 10
gleichgiiltig, verwahrlost 7 25 9 7 4 4 —
Wahn, MiBtrauen 7 — 9 5 9 4 10
Gliederschmerzen 6 10 4 7 6 7 —
Schiaflosigkeit 6 — 3 10 6 3 -
Eigensinn 5 10 6 6 4 4 —
depressiv 5 — 4 6 4 3 —
urteilsschwach, verwirrt 4 — 1 3 3 2 10
triebhaft 3 10 1 4 2 3 10
affektlabil 3 — — 6 2 3 —
Intelligenzabbau 3 — 1 4 1 3 10
Paraesthesien 3 — 1 2 4 3 10
Anfille 3 10 3 3 2 — —
Kriminalitdt 2 5 3 2 1 3 —
verschlossen, gehemmt 2 5 — 2 1 2 —
‘Wandertrieb 1 — — 1 1 — —
Abmagerung 1 — — 1 1 — —
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Um die Zeit der Pubertidt scheinen Miitrauen und Wahnbildung
sowie gesteigerte Reizbarkeit und Agressivitit selten beobachtet zu
werden; hiufiger als in anderen Altersstufen zeigen sich dagegen An-
falle, gleichgiiltige, verschlossene, eigensinnige und suicidale Verhaltens-
weisen, Gliederschwéche wund Gliederschmerzen. — Triebhaftigkeit
fallt auBer in der Pubertét auch im Senium besonders auf.

In der Deutung dieser Korrelationen ist Zuriickhaltung geboten.
Gleiche Anomalien werden unter Umstdinden in verschiedenen Alters-
stufen unterschiedlich beurteilt und registriert; die geringe Fallzahl —
besonders der Extremgruppen — erlaubt keine statistische Sicherung
der Ergebnisse; bei der Genese der Verhaltensstérungen spielen familisire
und allgemein-soziale Einfliisse sowie eine Vielfalt individueller Re-
aktionen auf die jeweilige Umwelt eine nicht zu vernachlissigende
Rolle. Trotzdem werden hier phasenabhéngige biologische Regulationen
sichtbar, die in Analogie zu anderen neuropsychiatrischen Syndromen
und Krankheitseinheiten funktionsanalytische und hirnpathologische
Beachtung verdienen.

11. Einfliisse der Generationsphasen

Pubertit, Menses, Graviditdt und Klimakterium stellen eindrucks-
volle Geschehnisse dar, deren Bedeutung fiir den Beginn und Verlauf
einer Chorea zwar oft diskutiert, bisher aber nicht systematisch an
einem groferen Beobachtungsgut untersucht worden ist. PANSE erwihnt
zwei Choreatikerinnen, die niemals menstruiert waren, und stellte eine
leichte Verzogerung der Menarche bei seinen (46) Probandinnen gegen-
tiber Durchschnittsbeobachtungen von SERGELKEN und FELDWEG fest.
Er fand auch einen ,,engen Zusammenhang des Beginnes der Chorea
mit Graviditit und Geburt* (bei etwa jeder zehnten choreakranken
Mutter) angegeben. — Choreapatientinnen mit Anféllen berichten zum
Teil iiber eine verfriihte Menopause (OEPEN). — Das durchschnittliche
Erkrankungsalter liegt — wie schon eingangs erwdhnt — vor oder im
Beginn der auch fiir gesunde Ménner und Frauen oft kritischen Wechsel-
jahre. — Die Héaufigkeit atypischer Huntington-Verldufe in der Pubertit
ist bekannt.

Wir haben nun an 200 gesicherten Erbchoreafillen mit genauer
Angabe des Menarchetermins und an 80 ebenso gesicherten Fillen mit
genauer Angabe des Menopausetermins die durchschnittlichen Werte
fiir das erste und letzte Auftreten der Menses errechnet. Fiir die Meno-
pause ergibt sich ein Durchschnittsalter von 46,93 (£ 0,59), also rund
47 Jahren; fiir die Menarche betrigt der Durchschnittswert 15,25 Jahre
(£ 0,15). Das durchschnittliche Erkrankungsalter liegt also etwa
3 Jahre vor der Menopause. Man darf sich fragen, ob darin ein Hinweis
auf eine iibergeordnete Regulation der Riickbildung zu erblicken ist —
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sozusagen als Gegenstiick zur Steuerung der Entwicklung in der Me-
narche und der ihr um ungefihr 1 Jahr vorauseilenden groften Be-
schleunigung des Lingenwachstums (BackMaN; Brock). Auch die bei
Beginn der Chorea wie (bei disharmonischer Evolution und Involution)
in der Pubertdt und im Klimakterium héufiger als sonst zu beobachten-
den vasomotorischen Stérungen legen diese Fragestellung nahe. Eine
prazise Antwort 146t sich an Hand der hier vorgelegten Untersuchungen
nicht geben.

Bildet man aus bisher veroffentlichten Menarche-Durchschnittswerten
der Normalbevolkerung (BackmMax; BURREL; CLAUSAGER; FELDWEG;
GrmuMm ; Howe; KRAUSE; KRO-

NiG; ROSENFELD ; SAMUELSSON; Tabelle 4. Menarchealter bei Hungtington-
SCHAFFER; SCHEIBNER; SIMELL; Scher Chorea (eigenes Material) und im
SEEGELKEN; SOLTH; STEIN; Bevilkerungsdurchschnitt

TieTzE; WALLAU ; WiLsoN) Mit- Menarchealter in Jahren
telwerte, die nach Geburtsjahr- Geburtsjahre Eigenes Bevolkerungs-
. . Material durchschnitt

zehnten aufgeschliisselt sind, so Tahre Tahre

liegt der Menarehleterrm.n bei 1871 —1880 16,47 15.57

den Choreapatientinnen immer {gg;_ 1590 15.58 15,33

etwas spdter als bei der wesblichen 1891 —1900 15,33 14,88

Durchschnittsbevilkerung. 1901—1910 15,19 14,95

— 3 14,12

Eine derartige Berechnung birgt 1911—1920 14,92
b hireich tistische Schwi 1921 —1930 14,75 14,09
aber za eiche statistische Schwie- 1931 —1940 14,3 14’17

rigkeiten, auf die z. B. MArMIO aus-
fiihrlich hingewiesen hat. AuBerdem
muf man beachten, da der Menarchetermin offensichtlich von verschiedenen endo-
genen und exogenen Faktoren abhingt (ARKERMAN; Backmaw; Baiscm; BosLex;
Borxk; BurrEeL; KRIEGER; LENZ; MALMIO ; MTOHELSON ; R1SOPOULOS ; ROSENFELD;
SCHAEFFER; SCHEIBNER; SKERLJ; SOENDEROP; STRATZ; WALLAT; WEYSSER; SAL-
LER; WiLsoN). Auffillig ist an unserem Material immerhin, daB es der sikularen Pro-
gression nachhinkende Werte zeigt. Da nun nach allgemeiner Erfahrung das
Menarchealter bei sozial schwieriger Situation erhoht sein kann (PELLER u. ZIMMER-
MANN; SKERLI; BoJLEN; BROOK u.a.), sei zur Deutung dieses Befundes unter
anderem die soziale Schichtung unserer Choreaprobanden dargestellt, wobei ge-
geniiber PANSE ein hoherer Anteil (5%,) der obersten Sozialschicht hervorzu-
heben ist (siehe Abb. 1).

Man gewinnt durch dieses Ergebnis (ebenso wie frither schon PANSE)
den Eindruck, da} Einfliisse der zum Teil schlechteren sozialen Lage der
Choreatiker bei der angedeuteten Verspitung des Menarchetermins eine
Rolle spielen konnen. DaBl aber weder Milieuwirkungen noch das
Huntington-Gen die Menarche direkt und gleichsinnig verschieben,
wird durch einen Vergleich zwischen Choreatikerinnen wund ihren
gesunden Schwestern bewiesen.

Bei 14 Probandinnen, die ihre Menarche ins 12. Lebensjahr und
frither datierten, und bei 7 mit einem Menarchetermin von 19 Jahren
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und dariiber konnten wir Menarche, Mensesanomalien, Anzahl und Ver-
lauf der OGraviditdten, Menopausetermin, Beginn und Verlauf der
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Abb. 1. Vergleich der Sozialschichtung von 850 (méinnlichen) Choreatikern und Normalbevolkerung.
I Hohere Beamte, Offiziere, akademische Berufe, Fabrikanten und GroBkaufleute. II Mitt-
lere Beamte, selbstindige Handwerker und Gewerbetreibende. 777 Untere Beamte, nicht selbstin-
dige Handwerker und Gewerbetreibende, kleinere Vertreter, Landwirte. I¥7 e Angelernte Arbeiter
(Bergleute, Fabrikarbeiter mit Spezialfunktionen, Hausangestellte). IVb TUngelernte Arbeiter
(Hilfsarbeiter in Gruben und Fabriken, landwirtschaftliche Hilfskriifte, Tiefbauarbeiter, Handlanger)

Tabelle 5. Vergleich des Menarchetermins kranker und gesunder Schwestern
aus Huntington-Familien

Menarche (spit) Menarche (frith)
Fall-Nr. (krank) (gesund) Fall-Nr1. (krank) - (gesund)
Jahre Jahre Jahre Jahre

260 P 16 14 GI, 15
260 GL, 20 14 GI, 13
260 G, 15 14 GI, 17
4141, 17 590 G1, 12
4141, 17 590 GI, 18
4141, 16 590 GI, 18
479 P 16 590 GI,, 16
479 GI, 13 729 P 12
479 GI, 14 729 GI, 15
552 GI, 18 1229 P 12
552 GI, 17 1229 GI, 19
658 P 17 3237 P 12
658 GI, 18 3237 GI, 12
658 GI, 20

2892 P 17

2892 GI, 14

2908 P 18

2908 GI, 17

Chorea in Beziehung setzen. Es fanden sich keine regelméfligen Be-
ziehungen. Als Beispiele seien angefithrt:

P 684: Erste Regelblutung mit 9 Jahren; 2 Geburten verliefen ohne Besonder-
heiten; die Chorea begann mit ungefahr 37 Jahren.

P 2712: Gleich, Menstruation aber erst mit 19 Jahren.

P 1225: Menarche mit 12 Jahren; 5 Geburten; erkrankte mit 42 Jahren.

P 2934: Menarche mit 12 Jahren; 6 Geburten (- 3 Fehlgeburten); erkrankte
mit 40 Jahren, litt an Depressionen und Migréne.
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P 1991: Menarche mit 21 Jahren; 9 Geburten (+ 3 Fehlgeburten); erkrankte
mit 50 Jahren, litt an Schwicheanfillen und Migréne.

P 729: Menarche mit 12 Jahren; erkrankte im 21. Lebensjahr mit vorwiegend
psychischen Symptomen; die anfangs unregelmifBige Menstruation normalisierte
sich nach 4 Geburten.

P 534: Menarche mit 12 Jahren; 2 normale und 1 Totgeburt; erkrankte mit
25 Jahren.

1936 I1I: Menarche mit 20 Jahren; erkrankte mit 31 Jahren.

P 3120: Menarche mit 20 Jahren, erkrankte mit 50 Jahren.

P 12: Menarche mit 12 Jahren, Periode alle 3—4 Wochen, vom 34. Lebensjahr
an nur noch unregelméBig, erkrankte mit 31 Jahren,

P 1131: Menarche mit 12 Jahren, Periode alle 2 Wochen, vom 31. Lebensjahr
an nur noch unregelméflig, erkrankte mit 35 Jahren.

213 GI, 1: Menarche mit 12 Jahren, Periode mit 54 Jahren noch regelmiBig,
erkrankte schon mit 30 Jahren.

Der EinfluB einer Graviditdt und anderer Generationsvorginge auf
den choreatischen Prozel (ENTRES ;FEISULATEW ; JUEL-NIELSEN ; PANSE;
SCHRODER; SPENGLER; TIEKE; WESTPHAL) bleibt im Einzelfall natiir-
lich ebenso diskutabel wie ein Einflufl der Huntingtonschen Krankheit
auf die durch Sexualhormone gesteuerten Vorginge. Eine generelle
Korrelation der genannten Phinomene muB man auf Grund unserer
Feststellungen aber ablehnen. So erhebt sich die Frage, welche anderen
statistisch fafbaren Kriterien einen Einblick in das pathogenetische
Zusammenspiel zentralnervoser, hormoneller und metabolischer Fak-
toren erlauben.

III. Andere somatische Phianomene

Ein relativ sicher zu fixierendes Merkmal stellt der arterielle Blutdruck
dar. BECHTEREW, DRESEL, GRINKER u. LEITER, KALK, POPPER, SPIEGEL,
TAKANO, Y ASKIN, STRICKER und andere Autoren haben einen regulierenden
EinfluB des Corpus striatum auf den Blutdruck diskutiert. Eine entspre-
chende Untersuchung bei der Chorea Huntington fehlte bisher.

In unserem Material (siehe STRELETZKI) stimmt das Blutdruck-
verhalten der ménnlichen Choreapatienten durchschnittlich mit dem
der méinnlichen Normalbevilkerung iiberein. Bei den Frauen finden
sich — deutlich ausgeprigt vom Beginn des 4. Lebensjahrzehnts an —
niedrigere Blutdruckwerte als im normalen Vergleichsmaterial. Im Hin-
blick auf die unterschiedliche Meinung zahlreicher Autoren iiber das
Blutdruckverhalten der Frau sind diese Unterschiede nur mit Zuriick-
haltung zu werten. Eindeutig zeigt sich dagegen, daB der Blutdruck
auch bei jahrzehntelangen Krankheitsverldufen nicht dem zunehmenden
Alter entsprechend ansteigt. Es wire zu priifen, wie weit diese Beob-
achtungen auf eine Beteiligung subcorticaler und corticaler Reprisen-
tationen des vegetativen Nervensystems am KrankkeitsprozeB, auf
hormonelle Einfliisse oder auf Folgen von Verschiebungen im (speziell:
Riweill)-Stoffwechsel, als Ausdruck des verschlechterten ,,Allgemein-

Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 204 2
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zustandes* schlieBen lassen. Eine direkte Abhéngigkeit vom Grad des
Zellschwundes im Striatum wird durch Einzelfille widerlegt, die trotz
schwerer choreatischer Hyperkinesen und typischer Striatumatrophie
einen hohen Blutdruck aufwiesen. _

Der Einwand, das relative Gleichbleiben der Blutdruckkurve sei
durch Mischung verschiedener Lebensalter in den Krankheitsdauer-
gruppen bedingt, kann widerlegt werden: 1. zeigt sich bei Aufteilung
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Abb.2. Blutdruck und Krankheitsdauer bei Huntingtonscher Chorea (656 ¢ und )

der gesamten 656 Fille in 3 Altersstufen (15—40 Jahre, 41—55 Jahre,
56 Jahre und dariiber) das gleiche Bild; 2. blieb der Blutdruck auch bei
10 von 20 Patienten iiber 40 Jahren, von denen zwei oder mehr Messungen
im Mindestabstand von jeweils 5 Jahren (Differenz 4 15 mm Hg) vor-
lagen, gleich; bei 5 Patienten stieg der Blutdruck, bei 5 anderen sank
er ab.

Die Bedeutung des zunehmend reduzierten Allgemeinzustandes der
Choreatiker spielt sicher auch eine wichtige Rolle beim Entstehen der
relativ hdufigen Infektionskrankheiten im Verlauf des choreatischen
Krankheitsprozesses.

Die Interpretation der in Tab.6 zusammengestellten Befunde mufl bertick-
sichtigen, da8 Encephalitiden und Geschlechtskrankheiten einen relativ groBen
Anteil in der Gruppe der Infektionskrankheiten ansmachen. Zu den Storungen des
Verdauungs-Traktes wurden auch Krankheiten der Leber (mit Ansnahme der
infektiosen Hepatitis) und der Gallenblase (zusammen 24 Fille) gerechnet. In 11
der 54 Tuberkulose-Fille hatte die Erkrankung (auch) einen extrapulmonalen
Sitz. Die Herzkrankheiten sind meist als Vitien oder Coronarsklerose charakteri-
siert; eine weitere Unterteilung ist nicht immer mdglich, weil die Begriindung der
Diagnose aus den Krankenbldttern nicht ausreichend ersichtlich war. Bei den
lokalen Infektionen handelt es sich neben der recht haufigen Furunkulose um Sepsis,
Erysipel oder Phlegmonen, die meist von einem Decubitus ausgehen. Die in der
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Tabelle genannten ,,rheumatischen Erkrankungen kurz als ,,pseudorheumatische*
abzutun, ist sicher nicht gestattet; den Hauptanteil dieser Gruppe stellt der
Gelenkrheumatismus dar. Bei den gynikologischen Krankheiten wurden auch

Tabelle 6. ,,Andere Krankheiten'* bei Huntingtonscher Chorea
(598 & und @)

Hiufigkeit in
Art der Xrankheit
absol. Zahlen Prozenten
Infektionskrankheiten (aufler Tuberkulose} 187 31,3
Krankheiten des Verdauungs-Traktes 78 13,0
Tuberkulose 54 9,0
Herzkrankheiten 52 8,7
Lokale Infektionen 48 8,0
Rheumatische Erkrankungen 40 6,7
Gynékologische Krankheiten 40 6,7
Cerebrale GefiBleiden 36 6,0
Tumoren, meist Ca. 34 5,7
Erkrankungen der Respirationsorgane {ohne Thc) 34 5,7
Krankheiten der Nieren und ableit. Harnwege 31 5,2
Endokrine Krankheiten 25 4,2
Rachitis 10 1,7
Schwerhorigkeit 8 1,3
Blutkrankheiten 7 1,2
Arteriosklerose 7 1,2
Asthma 7 1,2
Aungenkrankheiten 6 1,0
Erkrankungen der peripheren Nerven 6 1,0
Taubstummbheit 5 0,8
Acne rosacea 1 0,2
Psoriasis 1 0,2
Osteoporose 1 0,2
Himochromatose 1 0,2
Neurofibromatose i 0,2
Mikrocephalie 1 0,2
Spalthand 1 0,2
Albinismus 1 0,2

Operationen der Ovarien und des Uterus beriicksichtigt, soweit nicht ein Tumor
Ursache der Operationen war. Die Tumoren waren nur in 8 Fillen gutartig und ver-
teilen sich fast auf alle Organe. Unter den cerebralen Gefifleiden fanden sich neben
der vorherrschenden Apoplexie auch 2 Falle von schwerer Migrine. Die hiufigste
Erkrankung der Respirationsorgane ist die Pneumonie, meist mit Pleuritis; ein
Lungenemphysen wurde in 11 Féllen diagnostiziert. Bei den Nierenerkrankungen
handelt es sich 18 mal um eine Pyelonephritis; eine Uriimie lag dreimal vor. Unter
den endokrinen Krankheiten befanden sich 6 Fille von Diabetes mellitus und
1 Fall von Diabetes insipidus; im iibrigen steht dabei eine ,,Schilddriiseniiber-
funktion® oder ,,Thyreotoxikose* (?) ganz im Vordergrund.

Eine Abhéingigkeit der Dauer des Krankenhausaufenthaltes chorea-
tischer Patienten von den genannten zusétzlichen Erkrankungen lie
sich nicht feststellen. Der Verkiirzung der gesamten Krankheitsdauer

o%
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bei steigendem Krankheitsalter entspricht vielmehr eine Verringerung
der Krankheitsjahre vor der ersten Kliniksaufnahme; die Zeit zwischen
erster Kliniksaufnahme und Tod bleibt dagegen bei verschiedenem

Erkrankungsalter ungefihr gleich.
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AbDb. 3. Abhidngigkeit der kliniksfreien Zeit und der Anstaltsbehandlung vom Erkrankungsalter

Als Todesursachen, die entweder durch eine Sektion oder durch
iiberzeugende drztliche Krankenblatteintragungen belegt waren, lielen

sich feststellen:

Tabelle 7. Die Todesursache bei Huntingtonscher Chorea
(393 3 und Q)

Todesursachen ‘ Fallzahl Prozentzahl

1. Folgen der Chorea Huntington 167 42,5
davon a) Kachexie 68 17,3
b) Herz- und Kreislaufversagen 99 25,2

2. Sekundir-Krankheiten moribunder Choreatiker
(z. B. Pneumonie) 106 27,6
3. Infektionskrankheiten 34 8,7
4. Apoplektischer Insult 32 5,9
5. Suicid 23 5,9
6. Carcinome 12 3,1
7. Erkrankung des Verdauungs-Traktes 6 1,5
8. Nierenerkrankungen 4 1,0
9, Herzkrankheiten 3 0,8
10. Unfille 3 0,8
11. Stoffwechselkrankheiten 2 0,5
12. Blutkrankheiten 1 0,3

Ein zuverlassiger Haufigkeitsvergleich der einzelnen Krankheiten
und Todesursachen bei Huntingtonscher Chorea mit Krankheiten und
Todesursachen entsprechender Geburtsjahrginge und Altersklassen der
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nach Sozialschichten gegliederten stadtischen und ldndlichen Durch-
schnittsbevolkerung ist mangels gecigneter Normalstatistiken vorldufig
nicht moglich. Es sei deshalb nur darauf hingewiesen, daf Diabetes
insipidus, ,,Diabetes mellitus* (eine Typendifferenzierung konnen wir
in ungeren Féllen nicht durchfithren) und Psoriasis seltener gefunden
wurden, als wir im Hinblick auf die Untersuchungen und Vermutungen
Pansus erwarteten. Sieht man vom Problem der Kachexiepathogenese
ab, so wurde eine Kombination mit anderen erblich bedingten oder
diencephal gesteuerten Erkrankungen nicht héufiger beobachtet als wohl
der zufilligen Mischung in einer Durchschnittsbevilkerung entspricht.
Gruppiert man die aufgefithrten Storungen nach Organ-Systemen,
kommt man zum gleichen Ergebnis.

Die Schwierigkeiten einer zutreffenden Feststellung der Todes-
ursache mahnen zu vorsichtigem Beurteilen mancher Formulierung
(z. B. ,,Herz- und Kreislaufversagen®’). Eine Kachexie ist wohl nur bei
extremer Ausprigung als unmittelbare Todesursache genannt und
diirfte hdufiger vorkommen, als aus Tab.7 hervorgeht. Der Prozentsatz
anderer, speziell pramortaler Sekundéarkrankheiten wird bei Choreatikern
ebensowenig verwundern wie bei anderen Patienten mit ,,zehrenden‘
Krankheiten.

Einer zutreffenden Deutung der vorgelegten Untersuchungsergebnisse
wird man erst bei Beriicksichtigung differenzierterer pathophysiologischer
Befunde ndherkommen. Das komplizierte Ineinandergreifen zentralnervo-
ser, hormoneller und metabolischer Funktionssysteme im Verlauf der (auch
extracerebral erkennbaren!) vorzeitigen Involution ist bis heute nur im
Ansatz analysiert worden (JosgPHY ; PANSE). Es wire zu wiinschen, dal
bei der Behandlung choreatischer Patienten in allen Stadien ihrer Erkran-
kung auBer den neuropsychiatrischen auch die internistischen Moglichkei-
ten moderner Diagnostik und Therapie stirker beachtet werden.

Zusammenfassung

Bei der Sammlung aller Fille von Huntingtonscher Chorea des
Bundesgebietes ergab eine orientierende Statistik klinischer Befunde
folgende Hinweise:

1. Die Haufigkeit der psychischen und somatischen Symptome bei
Krankheitsbeginn und in den ersten zwei Krankheitsjahren ist je nach
Erkrankungsalter verschieden. Die Unterschiede sind nicht signifikant,
lassen aber charakteristische Gruppierungen erkennen. Es erscheint
moglich, daB a) in dieser Phasenabhingigkeit und b) in einem Hiufig-
keitsgefille der Lokalisation choreatischer Hyperkinesen (in den ersten
zwei Krankheitsjahren) eine unterschiedliche Erkrankungsbereitschaft
{Pathoklise) der betroffenen Hirnstrukturen zum Ausdruck kommt.
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2. Eine generelle, direkte und gleichsinnige Korrelation zwischen
Menarche, Menstruationsanomalien, Graviditdt, Menopause und Krank-
heitsproze lief sich nicht nachweisen. Augenfillige Zusammenhénge
im Einzelfall (etwa zwischen Graviditat und Choreabeginn oder zwischen
Verschiebungen von Menarche, Menses und Menopause einerseits und
Krankheitsbild andererseits) bediirfen einer besonderen Analyse. Die
Generationsvorgénge sind dabei vielleicht als Teilerscheinungen eines
iibergeordneten, anch fiir den Beginn der choreatischen Phénomene
bedeutsamen Entwicklungs- und Riickbildungsgeschehens zu werten.
Das Nachhinken des Menarchetermins der Choreatikerinnen hinter der
siakularen Progression der Menarche bei der Durchschnittsbevolkerung
findet eine gewisse Parallele in Differenzen der sozialen Schichtung.

3. Der Blutdruck choreatischer Ménner und Frauen steigt im Mittel —
selbst bei langen Krankheitsverldufen — nicht altersentsprechend an.
Eine direkte Abhingigkeit vom Grad der Striatumatrophie besteht nicht.
Hs ist vielmehr naheliegend, das Blutdruckverhalten auf den verschlech-
terten ,,Allgemeinzustand‘‘ der Patienten zu beziehen, der sich vor allem
in einer anfangs seltenen, spéter haufigen und erheblichen Abmagerungs-
tendenz zeigt. Hine gehdufte Kombination der Erbchorea mit endogenen
oder exogenen Storungen anderer Organsysteme tritt bei den hier ausge-
werteten Féllen nicht in Erscheinung. Die ante finem héufig zur Kachexie
fihrende allgemeine Involutionstendenz verdient dagegen intensiveres
pathogenetisches Interesse.
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