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Unter 3443 klinisch ergiebigen und genealogisch gesicherten Kranken- 
berichten fiber Patienten mit I-Iuntingtonscher Chorea fanden sich in der 
Wendtschen Sammlung 304 F~lle mit Angaben fiber ein anfallsartiges 
Geschehen. 240mal lieB sich die Art der Anfglle definieren. Meist handelt 
es sich um psychische Krisen, vor allem um Erregungszust~nde. In  106 
Akten sind somatische Paroxysmen beschrieben. Diese k6rperlichen 
Anfallsph~nomene Craten bei Chorea-Gentri~gern nie an Stelle des chorea- 
tischen Leitsyndroms auf, sondern nur in mehr oder weniger enger 
zei~licher Verbindung mit ibm (oder mit einem versteffenden Krankheits- 
verlauf). Da wir die tins bekannten Familien erst zum Tell nachunter- 
suchen konnten, bleiben abschlieBende Angaben fiber den Erbgang und 
die prozentuale tI/iufigkeit der Anf/ille einer sp/~teren Mitteflnng vor- 
behalten. ,,Psychisehe" Anfallsformen erwghnen wit ira folgenden nur, 
wenn sie (als unterschiedlich integriertes Verhalten nnd Erleben) zu- 
sammen mit motorisehen oder vegetati~ren Paroxysmen fagbar sin& 

AuBer den genannten Krankenberich~en wurden 75 Hirnsektionsbefunde chore- 
atischer Patienten und (yon den im letzten J~hrzehnt untersuohten Kranken) die 
vorliegenden Ergebnisse der I-Iirnstromableitungen beriicksichtigt. Zu Vergleichs- 
zwecken haben wir aul3erdern 67 nicht-tumorbedingte F/~lle yon ,,Temporallappen- 
Epilepsie" herangezogen, die w~hrend der Tiitigkeig des Verfassers an der Universi- 
r 3~iinchen untersucht wurden. 

Ziel dieser Arbeit ist, die klinisehe Vieffalt der bei der Erbehorea auf- 
tretenden paroxysmMen StSrungen darzustellen und unter Berficksiehti- 
gung anatomischer und elektrophysiologiseher ]3efunde neue Kriterien 
der Chorea-Pathogenese zu gewinnen. Bioehemiseh-pharmakologische 
Fragen sollen in anderem Rahmen behandelt werden. 

* Mit Unterstiitzung der Deutschen Forschungsgemeinschaft und des Bundes 
durchgefiihrte Sammlung aller F/~lle yon Huntingtonscher Chorea aus dem Bundes- 
gebiet: 11. Mitteilung. 
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A. Beispiele klinischer Anfallsmuster 
1. P 2767 ( ~ yon Jugen4 an krank) : Bekam mit  li/4 Jahren ,,clas Gefl'aisch", lag 

anschlieilend immer wie tot  im Kinderwagen. In  4er sp~teren Kindheit  blieben die 
Anf~lle aus. 7 Jahre Hilfsschulbesuch. Seit der Menarche Auftreten tonisch- 
klonischer Kr~impfe. Begann spiiter zu trinken un4 verwahrloste. I m  Alter yon 
41 Jahren warden 22 generalisierte epileptische Anf~lle im Jahr, eine erhebliche 
choreatische Bewegungsunruhe und ausgepriigte Demenz beobachtet. 

2. P 267 (2 krank mit  45 Jahren) : I m  Alter yon 12 Jahren ,,Ohnmachten" : ])as 
sonst gesunde Miidchen sail dann kurze Zeit mit starrem Blick bewuiltlos da, bis es 
wieder zu sich kam. Naeh Ausbleiben der Periode im Alter yon 35 Jahren Krampf- 
anf~lle, bei denen Pat.  um sieh schlug, Schaum vor dem hiund hatte, sich auf die 
Zunge bill and einn~ilte. Spiiter zunehmen4 reizbar und ehoreatisch unruhig. Von 
Zeit zu Zeit Erregungszust~nde, bei denen sie im Bert blieb, sich sperrte, gereizt 
weinte und die Umgebung aufforderte, sie umzubringen, da sie ein schlechter Mensch 
seL In  der Zeit zwischen diesen Zust~nden freun41ich und psyehisch unauff~llig. 

3. P 2941 (c~ krank mit  60 Jahren): I m  53. Lebensjahr erstmMs plStzlich 
keine Luft  mehr bekommen, otmm~ichtig umgefallen un4 erst nach 1/2 Std 
wieder bei Bewuiltsein. Anschliel~end ~ngstlich, Hitze im Kopf, Schmerzen und 
Ameisenlaufen im Nacken. Bei ,,kleineren Anfgllen" nur geringe Atemnot, die nach 
mehrfachem tiefem Sehnaufen wieder verschwindet. 

4. P 1978 ( ~ krank mit  39 Jahren) : Beginn mit  SchwindelanfMlen; dabei wir4 es 
schwarz vor den Augen, die Gegenst~nde drehen sich im Kreise. Pat. mull sieh fest- 
halten oder hinsetzen and ist aueh schon - -  ohne Krampfen --  zu Boden gefallen. 
Ansehliel~end Kopfschmerzen und 1V[attigkeit. Auftreten mehrmals pro Woche. Die 
Kopfschmerzen zwingen manehmal die Augen zu schliel~en und beeintriichtigen den 
Schlaf. 

5. P 49 (~ krank mit  41 Jahren) : Pat. bezeictmet 4en Anfang des Leidens Ms 
,,51ervenzusammenbruch" mit  ,,IKerzanfiillen", Schweiilausbriiehen, Olmmachten, 
groiler ~ervosit~t uncl Zappeligkeit. Allm~hliche Verschlimmerung mit  allabend- 
lichen 0hnmachtsanfi~llen; interparoxysmal unbeherrschbare Bewegungen der 
Gliedmal~en and mange]haft artikuliertes Sprechen. 

6. P 276 ( ~ krank mit  53 Jahren) : L i t  Begiml der 1Kenopause erste Unruhe an 
Armen und Beinen, spiiter aueh an Kopf und Rumpf. Seit dem 64. Lebensjahr 
Anfglle, die sich durch Schwindel und aufsteigende Hitze ankiindigen. Pat. f~llt dann 
ohne auff~llige motorische Erscheinungen bewuiltlos um (zeitweise mit Zungenbill, 
aber ohne Einn~ssen) und ist nach dem Erwachen amnestiseh. Zunehmende H~ufung 
der Anf~]le, einmal auf  die li. Schl~fe gefallen. 

7. P 1197 (~ krank mit 30 Jahren):  6 Jahre nach Krankheitsbeginn hatte die 
Muskelunruhe yore Gesicht auf den fibrigen KSrper fibergegriffen; die Pat. war 
etwas vergeillich und reizbar geworden. Wegen Schw~.ehe, Sehwindelerseheinungen 
und unsicheren Gehens muilte sie die Arbeit aufgeben. Die ,,Schwindelerscheinun- 
gen" traten fast jeden 2. Tag auf: Hitze im ganzen K5rper, ansehlieilende l~belkeit, 
Hinfallen, 10 rain dauernde BewuB~]osigkeit, l:[autabsehiirfungen, aber weder Zun- 
genbiil noeh Einniissen. 

8. P 2945 ( ~ krank mit  29 Jahren) : Nach Partus leicht erregt und schreckhaft. 
Der Sob_reck geht oft ,,als ein Zucken durch den ganzen KSrper". Pat. fiillt dann urn, 
weft sie ganz kraftlos ist; hat sich dabei schon erheblieh verletzt, aber nie das 
BewuI~tsein verloren. Auilerdem Schwindelzust~nde, bei 4enen sich alles vor den 
Augen dreht. Oft ruckartiges Zucken der Extremit~ten, das willentlich nicht unter- 
driickt werden kann. 

9. P 1581 (o ~ krank mit  50 Jahren) : Pat. wurde zun~ichst hinf~llig und schwach, 
brach 5fter zusammen. ]:)ann bekam er Anfiille mit  Bewul~tlosigkeit, Zuckungen, 
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Umherwerfen, St6hnen und Gesiehtsbl/~sse; anseMiel]end Herzstechen. ,,Naehts 
redet er viel sinnloses Zeug, ohne dab er es weiB". 

10. 1574III (~ krank mit 15 Jahren): Menarehe mit 19 Jahren, seit dem 
24. Lebensjahr ,,klonisehe Kr~mpfe". Zeitweise tags/iber und aueh naohts starke 
Erregungszust/~nde mit lautem Schreien und Br/illen. 

11. P 2640 (9 vet dem 62. Lebensjahr krank): In  der Naeht naeh lautem Auf- 
schreien verkrampfte tt~nde und nach innen stehende F/iBe, starre Pupillen, 
Zuckungen nut im Gesicht, BewuBtlosigkeit, Schaum vet dem ~und, Urin- und 
Stuhlabgang; anschlieBend ffir etwa 20 rain r6chelndes Atmen. 

12. P 344 (c~ krank mit 47 Jahren): Bis zum 47. Lebensjahr besehwerdefrei. 
Dann allm~hlich apathischer, interesseloser, vergeBlieh und unkonzentriert, ge- 
legentlich ,,tfitelig" und zunehmend r/ihrselig. Die Sprache wurde verwasehen. Vor- 
tibergehende Sehwindelzust/~nde mit taumelig unsieherem Gang, Kollabieren ohne 
motorisehe Ent~uBerungen. Sp/~ter Bewegungsur~ruhe an Gesicht, Hals und Armen. 
Nach 1 Jahr Erregungszustand: lieB sieh beruhigen; im Krankenhaus /ingstlieh- 
agitiertes, paranoiseh gef/~rbtes Zustandsbild mit BewuBtseinssehwankungen und 
ehoreiformen Bewegungen; pneumeneephalographisch ,,hirnatrophischer Prozefl". 
Nach vor/ibergehender Besserung erneut Schwindel- und Kollapszust/~nde, die 
gleichen psyehisehen StSrungen und zunehmende Bewegungsunruhe. Auftreten 
generalisierter grand-mal-Attaeken. In der Klir~k typisehes Bfld eiuer Huntington- 
schen Chorea. Anfallsbeispieh Pat. sitzt am Tiseh und /~uBer~ ohne erkennbaren 
AnlaB plStzlich Ubelkeit. Auffallende B1/~sse um den Mund, die innerhalb yon 
Sekunden auf das ganze Gesicht iibergeht; Vorniiberfallen des Kopfes auf die Tiseh- 
platte, schlaffes Herunterh/~ngen beider Arme. l~aeh einmin/itiger BewuBtlosigkeit 
zunehmend rote F/~rbung des Gesichtes; keine Erinnerung an den Anfall. WenJge 
Minuten sp/iter erneute BewuBtlosigkeit mit gleichzeitig an Armen und Beinen ein- 
setzenden Kr/~mpfen, vorgestreekter Zunge, ge6ffneten trod verdrehten Augen, 
Sehaum vor dem Mund, Urinabgang. Nach 6 rain Umherw/~lzen, nach weiteren 
Minuten Nachlassen der Unruhe und einstiindiger ScMafi -- E/nes Morgens Er- 
regungszustand: spring~ aus dem Bet~, sehl~gt sich einen Lampenst/~nder an den 
Kopf (,,weft ich nieht in die Anstalt will"), mach~ benommenen Eindruck, tobt im 
Zimmer herum und ist nur langsam zu beruhigen; ansehlieBend: ,,H~b ieh getr~umt 
oder was ist los?" -- Zunehmende motorische Unruhe, Ged~ehtnissehw~che, 
Interesselosigkeit, depressive Verstimmungen und Weinanf/flle. 

13. P 2837 (~ krank mit 33 Jahren) : Seit der Sehulzeit bis zum 17./18. Lebens- 
jahr oft ~belkeit, Umsinken und minutenlange Ohnmacht (besonders in der Kirehe). 
Mit 38 Jahren zunehmende Erm/idbarkeit und Bewegungsunruhe, Iqachlassen des 
Spreehverm6gens, Kr~mps der Mund- und Sehlundmuskulatur, nervSses Finger- 
n/igelbeiBen. Durch ,,yon innen herauskommendes zwanghaftes Horchenmfissen" 
zeitweise sehleehter Schlaf. Beim Essen manchmal Funken vor den Augen. Naeh- 
lassen des Gesehlechtstriebes. 6 Woohen vor der Krankenhausaufnahme mehrfach 
,,Eifersuehtsanfalle": Vormittags zwischen 9.00 und 10.00 Uhr plStzlieh Angst- 
gefiihl, Enge und Druck in der Herzgegend mit sehnellem Puls; gleichzeitig Idee, dab 
seine Frau ihn augenblicklich mit einem anderen betrfige. Naeh 1 --2 Std Abklingen 
dieses Zustandes mit Distanzierung yon den Wahnideen. 

14. P 1598 (~ krank mit 41 Jahren): Im 45. Lebensjahr steigerten sieh bei auf- 
regenden Unterhaltungen die Bewegungsst6rungen derar~, dab eine ,,fSrmliche 
Jactation, ein hysterischer Bogen" auftrat; gleichzeitig setzte e/he hastige, an- 
gestrengte Atmung ein. Unter Brfillen verlangte die Pat. naeh Wasser, um bald 
darauf von einer himmlisehen Krone oder ihrem Haus zu spreehen. ,,Das ganze 
macht in dieser Ekstase einen hysterischen Eindruck." 
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15. P 2815 (~ krank mi~ 62 Jahren) : Etwa alle 3 Wochen 3--5ti~giger trauriger 
u Dabei mehrmals am Tage wie in der Nacht Zustgnde, bei 
denen Pat. blau wird, schluckt, die Fgnste verkrampft, an sich herumfingert ,,als ob 
er e~was sueht" und fiir etwa 10 rain nich~ ansprechbar ist. Aul~erhalb der Ver- 
sthnmungszust~nde --  die beendet sind, wenn der Pat. wieder Wasser trinkt, normal 
iBt und raucht --  keine derartigen Anfglle. Beginn der choreatischen Bewegungs- 

unruhe im 70. Lebensjahr. 

16. P 699 (~ krank mit 42 Jahren) : Zuerst Kopfschmerzen und ,,Anfglle" : Wenn 
er sich nur ein bil~chen gegrgert babe, sei ihm Schaum vor den Mund getreten und 
dann babe er ,,nichts mehr yon sieh gewul~t", i0 Jahre spi~ter ]~ewegungsst5rungen, 
Schlafloslgkeit (,,st6berte nachts in der Wohnung herum"); war dauernd aufgeregt, 
schimpfte, drohte und wurde beim geringsten AnlaB ~gtlich. 

17. 386 I I  (@ krank mit 50 Jahren): Bekommt 5fters ,,Tobsuchtsar~f&lle", in 
denen er mit Gegenstgnden herumwirft und die Angeh6rigen bedroht. Starker Rede- 
drang, der sich unter anderem in ngchtliehen Telephonanrufen entlgdt. Eines Tages 
,,kleiner Anfall": Pat. sprang plStzlieh veto Sofa auf, schrie laut, stie~ merkwiirdige 
Laute aus und konnte 1/4 Std lang nicht spreehen. Er wankte in der Stube 
herum, warf sich auf's Bert und streckte ein Bein in die Luft. Noch 1/2 Std nach 
Riickkehr des SpreehvermSgens win'den AngehSrige und Iqachbarn nicht erkannt. 
l~aeh diesem Anfall versehlech~erten sieh Sprache und Gang bedeutend. 

B. Grnppierung  nach  Le i t symptomen 

Bei  71 unserer  106 P a t i e n t e n  m i t  , , somst i seh"  impon ie renden  An- 
fgllen s t anden  motor i sche  Phgnomene  im Vorde rg rund  des Anfsl ls-  
geschehens,  35 k l s g t e n  fas t  nur  fiber vege ta t ive  Pa roxysmen .  - -  Die 
motor i schen  Entgul~erungen b e s t a n d e n  15mal in geners l i s ie r ten  tonisch-  
k lonischen A t t a e k e n  und  5 rea l  in tonischen Kr i impfen  oder  psycho-  
motor i schen  A u t o m s t i s m e n ,  ohne dab  die bet reffenden P a t i e n t e n  fiber 
andere  p a r o x y s m a l e  StSrungen be r ich te ten ;  3 7 m s l  t r a t  der  g rand-ms l -  
T y p  m i t  ande ren  Anfa l l s formen sbwechse lnd  oder  k o m b i n i e r t  suf,  d s v o n  
6 m a l  m i t  ton ischen  oder  psychomotor i schen ,  im fibrigen m i t  psychischen 
oder  vege t a t i ven  Kr isen .  Von 19 P a t i e n t e n  m i t  tonischen oder  psycho-  
motor i schen  P s r o x y s m e n  ze ig ten  14 such vege ta t ive  oder  psychische,  
yon 35 Kranken rni t  vegetativen Anfgllen ohne motor i sche  Phgnomene  21 
such psychische paroxysmale StSrungen. 

1. Vegetative Paroxysmen 
I n  400/0 der  somat isehen Anfgl le  hande l t e  es sich u m  p a r o x y s m s l e  

Sehwinde]-,  Schw~ehe- und  Ohnmachtszus t s  Diese waren  zum Teil  
deu t l ich  sls  syncopsles ,  kre is laufabhgngiges  Geschehen zu erkennen.  
I~icht sel ten wiesen sie eine ves t ibu lgre  ] ( o m p o n e n t e  auf. Zweimal  wurde  
ein p s r o x y s m a l e r  Tonusver lus t  beschrieben.  Typiseh  ns rko lep t i sehe  
Phi~nomene fehlen. Die  in wei te ren  25 ~ der  Fgl le  beobsoh te t en  viscero- 
motor i schen  und  viseero-sensorisehen .Krisen betreffen dss  Herz-Kre i s -  
l auf -Sys tem,  die  A t m u n g  oder  den  D s r m t r s k t .  
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Man k a r m -  yon anderen Lokalisationsm6gliehkeiten und der prinzipiellen 
Problematik. einer Zuordnung abgesehen -- diese St6rungen zum Teil auf riiek- 
w~rtige und seitliehe Hypothalamusanteile beziehen; es handelt sieh um ,,sym- 
pathisehe" MerkmMe, die manehmal an klimakterische Erseheinungen erinnern: 
GesiehtsrSte and aufsteigende Hitze, vermehrte SehweiB-, Speiehel- and Tr~nen- 
sekretion sowie Steigerung der Pulsfrequenz, der Atmungsintensit~t und des Blut- 
drueks. In ~bereinstimmung mit anderen yon uns erhobenen Befunden (O~E~ et al.) 
ist diese Gruppe abet relativ klein, w~thrend sieh h~ufiger Zeiehen einer Alteration 
vorderer ttypothalamusanteile finden: hypotoner Blutdruek, verlangsamte Herz- 
t~tigkeit (in 10ersSnlieh naehuntersuehten F~llen znm Teil eine l~requenz unter 
50/rain) nnd anfallsartig wiederkehrende Durehf~lle. 

Da die Menarehe bei 10 ~ unserer Patientinnen mit somatisehen An- 
f~llen versp~tet und die Menopause zum Teil erheblieh verfriiht eintrat; 
da ferner in den kritisehen Phasen der Pubert/it und der manehmal ver- 
fr/ihten Klimax sieh die Anf~lle bei Choreapatient(inn)en h~ufen; da in 
einem Fall die erstmals in der Puberts aufgetretenen Paroxysmen zur 
Zeit der Manses und besonders naeh der verfr/ihten Menopause ihre Fre- 
quenz vermehrten, in einem anderen Fall aber naeh der ersten Geburt f/it 
immer aussetzten; und da sehlieglieh seit langem eine Reihe nieht- 
paroxysmaler Anoma]ien, die bei Choreapatienten beobaehtet warden 
(PA~s~), auf eine Beteiligung des Zwisehenhirns am ehoreatisehen ProzeB 
hinzuweisen seheinen, liegt es nahe, an eine ,,dieneephale Epilepsie" 
(Pg~FI~LD) zu denken. 

Man wird abet bei vegetativen Anf/~llen und interparoxysmalen vege- 
tativen St6rungen der Erbehorea-Patienten nieht nut die Rolle des 
Zwisehenhirn-ttypophysensystems, des Striatums und des thalamoreti- 
kul/~ren Systems, sondern aueh die des diesem zu vergleiehenden opereulo- 
insul~ren and limbisehen Systems beaehten miissen! 

2. Tonisch-klonische An/iille 

Die Vermutung, dag grand-mal-Attacken wesentlieh dureh den Ausfall 
der ,,Striatumbremse" bedingt sein k6nnten, hat bei der Seltenheit dieser 
St6rungen im Rahmen der Erbehorea wenig Wahrseheinliehkeit fiir sieh. 

Sie bilden immerhin --  nach den vegetativen Krisen -- mit ~ 47 ~ 
die zweitgr6gte somatisehe Gruppe paroxysmaler St6rungen. Eine Ein- 
teilung in Sehlaf- und Aufwach-,,Epilepsien" war an/-Iand des vorliegen- 
den Materials nieht m6glieh. Die Beachtung entspreehender Kriterien bei 
der zuk/inftigen Untersuchung yon Anf~llen ehoreatischer Patienten w/~re 
abet --  weil pathogenetisch aufsehluBreieh --  sehr zu wfinsehen. 

Zum Tell treten die grand-mal-Attaeken wie aueh tonische, vegetative 
und komplexe ,,subeortieale" Anfglle bei Patienten mit Versteffungs- 
tendenz oder parkinson-ghnliehen Symptomen anf. C. u. O. VOGT haben 
die Ursaehe fiir einen versteifenden Verlauf der Erkrankungen in einer 
Beteiligung des Pallidums am ehoreatischen Prozel3 gesueht. Naeh den 
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s t e reo tak t i schen  Er fah rungen  yon  WYcIS e~ al. k a n n  das  Pa l l i dum auch 
Schal ts te l le  unct E n t s t e h u n g s o r t  epflept iseher  Impu l se  sein. Andererse i t s  
ve rb i e t en  k l in i seh-ana tomisehe  u n d  neurochr i rugische  Er fahrungen ,  nur  
das  P a l h d u m  ffir Vers tef fungs tendenzen u n d  Anfal lsgenese ve ran t -  
wor t l ich  zu machen  u n d  die B e d e u t u n g  basaler ,  mes- u n d  metenee-  
pha le r  H i r n s t r u k t u r e n  zu i ibersehen.  

3. Tonische Kr~imp/e 
General is ier te  oder  par t ie l le  tonische Anf/~lle - -  einschlieBlieh des 

, ,S tar ren  Schauens"  ( ~  4~ ) - -  f inden sieh be i  e twa 10~ der  106 Anfal ls-  
pa t i en ten .  

SOEKEN hat an Hand der klLeischen und kinematographischen Untersuehung 
yon 10 an ,,progredienter striopallidarer BewegungsstSrung" erkrankten Klein- 
kLedern eLee mit tonischen Krampfen eLehergehende ,,striare Epilepsie" beschrieben. 
Es ist aber nieht erwiesen, dab in diesen Fallen der epileptogene Herd im Striatum 
zu suehen ist, denn die Reaktion auf Krampfreize hangt wesentlieh vom Differen- 
zierungsgrad des Zentralnervensystems ab und tonisehe Anf/~lle kommen auch bei 
Krankheiten ohne erkennbare L/~sionen im Corpus striatum vor. Die gleichen ELe- 
wande sled im HHHleblick auf die tells an Kindern, tells an Kranken mit Encephalitis- 
folgen erhobenen Befunde W ~ E R S  und anderer Autoren angebraeht. 

Einzelne  Anfa l l sbeschre ibungen  er innern  an  die  yon  ZING~,RLE unter -  
suehten  u n d  aus  der  L i t e r a t u r  zusammenges te l l t en  , , subeort icalen 
Anf/ ine" .  Als  Sammelbeze iehnung  i s t  de r  Terminus  , ,subeort icale  Epi -  
leps ie"  abe r  ffir die Anf/~lle be i  de r  Hun t ing ton se he n  Chorea ebensowenig 
geeignet  wie der  Begriff  ,,strii~re Epi leps ie" .  

Die krankheitstypischen Zellunterg~nge sled zwar vor allem ,,unterhalb '~ der 
HirarLede zu suehen; die IntervallstSrungen sled grol~enteils subcorticaler Natur; 
cortical-motorische oder -sensible HIerdsymptome fehlen im Anfallsbild. Aber: 
abgesehen davon, dab sich die fiberwiegende Mehrzahl der Paroxysmen nicht mit 
diesem Typ identifizieren ]~Bt, ist der Begriff zu diffus, als da$er  lokalisatoriseh und 
pathogenetisch weiterffihren kSnnte. Das gleiehe gilt ffir Diagnosen wie ,,infracorti- 
cale Epilepsie" und ,,extrapyramidale Epilepsie". 

4. Paroxysmale choreatische Bewegungen 
Das typ i sche  Merkma l  der  Hun t ing tonschen  K r a n k h e i t ,  die chorea- 

t ische Hyperk inese ,  t r i t t  zwar  be i  den  verseh iedens ten  Anl~ssen m i t  ge- 
s te iger te r  In t ens i t~ t  in  Erscheinung.  Als Anfa l l sph~nomenen  - -  sensu 
s t r ic t ior i  - -  spiel t  es in  unserem Mater ia l  abe r  k a u m  eine Rolle.  
F/ille,  die n ich t  zu den  106 ausgewer te ten  gehSren, e r innern  an  Beispie l  8: 

P 212 ( ~ krank mit 35 Jahren) : Mit 40 Jahren vom Motorrad geschleudert und 
bewul~tlos in eLee K1Leik eLegeliefert. Dort standige motorische Unruhe und tonische 
Krampfe der Extremitaten. Sp/~ter ,,noch 5fter Zuckungen an den Extremitaten" 
und verschledentlich heftige Erregungszustande. 

P 2530 (9 krank mit 12 Jahren): Im 2. Lebensjahr fieberhafte Erkrankung mit 
Krampfen. Klinische Diagnose im 16. Lebensjahr ,,Hysterie". Spi~ter aul~er ehorei- 
formen BewegungsstSrungen und sLegultusartigem Automatismus sehwer lenkbares, 
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affektflaehes und fast zerfahrenes Verhalten. Eigenartige, absolut stereotyp ab- 
laufende Hyperkinese: ,,Das Tempo ist sehr rasch, Dauer: Bruchteile einer Sekuncle. 
Die Pat. schlieBt blitzartig beide Augen und kneift den Mund zusammen; zugleich 
vollf/ihrt sie eine zuckende Bewegung des 0berkSrpers mit Heben der Schultern 
und Einziehen des Kopfes. Die Abfolge/~hnelt sehr einer Sehreckreaktion." 

Auch wenn es sich im Fall P 212 nicht nut  um ein posttraumatisches 
Geschehen, sondern um eine (genealogisch bisher nicht gesicherte) Erb- 
chorea handeln sollte, ist es nicht sehr wahrscheinlich, dal] die ,,6fter" 
auftretenden ,,Zuckungen an den Extremiti i ten" als isolierte choreo- 
athetotische Paroxysmen aufzufassen sind. Bei P 2530 k6nnte man an 
tic-artige Myoclonien, an eine ,,maladie des Tics" ( G ~ w s  DE LA TO~ZRET- 
TE ; C/~AUSS U. BALT~AS~) oder auch an schizophrene Manieren denken. 
Die Bewegungsanomalien beweisen jedenfalls keine Erbchorea; weitere 
Choreaf/ille warden in der l~amilie nicht festgestellt. Ein Vergleich mit  
den zun~chst episodischen, ticartigen Stimm~uBerungen des yon WI~N 
beschriebenen Patienten liegt nahe. 

Die yon B~CHT~EW analog zur ,,Epilepsia partialis continua" 
(KoJEw~rKOW) sogenannte ,,Epilepsia choreica" fanden wit in unserem 
Material nicht. Pri~- oder postparoxysmale Intensiti~tsschwankungen der 
Chorea - -  ahnlich den yon BE~]~%)]~K u. t t o ~  dargestellten - -  wurdcn 
zwar manchmal  beobachtet;  sie lassen sieh aber nicht gegen die Intervall- 
Hyperkinese abgrenzen und sind wohl weniger als Ausdruck einer speziel- 
len Foeusbildung, denn als Folge einer a]]gemeinen Verschiebung des 
aktuellen Erregungsniveaus zu werten. 

Soweit sich beurteilen l~l~t, betreffen die Beobachtungen yon SAPIR u. lgitarb., 
B~SK~A~ sowie PRYLES U. Mitarb. fiber choreo-athetotisehe Parosysmen keine 
F~lle mit erblichem Veitstanz. 

5. Psychomotorische An/Slle 
P ~ s n  bringt ffir die ,,cerebralen Krampfanf/~lle" bei der Erbchorea 

einige Beispiele, die man mit  guten Grfinden als ,,psychomotorische 
Automat ismen" bezeichnen und der ,,temporalen Epilepsie" zuordnen 
kann. In  unserem Material finden sich derartige Bilder mit  ciner H~ufig- 
keit  yon etwa 4~ ,,Uncinate fits" fehlen bisher; sie k6nnen aber auch bei 
gesicherten Schl~fenlappen-Tumoren selten sein. Das klinische Bild der 
Anf~lle bei Huntingtonscher Chorea erinnert in mancher Beziehung an 
das unserer 67 Vergleichsf/ille mit  temporaler Epflepsie - -  was nicht ver- 
wundert, wenn man bedenkt, dab (nicht immer zu Recht) auf  beide 
Ph~nomengruppen die Bezeichnung ,,psychomotorisch" angewandt wird. 
Daraus ergibt sich unter anderem die l~rage, wieweit solche Krisen bei der 
Erbchorea auf  eine Beteiligung des Schli~fenlalopens bzw. der Regio para- 
rhinalis am choreatisehen KrankheitsprozeB (oder auf  eine krankheits- 
unabhKngige, zus~tzliche Sch~digung dieser Strukturen) hinweisen. 
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Wir halten es aber nieht ffir zweckms die bei Erbchorea-Patienten 
registrierten unterschiedlichen Anfallstypen -- unter denen wir aul~er den 
schon ausffihrlieh erw~hnten auch etwa 5o/0 kleine, absence-artige, sowie 
verschiedene ,,experiential" und ,,interpretive seizures" (P]~FI~LD) 
erwi~hnen m6chten -- als ,,Tcmporallappen-Epilepsie" zusammen- 
zufassen, sondern m6chten sic zun~ehst getrennt beschreiben und auf ihre 
i~tiologisch-pathogenetischen Bedingungen untersuchen, ohne begrifflich 
zu viel zu prs 

6. ,,Psychische" An]alls/ormen 
Im Vordergrund stehen ,,ji~he affektive Sehwankungen" und ,,affektiv 

ausgel6ste Impulshandlungen" (PAHsE). Es fragt sieh, ob man -- analog 
den yon GASTAUT an 60 Patienten mit psychomotorischer Epilepsie 
erhobenen Befunden -- die paroxysmalen Aggrcssionen (apathisch- 
hypoaktiver?) und die gesteigerte Reizbarkeit (hyperaktiver?) choreati- 
seher Patienten auf eine Beteiligung des Nucleus amygdalae am Krank- 
heitsprozel~ beziehen darf. 

Reiz- und Ausfallerscheinungen ira Bereich der Amygdala- und 
Septumkerne k6nnten sich aueh in anderen emotionellen St6rungen der 
Chorea-Patienten s Eine ,,paroxysmale Manie" (HUGHES) land 
sich in unserem Material nicht. Die Zusammenh~nge zwischen depressiven 
Verstimmungszusti~nden und somatischen Anfs die erotisch-sexu- 
ellen Komponenten ,,hysterischer" Krisen und die Periodizitiit yon 
Eifersuchtsanf~llen legen die Frage einer m6glichen Vcrfioehtenheit 
,,psyehogener" bzw. ,,psycho-somatischer" Phi~nomene mit Funktions- 
st6rungen der genannten Hirnbereiehe nahe. Ffir depressiv-dysphorische 
oder euphorische Verstimmungen eines Teils der Chorea-Patienten, fiir 
psychotische Verhaltensweisen, ffir das im Beginn der Erkrankung wie bei 
anderen ,,vorzeitigen Versagenszust~nden" manehmal beobaehtete Auf- 
flaekern der Libido, die spi~tere Impotenz und die schon erw~hnten Kreis- 
laufst6rungen bleibt die l~olle der Amygdala, des Septums oder ~nderer 
limbischer Formationen jedenfalls zu untersuchen. Mit neg~tiven Erfah- 
rungen bei temporater Lobektomie (z.B. PETIT-DUTAILLIS) ist hier wenig 
gesagt. 

C. Laborbefunde 

1. Hirnstromableitungen 
P 529 (d Choreabeginn unbes~immt, EEG nach Auftreten toniseh-klonischer 

Kr~mpfe im 34. Lebensjahr): 4 Ableitungen o.B. 
P 540 (d' Chorea mit 27 Jahren, tonische Krgmpfe mit 30 Jahren, in dieser Zeit 

EEG): Occipital, parietal und frontal keine Alpha- sondern nur langsamere Wellen; 
temporal tr~ge und Zwischenwellen. 

P 554 (c~ Choreabeginn und Auftreten tonisch-klonischer Anf~lle rait 57 Jahren, 
in dieser Zeit EEG) : Krampfstromaquivalente und Krampfstrompotentiale. 
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P 2757 (47 Chorea, vegetative Anf~lle und EEG mit 42 Jahren) : AusschlieBlieh 
{selten auftretende) niedergespannte Wellen: On-off-Reiz ohne jeden Effekt ! 

P 2767 (9 Chorea seit Kindheit, Fraisen, seit der Menarche tonisch-klonische 
Kr~mpfe, mit 38Jahren EEG): Deutliche Allgemeinveri~nderungen (occipital 
re. sti~rker als li.). 

Diese Befunde variieren im iibrigen wie bei anderen Anfallskrankheiten un4 
lassen nichts fiir eine Chorea Typisches erkennen. 

Das E E G  zeig~ be i  l~ngerem Ver lauf  der  Chorea deut l iehe Allgemein-  
ver/~nderungen (VOGEL, WENDT U. OEPEN). Ih r e  Deu tung  is t  un t e r  
anderem durch das Feh len  sys temat i scher  ana tomischer  Unte r suchungen  
der  ,,reticuls F o r m a t i o n e n  be i  der  E rbchorea  ersehwert .  Eine  t empo-  
rale  Herdb i ldung  - -  wie im Fa l le  e iner  yon  FLAlg]~NT U. Mitarb .  beschrie-  
benen ,  20 J a h r e  naeh Beginn  einer psychomotor i schen  Epi leps ie  ein- 
s e t zenden  s y m p t o m a t i s e h e n  Chorea - -  i s t  n i rgends e rkennbar ,  wenn sie 
auch  wegen des Fehlens  mehr facher  (Schlaf - ! )Able i tungen  n ich t  sicher 
auszuschl iegen is t  (P5407). Auch un te r  den  67 Vergleichsfgllen mi t  
, p s y e h o m o t o r i s c h e r  Ep i l eps ie"  fandcn sich aber  19 ohne t empora l  lokali-  
s ierbare  Anomal ien ;  in e inem wei teren Fa l l  konn te  erst  nach  8 unauf-  
fgl l igen Able i tungen  ein t empora l e r  Focus  nachgewiesen werden.  A n  
einer  solchen , ,fraglichen Tempora lg ruppe"  (AJ~o~E-M~I~S~ u. RAL- 
STOn) zeigt  sich, dab  psychomotor i sche  Anfglle wesent l ich yon  t iefer-  
l iegenden H i r n s t r u k t u r e n  (mit-)verursach~ werden.  GASTAVT wer t e t  s o g a r  
den  g r6g ten  Tell  der  ( in te rparoxysmalen)  Seh lgfen lappenen t ladungen  als 
Ausdruck  sub tempora l e r  St6rungen.  

I m  t t i nb l i ck  au f  die yon  S1"IEL~EYE~ be ton t en  Ver/~nderungen im 
I t i n t e r h a u p t s l a p p e n  verd ienen  viel le ieht  oceipi ta le  Anomal i en  (z.B. 
Seitendifferenzen) des t I i rns t rombi ldes  Beachtung .  Auch  das  Feh len  der  
~-Bloekierung  be im Augen6ffnen bei  e inem P a t i e n t e n  mi t  beg innender  
Chorea und  vege ta t i ven  Anfgllen erseheint  bemerkenswer t .  

-2. Hirnsektionen 
P 2025 ( ~ gest. mit 74 Jahren) : . . .  Die Windungen zeigen besonders im Bereich 

tier Regio frontalis, supratemporlais und parietalis eine ausgepr~gte Verschm~lerung, 
so dal] die Furchen welt klaffen. Die Meningen sind hier deutlich verdickt . . .  
Atrophie tier neostri~ren, pallid~ren und thalamischen Kerngruppert . . .  

P 2923 (d7 gest. mit 57 Jahren) : . . .  Ungef~hr gleiehms verteilte Atrophie der 
Windungen, besonders am Stirn-, Scheitel und Sehl~fenlappen sowie in der Gegend 
tier vorderen Zentralwindung . . .  

2714 1,2 (9 gest. mit 45 Jahren): . . .  Das Ganglienzellbild offenbart einen ubi- 
quitiiren Untergang oder uncharakteristischen ErkrankungsprozeB vonNervenzellem 
Der Zelluntergang betrifft am st/~rksten die kleinen Striatumzellen, am wenigsten 
die Ammonsformation und den TemporMlappen . . .  

P 80 (47 gest. mit 71 Jahren) Versehmi~lerung der Stirn- und Sehliifenlappen- 
windungen, verbunden mit leichter Meningealverdiekung . . .  Auch die UnterhSrner 
und der II .  Ventrikel sind stark erweitert, der subcall6se Fornix beiderseits stark 
verschm~lert, die Corpora raamillaria verkleinert . . .  
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P 2020 (~ gest. mit 47 Jahren): . . .  Deutliche Verschm~lerung der Rinde in 
allen Gebieten .. .  ]:)as Cavum septi pellucidi ist erweitert . . .  

3017 I I I  (~ gest. mit 57 Jahren) : . . .  Septum pellucidum sehr verdickt und ober- 
halb des Foramen Monroi sowie dem Balkenknie zu breit durchbrochen . . .  

P 292 (~ gest. mit 17 Jahren): . . .  Makroskopisch enorme Schrumpfung des 
Neostriatum und des Pallidum. Bei schwacher VergrSl~erung merkwfirdige fleck- 
weise verteilte Degenerationen im Stricture (leichte Gef~Binfiltrate). Fast vollst~n- 
diger Schwtmd der kleinen und Ausf~lle unter den grol~en Striatumzellen. Rinde 
k~um vers Kleinhirn usw. o.B . . . .  1 

~ber  anfallsbedingte pathoanatomisehe Ver~nderungen meinen 
Sc~oLz u. I~AGE~ unter Hinweis auf SPI]~LM~u dal~ Krampfmuster 
,,sehr einfach.., neben den typischen Befunden der Huntingtonschen 
Chorea...  zu erkermen" seien. Die yon uns untersuchten Hirnschnitte und 
die uns darfiber hinaus bekannt gewordenen Befunde bieten zu dieser 
Frage niehts Neues. Die skizzierten Beispiele zeigen aber --  was bisher 
nicht hervorgehoben wurde -- dal~ bei der Huntingtonschen Chorea Ver- 
i~nderungen im Bereieh der Schl~fenlappen und der mit ihnen eng ver- 
bundenen Strukturen des limbischen Systems vorkommen. Es gibt an- 
dererseits Falle, bei denen der lobus temporalis besser erhalten ist als 
andere Regionen. Und schliel~lich sind neben den typischen Ver~nderun- 
gen (z.B. ira Striatum) auch atypisehe (etwa gefa]~- bzw. kreislauf- 
abhangige) morphologisehe Anomalien gleieher oder anderer Lokali- 
sation fal]bar ( C. u. O. VoG~; H~LV, RVO~)EN), die an der Anf~llsgenese 
beteiligt sein und die Art und Akuitat  des Krankheitsverlaufes beein- 
flussen k6nnten. Cerebrale Dysgenesien w~rden uns nicht bekannt. 

D. Korrelationsergebnisse 
1. Lokalisation 

Bei vorausgehenden Untersuchungen fiber psychiatrische Befunde bei 
Patienten mit temporalen Hirntumoren batten wir geschlechtsdifferente 
Beziehungen zwischen Tumorsitz in der rechten oder linken Hemisphiire 
und der Iti~ufigkeit psychiseher Symptome notiert ( 0 ~  1962). Bei der 
Erbchorea kSnnen wir zwar keine iiberzeugenden Beziehungen zwischerL 
Geschlecht und (mit vorwiegender Li~sion einer tIemisph~re verbundener) 
H~ufigkeit psychiseher StSrungen feststellen. Es kommt aber auch bier 
gar nicht selten zu vorfibergehenden, manehmal auch zu dauernden 
Akzentuierungen des (nieht spiegelbildlieh bil~teralen) Krankheits- 
prozesses in der einen oder anderen Hirnhi~ffte, die sich mit Hilfe neuro- 
logiseher, radiologiseher, elektroeneephalographiseher und autoptischer 
Befunde feststeUen lassen. 

1 Iterrn Prof. S~TZ, Herrn Prof. H~LLE~VORDE~ und vielen anderen Kollegen 
bin ich ffir ihr freundliches Entgegenkommen bei meiner Befundsummlung und fiir 
die MSglichkeit, noch erha]tene Praparute selbst anzusehen, zu besonderem Dank 
verpflichtet. 
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Die Seitenunterschiede bei tonischen und psyehomotorischen An- 
f&llen, Abseneen und vegetativen Krisen m6ehten wir wegen ihrer zu 
kleinen Zahl nicht auswerten. Bei grand-mal-Attacken, Schwindel- 
anf/illen und paroxysmalen Erregungs- bzw. Aggressionszust~nden finden 
sich etwa gleich oft Zeiehen einer vorwiegenden Sch~digung der reehten 
odor linken Hemisph/~re. Demgegenfiber erseheinen die deutlich seiten- 
differenr Befunde bei nichtparoxysmalen psychisehen Symptomen 

Z?ei neuroloq/sch u. rad/oloffisch erkennbarer besonderer Schddz~ung der 
AnfSl/e: = / i n k e n  Hemisfhare I Pechien Hemisp#dre 
Par, o~/sma/e Ag#ression I I I I I ] I ~ I I I I I I I I 
~cbwTnd~/ I I I ~ I I I 
Grand rag~ 
?on/sche Anfb71e [ ]  = 
fsvchomg AnfaZle []  = ~. 
A~sencen 
Vogel AnfaTle 

Pqycb. @mplome: 
A;qs#/ab]r 
A[us/ische t/czltuzinat/~n 
Bee/nlr~tzgungswahn 

L)emenz I I I I I I I 

Depression 
Euphor/~ I I I I I 

I 

Obsz Reden, Schlmpfezz I I 1 [  ~ I 
Sex auff67L Verhalten I ~ I I I I I I 

Abb.1.  Anfallsformen und  psychische Symptomo bei seitendifferenter ProzeBausbreitung der 
Hunting~onschen Chorea 

beaehtenswert: so etwa der Gegensatz zwisehen depressiven und euphori- 
sehen Verstimmungen, zwischen obszSnem Reden bzw. Sehimpfen und 
sexuell abnormem Verhalten, die durchgehende Rechtsbetonung einiger 
Ph~nomene, die in einem psyehopathologiseh versti~ndliehen Zusammen- 
hang stehen (Jimgstliehkeit, Beeintri~ehtigungswahn, Depression, sexuelle 
Auff~lligkeiten) und sehlieBlieh die besonders eindrueksvolle I-I~ufung 
yon neurologisehen Zeiehen einer bevorzugten Sehiidigung der linken 
Hemisphiire be ider  ehoreatisehen Demenz. 

Der letztgenannte Befund erinnert an die Kleistsche Beobachtung einer Beein- 
tr~chtigung der Intelligenz beim ~bergreifen psychomotorischer St6rungen auf die 
Spraehe, an den Hinweis I-IoOm~ErsiEgs auf die Beziehung zwischen choreatischen 
DenkstSrungen und sensorischer Aphasie und an die Ergebnisse einer Nachunter- 
suehung temporal lobektomierter Patienten durch V. MEYER. 

2. Alter 

Wie die Frequenz und Intensit/s der Anf/~lle wechse]n auch Beginn 
und Ende der durch paroxysmale St6rungen charakterisierten Lebens- 
bzw. Krankheitsperiode in weiten Grenzen. Die yon DAVEN~OI~T erw~hnte 
tt~ufigkeit fffihkindlicher Kr~mpfe k6nnen wir an Hand unseres Materials 
nieht beurteilen; entspreehende anamnestisehe Angaben sind selten: 
es ergibt sich aueh kein Anhalt daf/ir, dab die in den/~lteren Generationen 
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unserer Erbchorea-Sippen haufiger als in den jfingeren festzustellende 
Sauglingssterblichkeit generell durch Krampfe verursaeht ware. 

Bei 94 Patienten mit somatisehen Anfallen konnte der Zeitpunkt des 
ersten An]alls genau festgelegt werden: Besonders oft beginnen die 
Paroxysmen zur Zeit der Puber ta t  nnd des Klimakteriums, d.h. in den 
kritischen Phasen des Beginns und des Endes der Gesehleehtsreife. Dabei 
ist aber wieder zu berfieksichtigen, da{3 die Puber ta t  im Durehschnitt  
etwas sparer als normal (PA~sE ; O E P ~  et al.), das Klimakterinm -- und 
zwar aueh bei den mannliehen Patienten -- zum Tell erheblieh friiher als 
beim BevSlkerungsdurehsehnitt (entspreehend dem ,,vorzeitigen Ver- 
sagenszustand") einsetzt. Ein drit ter Haufigkeitsgipfel liegt zwischen 
dem 30. und 40. Lebensjahr. Die Verhaltnisse erinnern nur zum Tell an 
die Altersverteilung der yon COnrAD und yon WOLF~ST~I~ untersuch- 
ten Krampfleiden (etwa bezfiglich der Gipfel um das 15. und 35. Lebens- 
jahr). 

Bei Durchsieht unseres Archiv-Materials fanden sieh Beriehte fiber 
20 Choreapatienten, die ihre ersten Anfalle zur Zeit der Pubertat  batten. 
Von dieser Gruppe konnte jedoeh in der vorgelegten Untersuchung nur 
ein Tell beriicksichtigt werden, da nicht ffir alle Kranken bewiesen werden 
konnte, dal3 es sieh um eine erbliehe Chorea handelt. Zwei t luntington- 
Patienten haben yon ihrer (gemeinsamen) nicht-ehoreatisehen Mutter 
eine ,,genuine Epilepsie" ererbt; die Anfalle sistierten mehrere Jahre vor 
Beginn der Chorea. In  drei Fallen der gleiehen Altersgruppe, die auBer 
ehoreatisehen Symptomen Sehwachsinn und toniseh-klonisehe Krampfe 
zeigten, konnte weder Chorea noeh Epilepsie in der Verwandtsehaft fest- 
gestellt werden; aber die (gemeinsamen) Eltern waren Vetter und Base. 
Aueh in drei weiteren Fallen, bei denen erste toniseh-klonische Anfalle 
zwischen dem 10. und 20. Lebensjahr beobaehtet wurden, bestand 
Sehwaehsinn; zwei davon stammen aus sieheren Huntington-Familien 
ohne erkennbare Belastung mit Epilepsie. Die fibrigen Anfallsleiden 
jugendlicher t tunt ington-Patienten zeigen zum Teil nicht das Bild reiner 
toniseh-kloniseher Krampfe sondern haben oft einen fiberwiegend toni- 
schen oder kompliziert ,,subeortiealen" Charakter. Sie sind mehrfaeh 
mit einem versteffenden Verlauf der Krankhei t  kombiniert. Weder ist es 
aber so, dab alle jugendliehen Anfalls-Patienten mit Huntingtonseher 
Chorea ein hyperton-hypokinetisehes Syndrom zeigen, noeh fehlen der- 
artige Phanomene bei der ehoreatischen ,,Spatepilepsie". 

Differenziert man die einzelnen Anfallsarten, so zeigt sieh, dab grand- 
mal-Attaeken in jeder Altersstufe (unter Andeutung der genannten 
Gipfel) etwa gleieh haufig anftreten. Sehwindelanfalle zeigen eine mit 
steigendem Alter veto 25.--50. Lebensjahr zunehmende Yrequenz, 
wahrend Absencen hauptsaehlieh in der Zeit um die Pubertat  erseheinen 
und viseeromotorisehe oder -sensorisehe Krisen erst zwisehen dem 30. und 
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50. Lebensjahr eine Rolle spielen. I~ein tonisehe Krgmpfe wurden veto 
20.--55. Lebensjahr, reinpsyehomotorisehe erstmMs mit 30 und noeh mit 
70 Jahren beobaehtet. Diese Differenzen erinnern an die allgemeine 
Hs psyehomotoriseher Anf/tlle im mittleren Lebensal~er (NI~DEg- 
~EYEg) wie aueh an die bei Residualepilepsien (J. E. Mmr~g) mit steigen- 
dem Alter festgestellte Zunahme psyehomotoriseher Krisen. 

In alien Altersstufen finder man Beisl0iele ffir traumatiseh (mit-) 
bedingte Anfglte. Selbst wenn solehe anamnestisehen Hinweise zahlreieher 
w/~ren, k6nnte die Mehrzahl der Paroxysmen aber nieht dureh vorauf- 
gehende (aueh perinatale und frfihkindliehe) Kopftraumen erkl/~rt werden; 
denn es ist unwahrseheinlich, dab jede Hirnnarbe und,,incisural sclerosis" 
Anf/~lle verursaeht (Sc~oLz). ])bet disponierende, ausl6sende oder ver- 
schlimmernde Einflfisse im Einzelfall ist damit natfirlieh wenig gesagt. 

ZO Anfallsbeginn nach 
Anfallsbeginn vor ~ Erkrankung 

15 

-qO -35-30 -25 -20 -15 -10 -5  0 +5 +10 +15 +20 +25 +30 
Differenz Jahre 

Abb.~. Differen~ zwisohen ]~rkrankungsaltcr und Anfa]Isbeginn bei ~untingtonseher Chorea 

Ein wichtiger pathogenetischer Hinweis ergibt sich dagegen aus dem 
Vergleich zwischen Erkrankungsalter und Anfallsbeginn: Erste Anf~lle 
k6nnen sieh zwar sehon etwa 40 Jahre vor Ausbruch der Chorea und noch 
rund 30 Jahre naeh Kranldaeitsbeginn bemerkbar machen; die meisten 
tre~en aber um die Zeit des Choreabeginns auf. Man darf daraus wohl auf 
die W/rksamkeit einer ,,vegetativen L~bilisierung" (S~,L~ic~) und anderer 
Faktoren sehlieBen, die dem choreatischen ProzeB und der Genese dieser 
Anf~lle gemeinsam sind. 

3. Geschlecht 

Zwisehen den Gesehlechtern (56d7, 509) deuten sich fo]gende Unter- 
sehiede an : Bei Frauen ~reten ers~e Anfalle h/~ufiger in der Pubert~t als in 
anderen Alterssi~ufen auf; mit zunehmendem Alter werden sic immer 
seltener. Bei M/~nnern steigen dagegen die Gipfel des h/~ufigsten Anfalls- 
beginns yon der Pubertgt  fiber die 30er Jahre his zum Ende des 5. De- 
zenniums immer h6her an. Die gleiehe Gesehleehtsdifferenz zeigt sieh 

Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 204 17 
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beim Vergleich des Choreabeginns unserer Pat ienten und Patient innen 
mit  somatisehen Paroxysmen:  die Frauen erkranken am h~ufigsten um 
das 30. Lebensjahr, in den folgenden Jahren  immer seltener; die Mi~nner 
erreiehen einen ersten H~ufigkei~sgipfel mit  35 Jahren,  den hSchsten aber 
erst mi t  45 Jahren.  

Das Sterbealter zeigt eine andere Tendenz: Es liegt bei ms 
Kranken mit  Anf~llen hs als bei weibliehen schon um das 25. Lebens- 
jahr;  die meisten Todesf~lle sind bei den M~nnern um das 40. Jah r  zu ver- 
zeiehnen. Die Hi~ufigkei~ der Todesfi~lle bei den Patientinnen n immt da- 
gegen bis zum 50. Lebensjahr zu und erst danaeh - -  langsamer als bei 
M~nnern - -  wieder ab. 

Schwindelanf~lle t re ten mit  zunehmendem Alter, besonders um das 
50. Lebensjahr, 5fter bei M~nnern als bei Frauen auf. Der 50-Jahres- 
gipfel der toniseh-klonischen Krs  ist aueh nur bei den m~nnlichen 
Patienten zu erkennen. Rein tonische Anfi~lle wurden nur bei einem jfin- 
geren Mann gegenfiber 5 Frauen, psychomotorische dagegen auBer bei 
2 Frauen bei 11 Mi~nnern mitt leren und hSheren Alters beobachtet.  

Z u s a m m e n h s s u n g  

1. Infolge einer relativ niedrigen Prequenz der Huntingtonschen 
Chorea in der deutsehen BevSlkerung 1 und der Seltenheit anfallsartiger 
StSrungen bei Choreatikern 2 kommen paroxysmale Anomalien dieser 
Kranken dem einzelnen Beobaehter nieht h~ufig zu Gesieht. Bei einer 
orientierenden Untersuehung der Vererbung und Pathogenese versehie- 
dener Sonderformen der Erbehorea fanden sieh unter  3443 auswertbaren 
F~llen der Wendtschen Sammlung 304mal (~10~ Angaben fiber 
paroxysmale StSrungen; 240real (N 7O/o) waren diese StSrungen deft- 
nierbar: 106 (N 3 ~ ) litten an anfallsartigen ,somatisehen" Anomalien, 
die fibrigen Paroxysmen waren ,,psyehischer ~ Natur.  

2. Die Art der anfallsartigen kSrperliehen Phi~nomene l~Bt sieh ge- 
nauer definieren: Tonisch-klonisehe Anfi~lle wurden in N 47 ~ dieser 106 
F~lle beobaehtet ;  aber nur in ~ 14~ handelte es sieh um einen reinen 
grand-mal-Typ. AussehlieBlieh tonisehe Krs  oder psyeho-motorisehe 
Automatismen zeigten sich in ~ 5~ Bei ~ 51 ~ dieser Kranken ~raten 
toniseh-klonische, tonisehe und psyehomotorisehe, vegetat ive und 
psyehische Anfallssymptome miteinander oder abweehselnd ~uf. Vege- 
tat ive Krisen fanden sieh bei ~65~ der somatischen Paroxysmen. 
Motorisehe oder sensibel-sensorisehe Herdanfi~lle (einsehlieBlich der 
, ,Uneinate-Fits") sowie narkoleptisehe Phi~nomene fehlen. Uber Absen- 
een wird in N 5o/o der Fiille beriehtet. Die psychisehen Paroxysmen b e -  

1 P . ~ s ~ :  0,428--1,107~ 
2 ENT~ES : ~ 10/o; PA~SE : ~ 10~ . Die unterschiedliche Schatzung resultiert 

wohl ~us der Verschiedenheit des Anfalls-Begriffes und des Untersuehungsgutes. 
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stehen ~ul~er in ])gmmerzustgnden, ,,hysterisehen" Krisen und ,,Erleb- 
nisanf/illen" in ,,js affektiven Sohwankungen" und ,,affektiv aus- 
gelSsten Impulshandlungen".  

3. In  keinem F~ll wurden bei einem Obertrgger der Huntington- 
sehen Chorea paroxysmale StSrungen ohne (zeitlieh damit  mehr oder 
weniger eng korrelierte) nieht-paroxysmale Merkm~le dieser Krank-  
heir beobachtet. - -  Zwei Choreatiker litten wie ihre nioht-choreatisehe 
Mutter an einer ,,genuinen Epflepsie". In  einigen weiteren F/~llen wurden 
paroxysmale StSrungen in der Verwandtschaft bekannt, ohne dal~ man 
sieh ein Urteil fiber den Vererbungs-Modus bilden kann. Aueh prozen- 
tuale tIi~ufigkeit und Muster, Alters- und Gesehleehtsverteilung der 
Anfglle erlauben nicht, &tiologiseh nur an ein Konvergieren des t tunting- 
ton-Gens mit  einer wie aueh immer gearteten Anlage zu epileptischen An- 
fallen zu denken. 

4. Die in einem Teil der Fs denkbaren perinatalen und frfihkind- 
lichen I{irnseh~den mfissen ebenso wie die vor und ws der Erkran- 
kung erlittenen Kopfunf~lle und zus~tzliche cerebrale Erkrankungen als 
peristatisehe Faktoren berfieksiehtigt werden. Die H~ufung des ersten 
Auftretens paroxysmaler StSrungen um die Zeit des Chorea-Beginns 
zeigt aber, da~ der ehoreatisehe Krankheitsproze[~ selbst einen wesent- 
lichen Einflul~ auf  die AuslSsung der Anf/ille ausfibt. 

5. Aus Anfallsmuster, hirnpathologisehen Befunden und elektro- 
physiologischen Erfahrungen geht aul~erdem hervor, da~ aueh die Art  der 
Anf~lle durch Lokalisation und Intensi tgt  dieses Prozesses (iihnlich wie 
dureh nieht-ehoreatische Struktur- und Funktionsanomalien) beeinflul3t 
wird. Besondere Beaehtung verdienen dabei pararhinale (limbisehe), di- 
und meteneephale Formationen. 

6. Erlebnis- und VerhaltensstSrungen sind zum Teil eng mit  soma- 
tisehen Paroxysmen verknfipft. Bei der Entstehung nicht-paroxysmaler 
psyehiseher Anomalien ehoreatischer Anfalls-Patienten scheint der Prozel~- 
ausbreitung in der reehten und linken ttemisphiire eine untersehiedliehe 
Bedeutung zuzukommen. 
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