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I m  folgenden werden ,Nebenbe funde"  der im R a h m e n  des Mar- 
burger  humangenet isehen Forschungsprogrammes durehgefi ihrten Erb-  
choreastudien mitgeteilt .  Sic erscheinen auf  den ersten Bliek genetisch 
und  klinisch wenig aufschlul~reieh. Bei n~herem Zusehen ergeben sich 
aber Hinweise au f  die Phi~nogenese dieser Krankhei~, die zu diffe- 
renzierteren Untersuehungen anregen und  uns bewegen, die gesammelten 
Beobaehtungen  zur Diskussion zu stellen - -  zumal  das dami t  fixierte 
Vergleichsmaterial  sich ffir jede der angeschni t tenen Fragen  auf  ein so 
umfangreiches Beobachtungsgut  stfitzt, wi t  es einem einzelnen Be- 
arbeiter sonst nicht  leicht zur  Verffigung steht.  

Die Statistik kliniseher Daten wurde an Hand der genealogisch gesicher~en 
F~lle yon Chorea chronic~ progressiva hereditaria der (etwa 6000 auf Huntington- 
sehe Chorea verd~ehtige F~lle umfassenden) Wendtschen Sammlung und dureh 
persSnliehe Nachuntersuchung und Exploration yon 24 gesunden Sehwestem von 
Probandinnen mit extremem Menarchealter gewonnen. Die Kr~nkenblattunterlagen 
wurden nur dann ausgewertet, wenn 1. Vorgeschichte, Befund und Verlauf be- 
senders ausffihrlieh dargestellt waren und 2. mit einer zutreffenden Diagnostik und 
Terminologie gerechnet werden durfte. Zus~zliehe Tabellen, Abbildungen und Er- 
l~uterungen finden sich in den Dissertationen yon LANDZETTEL und SWRELETZKI. 

Befunde 

I.  Alter und Symptome bei Kranlcheitsbeginn 
,A l s  Beginn des Leidens ist n icht  das erstmalige Erkennen  der 

chore~tischen St6rungen angesetzt  worden, sondern jewefls das erste 
Hervor t re ten  yon  psyehischen oder neurologischen Auff~lligkeiten, die 
rf ickschauend bereits als Ausdruck des choreatischen Prozesses an- 
gesehen werden muBten."  Das so yon  PANSE definierte Erkrankungs-  
alter betr~tgt nach W ~ D T ,  LA~I)ZETT]~L U. UN~RR~I~ER bei Berechnung 

�9 Mit Unterstiitzung der Deutsehen Forschungsgemeinschaft und des Bundes 
durchgefiihrte Sammlung aller F~lle yon ttuntingtonseher Chorea aus dem Bundes- 
gebiet: 10. Mitteilung. 

�9 * Herin Prof. Dr. K. SALL~R zum 60. Geburtstag gewidmet. 
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an Hand  der Daten yon 762 (c? und ~) Probanden aus abgesehlossenen 
Geburtsjahrgangen im Durchsehnit t  43,97 (d. h. fund 44)Jahre .  Der 
Gesehleehtsunterschied ist mi t  einem durchschnittliehen Erkrankungs- 
alter yon 44,25 Jahren  bei M/~nnern und 43,69 Jahren  bei Frauen nicht 
signifikant. 

Erreehnet  man das Erkrankungsal ter  getrennt naeh Patienten mit  
prim/~r psyehischem, pr imer motorisehem und gleiehzeitig psychischem 
nnd motorischem Beginn, so entspricht es bei motorischen Initial- 

st6rungen dem obengenannten Durchschnittswert.  Die psyehisch ein- 
setzenden Verl~ufe beginnen frfiher, w&hrend bei gemeinsamem Auf- 
t re ten psychiseher und motoriseher Ers t symptome das durehsehnittliehe 
Erkrankungsal ter  etwas sps anzusetzen ist. Die Untersehiede sind 
nicht signitlkant. Es bleibt zu prfifen, wieweit sie t rotzdem auf In- 
volutionsdifferenzen zugeh6riger Hirnst rukturen hinweisen. 

Tabelle 1. Prim~irstSrung und Erkrankungsalter 

Art der Prim~rst5rm~g 

psychisch (24~ 

motorisch (340/o) 

psychisch + motorisch 
(42~ 

Durchschnittliches ]iirkrankungsalter 

38,8 Jahre 
(25 F~lle) 

43,2 Jahre 
(39 Fs 

47,2 Jahre 
(43 F~lle) 

42,3 Jab.re 
(28 F~lle) 

44,5 Jahre 
(35 Fi~lle) 

45,0 Jahre 
(49 F/~lle) 

~ + ~  

40,6 Jahre 
(53 F~lle) 

43,8 Jahre 
(74 F~lle) 

46,1 Jahre 
(92 F~lle) 

~: 1O,1 

10,01 

~_ 10,95 

Tabelle 2. Lokalisation der Hyperkinesen in 
den ersten 2 Krankheitsjahren 

(302 3 -~ ~) 

Lokalisation 

1. Untere Extremitiiten 
2. 0bere Ex~remitgten 
3. Kopf 
4. Sprache 
5. ]dais 
8. Rumpf 

tt~ufigkeit 
absolu~ prozentual 

204 68~ 
195 650/0 
63 21~ 
58 19~ 
35 12~ 
17 60/0 

lastungen zum Ausdruck -- vielleicht 

schiedliche Haufigkeit der 
St6rungen an Extremits  
R u m p f  und Kopfi Die Er- 
klarung dafiir mag in einer 
das Auffs mehr  bevor- 
zugenden Berichterstat tung 
liegen. Vielleicht kommt  in 
diesen Unterschicden aber 
auch die Abh~ngigkeit einer 
fortschreitenden Dekompen- 
sation cerebraler Funktionen 
yon physiologisehen Be- 
aueh eine unterschiedliche 

, ,Pathoklise" der somatotopisehen Gliederung des Nucleus caudatus 
und anderer extrapyramidaler  ,,Zentren". 

Bei den motorischen St6rungen handelt  es sich in diesen FMlen um 
choreatische Hyperkinesen. Sieht man  sieh deren Lokalisation genauer 

an, so zeigt sich eine unter- 
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Differenzier t  m a n  die S tSrungen der  e rs ten  zwei K r a n k h e i t s j a h r e  
u n d  kor re l ie r t  sie m i t  d e m  E r k r a n k u n g s a l t e r ,  so ergeben sich wei tere  
Hinweise  a u f  die  Mani fes ta t ionsbed ingungen  des H u n t i n g t o n - G e n s :  

Mi t  s te igendem E r k r a n k u n g s a l t e r  t r e t en  ns  choreat ische  
I-Iyperkinesen als e indeut ige  F r f i h s y m p t o m e  zunehmend  h~ufiger auf ;  
ebenso - -  haup t s s  jensei ts  des 60. Lebens jahres  - -  Paraes thes ien ,  
In t e l l i genzabbau ,  Urte i l sschw~che und  Verwir r the i t .  (Terminologische 
Uberschne idungen  erkl~ren sich durch  die U b e r n a h m e  der  Begriffe aus  
Be fundbe r i ch t en  verschiedener  Untersucher . )  - -  Beg inn t  das  Le iden  h a  
mi t t l e r en  Lebensa l te r ,  so fa l len einige StSrungen besonders  auf,  die in  
~hnl icher  K o m b i n a t i o n  (!) aueh bei  ande ren  Zus t~nden  und  K r a n k -  
hei tsprozessen zu beobach ten  s ind :  Nervos i t~ t ,  Schlaftosigkei t ,  de- 
press ive  Vers t immung ,  Affekt labf l i t s  U n s t e t h e i t  und  Abmagerung .  - -  
Kopfschmerzen ,  Vergel~liehkeit und  al lgemeine Ver langsamung  m a c h e n  
sieh in j edem E r k r a n k u n g s a l t e r  e twa gleich h/iufig bemerkba r .  

Tabelle 3. Durchschnittliche Hgufigkeit und Alter~abhdngigkeit verschiedener Symptome 
in den ersten 2 Kranlcheitsjahren 

462 bzw. 456 ~ und 9) 

Erkrankungsalter: 3--79 ] li--20 I 21--30 I 3i--40 ] 4i--50 I 51--60 ] 61--70 

I . _ _  456 
t~allzahl: 462 I 20 71 146 141 68 

I ~ ~/~ 'Io ~ ~ 

Choreahyperkinese 
reizbar-aggressiv 
vergel~lich 
,n6rvos ~ 

Gliederschw~che 
suicidal 
Kopfschmerzen 
verlangsamt 
gleichgfiltig, verwahrlost 
Wahn, MiStrauen 
Gliederschmerzen 
Schlaflosigkeit 
]~igensinn 
depressiv 
urteilsschwach, verwirrt 
triebhaft 
affektlabil 
Intelligenzabbau 
t)araesthesien 
Anf~lle 
Kriminalit~t 
verschlossen, gehemmt 
Wandertrieb 
Abmagerung 

83 
33 
12 
10 
8 
8 
8 
7 
7 
7 
6 
6 
5 
5 
4 
3 
3 
3 
3 
3 
2 
2 
1 

1 

70 
10 
t0 

10 
15 
10 

75 
38 

6 
9 
7 
4 
7 
7 
9 
9 
4 
3 
6 
4 
1 

1 

1 

1 

3 

3 

~4 84 
~1 36 
~0 16 
~3 11 
9 8 

:0 6 
.0 9 
9 7 
7 4 
5 9 
7 6 
~0 6 
6 4 
6 4 
3 3 

2 
6 2 
4 1 
2 4 
3 2 
2 1 
2 1 
1 1 

1 1 

93 
37 
15 
12 
7 
7 
2 
6 

10 
0/o 

80 
40 
10 

10 
4 
4 10 
7 --  
3 - -  

4 
3 
2 10 
3 10 
3 
3 10 
3 10 

3 
2 
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Um die Zei~ der Puber ts  seheinen MiBtrauen und Wahnbildung 
sowie gesteigerte Reizbarkeit und Agressivitat selten beobaehtet zu 
werden; hs als in anderen Altersstufen zeigen sich dagegen An- 
f~lle, gleiehgfiltige, versehlossene, eigensinnige und suicidale Verhaltens- 
weisen, Gliedersehws und Gliederschmerzen. -- Triebhaftigkeit 
fallt auSer in der Puber ta t  aueh im Senium besonders auf. 

In der Dentung dieser Korrelationen ist Zuriiekhaltung geboten. 
Gleiche Anomalien werden unter Umstanden in versehiedenen Alters- 
stufen untersehiedlieh beurteflt nnd registriert; die geringe Falhahl  --  
besonders der Extremgruppen --  erlaubt keine statistisehe Sicherung 
der Ergebnisse; bei der Genese der VerhaltensstSrungen spielen familigre 
und allgemein-soziale Einflfisse sowie eine Vielfalt individueller Re- 
aktionen auf die jeweilige Umwelt eine nieht zn vernaehls 
Rolle. Trotzdem werden hier phasenabhangige biologisehe Regulationen 
sichtbar, die in Analogie zu anderen neuropsyehiatrisehen Syndromen 
und Krankheitseinheiten funktionsanalytische nnd hirnpathologische 
Beachtung verdienen. 

II.  Ein/li~sse der Generationsphasen 
Pnbert~t, Menses, Gravidit~t und Klimakterium stellen eindrucks- 

volle Geschehnisse dar, deren Bedeutung ffir den Beginn und Verlauf 
einer Chorea zwar oft diskutiert, bisher aber nicht systematisch an 
einem gr6fieren Beobachtungsgut un~ersueht worden ist. PA~s~ erw~hnt 
zwei Choreatikerinnen, die niemals menstruier~ waren, und stellte eine 
leiehte Verz6gerung der Menarche bei seinen (46) Probandinnen gegen- 
fiber Durchschnittsbeobaehtungen yon S ~ G ~ L K ~  und F~LDW~G lest. 
E r  land auch einen ,,engen Zusammenhang des Beginnes der Chorea 
mit Gravidit~Lt und Geburt"  (bei etwa jeder zehnten ehoreakranken 
Mutter) angegeben. --  Choreapatientinnen mit  Anf~llen berichten zum 
Tell fiber eine verfrfihte Menopause (OnP~) .  --  Das durehsehnittliche 
Erkranknngsalter liegt -- wie sehon eingangs erw~hnt --  vor oder im 
]3eginn der aueh ffir gesunde M/~nner und Frauen oft kritisehen Wechsel- 
jahre. --  Die It~ufigkeit atypischer tIuntington-Verl~ufe in der Pubert~t  
i st bekannt. 

Wir haben nun an 200 gesieherten Erbchoreaf~llen mit genauer 
Angabe des Menarche~ermins und an 80 ebenso gesicherten F~llen mi~ 
genauer Angabe des Menopausetermins die durchschnit~liehen Werte 
ffir das erste und letzte Auftreten der Menses erreehnet. Ffir die Meno- 
pause ergibt sieh ein Durchsehnittsalter yon 46,93 ( •  0,59), also rund 
47 Jahren;  fiir die Menarche betrs der Durchschnittswert 15,25 Jahre 
( •  Das durchschnittliche Erkrankungsalter liegt also etwa 
3 Jahre vor der Menopause. Man darf  sich fragen, ob darin ein Hinweis 
auf eine fibergeordnete Regulation der Rfickbildung zu erblieken ist --  
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sozusagen als Gegenstfiek zur Steuerung der Entwieklung in der Me- 
narehe und der ihr um ungef~hr 1 Jahr  vorauseilenden grSl~ten Be- 
schleunigung des L~tngenwaehstums (BAcK~A~; B~OCK). Auch die bei 
Beginn der Chorea wie (bei disharmoniseher Evolution und Involution) 
in der Pubert~t und im Klimakterium h~ufiger als sonst zu beobachten- 
den vasomotorischen StSrungen legen diese FragesteUung nahe. Eine 
prizise Antwor~ l~$t sieh an Hand der bier vorgelegten Untersuehungen 
nieht geben. 

Bildet man aus bisher verSffentlichten Menarche-Durchsehnittswerten 
der R~ormalbevSlkerung (BAcKMA_~; BURREL; CLAUSAGER; ~ELDWEG ; 
GRIMM ; HOWE ; KRAUSE ; KRO- 
NIG; ROSENFELD ; SAMUELSSON ; 
SC~FFE~; SCHEIBNE~; Sn~ELL; 
Sv, v, GEL~:]~ ; SOLT~ ; S~Er~; 
TIEWZE; W~LLAU ; WILSOn) Mit- 
telwerte, die naeh Geburtsjahr- 
zehnten aufgesehlfisselt sind, so 
liegt der Menarchetermin bei 
den Choreapatientinnen immer 
etwas spSter als bei der weiblichen 
DurchschnittsbevSllcerung. 

Eine derartige Berechnung birgt 
aber zahlreiche statistische Schwie- 
rigkeiten, auf die z. B. ~L~LMIO aus- 
ffihrlich hingewiesen hat. Aul~erdem 

Tabelle 4. Menarchealter bei Hungtington- 
seher Chorea (eigenes Material) and im 

BevSl~erungsdurchschnitt 

Geburtsjahre 

1871--1880 
1881--1890 
1891--1900 
1901--1910 
1911--1920 
1921--1930 
1931--1940 

~[enarchealter in ;[ahren 

Eigenes BevSlkerungs- 
~aterial durchschnitt 

Jahre 5ahre 

16,47 15,57 
15,58 15,33 
15,33 14,88 
15,19 14,95 
14,92 14,12 
14,75 14,09 
14,3 14,17 

muB man beachten, dalt der Menarchotermin offensichtlich yon verschiedenen endo- 
genen und exogenen Faktoren abh~ngt (AK]~RMA~; BACKMi~; B~SCH; BOJL]~; 
BOLK; :BURREL ; KRIEGER; LENZ ; ~ALMIO ; M/CtIELSON ; I:~ISOPOULOS ; ~:~OSENF:ELD ; 
SCHA:EFFER; SCHEIBNEI~ ; SKERLJ ; SOE~EROP ; STRIkTZ ; ~r ; W]~YSSER ; SAL- 
LOW; W~soN). Auffs ist an unserem Materialimmerhin, dal~ es der ss Pro- 
gression nachhinkende Werte zeigt. I)a nun nach allgemeiner Erfahrung das 
Menarchealter bei sozial schwieriger Situation erhSht sein kann (PV, LLE~ u. Z ~ E ~ -  
~IANN; SKERLJ; ]~OJL:Elq; BROCK U.a . ) ,  sei zur Deutung dieses Befundes unter 
anderem die soziale Schichtung unserer Choreaprobanden dargestellt, wobei ge- 
geniiber Pi~s~ ein hSherer Antefl (5%) der obersten Sozialschicht hervorzu- 
heben ist (siehe Abb. 1). 

Man gewinnt durch dieses Ergebnis (ebenso wie frfiher schon PA~SE) 
den Eindruck, dab Einflfisse der zum Tell schleehteren sozialen Lage der 
Choreatiker bei der angedeuteten Verspitung des Menarchetermins eine 
Rolle spielen kSnnen. Dal~ aber weder Milieuwirkungen noeh das 
Huntington-Gen die Menarche direkt und gleiehsinnig verschieben, 
wird dureh einen Vergleieh zwisehen Choreatikerinnen und ihren 
gesunden Sehwestern bewiesen. 

Bei 14 Probandinnen, die ihre Menarehe ins 12. Lebensjahr und 
friiher datierten, und bei 7 mit einem Menarchetermin yon 19 Jahren 
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u n d  d a r f i b e r  k o n n t e n  w i r  M e n a r c h e ,  M e n s e s a n o m a l i e n ,  A n z a h l  u n d  Ver -  

l a u f  d e r  G r a v i d i t / i t e n ,  M e n o p a u s e t e r m i n ,  B e g i n n  u n d  V e r l a u f  d e r  

% 
40 

JO 

20 

10 

PmNSE ~/O ~+~ 

Jf ir 
I .~ ~ . B  7- 

gurch~chn///s~ew5Tkerun~ 
nach LUXEIIBUR~ udm PANSE 

I ~ l V  I 

elgmnee Maleriu1815 

2 ~ l V  
Abb.l.Vergleich der Sozialschichttmg yon 850 (m~nnlichen) Choreatikern und/~ormalbev61kerung. 
I H6here Beamte, Offiziere, akademischo Berufe, Fabrikanten und GroBkaufleute. H mitt- 
lere Beamte, selbst~ndige Handwerker und Gewerbetreibende. I I I  Untere Beamte, nicht selbstitn- 
dige Handwerker und Gewerbetreibende, kleinere Vertreter, Landwirte. IVa Angelernte Arbeiter 
(Bergleute, Fabrikarbeiter mit $pezialfunktionen, Hausangestente). IVb Ungelernte Arbeiter 
(Hilfsarbeiter in Gruben und Fabriken, landwirtschaftliche Hilfskr~fte, Tiefbauarbeiter, Handlanger) 

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

~enarche (spiit) Menarche (friih) 
Fall-Nr. (krank) (gesund) Fall-Nr. (krank) (gesund) 

Sabre Jahre Jahre Sabre 

16 260 P 
260 GI~ 
260 GI 5 
414 14 
414 15 
414 16 
479 P 
479 GI 1 
479 GI 2 
552 GI 1 
552 GIa 
658 P 
658 GI 1 
658 Gt2 

2892 P 
2892 GI 1 
2908 P 
2908 GI 3 

17 

16 

18 

17 
18 

17 

18 

20 
15 
17 

16 

13 
14 

17 

20 

14 

17 

14 GI~ 
14 GI 2 
14 GI 7 

590 GI 1 
590 GIa 
590 GI 5 
590 GIlo 
729 P 
729 GI a 

1229 P 
1229 GI2 
3237 P 
3237 GI3 

13 

12 
18 

12 

12 

12 

15 

17 

18 
16 

15 

19 

12 

Chore~  in  B e z i e h u n g  se t zen .  E s  f a n d e n  s ich  k e i n e  r e g e l m ~ B i g e n  Be-  

z i e h u n g e n .  Als  Be i sp i e l e  se ien  a n g e f i i h r t :  

P 684: Erste Regelbluttmg mit  9 J~hren; 2 Geburten verliefen ohne Besonder- 
heiten; die Chorea begann mit  ungef~hr 37 Jahren.  

P 2712: Gleich, Menstruation aber erst mit  19 Jahren.  
P 1225: Menarcho mit  12 Jahren;  5 Gebur~en; erkrankte mit  42 Jahren.  
P 2934: ~[enarche mit  12 Jahren;  6 Geburten (~- 3 Fehlgebur~en); erkrankte 

mit  40 Jahren,  ]itt an Depressionen und Migr~ne. 
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P 1991: Menarche mit 21 Jahren; 9 Geburten (-~ 3 Fehlgeburten); erkrankte 
mit 50 Jahren, litt an Schw~cheanf~llen und Migr~ne. 

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

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

1936 I I I :  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 a]le 3--4 Wochen, yore 34. Lebensjahr 

an nur noch unregelm~Big, erkrankte mit 31 Jahren. 
P 1131: Menarche mit 12 Jahren, Periode alle 2 Wochen, vom 3i. Lebensjahr 

an nur noch unregelm~Big, erkrankte mit 35 Jahren. 
213 GI, 1: Menarche mit 12 Jahren, Periode mit 54 Jahren noch regelm~Big, 

erkrankte schon mit 30 Jalu'en. 

Der EinltuB einer Gravidit~t und anderer Generationsvorg~nge auf 
den choreatischen ProzeB (ENTRES ;FEISULAJEW; JUEL-NIELSEN ; PANSE ; 
SCttR6DER ; SPENGLER ; TIEKE ; WESTPHAL) bleibt ira Einzelfall natfir- 
lieh ebenso diskutabel wie ein EiufluB der Huntingtonschen Krankheit  
auf die dutch Sexualhormone gesteuerten Vorgange. Eine generelle 
Korrelation der genannten Phanomene muB man auf Grund unserer 
Feststellungen aber ablehnen. So erhebt sich die Frage, welehe anderen 
statistisch faBbaren Kriterien einen Einblick in das pathogenetisehe 
Zusammenspiel zentralnervSser, hormoneller und metabolischer Fak- 
toren erlauben. 

I I I .  Andere somatische Phgnomene 

Ein relativ sicher zu fixierendes Merkmal stellt der arterielle Blutdruek 
dar. BECHTEREW, DRESEL, G~IN~:ER u. L]~ITER, KALI~I, POPPER, SPIEGEL, 
TAKA~NO, YASKIl~, STRICKER und andere Autoren haben einen regulierenden 
EinfluB des Corpus striatum auf den Blutdruek diskutiert. Eine entspre- 
ehende Untersuchung bei der Chorea Huntington fehlte bisher. 

In  unserem Material (siehe STRELEWZ~:I) stimmt alas Blutdruck- 
verhalten der mannliehen Choreapatienten durchschnittlich mit dem 
der mannliehen Normalbev6lkerung iiberein. Bei den Frauen finden 
sieh --  deutlieh ausgepragt vom Beginn des 4. Lebensjahrzehnts an -- 
niedrigere Blutdruekwerte als im normalen Vergleichsmaterial. Im  Hin- 
bliek auf die unterschiedliche Meinung zahlreicher Autoren fiber das 
Blutdruekverhalten der Frau sind diese Unterschiede nur mit Zurfick- 
haltung zu werten. Eindeutig zeigt sich dagegen, dab der Blutdruck 
aueh bei jahrzehntelangen Krankheitsverl/~ufen nicht dem zunehmenden 
Alter entspreehend ansteigt. Es w/~re zu prfifen, wie welt diese Beob- 
aehtungen auf eine Beteiligung subeorticaler und eortiealer Repr/~sen- 
tationen des vegetativen Nervensystems am KrankkeitsprozeB, auf 
hormonelle Einflfisse oder auf  Folgen yon Verschiebungen ira (speziell: 
EiweiB)-Stoffwechsel, als Ausdruek des versehlechterten ,,Allgemein- 

Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 204 2 
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zustandes" schlieBen lassen. Eine direkte Abhi~ngigkeit veto Grad des 
Zellschwundes im Striatum wird durch Einzelfglle widerlegt, die trotz 
schwerer ehore~tischer Hyperkinesen und ~ypischer S~riatuma~rophie 
einen hohen Blutdruck aufwiesen. 

Der Einwand, das relative Gleichbleiben der Blutdruckkurve sei 
dureh Misehung verschiedener Lebensalter in den Krankheitsdauer- 
gruppen beding~, kann widerlegt werden: 1. zeigt sich bei Aufteilung 
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Abb.2. Blutdruck und Krankheitsdauer bei Hun~ingtonscher Chorea (656 c~ und ~) 

der ges~mfen 656 Fi~lle in 3 Altersstufen (15--40 J~hre, 41--55 Jahre, 
56 Jahre und darfiber) das gleiche Bild; 2. blieb der Blutdruck auch bei 
10 yon 20 Pafienten fiber 40 Jahren, von denen zwei oder mehr Messungen 
im Mindesfabst~nd yon jewefls 5 Jahren (Differenz 4- 15 mm Hg) vor- 
lagen, gleieh; bei 5 P~tienten stieg der Blutdruck, bei 5 anderen sa.nk 
er ab. 

Die Bedeu~ung des zunehmend reduzierten Allgemeinzustandes der 
Chore~tiker spielt sieher auch eine wichtige Rolle beim Entstehen der 
relativ h~ufigen Infektionskrankheiten im Verlauf des chorea~ischen 
Krankheitsprozesses. 

Die Interpretation der in Tab. 6 zusammengestellten Befunde mu~ berfick- 
sichtigen, dab Enoephali~iden und Gesohlechtskrankheiten einen relativ groBen 
Anteil in der Gruppe der Infektionskrankheiten ausmachen. Zu den StSrungen des 
Verdautmgs-Traktes wurden auch Krankheiten der Leber (mit Ausnahme der 
infektiSsen Hepatitis) und der Gallenblase (zusammen 24 F~lle) gereehnet. In 11 
der 54 Tuberkulose-l~lle hatte die Erkrankung (aueh) einen extrapuimonalen 
Sitz. Die Herzkrankheiten sind meist als Vitien oder Coronarsklerose charakteri- 
siert; eine weitere Unterteilung ist nicht immer mSglich, weft die Begriindung der 
I)iagnose aus den Krankenbl~ttern nicht ~usreiehend ersiehtlich war. Bei den 
lokalen Infektionen handelt es sieh neben der reeht h~ufigen Furunkulose um Sepsis, 
Erysipel oder Phlegmonen, die meist yon einem Deeubitus ausgehen. Die in der 
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Tabelle genannten ,,rheumatisehen" Erkrankungen kurz Ms ,,pseudorheumatische" 
abzu~un, ist sieher nieht gestattet; den Hauptanteil dieser Gruppe s~ellt der 
Gelenl~'heumatismus dar. Bei den gyngkologischen Krankheiten wurden auch 

Tabelle 6. ,,Andere Krankheiten" bei Huntingtonseher Chorea 
(598 ~ und ~) 

tI~ufi keit in 
Art der Krankheit 

absol. Zahlen Prozenten 

Infektionskrankheiten (auBer Tuberkulose) 
Krankheiten des Verdauungs-Traktes 
Tuberkulose 
tIerzkrankheiten 
Lokale Infektionen 
l%heurnatisehe Erkrankungen 
Gyni/kologisehe I~'ankheiten 
Cerebrale GefgBleiden 
Tumoren, meist Ca. 
Erkrankungen der t~espirationsorgane (ohne Tbc) 
Krankheiten der Nieren und ableit. Harnwege 
Endokrine Kl"ankheiten 
~Rachitis 
Sehwerh6rigkeit 
Blutkrankheiten 
Arteriosklerose 
Asthma 
Augenkvankheiten 
Erkrankungen der peripheren Nerveu 
Taubstummheit 
Acne rosaeea 
Psoriasis 
Osteoporose 
tt~moehromatose 
Neurofibromatose 
~ikrocephalie 
Spalthand 
Albinismus 

187 
78 
54 
52 
48 
40 
40 
36 
34 
34 
31 
25 
10 
8 
7 
7 
7 
6 
6 
5 
1 
1 
1 
1 
1 
1 
1 
1 

3i,3 
13,0 
9,0 
8,7 
8,0 
6,7 
6,7 
6,0 
5,7 
5,7 
5,2 
4,2 
1,7 
1,3 
1,2 
1,2 
1,2 
1,0 
1,0 
0,8 
0,2 
0,2 
0,2 
0,2 
0,2 
0,2 
0,2 
0,2 

Operationen der 0varien und des Uterus beracksichtigt, soweit nicht ein Tumor 
Ursache der Operationen war. Die Tumoren waren nur in 8 F~llen gutartig und ver- 
teilen sieh fast auf alle Organe. Unter den eerebralen Gef~gleiden fanden sich nebea 
der vorherrschenden Apoplexie auch 2 F/~lle yon schwerer Nigr~ne. Die hS, ufigste 
Erkrankung der Respirationsorgane ist die Pneumonie, meist mit Pleuritis; ein 
Lungenemphysen wurde in 11 F/~llen diagnostiziert. Bei den Nierenerkrankungen 
handelt es sieh 18real um eine Pyelonepkritis; eine Ur~mie lag dreimal vor. Unter 
den endokrineu Krankheiten befanden sich 6 F~lle yon Diabetes mellitus und 
1 Fall yon Diabetes insipidus; im tibrigen steht dabei eine ,,Schilddriiseniiber- 
funktion" oder ,,Thyreotoxikose" (?) ganz im Vordergrund. 

E ine  Abh~ngigkei t  tier Dauer  des Krankenhausaufen tha l t e s  chorea- 
fischer Pa t i en t en  yon  den genann t en  zus/itzlichen E r k r a n k u n g e n  lies 
sich n ich t  feststellen. Der Verkiirzung der gesamten Krankhe i t sdauer  

2* 
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bei s teigendem Krankhei t sa l te r  entspricht  vielmehr eine Verr ingerung 
der Krankheibsjahre vor der ersten Kl in iksaufnahme;  die Zeit zwischen 
erster Kl in iksaufnahme und  Tod bleibt dagegen bei verschiedenem 
Erkrankungsa l t e r  ungef/~hr gleich. 
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Abb, 3. Abh~ingigkeit der kliniksfreien Zei~ und der Anstaltsbehandlung vom Erkrankungsalter 

Als Todesursachen,  die entweder  durch eine Sektion oder durch 
fiberzeugende /~rztliche Krankenbla t~ein t ragungen belegt waren, lieBen 
sich feststellen: 

Tabelle 7. Die Todesursache bei Huntingtonscher Chorea 
(393 c~ und 9) 

Todesursachen Fallzahl Prozentzahl 

1. Folgen der Chorea Huntington 
davon a) Kachexie 

b) tterz- und Kreislaufversagen 
2. Sekund~r-Krankheiten moribunder Choreatiker 

(z. B. Pneumonie) 
3. Infektionskrankheiten 
4. Apoplektischer Insult 
5. Suieid 
6. Careinome 
7. Erkrankung des Verdauungs-Traktes 
8. ~ierenerkrankungen 
9. tIerzkrankheiten 

10. Unf~lle 
11. Stoffweehselkrankheiten 
12. Blutkrankheiten 

167 
68 
99 

106 
34 
32 
23 
12 
6 
4 
3 
3 
2 
1 

42,5 
17,3 
25,2 

27,6 
8,7 
5,9 
5,9 
3,1 
1,5 
1,0 
0,8 
0,8 
0,5 
0,3 

Ein  zuverli~ssiger H/~ufigkeitsvergleich der einzelnen Krankhe i ten  
und  Todesursaehen bei Hunt ing tonseher  Chorea mi t  Krankhe i t en  und  
Todesursaehen entspreehender  Geburts jahrggnge und  Altersklassen der 
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nach Sozialschiehten gegliederten stadtisehen und landlichen Durch- 
schnittsbevSlkerung ist mangels geeigneter Normalstatistiken vorlaufig 
nieht m6glieh. Es sei deshalb nur darauf hingewiesen, daft Diabetes 
insipidus, ,,Diabetes mellitus" (eine Typendifferenzierung k6nnen wit 
in unseren Fallen nieht durehftihren) und Psoriasis seltener gefunden 
wurden, als wit im Hinbliek auf die Untersuehungen und Vermutungen 
PANSEs erwarteten. Sieht man yore Problem der Kachexiepathogenese 
ab, so wurde eine Kombination mit anderen erblich bedingten oder 
diencephal gesteuerten Erkrankungen nieht haufiger beobaehtet als wohl 
der zufalligen Misehung in einer DurehsehnittsbevSlkerung entspricht. 
Gruppiert man die aufgefiihrten StSrungen naeh Organ-Systemen, 
kommt man zum gleichen Ergebnis. 

Die Sehwierigkeiten einer zutreffenden Feststellung der Todes- 
ursaehe mahnen zu vorsichtigem Beurteilen mancher Formulierung 
(z. B. ,,Herz- und Kreislaufversagen"). Eine Kachexie ist wohl nur bei 
extremer Auspragung als unmittelbare Todesursaehe genannt und 
dfirfte haufiger vorkommen, als aus Tab. 7 hervorgeht. Der Prozentsatz 
anderer, speziell pramortaler Sekundarkrankheiten wird bei Choreatikern 
ebensowenig verwundern wie bei anderen Patienten mit ,,zehrenden" 
Krankheiten. 

Einer zutreffenden Deutung der vorgelegten Untersuchungsergebnisse 
wird man erst bei Berficksiehtigung differenzierterer pathophysiologischer 
Befunde naherkommen. Das komplizierte Ineinandergreifen zentralnervS- 
ser, hormoneller und metabolischer Funktionssysteme im Verlauf der (aueh 
extraeerebral erkennbaren!) vorzeitigen Involutionist bis heutenur im 
Ansatz analysiert worden (JosEPHY; PX~CSE). Es ware zu wtinschen, dub 
bei der Behandlung ehoreatiseher Patienten in allen Stadien ihrer Erkran- 
kung auBer den neuropsychiatrisehen auch die internistisehen MSglichkei- 
ten moderner Diagnostik und Therapie starker beachtet werden. 

Zusammenfassung 
Bei tier Sammlung aller F/~lle yon Huntingtonscher Chorea des 

Bundesgebietes ergab eine orientierende Statistik kliniseher Befunde 
folgende Hinweise: 

1. Die ttaufigkeit der psychisehen und somatisehen Symptome bei 
Krankheitsbeginn und in den ersten zwei Krankheitsjahren ist je naeh 
Erkrankungsalter versehieden. Die Unterschiede sind nieht signifikant, 
lassen aber charakteristische Gruppierungen erkennen. Es erscheint 
mSglich, da$ a) in dieser Phasenabh/~ngigkeit und b) in einem H/~ufig- 
keitsgefalle der Lokalisation choreatiseher Hyperkinesen (in den ersten 
zwei K_rankheitsjahren) eine untersehiedliche Erkrankungsbereitsehaft 
(Pathoklise) der betroffenen Hirnstrukturen zum Ausdruck kommt. 
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2. Eine generelle, direkte und gleichsinnige Korrelation zwischen 
Menarche, Menstruationsanomalien, Gravidit/~t, Menopause und Krank- 
heitsprozeg lieg sich nicht naehweisen. Augenf/~llige Zusammenh~nge 
im Einzelfall (etwa zwisehen Gravidit/it und Choreabeginn oder zwischen 
Verschiebungen yon Menarche, Menses und Menopause einerseits und 
Krankheitsbild andererseits) bedfirfen einer besonderen Analyse. Die 
Generationsvorg/~nge sind dabei vielleieht als Teiterscheinungen eines 
fibergeordneten, aueh fiir den Beginn der choreatisehen Ph/inomene 
bedeutsamen Entwieklungs- und Riickbildungsgesehehens zu werten. 
Das Naehhinken des Menarchetermins der Choreatikerinnen hinter der 
s/ikularen Progression der Menarehe bei der DurehsehnittsbevSlkerung 
finder eine gewisse Parallele in Differenzen der sozialen Schichtung. 

3. Der Blutdruek ehoreatiseher M/~nner und Frauen steigt ha Mittel --  
selbst bei langen Krankhe i t sver l~ufen-  nicht altersentspreehend an. 
Eine direkte AbhKngigkeit veto Grad tier Striatumatrophie besteht nicht. 
Es ist vielmehr nahehegend, das Blutdruekverhalten auf den versehleeh- 
terten ,,Allgemeinzustand" der Patienten zu beziehen, tier sieh vor allem 
in einer anfangs seltenen, sp~ter h~ufigen und erhebliehen Abmagerungs- 
tendenz zeigt. Eine geh~ufte Kombination der Erbehorea mit endogenen 
oder exogenen StSrungen anderer Organsysteme tri t t  bei den hier ausge- 
werteten F/~llen nicht in Erseheinung. Die ante finem h/~ufig zur Kachexie 
ffihrende allgemeine Involutionstendenz verdient dagegen intensiveres 
pathogenetisches Interesse. 
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