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Unter 3443 klinisch ergiebigen und genealogisch gesicherten Kranken-
berichten iiber Patienten mit Huntingtonscher Chorea fanden sich in der
Wendtschen Sammlung 304 Fille mit Angaben iiber ein anfallsartiges
Geschehen. 240mal lieB sich die Art der Anfille definieren. Meist handelt
es sich um psychische Krisen, vor allem um Erregungszustinde. In 106
Akten sind somatische Paroxysmen beschrieben. Diese kérperlichen
Anfallsphdnomene traten bei Chorea-Gentriagern nie an Stelle des chorea-
tischen Leitsyndroms auf, sondern nur in mehr oder weniger enger
zeitlicher Verbindung mit ihm (oder mit einem versteifenden Krankheits-
verlauf). Da wir die uns bekannten Familien erst zum Teil nachunter-
suchen konnten, bleiben abschlieBende Angaben tiber den Erbgang und
die prozentuale Haufigkeit der Anfélle einer spéteren Mitteilung vor-
behalten. ,,Psychische Anfallsformen erwdhnen wir im folgenden nur,
wenn sie (als unterschiedlich integriertes Verhalten und Erleben) zu-
sammen mit motorischen oder vegetativen Paroxysmen fafbar sind.

AuBer den genannten Krankenberichten wurden 75 Hirnsektionsbefunde chore-
atischer Patienten und (von den im letzten Jahrzehnt untersuchten Kranken) die
vorliegenden Ergebnisse der Hirnstromableitungen beriicksichtigt. Zu Vergleichs-
zwecken haben wir aulerdem 67 nicht-tumorbedingte Fille von ,,Temporallappen-
Epilepsie* herangezogen, die wihrend der Tatigkeit des Verfassers an der Universi-
tatsnervenklinik Miinchen untersucht wurden.

Ziel dieser Arbeit ist, die klinische Vielfalt der bei der Erbchorea auf-
tretenden paroxysmalen Storungen darzustellen und unter Beriicksichti-
gung anatomischer und elektrophysiologischer Befunde neue Kriterien
der Chorea-Pathogenese zu gewinnen. Biochemisch-pharmakologische
Fragen sollen in anderem Rahmen behandelt werden.

* Mit Unterstiitzung der Deutschen Forschungsgemeinschaft und des Bundes
durchgeftihrte Sammlung aller Félle von Huntingtonscher Chorea aus dem Bundes-
gebiet: 11, Mitteilung.
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A. Beispiele klinischer Anfallsmuster

1. P 2767 (@ von Jugend an krank): Bekam mit 11/, Jahren ,,das Gefraisch®, lag
anschlieBend immer wie tot im Kinderwagen. In der spateren Kindheit blieben die
Anfille aus. 7 Jahre Hilfsschulbesuch. Seit der Menarche Auftreten tonisch-
klonischer Krampfe. Begann spéter zu trinken und verwahrloste. Im Alter von
41 Jahren wurden 22 generalisierte epileptische Anfille im Jahr, eine erhebliche
choreatische Bewegungsunruhe und ausgepragte Demenz beobachtet.

2. P 267 (2 krank mit 45 Jahren): Im Alter von 12 Jahren ,,Ohnmachten*‘: Das
sonst gesunde Midchen safl dann kurze Zeit mit starrem Blick bewuBtlos da, bis es
wieder zu sich kam. Nach Ausbleiben der Periode im Alter von 35 Jahren Krampf-
anfille, bei denen Pat. um sich schlug, Schaum vor dem Mund hatte, sich auf die
Zunge bil und einndBte. Spiter zunehmend reizbar und choreatisch unruhig. Von
Zeit zu Zeit Erregungszustinde, bei denen sie im Bett blieb, sich sperrte, gereizt
weinte und die Umgebung aufforderte, sie umzubringen, da sie ein schlechter Mensch
sei. In der Zeit zwischen diesen Zustéinden freundlich und psychisch unauffillig.

3. P 2941 (3 krank mit 60 Jahren): Im 53. Lebensjahr erstmals plotzlich
keine Luft mehr bekommen, ohnmichtig umgefallen und erst nach 1/, Std
wieder bei BewuBtsein. AnschlieBend #ngstlich, Hitze im Kopf, Schmerzen und
Ameisenlaufen im Nacken. Bei ,kleineren Anfillen® nur geringe Atemnot, die nach
mehrfachem tiefem Schnaufen wieder verschwindet.

4. P 1978 (Q krank mit 39 Jahren): Beginn mit Schwindelanfillen ; dabei wird es
schwarz vor den Augen, die Gegenstinde drehen sich im Kreise. Pat. muf} sich fest-
halten oder hinsetzen und ist auch schon — ohne Krampfen — zu Boden gefallen.
AnschlieBend Kopfschmerzen und Mattigkeit. Auftreten mehrmals pro Woche. Die
Kopfschmerzen zwingen manchmal die Augen zu schlieen und beeintrichtigen den
Schlaf.

5. P49 (3 krank mit 41 Jahren): Pat. bezeichnet den Anfang des Leidens als
,»Nervenzusammenbruch® mit ,,Herzanfillen‘‘, SchweiBausbriichen, Ohnmachten,
groBer Nervositét und Zappeligkeit. Allméihliche Verschlimmerung mit allabend-
lichen Ohnmachtsanfillen; interparoxysmal unbeherrschbare Bewegungen der
GliedmaBen und mangelhaft artikuliertes Sprechen.

6. P 276 (Q krank mit 53 Jahren): Mit Beginn der Menopause erste Unruhe an
Armen und Beinen, spiter auch an Kopf und Rumpf. Seit dem 64. Lebensjahr
Anfille, die sich durch Schwindel und aufsteigende Hitze ankiindigen. Pat. fallt dann
ohne auffillige motorische Erscheinungen bewuBtlos um (zeitweise mit Zungenbif,
aber ohne Einnéssen) und ist nach dem Erwachen amnestisch. Zunehmende Haufung
der Anfille, einmal auf die li. Schlife gefallen.

7. P 1197 (Q krank mit 30 Jahren): 6 Jahre nach Krankheitsbeginn hatte die
Muskelunruhe vom Gesicht auf den iibrigen Korper iibergegriffen; die Pat. war
etwas vergeBlich und reizbar geworden. Wegen Schwiche, Schwindelerscheinungen
und unsicheren Gehens muBite sie die Arbeit aufgeben. Die ,,Schwindelers.c.:hei.nun-
gen‘ traten fast jeden 2. Tag auf: Hitze im ganzen Koérper, anschlieBende Ubelkeit,
Hinfallen, 10 min dauernde BewuBtlosigkeit, Hautabschiirfungen, aber weder Zun-
genbib noch Einndssen,

8. P 2945 (Q krank mit 29 Jahren): Nach Partus leicht erregt und schreckhaft.
Der Schreck geht oft ,,als ein Zucken durch den ganzen Korper®. Pat. fallt dann um,
weil sie ganz kraftlos ist; hat sich dabei schon erheblich verletzt, aber nie das
BewuBtsein verloren. AuBerdem Schwindelzustinde, bei denen sich alles vor den
Augen dreht. Oft ruckartiges Zucken der Extremitéten, das willentlich nicht unter-
driickt werden kann.

9. P 1581 (& krank mit 50 Jahren): Pat. wurde zunéchst hinféllig und schwach,
brach 6fter zusammen. Dann bekam er Anfille mit BewuBtlosigkeit, Zuckungen,
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Umbherwerfen, Stéhnen und Gesichtsblidsse; anschliefend Herzstechen. ,,Nachts
redet er viel sinnloses Zeug, ohne daf er es weil}*“.

10. 1574 I1IT (2 krank mit 15 Jahren): Menarche mit 19 Jahren, seit dem
24. Lebensjahr ,klonische Krampfe“. Zeitweise tagsiiber und auch nachts starke
Erregungszustinde mit lautem Schreien und Briillen.

11. P 2640 (Q vor dem 62. Lebensjahr krank): In der Nacht nach lautem Auf-
schreien verkrampfte Hinde und nach innen stehende Fiile, starre Pupillen,
Zuckungen nur im Gesicht, BewuBtlosigkeit, Schaum vor dem Mund, Urin- und
Stuhlabgang; anschlieBend fiir etwa 20 min réchelndes Atmen.

12. P 344 (3 krank mit 47 Jahren): Bis zum 47. Lebensjahr beschwerdefrei.
Dann allméhlich apathischer, interesseloser, vergeBlich und unkonzentriert, ge-
legentlich ,,tiitelig* und zunehmend riihrselig. Die Sprache wurde verwaschen. Vor-
iibergehende Schwindelzustinde mit taumelig unsicherem Gang, Kollabieren ohne
motorische Entdulerungen. Spiter Bewegungsunruhe an Gesicht, Hals und Armen.
Nach 1 Jahr Erregungszustand: lieB sich beruhigen; im Krankenhaus angstlich-
agitiertes, paranoisch gefarbtes Zustandsbild mit BewuBtseinsschwankungen und
choreiformen Bewegungen; pneumencephalographisch , hirnatrophischer Prozefl*.
Nach voriibergehender Besserung erneut Schwindel- und Kollapszusténde, die
gleichen psychischen Stérungen und zunehmende Bewegungsunruhe. Auftreten
generalisierter grand-mal-Attacken. In der Klinik typisches Bild einer Huntington-
schen Chorea. Anfallsbeispiel: Pat. sitzt am Tisch und &uBert ohne erkennbaren
AnlaB plstzlich Ubelkeit. Auffallende Blisse um. den Mund, die innerhalb von
Sekunden auf das ganze Gesicht iibergeht; Vorniiberfallen des Kopfes auf die Tisch-
platte, schlaffes Herunterhéngen beider Arme. Nach einminiitiger BewuBtlosigkeit
zunehmend rote Farbung des Gesichtes; keine Erinnerung an den Anfall. Wenige
Minuten spiter erneute BewuBtlosigkeit mit gleichzeitig an Armen und Beinen ein-
setzenden Krampfen, vorgestreckter Zunge, getffneten und verdrehten Augen,
Schaum vor dem Mund, Urinabgang. Nach 6 min Umherwilzen, nach weiteren
Minuten Nachlassen der Unruhe und einstiindiger Schlaf. — Eines Morgens Er-
regungszustand: springt aus dem Bett, schlagt sich einen Lampenstinder an den
Kopf (,,weil ich nicht in die Anstalt will“), macht benommenen Eindruck, tobt im
Zimmer herum. und ist nur langsam zu beruhigen ; anschlieBend: ,,Hab ich getraumt
oder was ist log?“ — Zunehmende motorische Unruhe, Gedachtnisschwiche,
Interesselosigkeit, depressive Verstimmungen und, Weinanfille,

13. P 2837 (& krank mit 33 Jahren): Seit der Schulzeit bis zum 17./18. Lebens-
jahr oft Ubelkeit, Umsinken und minutenlange Ohnmacht (besonders in der Kirche).
Mit, 38 Jahren zunehmende Ermiidbarkeit und Bewegungsunruhe, Nachlassen des
Sprechvermogens, Krampfe der Mund- und Schlundmuskulatur, nervoses Finger-
négelbeifen. Durch ,,von innen herauskommendes zwanghaftes Horchenmiissen‘
zejtweise schlechter Schlaf. Beim Essen manchmal Funken vor den Augen. Nach-
lassen des Geschlechtstriebes. 6 Wochen vor der Krankenhausaufnahme mehrfach
»Bifersuchtsanfalle”: Vormittags zwischen 9.00 und 10.00 Uhr plétzlich Angst-
gefiihl, Enge und Druck in der Herzgegend mit schnellem Puls; gleichzeitig Idee, da8
seine Frau ihn angenblicklich mit einem anderen betriige. Nach 1—2 Std Abklingen
dieses Zustandes mit Distanzierung von den Wahnideen.

14. P 1598 (Q krank mit 41 Jahren): Im 45. Lebensjahr steigerten sich bei auf-
regenden Unterhaltungen die Bewegungsstérungen derart, daB eine ,,férmliche
Jactation, ein hysterischer Bogen* auftrat; gleichzeitig setzte eine hastige, an-
gestrengte Atmung ein. Unter Briillen verlangte die Pat. nach Wasser, um bald
darauf von einer himmlischen Krone oder ihrem Haus zu sprechen. ,,Das ganze
macht in dieser Ekstase einen hysterischen Eindruck.*
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15. P 2815 (3 krank mit 62 Jahren): Etwa alle 3 Wochen 3 —5tagiger trauriger
Verstimmungszustand. Dabei mehrmals am Tage wie in der Nacht Zustinde, bei
denen Pat. blau wird, schiuckt, die Fauste verkrampft, an sich herumfingert ,,als ob
er etwas sucht” und fiir etwa 10 min nicht ansprechbar ist. AuBerhalb der Ver-
stimmungszustinde — die beendet sind, wenn der Pat. wieder Wasser trinkt, normal
iBt und raucht — keine derartigen Anfélle. Beginn der choreatischen Bewegungs-
unruhe im 70. Lebensjahr.

16. P 699 (& krank mit 42 Jahren): Zuerst Kopfschmerzen und ,,Anfalle”: Wenn
er sich nur ein billchen geérgert habe, sei ihm Schaum vor den Mund getreten und
dann habe er ,,nichts mehr von sich gewuBt*. 10 Jahre spiter Bewegungsstdrungen,
Schlaflosigkeit (,,stéberte nachts in der Wohnung herum*); war dauernd aufgeregt,
schimpfte, drohte und wurde beim geringsten AnlaB tétlich.

17. 386 11 (& krank mit 50 Jahren): Bekommt éfters ,,Tobsuchtsanfalle®, in
denen er mit Gegenstanden herumwirft und die Angehérigen bedroht. Starker Rede-
drang, der sich unter anderem. in nachtlichen Telephonanrufen entliadt. Eines Tages
»-Kleiner Anfall®“: Pat. sprang plotzlich vom Sofa auf, schrie laut, stiell merkwiirdige
Laute aus und konnte '/, Std lang nicht sprechen. Er wankte in der Stube
herum, warf sich auf’s Bett und streckte ein Bein in die Luft. Noch '/, Std nach
Riickkehr des Sprechvermogens wurden Angehorige und Nachbarn nicht erkannt.
Nach diesem Anfall verschlechterten sich Sprache und Gang bedeutend.

B. Gruppierung nach Leitsymptomen

Bei 71 unserer 106 Patienten mit ,,somatisch’ imponierenden An-
fallen standen motorische Phinomene im Vordergrund des Anfalls-
geschehens, 35 klagten fast nur tiber vegetative Paroxysmen. — Die
motorischen EntduBerungen bestanden 15mal in generalisierten tonisch-
kionischen Attacken und 5mal in tonischen Krdmpfen oder psycho-
motorischen Automatismen, ohne dafl die betreffenden Patienten iiber
andere paroxysmale Stérungen berichteten; 37mal trat der grand-mal-
Typ mit anderen Anfallsformen abwechselnd oder kombiniert auf, davon
6mal mit tonischen oder psychomotorischen, im {ibrigen mit psychischen
oder vegetativen Krisen. Von 19 Patienten mit tonischen oder psycho-
motorischen Paroxysmen zeigten 14 auch vegetative oder psychische,
von 35 Kranken mit vegetativen Anfillen ohne motorische Phénomene 21
auch psychische paroxysmale Stérungen.

1. Vegetative Paroxysmen

In 409/, der somatischen Anfille handelte es sich um paroxysmale
Schwindel-, Schwiche- und Ohnmachtszustinde. Diese waren zum Teil
deutlich als syncopales, kreislaufabhingiges Geschehen zu erkennen.
Nicht selten wiesen sie eine vestibulire Komponente auf. Zweimal wurde
ein paroxysmaler Tonusverlust beschrieben. Typisch narkoleptische
Phinomene fehlen. Die in weiteren 259/, der Fille beobachteten viscero-
motorischen und viscero-sensorischen Krisen betreffen das Herz-Kreis-
lauf-System, die Atmung oder den Darmtrakt.
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Man kann — von anderen Lokalisationsméglichkeiten und der prinzipiellen
Problematik- einer Zuordnung abgesehen — diese Stérungen zum Teil auf riick-
wirtige und seitliche Hypothalamusanteile beziehen; es handelt sich um ,,sym-
pathische‘* Merkmale, die manchmal an klimakterische Erscheinungen erinnern:
Gesichtsrote und aufsteigende Hitze, vermehrte Schweil-, Speichel- und Trinen-
sekretion sowie Steigerung der Pulsfrequenz, der Atmungsintensitat und des Blut-
drucks. In Ubereinstimmung mit anderen von uns erhobenen Befunden (OEPEX et al.)
ist diese Gruppe aber relativ klein, wihrend sich hiufiger Zeichen einer Alteration
vorderer Hypothalamusanteile finden: hypotoner Blutdruck, verlangsamte Herz-
tétigkeit (in personlich nachuntersuchten Fillen zum. Teil eine Frequenz unter
50/min) und anfallsartig wiederkehrende Durchfélle.

Da die Menarche bei 10°/, unserer Patientinnen mit somatischen An-
fallen verspatet und die Menopause zum Teil erheblich verfriiht eintrat;
da ferner in den kritischen Phasen der Pubertdt und der manchmal ver-
frithten Klimax sich die Anfélle bei Choreapatient(inn)en haufen; da in
einem Fall die erstmals in der Pubertit aufgetretenen Paroxysmen zur
Zeit der Menses und besonders nach der verfrithten Menopause ihre Fre-
quenz vermehrten, in einem anderen Fall aber nach der ersten Geburt fir
immer aussetzten; und da schlieBlich seit langem eine Reihe nicht-
paroxysmaler Anomalien, die bei Choreapatienten beobachtet wurden
(PaxsE), auf eine Beteiligung des Zwischenhirns am choreatischen Proze3
hinzuweisen scheinen, liegt es nahe, an eine ,,diencephale Epilepsie*
(PExFIELD) zu denken.

Man wird aber bei vegetativen Anféllen und interparoxysmalen vege-
tativen Storungen der Erbchorea-Patienten nicht nur die Rolle des
Zwischenhirn-Hypophysensystems, des Striatums und des thalamoreti-
kuldren Systems, sondern auch die des diesem zu vergleichenden operculo-
inguldren und limbischen Systems beachten miissen!

2. Tonisch-klonische Anfille

Die Vermutung, daf grand-mal-Attacken wesentlich durch den Ausfall
der ,,Striatumbremse’* bedingt sein kdnnten, hat bei der Seltenheit dieser
Storungen im Rahmen der Erbchorea wenig Wahrscheinlichkeit fir sich.

Sie bilden immerhin — nach den vegetativen Krisen — mit ~ 479/,
die zweitgroBite somatische Gruppe paroxysmaler Stérungen. Eine Ein-
teilung in Schlaf- und Aufwach-, Epilepsien*’ war an Hand des vorliegen-
den Materials nicht moglich. Die Beachtung entsprechender Kriterien bei
der zukiinftigen Untersuchung von Anféllen choreatischer Patienten wire
aber — weil pathogenetisch aufschlullireich — sehr zu wiinschen.

Zum Teil treten die grand-mal-Attacken wie auch tonische, vegetative
und komplexe ,,subcorticale’ Anfille bei Patienten mit Versteifungs-
tendenz oder parkinson-ahnlichen Symptomen auf. C. u. O. VoaT haben
die Ursache fiir einen versteifenden Verlauf der Erkrankungen in einer
Beteiligung des Pallidums am choreatischen ProzeB gesucht. Nach den
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stereotaktischen Erfahrungen von Wyars et al. kann das Pallidum auch
Schaltstelle und Entstehungsort epileptischer Impulse sein. Andererseits
verbieten klinisch-anatomische und neurochrirugische Erfahrungen, nur
das Pallidum fir Versteifungstendenzen und Anfallsgenese verant-
wortlich zu machen und die Bedeutung basaler, mes- und metence-
phaler Hirnstrukturen zu iibersehen.

3. Tonische Krimpfe

Generalisierte oder partielle tonische Anfille — einschlieBlich des
,»Starren Schauens® (=~ 49/,) — finden sich bei etwa 109/, der 106 Anfalls-
patienten.

SoxkEeN hat an Hand der klinischen und kinematographischen Untersuchung
von 10 an ,,progredienter striopallidirer Bewegungsstorung™ erkrankten Klein-
kindern eine mit tonischen Krimpfen einhergehende ,,strisire Epilepsie® beschrieben.
Es ist aber nicht erwiesen, daB in diesen Fallen der epileptogene Herd im Striatum
zu suchen ist, denn die Reaktion auf Krampfreize hingt wesentlich vom Differen-
zierungsgrad des Zentralnervensystems ab und tonische Anfélle kommen auch bei
Krankheiten ohne erkennbare Lasionen im Corpus striatum vor. Die gleichen Ein-
winde sind im Hinblick auf die teils an Kindern, teils an Kranken mit Encephalitis-
folgen erhobenen Befunde WimmERs und anderer Autoren angebracht.

Einzelne Anfallsbeschreibungen erinnern an die von ZINGERLE unter-
suchten und aus der Literatur zusammengestellten ,subcorticalen
Anfille”. Als Sammelbezeichnung ist der Terminus ,,subcorticale Epi-
lepsie‘ aber fiir die Anfélle bei der Huntingtonschen Chorea ebensowenig
geeignet wie der Begriff | stridre Epilepsie®.

Die krankheitstypischen Zellunterginge sind zwar vor allem ,,unterhalb® der
Hirnrinde zu suchen; die Intervallstérungen sind grofenteils subcorticaler Natur;
cortical-motorische oder -sensible Herdsymptome fehlen im Anfallshild. Aber:
abgesehen davon, daf sich die iiberwiegende Mehrzahl der Paroxysmen nicht mit
diesem Typ identifizieren 145¢, ist der Begriff zu diffus, als daB er Iokalisatorisch und
pathogenetisch weiterfithren konnte. Das gleiche gilt fiir Diagnosen wie ,,infracorti-
cale Epilepsie® und ,,extrapyramidale Epilepsie®.

4. Paroxysmale choreatische Bewegungen

Das typische Merkmal der Huntingtonschen Krankheit, die chorea-
tische Hyperkinese, tritt zwar bei den verschiedensten Anlédssen mit ge-
steigerter Intensitdt in Erscheinung. Als Anfallsphinomenen — sensu
strictiori — spielt es in unserem Material aber kaum eine Rolle.
Fille, die nicht zu den 106 ausgewerteten gehdren, erinnern an Beispiel 8:

P 212 (Q krank mit 35 Jahren): Mit 40 Jahren vom Motorrad geschleudert und
bewuBtlos in eine Klinik eingeliefert. Dort stéindige motorische Unruhe und tonische
Krampfe der Extremititen. Spéter ,,noch éfter Zuckungen an den Extremitéten‘
und verschiedentlich heftige Erregungszustinde.

P 2530 (Q krank mit 12 Jahren): Im 2. Lebensjahr fieberhafte Erkrankung mit
Krampfen. Klinische Diagnose im 16. Lebensjahr ,,Hysterie®. Spéater auBer chorei-
formen Bewegungsstorungen und singultusartigem Automatismus schwer lenkbares,
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affektflaches und fast zerfahrenes Verhalten. Eigenartige, absolut stereotyp ab-
laufende Hyperkinese: ,,Das Tempo ist sehr rasch, Dauer : Bruchteile einer Sekunde.
Die Pat. schlieBt blitzartig beide Augen und kneift den Mund zusammen; zugleich
vollfiilhrt sie eine zuckende Bewegung des Oberkorpers mit Heben der Schultern
und Einziehen des Kopfes. Die Abfolge s#hnelt sehr einer Schreckreaktion.*

Auch wenn es sich im Fall P 212 nicht nur um ein posttraumatisches
Geschehen, sondern um eine (genealogisch bisher nicht gesicherte) Erb-
chorea handeln sollte, ist es nicht sehr wahrscheinlich, da die ,,0fter
auftretenden ,,Zuckungen an den Extremitdten‘ als isolierte choreo-
athetotische Paroxysmen aufzufassen sind. Bei P 2530 konnte man an
tic-artige Myoclonien, an eine ,,maladie des Tics* (GILLES DELA TOURET-
TE; CLAUSS u. BALTHASAR) oder auch an schizophrene Manieren denken.
Die Bewegungsanomalien beweisen jedenfalls keine Erbchorea; weitere
Choreafille wurden in der Familie nicht festgestellt. Ein Vergleich mit
den zunichst episodischen, ticartigen Stimmé&uBerungen des von WINN
beschriebenen Patienten liegt nahe.

Die von BrCHTEREW analog zur ,Epilepsia partialis continua‘
(KosEwNIRKOW) sogenannte ,,Epilepsia choreica® fanden wir in unserem
Material nicht. Pré- oder postparoxysmale Intensitdtsschwankungen der
Chorea — ahnlich den von BENEDEK u. HorANYI dargestellten — wurden
zwar manchmal beobachtet; sie lagsen sich aber nicht gegen. die Intervall-
Hyperkinese abgrenzen und sind wohl weniger als Ausdruck einer speziel-
len Focusbildung, denn als Folge einer allgemeinen Verschiebung des
aktuellen Erregungsniveaus zu werten.

Soweit sich beurteilen 148t, betreffen die Beobachtungen von SarIr u. Mitarb.,

BrisgmaN sowie PryLES u. Mitarb. iber choreo-athetotische Parosysmen keine
Falle mit erblichem Veitstanz.

8. Psychomotorische Anfille

PaxsE bringt fir die ,,cerebralen Krampfanfille” bei der Erbchorea
einige Beispiele, die man mit guten Griinden als ,,psychomotorische
Automatismen® bezeichnen und der ,,temporalen Epilepsie zuordnen
kann. In unserem Material finden sich derartige Bilder mit einer Haufig-
keijt von etwa 49/,. ,,Uncinate fits* fehlen bisher; sie kénnen aber auch bei
gesicherten Schléfenlappen-Tumoren selten sein. Das kiinische Bild der
Anfille bei Huntingtonscher Chorea erinnert in mancher Beziehung an
das unserer 67 Vergleichsféille mit temporaler Epilepsie — was nicht ver-
wundert, wenn man bedenkt, daB (nicht immer zu Recht) auf beide
Phinomengruppen die Bezeichnung ,,psychomotorisch** angewandt wird.
Daraus ergibt sich unter anderem die Frage, wieweit solche Krisen bei der
Erbchorea auf eine Beteiligung des Schlifenlappens bzw. der Regio para-
rhinalis am choreatischen Krankheitsproze3 (oder auf eine krankheits-
unabhéngige, zusitzliche Schidigung dieser Strukturen) hinweisen.
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Wir halten es aber nicht fiir zweckméBig, die bei Erbchorea-Patienten
registrierten unterschiedlichen Anfallstypen — unter denen wir auBBer den
schon ausfiihrlich erwdhnten auch etwa 5%/, kleine, absence-artige, sowie
verschiedene ,,experiential und ,interpretive seizures’ (PENFIELD)
erwihnen mochten — als ,,Temporallappen-Epilepsie” zusammen-
zufassen, sondern mdchten sie zunéchst getrennt beschreiben und auf ihre
atiologisch-pathogenetischen Bedingungen untersuchen, ohne begrifflich
zu viel zu prajudizieren.

6. ,,Psychische’* Anfallsformen

Im Vordergrund stehen ,,jihe affektive Schwankungen‘ und ,,affektiv
ausgeldste Impulshandlungen® (Paxsg). Es fragt sich, ob man — analog
den von GasTaUT an 60 Patienten mit psychomotorischer Epilepsie
erhobenen Befunden — die paroxysmalen Aggressionen (apathisch-
hypoaktiver?) und die gesteigerte Reizbarkeit (hyperaktiver?) choreati-
scher Patienten auf eine Beteiligung des Nucleus amygdalae am Krank-
heitsprozel beziehen darf.

Reiz- und Ausfallerscheinungen im Bereich der Amygdala- und
Septumkerne konnten sich auch in anderen emotionellen Storungen der
Chorea-Patienten &uBern. Eine ,,paroxysmale Manie* (HuenEs) fand
sich in unserem Material nicht. Die Zusammenhinge zwischen depressiven
Verstimmungszustidnden und somatischen Anfillen, die erotisch-sexu-
ellen Komponenten ,hysterischer Krisen und die Periodizitit von
Eifersuchtsanfillen legen die Frage einer mdglichen Verflochtenheit
»psychogener bzw. ,,psycho-somatischer’ Phanomene mit Funktions-
storungen der genannten Hirnbereiche nahe. Fiir depressiv-dysphorische
oder euphorische Verstimmungen eines Teils der Chorea-Patienten, fiir
psychotische Verhaltensweisen, fiir das im Beginn der Erkrankung wie bei
anderen ,,vorzeitigen Versagenszustinden* manchmal beobachtete Auf-
flackern der Libido, die spatere Impotenz und die schon erwihnten Kreis-
laufstorungen bleibt die Rolle der Amygdala, des Septums oder anderer
limbischer Formationen jedenfalls zu untersuchen. Mit negativen Erfah-
rungen bei temporaler Lobektomie (z.B. PETIT-DUTAILLIS) ist hier wenig
gesagt.

C. Laborbefunde
1. Hirnstromableitungen

P 529 (g Choreabeginn unbestimmt, EEG nach Auftreten tonisch-klonischer
Krampfe im 34. Lebensjahr): 4 Ableitungen o.B.

P 540 (g Chorea mit 27 Jahren, tonische Krampfe mit 30 Jahren, in dieser Zeit
EEG): Occipital, parietal und frontal keine Alpha- sondern nur langsamere Wellen ;
temporal trige und Zwischenwellen.

P 554 (& Choreabeginn und Auftreten tonisch-klonischer Anfélle mit 57 Jahren,
in dieser Zeit EEG): Krampfstromaquivalente und Krampfstrompotentiale.
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P 2757 (3 Chorea, vegetative Anfille und EEG mit 42 Jahren): AusschlieBlich
{(selten auftretende) niedergespannte Wellen: On-off-Reiz ohne jeden Effekt!

P 2767 (@ Chorea seit Kindheit, Fraisen, seit der Menarche tonisch-klonische
Krampfe, mit 38 Jahren EEG): Deutliche Allgemeinverinderungen (occipital
re. starker als 1i.).

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

Das EEG zeigt bei lingerem Verlauf der Chorea deutliche Allgemein-
verinderungen (VogeL, WENDT u. OEPEN). Thre Deutung ist unter
anderem durch das Fehlen systematischer anatomischer Untersuchungen
der ,,reticuliren® Formationen bei der Erbchorea erschwert. Eine tempo-
rale Herdbildung — wie im Falle einer von FramenT u. Mitarb. beschrie-
benen, 20 Jahre nach Beginn einer psychomotorischen Epilepsie ein-
setzenden symptomatischen Chorea — ist nirgends erkennbar, wenn sie
auch wegen des Fehlens mehrfacher (Schlaf-1) Ableitungen nicht sicher
auszuschlieBen ist (P540%). Auch unter den 67 Vergleichsféllen mit
,,psychomotorischer Epilepsie” fanden sich aber 19 ohne temporal lokali-
sierbare Anomalien; in einem weiteren Fall konnte erst nach 8 unauf-
filligen Ableitungen ein temporaler Focus nachgewiesen werden. An
einer solchen ,,fraglichen Temporalgruppe” (AsMONE-MARSAN u. RarL-
STON) zeigt sich, daB psychomotorische Anfille wesentlich von tiefer-
liegenden Hirnstrukturen (mit-)verursacht werden. GasTAUT wertet sogar
den groBten Teil der (interparoxysmalen) Schlifenlappenentladungen als
Ausdruck subtemporaler Storungen.

Im Hinblick auf die von SPIELMEYER betonten Verdnderungen im
Hinterhauptslappen verdienen vielleicht occipitale Anomalien (z.B.
Seitendifferenzen) des Hirnstrombildes Beachtung. Auch das Fehlen der
a-Blockierung beim Augendffnen bei einem Patienten mit beginnender
Chorea und vegetativen Anfillen erscheint bemerkenswert.

2. Hirnsektionen

P 2025 (Q gest. mit 74 Jahren): ... Die Windungen zeigen besonders im. Bereich
der Regio frontalis, supratemporlais und parietalis eine ausgepragte Verschmélerung,
so daB die Furchen weit klaffen. Die Meningen sind hier deutlich verdickt ...
Atrophie der neostridren, pallidédren und thalamischen Kerngruppen . ..

P 2923 (3 gest. mit 57 Jahren): . .. Ungefahr gleichmafBig verteilte Atrophie der
Windungen, besonders am Stirn-, Scheitel und Schlifenlappen sowie in der Gegend
der vorderen Zentralwindung . ..

2714 1,2 (Q gest. mit 45 Jahren): ... Das Ganglienzellbild offenbart einen ubi-
quitiren Untergang oder uncharakteristischen ErkrankungsprozeB von Nervenzellen.
Der Zelluntergang betrifft am stirksten die kleinen Striatumzellen, am wenigsten
die Ammonsformation und den Temporallappen ...

P 80 (3 gest. mit 71 Jahren) Verschmilerung der Stirn- und Schlafenlappen-
windungen, verbunden mit leichter Meningealverdickung ... Auch die Unterhorner
und der I1. Ventrikel sind stark erweitert, der subcallose Fornix beiderseits stark
verschmailert, die Corpora mamillaria verkleinert . ..
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P 2020 (3 gest. mit 47 Jahren): ... Deutliche Verschmilerung der Rinde in
allen Gebieten ... Das Cavum septi pellucidi ist erweitert . ..

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

P 292 (3 gest. mit 17 Jahren): ... Makroskopisch enorme Schrumpfung des
Neostriatum und des Pallidum. Bei schwacher Vergréfierung merkwiirdige fleck-
weise verteilte Degenerationen im Striatum (leichte GefaBinfiltrate). Fast vollstan-
diger Schwund der kleinen und Ausfille unter den groBlen Striatumzellen. Rinde
kaum verdndert. Kleinhirn usw. 0.B. ...L

Uber anfallsbedingte pathoanatomische Verdnderungen meinen
ScrHoLz u. HAGER unter Hinweis auf SPIELMEYER, dal Krampfmuster
,sehr einfach... neben den typischen Befunden der Huntingtonschen
Chorea. .. zn erkennen seien. Die von uns untersuchten Hirnschnitte und
die uns dariiber hinaus bekannt gewordenen Befunde bieten zu dieser
Frage nichts Neues. Die skizzierten Beispiele zeigen aber — was bisher
nicht hervorgehoben wurde — daBl bei der Huntingtonschen Chorea Ver-
anderungen im Bereich der Schldfenlappen und der mit ihnen eng ver-
bundenen Strukturen des limbischen Systems vorkommen. Es gibt an-
dererseits Fille, bei denen der lobus temporalis besser erhalten ist als
andere Regionen. Und schlieBlich sind neben den typischen Verdnderun-
gen (z.B. im Striatum) auch atypische (etwa gefill- bzw. kreislauf-
abhingige) morphologische Anomalien gleicher oder anderer Lokali-
‘sation faBbar ( C. u. 0. Voar; HALLERVORDEN), die an der Anfallsgenese
beteiligh sein und die Art und Akuitét des Krankheitsverlaufes beein-
flussen konnten. Cerebrale Dysgenesien wurden uns nicht bekannt.

D. Korrelationsergebnisse
1. Lokalisation

Bei vorausgehenden Untersuchungen iiber psychiatrische Befunde bei
Patienten mit temporalen Hirntumoren hatten wir geschlechtsdifferente
Beziehungen zwischen Tumorsitz in der rechten oder linken Hemisphére
und der Haufigkeit psychischer Symptome notiert (OEPEN 1962). Bei der
Erbchorea kénnen wir zwar keine tiberzeugenden Beziehungen zwischen
Geschlecht und (mit vorwiegender Lésion einer Hemisphire verbundener)
Haufigkeit psychischer Storungen feststellen. Es kommt aber auch hier
gar nicht selten zu voriibergehenden, manchmal auch zu dauernden
Akzentuierungen des (nicht spiegelbildlich bilateralen) Krankheits-
prozesses in der einen oder anderen Hirphélfte, die sich mit Hilfe neuro-
logischer, radiologischer, elektroencephalographischer und autoptischer
Befunde feststellen lassen.

1 Herrn Prof. Seatz, Herrn Prof. HALLERVORDEN und vielen anderen Kollegen
bin ich fiir ihr freundliches Entgegenkommen bei meiner Befundsammlung und fiir
die Moglichkeit, noch erhaltene Praparate selbst anzusehen, zu besonderem Dank
verpflichtet.
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Die Seitenunterschiede bei tonischen und psychomotorischen An-
fillen, Absencen und vegetativen Krisen mochten wir wegen ihrer zu
kleinen Zahl nicht auswerten. Bei grand-mal-Attacken, Schwindel-
anfillen und paroxysmalen Erregungs- bzw. Aggressionszustinden finden
sich etwa gleich oft Zeichen einer vorwiegenden Schadigung der rechten
oder linken Hemisphire. Demgegeniiber erscheinen die deutlich seiten-
differenten Befunde bei nichtparoxysmalen psychischen Symptomen

Ber neyrologiseth u. radiologisch erkennbarer besonderer Schidigung der
Anfille: linken Hemisphdre | rechien Hemisphare

Paroxysmale Aggression LT TT T T T
SMW)%JE/ 9

Grapd mal .
Tonische Anfille
Psychomol: Anfiile

Absencen
Vegel. Anfille

Fsych. Sympfome:
Angstlichkeit
ARestische folluzinafion
Beeinfrachtigungswahn
Demenz
Depression
Eyphorse

Obsz. Reclen, Schimpfen
Sex. auftd, Verhalten

Abb.1. Anfallsformen und psychische Symptome bei seitendifferenter ProzeBausbreitung der
Huntingtonschen Chorea

beachtenswert: so etwa der Gegensatz zwischen depressiven und euphori-
schen Verstimmungen, zwischen obszénem Reden bzw. Schimpfen und
sexuell abnormem Verhalten, die durchgehende Rechisbetonung einiger
Phinomene, die in einem psychopathologisch verstdndlichen Zusammen-
hang stehen (Angstlichkeit, Beeintrichtigungswahn, Depression, sexuelle
Auffalligkeiten) und schlieBlich die besonders eindrucksvolle Héaufung
von neurologischen Zeichen einer bevorzugten Schadigung der linken
Hemisphiire bei der choreatischen Demenz.

Der letztgenannte Befund erinnert an die Kleistsche Beobachtung einer Beein-
trachtigung der Intelligenz beim Ubergreifen psychomotorischer Storungen auf die
Sprache, an den Hinweis HocrarmMERS auf die Beziehung zwischen choreatischen

Denkstorungen und sensorischer Aphasie und an die Ergebnisse einer Nachunter-
suchung temporal lobektomierter Patienten durch V. MEYER.

2. Alter

Wie die Frequenz und Intfensitdt der Anfille wechseln auch Beginn
und Ende der durch paroxysmale Stérungen charakterisierten Lebens-
bzw. Krankheitsperiode in weiten Grenzen. Die von DAVENPORT erwihnte
Haufigkeit fritbkindlicher Krampfe kénnen wir an Hand unseres Materials
nicht beurteilen; entsprechende anamnestische Angaben sind selten:
es ergibt sich auch kein Anhalt dafiir, daB die in den édlteren Generationen
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unserer Erbchorea-Sippen héufiger als in den jiingeren festzustellende
Sauglingssterblichkeit generell durch Krampfe verursacht wire.

Bei 94 Patienten mit somatischen Anféllen konnte der Zeitpunkt des
ersten Anfalls genau festgelegt werden: Besonders oft beginnen die
Paroxysmen zur Zeit der Pubertdt und des Klimakteriums, d.h. in den
kritischen Phasen des Beginns und des Endes der Geschlechtsreife. Dabei
ist aber wieder zu beriicksichtigen, dal die Pubertdt im Durchschnitt
etwas spéter als normal (PaNsk; OrPsN et al.), das Klimakterium — und
zwar auch bei den ménnlichen Patienten — zum Teil erheblich frither als
beim Bevolkerungsdurchschnitt (entsprechend dem ,,vorzeitigen Ver-
sagenszustand) einsetzt. Ein dritter Haufigkeitsgipfel liegt zwischen
dem 30. und 40. Lebensjahr. Die Verhiltnisse erinnern nur zum Teil an
die Altersverteilung der von CoNrAD und von WOLFENSTEIN untersuch-
ten Krampfleiden (etwa bezliglich der Gipfel um das 15. und 35. Lebens-
jahr).

Bei Durchsicht unseres Archiv-Materials fanden sich Berichte tiber
20 Choreapatienten, die ihre ersten Anfélle zur Zeit der Pubertét hatten.
Von dieser Gruppe konnte jedoch in der vorgelegten Untersuchung nur
ein Teil berticksichtigt werden, da nicht fiir alle Kranken bewiesen werden
konnte, daBl es sich um eine erbliche Chorea handelt. Zwei Huntington-
Patienten haben von ihrer (gemeinsamen) nicht-choreatischen Mutter
eine ,,genuine Epilepsie* ererbt; die Anfélle sistterien mehrere Jahre vor
Beginn der Chorea. In drei Fillen der gleichen Altersgruppe, die auller
choreatischen Symptomen Schwachsinn und tonisch-klonische Krimpfe
zeigten, konnte weder Chorea noch Epilepsie in der Verwandtschaft fest-
gestellt werden; aber die (gemeinsamen) Eltern waren Vetter und Base.
Auch in drei weiteren Fillen, bei denen erste tonisch-klonische Anfille
zwischen dem 10. und 20. Lebensjahr beobachtet wurden, bestand
Schwachsinn; zwei davon stammen aus sicheren Huntington-Familien
ohne erkennbare Belastung mit Epilepsie. Die iibrigen Anfallsleiden
jugendlicher Huntington-Patienten zeigen zum Teil nicht das Bild reiner
tonisch-klonischer Krimpfe sondern haben oft einen iiberwiegend toni-
schen oder kompliziert ,subcorticalen’ Charakter. Sie sind mehrfach
mit einem versteifenden Verlauf der Krankheit kombiniert. Weder ist es
aber so, daB alle jugendlichen Anfalls-Patienten mit Huntingtonscher
Chorea ein hyperton-hypokinetisches Syndrom zeigen, noch fehlen der-
artige Phianomene bei der choreatischen ,,Spétepilepsie®.

Differenziert man die einzelnen Anfallsarten, so zeigt sich, daBl grand-
mal-Attacken in jeder Altersstufe (unter Andeutung der genannten
Gipfel) etwa gleich héufig auftreten. Schwindelanfille zeigen eine mit
steigendem Alter vom 25.—50. Lebensjahr zunehmende Frequenz,
wahrend Absencen hauptsichlich in der Zeit um die Pubertét erscheinen
und visceromotorische oder -sensorische Krisen erst zwischen dem 30. und
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50. Lebensjahr eine Rolle spielen. Rein tonische Krimpfe wurden vom
20.—55. Lebensjahr, rein psychomotorische erstmals mit 30 und noch mit
70 Jahren beobachtet. Diese Differenzen erinnern an die allgemeine
Hiufung psychomotorischer Anfélle im mittleren Lebensalter (NIEDER-
MEYER) wie auch an die bei Residualepilepsien (J. E. MEYER) mit steigen-
dem Alter festgestellte Zunahme psychomotorischer Krisen.

In allen Altersstufen findet man Beispiele fiir traumatisch (mit-)
bedingte Anfille. Selbst wenn solche anamnestischen Hinweise zahlreicher
wiren, kénnte die Mehrzahl der Paroxysmen aber nicht durch vorauf-
gehende (auch perinatale und frithkindliche) Kopftraumen erklirt werden;
denn es ist unwahrscheinlich, daB jede Hirnnarbe und ,,incisural sclerosis®
Anfille verursacht (Scmorz). Uber disponierende, auslésende oder ver-
schlimmernde Einflisse im Einzelfall ist damit natirlich wenig gesagt.

20 Anfallsbeginn nach
Anfallsbeginn vor Erkrankung
Erkrankung an Chorea 7 an Chorea
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Abb. 2. Differenz zwischen Erkrankungsalter und Anfallsbeginn bei Huntingtonscher Chorea

Ein wichtiger pathogenetischer Hinweis ergibt sich dagegen aus dem
Vergleich zwischen Erkrankungsalter und Anfallsbeginn: Erste Anfille
konnen sich zwar schon etwa 40 Jahre vor Ausbruch der Chorea und noch
rund 30 Jahre nach Krankheitsbeginn bemerkbar machen; die meisten
treten aber um die Zeit des Choreabeginns auf. Man dar{ daraus wohl auf
die Wirksamkeit einer ,,vegetativen Labilisierung®’ (SeLBACH) und anderer
Faktoren schlielen, die dem choreatischen ProzeB und der Genese dieser
Anfille gemeinsam sind.

3. Geschlecht

Zwischen den Geschlechtern (563, 509) deuten sich folgende Unter-
schiede an: Bei Frauen treten erste Anfille hiufiger in der Pubertét als in
anderen Altersstufen auf; mit zunehmendem Alter werden sie immer
seltener. Bei Mannern steigen dagegen die Gipfel des hdufigsten Anfalls-
beginns von der Pubertét tiber die 30er Jahre bis zum Ende des 5. De-
zenniums immer hoher an. Die gleiche Geschlechtsdifferenz zeigt sich

Arch. Psychiat, Nervenkr., Bd. 204 17
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beim Vergleich des Choreabeginns unserer Patienten und Patientinnen
mit somatischen Paroxysmen: die Frauen erkranken am hiufigsten um
das 30. Lebensjahr, in den folgenden Jahren immer seltener; die Manner
erreichen einen ersten Haufigkeitsgipfel mit 35 Jahren, den hochsten aber
erst mit 45 Jahren.

Das Sterbealter zeigt eine andere Tendenz: Es liegt bei ménnlichen
Kranken mit Anfillen hdufiger als bei weiblichen schon um das 25. Lebens-
jahr; die meisten Todesfélle sind bei den Ménnern um das 40. Jahr zu ver-
zeichnen. Die Haufigkeit der Todesfélle bei den Patientinnen nimmt da-
gegen bis zum 50. Lebensjahr zu und erst danach — langsamer als bei
Ménnern — wieder ab.

Schwindelanfille treten mit zunehmendem Alter, besonders um das
50. Lebensjahr, 6fter bei Mannern als bei Frauen auf. Der 50-Jahres-
gipfel der tonisch-klonischen Krampfe ist auch nur bei den ménnlichen
Patienten zu erkennen. Rein tonische Anfille wurden nur bei einem jiin-
geren Mann gegeniiber 5 Frauen, psychomotorische dagegen auBer bei
2 Frauen bei 11 Ménnern mittleren und héheren Alters beobachtet.

Zusammenfassung

1. Infolge einer relativ niedrigen Frequenz der Huntingtonschen
Chorea in der deutschen Bevolkerung! und der Seltenheit anfallsartiger
Storungen bei Choreatikern? kommen paroxysmale Anomalien dieser
Kranken dem einzelnen Beobachter nicht hiufig zu Gesicht. Bei einer
orientierenden Untersuchung der Vererbung und Pathogenese verschie-
dener Sonderformen der Erbchorea fanden sich unter 3443 auswertbaren
Fillen der Wendtschen Sammlung 304mal (~10°,) Angaben iiber
paroxysmale Storungen; 240mal (~ 7%/;) waren diese Stérungen defi-
nierbar: 106 (~89/,) litten an anfallsartigen ,,somatischen Anomalien,
die tibrigen Paroxysmen waren ,,psychischer’ Natur.

2. Die Art der anfallsartigen korperlichen Phianomene 146t sich ge-
nauer definieren : Tonisch-klonische Anfille wurden in ~ 479/ dieser 106
Fille beobachtet; aber nur in ~ 149/, handelte es sich um einen reinen
grand-mal-Typ. AusschlieBlich tonische Krampfe oder psycho-motorische
Automatismen zeigten sich in ~ 59/, Bei ~ 51/, dieser Kranken traten
tonisch-klonische, tonische und psychomotorische, vegetative und
psychische Anfallssymptome miteinander oder abwechselnd auf. Vege-
tative Krisen fanden sich bei ~ 659/, der somatischen Paroxysmen.
Motorische oder sensibel-sensorische Herdanfille (einschlieBlich der
,,Uncinate-Fits**) sowie narkoleptische Phinomene fehlen. Uber Absen-
cen wird in ~ 5%/, der Fille berichtet. Die psychischen Paroxysmen be-

1 Pansm: 0,428 —1,107%/yy,.
2 BNTRES: ~ 19/y; PaNsE: ~ 10%,. Die unterschiedliche Schétzung resultiert
wohl aus der Verschiedenheit des Anfalls-Begriffes und des Untersuchungsgutes.



Paroxysmale Storungen bei der Hunfingtonschen Chorea 259

stehen auller in Didmmerzustinden, ,,hysterischen® Krisen und ,,Erleb-
nisanféllen’ in ,,jihen affektiven Schwankungen® und ,affektiv aus-
geldsten Impulshandlungen®.

3. In keinem Fall wurden bei einem Ubertrager der Huntington-
schen Chorea paroxysmale Storungen ohne (zeitlich damit mehr oder
weniger eng korrelierte) nicht-paroxysmale Merkmale dieser Krank-
heit beobachtet. — Zwei Choreatiker litten wie ihre nicht-choreatische
Mutter an einer ,,genuinen Epilepsie®. In einigen weiteren Fillen wurden
paroxysmale Stérungen in der Verwandtschaft bekannt, ohne dall man
sich ein Urteil iber den Vererbungs-Modus bilden kann. Auch prozen-
tuale Haufigkeit und Muster, Alters- und Geschlechtsverteilung der
Anfille erlauben nicht, dtiologisch nur an ein Konvergieren des Hunting-
ton-Gens mit einer wie auch immer gearteten Anlage zu epileptischen An-
fallen zu denken.

4. Die in einem Teil der Fille denkbaren perinatalen und frithkind-
lichen Hirnschéden miissen ebenso wie die vor und wihrend der Erkran-
kung erlittenen Kopfunfille und zusétzliche cerebrale Erkrankungen als
peristatische Faktoren beriicksichtigt werden. Die Haufung des ersten
Auftretens paroxysmaler Stérungen um die Zeit des Chorea-Beginns
zeigt aber, daB der choreatische Krankheitsprozell selbst einen wesent-
lichen Einfluf} auf die Ausléosung der Anfélle ausiibt.

5. Aus Anfallsmuster, hirnpathologischen Befunden und elektro-
physiologischen Erfahrungen geht aullerdem hervor, dal auch die Art der
Anfille durch Lokalisation und Intensitidt dieses Prozesses (dhnlich wie
durch nicht-choreatische Struktur- und Funktionsanomalien) beeinflu3t
wird. Besondere Beachtung verdienen dabei pararhinale (limbische), di-
und metencephale Formationen.

6. Erlebnis- und Verhaltensstérangen sind zum Teil eng mit soma-
tischen Paroxysmen verkniipft. Bei der Entstehung nicht-paroxysmaler
psychischer Anomalien choreatischer Anfalls-Patientenscheint der Prozef3-
ausbreitung in der rechten und linken Hemisphére eine unterschiedliche
Bedeutung zuzukommen.
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