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Vorwort.

Die nachfolgende Darstellung behandelt einen Abschnitt aus dem groBen
Kreise der erblichen Nervenleiden. Mein urspriinglicher Plan, auf Grund er-
schopfender kritischer Sichtung des Schrifttums und eigener Forschung in einer
umfassenden Monographie das ganze Gebiet zu behandeln, das ich in meinem
Innsbrucker Referat 1924 aus der Vogelschau beleuchtet habe, und so eine
spezielle Ursachenlehre dieser Erkrankungen zu bringen, hat sich aus verschie-
denen Griinden nicht verwirklichen lassen. Ich mufl ihn daher etappenweise
zur Ausfithrung bringen.

Miinster i. W. im Dezember 1927.
F. Kehrer.
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Einleitung.

Wie ich an anderer Stelle! dargelegt habe, lassen sich aus den Krankheitsfillen,
welche auf solchen vorwiegend erblichen Verbildungen der Keimanlage beruhen,
die sich ausschliefllich oder vorzugsweise am Zentralnervensystem auswirken,
nur Typen, keine Krankheitseinheiten herausheben. Zwischen den am hiufigsten
vertretenen Typen, welche nach dem hervorstechendsten Symptom bezeichnet
werden und als ,,Krankheiten* gelten, gibt es sowohl zahlreiche flieBende Uber-
ginge als auch Kuppelungen; und nur soviel kann vorldufig als gesichert gelten,
daBl nicht alle denkbaren Zwischen- und Mischformen vorkommen. Daher
wird es meines Erachtens die Aufgabe der nichsten Zukunft sein miissen, ein
System der (wie ich es genannt habe) Lieblingsverbindungen zu schaffen, aus
dem auch, wie Negativ aus Positiv, abzulesen ist, in welchem Mafle bestimmte
Typen sich gegenseitig ausschlieen. Solange wir selbst dariiber noch im Un-
klaren sind, ob das, was wir als erbliche Nervenleiden — mutatis mutandis gilt
dies ja auch von den Seelenleiden! — origindr oder symptomatisch ist, d.h.
ob die Wurzeln dieser Krankheitsbilder wirklich in urspriinglich fehlerhaften
Anlagen des Zentralnervensystems liegen oder aber anderer Systeme des Orga-
nismus — etwa bestimmter innerer Driisen —, welche sich nur mit Vorliebe an
jenem auswirken und damit das duflere Bild beherrschen, kénnen wir ruhig die
vorwiegend nach den Erscheinungsgebieten jahrzehntelanger Arbeit von der
Neurologie herausgearbeiteten Typen zu Ausgangs- bzw. Orientierungspunkten
nehmen. Nur darf kiinftighin die Betrachtung nicht wie bisher sich allein von
dem Ehrgeiz beherrschen lassen, durchgehend nachzuweisen, daBl auch in der
Pathologie die Mendelschen Vererbungsregeln gelten, oder gar in dem Erfah-
rungsmaterial beharrlich iibersehen, was sich diesen Regeln nicht figen will.
Im Gegenteil wird man von den Krankheitsfillen ausgehend, die zur Beob-
achtung des einzelnen Forschers kommen und ein bestimmtes ,,Vordergrund-
syndrom® zeigen, kiinftighin mit gleicher Gewissenhaftigkeit danach suchen
miissen, welche anderen neurologischen und nicht-neurologischen Erscheinungs-
formen bei jedem dieser Kranken und seinen Blutsverwandten vorkommen.
Diese, wenn man so will, symptomatologisch-genealogische Strukturanalyse soll die
Vorarbeit zur Aufstellung eines natiirlichen Systems erblicher Typen in der Neuro-
logie bilden. An welchem Punkt dieses Arbeitsfelds der Einzelne beginnt, ist
an sich gleichgiiltig.

Wenn ich im folgenden aus dem Kranz der neurologischen Syndrome zuerst
das choreatische herausgreife, so geschieht es einmal, weil wir in ihm eines der
praktisch wichtigsten zu erblicken haben, und zum anderen, weil gerade die

1 Dtsch. Zeitschr, f. Nervenheilk, 82, 9. 1924,
Kehrer, Erblichkeitskreis I. 1



2 Einleitung.

Huntingtonsche Choreal wegen ihrer besonders durchsichtigen Erblichkeit am
ehesten der Gefahr ausgesetzt ist, ,,im Prokrustesbett des Mendelismus*“ (Mar-
tius) vergewaltigt zu werden und so fiir die dtiologische Forschung zu erstarren.
Aus solchen Erwiigungen heraus beschriinke ich mich auch seit Jahren nicht dar-
auf, den Abwandlungen des choreatischen Bildes innerhalb einwandfreier ,,Hun-
tington-Familien nachzugehen, sondern auch zu untersuchen, welche Rolle dem
Erblichkeitsfaktor in der Ursachenformel akuter wie chronischer Choreazustinde
zukommt, die in ungewdéhnlichen Lebensaltern oder im Verbande mit anderen
neurotropen Schiidigungen auftreten. Seit langem leitet mich der Gedanke, da
das #tiologische Bemiihen, die Mehr- bis Vielartigkeit der wrsdchlichen Krdfte, welche
fast in jedem Krankheitsfalle wie in einem System wvon Parallelogrammen wirk-
sam sind, aufzudecken, sich fir die Neurologie nicht weniger fruchtbar erweisen
wird, als die ,, Strukturanalyse® in der Psychopathologie. Ich hoffe, daB die nach-
folgende Darstellung einen entscheidenden Beitrag zu der allgemeinen Erkennt-
nis bilden wird, daB auch in der Neurologie nur die engste Zusammenarbeit von
Klinik, Genealogie und Histopathologie in der Atiologie die Entscheidung bringen
kann, da nur die Synopse ihrer Ergebnisse von der Bilderscheinung zum Er-
scheinungsgrund und von da zu den Grundursachen fihrt.

Geht man von diesem Gesichtspunkte aus an das choreatische Syndrom
heran, so zeigt sich, daB selbst bis in die jiingste Zeit hinein die Neigung besteht,
statt im Sinne solch ,,mehrgliedriger Atiologie** zu denken, scheuklappenhaft
jeweils nur eine Art ursidchlicher Krifte zu beriicksichtigen. Noch immer gibt
es Forscher, die nur das entweder-oder von endogen-exogen kennen, obwohl
allméhlich doch soviel klar geworden sein sollte, daB ,,endogen’ und ,,exogen
sich nicht ausschliefen, sondern vielmehr stets im Verhéltnis umgekehrter Pro-
portionalitidt zueinander stehenz.

1 Wollten wir ganz korrekt sein, miilten wir kiinftighin immer statt ,,Hunting-
tonsche Chorea* ,,Huntingtonscher Typenkreis® sagen. Da mir aus den dargelegten
Griinden die Bezeichnung ,,Huntingtonsche Krankheit (Ent res) nicht richtig erscheint,
behalte ich statt dieser neuen Bezeichnungen die alt eingebiirgerte bei.

2 Ich darf darauf hinweisen, dafl ich mich um die Darlegung dieser Tatsache in der
Monographie: Veranlagung zu Seeclenstérungen (1924) ebenso bemiiht habe wie in meinem
Referat iiber die erblichen Nervenleiden (1924).



1. Rolle der ,,Infektion*.

Uberblickt man die dtiologischen Angaben der Autoren, so findet man immer
wieder die Neigung, alle choreatischen Fille, bei denen von den Kranken das
Auftreten gleichférmiger Erkrankungsfille in der Familie nicht angegeben wird,
unter Verkennung ihrer anamnestischen Unzuverlissigkeit glattweg auf irgend-
eine nicht-erbliche und zwar zumeist ,,infektiose‘‘ Ursache zuriickzufithren. Auf-
gabe einer vorurteilsfreien Atiologie ist es aber, in jedem wissenschaftlich ver-
werteten Krankheitsfalle eine mdoglichst erschépfende Bilanz der ursdchlichen
Faktoren aufzustellen. Mag auch z. B. eine irgendwie spezifische Infekiion die
conditio sine qua non fiir die iiberwiegende Mehrzahl der Fille, die man seit lan-
gem der Chorea minor einreiht, und vielleicht fiir manche Fille von rezidivierender
oder gar chronischer Chorea sein, so ist doch zu beriicksichtigen, daf die Annahme
einer solchen Infektion, ja eventuell der gelegentliche Nachweis von Staphylo-
oder Streptokokken im stromenden Blute (Cramer-T6bben?, F.H.Lewy2u.A,)
uns noch keine Erkldrung dafiir liefert, warum von der groflen Zahl derartig An-
gesteckter nur ein geringer Teil auf neurologischem Gebiete das Bild der Chorea
bietet. Ich meine, wir miissen auch in solchen Fillen eine eigenartige 6rtliche oder
wie sonst geartete Anlage, etwa des Gefalsystems und vielleicht besonders seines
Hirnabschnittes annehmen, wie sie in dieser Weise nicht bei allen Menschen und
auch nicht bei allen Jugendlichen vorhanden ist, und auf Erblichkeit somit
wenigstens stark verddchtig erscheint. Aus der Tabes- Paralyse-Forschung wissen
wir ja zur Geniige, wie wenig mit dem Nachweis der Krankheitserreger allein
getan ist. So ergibt sich die Notwendigkeit, auch in solchen Fillen, in denen ein
Infekt iiberwiegend wahrscheinlich gemacht oder sicher gestellt ist, nach der
gesamten erblichen Anlage des Befallenen zu forschen, zum wenigsten um fest-
stellen zu konnen, ob diese irgendwelche Anhaltspunkte dafir ergibt, warum
bei einem solchen Menschen nach einem solchen Infekt gerade das Bild der
Chorea zustande kommt. TUmgekehrt diirfen natiirlich auch bei denjenigen
Fillen, bei denen gleichartige Erblichkeit sichergestellt ist, von auflen kommende
Schéadigungen, etwa als auslésende Reize oder Verstdrkungsursachen, nicht
iibersehen oder ibergangen werden. Beide Untersuchungsrichtungen: die bak-
teriologische bzw. toxologische wie die genealogische, miissen sich ergéinzen. Leider
erweisen sich die Zusammenhénge um so verwickelter, je vorurteilsloser wir an die
Wirklichkeit herantreten, und vor allem je mehr die Annahme an Boden gewinnt,
daf3 sehr viele, vielleicht alle Storungen der Funktionsabldufe im Organismus,
die man vorwiegend auf exogene Schidigungen seines auBercerebralen Teiles

1 Monatsschr. f. Psychiatrie u. Neurol. 18, 146, 1905,
2 Verhandl. d. Ges. dtsch. Nervenirzte 1926, 202.

1*



4 Anamnese bei Huntingtonscher Krankheit.

bzw. auf Infekte zuriickfiihrt, d. h. mancherlei Symptome der inneren Klinik,
gelegentlich einmal durch andersartige Schiddigungen hervorgerufen werden,
welche zuerst deren Zentren im Palaeencephalon betreffen. Ich nenne nur Fieber,
Schweile, Stoffwechselstorungen, ,rheumatoide’ Schmerzen, ,nervose” Herz-
storungen u. dgl. So darf iiber die Moglichkeit nicht hinweggesehen werden,
daB Symptome, die man bisher als unmittelbare Reaktionen des Organismus
auf von auBen eingedrungene Krankheitserreger aufgefat hat, in Wirklichkeit
Reaktionen einer abnormen Konstitution auf andere Reize oder autochthone
Anfille wie etwa bei Gicht, Migréne, eventuell auch echter Epilepsie sind oder aber
die erste AuBerung des erblichen Degenerationsprozesses darstellen, sei es, dafl
dieser auch ohne die duBere Einwirkung zum Durchbruch gekommen wére, sei es,
daB er dadurch nur geweckt wurde.

Zu einer endgiiltigen Klarheit iiber die tatsichlichen Zusammenhinge wire
nur zu gelangen, wenn an Hand groBer Reihen von Fallen die Gegenprobe an-
gestellt wiirde, inwieweit bei den durch einen spezifischen Erblichkeitsgang sicher-
gestellten hereditdren Fillen auch &uflere Ursachen eine Rolle spielen, und um-
gekehrt wie oft bei den Féllen mit positivem bakteriologischem Befund eine ent-
sprechende Erbanlage zugrunde liegt. Wenn man beriicksichtigt, wie oft von
dlteren Forschern, aber auch noch bis in die jiingste Zeit hinein, die Erblichkeit
bei Huntingtonscher Chorea abgelehnt wurde, weil der betreffende Kranke
das Vorkommen gleicher oder dhnlicher Fille in seiner Familie nicht bejahte oder
sogar bestritt, das sich bei genauerer Nachforschung einwandfrei herausstellte,
so muf} verlangt werden, dafl man sich auch bei denjenigen chronischen Chorea-
fillen, bei denen das Vorliegen eines Infektes wahrscheinlich gemacht oder
sichergestellt ist, nicht mit der (,,subjektiven‘) Anamnese des Kranken begniigt,
sondern griindliche zeugenméiBige (,,0bjektive’‘) Familienerhebungen anstellt und
deren Ergebnisse verdffentlicht.

2. Anamnese bei Huntingtonscher Krankheit.

Bedauerlicherweise sind die von Entres! und mir2 eingehend dargelegten
Griinde, welche auch bei Féllen sicher hereditidrer chronischer Chorea zu einer
Verkennung der Erblichkeit fithren, auch den Neurologen und Psychiatern nicht
allgemein bekannt. Noch immer kann man etwa lesen, Erblichkeit und damit
die Diagnose einer Huntingtonschen Chorea sei wegen des fehlenden Nach-
weises direkter gleichartiger Belastung auszuschlieBen, oder man ist sich dariiber
gar nicht klar, da man sich iiber diese Frage zu wissenschaftlichem Zwecke
eigentlich nur &ufern sollte, wenn man sich ernstlich um eine objektive Familien-
geschichte bemiiht hat. Leider mufl gesagt werden, dafl in dieser Beziehung
nicht-medizinische Gewéhrsleute (Pfarrer, Lehrer usw.) oft einsichtiger verfahren
als selbst Fachirzte. Es ist erstaunlich, daf man sich z. B. zufrieden gibt, wenn
man festgestellt hat, dal bei dem einen Elter solcher Kranken und dessen Vor-
fahren nichts Krankhaftes zu ermitteln ist. Es seien daher jene Griinde hier noch
einmal aufgezahlt:

1 Monogr. a. d. Gesamtgeb. d. Neurol. u. Psychiatrie 27, 116 ff, 1921.
2 a.a. 0,



Anamnese bei Huntingtonscher Krankheit. 5

1. Man unterldfit die Erhebung einer objektiven Familiengeschichte:

a) aus Bequemlichkeit;

b) aus Verkennung der Unzuverldssigkeit der subjekiiven Anamnese,

c) weil irgendeine exogene Ursache (Infektion, Intoxikation oder Trauma)
sich anamnestisch vordringt oder klinische Anhaltspunkte fiir deren Wirk-
samkeit vorliegen. Hierbei iibersieht man aber, daf auch Huntington-Kandi-
daten solche Schidigungen nicht blof genau so gut erleiden kénnen wie weniger
Belastete, sondern sie, wie gezeigt werden wird, leichter erwerben als der Durch-
schnittsmensch

2. man tubersieht die ,,formes frustes des choreatischen Syndroms;

3. man 148t verwandte Bewegungsstérungen wie myoklonische oder ticartige
Erscheinungen oder die Versteifung oder die psychischen Abweichungen oder
die spéter noch zu besprechenden choreatischen Aquivalente wie epileptiforme
Syndrome, Paraesthesien und pseudo-rheumatische Hyperalgesien aufler acht;

4. der ,,Huntington-Kandidat* stirbt vor dem Lebensalter, in welchem schick-
salsmiBig die Erkrankung deutlich wiirde, infolge Unfall oder anderweitiger
Krankheit;

5. die ,,Huntington-Kandidaten werden infolge zu kleiner Kinderzahl inner-
halb der betreffenden Generation sozusagen nicht geboren.

Moglicherweise kommt 6. in Betracht, daf die dominant vererbte Anlage eine
so geringe Durchschlagskraft zeigt, daf sie erst durch spezifische exogene Schi-
digungen manifest gemacht wird.

Ein nicht selten gemachter Denkfehler ist schlieBlich der, daf man Fille,
welche eine symptomatologisch oder verlaufsméfBig neuartige Variation eines
choreatischen Zustands aufweisen, und bei denen eine mangelhafte Familien-
forschung keine gleichartige Erblichkeit aufgedeckt hat, als Huntingtonsche
Chorea bezeichnet und nun von einer neuartigen Ausprigung der Huntington-
schen Krankheit spricht, ohne sich klar zu machen, dafl diese Form der Erblich-
keit heutzutage zu den unerlafllichen Kennzeichen derselben gehort.

Besonders lehrreich sind in dieser Beziehung die Félle von Jakob?, F. Stern2
und der von mir aufgestellte Stammbaum Emanuel. Jakob ordnet die von
ihm anatomisch untersuchten 5 Félle mit chronisch-progressiver Chorea nach
einem selbstgewéhlten dtiologischen Gesichtspunkte in drei Gruppen: 1. ,mit
nachgewiesener Vererbung*, 2. ,,ohne nachgewiesene Vererbung®, 3. ,,nach Ge-
lenkrheumatismus‘‘, ein3. Hier finden wir also neben der Erblichkeit dieselbe
nosologische GréBe zu einem mafigebenden Faktor gemacht, die von jeher als
die entscheidende der Chorea minor gilt! Aber Jakob fand weder in der Art
noch in der Ausbreitung des histopathologischen Prozesses einen eindeutigen
Unterschied zwischen seinen 5 Fillen. C. und O. Vogt+ wiederum legen ihrer

1 Monogr. a. d. Gesamtgeb. d. Neurol. u. Psychiatrie 37, 51ff, 1923,

2 Arch. f. Psychiatrie u. Nervenkrankh. 63, 41. '

3 Diese Einteilung ist heuristisch wertvoller als die von Bostroem (Monogr. a. d.
Gesamtgeb. d. Neurol. u. Psychiatrie 83, 47. 1921/22), der vorgeschlagen hat, simtliche
Spatformen der Chorea als ,,Chorea chronica progressiva‘ zu bezeichnen, und darunter
die wenigen Fille, in denen das Leiden familisr auftrete, als Untergruppe ,,Huntington*
einzubegreifen,

4 Journ. f. Psychol. u. Neurol. 25, 704, 1920,



6 Anamnese bei Huntingtonscher Krankheit.

Einteilung das topische Prinzip zugrunde, und suchen damit die dtiologischen Er-
mittelungen in Ubereinstimmung zu bringen. Wenn man die Fille vergleicht,
die sie einerseits in der Gruppe des ,,isolierten état fibreux‘, andererseits in
der des ,,mit typischer GroBhirnerkrankung verbundenen état fibreux‘ unter-
bringen, so ist es reiner Zufall, dal bei einzelnen Fillen der 2. Gruppe Erblichkeit
bekannt war, beim Rest aber ebensowenig wie bei denjenigen der 1. Gruppe. Ihre
epikritische Bemerkung: ,,Die Vererbung scheint fiir das Krankheitsbild® (sc.
der Huntingtonschen Chorea) ,,nicht unbedingt Voraussetzung zu sein*‘, muf
dahin berichtigt werden, dal sie manchmal nicht ohne weiteres zutage tritt
und daBl der mangelnde Nachweis derselben bei ungeniigender Nachforschung
nicht dagegen spricht, dall ein Fall von progressiver chronischer Chorea mit
Demenz eine Huntingtonsche ,,Krankheit hat. Denn in ihren Fillen standen
gerade die genealogischen Ermittelungen entweder ganz aus oder waren sehr
unvollstdndig. Wenn man beriicksichtigt, dall Davenport! in seiner groflen
Sippe mit einwandfreier Huntingtonscher Krankheit einen ,,Biotypus® fand,
der sich gerade durch Ausbleiben geistiger Stérungen auszeichnete, so kann wohl
kein Zweifel bestehen, dall Vogts erste Gruppe, die sie auch als eine ,,mit un-
bekannter Atiologie* kennzeichnen, diesem Typus zugehort, d. h. also Erblich-
keit auch bei ihr nachgewiesen worden wire, wenn man griindlich danach ge-
forscht hitte. Ahnliches gilt nun von den soeben erwihnten 5 Fillen vonJakob.
Von denjenigen unter ihnen, in welchen Erblichkeit nicht nachgewiesen werden
konnte, war einmal iiberhaupt keine objektive Anamnese vorhanden, einmal
die Familiengeschichte ganz unzureichend und in dem dritten Falle (Fall I1T
Kemnitz) ergab die spitere Nachforschung durch Meggendorfer2, daf die
Mutter, eine Mutterschwester, eine Schwester und zwei T6chter an ausgespro-
chener Huntingtonscher Chorea, 3 Kinder an Chorea verwandten Stérungen
litten. Weiterhin lie8 sich in drei von F. Stern anatomisch genau untersuchten
Féllen chronisch-progressiver Chorea grundsitzlich auch hinsichtlich der Glia-
reaktionen derselbe histologische und &rtliche Prozell nachweisen wie bei ein-
wandfrei erblicher Huntingtonscher Chorea, obwohl die Kranken selbst das
Vorkommen gleichformiger Leiden in der Familie bestritten und zwei derselben
sie auf gelenkrheumatische Affektionen zuriickfithrten. Aber Stern betont eben
selbst ausdricklich den Mangel genealogischer Nachforschungen bei seinen
Fillen und er glaubt? bestimmt, dafl man zum wenigsten bei der einen dieser
Patientinnen, bei welcher die Chorea angeblich nach Gelenkrheumatismus mit
Herzklappenfehler ausbrach, in der Ascendenz auf einen gleichen Fall stofen
miifte (s. S.7!), und daB eine Infektion, wenn sie, was nach dem Befunde am
Herzen nicht wahrscheinlich war, wirklich stattgehabt hatte, nur den Keim zur
Auswirkung gebracht habe.

Wir diirfen in diesem Zusammenhang nicht die Anschauung von F.H. Lewy+4
verschweigen, wonach abgesehen von der Starke und Ausbreitung des Prozesses
— Intaktheit der Zellen des Pallidum bei der ,,nicht hereditdren Chorea‘‘ — die

1 Proc. of the nat. acad. of sciences (U. S. A.) 1 [5], 283. 1915.

2 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 92, 655. 1924,

3 nach brieflicher Mitteilung.

4 Zeitschr, f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 85, 633. 1923 u. Dtsch. Zeitschr. f. Nerven-
heilk, 16. J.-V. 202. 1926.



Huntingtonsche Chorea und ,,Rheumatismus. 7

erbliche von der nicht erblichen (andererseits auch von der durch Arteriofibrose
bedingten) chronisch-progressiven Chorea anatomisch scharf unterschieden sei.
Nach Lewy kommt es bei letzterer nie zur herdformigen und zwar im Umkreis
um die GefidBe erfolgenden Anordnung der Zellatrophien und zur Gliafasernarbe
im Neostriatum; die gleichmaBige Ausbreitung dieser Vorgéinge und das Fort-
bestehen des Astrocytenstadiums in den verschiedenen Krankheitsstadien stellt
nach ihm geradezu ein differentialdiagnostisches Kennzeichen dieser gegeniiber
den ,,nicht hereditdren, chronisch progressiven‘ Féllen dar. Dagegen muf} aber
zunichst geltend gemacht werden, daf Lewy nichts von griindlichen genealo-
gischen Nachforschungen bei seinen Fillen in dem heutzutage zu fordernden
Umfange berichtet hat. Andererseits gewinnt man auf Grund seiner Schilde-
rung nicht den Eindruck eines wesentlichen, sondern vielmehr den eines quan-
titativen Unterschiedes; vor allem aber hat Jakob diesen Unterschied nicht
bestétigen kénnen, insofern gerade einer der zwei (seiner oben erwidhnten fiinf)
Fille, in denen er eine stéirkere gliése Faserbildung antraf, gleichartige Erblich-
keit aufwies. Wenn weiterhin Lewy von seinen drei Fillen ,,chronisch-progres-
siver nicht hereditarer Chorea** angibt, da8 sie in den 40er und 50er Jahren er-
krankten und der eine psychisch vollkommen normal gewesen sei, so zweifle ich
nicht, daB es sich hier um Kranke handelte, die einer Huntington-Sippe angehorten,
nur daB es sich um einen der differenten Biotypen handelte, deren Nachweis wir
Davenport verdanken.

Davenport fand bekanntlich in vier groen Familien, welche von sechs im 17, Jahr-
hundert nach Amerika eingewanderten Personen abstammten, von denen wahrscheinlich
drei Briider waren, vier verschiedene ,,Biotypen‘: bei zweien fehlte entweder der psychische

Verfall oder die choreatische Stérung, die zwei anderen waren durch Ausbleiben der
Progression oder ungewdhnlich friihen Manifestationsbeginn der Erkrankung ausgezeichnet.

3. Huntingtonsche Chorea und ,,Rheumatismus®.

Ofters wurde, wie gesagt, in hereditir scheinbar negativen Fillen vom Kran-
ken selbst ein zeitlicher Zusammenhang mit Gelenkrheumatismus behauptet. Ge-
rade Sterns Fall 1, von dem Lewy ausdriicklich angibt, daB sein anatomischer
Befund genau derselbe sei, wie bei seinen drei Féllen nicht hereditérer chroni-
scher Chorea, betrifft die oben erwiahnte Kranke, von der Stern meint, daf} sich
bei griindlicher Nachforschung seine erbliche Bedingtheit herausgestellt haben
wiirde.

Ich habe diese nachzuholen versucht, leider ist das Ergebnis sehr spirlich ausgefallen:
Uber die Eltern und deren Vorfahren konnten Pfarr- und Gemeindebehorde der Heimat
nichts Naheres angeben, iiber den einzigen Bruder nur das, da er mit seiner Ehefrau, die
einer Sekte angehorte, in religiosen Wahnsinn verfiel — die Polizei schrieb von ihm: ,,Gott
weil}, wo er ein Ende genommen hat‘; der einzige Neffe des Vaters der Probandin und
seine Nachkommen werden als gesund bezeichnet; ein Vetter der Probandin leugnet die
Verwandtschaft mit ihr,

Im Falle 3 Sterns aber, von dem dieser — offenbar auf Grund der Angabe der
Patientin, daf sie als Kind Schmerzen in allen Gelenken gehabt habe — sagt, es
sei wahrscheinlich eine gelenkrheumatische Affektion der Entwicklung der Zuk-
kungen vorangegangen, konnte ich! nachtriglich nachweisen, dafl eine ihrer
2 Schwestern, die 1880 geborene O. W. (2 Geschwister sollen an Grippe gestorben

1 mit Hilfe von Herrn Dr. H. Korbsch.
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sein) wegen typischer, seit dem 42. Lebensjahre deutlicher Huntingtonscher
Chorea (im November 1924) in die Kieler Klinik aufgenommen worden ist, und
daB ihr Vater vor seinem Tode im 50. Lebensjahre wenigstens 3 Jahre lang ,,heftig
mit Kopf und Armen schiittelte und gar nicht mehr stillsitzen konnte. Von
einem Gelenkrheumatismus dieser Schwester enthilt die objektive oder subjek-
tive Krankheitsgeschichte nichts und am Herzen fand sich nur Unreinheit des
1. Tons an der Spitze bei regelméBigem, kraftigem Puls von 64 Schligen. Wohl
aber klagte diese Kranke zu Beginn des Leidens iiber zeitweise auftretende
starke Kopfschmerzen. Sie hatte, 1918 von den Bolschewisten aus RuBlland ver-
trieben, noch bis zu ihrem 40. Jahre Landarbeiten verrichtet und ihr Leiden
wurde erst bekannt, als sie damals die Uberfahrt zu ihrem seit 1913 in Amerika
lebenden Manne machen wollte. Daf es sich also um eine Huntington-Familie
handelt, kann danach nicht zweifelhaft sein.

Angesichts dieser Sachlage wird man der eigenen Angabe derartiger Kranker
tiber einen fritheren Gelenkrheumatismus kiinftighin mit groBerem Mitrauen
begegnen miissen und sie nur dann als zutreffend anerkennen diirfen, wenn sie
durch eindeutige drztliche Untersuchungsbefunde erhirtet wird:. Auf welche
Schwierigkeiten die Beibringung solcher stoft, wird spéiter zu besprechen sein.

Es darf andererseits nicht die Moglichkeit iibersehen werden, daf3 Kandidaten
erblicher chronischer Chorea unter Umsténden eine besondere Disposition zur Er-
werbung bzw. eine konstitutionelle Immunitétsschwiche gegeniiber jenen Infekten
besitzen, welche F. H. Lewy, Foerster u. A. als die Ursache mancher Fille von
chronischer bzw. rezidivierender Chorea minor ansehen — im Prinzip vielleicht
nicht so unéahnlich ihrer Neigung zum Erwerb der syphilitischen Infektion und
zu alkoholistischen Zustéinden bzw. ihrer Alkoholintoleranz. Wer geneigt ist, in
Féllen chronisch-progressiver Chorea, in denen die betreffenden Kranken das Vor-
kommen gleichartiger oder déhnlicher Erkrankungeninihrer Familie bestreiten, aber
auf Befragen einen prdchoreatischen ,, Rheumatismus, ,,rheumatische Schmerzen‘
oder dgl. angeben, eine dementsprechende Infektion als Ursache der Chorea an-
zusprechen, sollte beriicksichtigen, daBl solche Angaben, aber auch Klagen iiber
heftige Schmerzen in Kreuz, Riicken oder Kopf (s. auch spéter S.11 und 118) in
einwandfreien Huntington-Familien, von den Kranken selbst oder von ihren
Angehorigen ofters gemacht werden.

Unter dem Material von Entres2 finden sich solche Angaben in den Familien-
geschichten Maxentius und Grachus, unter dem von Meggendorfer? in der

1 Nachtrag bei der Korrektur: Mittlerweise ist eine fiir diese Frage wichtige Fest-
stellung von James F. Clancy (Acta psychiatr. et neurolog. Copenhagen, Vol. II, 87.
1927) erschienen: Eine Kranke, die nach den genealogischen und histopathologischen
Feststellungen seit etwa ihrem 59. Lebensjahre an sicherer Huntingtonscher Chorea
litt — Arteriosklerose zeigte das Gehirn der 70 jahrigen nicht —, hatte angeblich im 5. Jahre
Endocarditis und im 17. ,,Rheumatismus** der Oberarme. Ende des 69. Jahres, im Mai
1926, klagte sie iiber Schmerzen in beiden Armen, wechselnde Gelenkschwellungen da-
selbst und Temperatursteigerung. Im Juni dieses Jahres traten Odeme derselben
auf, so daB die klinische Diagnose auf subakute Polyarthritis gestellt wurde. Anfang Juli
erfolgte der Tod unter Fieber zwischen 37,8—40,2°. Die Sektion ergab Odem des rechten
Ellenbogens (der leider nicht anatomisch genauer untersucht wurde) und braune Herz-
muskelatrophie; aber in keinem der mikroskopischen Schnitte des Herzens wurde irgendeine
Verdinderung gefunden, welche fir eine rhewmatische Myocarditis sprach.

2 a.a. 0,
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Familie Buhl, unter meinen in den Sippen von Emanuel, Pontex und Taube und
anderen neuerlich von mir beobachteten Fillen, ferner in Stroops Sippel.
Innerhalb der Sippe Emanuel (s. S.631f.) wird berichtet, daf} die Schwester der
Probandin und ihr Vater u. a. viel an heftigem ,,Rheumatismus® gelitten hitten
bzw. leiden, und daB ein 27jahriger Sohn ihres Vaterbrudersohns seit dem
Kriegsdienst an unheilbarer ,,Ischias und Kéltegefiihl am Riicken leide, wihrend
die Probandin im 2. Stadium des Krankheitsverlaufes viele Jahre Schmerzen
mit blitzartigen Zuckungen hatte. Wir hatten hier also in 3 Generationen die
Angabe: , Rheumatismus® bei choreafreien Mitgliedern der Sippe. Von zwei
dieser Personen heifit es auBerdem, daf sie viel iiber Kopfschmerzen geklagt
héitten. In der Familie Pontex (s. S. 84) leidet der Bruder der jiingsten Chorea-
Kranken an héufigen Kopfschmerzen, sie selbst aber an anfallsweisen Pariisthe-
sien der Extremitdten. Es ist also auch an die Moglichkeit zu denken, daB die
rheumatischen Beschwerden hier Ausdrucksform des Migrinesyndroms gewesen
sind (auf diesen Punkt werde ich weiter unten zu sprechen kommen). Bei der
Familie Taube? schlieBlich beherrscht die Angabe iiber prichoreatischen ,,Rheu-
matismus‘‘ geradezu die Vorgeschichte der Kranken. Von der Probandin heif}t es,
daB im 50. Lebensjahr Reilen und Schwéche in den Gliedern aufgetreten seien, die
gegen das 54. Jahr von den Zuckungen abgel6st wurden ; ihr Bruder, der, wie ich
feststellen konnte, der S. 49 eingehend zu besprechende Fall Liepmann-Vogt-
Bielschowskys ist, wollte 13Jahre an Rheumatismus gelitten haben, bevor die
Chorea manifest wurde; ihr Vater, bei dem die Chorea ums 40. Jahr einsetzte, soll
frither viel Rheumatismus gehabt haben und von dessen Vater wurde berichtet,
er habe an Beinleiden und ,,Rheumatismus® gelitten, sei aber bis zu seinem im
48. Jahr (! Ref.) erfolgten Tode von choreatischen Erscheinungen frei geblieben;
eine Base desKranken, die ebenfalls wegen progressiver Chorea lange in einer An-
stalt war, klagte gelegentlich iiber Schulterschmerzen. Sofern nicht iiberhaupt das
von seinen Nachfahren angefiihrte ,,Beinleiden‘ in beginnenden Choreasymptomen
bestanden hat, wird man mit Riicksicht auf sein verhéltnismaBig frithzeitiges Ab-
leben in Analogie zu anderen Beobachtungen uiber angebliches Freibleiben einer
Generation in Huntington-Familien annehmen diirfen, daB bei ihm entweder
ebenfalls der Rheumatismus eine prichoreatische Aquivalenterscheinung gebildet
hat oder dal man mit der Bezeichnung ,,Rheumatismus‘ vielleicht eine leichte
Chorea gemeint hat.

Auf Grund der neuesten Beobachtungen, welche auf ein Nebeneinandervor-
kommen von Rheumatismus und Chorea hinweisen wiirden, miiBten also 3 Reihen
von Zusammenhingen aufgestellt werden:

1. Infekt-Chorea minor,

2. Infekt-Chorea chronica progressiva ohne gleichférmige Vererbung,

3. Infekt-Chorea chronica hereditaria (Huntington).

Sehen wir davon ab, dafl gelegentlich einmal die Behauptung eines frither
durchgemachten Gelenkrheumatismus seitens Huntington-Kranker auf der Be-
jahung von drztlichen Suggestiviragen beruht, die aus der iiberwertigen Vorstel-
lungsverbindung: Gelenkrheumatismus-Chorea erwachsen, so stellt uns das Vor-

1 Tn.-Diss. Marburg 1919.
2 Bei der Aufstellung des Stammbaums wurde ich von Herrn Dr. Welke in dankens-
werter Weise unterstiitzt.
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kommen des letzteren (3.) Zusammenhanges offenbar vor folgende Alternative:
Entweder hat in solchem Falle wirklich eine septische Infektion vorgelegen, an
die sich zuerst Gelenkrheumatismus und dann Chorea anschlof; hier wiirde also
grundsétzlich derselbe dtiologische Zusammenhang vorliegen wie bei der Chorea
minor, und es bliebe nur zu entscheiden, ob es sich um ein zufélliges Nachein-
ander handelt, wie wir es spiter von der Syphilis kennen lernen werden, oder
ob die Infektion den erblichen ProzeB3 ausgelost hat. Da aber selbst dort,
wo ein derartiger Zusammenhang bei drei aufeinanderfolgenden Generationen
vorliegt, die Durchschlagskraft der erblichen Anlage gro8} genug ist, um auch ohne
einen solchen Hilfsfaktor zur Manifestation zu kommen — wie sich aus der
Tatsache ergibt, daBl von den ibrigen choreatisch erkrankten Mitgliedern der
gleichen Sippe nichts von Rheumatismus berichtet wird, ja bei diesen sogar der
Manifestationsbeginn fast durchweg in fritheren Lebensjahren liegt als bei jenen —,
so muf gefolgert werden, daB hier der Rheumatismus atiologisch unerheblich ist;
gleichwohl miifite aber eine besondere Disposition zu solchem anerkannt werden.
Wenn wir diese SchluBfolgerung annehmen, so stinden wir vor der unlésbaren
Schwierigkeit, zu entscheiden, wann bei Chorea ein septischer Infekt als Grund-
bedingung, wann als zuféllige Beigabe anzusehen ist.

Daher scheint mir die andere Alternative wesentlich annehmbarer, daB in
manchen Fillen von chronisch progressiver Chorea, in deren Vorgeschichte von
Rheumatismus oder rheumatischen Zustanden berichtet wird, diese Angaben gar
nicht dtiologisch, sondern symptomatologisch: als sensibles Huntington-Aquivalent,
bzw. im Sinne der von mir anderwirts als progressive Alternanz bezeichneten
nosologischen Erscheinung zu deuten und zu bewerten sind. Man wiirde sie
also auf Schmerzzustinde und Paristhesien zu beziehen haben, welche ein Vor-
lauferstadium der eigentlich choreatischen Krankheitsphase darstellen und auf
Reizungen der Schmerzzentren im Thalamus oder der thalamocortikalen Schmerz-
bahnen eventuell auch der Zentren (analog der Beteiligung von motorischer Rinde
und Striatum bei dem klassischen Typus) zuriickzufithren sind. Bekanntlich
stellen besonders heftige dauernde und zeitweise exacerbierende (sog. zentrale)
Schmerzen in Verbindung mit Stérungen ausschlieBlich der Tiefensensibilitit
das wichtigste Herdsymptom des Thalamus dar, und es ist in diesem Zusammen-
hang wichtig, darauf hinzuweisen, dal nach F. Sterns? Angaben ,,gerade die
;myoklonische‘ neben der verwandten choreatischen Form der Encephalitis
epidemica mit besonders heftigen, lokalisierten, zentralen Schmerzen einhergeht
(cf. Stertz). Wenn man bericksichtigt, dafl auch von Fillen mit heredodege-
nerativer Chorea gelegentlich? berichtet wird, dal der spezifische Degenerations-
prozel den Thalamus betrifft (z. B. in einem Falle Jakobs), so wird man sich
geradezu wundern miissen, dafl bisher im Schrifttum die Angabe tiber schmerz-
hafte Zustinde in der Vorgeschichte von Huntington-Kranken ziemlich selten
anzutreffen ist, jedenfalls noch kaum Beriicksichtigung gefunden hat. Aufler
seitens einzelner Angehoriger der von mir beobachteten Familie Emanuel finde
ich nur bei E. Schultze3 die Angabe, dafl manche seiner Kranken iiber bis

1 Ergebn. d. ges. Med. 8, 132. 1925.

2 im allgemeinen schenkt man den Verinderungen im Thalamus auch z. Zt. noch
weniger Beachtung als denen in Striatum und Pallidum!

3 Volkmanns Samml. klin, Vortr. Neue Folge 578/579. Leipzig 1910.
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zu Schmerzen sich steigerndes Reiflen und Ziehen in den Gelenken und iiber ab-
norme thermische Empfindungen klagten!. Es ist das wohl so zu erkliren, daB
man bei Choreatikern, einerlei ob es Kranke mit der ,,minor-Form‘ oder der
chronischen Form waren, derartige Angaben eben ohne weiteres dtiologisch im
Sinne des Rheumatismus gedeutet oder als unerheblich angesehen hat. In der
neuesten Monographie iiber die Chorea (1924) z. B. spricht Babonneix2 von den
Beziehungen des Rheumatismus zur Chorea Sydenham; er erwihnt dabei an
2. Stelle ,,einige Falle*, bei denen diese einem lokalisierten Rheumatismus folgt,
und verweist auf Rheumatismus der oberen Wirbelséiule — als Ursache von Tor-
ticollis —, der Hiifte, der Muskeln usw. Heute sprechen wir zum wenigsten den
Torticollis, den Babonneix hier nennt, bekanntlich als eine Folge der Encepha-
litis an.

Ich mochte auch dem Gedanken Raum geben, dafl bei einem in der Marburger
psychiatrischen und Nervenklinik 3 beobachteten Falle, dem Bruder einer Chorea-
Kranken aus einer von Stroop# veroffentlichten Huntington-Familie (s. Stamm-
baum und nachfolgende Krankengeschichte!), welcher im 23. Jahr an hef-
tigen Schmerzen im Knie und Kopf erkrankte, dann einen deliranten Zustand
mit Zuckungen am ganzen Korper und schlieBlich einen schweren Schmerz-
erregungszustand, d.h. eine durch heftigste Schmerzen gekennzeichnete fieberhafte
Episode ohne extrapyramidale Bewegungsstorungen bot, die im Mittelpunkte
des Bildes stehenden Schmerzen nicht sowohl, der Diagnose des Krankenblatts
entsprechend, als ,,epidemische Encephalitis unter dem Bilde heftiger Schmerz-
zustinde** aufzufassen sind, sondern entweder als thalamisches Huntington- Aqui-
valent bei einem unspezifisch infektiosen Reaktionstypus oder als ,,patho-
plastischer* Einschlag einer Choreadisposition in eine harmlose Encephalitis:

Fall Jakob L. der Familie Stroop: geb. 1900, Mitte Februar 1923 sehr heftige Schmer-
zen zuerst am rechten Kopf, dann am rechten Knie, dann 8 Tage deliranter Zustand mit
Zuckungen am ganzen Korper, besonders den Armen und Beinen, Verkennung der Um-
gebung, Erregung, Neigung zu Gewalttitigkeit, danach mehrtigiger Schlafzustand, dann
Schmerzen in beiden Knien und Gefiihllosigheit am rechten Arm ohne Doppelsehen.

Aufnahme in die Universititsnervenklinik Marburg am 19. IV, 1923: Bezeichnete

anamnestisch den deliranten Zustand als Zwang, dummes Zeug zu reden infolge furcht-
barer Schmerzen.,

Befund: Blidsse und Cyanose der Lippen. Rechte Pupille oval verzogen. Toxischer
Puls (108 in der Minute). Miider erschopfter Zustand. Bronchitis, Muskulatur und Ge-
lenke an den Beinen sehr schlaff (Inaktivitidtsatrophie). Heftige, schwer zu beschreibende
Knieschmerzen, gelegentlich ,,als ob die Haut aussen verbramnt wdre. Andeutung von
Kloni. Sonst neurologisch o. B. Nichts Delirantes. Lumbalpunktion am 21. IV. und
21. V., ganz negativer Befund, auch Blut-Wassermann —, Urin 0. B. Temperaturanstieg
vom 23.—30. IV. auf 40,1° bei kleinem weichen Puls von 120, dann steiler Abfall zur Norm;
dabei Apathie, aber freies Sensorium. Nichts von neurologischen Abweichungen erwahnt,
dagegen Angabe iiber dusserst heftige, besonders ndchtliche Schmerzen ivm Kopf, Riicken oder

1 Nachtrag bei der Korrektur: Beobachtungen wie Fall 4 der nach Abschlufl dieser
Arbeit verdffentlichten Mitteilungen von Geratovitsch (Arch. f. Psychiatr. 80, 524)
lassen daran denken, daB derartige Schmerzen bei einwandfreien Huntington -Kranken
gelegentlich zu der Fehldiagnose Tabes + Huntingtonsche Chorea fithren. Ob das fiir
letzteren Fall zutrifft, 148t sich auf Grund seiner Angaben nicht entscheiden.

2 Les chorées. Paris: Flammarion 1924.

8 — der ich fiir Uberlassung des Krankenblatts, auf das ich von C, Peter freundlichst
hingewiesen wurde, bestens danke, —

4 a.a.0.
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Knien, unabhéngig von Bewegungen, mit lautem Stchnen, Weinen, Umherwerfen, so daB
wiederholt Morphium gegeben werden muB, Nach Absinken des Fiebers nystagmoide
Zuckungen in den Endstellungen, langsamer Einstellungsnystagmus nach links, ganz
geringe Parese im rechten unteren Facialis, Abweichen der Zunge nach links, Bauchreflexe
rechts schwicher als links. Zeitweise Andeutung von Babinski, links Andeutung von FuB-
klonus. 14. V. leichte Ptosis links, 17, V. negativer neurologischer Befund, leichte Broncho-
pneumonie, febrile Temperaturen. Diagnose: ,,Encephalitis epidemica mit zentralen
Schmerzen*.

In Anbetracht des Mangels der typischen Symptome der Encephalitis epi-
demica im akuten Stadium wie der vollstindigen Wiederherstellung des Kranken
wiirde es also, wenn jene Auffassung richtig ist, zutreffender sein, statt von einer
,»,Encephalitis epidemica mit zentralen Schmerzen von einem exogenen Re-
aktionstypus (Bonhoeffer) zu sprechen, dessen ,,pathoplastische” Besonder-
heiten durch die Huntington-Anlage bedingt waren, ganz dhnlich wie ich das fiir
die Paralyse des Sohnes der Kranken Peters (s. S. 43) wahrscheinlich gemacht
habe. Mir erscheint diese Deutung um so berechtigter, als die Chorea des einen
Onkels des Kranken von Magen- und Nervenschmerzen mit Hitze und Schwitzen
begleitet war und als ich mittlerweile feststellen konnte, daBl die 3 Jahre altere
Schwester des fraglichen Kranken, welche bei Aufstellung des Stammbaumes
durch Stroop noch gesund war, ungeféhr in demselben Alter wie er — zwischen
dem 22. und 26. Lebensjahre —, ebenso wie die Angehérigen der 3 vorangehenden
Generationen an Chorea erkrankt istl. Auf die allgemeine Bedeutung, die da-
durch dieser Fall fir die Nosologie der Huntingtonschen Chorea hekommt,
werde ich weiter unten in entsprechendem Zusammenhang eingehen. Hier
mochte ich darauf hinweisen, dafl ich ganz &hnliche klinische Zusammenhinge
wiederholt in den Krankengeschichten frither verdffentlichter Huntington-
Kranken habe aufdecken kénnen:

So wird von dem Kranken 3 von Frotscher? berichtet, daB sich in die Phase
der ganz schleichend entwickelnden Chorea ein kurz dauernder Fieberzustand
mit ,,rasenden‘ Kopfschmerzen und nachfolgender nichtlicher Unruhe, Kratzen,
lautem Stéhnen und Verbigerieren eingeschoben habe. — Weiterhin bot der
Sohn des vom 34. bis zu seinem im 57. Jahre erfolgten Tode an chronisch pro-
gressiver Chorea leidenden Kranken Maxentius von Entres3, der selber be-
hauptete, seit Kindheit leichte choreatische Bewegungen gehabt zu haben, im
17. Lebensjahre wihrend einer Lungenentziindung ein Delirium mit zuckenden
Bewegungen und Herumwilzen. Alle diese Erscheinungen klangen nach einer
Woche ab, die choreatischen Bewegungen schwanden im Laufe weiterer Wochen
so vollig, daB er mit Kriegsausbruch ins Feld riicken konnte, wo er im Herbst 1914
fiel. — Schlieflich wird von einem von Thomalla beobachteten Angehérigen
einer Sippe mit Huntingtonscher Chorea, in dessen Gehirn C. und O. Vogt die
typischen anatomischen Verdnderungen dieser Erkrankung gefunden haben4,
berichtet, daB er zuerst 3 Monate an einem ,,an ein Delirium acutum erinnernden‘‘
Erregungszustande gelitten habe, dem ein solcher von Stupor folgte (progressive
Alternanz!), in dem er bald verstarb.

1 Das weitere Schicksal der fraglichen Kranken wird also von groBem Interesse sein.
2 Arch. f, Psychiatrie u. Nervenkrankh, 47, H. 2. 1910.

3 a,a 0. 8.79.

4 Journ, f. Psychol. u. Neurol. 25, 731.
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Ich halte es weiter nicht fiir ausgeschlossen, dal auch die Angabe von Fer-
raris-Wyss!, wonach bei einer nicht unerheblichen Zahl von Kindern mit
Chorea minor der ,,Rheumatismus‘‘ nach dieser auftrete, in dhnlichem Sinne zu
deuten ist.

Offenbar ebenfalls symptomatologisch und nicht &dtiologisch — als sensibles
Huntington-Aquivalent — zu werten sind die Angaben iiber anderweitige dys-
und pardsthetische Zustinde, welche man gelegentlich bei naherer Nachforschung
von dem einen oder anderen Angehorigen einer Huntington-Familie zu héren be-
kommt und vielleicht auch gerade bei den scheinbar nicht erblichen Fallen fort-
schreitender Chorea finden wird. Ich fithre hier die Angehérige der von mir
beobachteten Huntington-Familie Pontex (s.S.84) an, bei welcher ein Jabr, nach-
dem sich (im 35. Jahre) Sprechunsicherheit und Wortentgleisungen in der Er-
regung eingestellt hatten, gleichzeitig mit den choreatischen Bewegungen Ein-
schlafen der Arme des Nachts und der Beine am Tage aufgetreten sind. Es
scheint mir berechtigt, diese Paristhesien als ein Aquivalent der letzteren im
Rahmen des Krankheitsbildes anzusehen?2.

Ich halte es fiir sehr wahrscheinlich, dafl auch die Angabe F. H. Lewys?,
daf bei der involutiven Paralysis agitans (Parkinson) ,,theumatische Stérungen
in Muskeln und Gelenken nur selten in der Vorgeschichte vermifit wiirden, und
mindestens 43 vH der Kranken an erheblichen Schmerzen leide, wenigstens zum
Teil in gleichem Sinne zu deuten ist. Ich kenne auch Fille von schwerem halb-
seitigen Parkinsonismus auf encephalitischer Grundlage, bei denen dauernde Schmer-
zen von ungefahr gleicher Stérke nur in der motorisch kranken Kérperhilfte be-
stehen. Bei einem Falle ,,arteriosklerotischer Muskelstarre’* mit stirkeren Schmerz-
anfillen fand Jakob u. a. Herde in verschiedenen Teilen des Thalamus.

Auffillig haufig, jedenfalls sehr viel hiufiger als bei der Paralysis agitans, ge-
schweige denn der gewohnlichen Epilepsie finden wir die Angabe tiber pramor-
bid, intervalléir und besonders paroxysmal auftretende Pardsthesien und Schmerz-
zustinde von ziemlich scharfer Lokalisation weiterhin in den Krankengeschichten
der an ,, Myoklonus-Epilepsie’ wie auch der an ,,Paralysis agitans‘* leidenden An-
gehorigen des von Lundborg* eingehends beschriebenen grofien schwedischen
Bauerngeschlechts, bei einem Leiden also, das unter den heredodegenerativen Hirn-
krankheiten pathogenetisch der Huntingtonschen Chorea am nichsten zu stehen
scheint. Von den ersteren erfahrt man z.B., daB die Stirke der auBerordentlich
heftigen Schmerzen in Unterarmen, Oberschenkeln oder am ganzen Korper der
Schwere der myoklonischen Krampfe fast parallel ging. Bei einer Angehérigen
der Sippe, welche, wie ihre Mutter, an vorzeitiger Paralysis agitans erkrankte und
mit 55 Jahren an Marasmus verstarb, gingen der Entwicklung derselben ,,un-
behagliche, vor allem nichtliche Sensationen wie von Wundsein und Stechen‘
sowie Kribbeln und Schmerzen mit beginnender Steifigkeit in dem Arme, voraus,

1 Jahrb. f. Kinderheilk. 68. 1903,

2 Bedauerlich bleibt, da die Priifung der Tiefensensibilitit, welche gerade in solchen
Fallen noch wichtiger sein wiirde, als bei den iibrigen Choreaféllen, hier infolge des psychisch-
nervosen Zustandes oft nur unsichere Ergebnisse zeitigt.

3 Monogr. a. d. Ges.-Geb. d. Psych. u. Neur. H. 34, 1923.

4 Medizinisch - biologische Familienforschungen an einem 2232 Kopfe umfassenden
schwedischen Bauerngeschlecht, Jena: G, Fischer 1913.
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an welchem sich zuerst die spezifischen Symptome entwickelten. Die Pathogenese
dieser Schmerzzustinde bei der Myoklonie-Epilepsie erscheint ebenfalls in einem
neuen Lichte, wenn man beriicksichtigt, da Westphal-Siolit die pathogno-
monischen intracellularen Corpora amylacea u. a. besonders reichlich im Thalamus
fanden.

Ahnliche Bedenken wie gegen die allgemeine Neigung, Angaben iiber Gelenk-
rheumatismus bei chronisch-progressiver Chorea in jedem Fall als dtiologisches
Glied der nosologischen Bilanz zu bewerten, habe ich gegeniiber den Angaben
iiber Herzanomalien. Indem man die grundsétzliche Verschiedenheit der Atio-
logie von Huntingtonscher und Sydenhamscher Chorea nicht geniigend be-
riicksichtigte, hat man sehr haufig auch bei ersterer auf Herzanomalien gefahn-
det, und wenn man sie fand, denselben Zusammenhang angenommen, der die
Atiologie der Chorea beherrscht. Wir werden gut tun, auch in dieser Beziehung
skeptischer vorzugehen. Denn heute schon spricht mancherlei dafiir — ich ver-
weise u. a. auf die neuerlichen anatomischen Befunde am Herzen von Hunting-
ton-Kranken, welche Lewis (s. S. 124) kurz erwihnt —, dafl bei Huntington-
scher Chorea eventuelle Herzstérungen — vielleicht verhédltnismafig noch hiu-
figer als bei Chorea-minor-Kranken — zum Ausdrucksbild der psychosomatischen
Konstitutionsstorung bzw. Degeneration gehoren.

Wenn auch gerade durch die histopathologischen Untersuchungen im letzten
Jahrzehnt der Chorea minor seu acuta bzw. acutissima durch den Nachweis mehr
oder weniger zahlreicher herdweiser Nekrosen und u. U. auch entziindlicher Em-
bolien vorwiegend im Striatum die ihr von Klinik und Genealogie lingst zuer-
kannte Sonderstellung gegeniiber der Huntingtonschen Chorea anatomischer-
seits gewissermaflen sanktioniert worden ist (s. insbesondere F. H. Lewy), so
wire es doch voreilig, eine absolute Grenzscheide zwischen Chorea minor und
,,major, zwischen Chorea der Jugendlichen und der Erwachsenen zu errichten,
und Chorea minor oder Chorea der Jugendlichen mit Chorea infectiosa zu iden-
tifizieren. Die erst kiirzlich aufgestellte Behauptung F. H. Lewys2, es zweifle
heute kaum noch jemand daran, daB die jugendliche Chorea infektioser Natur
sei, 146t sich in dieser Formulierung nicht aufrecht erhalten. Denn abgesehen
davon, daB8 die imitative bzw. hysterische Chorea ausschliefllich bei nicht-Er-
wachsenen vorkommt, gibt es eine episodische Chorea im Jugendalter, bei der
keinerlei Anhaltspunkte fiir eine Infektion, Gelenkrheumatismus, Herzstérungen
oder dgl. gegeben sind, dagegen genealogische Abweichungen vorliegen, die
schlieBlich doch mehr wiegen als ein negativer oder unbestimmter internistischer
Befund. Ich komme auf diesen Punkt alsbald zu sprechen. Weiter beriicksichtigt
Lewy nicht die genealogischen Feststellungen von Davenport, Meggen-
dorfer, A. Gordon3 und Hughes* bei Huntington-Sippen. Davenports
hat nicht nur zuerst einwandfrei bewiesen, daBl manche dieser Familien gerade

1 Arch. f, Psychiatrie 63, 1.

2 Verhandl. d. 16. Jahresvers. d. Ges, dtsch. Nervenirzte 1926, S, 202.

3 Med. journ. a. record 120, 257. 1924; auch Ref. in Zentralbl, {. d. ges. Neurol. u.
Psych, 39, 437,

4 Americ. journ. of psych. 4, 537. 1925. Ref. in Zentralbl. f. d. ges. Neurol. u. Psych.
41, 482,

5 a,a.0.
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durch das Ausbrechen der Chorea im jugendlichen Alter gekennzeichnet sind,
sondern bei Untersuchungen an demselben Material (962 typische Fille!) 11 Fille
von ,,Sydenhamscher Chorea* gefunden und vielleicht ist von den 9 Fillen,
die als ,,Tics* gebucht sind, der eine oder andere auch noch hierher zu rechnen.
Zu einem ganz dhnlichen Ergebnis ist 1925 Hughes bei Untersuchungen an
Huntington-Sippen in einem anderen Teil Nordamerikas gekommen: 218 Hun-
tington-Fillen standen in seinem Material 17 Fille gegeniiber, die ,,Syden-
hamsche Chorea‘ hatten und spiter gesund geblieben sind. Auch Meggen-
dorfer! hat — dhnlich wie vor Jahren schon Block (s. S. 81) — unter den
genauer untersuchten Angehérigen der jiingeren Generation von Huntington-
Sippen nicht blof Fille mit Beginn der Chorea in der Kindheit gefunden, son-
dern auch solche, bei denen in der Kindheit Veitstanz auftrat und ausheilte,
dann aber im durchschnittlichen Alter sich typische Huntingtonsche Chorea
entwickelte (Fam. Schuhmacher). Schlieflich spricht die Angabe von Gordon,
daB in 3 Familien seiner Beobachtung innerhalb zweier Generationen zahlreiche
Mitglieder in verschiedenem Lebensalter an episodisch auftretenden Anfillen
von Sydenhamscher Chorea litten (s. unten), bei diesen Kranken doch viel
eher fiir den iiberwiegenden Einflull einer spezifischen erblichen Anlage zu
derartigen Anfallen bzw. Phasen als fiir den einer ausschliefllich exogenen d. h.
hier toxisch-infektiosen Ursache, welche bei jedem Menschen (infolge allgemein
menschlicher Anfilligkeit gegeniiber solchen Noxen) Chorea hervorrufen wiirde.

U e
Im 11. J. ,rheumatische Chorea*; 75 J. ()
Recidiv im 21. J. bei Schwangerschaft. »Keine starken psych. Stérungen.«
Seit Menopause chronische Chorea In Kindheit Ch.; Mitralinsufficienz
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Angesichts dieser Beobachtung ist sogar an die Méglichkeit zu denken, dafl
es sich bei dieser Sippe um einen neuen ,,Biotypus” im Sinne Davenports
handelt, der eben durch episodisches, vielleicht periodisches Auftreten gekenn-
zeichnet ist.

Méoglicherweise sind die leider unvollkommen beschriebenen Fille von Chauffard
und Ribierre (siehe Familientafeln S. 15)1 so zu deuten.

Kommt ein solches vor, so wiirde damit die seit Jahrzehnten vertretene und
beinahe als selbstverstdndlich geltende Annahme, daBl Rickfille von Chorea
auf dem Wiederaufflackern einer Infektion beruhen oder als Aquivalente von
rezidivierendem Rheumatismus zu deuten sind, wieder in Frage gestellt. A priori
ist ja aber auch nicht einzusehen, warum ein Syndrom, das unter Umsténden so
ausgesprochen erblich bedingt ist wie die Chorea — als Huntingtonsche ,,Krank-
heit** —, nicht auch einmal periodisch d. h. endogen auftreten kénnte wie etwa
das manische oder melancholische Syndrom. Erkennt doch auch Babonneix,
welcher im iibrigen ganz auf dem Boden der Theorie von der infektidsen Verur-
sachung der Chorea minor steht, eine ,,chronisch intermittierende Chorea™ an. Er
rechnet hierher auller der Seite 37 erwidhnten Beobachtung von Lhermitte et
Cornil eine solche von Dupré et Heuyer tiber einen 65jihrigen Arteriosklero-
tiker, welcher seit seinem 7. Lebensjahre an solcher litt. Auch der Aufstellung
einer ,,chorée variable des dégénérés'® durch Brissaud?, welche nach diesem Autor
durch Mannigfaltigkeit des Symptomenbildes und Verlaufes und insbesondere von
,»Remissionen‘‘ gekennzeichnet sein soll, liegt die Vorstellung zugrunde, dal es
sich dabei um eine Sonderform konstitutioneller Neuropathie bzw. allgemeiner,
wenn auch vorwiegend psychisch-nervéser Minderwertigkeit handle, die unab-
hingig von cinem exogenen Moment ist. Andererseits spricht doch auch die Er-
fahrung, daB in den verhidltnismafig wenigen Fillen, in denen es etwa bei epi-
demischer Encephalitis zu einem deutlicheren Wechsel in der Stérke der Sym-
ptome kommt, aber niemals eine Wiederherstellung des status quo ante eintritt,
auch nicht sehr zugunsten jener Annahme.

4, Familiiire Chorea minor.

In der Einleitung habe ich darzulegen versucht, dal nach unseren modernen
Auffassungen die Frage nicht mehr schlechthin lauten darf: erbliche oder in-
fektiose Chorea?, sondern: ausschlieflich konstitutionell und zwar infolge rein
erblicher oder infolge frithinfantiler Einfliisse konstitutionell erzeugt oder vor-
wiegend exogen toxisch oder infektis verursacht? Gerade die beiden Beispiele,
an denen Lewy3 jiingst die durchgéingige infektiose Verursachung der ,,jugend-
lichen Chorea* zu verdeutlichen sucht, machen meines Erachtens die Frage
brennend, warum das eine Mal ein 9jahriges Kind eine Chorea minor bekommt,
dann aber bis zum 27. Lebensjahre nie wieder, auch wenn es seit dem 20. Lebens-
jahre wenigstens 7 Jahre lang ,.aus den chronischen Infekten* (Scharlach, Otitis
u. a.) ,,nicht mehr herauskommt*‘, das andere Mal ein Mensch jenseits der Puber-
tétsjahre, bei dem aus dem Blute ein duBerst kaninchenpathogener Streptokokkus

1 nach Angaben Babonneix’ aufgestellt.

2 Rev. neurol. 1896, Nr. 14, 1899. Nr. 13. Crouvelaire et Crouzon (ebenda 1899,
Nr. 11). (Ref. in Zentralbl. f. Nervenheilk., u. Psych.)

3 a.a. 0.
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sich ziichten 148t, eine ,,typisch chronisch-progressive Chorea* bekommt. Mir
wiirde es wissenschaftlich sehr unbefriedigend erscheinen, wenn man nun einfach
behaupten wollte, alles sei hier durch den Infekt erklirt, vor allem ehe man nicht
im Sinne der eingangs gemachten Ausfithrungen genealogische Erhebungen an-
gestellt hat.

Aus der Beobachtung von Ostertag? z. B. ergibt sich, welche hochgradige
Verinderungen von ganz anderem als entziindlichem Aussehen in Striatum
und Rinde bei Fallen eintreten konnen, die gerade die Aufeinanderfolge der Syn-
drome aufweisen, welche seit jeher als nosognomonisch fiir ,,Chorea minor* gelten:
Gelenkrheumatismus akute Endokarditis— Chorea; sie beleuchtet besonders
deutlich die schwierige Problemlage: Das Kind, auf das sich Ostertags anato-
mische Untersuchungen beziehen — sie ergaben eine eigenartige sehr ausgedehnte
»»Myelolyse und eine mit der Wilsonschen identische Lebercirrhose — verstarb
in einem ebenfalls dem Wilson-Bilde sehr &hnlichen Zustande, welcher sich in pro-
gressiver Alternanz allméhlich aus einem solchen choreatischer Unruhe entwickelt
hatte. Atiologisch ist nun hier besonders bemerkenswert, daB die Mutter des
Kindes etwa 5 Jahre vor dessen Erkrankung im 21. Lebensjahre ebenfalls an
Gelenkrheumatismus mit Fieber, dann nach 4 Monaten an Chorea minor, die
sich innerhalb 10 Jahren nicht wiederholte, erkrankte und nach deren Abklingen
innerhalb 3 Wochen auf Endokarditis in einer inneren Klinik behandelt worden
sein soll. Setzen wir einmal ruhig voraus, die Angaben iiber Gelenkrheumatismus,
Fieber und Herzleiden seien nach der herrschenden Auffassung als Anzeichen
einer und derselben Infektion und nicht im Sinne meiner obigen Darlegung
zu deuten, so stehen wir vor der Frage, ob Chorea minor der Mutter und Chorea-
Wilsonismus des Kindes auf dieselbe, zuerst von jener, dann von diesem, durch-
gemachte Infektion zuriickzufiihren ist. Dann wiirde uns aber der Umstand, daf}
der choreatische Zustand des Kindes 4 Jahre spéter einsetzte und zu einem pro-
gressiven und deletdren Endzustande fithrte, der pathogenetischen Deutung die-
selben grundsdtzlichen Schwierigkeiten bereiten wie es das Vorkommen von
sekundérer Syphilis bei einem Elter, positivem ,,Wassermann® beim anderen
Elter und juveniler Tabes oder Paralyse bei einem Kind heute noch tut, da wir
mitten im Streit um die Frageworte: Neurotropie, Bakteriengemische, Entziin-
dung und Degeneration stehen.

Noch grofier sind diese Schwierigkeiten in der sonst dhnlichen Beobachtung
Siemerling-Oloffs2: Von einer 75-jihrigen Frau mit , krummen Gang und
Hindezittern®, die vom 35.—38. Jahr Gelbsucht hatte, stammt ein 45-jéihriger
Sohn, der seit seinem 39. Lebensjahre Hénde- und Kopfzittern, Beinwackeln,
Skandieren und psychische Verinderungen dhnlich denen der Pseudosklerose bot,
und ein 40-jahriger Sohn, der ums 12. Lebensjahr 1 Jahr lang an Veitstanz
litt. Man mache sich also klar: In dem Lebensjahre, in dem die Mutter an
Gelbsucht erkrankte, wurde der jingere Sohn geboren, welcher 11 Jahre spiter
eine harmlose, wenn auch verhaltnisméfBig lange dauernde Chorea minor durch-
machte, aber erst 34 Jahre nach dem Beginn der Gelbsucht der Mutter begann
bei dem ersten Sohn der extrapyramidale Prozef3.

1 Arch, f. Psychiatrie u. Nervenkrankh, 77, 453,
2 Klin. Wochenschr, 1, 1087, 1924.

Kehrer, Erblichkeitskreis I. 2
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Vor allem aber ergeben sich dhnliche Schwierigkeiten bei dem Versuche einer
Erklirung des nicht gar so seltenen Vorkommens von Chorea minor ber Elter
und Kind. Sehr haufig, nach einzelnen Angaben zu schlieBen fast immer, handelt
es sich dabei um die Mutter und zwar héufig im Verlaufe der Graviditit, wihrend
unter den Kindern das méannliche Geschlecht stiarker vertreten ist, als es dem
Prozentsatz des unter der Gesamtzahl der Chorea minor Kranken stark iiber-
wiegenden weiblichen Geschlechts — 69—85 vH ! weibliche Kranke ! —entspricht.

Ob es einmal gelingen wird, wirklich bei einer so itberwiegenden Mehrzahl der
Fille von Chorea minor sichere Anhaltspunkte fiir eine einheitliche Infektion
nachzuweisen, wie es bei der Tabes und Paralyse gelungen ist und sich auch hier
dann eines Tages ein dhnliches Verhiltnis zwischen der Zahl der mit einer be-
stimmten Art oder mit einem bestimmten Verband von Infektionserregern behaf-
teten Personen und der der choreatisch Erkrankenden herausstellen wird? Ich
begniige mich mit diesem Hinweise. Vielleicht wird hier der Weg der Forschung
ahnlich gehen wie bei der Tabes-Paralyse.

5. Disposition zur Chorea minor.

Betrachten wir unter diesem Gesichtspunkte die Ergebnisse der genealo-
gischen Ermittlungen bei Chorea-minor-Kranken, so weisen sie auf eine wesent-
lich héhere krankhafte Belastung als z. B. bei Tabes und Paralyse. Welche
Bedeutung dieser Feststellung in der atiologischen Bilanz der Chorea minor
zukommt, vermogen wir -—das mufl mit Nachdruck betont werden — heute nicht
zu sagen. Doch scheint mir, dal man bei der Bewertung der klinischen Anhalts-
punkte fir die Annahme einer Infektion strengere MafBstdbe anlegen sollte,
nachdem man sich unter dem Einflusse der beinahe schon etwas automatisch
gewordenen Vorstellungsreihe: Gelenkrheumatismus — Endokarditis — Chorea
minor die &dtiologische Beweislast doch wohl etwas leicht gemacht hat. Wie
unbedenklich wird z. B. aus einem harmlosen konstitutionellen bzw. accidentellen
Herzgerdusch auf eine Endokarditis geschlossen! Wenn man z. B. heute die An-
gabe von Osler aus dem Jahre 1887 als beweisend hinnimmt, daB von 110 Kin-
dern, die Chorea minor hatten, nach 2—16 Jahren nur 43 , herzgesund* gewesen
seien, so diirfte das schwerlich berechtigt sein. So hat z. B. eine spitere
Katamnese von Forssner? iiber das sozusagen internistische Schicksal von
Chorea minor-Kranken ein erheblich weniger eindeutiges Bild ergeben: Von
28 Kindern, bei welchen 15—20 Jahre spiter Auskiinfte erlangt oder Unter-
suchungen angestellt werden konnten, waren 7 an Herzkrankheit gestorben oder
hatten Albuminurie, je 5 litten am Herzen oder an Tuberkulose und je eines hatte
Struma, erhebliche Abmagerung oder moralische Minderwertigkeit; aber keines
dieser Kinder scheint ein Rezidiv seiner Chorea gehabt zu haben. Wie oft mag
man andererseits dann, wenn man auf Grund anamnestischer Angaben einen
Gelenkrheumatismus annimmt, genau so, wie ich es oben (S. 9) fiir gewisse
Félle von chronisch-progressiver Chorea dargelegt habe, fiur ein ,,Ursachen-

1 69 vH hat Wollenberg (Chorea in Nothnagels Handbuch 12, 45. 1897) aus der
Literatur bis 1897 auf Grund von 3595 Beobachtungen von 21 Autoren, 85 vH Babonneix
(Les chorées. Paris 1924) auf Grund von 66 eigenen Beobachtungen errechnet,

2 Jahrb, f. Kinderheilk, 71, Ref, in Neurol. Zentralbl. 1910, 1192,
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Symptom® halten, was ein ,,Bild-Symptom® darstellt! Ich verweise nur auf
die Fille mit vorwiegend halbseitiger Chorea minor, in denen man von den
Angehorigen zu horen bekommt, dal den Zuckungen Schwellungen an den
Gelenken auf der betreffenden Koérperhilfte vorangegangen seien. Wenn man
gar, wie Curschmann jingst!, fordert, daB in der Atiologie der Chorea
minor der Begriff der ,,rheumatischen Infektion‘ viel weiter gefal3t werden miisse
als bisher, indem auBer ,,Rheumatismus‘‘ und ,,Endocarditis rheumatica“ auch
Erytheme, Peliosis rheumatica, schlieBllich aber auch Scharlach, Masern, Typhus
und Influenza heranzuziehen seien — dann werde man schon in 52—386 vH der
Fille eine infektise Ursache finden, so wird man, glaube ich, mit dieser Methodik
in der Erkenntnis der Entstehung der Chorea minor nicht viel weiter kommen.
Denn auf solche Weise 148t sich unter Umstéinden unschwer beweisen, dal etwa
40—70 vH aller Kinder, welche sich in dem Vorzugsalter der Chorea minor be-
finden, einen Infekt gehabt haben. Jedenfalls wire mit einer solchen Statistik nur
dann ein Bild der wahren Verhéltnisse zu gewinnen, wenn die Gegenprobe ange-
stellt werden konnte, wieviele der in diesem erweiterten Sinne infizierten Kinder
in den von der Chorea bevorzugten Lebensjahren nach jenen im Sinne der In-
fektion gedeuteten Erscheinungen eine Chorea minor bekommen. Curschmann
selbst weist darauf hin, dafl nach Schultz noch nicht einmal 2vH der polyarthri-
tischen Kinder spiter an Veitstanz erkranken. Dieser aullerordentlich niedrige
Prozentsatz steht seinerseits in Widerspruch zu der Berechnung verschiedener
von Curschmann angefiihrter Autoren, daf bei 9—26vH der Kinder mit Chorea
minor von vorangegangenem Rheumatismus berichtet worden sei2. Wie dehnbar
aber die Bezeichnung ,,Rheumatismus* ist, erhellt daraus, daf in Babonneix’
Zusammenstellung der Angaben von 14 Autoren iiber die ursichliche Rolle des-
selben fiir die Chorea minor der positive Prozentsatz zwischen 5 und 100 schwankt!
Danach wird auch die Angabe vorwiegend franzosischer Autoren tiber erbliche
Beziehungen zwischen Rheumatismus und Chorea minor —Money (1883), Garrod
(1890) und neuerdings Babonneix, nach welchem 7 von 66 Fillen hereditére
Antezedenzien von Rheumatismus geboten hatten, sowie Burr2 — mit einer ge-
wissen Skepsis aufzunehmen sein. Zweifellos ist die geistreiche Theorie von
H.Rogers, daBl gerade der leichte Gelenkrheumatismus Chorea nach sich ziehe,
der generalisierte, akute, hochfiebrige aber fast nie, sehr beachtlich, besonders
wenn man an die nicht wenigen Fille von encephalitischem Parkinsonismus denkt,
welche beziiglich vorangegangener Infektionen, insbesondere ,,Grippe, eine nega-
tive Anamnese aufweisen ; aber sie fithrt wohl ad absurdum, wenn Roger auch die
gewohnlichen ,,Wachstumsschmerzen* als leichten Gelenkrheumatismus wertet,
oder selbst derlei nicht einmal verlangt, sondern die Chorea als ,,Gehirnrheuma-
tismus, d. h. als einen Rheumatismus, der sich nur in Chorea &uBlert, kenn-
zeichnet. Umgekehrt iiberschitzt man doch wohl die Beweiskraft der ana-
tomisch positiven Fille, weil man auBler acht 1a8t, daB die pathologische Anatomie

1 Handb. d. inn. Med. 2. Aufl. V, 2, 1397, 1926.
2 nach der neuesten Statistik von Burr (Atlant, med. journ. 28, 568; Ref. in Zentralbl.
f. d. ges. Neurol. u. Psych. 43, 854) iiber 515 choreatische Kinder betrigt dieser Prozent-

satz 16,3. Aber Burr fand einen noch hoheren Satz, nimlich 23 vH bei den Angehérigen
dieser Kinder!

3 zit. nach Babonneix.

PAS
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die typischen Fille von kindlicher Chorea minor, das sind diejenigen, welche zur
Ausheilung kommen, gar nicht zu fassen bekommt, sondern nur die viel selteneren,
verlaufsmafig und zum Teil auch symptomatologisch atypischen Fille mit
schwerster Chorea acuta oder meist acutissima, sowie die Kranken mit Ence-
phalitis epidemica choreatica und Chorea gravidarum. Zwar filhrt Lewy in
seiner 1923 erschienenen Arbeit nicht weniger als 11 innerhalb 2 Wochen zum
Tode gekommener Fille von Chorea infectiosa Sydenham an; indessen wenn
Wollenberg auf Grund umfangreicher Statistiken die Héaufigkeit der tédlichen
Falle im Kindesalter auf 3 vH errechnet hat, so tauchen erhebliche Zweifel auf —
und diese werden durch die Unbestimmtheit seiner diesbeziiglichen Angaben noch
erhoht —, ob unter diesen 11 Kranken Lewys sich nicht auch einige Erwachsene
mit Encephalitis epidemica choreatica, d. h. einer Kategorie befunden haben, die
Lewy nicht unter den verschiedenen von ihm aufgestellten Arten von Chorea
auffithrt. Babonneix, Curschmann und Lewy, die entschiedensten unter den
neueren Verfechtern der Lehre von der infektiosen Verursachung der Chorea
minor, lassen ihre dtiologische Betrachtung aber schlieflich doch in eine, wenn
auch nicht scharf betonte, Anerkennung einer besonderen Disposition ausmiinden :

Unter den préadisponierenden Momenten, die Babonneix auffiihrt, stehen
die psychisch-nervose Abnormitét der Eltern und die weibliche Geschlechtlich-
keit des Kranken zahlenmifBig weit voran; Curschmann erblickt diese Dis-
position in weiblicher Geschlechtlichkeit, jugendlicher Verfassung und korper-
licher und nervoser Minderwertigkeit. ,,Es wire*“ — so schreibt er schlieBlich —
»daran zu denken, daf auch ohne? Infektion das kindliche Nervensystem zu
choreiformen Bewegungen, Grimassieren, stereotypen Bewegungen und der-
gleichen besonders neigt.” Lewy schlieflich erklart angesichts seiner eigenen
histologischen Befunde bei den 11 akuten todlichen Fallen, es sei ,,mehr als
zweifelhaft, ob die Abweichungen® — auffallend geringe GefdBveranderungen,
Mangel oder nur ganz ausnahmsweises Auftreten ausgesprochen entziindlicher
Erscheinungen trotz herdférmiger akuter Zellerkrankungen mit Neigung zur Ver-
fliissigung—, ,,wirklich der Ausdruck des t6dlichen Veitstanzes und nicht vielmehr
das Residuum fritherer Erkrankungen® waren. Als entscheidendes Dispositions-
moment sah auf Grund genauer Nachforschung in 34 Fillen Hormuth? all-
gemeine neuropathische Belastung und Chorea an, die er beide in 50 vH seiner
Fille fand. Wollenberg war auf Grund kritischer Bewertung der bis zum Jahre
1897 reichenden Angaben im Schrifttum und auf Grund eigener Beobachtungen
zu dem Schlufl gekommen, daf in mehr als einem Drittel (36,6 vH) der Falle —
also einem doppelt so grofien Prozentsatz (16 vH) als dem der ,,rheumatischen* —
allgemeine neuropathische Belastung vorliege. Zu ganz derselben Ziffer kam
Babonneix 1924, insofern er bei 14 Mittern und 9 Vitern seiner 66 Kranken
starke Nervositit fand. Die Frage nach diesem Belastungsmoment, das einzelne
Autoren3 als géinzlich unerheblich gegeniiber dem infektiosen Moment hinstellten,
hat dann Runge (1924)4 wesentlich dadurch geférdert, da er seiner Berech-

1 Sperrdruck durch Ref.
2 Wien, klin, Wochenschr, 8 (2), 901. 1909.
3 z.B. H. Vogt 1912 in seiner Darstellung in Lewandowskys Handbuch der

Neurologie.
4 Ergebn. d. inn. Med. u. Kinderheilk. 26, 397.
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nung der psychisch-nervésen Belastung auf Grund des sehr grofien (116 Falle um-
fassenden) und griindlich bearbeiteten Materials der Kieler Klinik das bekannte
Diem-Kollersche Schema zugrunde legte und sie mit denen, die seinerzeit an
Hand dieses Schemas bei Geistesgesunden und ausgesprochen Geisteskranken ge-
wonnen worden sind, verglichen hat. Er ist dabei zu dem Ergebnis gekommen,
daB allgemeine Nervositit und auch Nervenleiden der Eltern und Geschwister
erheblich ofters angetroffen wird als bei Geistesgesunden, woran allerdings eine
verhaltnisméBig nicht seltene Erkrankung (7 vH) der néchsten Verwandten — und
zwar ausschlieBlich (6 vH) von Eltern und Geschwistern — an Chorea oder ander-
weitigen extrapyramidalen Stérungen schuld ist. Die letztere Feststellung
Runges entspricht nun fast ganz der vonWollenberg, derzwar die nichtchorea-
tischen Storungen unbericksichtigt 1a8t, dafiir aber aus den Statistiken mehrerer
Autoren 2 vH Chorea der Mutter, 5,3 vH Chorea der Geschwister errechnet hatte.
Als .ein Mangel der Rungeschen Berechnung muf} es nur bezeichnet werden,
dafB} er einmal — und zwar entsprechend der Beschréinkung auf einen Vergleich
mit der Diem-Kollerschen Statistik — die nicht-nervésen Belastungsmomente
gar nicht beriicksichtigte, zweitens unter den nervosen Abweichungen atiologisch
so wichtige wie Apoplexie der Eltern bewufit mit der Begriindung auBler acht lie8,
daB sie bei Chorea minor keine Rolle zu spielen schienen und drittens andere Ano-
malien — vermutlich weil in seinem Material anamnestisch darauf kein Wert
gelegt war — kaum oder iiberhaupt nicht in Betracht zog, wie z. B. den Migréne-
kreis, die mannigfachen Formen kindlicher und jugendlicher Neuro- und Psych-
asthenie, welche uns vor allem Stier!, Husler und Steiner beachten gelernt
haben, die mannigfachen Formen der Entwicklungshemmung, die ,,vasomotorisch-
sekretorisch-trophischen Neurosen‘, die Tetanie, aber auch die Stérungen der
Menstruation u. a., welchen meines Erachtens in der Atiologie der Chorea minor
eine erheblich gréBere Bedeutung zukommt als etwa manisch-melancholischem
Trresein und Schizophrenie 2.

In diesem Zusammenhang sei auch daran erinnert, dafl Davenport unter
3000 Verwandten einer sehr groflen Huntington-Sippe neben 39 Fillen von
Epilepsie, 19 von ,,Eklampsie* und 9 von ,,Tics“, 11 Falle mit ,,Chorea Syden-
bham* aufzéhlt und daBl in Lundborgs groBer Sippe, neben 17 Fillen von
Myoklonie-Epilepsie, 9 von Parkinsonismus und 16 von Krampfen aller Art,
2 Fille von ,,Chorea minor genannt werden.

Wollen wir zu einer richtigen Einsicht in die Disposition zur Chorea minor,
welche sich aus der erblichen Grundanlage und der durch Einfliisse der AuBenwelt
im Laufe der Entwicklung modifizierten ,,Lebensanlage* ergibt, gelangen, so
werden wir gerade auch diese Abweichungen zum wenigsten in dem MaBe mehr
beriicksichtigen miissen, als sie bisher unbeachtet geblieben sind. Es ergibt
sich daraus die Forderung nach einer neuen Materialsammlung, welche natur-

gemif eine miihevolle und nicht von einem einzelnen zu bewiltigende Aufgabe
darstellt.

1 Samml. zwangloser Abhandl. z. Neurol. u. Psychopathol. des Kindesalters, Jena:
G. Fischer, seit 1913 und Abhandl. iiber Kopfschiitteln, Pyknolepsie, Einschmutzen usw.
1922—25,

2 Die soeben erschienenen Mitteilungen von Guttmann (Zeitschr. f. d. ges. Neurol.
u. Psychiatrie 107, 585) konnten leider nicht mehr beriicksichtigt werden.,
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Ich habe vor Jahren einen Ansatz in dieser Richtung gemacht, indem ich
aus dem Material der Breslauer psychiatrisch-neurologischen Klinik (mit dankens-
werter Unterstiitzung durch Herrn Dr. Jaschke) die in dem Jahrzehnt vor dem
Kriege daselbst zur Behandlung gekommenen Kinder und jugendlichen Kranken,
bei welchen die Diagnose ,,Chorea minor* mit Bestimmtheit gestellt worden war,
zu einer Nachuntersuchung bzw. deren Angehdérige zur miindlichen Katamnese
zu bringen suchte. NaturgemaB lieB sich nur ein kleinerer Teil dazu bestimmen.
Dabei wurde nun, abgesehen von den in dem tiblichen Fragebogen (siehe Anhang)
aufgefithrten Zustanden, besonders der Frage nach dem Vorliegen der soeben er-
wahnten Abweichungen ebenso Beachtung geschenkt, wie der nach dem Vor-
liegen der exogenen Momente, welche bisher die Atiologie der Chorea minor be-
herrscht haben. Ergénzt wurde dies durch entsprechende Erhebungen und Unter-
suchungen bei spater selbst beobachteten Fillen. Die Gesamtzahl der 10 verwert-
baren Fille betragt 15. Darunter sind 3 Félle von rezidivierender Chorea minor
und 1 Fall von Chorea minor mit Psychose. Dazu kommen 5 Fille chronischer
Chorea bei Kindern bzw. Jugendlichen von unklarer Atiologie, aber nicht nach-
weisbar gleichformiger Erblichkeit. Der Ubersicht halber bringe ich zunichst
die Ergebnisse dieser Feststellungen in einer Tabelle, und dann den wesentlichen
Inhalt der Familien- und Krankenblétter in Form von Familientafeln. (Als ein ge-
wisser Mangel dieser Untersuchungen ist es vielleicht zu bezeichnen, da8} eine mit
gleicher Methodik ausgefiithrte Untersuchung der Kinderklinik, in welcher ja wohl
leichtere Falle und Kinder jiingeren Alters untergebracht zu werden pflegen, nicht
angestellt wurde. Leider konnte auch in dem einen und anderen Falle die genea-
logische Untersuchung iiber &ltere Generationen nicht mit ganz der Griind-
lichkeit angestellt werden, die ich mir sonst als Forderung gestellt habe; die
gefundenen Abweichungen stellen also sozusagen nur das MindestmaB der Be-
lastung dar.)

Ordnen wir die einzelnen atiologischen GréBen dieser Tabelle ohne Riicksicht
auf ihre Artung (Erbanlage, erworbene Anlage, duBere Schidlichkeit) nach der
Hiaufigkeit ihres Vorkommens bei dem Probanden und seiner Blutsverwandt-
schaft, so ergibt sich folgende Staffelung:

-An erster Stelle — Vorkommen bei 27 Personen der betreffenden Familien —
steht die Migrdne und zwar ganz ausschlieSlich die klassische Anfallmigrine, in
einem verschwindenden Prozentsatz finden sich chronische Kopfschmerzen.

Dann folgt zweitens mit 11 Personen der Kreis des Epileptoid. Es ist besonders
bemerkenswert, dal bei keiner dieser 11 Personen groBe epileptische Anfille mit
oder ohne fortschreitende Demenz vorkamen, sondern nur, und zwar in der Jugend
auftretende, Anfille von ,,Kinderkrimpfen‘, Ohnmachtsanfillen, Gelegenheits-
krampfen, reaktiven Krampfen, ganz selten auch einmal — bei einer Probandin —
nur Ohnmachten mit tonischen, aber nicht klonischen Krampfzustanden. (Ich ver-
weise angesichts dieser Feststellung darauf, daB (s. S. 114£.) auch bei den Fillen
mit Krampfen in Huntington-Sippen ebenfalls meist nur epileptiforme Anfille
ohne Kloni vorkommen. Es handelt sich also um Anfille, wie wir sie am héiu-
figsten auBerhalb der ,,echten Epilepsie auf dem Boden schwerer Neurasthenie
s. str. und vor allem der Psychasthenie antreffen.

Den meinen analoge, im Schrifttum niedergelegte Beobachtungen stellen 4
aus der Gruppe von 29 Féllen bzw. Familien mit respiratorischen Affektkrampjen
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Herzbeschwerden,
O spiter Migrane
| L Ehe II. Ehe ]
| |

l O Oy sl 2t Q@:2sJ Q2.

+ The Prob. Von jeher sehr Im 10. Jahr
Seit Kindheit nervos. Bis 10 J. Fall auf der
schwichlich. Als Enuresis. Seit Treppe, da-
Kind petit mal. Im  Geburt merkwiir- nach Fieber,
17. J. nach Angina dige zuckende dann 8 Wo-
1,J. lang typ. Ch. m. Bewegungen chen Ch. m.;
mit Angst (in Klinik).  (nur) des Kopfes, dann gesund
8 Wochen spéter Seitwirtsrucken bis heute

1. Anfall v. Migrine, des Korpers bei
allméahlich tdglich m.  Anruf. Besserung

Flimmern oder im Laufe des
geleg. Erbrechen, Lebens. Noch
Amaurose; spiter leicht erregbar

seltener u.schwécher
Nachuntersuchung

(nichts von Gelenkrheumatismus in

im 31. J.: Migréne der Familie)

unveridndert; auch
in 7 Schwanger-
schaften kein Chorea-
Recidiv

I
50 Q7. (55J.|

stets dngstlich;
noch Enuresis

noct., seit 5. J. .
Stottern Familie A.

by ?
| |

I
Im Winter regelmiflig
., Rheumatismus< I &Xy52 J. zlgz 45J. M 277. I
1

| &* 1901 & 1903 |

Im 12. J. Ch. m. nach fie- Sehr lebhaft. Im 11. J.
berhafter Angina und En- Ch. m. (im Krankenhaus);
docarditis (Nervenklinik). seitdem Herzklappenfehler
Seit Menarche (13. J.) mit periodischer Kompen-
Augenmigrdne meist sationsstérung
menstruell, aber auch als
Idiosynkrasie z. B. gegen — Migrine
alifé/s Brot; Nachun%e%— & &r .
suchung im 23. J.: Launen- T = Gelegenheits-
haftigkeit; Migrdne un- kopfschmerzen!
veridndert Familie B.

1 Bine vollig einheitliche Zeichengebung fiir alle Familientafeln dieser Monographie
lieB sich leider nicht durchfiihren. Die Bedeutung der verschiedenen Zeichen ergibt sich
indessen jeweils aus den darunter stehenden Angaben.
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é in relativ Q in relativ
jungenJahren jungenJahren
an Gehirn- an Gehirn-
schlag T schlag t o.B.
| ' J A
x
l d) d) @ Q Q Q@ W& (Reihenfolge?) I l Q
Schwere 50 J. Seit Jugend
Migrdne schwerste Migrdne,
(ohne Er- ,»bis zur Besinnungs-
brechen) losigkeit*; furchtbar
Phlegma- nervos, ,,gefiirchtet.
tisch. Im 48. J. Apoplexie
Im 30. J. nach vorangehender '
Apoplexie Ubelkeit; 8 Wochen
nach Hemiplegie, vollige
30 Std. . Restitutio
l

Alle schwer vertréglich, ev. gewalttitig I

O O ; Prob. |

23 J. Im 7.J. 12 J. Stets schwichlich,

lebhaft, { durch Riickenbeschwerden,

gesund  Unfall phlegmatisch. Kein Gelenk-
rheuma, kein Herzleiden.
Im Winter 1925/26 mehrere
Wochen Erbrechen, Kopf-
schmerzen, Fieber, Abmage-
rung. VorWeihnachten 1926
14 Tage Erbrechen jeder
Mabhlzeit, Kopfschmerzen,
Schwindel, Phantasieren,
Fieber 40 °. Rasche Wieder-

herstellung. 6 Wochen

spiter Abmagerung, zuneh-
mend Ch. m. mit nichtl. Un-
rube. Gelenke/Herz o. B.

Familie D.

(Ib? Qe

|
& Migréne
l % +«Q @ O l (:) !
43 J. Seit Ver—) B.: 34 J. L
heiratung (22. J. Im 11.J. l
Anfille von Chorea ‘ 1898
Schldfenkopf- minor Im 10. J. Ch. m.
schmerzen. Im ohne Prodrome.
41. J. sehr heftig, Dauer: mehrere Wochen.
dann sehr starkes Herz o. B.
IYasenbluten. Katamnese 1924 : seitdem
spiter Cyanose- Migrine, sonst gesund
Anfille.
Im 42. J. rechtss.
Hemziplegie

Familie E. Familie F.
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o  Q o Q
o & | |a a Q]

leicht |

aufgeregt
|

1
| @« aaal
* 1905
Nov. 1918 Grippe mit Handschwellung; un-
mittelbar danach Ch. m. nur mit Tachy-
cardie ; 6 Wochen Dauer. Katamnese 1924:
gesund geblieben, auBler irregulédren Menses

Familie G.

Q

? ?  {ums 65.J. do.
] ]
|

|
|
? s 2 | | o Q@ Q |

Neigung zu Alkohol- +im 45.J. Seit Kind-
exzessen, nervose an heit
Zuckungen vm Ge- »Gehirner-  gelahmt
sicht. T an Magen- weichung*

krebs im 51. J.
|

x

& L

seit Kindheit Herbst 1922
»gelahmte ,Mundfiule®,
Herpes, Fieber
(40°), Angstdelir.
Mai 1923 Ch.m.
Katamnese 1927:
gesund

Familie H.

O @t

jahrelang
shontrakes

O Q -

I nervos

@ * 1900 Q * 1903 O= 1906|
Viel Kinderkrankheiten. Im Friihjahr  1925:, blithendes Midchen* T im 20. J.
1911 6 Wochen zu Bett wegen Gelenk-
rheumatismus. Februar 1912 Ch.m. (Klinik)
mit Pulsanomalie.
Katamnese 1924: Seit Kriegsdienst Ver-
schlimmerung des Herzleidens; T 1920

Yamilie J.
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0 Q

In mittleren
Jahren 1 an

linksseitiger
dl) IQ Hemiplegie
|

] .
6606 daa dal | & b O

Seit Kindheit jung ¥

T an Pneu- alle Monat Migrdne
monie

I x
O ] a |
1910 im 11. J. Ch. m. angebl. nach Schreck
(klin. Behandlung). Dauer: 3%/, Mon.
Cor. o. B.; Hamoglobin 619,.
Katamnese 1925: freigeblieben ;
Befund: etwas schwichlich; Basedoword.

Familie K.

| 20 6 ea | | 20 & :a |
Tim 58. J. plétzlich
an ,,Hirnschlag*

_ |
lo o0 © P O & o« w0 |

Sehrleicht aufgeregt. Kopfschmerzen 1911 Appendektomie; seit-

Als Soldat kurz- bei Hitze demviel Kopfschmerzenund
dauernde Verwirrt- »Angina‘. Marz 13— Mail3
heitsanfille (,,reak- Ch. m.: Systol. Mitralis-

tive Epilepsiess) Gerdusch. Katamnese 1925:

frei geblieben.
Familie L.

[ 6 o || a & a o |

wegen Alko- starke +im45.J.nach  Astheniker,  kinder-
hol. Degene- Adipositas, 15 J. langem Dementia lose Ehe
ration, nach Hochwuchs Herzletiden an  paranoides,
Amerika Wassersucht 20 J. lang in
»verbannt¢, Anstalt,
dort verwahr- -
lost 1
® ¢

27 J.
klein T an konstitut. Disposition zu Tonsillitis. 1. Ch.m.
Keuch- nach eitriger Angina im 14. J., 1 J. Dauer.
husten 2. Rezidiv (*/, J. Dauer) im 17. J.; danach
Herzstorung. Sexueller Infantilismus.
Eunuchoider Hochwuchs mit Adipositas

Familie M.
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2 alte, angeblich nicht blutsverwandte Leute des kleinen
O Q Heimatdorfes litten in ihrer Kindheit an Veitstanz.

Tbe., frih ¥ The., frih ¢
I

(B\
| I seit Marz 1924
Q (b »Gelenkrheumatismus®;

The. Kriegstod Jshysterisch®
| J

X
Q* 1909 @* Dez. 1914 I

angeborene Taub- XKindheit o. B., schlecht gelernt. Sommer 1922
stummhest, Imbezilli- ohne jede Prodrome Ch. m. auch nachts (dann
tdt mit Zerstbrungs- mit Schreien Zahneknirschen). Pfingsten 23
wut, Stehlen, Unver- gesund. 1. Rezidiv Nov. 23—Friihjahr 24. 2. Re-
tridglichkeit (in An- zidiv Aug. 24, typ. Bild mit Sprechstérung, Ge-

stalt seit 8 J.),  lenke/Herz normal, Blut/Liquor: nur Andeutung
Zappeln »organ. Mastixzacke

Familie N.

O + an Blutsturz QlaQQ Ot Cl)lebt noch Q@
l | ]

r T T ip
83. J.
(666 v aa®|/| a a @ | omN
Ky-  friiher Potatorstre- Me- starke Klinik
phose, nuus, spiter maflig  grdne Adipositas

genu wegen Alkoholintole-
valgum ranz in Form von
Kopfschmerzen. Ein-
mal,,Fieber<-Delirium

X

@ |

im 5.J. * 1910. Debilitat. 1918 —22 Gelenkrheumatismus. 1922
epilepti-  Ch. m. mit Depression, 8 Wochen Dauer. 3/, J. Beschwerden.
forme  Katamnese 1924: Seit 4 J. Kopfschmerzen (14 tégiges Inter-
Anfille  vall) mit Flimmern und Lichtscheu. Gelegentliches Erbrechen.
Katamnese 1925: Weihnacht 1924 Ch. m.-Rezidiv

Familie O.

Q Q
| : ]

© A Q 3

* 1904 im 1. J. { an Bettnissen bis 3. J.
Im 5. J. einigemal  Lungenentziindung Damals ,,nach Schreck*
Krampfe allgemeine Chorea mit

Psychose (Klin. Be-
obachtung) Herz o. B.
Katamnese nach 13 J.:
gesund, kriftig
Familie P.
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) nichts Krankhaftes
friither lange in Sumatra, seitdem bekannt
,»chron. Rheumatismus Q

X
| e
21J.

stets nervos,
als Kind stets krank

B.: 12. J. nach ,,Mumps* mit schweren allg. Symptomen.
Zeitweise Sprache schwer choreatisch gestort, um Menarche herum.
Besserung nach 3/, Jahr. Stets sehr erregbar, erschreckbar, weinerlich,
eigensinnig, Kopfschmerzen, schlechter Schlaf, Polymenorhoe.

Im 19. J. Grippe.

Universelle choreatische Bewegungen, zunehmend bei Beachtung; starke Hypotonie,
systol. Gerdusch an Pulmonalis; Eosinophilie (10 %) und Lymphocytose (49%).

Familie Q.

Chorea juvenilis postinfektiosa chronica

O
[ L J

| |
IGGII 0 Oeeﬂ Q 627J.

kindisch,  verschollen, I I
blode leichtsinnig 1

|40 @ O 30| | Qua O O

Kinder- klein t hatte Skrofulose
krdampfe |
1
b3
e Q Q|
11 J. 9J. 6d.
Prob.

Stets sehr schreckhaft, etwas zinkisch.
Bis 10 J. Enuresis noct., sonst gesund.
1922/23 Schmerzen im Nacken, Skrofeln
im Gesicht, gleichzeitig mit erheblichem
Dickerwerden.

Seit Herbst 23 ganz allméhlich Schielen,
Augenverdrehen, Verziehen der Schul-
tern, Grimassieren.
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Chorea infantum degenerativa (?) chronica
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dar, welche Stier! bearbeitet hat und 1 Fall von Husler2, ferner 1 Fall unter
19 Fallen mit Ohnmachtsanfdllen aus der Beobachtung Stierss.

In dem einen Falle der ersten Gruppe (Fall 7 von Stier) handelt es sich um typische
Chorea minor im 12. Jahre bei einem Knaben, der bis zum 4, Jahre Pavor nocturnus und
seit dem 13. Jahre reaktive Ohnmachtsanfille hatte, und von dessen zwei einzigen Briidern
einer Pavor nocturnus, spiter respiratorische Affektkrimpfe, der andere Enuresis und
zahlreiche starke Zeichen vasomotorisch-sekretorischer Anfilligkeit bot; fast dasselbe
fand sich in der Familie Huslers; bei den drei bzw. vier anderen Fallen Stiers lag lang-
dauernde Unruhe vor.

Bemerkenswert ist in diesem Zusammenhange auch noch ein Fall von
v. Frankl-Hochwart+4:

Von einer an Migrine leidenden Mutter stammten drei Kinder, eines mit Tetanie,
eines, das an Fraisen starb, und eines mit Chorea minor. Ein Kranker Riidingerss bekam
erstmals angeblich nach Schreck, spiter regelmifBig im Dezember rezidivierende Chorea,
zuletzt Tetanie®.

Es sei daher hier auf die Parallelen zwischen Ckorea und Tetanie hinge-
wiesen. Beide sind Erkrankungen, die sehr zu Rezidiven neigen: Die Zahlen bei
der Chorea habe ich oben aufgefiihrt; bei der Tetanie der Erwachsenen ist sie
nicht unbetriachtlich héher. Auch die Tetanie, zum wenigsten die hiufigste, die
der Erwachsenen, zeigt Jahresschwankungen, und vor allem fillt der Gipfel
dieser Kurve genau in dieselben Monate wie die Chorea minor, in die Zeit von
Januar bis April. Ich habe aber noch nie davon gehért, dafl man bei der Tetanie
daraus auf einen Zusammenhang mit Erkiltungen, d. h. Infektionen, geschlossen
hat, den man mit Selbstverstindlichkeit fiir die Chorea minor annimmt.

Auch die Beobachtung von F. Mendel? verdient hier Beachtung; sie betrifft die
Angehérige einer Geschwisterreihe, bei der bereits in der 4. Generation Quinckesches Odem
auftrat; jene selbst war davon verschont, hatte aber Chorea minor. Ein Enkel des Urgro8-
vaters der Kranken hatte Parkinsonismus. — Weiter beobachtete Henneberg® einen
35jahrigen Mann mit echter seit dem 30, Jahre bestehender Narkolepsie, welcher zweimal,
im 8. und 13. Jahre, angeblich nach schwerem Rezidiv von Gelenkrheumatismus und ,,Endo-
carditis* Chorea minor durchmachte. Am Herzen fanden sich nur Zeichen von Kleinheit
und Ubererregbarkeit. Der Kranke, der bis zum 6, Jahre Bettnassen hatte, stammte aus
einer schwer belasteten Familie, die auf cerebrale (blastomatose?) Heredodegenerationen
oder Familiensyphilis oder beides verdichtig ist (Vater Tabes, Mutter und Muttersmutter
Krebs, ein Bruder ,,multiple [? Ref.] Sklerose, ein Bruder ,,Hirnhautentziindung®, eine
Schwester erregbar, vier Geschwister klein T, zwei gesund).

An dritter Stelle — 9 Personen — finden sich dann, und zwar ausschlieBlich
bei Geschwistern (nimlich nur einmal beim Vater) der Probanden, Chorea minor
und choreiforme Zustinde. Besonders bemerkenswert ist in dieser Beziehung
Familie A., in der aus zwei Ehen einer ausgesprochen Migrine-behafteten und

1a, a0,

2 Ergebn. d. inn, Med. u. Kinderheilk, 19, 624.

3 a.a. 0.

4 Die Tetanie, 2, Aufl. Wien u. Leipzig 1907.

5 Wien, med. Wochenschr, Ref. in Neurol. Zentralbl. 1908, 1032.

6 Der Fall, den Halban (Mitt. a. d. Grenzgeb. d. Med. u. Chirurg. 1, 691. 1896) als
,»Hemitetanus* mit Dauerkontrakturen und universellen choreaéihnlichen Bewegungen ver-
offentlicht hat, 148t sich auch heute schwer rubrizieren; zweifellos handelte es sich um
eine extrapyramidale Erkrankung,

7 Berlin. klin, Wochenschr. 1902,

8 Neurol. Zentralbl. 1916. 282.
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-belasteten Frau, die vor dieser viel Herzbeschwerden hatte, je ein Kind (in der
Gesamtkinderreihe das 3. und 5.) mit Chorea minor, von denen das eine auch
Hemicranie hatte, und ein weiteres (das 4.), das abgesehen von Enuresis bis zum
10. Jahre von Geburt auf konstitutionelle Chorea ohne Hemicranie hattel.

An wierter und finfter Stelle folgen — mit 8 und 7 Personen — somatische
Konstitutionsanomalien, einschlieBlich abnormer Adipositas und eunuchoidem
Hoch- oder Fettwuchs, und ,,allgemeiner Nervositat®.

An sechster Stelle — mit je 6 Personen — folgen Infektionen, objektive oder
subjektive Storungen am Herzen, vorzeitige Schlaganfille bzw. Hemiplegie und
Oligophrenie. An siebenter Stelle — mit je 5 Personen — Gelenkrheumatismus und
ausgesprochene Psychosen.

Dann folgen abnorm langes Bettnéssen, Stottern, Menstruationsstérungen2,
angeborene Sinnesfehler (Blindheit und Taubstummheit), Lahmungszustinde
nicht hemiplegischer Art, und schlieBlich Neigung zu Erkéltungen bei Bluts-
verwandten.

Es ergibt sich also, daB unter den belastenden Abweichungen die Migrdine alle
anderen weit wberragt. Ihre Bedeutung erhoht sich noch, wenn wir die vorzeitig
bei Erwachsenen auftretenden Schlaganfille und gutartigen Hemiplegien, die ja
auch von Autoren, welche im allgemeinen den Begriff des Infektiosen gerade
in der Atiologie der Chorea sehr weit spannen, nicht als infektits verursacht,
sondern in mehr oder weniger engen Zusammenhang zur Migréne gebracht werden
(Curschmann u. A.), bei einer Gruppenbildung der &tiologischen Grofen der
Migriane anreihen. Es erscheint das um so mehr berechtigt, als ich der herr-
schenden Auffassung zuliebe Herzstorungen aller Art mit Gelenkrheumatismus und
Erkiltungsneigung in eine Gruppe mit der ,,Infektion‘‘ stellte, obwohl ja sicher
manche Abweichungen derart gar nicht infektioser Herkunft sind, sondern auf
konstitutioneller (,,cardiovaskulirer‘) Minderwertigkeit beruhen oder, wie der
Rheumatismus nach fritherer Darlegung, wahrscheinlich nicht immer ein Ur-
sachensymptom, sondern ein Bildsymptom darstellen. Wieviele krankhafte
Herzbefunde, von denen in Vorgeschichte und Befund von Chorea minor-Kranken
die Rede ist, mogen sich bei eingehenden Rontgen- und anderen Untersuchungen,
als nosologisch gleichwertig den Zeichen allgemeiner Asthenie, Chlorose und
anderer konstitutioneller Hypo- bzw. Dysplasien herausstellen, welche man seit
jeher bei der Chorea minor unbedenklich als AuBerungen einer durch Keim-,
Frucht- oder Kindesschidigungen verursachten Verfassungsstérung angesehen
hat. Man darf daher meines Erachtens nicht, wie z. B. Zappert3, die Frage-
stellung darauf beschréinken, ob die bei choreatischen Kindern zuweilen auf-
tretenden organischen Herzverinderungen Folge einer durch die Chorea be-
wirkten Intoxikation oder eines unbeachtet gebliebenen Herzfehlers seien.

1 Burr fand (a. a. O.) unter 515 Féllen 92, in denen Blutsverwandte ebenfalls an
Chorea litten.

2 Eine Kranke von F. A. Kehrer sen. (Arch. f. Gynikol. 10, H. 2. 1876), die — wir
wiirden heute wohl sagen: — an erblicher Pseudo-Hamophilie litt und an Uterinblutungen
im 4. Monat ihrer 4. Schwangerschaft verstarb (voran waren 3 Aborte gegangen), hatte im
10. Lebensjahr eine Ch. m. durchgemacht; sie war damals schwéchlich und lange chloro-
tisch; ihre Mutter hypermenorrhoisch.

3 Wien. med. Wochenschr, 74, 139. 1924,

Kehrer, Erblichkeitskreis L 3



34 Disposition zur Chorea minor.

Die grofie Bedeutung der Migréne als Anlagemoment fiir unsere Félle wird
andererseits kaum dadurch geschmélert, dal 13 Fillen mit Gelenkrheumatismus,
Herzstérungen oder Infektion nur 7 gegeniiberstehen, bei denen der Proband
selbst Migrane hatte. Denn erstens stehen diesen 7 Migrinefallen nur 6 gegeniiber,
welche ,,Infektionen’ hatten, wiahrend Gelenkrheumatismus und Herzstérungen
auch nicht selten bei echten Huntington-Kranken gefunden werden. Zweitens
aber befanden sich die Probanden beider Nachuntersuchung oder Katamnesierung
noch durchweg in der Pubertétszeit, die ja neben den spéiteren Kindheitsjahren
das hiufigste Manifestationsalter der Migréne darstelltl. Es wire daher wohl zu
erwarten gewesen, daf ich bei einer Nachpriifung etwa 10 Jahre spéter bei einem
noch hoheren Prozentsatz der Probanden Migrine gefunden hitte, zumal ja diese
ein ausgesprochen dominant vererbtes Leiden darstellt (konnte das doch schon
vor vielen Jahrzehnten Mébius in 90 vH der Fille nachweisen!), und meine
Beobachtungen gerade gegen die etwaige Annahme sprechen, dafl die Migrine in
irgendeiner Weise gewissermallen gegen Chorea ,,immunisiere*. Weiter sprechen
die sehr weitgehenden Ubereinstimmungen in bezug auf die Bevorzugung des
weiblichen Geschlechts und zugleich des mittleren Kindesalters bzw. der Pubertit
in gleichem Sinne: Nach der groften Statistik (der von Wollenberg) entfallen
70 vH der Choreakinder, nach einer Statistik, die die Mitte zwischen der von
Curschmann und K. Mendel zieht, entfallen 67 vH der Migranetrager aufs
weibliche Geschlecht; nach den entsprechenden anderen Zusammenstellungen
stellt das Haupterkrankungsalter bei Chorea mit 75 vH die Zeit zwischen dem
4.—16., bei Migrdane mit 84 vH die zwischen dem 6.—15. Lebensjahre dar.

Natiirlich ist auch mit meiner neuartigen Feststellung tiber die Haufigkeit der
Migrine in Familien von Kindern mit Chorea minor nicht die Disposition der-
selben erfafit.

Abgesehen davon, daf die Migrane in den verschiedensten Gegenden West-
europas und auch in den verschiedenen Bevolkerungskreisen derselben recht
hiufig, die Chorea minor im Verhéltnis zu ihr aber selten vorkommt, ist ja zu
beriicksichtigen, daB ich die so ausgesprochen dominant vererbte Migrine, trotz
ihres Vorherrschens tiber die iibrigen erblichen Momente, ja selbst iber die
choreatischen Zustinde, doch noch nicht in der Halfte der Familien meiner
Kranken angetroffen habe.

Da, wo dies der Fall war, wire an sich wohl zu erwéigen, ob etwa eine &dhnliche
Korrelation zwischen der gewohnlichen Migraneanlage und einem andersartigen
atiologischen Faktor zugrunde liegt, wie bei den Fillen aus ausgesprochenen
Migranefamilien, bei denen etwa in der nachweislich dritten von Migrine be-
fallenen Generation in vorgeriicktem Lebensalter diese sich bild- und
verlaufsmaBig wandelt, insofern sie sich nun plotzlich in linger dauernden

1 Curschmann sagt, ,,in den meisten Fillen beginne dieselbe in der Kindheit bzw.
in den Pubertéitsjahren‘‘; er stiitzt sich dabei auf Mobius, Gowers und Heyerdahl,
welch letzterer bei 56 vH den Beginn in ersterer, bei 28 vH in letzterer fand. Oppenheim
sagt andererseits — und dem entsprechen seit Jahren, seitdem ich auf diesen Punkt be-
sonders achte, meine Erfahrungen —, sie beginne ,,gew6hnlich* in der Pubertatszeit, nicht
selten in der frithen Kindheit. Dieser Punkt ist insofern nicht von untergeordneter Be-
deutung, als ja iiber engere Beziehungen zwischen Migrane und Generationsfunktionen keine
Meinungsverschiedenheit besteht.
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Episoden mit cerebralen Ausfallserscheinungen (Hemiplegie, Aphasie, Blindheit
o. dgl.) duBert. Umgekehrt findet man ja, wie besonders Curschmann gezeigt
hat, manchmal bei Kindern der 3. Generation von Migrinesippen einen Gestalts-
wandel von einfacher Hemikranie zu visceralen Anfallen, welche gelegentlich
mit Herzstorungen und ,,Fieber einhergehen, die sehr viel wahrscheinlicher
autochthoner als infektioser Herkunft sind. Wie dort Klimakterium bzw. In-
volution, hier frithe Kindheit den Gestaltswandel zu bedingen scheinen, so
konnte bei den Fillen von Chorea ,,minor* in Migranefamilien ein in der spdteren
Kindheitsentwicklung liegender Faktor von entscheidender Bedeutung sein.
Man kénnte sich vorstellen, dal gerade in diesen Familien das Ineinanderwirken
der erblichen Migrineanlage und dieses Entwicklungsfaktors schon ohne die
Hilfe einer exogenen Ursache zu irgendwelchen (spastischen, embolischen,
thrombotischen) Geféfstérungen im Choreasubstrat fihrt. Die neueren An-
schauungen iiber die Pathogenese der Migrine, welche auf eine paroxysmale
endotoxische Gefiflwandreizung weisen, sind geeignet, jene Auffassung zu
stiittzen. Andererseits hat neuerdings ja gerade die Genealogie der Huntington-
schen Chorea gezeigt, dal auch bei dieser exquisit dominant vererbten Krank-
heit in bestimmten Sippen gelegentlich ein plétzlicher Gestaltswandel auftritt.
Es sei in diesem Zusammenhang auf die aufféllige Tatsache verwiesen, daf das
Verhiltnis zwischen der Zahl der Familien, in denen dies der Fall ist, zu den
iibrigen Huntington-Familien, soweit wir heute sehen, schidtzungsweise dasselbe
ist, wie das zwischen der Zahl der Kranken mit gewohnlicher Migrane und mit
Chorea minor in Migrdnefamilien.
Worin die Disposition zur Chorea minor bei den Kranken besteht, welche
keinen Migranefamilien angehoren, laBt sich noch weniger klar bestimmen.
Was das Vorkommen von Chorea und choreiformen Zustinden in den Fa-
milien meiner Kranken anlangt, so entsprechen auch meine Feststellungen der
allgemeinen Erfahrung iiber die verhaltnismaBig grofle Seltenheit von Chorea bei
Eltern und Kind. Im Schrifttum finden sich nur: 1 Fall von Money (1883), je
2 Fille von Remak (1907), Wollenberg (1897) und Hormuth (1907), 1 Fall
von Couvelaire und Crouzon (1899), neuerdings 2 Fille von Runge (19111
und 1924) und 1 Fall von Krisch? (1925). Darunter sind mehrere Gruppenfille,
in denen die Angehérigen der einen Generation (und zwar meist die Mutter) eine
Graviditats-Chorea hatten, die der anderen abernicht ; in zwei von diesen Familien
(Wollenberg, Runge) hatten noch 1—2 Geschwister juvenile Chorea. Wollen-
berg hatte seinerzeit auf Grund einer groflen Statistik in 2 vH gleichartige Er-
krankungen an Chorea minor bei Eltern und Kindern gefunden, Runge kommt
auf 4,3 vH; es ist aber zu beriicksichtigen, da8 in der letzteren Zahl offenbar
mehrere Kranke inbegriffen sind, deren einer Elter an encephalitischem Parkin-
sonismus und nicht an Chorea minor litt; Runges Ermittlung von blo8 1,7 vH
»extrapyramidaler Zustande® bei den Geschwistern seiner Probanden, worunter
wohl vorwiegend Chorea minor zu verstehen ist, steht im Gegensatz zu Wollen-
bergs Statistik (5,3 vH!) und meiner Beobachtung (6 Fille!). Unter meinem
Material befindet sich ein Fall derart und bei diesem ist es auffallend, da8 der

1 Arch. f. Psychiatrie u. Nervenkrankh, 48, 598.
2 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 98, 90.

3*
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Vater, um den es sich im Gegensatz zu den Beobachtungen sonst handelte, offen-
bar erst in mittleren Mannesjahren an fortschreitenden Zuckungen im Gesicht
erkranktel. (DaB aus einer Schwangerschaft, in der, eventuell bis zur Geburt,
Chorea auftrat, ein Kind mit angeborener oder friihinfantiler Chorea hervorgegangen
ware, ist noch nie beschrieben worden.)

Wenn man angesichts dieser Beobachtungen iiber gleichférmige familidre Er-
krankung mit allem heute erforderlichen Vorbehalt die Frage aufwirft, nach
welcher Vererbungsregel die Disposition zur Chorea minor iibertragen wird, so
scheint der Annahme einer Dominanz die Tatsache entgegen zu stehen, da noch
nie iiber ein Auftreten derselben in 3 oder gar mehr aufeinanderfolgenden Genera-
tionen berichtet worden ist. Die Frage, ob das wirklich nicht vorkommt, mufl
indessen offen gelassen werden. Wenn man beriicksichtigt, wie haufig selbst
heute noch in einwandfreien Huntington-Sippen mit schlieBlich doch nachweis-
barer Erkrankung von 3 und mehr Generationen, also in Sippen mit einer so
auBerordentlich chronischen Erbkrankheit, die Erblichkeit tibersehen wird, so lat
sich der Verdacht nicht von der Hand weisen, daBl bei einer Erkrankung von so
viel kiirzerer Dauer und von sozial so viel geringerer Bedeutung, wie es die Chorea
minor ist, die gleichartige Erkrankung nicht blof der Eltern, sondern vor allem
der GroB- und UrgroBeltern, als auch anderer Verwandter noch viel eher iiber-
sehen wird. Wenn aber, was nach Wollenbergs und meiner Statistik wahr-
scheinlich ist, mehr Geschwister als Eltern oder gar andere Ascendenten er-
krankten, so wiirde das eher dafiir sprechen, daf§ die Chorea minor-Disposition
recessiv vererbt wird. Die nachfolgenden (freilich beinahe zu ,,schénen‘‘!) Stamm-
biume von Garrod?2 (1890) kénnten im gleichen Sinne gedeutet werden.

»Andere Familienglieder auch .«
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tismus* tan tan
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o ) | mus*

@) = Rheumatismus
Familien Garrod (1890)

Indessen mufB es gerade, weil die Chorea minor leicht iibersehen wird, als im
héchsten MaBe unwahrscheinlich bezeichnet werden, dal wir die Frage nach der
Recessivitit, welche durch den Nachweis von dhnlichen Geschwistererkrankungen
in weit zuriickliegenden Generationen wahrscheinlich gemacht wiirde, jemals
werden 16sen konnen.

1 Nach Katamnese und Familienerhebung kommt ein ganz atypischer ,,Huntington®
wohl kaum in Betracht.
2 aufgestellt nach Wollenbergs Angaben.
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In diesem Zusammenhange ist auf die Tatsache hinzuweisen, dal von nicht-
choreatischen extrapyramidalen Zusténden in den Familien der Veitstanzkinder
nichts berichtet wurde.

Was nun weiter die Bedeutung epileptoider Zustinde bei Veitstanzkindern und
vor allem bei deren Verwandtschaft anlangt, welche in meiner Héufigkeitstafel
an zweiter Stelle stehen, so habe ich schon darauf hingewiesen, da8 es sich dabei
ausschlieBlich um gutartige und solche Anfille handelt, die wir, insofern sie
sowohl Reiz- wie ,,Lahmungszustinde* darstellen, als Ausflul hochgradiger reiz-
barer Schwiche anzusprechen haben.

Dementsprechend finde ich in diesen Familien verhaltnismaBig héufig
korperliche Konstitutionsanomalien wie Minderwuchs, eunuchoiden Hochwuchs,
Adiposogenitalismus, Bettnéssen, Stottern und dergleichen. Vielleicht hangt damit
auch die Tatsache zusammen, da die Geschwisterreihen, aus denen die Chorea-
kinder stammen, durchweg sehr klein, jedenfalls kleiner sind, als bei der sozialen
Lage dieser Familien zu erwarten wire und dafl dort, wo der Durchschnitt
erreicht wird, verhiltnismaBig viele klein sterben. Die gleiche Erscheinung geht
aus Stiers Familientafeln von Kindern mit Anfillen auf dem Boden hyper-
dsthetisch-asthenischer Konstitution (respiratorischen Affektkrampfen, Ohn-
machten, Pyknolepsie u. &hnl.) hervor. Die uuterdurchschnittliche Kinderzahl
steht jedenfalls im Gegensatz zu den groBen Kinderzahlen, die wir in Huntington-
Sippen finden (s. S. 122).

Unter die belastenden Momente habe ich auch Stérungen der Ovarial- bzw.
Menstrualtitigkeit aufgenommen; deutlich positiv ist in dieser Beziehung nur
1 Fall gewesen; es mul} aber darauf hingewiesen werden, da eben die ganz tiber-
wiegende Mehrzahl der weiblichen Personen selbst zur Zeit der Nachuntersuchung
bzw. Katamnesierung noch vor dem 20. Lebensjahre stand. In noch spéteren
Lebensjahren nach dieser Richtung durchgefiihrte Katamnesen wiren auch wichtig
fiir die Frage nach der Verursachung der sogenannten Schwangerschafts-Chorea.

6. Schwangerschafts-Chorea.

Eine Zeitlang hat man dieser eine nosologische Sonderstellung unter den
Choreaformen zugewiesen. Berechtigt ist dies insofern, als von den 3 Phasen
des Generationsgeschifts (Schwangerschaft, Geburt und erstem Wochenbettstag,
Laktation) nur die Schwangerschaft als diejenige in Betracht kommt, in welcher
eine Chorea erstmals in Erscheinung tritt. Curschmann erwihnt in seiner
Darstellung der Chorea-Entstehung das Wochenbett iiberhaupt nicht; Oppen-
heim? bezeichnet ihr Eintreten in diesem als héchst selten und er scheint
sich dabei auf Wollenberg zu stiitzen, der (1897) ,,die gegeniiber der Graviditit
verschwindende #tiologische Bedeutung des Wochenbetts und die ungemeine
Seltenheit einer Chorea puerperalis im engeren Sinne* besonders betont hatte.
Der, soviel ich sehe, einzige im Schrifttum niedergelegte Fall, in dem vielleicht
eine Chorea bei oder unmittelbar nach der Geburt oder tm Wochenbett zam Ausbruch
kam, ist der von Lhermitte und Cornil2: Eine Frau erkrankte angeblich erst-
mals nach einer etwas schweren Entbindung an chronischer Chorea, die bei jeder

1 Lehrb. d. Nervenkrankh. 6. Aufl. 1913. 1707.
2 gzit. nach Babonneix S. 256,
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Schwangerschaft sich zu bessern schien, zuletzt aber nach Schreck wieder stérker
wurde. Mir scheint aber hier der Verdacht zu bestehen, daB es sich um eine
eventuell atypische Huntingtonsche Chorea gehandelt habe. Zur Zeit muBl also
gesagt werden, daf es keine sicheren Beobachtungen gibt, welche beweisen, daB
‘eine Chorea in dem Wochenbett bzw. der Laktation zum Ausbruch kommt. Wo
eine solche in diesen Phasen des Generationsgeschéfts besteht, handelt es sich also
um eine verlingerte Graviditits-Choren. Wie hiufig eine solche Verlangerung vor-
kommt, dariiber gehen die Angaben im Schrifttum nicht unbetrédchtlich aus-
einander. Wollenberg gab seinerzeit an, in einem nicht geringen Teil der Falle
ende die Chorea mit der Schwangerschaft; Oppenheim meinte, das sei meistens
der Fall, einerlei ob die Geburt zum richtigen Zeitpunkt eintrete oder die Schwan-
gerschaft mit kinstlicher oder natiirlicher Friih- bzw. Totgeburt ende. Daraus
und weil sich die Chorea in spateren Schwangerschaften oft wiederhole, glaubte
er auf besonders innige Beziehung zwischen beiden schlieen zu sollen. Umgekehrt
gab Jolly? an, daB in den meisten Fillen die Chorea vor Beendigung der Gravi-
ditét ablaufe und Schrock? wiederum war zu dem Ergebnis gekommen, daBl in
41 Fallen die Chorea vor der Geburt, in 22 kurz nach der Geburt, und in 24
erst spiter aufhore; dagegen fand Kroner, daf in 47 von 151 Fallen die Chorea
vor der Geburt, in 30 unmittelbar nach derselben und beim Rest in noch spéterer
Zeit, endete.

Betrachtet man die im Schrifttum niedergelegten Fille, in denen die Chorea
noch bisin das Wochenbett hinein andauerte, so ergeben sich wiederum 2 Gruppen:
eine, in der die Chorea nach Wochen oder wenigen Monaten heilte, eine andere,
in der sie noch eine mehr oder weniger erhebliche Verschlimmerung erfuhr und
unter Umstinden totlich endete (Quensel, Siemerlings3, Creutzfelds,
Jakobys, Urechia-Elekes® u. A.). Weiterhin finden sich noch vereinzelte
Fille, in denen eine Graviditiats-Chorea nach der Geburt an Stirke abnahm, um
sich nach Wochen zu vorher nicht erreichter Heftigkeit zu steigern (Runge) oder
zur Chorea-Psychose auszuarten (Viedenz?). Es kommt nur sehr selten vor,
daB eine Chorea erst kurz vor der Geburt ausbricht und kurze Zeit nach derselben
wieder verschwindet (Meurers). SchlieBlich bestehen insofern zwischen den
Fillen von iiber die Geburt hinaus verlingerter Chorea Unterschiede, als es sich
bald um Erstgebarende, bald um Mehrgebirende handelte. Es hat den Anschein,
als ob die letzteren innerhalb dieser Gruppe bevorzugt wiren. Daraus wiirde sich
dann ein Gegensatz gegeniiber der seit Gowers?® wiederholt (von Kroner?,
Wollenberg, Oppenheim, Neumann 1, Lequeux!! u. A.) gemachten Fest-

1 zit. nach Babonneix S. 256. 2 zit, nach Runge.

3 Monatsschr, f. Geburtsh. u. Gynikol. 45, 58. 1917.

+ Arch. f. Psychiatrie u. Nervenkrankh. 71, 357.

5 Zentralbl. f. Gynikol. 49, 2897. 1925,

6 Arch. internat. de neurol, 44, 241; Ref. in Zentralbl, f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie
42, 399. 1925,

7 Arch. f. Psychiatrie u. Nervenkrankh. 46, 186.

8 Ref. in Zentralbl. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 30, 477. 1922.

9 zitiert nach Wollenberg.

10 Tnaug.-Diss. Leipzig 1912. Die 15 Fille Meumanns entfallen auf 31 351 inner-
halb der Zeit von 1886—1911 in der Leipziger Frauenklinik Entbundene.

11 zit. nach Babonneix.
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stellung ergeben, dafl mehr als die Hélfte bis zu zwei Drittel aller Falle von Chorea
in der Graviditat Erstgeschwingerte und zwar vorzugsweise solche zwischen dem
17. und 23. Lebensjahre betreffen. Nach Oppenheim und Neumann handelt
es sich zudem noch hiufig (unter den letzteren 15 Féllen 7mal) um auBerehelich
Geschwingerte. Zu einer Bewertung dieser Tatsachen fehlen die notigen Unter-
lagen. Einer Statistik dariiber, ob diese Erstgeschwingerten in spéateren und ins-
besondere die auBerehelich Geschwingerten dann in ehelichen Schwangerschaften
wieder eine Chorea durchgemacht haben, liegt nicht vor. Man hat bisher immer
nur der Frage Beachtung geschenkt, ob die in der Graviditdt davon Befallenen
in der Jugend eine solche durchgemacht hatten. Kroner fand diesen Tatbestand
unter 126 Fallen von Graviditits-Chorea 48mal, Meumann unter 15 Fillen 8mal
und Allard?! anscheinend noch hiufiger, denn er bezeichnet die primire Gra-
viditédts-Chorea (,,chorée gravidique primitive*) als eine Seltenheit.

Dadurch erfihrt die alte Anschauung, daB die Chorea gravidarum mit der ge-
wohnlichen Chorea minor identisch ist (Runge) bzw. wohl richtiger: eine durch
die Schwangerschaft bosartiger gemachte Form einer solchen darstellt, sofern es
sich nicht um eine Encephalitis epidemica acuta choreiformis in graviditate oder
um eine sonstwie infektits bzw. toxisch verursachte Chorea handelt, eine neue
Stiitze. Mit dieser Auffassung steht weiter die Feststellung von Meumann in
Einklang, daB von den 5 todlich verlaufenen unter seinen 15 Fillen keiner der
Gruppe derer angehorte, welche in der Jugend schon einmal eine Chorea durch-
gemacht hatten. Aus der weiteren Feststellung von Allard, dafl von 112 in die
Baudelocquesche Klinik aufgenommenen weiblichen Personen, die in der Jugend
eine Chorea gehabt hatten, nur 31 einen Riickfall in der Schwangerschaft bekamen,
wiirde ferner zu schlieBen sein, daB die Schwangerschaft nicht einmal eine bevorzugte
Gelegenheitsursache fiir Chorea-Recidive darstellt.

Im gleichen Sinne spricht die nicht selten gemachte Feststellung, dafl Frauen
mit Chorea in einer Graviditdt vor- oder nachher 2 oder mehrere, zum Teil aller-
dings gelegentlich zu Totgeburten 2 filhrende Schwangerschaften durchmachten,
ohne von ihr befallen zu werden. Besonders lehrreich ist in dieser Beziehung
meine Beobachtung in der Familie A., daB eine Frau, deren besondere Chorea-
bereitschaft dadurch erwiesen war, daB von 2 Halbgeschwistern eines an Chorea
minor, das andere an konstitutioneller Chorea litt, in 7 Schwangerschaften keinen
Riickfall bekam.

Noch bemerkenswerter in diesem Zusammenhang ist der Fall Anfonie meines
Materials, iiber den leider noch genealogische Ermittlungen ausstehen: Eine
32jihrige Frau, die viel mit Halsbeschwerden zu tun hatte, erkrankte erstmals
im 8. Lebensjahre (angeblich nach Schreck) 2 Monate lang an schwerer doppel-
seitiger Chorea. Der erste Riickfall fiel ins 16. Jahr und dauerte 7 Monate, der
zweite ins 19. Jahr kurz vor der Verheiratung und verschwand in den ersten
Monaten der bald danach eintretenden ersten Graviditat. 5 Jahre spiter kam
der dritte Riickfall und dauerte bis zu den ersten Monaten der 2. Schwangerschaft.

1 zit. nach Babonneix.

2 Auch die Kinder aus Chorea-Gravidititen werden anscheinend sehr oft totgeboren
(nachMeumann 73 vH derselben, das wire etwa doppelt so oft wie die Kinder eklamptischer
Miitter (vgl. Entres: Allg. Zeitschr. f. Psychiatrie u. psych.-gerichtl. Med. 81, 8); aber
daran ist offenbar die Chorea nicht schuld, und auch nicht einmal das, was diese hervorruft.
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Nach 5 Jahren trat der vierte Riickfall auf, diesmal aber nur linksseitig und
klang nach 6 Monaten allmahlich ab. Irgendeine familidre Disposition bestreitet
die Frau; nur ihre Mutter leide an héaufigen ,,Magenkrampfen“. An kérperlich-
psychischen Auffélligkeiten bietet sie nur Narben von Halsdriisenoperationen und
aufler den choreatischen Bewegungen, die bei der Nachuntersuchung fast ver-
schwunden waren, eine ausgesprochene Hypotonie, keinerlei hysterische oder
psychochoreatische Ziige. (Einen gleichen Fall habe ich im Schrifttum nicht
finden konnen, am meisten ahnelt ihm die S. 37 wiedergegebene Beobachtung
von Lhermitte und Cornil.) Bei meinem Falle kann man also geradezu sagen,
daB die Schwangerschaften selbst bei einer bestehenden Neigung zu autochthonen
Chorea-Recidiven einen gewissen Schutz gegen deren Auftreten schaffen — ein
Tatbestand, der ja nicht ohne Analogie ist, ich erinnere nur an allerdings eben-
falls seltene Fille von Migrine und Epilepsie.

Ebenso einzigartig wie bemerkenswert ist der Fall von Winkelmann 1: Eine 20jihrige
Frau, von der és heiBt, daB sie zur Zeit der Menarche im 14. Jahre, in dem sie auch eine
leichte 4 Tage dauernde Influenza durchgemacht haben sollte, sehr reizbar und hastig ge-
wesen sei, erkrankte im 1. Monat der 1.Schwangerschaft an progressiver Chorea. Im
6. Monat derselben entwickelte sich diese bei sehr gutem Ernihrungszustande zu schwerer
choreatischer Erregung mit gleichzeitiger SchilddriisenvergroBerung mit Lidspaltenerwei-
terung sowie Albuminurie, so daBl man den Kaiserschnitt ausfiihrte. Nach der Narkose
wurden die Zuckungen so schwer, daf die Kranke angebunden werden mufte. 2 Tage nach
dieser Operation wurde die Chorea von Coma abgeldst, in dem der Tod eintrat. Es fanden
sich diffus schwere, stellenweise bis zum VerschluB der GefiafBle fithrende GefiBwandver-
dickungen an allen GefiaBabschnitten infolge Proliferation der GefaSwandzellen und Auf-
quellung ihrer protoplasmatischen Struktur. Winkelmann faBt (anscheinend in Uber-
einstimmung mit Jakob) diese als wohl toxisch, nicht embolisch bedingt auf. Ferner
fanden sich ebenfalls diffus, aber hauptséchlich im Striatum, unspezifische Ganglienzell- und
Gliedverinderungen. — Genealogische Mitteilungen iiber den Fall stehen leider aus. Beziig-
lich der Lues heiflt es im Krankenblatt nur, daB anamnestisch nichts dafiir gesprochen habe.

Die Tatsache, dafl noch nie mit Sicherheit eine ,,reine‘* Wochenbetts-Chorea
beobachtet wurde, und die auffillige (zuerst von Gowers, Kroner und Wollen-
berg besonders betonte und spéiter immer wieder bestétigte) Erfahrung, daB in
der Graviditiat der Beginn der Chorea nicht auf deren Ende fillt, sondern auf die
erste Hilfte und innerhalb dieser wiederum zumeist auf den 3. Monat derselben, hat
immer wieder dem Gedanken Nahrung gegeben, dal abgesehen von einer besonderen
Disposition in manchen Féllen nicht sowohl eine infektigse bzw. infektiés-toxische
Ursache zugrunde liege, sondern eine grawiditdts-toxische. Auch Fille wie der
von Siemerling, in dem seit Anfang der Schwangerschaft Erbrechen bestand,
dann im 4. Monat eine rasch zu Jaktationen sich steigernde Chorea, zuletzt Ver-
wirrtheit und ein Krampfanfall mit Herzschwiche auftrat, an der die Kranke
starb (Urin, Nieren, Leber frei!), lassen immer wieder an eine solche endotoxische
Quelle denken. Auch Jakob? scheint das zu meinen, wenn er einer toxisch-
infektiosen eine durch diffuse embolische Herde verursachte Chorea gravidarum
gegeniiberstellt. (Leider ist aus dem Schrifttum dariiber nichts zu ermitteln,
welchen Einflufl die Graviditdt bzw. das Generationsgeschdft auf Angehorige
von Huntington- Sippen, insbesondere diejenigen hat, die ,,Gezeichnete® sind
oder sich schon im Entwicklungsstadium der Chorea befinden.) —

1 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 102, 56.
2 a,a. 0.8 87.
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Wasfiir die Schwangerschafts-Chorea gilt, scheint noch mehr fiir die Encephalitis
epidemica choreatica seu choreiformis in graviditate zu gelten. Soviel ich sehe,
ist iber eine besondere Bevorzugung der Schwangeren durch letztere nichts bekannt
geworden. In Sterns Monographiel, in welcher gerade die Erfahrungen iiber
die Encephalitis-Epidemien der Spét- und ersten Nachkriegsjahre niedergelegt
sind, bei denen die choreiformen Bilder sehr zahlreich zur Beobachtung kamen,
finde ich Wberhaupt keine diesbeziigliche Angabe, ebensowenig bei Klippel-
Baruk? und Bertolonis, welch letzterer aus dem gesamten Schrifttum 85 Fille
sammelte, in denen die epidemische Encephalitis wihrend der Generationsphase
auftrat. Bompiani¢ fand in der Epidemie von 1919/20 unter 180 Frauen 15
Schwangere, von denen 4 ein choreatisches Bild boten und 7 starben. Somit
durfte auch die Tatsache symptomatisch sein, dall unter den 3 weiblichen von
4 Kranken der Epidemie des Frithjahrs 1920 mit tédlicher Encephalitis choreatica,
bei welchen Klarfeld ¢ das Vorliegen dieser durch griindliche anatomische Unter-
suchung bekraftigen konnte, sich nur eine fand, welche schwanger war.

Aus der letzten und nachstehend wiedergegebenen der von mir aufgestellten
Familientafeln von Chorea minor-Probanden geht mit besonderer Deutlichkeit her-
vor, in welcher Haufigkeit bei manchen Sippen eine choreopathische Konstitution
neben mannigfachen anderen Zeichen konstitutioneller reizbarer Schwiche des
gesamten Nervensystems auftritt. Am meisten niahert sich das Bild dieser Sippe
dem der ,,chorée variable des dégénérés*, welches Brissaud gezeichnet hat (siehe
S. 16). Alles spricht hier dafiir, daBl exogene Ursachen eine nebensichliche Rolle
spielen gegeniiber der autochthonen Durchschlagskraft der neuropsychopathischen
Anlage. Auf die Verwandtschaft dieser panasthenischen Familiengruppe mit den
zwei Familien dieser Sippe, in welchen eine progressive Versteifung auf heredode-
generativer Grundlage auftrat, sei besonders hingewiesen. Leider lieB sich ein
arztlicher Befundbericht iiber letztere Kranke, welche niemals in einer Nerven-
heilanstalt gewesen sein sollen, nicht auffinden. Es ist somit nicht zu entscheiden,
ob diese Versteifung, die mit Wackligkeit begann, rein pallidir bedingt war oder
zum Teil auf einer atypischen Muskelatrophie beruhte. Die Kombination von
extrapyramidalen Syndromen mit echten Muskeldys- oder atrophien ist, worauf ich
vor Jahren hingewiesen habe, eine auflerordentliche Seltenheit.

Weitere Erlduterungen zur vorstehenden Familientafel:

Pat, 24 mit klimakterischer Paraphrenie (nach Krankenblatt Plagwitz): Ideen-
flucht, massenhafte durch Halluzinationen bedingte Wahnideen, Inhalt zuerst: Ver-
leitung zu sexuellen Vergehen (Witwe!), Verfolgung durch die Familie (Instrumente
durch die Brust, Vergiftung) zum Zwecke der Verhiitung ihrer Wiederverheiratung, spater
Verlobungswahn gegeniiber dem Anstaltsdirektor. Wechsel von Erregungen mit Zerstéren
und Negativismus gegen die Oberin (vermeintliche Nebenbuhlerin!), Stimmenecho des

1 Monogr. a. d. Gesamtgeb. d. Neurol. u. Psychiatrie. Berlin 1922. H. 30.

2 Rev. neurol. 30, 381; Ref. in Zentralbl. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 34, 300.

3 Fol. gynaecol. 19, 61; ebenda 37, 269.

4 Rass. d’ostetr. e ginecol. 80, 98; Ref. in Zentralbl. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie
28, 324. 1921.

5 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 23, 209.
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Arztes, oft Angstzustinde; hiufiges Speicheln. 1900 subcutane Blutungen, Odeme der
Beine ohne Fieber, T 1902 an Meteorismus,

Pat.35: Bis 5. Jahr gesund, danach 6fters hingefallen, unfahig, aufzustehen, schlechter
Gang, Unsicherheit auf den Beinen, zunehmende Wackligkeit; wurde vom 10, Jahr an zur
Schule gefahren, ab 12. Schulbesuch iiberhaupt unméglich, Sehr intelligent (,,machte
vom 12. an Patente“!). Spater Wackligkeit auch der Arme. Zuletzt vsllige Versteifung
in Beugestellung. 1896 Tenotomie ohne Erfolg. Blase, Mastdarm, Schlucken bis zuletzt
in Ordnung, kein Speicheln. Abmagerung. { an Pneumonie im 31, Jahre. Hatte braunen
Teint wie sein Vater.

Pat. 99., 10 Jahre alt. Kam mit Nabelschnurumschlingung scheintot zur Welt. Seit
frither Kindheit Herumwilzen im Bett, abwechselnd mit sehr tiefem Schlaf; von jeher sehr
lebhaft, neugierig (wie ein ,,verdorbener Junge‘‘), stets sehr iibererregbar (reflektorisches
Zusammenzucken!), wehleidig, Abneigung gegen Wolle, sehr leicht Weinen (,,muckert®);
Neigung zu Gesichtsrote, zunehmend schlechte Angewohnheiten (Nigelkauen). Seit dem
8. Jahre gewohnheitsméaBiges ,,Bohren der Wange mit der Zunge*., Auf Schule sehr leb-
hafte, beste Schiilerin. Im 10. Jahre eine Woche Husten, heifle Haut, Gesichtsrote, Schweil.
8 Tage spater bei Kirchgang Ohnmacht, kurz danach Weinen und Schreien, Zucken am
ganzen Korper, Augen starr, Schaum vorm Mund, Jammern, BewuBtsein getriibt; ganz
blaB, nachher kurze Zeit ,,Seelenldhmung‘‘ des linken Arms, Seitdem Zupfen an den
Kleidern, Iterativbewegungen, Zucken im Schlaf (Kopf, einzelne Korperteile, selten ganzer
Koérper, oft nur ,,Anspringen® der Muskeln), der Zehen oder Finger, wilzt sich vorm Ein-
schlafen die ganze Nacht, Hand meist zur Faust geballt, dabei unansprechbar. Solche
nichtliche Anfille alle 4—6 Wochen. Tagsiiber Betédtigungsdrang. Anfille von ,,Ver-
schleiertsehen‘‘, dauernder Strabismus divergens paralyticus. Meist Konstipation, anfalls-
weise Kopfschmerzen, Ermiidbarkeit, keine Absencen usw. Gelegentlich bei Aufregung
Rote, Schreibunfihigkeit, Als Kind Linkshindigkeit, die abgewohnt wurde, jetzt wieder-
kehrte. Klinische Beobachtung: asthenischer chlorotischer Habitus, friihreif, iiberdurch-
schnittlich intelligent, rege, anschmiegsam, empfindsam, ,,fein“. Kein Encephalitissym-
ptom. In der Klinik keine Schlafstorung. — ,,Eclampsia infantum*? Choreiformes Bild.

Pat. 106., 10 Jahre alt: Seit Geburt linkshéindig. Kindheit o. B., gute Intelligenz, von
je still, Neigung zu Schwermut. Im 9. Jahre infolge RachenmandelvergréBerung Luft-
mangel. Spater 1 Monat nach Fall von einer Leiter mit starkem Schreck und FuBver-
stauchung starke Abmagerung und groBie Schreckhaftigkeit. 3 Monate danach Anfille von
Kopfschmerzen, nachts Erbrechen, dann ein paar Tage Fieber bis 39°, schliellich Zuckun-
gen, heftige Kopfschmerzen, Schlafstérungen, Klinische Beobachtung: typische Chorea

minor, Tachycardie. Dauer: 4 Wochen, Rest (nach 1 Jahr): Verlegenheitszappeln, Herz-
beklemmungen,

7. Spit-Syphilis und Huntingtonsche Chorea.

Gewisse dtio-analytische Schwierigkeiten ergeben sich bei den Choreafillen,
und wiederum besonders den chronischen, sobald Anhaltspunkte fiir eine statt-
gehabte syphilitische Infektion vorliegen. Wenn es auch nicht berechtigt ist,
die Frage aufzuwerfen, ob es iberhaupt Wassermann-negative Fille von Hun-
tingtonscher Chorea gébe, so trifft doch Meggendorfers Angabe zu, daB} eine
positive Wassermannsche Reaktion im Blute bei Huntington-Kranken verhalt-
nismaBig haufig gefunden wurde. Aber selbst der gelegentliche positive Aus-
fall mehrerer der ,,4 Reaktionen* ist bei erblicher progressiver Chorea nicht
verwunderlicher, als etwa der gleiche Befund bei einem bestimmten Prozentsatz
der sich gesund fiihlenden &rmeren Bevéilkerung moderner GrofBstddte. Denn
zweifellos leistet die Eigenart von Temperament und Naturell der Angehérigen
von Huntington-Sippen, ihre Neigung zu losem Lebenswandel, Herumstreichen
und Alkoholexzessen, ihr gesteigerter Geschlechtstrieb und ihre moralische Minder-
wertigkeit, sowie die Mischung von Hastigkeit und Indolenz dem Erwerb von
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Spirochdten und der Durchseuchung des Organismus infolge Unterlassung ge-
eigneter Behandlung in erheblichem MafBie Vorschub. Schon E. Schultze ver-
weist auf die auffillige Hiufigkeit von Lues und Alkoholismus bei seinen Kranken.
Die 1911 geduBerte Annahme von Lorenz?, daBl die Huntingtonsche Chorea
zu den wenigen nicht-luetischen Erkrankungen des Centralnervensystems ge-
hore, die gelegentlich eine positive Wassermannsche Reaktion aufwiesen, be-
ruht auf ungerechtfertigter Verallgemeinerung2. Seit der Veroffentlichung von
Lorenz, die 2 Familien betraf, haben auBer diesem selbst Entres, Hammer-
stein, Jakob, Meggendorfer (in 2 Familien), Peter, C. S. Freund und ich
(2 Familien) bei einer ganzen Reihe einwandfreier Fille von Huntingtonscher
Chorea negativen ,,Wassermann‘ im Blut bzw. negativen Ausfall der 4 Reak-
tionen festgestellts. Unter diesen Beobachtungen kommtder von Peter* deswegen
eine besondere Bedeutung zu, weil sie die choreakranke Mutter eines Mannes
betraf, der selbst im typischen Lebensalter eine, wie ich durch Nachforschungen
feststellte, choreiforme progressive Paralyse mit einwandfrei positiven Reaktionen
bot. Ich lasse den Auszug des mir freundlicherweise tiberlassenen Krankenblatts
der GieBener Psychiatrischen Klinik nebst meiner Katamnese folgen:

Hermann., Stets dngstlich, Ende der 40er Jahre wegen ,,Gicht*, Herzstérungen,
Druck auf der Haut mehrmals im Bad. Gegen das 50. Jahr zunehmend nervos, angstlich,
erregt; dann lingerdauernder Ohnmachtsanfall, nach 4 Tagen Erholung. Nach einigen
Monaten Herzschmerzen und Giirtelrose, dann melancholisch. Aufnahme in die Klinik
Mirz 1920: Wahnvorstellungen mit stereotypen ingstlichen Ausdrucksbewegungen (Reiben
der Hinde, .des Kinns, Kopfdrehen und &hnl.), tremolierende Stimme, ,,7T'remorerschei-
nungen‘‘, unausgiebiger Lichtreflex, Halluzinationen. L.-P.: 250 Lymphocyten im Kubik-
millimeter, ,,Wassermann‘‘ sehr stark positiv. Wechsel von Depressionen mit Euphorie
und unsinnigen GréBenideen, zeitweise Krankheitseinsicht, keine Intelligenzstérung, Ein-
nissen. Entlassung Juli 1920. IL. Aufnahme August 1920: Stumpfer, allméhlich ganz
apathisch ,,mit leblosen Gesichisziigen*, dann wieder depressiv; spiter impulsive Gewalt-
tatigkeiten. November 1920: ,,Blut-Wassermann® deutlich positiv. Marz 1921 massenhafte
Beziehungsideen meist auf Boden von Geruchshalluzinationen. Mai 1921: Brennen in
Augen und Mund, ,,fibrillire Zuckungen in beiden Augen‘, Juni: massenhafte GroBenideen.
14. Juni: anfallsartiger Schwichezustand. 16. Juni: ,,Krampfartiges Zusammenzucken im
rechten oberen Facialisast, Juli: dauernde Geruchshalluzinationen; lautes Aufschreien.
11.VIII: ,,Reizerscheinungen der Gesichtsmuskulatur; klonische Krimpfe im Platysma ; zeit-
weise geordnet. 24. 1.—29. IT1. 1922: Hiufig ticartige Zuckungen der rechten Gesichishilfte.
21, VL: erster paralytischer Anfall, 17. VIL.: zwei Anfille derart. 22. X. 22 t im status
paralyticus.

Noch wihrend der zweiten klinischen Beobachtung war das Bild so sehr von
extrapyramidalen Ziigen durchsetzt, daBl man auch nach dem stark positiven
Ausfall der serologischen Proben an der Diagnose: progressive Paralyse zweifelte,
bis der weitere Verlauf diese auBer Zweifel stellte. Die Mutter des Patienten
(Peters Kranke Fall 2) erkrankte im 64. Lebensjahr an langsam fortschreitender
Chorea, die ums 73. Jahr sehr stark zunahm; dazu traten dann Ziige seniler
Demenz. Bei ihr waren die 4 Reaktionen negativ.

1 Journ, of the amer. med. assoc. 56, 941.

2 Es erscheint daher nicht nétig, wenn es auch nicht uninteressant wire, systematisch
die Angehérigen von Huntington-Sippen serologisch durchzuuntersuchen.

3 Mit der Feststellung, daB zwei Huntington-Kranke meiner Beobachtung im Liguor-
bild einzig und allein eine ganz spitze Mastizzacke aufwiesen, wie ich sie sonst noch nie
beobachtet habe oder beschrieben finde, 148t sich vorliufig nichts anfangen.

4 Monatsschr, f. Psychiatrie u. Neurol. 56, 283.
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Die peripheren Arterien waren verhiirtet, der Blutdruck betrug 110 mm Hg. Der Tod
erfolgte im 75, Jahr. Es fand sich hochgradige Atrophie des ganzen Hirns mit repara-
torischer Gliakernvermehrung; status fibrosus im Striatum und Pallidum; fast volliger
Ausfall der kleinen Nervenzellen des Striatum; eine kernreiche gliogene Narbe; degene-
rative Verdnderungen an den groBen Ganglienzellen des Striatum und den Nervenzellen
des Pallidum, Lipoidvermehrung in den Nervenzellen des Thalamus. M#Bige Sklerose der
BasisgefaBle ; keine Erweichung; Capillarfibrose. Keine senilen Drusen, keine Alzheimer-
schen Fibrillen; vereinzelte Fetttropfchen an Gliakernen und GefiBen.

Eine iltere 53jahrige Tochter dieser Kranken bot ebenfalls Chorea, eine jiingere war
damals frei, —

Gegeniiber den zahlreichen Fillen mit negativem Blut- und Liquorbefund
konnte ich in der Literatur nur 2 mit einwandfreien Zeichen von Syphilis in der
Riickenmarksfliissigkeit auffinden. Es sind das die Fille von E. Schultze und
Urechia-Rundea.

Die Beobachtungen von E. Schultze stammen aus dem Jahre 1910; es handelte sich
um einen Fall mit ziemlich gesicherter Erblichkeit und einen Fall von im 45, Jahre aus-
brechender chronischer Chorea mit nichtlichen epileptischen Anfillen ohne nachgewiesene
Erblichkeit. In beiden war der ,,Wassermann‘‘ im Blut und Liquor positiv, wihrend der
EiweiBgehalt in beiden normal, im ersteren der Zellgehalt ebenfalls normal und im letzteren
etwas erhoht war (14—15 Zellen).

Schultzes 1. Kranker bot auch in der primorbiden Zeit das typische psy-
chische Bild der Huntington-Kranken mit Trunksucht wie der Vater und Bruder,
welch letzterer sich luetisch infizierte und dann in einen vielseitig paranoiden,
zuletzt in einen schwer choreatischen Zustand verfiel. Bei der Schwester des
Kranken wurde die Diagnose ,,progressive Paralyse‘ gestellt, aber spiter im Sinne
einer choreatischen Demenz berichtigt. Schliefilich hat E. Schultze noch eine
weitere Huntington-Kranke mit positivem Wassermann im Blut beobachtet. Der
auffillige Gegensatz zwischen dem negativen Zell- und EiweiBbefund und dem
positiven Wassermann im Blut und Liquor bei diesen Féllen spricht durchaus
dagegen, daB es sich um mehr als um ein zufélliges Nebeneinander von Hun-
tingtonscher Chorea und Lues latens handelte.

Der Fall von Urechia-Rundea? aber—zugegebene Lues, davon Narben am
Penis und Driisen bei einem im 58. Jahre verstorbenen Manne, der 5 Jahre an
Chorea gelitten hatte, wiederholt stark positive 4 Reaktionen aufwies, daneben
rein tabische Ziige (einseitige Lichtstarre und Verengerung der Pupillen, ein-
seitigen Mangel des Achillesreflexes und den typischen Hirnbefund der Hun-
tingtonschen Chorea bot3, an der sein Vater 15 Jahre lang gelitten hatte —zeigt,
daB gelegentlich Syphilis, die zur Tabes fithrt, und heredodegenerativer chorea-
tischer Prozel nebeneinander herlaufen kénnen, ohne sich gegenseitig entscheidend
zu beeinflussen 4. (Vielleicht gehért hierher auch eine Beobachtung von Lokhou-

1 Rev, neurol. 29, 513. 1922.

2 Rev. neurol. 30, 473; Ref. in Zentralbl. . d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 34, 452. 1924,

3 Rev. neurol. 2, Nr. 3, 269; Ref. in Zentralbl, f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 39,
439. 1925.

4 Ich glaube, die Autoren selbst, wie der Referent ihrer Arbeit, K. Mendel,
werden mir auf Grund meiner weiteren Darstellung (insbesondere S. 49) beipflichten,
wenn ich im Gegensatz zu ihrer Auffassung, wonach die Lues in diesem Falle die ,,Ursache
der chronischen Chorea‘ bzw. eine ,,Komplikation im Verlaufe der Hirnsyphilis oder
der progressiven Chorea‘ darstelle, hier die Anschauung fir die richtige halte, daB es
sich um ein einfaches Nebeneinander von milder Tabes mit Huntingtonscher Chorea
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pine und Mourque?, welche Eiweil und Zellvermehrung im Liquor bei nega-
tivem ,,Wassermann* gefunden haben.)

A priori gilt dasselbe naturgemaf von Huntingtonscher Chorea und pro-
gressiver Paralyse. Die Frage nach den Beziehungen der beiden zueinander
hat seit der Mitte der 70er Jahre des 19. Jahrhunderts, also ungefihr seit der
Schaffung des Krankheitsbegriffs der Huntingtonschen Chorea, immer wieder
die Autoren beschiftigt. Die dltere vor-serologische Literatur zeigt die Unméoglich-
keit einer Entscheidung natiirlich in besonderem MaBe. Die damals zur Beant-
wortung dieser Frage herangezogenen Fille sind heute nicht mehr wissenschaftlich
zu verwerten, da diejenigen Punkte, die wir fiir entscheidend halten: der positive
Ausfall der serologischen Untersuchung auf der einen, der genealogischen auf der
anderen Seite, damals nicht in Betracht kamen bzw. ebensowenig ins Auge ge-
faBBt worden sind, wie der Gedanke, dal Huntingtonsche Chorea und pro-
gressive Paralyse im selben Lebensjahrzehnt zu beginnen pflegen und dann in
schleichendem Verlauf zur Demenz fithren. Bei manchen der damals unbedenk-
lich im Sinne einer — wir wiirden heute sagen: choreiformen — Paralyse ge-
deuteten Beobachtungen, die ohne weiteres als syphilidogene angesehen wurden,
weil anamnestisch Syphilis erwihnt war, erscheint uns heute diese Auffassung
ebenso zweifelhaft wie die damals mit Sicherheit gestellte anatomische Diagnose
der Paralyse.

Erwihnt sei hier nur Fall 3 von Driasecke?:

Zuhilter, Sohn eines wie er selbst angeblich luetisch gewesenen Trinkers, erkrankt mit
27 Jahren an einem sehr eigenartigen infantilistischen Zustand mit paranoiden Ideen und
intermittierender Chorea und bietet nach 2 Jahren Anstaltsaufenthalt stumpfe Demenz

mit automatenhaften Erscheinungen, starrem, maskenartigem Gesicht, aber keine korper-
lichen Anhaltspunkte fiir Paralyse. Der Bruder der Mutter hatte in der Jugend Veitstanz.

Also ein eigenartiger, jedoch irgendwie erblich spezifisch bedingter Fall von
Chorea, ahnlich den BeobachtungenBielschowsky-Kehrers,Meggendorfers,
vielleicht auch Ostertags.

Finden wir doch sogar die Diagnose ,,progressive Paralyse in fritheren Jahren
gar nicht selten (z. B. in Sippen von A. Westphal-Weyrauch, E. Schultze,
Meggendorfer und mir) unbedenklich bei Angehérigen von Huntington-Sippen
gestellt, welche nach der Beschreibung der betreffenden Krankenblatter ganz
zweifellos nur einen Endzustand von Huntingtonscher Chorea, meist mit Uber-
wiegen der Geistesschwiche gegeniiber den Bewegungsstorungen, also wenn man
will, das Bild einer Huntingtonschen Pseudoparalyse, dagegen keine auf Syphilis
oder Metasyphilis verdachtigen Erscheinungen boten.

Binswanger3, der seinerzeit den wichtigsten Beitrag zu der Frage geliefert
hat, erklirte damals mit Recht die Entscheidung in der Differentialdiagnose

gehandelt habe, von welch beiden Prozessen der letztere nur einen zeitlichen Vorsprung
hatte und daher auch bis zuletzt die Szene beherrschte. Leider ist von den Autoren weder
iiber den Zeitpunkt der syphilitischen Ansteckung, noch iiber den Manifestationsbeginn der
Chorea bei anderen Angehorigen dieser Huntington-Sippe etwas angegeben.

1 zit, nach Babonneix, a. a. O. S, 265,

2 Monatsschr. {, Psychiatrie u. Neurol. 17, 232. 1905,

3 Die deutsche Klinik am Eingange des 20. Jahrhundert VI, 2, 106. 1906.
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zwischen Endzustinden von Huntingtonscher Chorea und progressiver Para-
lyse in gewissen Fillen fiir unméglich. 1921 hat Entres gesagt, wir beséfien
heute in den serologischen Befunden und in dem Erblichkeitsnachweis ,,untriig-
liche Hilfsmittel**, diese Entscheidung zu treffen. Boas? aber glaubte, die Frage
mit der Erklarung erledigen zu konnen, dafl es sich eben blol um eine ,,rein
zufillige Komplikation ohne jede innere Krankheitsverwandtschaft® handle.
Wihrend die Behauptung von Entres nicht ganz zutreffend ist, miissen wir
den Satz von Boas als unbefriedigend bezeichnen. Jener iibersieht offenbar die
Moglichkeit, die dieser fiir die regelmaBig vorliegende halt. Wo echte Paralyse
und Huntingtonsche Chorea nebeneinander hergehen, steht eben von vorn-
herein zu erwarten, daB der serologische Befund ebenso positiv ausfillt wie der
genealogische. Aber gerade die Frage mochten wir theoretisch und praktisch
gelost sehen, wie sich diese beiden Prozesse im Einzelfall zueinander verhalten.
Somit erweist sich die Boassche Erklarung als einseitig; sie ist ja nur die selbst-
verstindliche Folgerung aus unserem heutigen Wissen iiber diese beiden Krank-
heiten und der Auffassung, die wir uns von ihnen machen.

Von so vereinzelten und pathogenetisch ungeklirten Fillen wie dem von Brissaud
und Gy 2, in dem zuerst eine Chorea minor aufgetretenund spéter eine echte Paralyse hinzu-
gekommen sein soll, kénnen wir absehen3,

Neben der Moglichkeit, daf Chorea Huntington und echte Paralyse bei
demselben Menschen zuféllig zusammentreffen, besteht eben noch die andere, da3
der paralytische ProzeB besonders stark das Chorea-Substrat befallt«. Welches
aber — so lautet dann die Frage — sind die Griinde einer solchen Abweichung
vom Durchschnitt der Paralyse? Leider hat man selbst in neuester Zeit gegen-
iiber einschligigen Fallen weder diese Frage gestellt, noch gleichzeitig die andere
Moglichkeit erwogen, dafl eine choreiforme Paralyse, d. h. ein Zustandsbild, in
dem entscheidende Merkmale der Paralyse mehr oder weniger dauernd mit
choreatischen oder choreiformen Bewegungen einhergehen, dadurch hervorgerufen
sein koénnte, daB der paralytische Prozef3 den Triger einer Huntington-Anlage oder
einer anderweitigen Choreadisposition befallen hat. Denkt man diesen Gedanken
zu Ende, so ist a priori zu erwarten, dal je nach dem Verhiltnis zwischen der
Durchschlagskraft der heredo-degenerativen Anlage bzw. dem Grade der kon-
stitutionellen Anfélligkeit des Chorea-Substrats und der Stérke des paralytischen
Prozesses von Fall zu Fall die klinischen Merkmale beider Krankheiten in bezug
auf AusmaB und Stérke wechseln. Wir werden also von vornherein erwarten
miissen, daB es, kurz ausgedriickt, choreiforme Paralysen, paralytische Choreafdlle
und schlieBlich eine Chores-Paralyse gibt. Demgegeniiber konnten die Hunting-
ton-Fille, die rein nach den klinischen Symptomen als Paralysen imponieren,
als Huntingtonsche Pseudoparalysen bezeichnet werden; bedenklich erscheint
diese Bezeichnung insofern, als sie geeignet ist, dariiber hinwegzutduschen, da8

1 Zeitschr. f. d. ges. Neurol, u. Psychiatrie 87, 421, 1917 (Literatur!).

2 zit. nach Boas: Beobachtung vor dem Jahre 1911,

3 nach Babonneix soll es sich um eine angeborene Syphilis gehandelt haben, nach
Boas soll die Infektion noch wahrend der Chorea minor eingetreten sein.

4 Es ist das Verdienst von Euziére und Pezet (1910, zit. nach Boas), die verschie-
denen Arten des Zusammenhangs zwischen Chorea und Paralyse theoretisch abgeleitet
zu haben,
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in diesen Fillen tatséichlich mehr eine diagnostische Unklarheit vorliegt, als eine
besondere Krankheitsform. In Anbetracht der gréBeren Durchschlagskraft des
paralytischen Prozesses gegeniiber dem heredodegenerativen Prozell oder gar
einer choreotropen Minderwertigkeit des Gehirns ist des weiteren natiirlich von
vornherein zu erwarten, daf in der Mehrzahl der Fille der Krankheitsverlauf
durch den ersteren entscheidend bestimmt wird. Danach wiirden zahlenméBig
die choreiformen Paralysen die anderen beiden Formen weit iiberfliigeln. Diese
aber wéren gerade dadurch gekennzeichnet, dal nicht, wie es Entres als heute
schon feststehend ansieht, die choreatischen Erscheinungen allméhlich schwin-
den, wihrend der geistige Verfall fortschreitet und Lahmungserscheinungen
auftreten.

Unter dem EinfluBl von Driasecke (1905) ist vor Jahrzehnten die Anschauung
herrschend gewesen, dafl den Fillen von Paralyse mit choreatischen Erschei-
nungen die himorrhagische Form derselben zugrunde liege. Unwiderlegliche Be-
weise fir diese Anschauung sind bisher noch nie erbracht worden und von vorn-
herein iiberwiegend wahrscheinlich ist sie wohl nur fiir die apoplektiforme Form der
Paralyse oder fiir Fille, in denen sich im Striatum Vorginge abspielen wie bei
der Chorea minor oder bei der Atherosklerose des Gehirns. Indessen hatte schon
vor Driasecke Alzheimer? gezeigt, daB ihr keine Allgemeingiiltigkeit zukommt.
In seiner klassischen Arbeit aus dem Jahre 1904 fiihrte Alzheimer zwei ein-
schlagige Falle an, in denen er den gerade neuerdings wieder anerkannten Befund
erhob, daf der Streifenhiigel dabei in derselben, wenn auch in geringerer Weise
erkrankt war wie die Rinde; demgemall sprach er sie als Herdparalysen im
Sinne Lissauers an. Leider konnte Alzheimer damals nichts iber die heredi-
taren Verhiltnisse mitteilen. Aber es erscheint doch bemerkenswert, dafl es von
dem einen dieser Kranken heil3t, er sei vor seiner eigentlichen Erkrankung viel
wegen Gewalttitigkeitsvergehen bestraft worden— eine anamnestische Notiz, wie
wir sie ja von Huntington-Kranken o6fters horen.

Bedauerlicherweise liegt auch aus der serologischen und genealogischen Zeit
nur ein 4uBerst spirliches Material vor, das zur Entscheidung der Richtigkeit
meiner theoretischen Ableitungen etwas beitragen kann, und auch dies ist unvoll-
stindig, insofern entweder die anatomische oder die genealogische Untersuchung
nicht ausgefiihrt wurde bzw. werden konnte. Es beschriinkt sich auf die Félle
O. Fischer?, Liepmann — C. und O.Vogt3, Stertz+ und die oben S. 43
aufgefithrte Beobachtung Peter-Kehrers. Von diesen fehlte bei den ersten
beiden die genealogische Anamnese und der serologische Befund, bei dem 2. der-

selben konnte ich jene mit erfreulichem Erfolg nachholen, beim 3. und 4. der
anatomische Befunds.

1 NiB1s histol. u. histopathol. Arbeiten 1904, 132,

2 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 7, 475. 1911.

8 Journ. f. Psychol. u. Neurol. 25, 732. Uber den 2. Fall von C. und O. Vogt, iiber
dessen anatomisches Bild diese berichten, habe ich die zugehorige Krankengeschichte, die
von Reich mitgeteilt werden sollte, in der Literatur nicht auffinden koénnen,

4 a, a0,

5 Auf die ausschliefllich histopathologischen Reihenuntersuchungen iiber das Befallen-
werden der centralen Ganglien vom paralytischen ProzeB, wie sie neuerlich Spatz (Zeitschr,
f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 77, 352), Kalmin (ebenda 89, 310) und Stock ausgefiihrt
haben, braucht hier nicht eingegangen zu werden, da sie bislang keine Aufklirung dariiber
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Wenden wir uns der Betrachtung dieser Fille zu, so habe ich das Wesent-
lichste iiber den Fall Peter-Kehrer oben gebracht. — Die Krankengeschichte
des Stertzschen Falles ist kurz folgende:

Nach Angaben einer Bekannten starb ein Bruder mit 34 Jahren an Lungen- und Ge-
hirnschlag, die Mutter an Schlaganfall, der Vater an Pocken, drei Geschwister sind gesund.
(Ein Versuch nachtraglicher genealogischer Ermittlungen durch mich scheiterte.) 1901
in China bei Explosion BewuBtlosigkeit, schwere Knochenverletzung am Arm mit star-
kem Blutverlust; war viele Wochen im Lazarett. Es blieb eine Eiterung am rechten
Ohr zuriick, Dauernd stellungslos, z. T. wegen Riickenschmerzen, Befund 1907: Strahlige
Narbe an der Stirn, Narbe vom Unterkiefer iiber die Mitte der linken Schlife nach dem
Scheitel, druckempfindlich, nicht gut verschieblich, keine deutliche Impression, Manchmal
Kopfschmerzen, 1904 —1907 ndchtliche Anfdille von gellendem Schreien im Schlaf. De-
zember 1907 Schlaganfall mit rechtsseitiger Hemiplegie 5 Wochen lang. 1908 zweiter
leichter Schlaganfall (rechte Lippe und lallende Sprache); seitdem psychisch verdndert und
choreatisch, Seit Anfang 1909 dauernd delirant, sonst leicht benommen, verlangsamt,
unaufmerksam, dement, Linke Pupille L.- und C.-Reflex schlechter als rechts. Facialis
rechts > links. Speichelflufl. Patellar- und FuBlklonus, Romberg -+ ; Sprache verwaschen,
bulbir; Blickschwiche, Liquor: serologisch positiv, starke Lymphocytose. ,,Ataxie nicht
von spinaler Art“, Koordination durch choreatische interkurrente Innervationen gestort.
Taumeln, Gang bald mehr spastisch, bald mehr ,,ataktisch, In Ruhelage choreatische Un-
rube, besonders der Beine, gelegentlich des Kopfes. August—November 1910 Stidtische
Irrenanstalt Breslau, weil er immerfort hinstiirzte, fortdréingte. Unfahigkeit, ohne Unter-
stiitzung sich auf den Beinen zu halten, Starke Schwiche in beiden Beinen mit ataktischen
Bewegungen, Immer wieder jede Nacht delirante Unruhe (wiederholt nur Notiz iiber
ataktische Bewegungen). Ende 1910 vierter Schlaganfall; seitdem Contractur des 1. Beines.
Wiederaufnahme Mitte Marz—Mitte Mai 1911. Immer wieder Riickfall in nichtliche deli-
rante Zustinde. Erhebliche Spasmen, im iibrigen nichts von ataktischen oder chorea-
tischen Bewegungen, starke Demenz.

Wenn hier auch keine anatomische Untersuchung ausgefithrt wurde, so kann
an der Diagnose Paralyse kein Zweifel sein, und zwar kdme hier in der Tat im
Sinne der oben besprochenen Annahme Draseckes in erster Linie die apoplek-
tische bzw. hdmorrhagische Form in Betracht (s. spater S.49). Dafiir spricht
vor allem die objektive Angabe, dafi die Mutter und ein Bruder Gehirnschlag
hatten. Was das Bewegungsbild anlangt, so geht es freilich nicht unerheblich
iiber das choreatische hinaus. Indessen trifft dies ja in genau derselben Weise
fiir den Fall Peter-Kehrer zu, bei welchem die Huntington-Anlage durch den
Nachweis der entsprechenden Erkrankung von Mutter und Schwester sicher-
gestellt ist. Ja bei dem Stertzschen Kranken waren die choreatischen Ziuge fast
noch stirker ausgeprigt als bei jenem Falle. (Da die Angaben zur Familien-
geschichte aber sehr unvollstindig waren, ist es iiberwiegend wahrscheinlich, daf3
auch da eine Huntington-Anlage vorlag. Esist bei diesem auch daran zu denken,
daB die auffalligen nichtlichen Schreianfille im Einleitungsstadium und die spéter
wihrend wenigstens 6 Jahren und tber die Zeit der wiederholten Schlaganfélle
hinaus bestehenden deliranten Zusténde irgendwie mit einer Huntington-Anlage
zusammenhingen. Finden wir doch diesbeziigliche Angaben nicht so selten bei

gebracbt haben, warum nur in so scltenen Fillen (z. B. nur in einem einzigen unter 16 Fillen
von Spatz) choreatische oder verwandte Bewegungsstérungen gefunden wurden, obwohl
das Striatum regelmiBig in dhnlicher Weise den paralytischen ProzeB erkennen lafit wie
die GroBhirnrinde (cf. Jakob). Wenn Stock (Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie
97, 424, 1925) behauptet, in 40 von 65 Fillen von Paralyse striire Symptome gefunden
zu haben, so ist er uns den Beweis fiir diese Behauptung schuldig geblieben,
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Huntington-Kranken oder Angehérigen von Huntington-Sippen (Greppin,
E.Schultze, Frotscher). Andererseits ist zu erwégen, ob bei dem Stertzschen
Falle die schwere Gewalteinwirkung auf den Schidel, die 6 Jahre vor dem Schlag-
anfall erfolgte, auch noch eine Hilfsursache gebildet hat, indem sie, etwa durch
Erzeugung mikroskopischer Narben, eine bestehende Anfélligkeit des Chorea-
substrats erhohte.

DaB auch die sogenannte ,,posthemiplegische Hemichorea* im Verlaufe einer
typischen Paralyse nicht auf Hamorrhagien zu beruhen braucht, zeigt der Fall
0. Fischers. Anatomisch fand sich bei ihm allgemeine Hirnatrophie, die aber
in der contralateralen Hemisphére erheblich stirker war, als in der anderen;
histologisch ergab sich das typische paralytische Bild und in den Zentralwin-
dungen ,,stellenweise spongitser Rindenschwund. Allerdings lag hier eigentlich
keine Hemichorea vor, sondern ein dauerndes grobschligiges, bei Intentionen
noch zunehmendes Zittern der linken Hand, das nach einer unter epileptiformen
Anfallen sich entwickelnden Hemiplegie zuriickblieb und im weiteren Verlaufe
anfallsweise in offenbar myoklonische Zuckungen mit Beteiligung der ganzen
linken Korperhilfte ausartete. Eine genealogische Notiz iiber den Fall fehlt.

Reiner als in den beiden Fillen von Stertz und Peter-Kehrer waren die
choreatischen Erscheinungen im Falle Liepmann-Vogt-Bielschowsky aus-
gepragt, dem wir uns nunmehr zuwenden:

Die wesentlichen Punkte des von Vogt mitgeteilten. Krankenblattes sind folgende:
Lediger Hausdiener, geb. 1875, bei der ersten Krankenhausaufnahme 33 Jahre alt. Beiseinen
wiederholten Befragungen wéihrend der verschiedenen Aufenthalte in Berliner Kranken-
anstalten gab er immer nur an, sein Vater sei Potator gewesen und im 48, Jahre an Apo-
plexie T, 2 Geschwister seien klein f, 5 gesund, Nerven- und Geisteskrankheiten kéimen in
der Familie nicht vor. Er behauptete, er habe erstmals in der Militérzeit ,,Gelenkrheumatis-
mus® d. h, heftige Schmerzen gehabt, sei wegen Herzleiden entlassen worden und seitdem
(also etwa 13 Jahre lang) habe er fast jihrlich in Fu8, Knie und Handgelenk Riickfille des-
selben mit Atembeklemmung und Herzklopfen; zuletzt seien plotzlich Lihmung im rechten
FuBl und leichte choreatische Bewegungen der rechten Hand aufgetreten. Befund Anfang
1910: Am Herzen nur Arhythmie, mafiige Akzentuation des 2. Aortentons. AuBler leichtem
Reiben in den Kniegelenken Gelenke o, B. Trommelschligerfinger. Leichte Atrophie am
Unterschenkel, Peroneuslihmung, StoBartige Bewegungen am ganzen Kérper, Zuckungen an
Mund und Hinden, leichtes Stocken beim Sprechen, Facialisdifferenz, erschwertes Urin-
lassen, Steigerung der Patellarreflexe, Klagen iiber Gedéchtnisschwiche. Im folgenden
Jahre: Differenz und hochst tréiger Lichtreflex der Pupillen, Cystitis, verwirrtes Denken,
spater: ,,gewisse Oberflichlichkeit im Urteil*. Voriibergehend starke Schwellung des Knie-
gelenks mit linger anhaltendem Fieber. Mitte bis Ende 1910: Stumpfer im Wesen, Mit-
bewegungen und motorische Unruhe der sonst stumpfen Gesichtsziige beim Sprechen,
Lichtreflex rechts aufgehoben, links spurweise. Schwere Gedichtnisstéorung., 1910—1917
in Pflege. Befund 1917: Lichtreflex erloschen, starke choreadhnliche Unruhe von Gesicht,
Zunge, Armen und Beinen, psychisches Bild ,,nicht das der Paralyse, mehr wie das an-
geborenen Schwachsinns oder Huntington. Zuletzt Fieber und Phlegmone des Arms,
T an Herzschwiche Februar 1918 (Autopsie: Herz vergrofert, Klappen o. B.).

Wenn in der zweiten Hilfte der Krankheitsentwicklung und bis zum Tode
des Kranken, d. h. withrend anniihernd 8 Jahren, die Diagnose seitens der Klinik
trotz einwandfrei metaluetischer Hirnsymptome zwischen Paralyse und Hun-
tingtonscher Chorea schwankte, so liefert der von Vogt und Bielschowsky er-
hobene anatomische Befund dafiir eine zureichende Erkldrung: Zwar haben sich
dabei Veranderungen an Gefafen und Ganglienzellen ergeben, welche einwandfrei
das Vorliegen einer Paralyse beweisen; aber C. und 0.Vogt weisen ausdriicklich

Kehrer, Erblichkeitskreis I. 4
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darauf hin, dafl in diesem Falle die GroBhirnrinde relativ verschont geblieben sei,
und andererseits eine auffallend geringe Gliareaktion gezeigt habe. Wenn sie
in letzterem Punkte einen Unterschied gegeniiber den typischen Bildern der
Huntingtonschen Chorea anerkennen, so mufl hinzugefiigt werden, daf der
erstere wiederum doch auch von dem typischen Bilde der Paralyse abwich. Dem
entspricht dann auch, daf selbst die 9jahrige Krankheitsdauer des Falles nicht zu
einer ausgesprochenen paralytischen Demenz gefithrt hat. Was aber abgesehen
von den paralytischen GefaBinfiltraten die Verinderungen in den basalen Ganglien
anlangt, so geht aus der Schilderung C. und O. Vogts meines Erachtens so viel
hervor, dall sie sich quantitativ, nicht aber qualitativ von dem Status fibrosus
voll ausgebildeter Huntington-Félle unterscheiden — auch das wiirde bis zu einem
gewissen Grade dem klinischen Befunde entsprechen, insofern dieser einen wieder-
holten und nicht unerheblichen Wechsel in der Stirke der choreatischen Bewe-
gungen zeigte. Ist also — so miissen wir hier wie bei allen einschligigen Féllen
fragen — die von C. und O. Vogt besonders betonte elektive (nicht diffuse) Ne-
krose der Ganglienzellen im Striatum eher oder in etwa gleichem Mafle auf einen
heredodegenerativen als auf den paralytischen Prozel zu beziehen? Laufen beide
sozusagen friedlich nebeneinander her oder in gegenseitiger Konkurrenz oder treten
sie nacheinander auf bzw. stirker in den Vordergrund? Auf die grundséitz-
liche Wichtigkeit dieser Fragestellung mu8 hingewiesen werden, auch wenn
C.und O. Vogt ihr zum mindesten nicht Ausdruck gegeben und genealogische
Nachforschungen unterlassen haben. Daneben ist im vorliegenden Falle aber auch
noch an die andere Moglichkeit zu denken, dafl es sich urspriinglich um eine in-
fekticse, nicht-syphilitische Chorea mit entsprechenden Verdnderungen im Stria-
tum gehandelt habe, welche nachher durch paralytische GefaBprozesse ersetzt
worden sind. Indiesem SinnelieBesich einmal die anfénglich vom Kranken wieder-
holt gemachte Angabe deuten, daB er mehr als ein Jahrzehnt vor dem Ausbruch
des Nervenleidens an fast jahrlichen Anfillen von Gelenkrheumatismus gelitten
habe und daB er auch einmal tatséchlich eine Kniegelenkschwellung geboten hat,
zum anderen die Tatsache, daf die iiber fast ein Jahrzehnt sich erstreckende
neurologische Krankheitsphase mit einer gleichzeitig auftretenden Chorea der
rechten Hand und einer schweren Parese des rechten Fufles einsetzte.

Meine weiteren Nachforschungen tiber diesen Fall haben nun einen iiber-
raschenden Erfolg gehabt und ihr Ergebnis liefert eine véllig eindeutige Antwort:
Zunichst konnte ich ermitteln, dal der Kranke im Januar 1907 in der Medi-
zinischen Klinik Breslau auf ,, Polyarthritis subacuta‘ behandelt und im Juni 1907
in der Psychiatrischen und Nervenklinik beobachtet worden ist. Aus dem da-
mals im Krankenblatte niedergelegten Befunde ergibt sich eindeutig, da8 ein
choreatischer Zustand vorlag, obwohl die Diagnose auf ,,Degenéré* lautete:

Die Aufnahme erfolgte wegen Klagen tiber allgemeines Schwichegefithl, Mattigkeit,
»Kopfschwindel” (,,wie betrunken®), Kopfschmerzen, seit einigen Jahren Unruhe, Leib-
stechen, seit 1 Jahr Gedéichtnisabnahme und Denkerschwerung, Verschlechterung der
Handschrift wegen der Unruhe, Luftknappheit. Als Abweichungen im Befunde finden
sich folgende verzeichnet: Schédel iiberall druck- und klopfempfindlich, rechter Hoden
nicht fiihlbar (mangelnder Descensus?); Herz: Verbreiterung nach links und rechts, keine
Gerdusche; Puls 60, o. B. Linke Pupille weiter als rechte, Reflexe gut. Linker Facialis
etwas schwicher als rechter. Beide Augen kénnen nicht fest zugekniffen werden. Zunge
zittert lebhaft, Bewegungen derselben sehr ungeschickt unter vielen Mithewegqungen im
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Gesicht und Hals. Bei einzelnen Bewegungen der Extremititen Mitbewegungen der an-
deren. Bei ,,Romberg‘‘ Lidflattern und leichtes Schwanken, Stehen auf einem Bein gut.
Bei der Priiffung auf Hindezittern Bewegungen der Finger und kleinere kurze Rucke.
Schleimhautreflexe schwach oder aufgehoben. Kraft der Hinde schwach, keine Ataxie.
Kniereflexe r. = 1., sonst Haut- und Sehnenreflexe vielleicht links spurweise stiarker als
rechts, Bewegungsempfindung an Daumen und GroBzehe links herabgesetzt; sonst Sen-
sibilitdt normal. Gelenke vielleicht etwas lockerer als gewohnlich., Bei der Untersuchung
und beim Gehen unaufhérliche wurmartige Bewegungen der linken Hand und Finger, wih-
rend der rechte Arm steif und unbeweglich gehalten wird., Sitzt wihrend der Unterhaltung
sehr unruhig da, macht fortgesetzt mit Kopf, Armen und Rumpf ungeschickte, hastige, chorei-
forme Bewegungen. Kein Merk-, Gedichtnis- oder Intelligenzdefekt.

Alsdann konnte ich durch das Biirgermeisteramt seines Heimatortes ermitteln,
daB sich eine Schwester des Kranken in der Provinzial-Irrenanstalt Leubus be-
finde. (Weiter lautete die Angabe: ,,Ein Bruder stottert, der dritte ist normal wie
die Mutter. Der Vater hat zeitweise getrunken, 6fters gab es Streit*.) Und nun
ergab sich, daf8 diese Schwester die Probandin der 1925 von mir in der Breslauer
Klinik beobachteten Huntington-Familie Taube ist, von der ich oben (S. 9) ge-
sagt habe, daBl die Angabe iiber prichoreatischen ,,Rheumatismus geradezu
die Vorgeschichte beherrsche. Beziiglich der Auffassung des Rheumatismus in
diesem Falle kann ich daher auf meine diesbeziiglichen Ausfithrungen verweisen.
Aus der Familientafel hatte sich damals ergeben, dal ein Bruder der Kranken —
eben der vorstehende Fall! — an Chorea gelitten hatte und im Krankenhaus ver-
storben war!. Damit ist wohl einwandfrei bewiesen, daB es sich in dem Falle
Liepmann-C. u. 0. Vogt-Bielschowsky um eine verhiltnismaflig milde aus-
geprigte Huntingtonsche Krankheit handelt, zu der spéter eine noch mildere
Paralyse hinzugekommen ist (s. Familientafel S. 52). '

Zusammenfassend komme ich daher zu folgendem Ergebnis:

Das Nebeneinander von choreatischen Erscheinungen und progressiver Paralyse
bei einem und demselben Kranken, sei es im Sinne der Aufeinanderfolge, sei es in
dem des gleichzeitigen Auftretens beider Symptomreihen, beruht in der ganz ber-
weegenden Mehrzahl der Fdille darauf, daff der Triger einer Huntington-Anlage
2ufdllig auch eine Paralyse erwirbt. Daber kommt es entweder zu einer Interferenz
oder einer Konkurrenz zwischen dem paralytischen Prozefl und dem der heredo-
degenerativen Chorea Huntington oder zu einer Verstirkung d. h. stirkeren Aus-
dehnung des paralytischen Prozesses auf das heute noch nicht ganz eindeutig be-
stemmite Choreasubstrat. Die bisherigen Beobachtungen sprechen des weiteren aber
auch nicht dagegen, dafS gelegentlich beide hinsichtlich Beginn und Verlauf von-
evnander unabhingig sind.

Theoretisch besteht zweitens die Maoglichket, dafl das Vorkommen von Chorea und
Paralyse bei derselben Person auf der Alternanz oder Interferenz zwischen dem para-
lytischen und einem anderen, sei es vorwiegend exogenen (infektiosen, toxischen oder
dhnlichen), sei es mehr endogenen (atherosklerotischen) Prozef3 beruht. In erster
Linie kommit anscheinend Umwandlung einer subchronischen infektivsen (nicht lue-
tischen) Chorea in eine choreiforme Paralyse in Betrachs.

Von einer besonderen Anfilligkeit des Choreasubstrats gegeniiber dem para-
lytischen Proze8 kann ebensowenig gesprochen werden, wie etwa von einer solchen

1 Es geht daraus besonders deutlich hervor, wie wichtig fiir die tiologische Forschung
das engste Zusammenarbeiten von ,,Klinik, Anatomie und Genealogie ist.

4%
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gegeniiber dem encephalitischen Proze. Sind doch chronisch choreatische Bilder
bei den so zahlreichen Fillen von epidemischer Encephalitis duBerste Selten-
heiten (vgl. F. Stern!) bzw. so selten, dafl man versucht ist, anzunehmen, daB
hier eben auch eine Huntingtonsche Anlage zugrunde liegt. Es erscheint mir
daher nicht berechtigt, wie es C. und O.Vogt tun, allgemein von einer ,,ganz be-
sonderen Vulnerabilitét des Striatum‘‘ zu sprechen. Wenn man die groe Haufig-
keit von Parkinson-Bildern bei der chronischen Encephalitis und das verhéltnis-
mifBig seltene Auftreten von heredodegenerativem Parkinsonismus beriicksichtigt,
kénnte man eher an eine besondere ,,Vulnerabilitit* des Pallidum denken. Sofern
man darunter aber eine allgemein menschliche, d. h. allen Menschen, etwa gegen-
iber den Tieren eigentiimliche Bereitschaft verstehen wollte, so wiirde dem wider-
sprechen, daf} auch in Grippe- bzw. Encephalitisepidemien ganz sporadisch nur
das eine oder andere Mitglied eines héuslichen Verbandes ausersehen ist, einen
encephalitischen Parkinsonismus zu bekommen. Gerade diese Erfabhrung weist
meines Erachtens auf eine ganz elektiv individuelle Krankheits- bzw. Syndrom-
bereitschaft hin. Nach allem, was wir heute wissen, kann diese entweder aus-
schlieBlich oder vorwiegend sippenméBig, d. h. erblich bedingt sein oder vorwiegend
auf einer im Leben erworbenen, wenn natiirlich auch irgendwie erblich deter-
minierten Konstitutionsinderung beruhen?.

8. Konnatale Syphilis und Chorea.

Fir die Frage, welche Rolle einer von den Eliern iibernommenen Syphilis bei
der Entstehung kindlicher ,,Chorea‘* und der episodischen Chorea im Jugendalier
zukommt, ist naturgemal die dltere Literatur kaum mehr zu verwerten, so z. B.
der Fall Wallenbergs?2, der hier die nach dem 20. Lebensjahre ausgebrochene
Chorea auf angeborene Lues zuriickfithrte.

An sich bemerkenswert ist die Beobachtung von Kowalewsky3 aus dem

Jahre 1912:

Aus der 20jahrigen Ehe eines bis zum 47, Lebensjahre ( ? Ref.) syphilisverdichtige Zeichen
bietenden Mannes mit einer Frau, die Ausschlag am ganzen Korper hatte, gingen zuerst
vier Fehlgeburten und dann drei Téchter und ein Sohn hervor, welche, von friih auf skro-
fulés, andmisch und unbegabt, simtlich zwischen dem 9. und 11. Jahre innerhalb dreier
Jahre 5—11 Monate lang, ein Kind nach 1 Jahre zum zweiten Male, an ,,Chorea minor‘
erkrankten.

Da hier einmal die Frage, ob die Chorea iiberhaupt mit der Lues und nicht
vielmehr mit der allgemeinen Schwichlichkeit oder mit exogenen Momenten
anderer Art etwas zu tun hatte, nicht geklirt wurde, zum anderen der Frage, ob
etwa bei einem Kinde eine echte Chorea minor, bei den anderen Geschwistern aber
eine imitative hysterische Chorea vorgelegen hat, wie schon Boas hervorhob, gar
keine Beachtung geschenkt und schlieBlich genealogische Ermittlungen iiberhaupt
nicht angestellt worden waren, beweist diese Beobachtung sehr wenig. Am
meisten verdéchtig auf eine durch elterliche Syphilis verursachte frith-infantile
Chorea ist noch, wie Boas zutreffend bemerkt, der Fall von Flatau¢, welcher

1 vgl. dazu meine grundsétzlichen Ausfilhrungen zu diesem Thema in ,,Veranlagung
zu seelischen Storungen®, Berlin 1925,

2 Dtsch. med, Wochenschr, 33, 2198, 1907,

8 Arch. f, Psychiatrie u. Nervenkrankh. 26, 579.

4 Miinch, med. Wochenschr, 1912. 2102,
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einen Knaben betraf, der im 5. Lebensmonat eine schwere Meningitis mit 9té-
gigem Coma durchmachte, und seitdem an progressiver Chorea litt, dabei positiven
,,Wassermann‘‘ im Blut bei negativem Liquor bot; der ,,Wassermann,, soll nach
Quecksilberkur verschwunden, die Chorea gebessert worden sein. Wenn man
nach ahnlichen Fallen bei neueren Autoren fahndet, so ergibt sich ein merkwiir-
diger, allerdings ja auch hinsichtlich anderer Syndrome bestehender Unterschied
zwischen der deutschen und franzosischen Literatur. So konnte ich in ersterer
nur die Beobachtungen von Hibner! und Nonne? finden. Nonne beschreibt
2 Fille, von denen der eine das Bild der Chorea ,,electrica‘, also wohl eine Mittel-
form zwischen Chorea und Myoklonie zeigte:

Die fraglichen Kinder standen im 11. oder 12. Jahr. Mit Ausnahme des letzteren, das
positiven ,,Wassermann* im Blute bot, fanden sich bei den Kranken keine manifesten
Symptome von Lues oder Lues-Residuen (auch kein ,,Wassermann® im Blute), aber auch
keine Verinderungen am Herzen. Bei den Eltern der Kinder fiel diese Probe positiv aus,
bei den Eltern der Hiibnerschen Kranken waren daneben noch Ziige von Tabes vorhanden.
In dem Falle von Chorea ,.electrica‘ hat eine spezifische Kur den schlechten Allgemein-
zustand erheblich gebessert und ,heilte* den seit unbestimmter Zeit bestehenden Reiz-
zustand, in dem Falle Hiibners , der seit 2 Jahren an solchen litt, trat unter Quecksilber-
behandlung eine wesentliche Besserung ein, wihrend die iiblichen antichoreatischen Mittel
versagt hatten.

Leider ist bei den Fillen Nonnes und Hiibners keine genealogische Untersuchung
angestellt worden. Hiibner ist selbst vorsichtig genug, nur die Moglichkeit eines ,,ernst-
lichen*, d. h. wohl geradlinigen Zusammenhanges mit einer konnatalen Lues anzunehmen.

Der Fall, den K. Boas in einer Arbeit iiber den Zusammenhang zwischen
Chorea minor und Syphilis3 erwihnt, ergab klinisch-serologisch keinerlei Anhalts-
punkte fiir Syphilis (insbesondere waren die 4 Reaktionen negativ), gehort also
wohl nicht hierher.

Es handelte sich um einen von Kindheit auf in der geistigen Entwicklung zuriickge-
bliebenen Knaben von 10 Jahren, der seit seinem 5. Lebensjahre ohne erkennbare Ursache
chronische Chorea mit Nystagmus bot. Die freundlicherweise durch Runge mir mit-
geteilte Katamnese ergeb, daB er Anfang 1927, also ungefihr im 20. Lebensjahre, wegen
eines Erregungszustandes wieder in die Chemnitzer Anstalt eingeliefert wurde, jetzt aber
nichts Choreatisches bot. Es handelte sich also offenbar um eine verlingerte Kinder-Chorea.
Den Verdacht auf eine syphilitische Verursachung hatte der Umstand geweckt, daB der
Vater, ein starker Trinker, mehrfach wegen Sittlichkeitsverbrechen bestraft war und ge-
schlechtskrank gewesen sein sollte und die 1. und 5. Schwangerschaft der Mutter mit
einer Frithgeburt geendet hatten. Das alteste lebende Kind bot im 15. Jahre nach Gelenk-
rheumatismus spurweise Nystagmus, Tremor und ,,Oppenheim®, das dritte starb im Alter
von 5 Wochen an Gelbsucht. Genealogische Nachforschungen durch mich blieben erfolglos.

Sehr viel zahlreicher sind die Angaben iiber einen #tiologischen Zusammenhang
zwischen anerzeugter Syphilis und Chorea ,,minor‘‘ in der franzésischen Literatur:
Babonneix* fiihrt die in der Zeit von 1912 bis 1922 daselbst niedergelegten
20 Fille von Chorea minor bzw. richtiger Chorea juvenilis auf, in denen bei
einem oder beiden Eltern Anzeichen von Lues gefunden wurden; bei 11 von
diesen 20 Fillen fand sich ein positiver serologischer Befund.

Besondets wichtig erscheinen mir davon folgende Beobachtungen: Fall von Grenet
und Sédillot: Die Tochter eines an Paralyse verstorbenen Vaters bietet durch Quecksilber
gebesserte Iritis, zahlreiche dystrophische Stigmata, positiven ,,Blut-Wassermann®,

1 Arch. f. Psychiatrie u. Nervenkrankh, 57, 182, 1917,
2 Syphilis und Nervensystem. 5. Aufl, 1924, 883.
3 5.a. 0. 8S.438. 4 a. a 0. S, 101
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FallvonDufour,Thiers und Charron: Lymphocytose und positive Fixationsreaktion.

Fall von Cassoute und Giraud (1920): Positive 4 Reaktionen, ,,Heilung* durch
spezifische Behandlung; aber immerhin erscheint das Vorliegen einer postencephalitischen
Chorea, die vielleicht durch angeborene Syphilis begiinstigt wurde, Babonneix wahr-
scheinlicher.

Angesichts dieser Beobachtungen geht es doch wohl etwas zu weit, wenn sich
Hochsinger? jingst zusammenfassend dahin &duBerte: ,,Namentlich von fran-
zosischen Autoren, insbesondere von Babonneix wurde eine étiologische Be-
ziehung der Lues congenita zur Chorea angenommen, was wohl mit Recht von
Koplik, Zappert, Ibrahim und mir abgelehnt wurde. Da8 eine Salvarsankur
als eine besonders intensive Arsenkur gegen Chorea erfolgreich angewendet wer-
den kann, liegt auf der Hand und spricht durchaus nicht fiir einen genetischen
Zusammenhang der Chorea mit Lues congenita‘. Andererseits wiederum ist die
Zahl der einschligigen Fille doch, wie gezeigt, viel zu klein, als daB man, wie
Meggendorfer2 behaupten diirfte, die angeborene Syphilis scheine in vielen
Fillen von chronischer Chorea der Kinder eine urséchliche Rolle zu spielen. Der
Wirklichkeit am néchsten scheint mir Boas zu kommen, wenn er sagt, eine echte
syphilitische Chorea minor kéme nicht vor, weder auf der Grundlage einer von
den Eltern noch einer im spéteren Leben erworbener Syphilis, dagegen gébe es
zweifellos gewisse Formen konnataler Hirn-Syphilis, bei denen neben ander-
weitigen Kennzeichen einer solchen choreiforme Zuckungen bis zu einem gewissen
Grade das Bild beherrschten.

Q
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Seit 40. J. zunehmende Er-
taubung mit Ohrensausen,
seit 62. J. chron. Gelenk-
leiden, erst an den Armen,
dann den Beinen (schmerz-
hafte Verdickung, Verstes-
fung). GroBe weiBle Macula-
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rungen. (Im Siechenhaus)
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in Kindheit stets mehrere Monate dauernde Chorea
weinerlich erregbar »minor* im 19. Jahr nach spez.
Behandlung einer frischen Lues

Kehrer: Familie V. (s. S. 56)

1 Handb. d. Haut- u. Geschlechtskrankh., herausg. von Jadassohn, 19, 160, 1927.
2 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 87, 48,
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Weitere Aufklarungen in dieser Richtung versprechen nicht noch so zahlreiche,
aber nur klinische Beobachtungen, sondern allein Fille, welche, wie die oben ange-
fiihrten, wenigstens auflerdem genau serologisch und genealogisch, womdglich aber
auch histopathologisch untersucht sind. Bisher geniigt kein Fall solchen Forde-
rungen!. Unter den anatomisch einwandfrei untersuchten Fillen von Chorea minor
bzw. acuta (von F.H.Lewy, Jakob, Klarfeld u. A.) findet sich keiner, in dem
klinische oder anatomische Anhaltspunkte fiir syphilitische Gefa83- oder andere
Prozesse vorhanden gewesen wiren; diese Kranken sind aber wiederum nicht ge-
niigend nach der serologisch-genealogischen Seite untersucht worden. Fir die
Frage, unter welchen Bedingungen nach einer syphilitischen Infektion eine Chorea
manor auftreten kann, ist der von mir ermittelte Stammbaum der Familie V
auf S. 55 von Interesse. Offenbar bietet hier die von beiden Elternseiten her
bestehende Anlage zu Herzleiden den wichtigsten Boden fiir die Chorea minor.

9. Konnatale Syphilis und Athetose.

Ungefiahr dasselbe, was iiber den Zusammenhang der Kinder-Chorea mit
Syphilis gesagt wurde, gilt fiur die angeborene oder infantile Athetose.
Foerster berichtet von 2 Fillen der Art, die er auf elterliche Syphilis zuriick-
fihrt. Ob der S. 66 erwihnte Fall von Runge hierher zu rechnen ist, dessen
Vater an ,,Paralyse” verstorben sein soll, der selbst aber keine Zeichen von
Syphilis bot, ist sehr fraglich. Wahrscheinlicher ist, dall in einem Falle von
A. Westphal-Sioli2 elterliche Syphilis dtiologisch eine Rolle spielte:

Ein nervoser Mann, der aus 1. Ehe 6 gesunde Kinder hatte, zeugte in 2. Ehe
mit einer an Lungenentziindung verstorbenen Frau, welche vor der Ehe ,,ge-
schlechtskrank war und mehrere Fehlgeburten und auch in dieser Ehe eine
Fehlgeburt durchgemacht hatte, 5 Kinder, von denen das 1., 2., 4. und 5. gesund
war, das 3. aber nach anndhernd normaler Entwicklung seit dem 7. Lebensjahre
in zunehmendem MaBe neben schwerster Frith-Demenz eine Mischung von
starker Athetose fast des ganzen Korpers mit Torsionismus von Kopf, Rumpf
und Zunge, wechselnden choreatischen Bewegungen und Kontrakturen der Ex-
tremititen, besonders der Beine bot; es fanden sich Hutchinsonsche Zihne,
zahlreiche Narben am ganzen Korper, negativer ,Blut“‘-Wassermann, normale
Pupillen und Reflexe; Liquor und Augenhintergrund konnten leider nicht unter-
sucht werden; doch hatte man nicht den Eindruck bestehender Blindheit. Das
Kind verstarb im 16. Lebensjahre. Anatomisch ergaben sich, abgesehen von Klein-
heit des ganzen Gehirns, iiberall in GroBhirn und zentralen Ganglien, sowie am
Purkinje-Apparat und in Teilen des Nucleus dentatus des Kleinhirns Ganglien-
zellverinderungen, die ganz den von Spielmeyer fir die juvenile familidre
amaurotische Idiotie als pathognomonisch bezeichneten entsprachen, auBerdem
schwere, verbreitete endarteriitische und leichte infiltrative Veranderungen in
den gleichen Gebieten, besonders aber im Striatum; Spirochiten lieBen sich bei
der Jahnel-Firbung nicht nachweisen. Westphal-Sioli halten diesen Befund
so ausgesprochener Gefalverinderungen zwar fir etwas, was bei der amau-

1 Das gilt auch fiir die neuesten Mitteilungen von Silbermann (Zeitschr. f. d. ges.
Neurol. u. Psychiatrie 100, 422. 1926).
2 Arch. f. Psychiatrie u. Nervenkrankh. 73, 145. 1925.
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rotischen Idiotie neuartig sei, auch wenn einzelne Autoren bei familidren Fillen
die eine oder andere Verinderung derart gefunden hétten; aber sie lehnen ein
zufilliges Zusammentreffen eines heredodegenerativen Ganglienzellprozesses mit
einer GefdBsyphilis des Gehirns ab, glauben vielmehr, dafl die Verénderungen
der Ganglienzellen und der Gefafle auf die gleiche Ursache zuriickgehen, sei es,
daB es sich um ein Nebeneinander handle, sei es, daB letztere die erstere ,,ver-
ursache”. Anscheinend ist fiir diese ihre Auffassung vor allem auch der Umstand
mitbestimmend gewesen, dall es sich um einen sporadischen Fall gehandelt hat,
insofern sowohl die Stiefgeschwister als auch die Vollgeschwister des kranken
Médchens gesund waren. Demgegeniiber miissen aber doch zwei Punkte geltend
gemacht werden: Einmal wiirde auf Grund der bisher mitgeteilten Beobach-
tungen bei familiirer amaurotischer Idiotie anzunehmen sein, daB, sofern es sich
dabei iiberhaupt um einen rein heredodegenerativen Prozel handelt, die Krank-
heitsanlage nach dem rezessiven Modus vererbt wird; gerade hierbei aber ist die
sporadische Manifestation wie Lenz u. A. gezeigt haben, nicht so selten. Ob
aber der vorliegende Fall wirklich so sporadisch ist, wie es erscheint, lieBe sich
erst nach Anstellung sehr griindlicher Erblichkeitsforschungen, welche leider
itberhaupt bei der amaurotischen Idiotie noch kaum angestellt worden sind,
sagen. Auf der anderen Seite habe ich vor allem auf Grund des Falles Liep-
mann-C. u. 0. Vogt-Bielschowsky-Kehrer (s. S. 49) den grundsitzlich
wichtigen Nachweis erbringen kénnen, dafl in der Tat sichere syphilidogene
und einwandfrei heredodegenerative Hirnleiden in verschiedenen Stérkever-
haltnissen beim selben Menschen nebeneinander herlaufen konnen, ohne daB
sie sich wesentlich zu beeinflussen brauchen. Ein solcher Zusammenhang scheint
mir auch im Falle Westphal-Siolis gegeben zu sein. Angesichts der Angabe
dieser Autoren, dafl die Gefafiverdnderungen im Striatum besonders stark waren,
liegt es nahe, anzunehmen, dal der syphilitische Aufbaufaktor vorwiegend die
uns hier interessierenden Dyskinesien erzeugt hat.

Ich werde an anderer Stelle fiir andere Syndrome wahrscheinlich machen,
dafl manchmal eine elterliche Syphilis bzw. Umsténde, die mit einer solchen
zusammenhéngen, Entstehung oder Ausbrechen eines heredodegenerativen Pro-
zesses begiinstigen. Ein ‘solcher Zusammenhang kénnte in S pielmeyers Aus-
gangsfillen von juveniler amaurotischer Idiotie vorgelegen haben, in denen keine
extrapyramidalen Bewegungsstérungen bestanden (die kranken Kinder dieser
Familie waren geboren worden, nachdem sich deren Vater, ein degenerierter
Trinker, luetisch infiziert haben sollte, wahrend dessen 1. Kind gesund blieb). Ich
halte es fiir wahrscheinlich, dafl er auch bei der anderwarts! bereits erwahnten
Geschwisterreihe mit torsionsdystonischer Idiotie, die ich vor Jahren beobachtete,
vorliegt (s. S. 128).

Durchsichtiger ist der wursichliche Zusammenhang zwischen parentaler
Syphilis und mannigfachen hyperkinetisch-dystonischen Bildern vorwiegend
athetoiden Gepréiges in einem vor kurzem von Pette2 klinisch und serologisch
genau untersuchten Falle: Bei einem 14jahrigen Knaben traten seit frithester
Kindheit schwerste Entwicklungsstérungen von Gang, Sprache und Intelligenz

1 Psychiatr.-neurol. Wochensehr. 29, Nr. 19. 1927.
2 Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 77, 256. 1922,
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und daneben allgemeine Steifigkeit an den groBlen Gliedabschnitten, Hypotonie
einzelner Finger und athetoide Unruhe der Gliederenden in die Erscheinung.
Zeichen der Lues waren mydriatische Starre der ungleichen Pupillen, Opticus-
und Aderhautatrophie und vor allem positiver Ausfall der 4 Reaktionen sowie
der Mastixreaktion ; die Mutter des Kranken leidet an marantischer Tabes. Pette
ist mit Recht vorsichtig genug, zu schreiben, es diirfe wohl nicht gesucht sein,
wenn man die miitterliche Lues verantwortlich mache, und er bezeichnet selbst
auf Grund des Literaturstudiums eine echte Stammganglienencephalitis auf fotal
bzw. natal erworbener Syphilis als auBerordentlich selten. In allen diesen Féllen
iiberschreitet der symptomatologische Rahmen erheblich den der allgemeinen
Athetose (vgl. S.67). Das gilt auch u. a. von einer fritheren Beobachtung
von Nonne?, die den einzigen Sohn eines Tabikers betraf, der neben einwand-
freien Zeichen der Syphilis von friih auf universellen Athetoidismus, Epilepsie
und Idiotie bot.

Ob die Erreger der Encephalitis epidemica, wenn sie von der Mutter auf
Frucht oder Kind iibertragen werden, eine angeborene oder infantile Chorea
erzeugen konnen, erscheint fraglich. Sollte, wie C. Schneider2? angibt, eine
placentare bzw. intrauterine Ansteckung als erwiesen angesehen werden, so ist
natiirlich mit einer solchen Mdoglichkeit zu rechnen.

10. Exogene Gifte und Chorea.

Wenn wir uns der eingangs vertretenen Auffassung erinnern, dafl die Chorea
nur ein Syndrom im Sinne Hoches ist: ein im Organismus von jeher bereit
liegender Mechanismus, der auf dem Ausfall eines bestimmten Gliedes im Gesamt-
verband des psycho-motorischen Systems beruht, so ist es selbstverstandlich, da@3
es im Prinzip durch dieselben, wenn auch irgendwie ,,bevorzugte*‘ Reize bzw.
Schidigungen hervorgerufen wird, welche in der Ursachenlehre der nervisen Er-
krankungen bekanntsind. Wirsind von jener erblichen Verursachung ausgegangen,
die sich in der Form der Dominanz duBert, ohne dafl wir freilich bisher irgendeine
Vorstellung haben, welche Ursachen jene Keimverdnderungen hervorrufen, die
bei den Ahnen einer Huntington-Sippe vorauszusetzen sind. Wir haben dann
die Beziehungen der wichtigsten Infekte zur Chorea besprochen. Es bleibt also
noch der mégliche Einflul von Vergiftungen durch von aufien aufgenommene
Stoffe und von Verletzungen, schlieBlich die Rolle der Arteriosklerose und der
senilen Involution des Gehirns zu erdrtern.

Uber eine (,,spezifische*) Wirkung irgendwelcher exogener amorganischer
Gifte, welche elektiv das Chorea-Syndrom hervorrufen, ist bisher nichts bekannt,
so sehr dies angesichts der giinstigen therapeutischen Wirkung des Arsens bei der
Chorea minor erwartet werden konnte. Dafl Alkohol und andere Rauschgifte bei
bestimmten Menschen in diesem Sinne wirken, so wie ersterer auf das Gleich-
gewichtssystem, scheint ebenfalls nicht in Frage zu kommen. — Daf} weiterhin
Chorea eine gewohnte Folgeerscheinung z. B. der Rauchvergiftung sei, wie man eine

1 Syphilis und Nervensystem. Beob. 647.
2 Allg, Zeitschr, f. Psychiatrie u. psych.-gerichtl. Med. 82, 294. 1925,
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AuBerung Kraepelins? anliBlich einer Krankendemonstration filschlich aus-
gelegt hat, trifft nicht zu. Vielmehr sind — ganz im Gegensatz zu der besonderen Vor-
liebe des Kohlenoxyds und offenbar mancher ,,Lebergifte* (Kolisko), Erweichun-
gen und andere Veranderungen im Pallidum zu erzeugen — choreatische Er-
scheinungen nach solcher Vergiftung sehr selten (Merguet?), jedenfalls seltener
als irgendwelche andere cerebrale Syndrome und auch dann von mehr oder weniger
zahlreichen anderen cerebralen bzw. psychischen und nervésen Symptomen be-
gleitet. Beweise fir eine ,,familiire Minderwertigkeit des Striatum und dessen
,»Erkrankungsdisposition gegeniiber exogenem Toxin®“ (Ostertag3) liegen bis-
her nicht vor. Auch der Fall Ostertags (s. oben S.17) bot nur im Anfangs-
stadium und auch danach nur unreine choreatische Bewegungsstérungen, im
Haupt- und Endstadium der Erkrankung aber ein typisches Pallidum-Bild.

Dagegen miilte nach der Untersuchung von Globus¢ bei einem Falle schwerer
akuter und todlicher Chorea angenommen werden, dafl das Diphtherietoxin unter
Umstédnden elektiv eine akute diffuse Verfettung des Ganglienapparates des
Striatums zu erzeugen vermag, also eine Degeneration, die grundsétzlich ver-
schieden wire von den herdweise auftretenden entziindlichen Embolien im Stria-
tum und eventuell Kleinhirnsystem bei Chorea minor infectiosa. Der Befund
von Globus ist indessen trotz seiner groBlen Wichtigkeit so einzigartig, dafl
allgemeine Schliisse nur mit Vorsicht daraus gezogen werden diirfen, zumal
fast dieselben Veranderungen, nur ohne die Beschrinkung auf das Striatum,
Kirschbaums? bei einer Kranken gefunden hat, die nach einer wegen
sekundirer Lues durchgefithrten Quecksilber- und Salvarsankur an akuter gelber
Leberatrophie zugrunde gegangen war.

11. Trauma und Chorea.

Die Frage nach den ursichlichen Beziehungen zwischen Trauma und Chorea,
der wir uns nunmehr zuwenden wollen, hat im Schrifttum eine grofe — und wie
wir heute sagen miissen: unberechtigt groBe — Rolle gespielt. Altere Autoren
haben Unfille als Ursache der Huntingtonschen Chorea auch dann noch an-
gesehen, nachdem die Erblichkeit der Erkrankung durch Huntington (1871)klar
erkannt war. Noch E. Schultze (a. a. O.) mufite es 1910 beméngeln, dal man es
bei der Bejahung eines solchen Zusammenhanges an der nétigen Kritik fehlen
lasse. Aus der bis zum Jahre 1915 reichenden Literatur hat Entres in 10 unter
130 Veroffentlichungen iiber chronisch-progressive Chorea die Angabe gefunden,
daB das Leiden durch ein Trauma verursacht sei, obwohl in drei dieser Fille
bzw. Familien eine gleichférmige (,,homologe*) Erblichkeit nachgewiesen war.

1 Binfithrung in die psychiatr. Klinik III, 33,

2 Arch, f. Psychiatrie u. Nervenkrankh, 66, 272, 1922, Es ist fraglich, ob der von
Babonneix erwihnte Fall von Lendet mit choreatischen Bewegungsstérungen der
rechten Hand nach Selbstmordversuch mit Leuchtgas bei einem 6ljihrigen Manne aus-
schlieBlich einer Kohlenoxydvergiftung und nicht vielmehr einer Arteriosklerose zur Last
zu legen ist.

8 Arch. f. Psychiatrie u. Nervenkrankh. 77, 490.

4 Zeitschr, f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 85, 414.

5 Zeitschr, f. d. ges. Neurol. u, Psychiatrie 77, 536, (Fall 3.)
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Wo Rentenwiinsche vorherrschen, besteht natirlich eine starke Neigung,
alle erblichen Belastungsursachen zu verdrangen oder zu verschweigen. Die un-
richtige Einschitzung von Unféllen, bzw. physikalischen Schadigungen aller Art
(,,Kriegsdienstbeschadigung*‘!), die Tatsache, dafl bei einem Choreatiker natiir-
lich auch Rentenwiinsche gelegentlich vorherrschen oder das Bild farben,
die psychogene BeeinfluBbarkeit der choreatischen Bewegungen, der relative
Mangel dem Willen ganzlich entzogener (,,organischer) Symptome der Neuro-
logie geben zusammen mit der ungeniigenden Kenntnis der Huntingtonschen
Krankheit (worauf kiirzlich Hinsen! mit Recht hingewiesen hat) nicht selten
Anla8 zur Fehldiagnose ,,hysterische Chorea®, ,,traumatische Neurose* oder dgl.
So lautete beispielsweise sogar bei dem ebenfalls in der Minchener Klinik beobach-
teten Vater der Kranken von Kraepelin-Stertz-Spielmeyer-Entres(s.S. 88),
der an schwerer Huntingtonscher Krankheit litt, die urspriingliche Diagnose
— weil er angeblich nach einem Schlag auf den Kopf erkrankt war — ,,trauma-
tische Neurose bzw. schwerste Hysterie mit Chorea hysterica, Hypochondrie und
paranoid-querulatorischer Geistesstorung®. Die Zahl der Fille, die infolge &hn-
licher Fehldiagnosen seit dem Kriege — meist wegen der beliebten ,,Verschiit-
tung — hohe Kriegsrenten beziehen, ist offenbar nicht gering. So beobachtete
ich einen Huntington-Kranken, der seit etwa 10 Jahren aus diesem Grunde eine
100proz. Rente bezieht, weil man damals trotz lingerer Beobachtung in einer
Nervenabteilung den Fall nicht erkannt hatte. Noch immer geht er unter der
Etikette der ,,Kriegs-Zitterneurose*, wandert als solcher von Krankenhaus zu
Krankenhaus und erwirbt in der Zwischenzeit dadurch noch Geld, daf er mit
zwei Kriegsbeschéddigten in einem musizierenden ,,Hausiertrio*“ die Rolle des Ein-
sammlers und offenbar ,,1. Mitleiderweckers* spielt. In der Tat erinnerten seine
choreatischen Bewegungen mich an den Fall eines wihrend des Krieges be-
obachteten endogenen Stotterers, der, wie der psychotherapeutische Erfolg bewies,
durch hysterische Ubung die mimischen und gestenmiBigen Begleitbewegungen,
die in allermildester Ausbildung schwere Stotterer gelegentlich zeigen, zu einer
meinem Huntington-Kranken recht &hnlichen Bewegungsfolge entwickelt hatte;
aulerdem bot er noch Ziige von Pseudodemenz und Pseudospasmus beim Gehen
und berichtete von reaktiven Anfillen. Erst auf Umwegen konnte ich die
Familiengeschichte ermitteln, dann aber auch einwandfrei feststellen, dafl er
einer Huntingtonschen Sippe angehérte, insofern es mir gelang, nachzuweisen,
daB Chorea in wenigstens 3 Generationen vorlag (s. Familientafel S. 60).

In ebenso lehrreicher Weise zeigt den Widerspruch zwischen einer hinsicht-
lich des Erblichkeitsmoments negativen Autoanamnese und einer positiven Fremd-
anamnese (auf Grund eingehender Ermittelungen bei Verwandten, Pfarrémtern,
Irrenanstalten u. dgl.) die nachfolgende von mir ermittelte Familientafel, deren
Ausgangsfall G. Hammerstein? (aus der Breslauer Klinik) unter der Bezeich-
nung ,,Huntingtonsche Chorea kompliziert durch Trauma“ vertffentlicht hat3:

1 Arztl. Monatsschr, 1924, 225.

2 Zeitschr, f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 62, 294, 1920.

3 Herr Dr.C. Rosenthal wird in einer besonderen Veroffentlichung darstellen, welche
weitere genealogische Feststellungen ihm bei dieser Sippe gelungen sind und welche allge-

meinen Folgerungen sich daraus ziehen lassen. Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie
111, 257.
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Zur Zeit ihres klinischen Aufenthaltes, in der sie noch in der Lage war, sich
zusammenhéngend zur Vorgeschichte zu duBern, hatte die Probandin behauptet,
daf ihre Familie véllig nervengesund, insbesondere frei von dhnlichen Erkran-
kungen sei bzw. stets gewesen wire, und daf die Chorea 8 Jahre nach einem hef-
tigen Fall auf den Kopf aufgetreten sei, von der sie eine Impressionsfraktur des
Hinterkopfes und zunehmende Schwiéche des urspriinglich gebrochenen Armes und
des verstauchten Beines zuriickbehalten habe. Auf dieser subjektiven Anamnese
aufbauend, hatte man angenommen, daB erst das ,starke exogene Moment
des Trauma‘ die Chorea ausgelost habe. In Wirklichkeit ergaben Befragung
mehrerer Verwandte und Heranziehung von Krankenblidttern mehrerer Irren-
anstalten! folgendes: In der Zeit kurz nach der Menarche, vom 17.—22. Jahr,
litt sie an, besonders pramenstruell auftretenden und mehrere Minuten dauernden,
Anféllen von ,,Ohnmacht mit vélligem Steifwerden des Korpers®, also an epi-
leptiformen Anfillen. Diese Entwicklungsphase ihrer Krankheit wurde abgelost
von einer zweiten, welche sich aufer Blutarmut in groBer Nervositét mit Anfillen
von Schmerzen und blitzartigen Zuckungen duflerte. Im 40. Jahre erfolgte der
Unfall, nach welchem angeblich sehr bald der typische motorische und psy-
chische Huntington-Zustand sich entwickelt haben sollte, in dem sie mit etwa
53 Jahren verstarb. Es findet sich also hier in charakteristischer Weise die
nosologisch wichtige Erscheinung der von mir so benannten progressiven Alter-
nanz in der Entwicklung des erblich degenerativen Prozesses. Demgegeniiber
kommt dem bis dahin ganz in den Vordergrund geschobenen Hirntrauma nur
eine nebensichliche Rolle zu; denn es hat zwar den zeitlichen Verlauf be-
schleunigt, aber, so schwer es auch gewesen ist, nicht einmal einen Formwandel
herbeigefiihrt. Es ist sogar wahrscheinlich, da dieser beim gewohnlichen Trepp-
abgehen erlittene Unfall seinerseits schon die Folge der beginnenden chorea-
tischen Ungeschicklichkeit gewesen ist. Vor allem ergab sich bei meinen genea-
logischen Nachforschungen, daBl ein Vetter, eine Base und deren Vater an
Huntingtonscher Chorea litten und die beiden letzteren nach jahrelangem
Aufenthalt in Irrenanstalten in Verblodung gestorben waren, wiahrend andere
Familienmitglieder mannigfache nerviose und psychische Abweichungen boten,
auf deren Bedeutung weiter unten eingegangen werden soll. Rosenthal er-
mittelte dann weiter, da iiber den GroBvater im Kirchenbuche vermerkt war,
er sei im 54. Lebensjahre (1847) an ,,Riickenmarksschwindsucht* verstorben.

Onkelder Prob. (A): Lange Jahre allméhlich zunehmendes Schwanken und Taumeln
beim Gehen, Zittern und Ungeschicklichkeit der Glieder, 1 im 58. Jahre.

Auguste (B): { im 34. Jahre durch Suizid, war ,,mehr Mann wie Frau‘, wurde des-
wegen viel gehénselt; nach anderen Angaben war sie ein Mann mit hochgradiger Hypo-
spadie, und lebte als Weib.

Karl (C): geb. 1865, Mit 30 Jahren zunehmend energielos, arbeitsunlustig, wortkarg,
versunken oder aber iiberbetriebsam, sehr heftig und eifersiichtig, Mit 40 Jahren ,,betrun-
kener Gang‘ (dabei kein Potus!), mit 45 Jahren wegen tobsiichtiger Erregungen in die
Irrenanstalt, dort bis zum Tode im 49, Jahre; als ,,Huntington‘ diagnostiziert.

Maria (D): Im 34, Jahre wegen leicht stuporéser Depression in einer anderen Irren-

anstalt., Befund: Anémie, stark vorspringende Stirn, spérlicher Haarwuchs, starke Hyper-
hidrosis. Klagen iiber viel Kopfschmerzen, Stumpfer Gesichtsausdruck mit verstrichener

1 — fiir deren Uberlassung bin ich den Direktoren der Anstalten Plagwitz und Liiben
i. Schles. zu Dank verpflichtet, —
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Nasolabialfurche rechts, Zungenabweichung nach rechts. Triger Pupillenreflex. Chorea-
ahnliche Bewegungen der Arme, Schwanken bei Kehrtmachen, ,,Imbecillitit*, Im weiteren
Verlauf des Irrenhausaufenthaltes zeitweise Erregungszustinde, Schimpfen, Stindige bei
Erregung stirker werdende choreatische Bewegungen, Spater Pupillen- und Facialis-
schwiche geschwunden. Zunehmende Verblodung, { an Ca. uteri im 45. J. Diagnose:
,»Paralytische Seelenstérung‘.

Ahnlich beziiglich des traumatischen Zusammenhanges lagen die Verhéltnisse
in dem von Entres nicht in seiner Tabelle aufgefiihrten Falle 3 von Frotscher:
Nach der urspriinglichen Angabe der Angehérigen sollte die chronisch-progressive
Chorea des Probanden bald nach dem Sturz eines schweren Balkens auf den
Kopf, der zu BewuBtlosigkeit und mehrwochigem Krankenlager gefiihrt
hatte, begonnen haben, bis schlieBlich auf erneutes Befragen die Ehefrau des
Kranken zugab, daf eine Schwester desselben an dem gleichen Leiden gestorben,
die Mutter wegen ,,Tiefsinn‘ und eine andere Schwester zweimal in einer Irren-
anstalt untergebracht war. Es ist also auch hier wohl so gut als sicher, daB
es sich um eine Huntingtonsche Chorea handelte.

Auf Grund der neueren Erfahrungen sind wir also berechtigt, zu sagen, dafl bei
der ganz iiberwiegenden Mehrzahl der Fille, in welchen eine chronische Chorea
und vor allem eine chronisch-progressive Chorea ursichlich auf Gewalteinwir-
kungen gegen den Schidel oder auf Unfélle, die mit starkem Schreck einher-
gehen, zuriickgefiihrt werden, diese Traumata nur eine plotzlich oder langsam
einsetzende Beschleunigung des Krankheitsvorganges hervorrufen, indem sie ent-
weder die bis dahin iibersehenen oder von den Kranken tunlichst unterdriickien
Symptome diesem mehr zum Bewuftsein bringen (E. Schultze) oder so ver-
stiirken, daf3 sie der Umgebung auffallen oder (wie bei meiner Patientin Emanuel)
eine Krankheitsphase einleiten, die ohne einen Unfall wahrscheinlich erst Monate
oder Jahre spiter eingetreten wdre oder schlieflich andere, aber nebensdchlichere
Erscheinungen neu erzeugen, die sonst nur ausnahmsweise von selbst aus der
heredodegenerativen Anlage erwachsen. Vor allem ist ferner zu beriicksichtigen,
daB gerade auch die choreiforme Unsicherheit im Eingangs-Stadium, &hnlich,
wie wir es bei der Epilepsie beobachten, dem Erleiden von Unféllen Vorschub
leistet, die dann den Krankheitsverlauf im bezeichneten Sinne beeinflussen.
Es ist sicher kein Zufall, daB die Mehrzahl der bei chronisch-progressiver
Chorea in den é&tiologischen Mittelpunkt gestellten Unfélle solche sind, die
nicht unter unvorhergesehenen rdumlichen Bedingungen zustande kommen,
sondern Unfille, die wie Sturz von der Leiter, auf Treppe, Geriist u. dgl.2 durch
das Verhalten der Betreffenden in der fraglichen Situation mitbedingt sind.
Eine Reihe von Huntington-Kranken, die in Anstalten untergebracht werden
miissen, stirbt ja an Folgen von Unfillen (traumatischen Hirn- und anderen
Blutungen usf.).

E.Schultzes?® Leitsatz, man ,,werde geneigt* sein, urséchliche Beziehungen
zwischen einem Unfall und einer chronischen Chorea anzunehmen, wenn dieser
ein erheblicher war und vor allen Dingen auch das Zentralnervensystem nach
seiner Natur schidigen konnte, und wenn andererseits Erblichkeit sich nicht nach-
weisen lasse, bedarf nach 2 Richtungen der Erginzung: Zunéchst 148t sich, wie

1 a a O. 2 vgl. auch Entres’ Zusammenstellung S. 120.
3 a.a. 0. S.408.
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er selbst hinzufiigt, gelegentlich die Erblichkeit nicht nachweisen, und zwar
aus einem der oben S. 5 dargelegten Griinde. Zum anderen ist folgendes zu
erwigen: Dall schwere Gehirntraumata des Erwachsenen, die zu Zerstorungen
oder zu Friih- oder Spitblutungen im Gehirn und dann zu Narbenbildung oder
Erweichung fithren, auch einmal eine dauernde Hemichorea erzeugen konnen,
1aBt sich nicht bestreiten, auch wenn, soviel ich sehe, bisher kein anatomischer
Beleg fir solch einen Vorgang vorhanden ist. Foerster berichtet als einziger
und auch nur ganz allgemein davon, daB Blutungen und Kontusionen ,,im Be-
reiche des Striatum® nach Schédeltraumen nicht allzu selten seien und daB er
zweimal nach Hirnschiissen Starre bzw. Athetose gesehen habe. Hier diirfte es
sich aber doch wohl um rein halbseitige Erscheinungen derart handeln. Anderer-
seits hat H. Deutsch?! gezeigt, dafl linger dauernder beiderseitiger Carotis-
verschluf}, etwa durch Wiirgen mit einem Strick um den Hals, zu beiderseitigen
Erweichungen nur des Striatum und Pallidum fiithren kann (in ihrem Falle waren
zuerst Krampfe aufgetreten, dann reine Hypertonien und zuletzt Versteifung).
Dal} aber beim ausgewachsenen Menschen einzig und allein unmittelbare oder
mittelbare Gewalteinwirkungen auf den Schédel eine monosymptomatische und
zugleich anndhernd symmetrische chronische Chorea erzeugen, scheint bei der
Lage des Striatum innerhalb der Schidelhohle nahezu ausgeschlossen, jedenfalls
liegt irgendeine Beobachtung, die eine solche Annahme stiitzen konnte, bisher
nicht vor. Etwas anderes ist es naturgeméfl, wenn ein Unfall einen Menschen mit
einem Striatum trifft, das schon von Haus aus im Sinne der Huntington-
Anlage oder infolge irgendeiner im Leben erworbenen Schiadigung, d. h. infolge
Geburtsschiddigung, fritherer Infektion bzw. Chorea minor u. dgl. einen Ort ver-
minderter Widerstandsféhigkeit aufweist.

Anders liegen die Dinge beim Neugeborenen. Wenn nach Ph. Schwartz’2
ausgezeichneten Untersuchungen die mechanischen Einwirkungen auf den
Schédel bei der Geburt, insbesondere bei Frithgeburt und bei raschem Ablauf
derselben, gern ein- oder doppelseitige Blutungen aus der Vena terminalis er-
zeugen, die zuerst zu Verdringung und Auflockerung, spiter zu Granulation und
Sklerose oder aber zu ein- oder doppelseitiger Verddung des Nucleus caudatus, also
einer Art ProzeB fithren, der erst nach Jahren (eben in der Sklerose) zum Stillstand
kommt, so besteht theoretisch wohl die Moglichkeit, dal esauf diesem Wege auch
einmal zu einer angeborenen und in den ersten Lebensjahren noch progressiven, dann
aber stationdren bilateralen Chorea kommt 3. Bedauerlicherweise kann Schwartz+
iiber den klinischen Befund bei den diesbeziiglichen Fallen nur soviel berichten,
daf in zweien Idiotie mit ,Little bzw. Krampfe, Idiotie. und Léhmung
bestanden haben. Das hingt naturgemidB damit zusammen, dafl nur die
schwersten Falle derart rasch zum Tode fithren. Bei diesen aber liegt eben offen-

1 Jahrb. f. Psychiatrie 37, 237. 1917.

2 Zeitschr, f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 91. 1924 und Ergbn. d. inn. Med. u. Kinder-
heilk, 31, 265, 1927,

3 nach Entres’ Untersuchungen iiber das Schicksal von Kindern eklamptischer
Miitter (Allg. Zeitschr. f. Psychiatrie u. psych.-gerichtl, Med. 81, 12) scheinen die Schadi-
gungen des Kindes durch die Eklampsie der Mutter nicht zu Chorea oder Athetose zu
fithren,

4 nach freundlicher brieflicher Mitteilung.

Kehrer, Erblichkeitskreis 1. 5
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bar nicht das Bild der reinen bilateralen ,,angeborenen‘ bzw. frithinfantilen
Chorea, sondern eine Verbindung mit anderen kortikalen, pyramidalen oder (bzw.
und) extrapyramidalen Stérungen vor. Von diesen scheint die Kombination mit
Athetose bzw. Torsionismus oder die Anniherung des Bewegungsbildes an diese
Syndrome bevorzugt zu sein. Die Anschauung von C.und O. Vogt, Jakob,
Runge u. A, daB durch Keim- oder Kindesschidigungen verursachte und daher
angeborene oder frithinfantile Zerstorungen des Striatums Athetose, im reifen Alter
entstehende aber Chorea hervorrufen —eine Anschauung, die man ja auch biogene-
tisch zu deuten versucht hatin dem Sinne, daf inihr ein atavistisches Moment zum
Ausdruck komme — hat Foerster! mit der Begrimdung bekdmpft, daB aus-
gesprochene Athetose auch im mittleren Lebensalter durch Encephalitis und in
spateren Jahren durch Atherosklerose erzeugt werden koénne, wie es umgekehrt
auch eine angeborene Chorea gebe. Gerade dieser Auffassung liefern Schwartz’
Befunde eine gewichtige Unterlage. Freilich einen absoluten anatomischen Be-
weis dafir, daB durch Geburtstraumata entstandene Blutungen bzw. Gefa(-
stérungen zu reiner doppelseitiger Chorea oder Chorea-Athetose fithren, hat bis-
her Schwartz, da er, wie gesagt, der klinischen Daten ermangelt, nicht erbracht.
Ein von Runge? und ein von mir vor Jahren beobachteter Fall — soviel ich
sehe die einzigen, von denen solche vorliegen, sind vielleicht im Sinne von
Schwartz zu deuten. Beide haben das Gemeinsame, daB bei ihnen auch athe-
totische Bewegungen vorhanden waren und choreatische nur vorherrschten.
Bei dem Rungeschen Falle sollen die Abweichungen schon von Geburt an be-
standen haben, in meinem traten sie in der Zeit des Gehenlernens hervor. Die
wichtigsten Punkte meines Falles waren folgende:

Einziges, spiat und im 7. Monat geborenes Kind einer seit Jahrzehnten an Retroflexio
uteri leidenden Mutter. Um mehrere Jahre verspitete nerviose und geistige Entwicklung,
Als Kind bei jeder Gelegenheit hohes Fieber. In den ersten 3 Lebensjahren ohne Antrieb.
Beim Erlernen der motorischen Funktionen sehr ungeschickt, grob ausfahrende Bewe-
gungen; nur im Kinderstuhl ruhig, sonst standig unwillkiirliche Bewegungen des linken
Gesichts und der Extremititen; sehr undeutliches Sprechen. Zuerst in der Hilfsschule,
spiter in der Normalschule, hier auBler in ,,Bewegungsfiachern gutes Fortkommen, Korper-
liche Entwicklung gut; kein Gelenkrheumatismus, Fieber oder dgl. Befund: Kraftiger
Korperbau; Herz o. B. Im 6. Jahre hiufiger Wechsel zwischen Atonie und Spasmus mo-
bilis, Sprache tonisch-explosiv, krichzend, schnalzend und grunzend; Extremititenbewe-
gungen teils torquierend, teils rasch ausfahrend; Gang tanzelnd-hiipfend, schliirfend,
stampfend mit ,,Armrudern. Nachuntersuchung im 15. Jahre: Besserung der Bewegungs-
storungen, lernt ganz gut. Asymmetrischer Schidel, abgeflachtes Hinterhaupt.

Bei den genealogischen Nachforschungen durch mich, welche leider nur iiber
2 Generationen Aufschluf brachten, ergab sich nur soviel, daB ein Onkel des Knaben
miitterlicherseits seit dem 40. Lebensjahre an schwerer Spatepilepsie leidet und
dieserhalb zur Zeit der Nachforschung d. h. im 47. Jahr noch in einer Anstalt
ist. (2 Onkels sind an Magenkrebs oder Lungenleiden gestorben, 4 Onkels und
Tante dieser Seite gesund.)

Von dem Rungeschen Falle erfahren wir leider nichts iiber die Anamnese
und insbesondere die Familiengeschichte. In einem weiteren Falle von Runge
(a. a. 0. S. 376) handelt es sich um ein kompliziertes Nebeneinander von doppel-

1 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 73, 150.
2 Ergebn. d. inn. Med. u. Kinderheilk. 26, 399.
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seitigem Athetoidismus des Gesichts und der Hande mit Torsionismus des Kopfes
und der Arme, sowie mit Beugekontrakturen der Beine, das seit der Geburt bei
einem 46jéhrigen Manne bestand, der als 7-Monatskind geboren war und von
einem angeblich an Paralyse verstorbenen Vater stammte, dessen 1. Schwester
an Kontrakturen litt und dessen Vater seinerseits an Altersschwachsinn ge-
storben war (s. auch S. 56).

In diesem Zusammenhang sei auf einige Falle mit &hnlich vielformigen
Syndromanordnungen in der Kindheit verwiesen, die aber offenbar nicht trau-
matisch bedingt waren:

In den Fillen von Scholz! und Syllaba-Henner2 handelte es sich um Ge-
schwister, in deren Familien zwar keine gleichartigen Krankheiten bestanden haben sollen;
aber auf die vorwiegend erbliche Verursachung weisen anderweitige genealogische Tat-

sachen hin: die 2 kranken Schwestern von Scholz stammen aus der Ehe von Bluts-
verwandten, und ein Bruder des Vaters litt an angeborener Idiotie, an der er im 13.Lebens-
jahre in einer Anstalt verstarb. AuBerdem blieben 2 Briider und ein Zwillings-Schwestern-
paar, von denen 1 Bruder vor der dlteren Kranken, die iibrigen Geschwister nach derselben
geboren waren, verschont. Innerhalb der von Syllaba et Henner beschriebenen Reihe
von 4 Geschwistern blieb das zweite verschont; die Mutter der Kinder starb nach linger
dauerndem ,,Fieberdelir, ihr Vater war starker Trinker, und ein Bruder desselben litt an
traumatischer Epilepsie. Anhaltspunkte fiir Geburtsschidigungen oder parentale Lues
fehlten bei beiden Beobachtungen. Das Krankheitsbild der Falle von Scholz bestand in
Idiotie mit Spasmen, Handlungsunfihigkeit auf den verschiedensten Gebieten und all-
gemeiner athetoider Unruhe oder rhythmischen Zwangsbewegungen mit Spasmus mobilis.
Hier fand sich ein symmetrischer ,,état marbré* (Vogt) der Putamina. Bei dem Kranken
von Syllaba-Henner, die auBerdem eine Fiille von Stigmata degenerationis aufwiesen,

handelt es sich um eine Verbindung von Athetose mit Spasmus mobilis, Ataxie und Inten-
tionszittern.

In dem Falle von Westphal-Sioli, iiber den S. 56 berichtet wurde, fand
sich hochgradigster friiherworbener Schwachsinn mit allgemeiner Athetose, epi-
sodischem Torsionismus, hiufiger auftretenden choreiformen Bewegungen und
Kontrakturen der Extremitaten.

Eine vollstindige Vereinigung aller extrapyramidalen Hyperkinesien bei
einem und demselben Kranken schlieBlich bietet die von Schwalbe? und
0. Maas¢ 1908 und 1918 beschriebene Geschwisterreihe. Alle fir unsere Frage
wichtigen Punkte ergeben sich aus der Familientafel S. 68.

Auch die Angaben von C.und O. Vogt, Foerster, Bostroem, Jakob
u. A, daB die Kinder, die bald nach der Geburt deutliche Athetose aufweisen,
durchweg entweder scheintot oder (bzw. und) zu friith geboren waren, wiirden durch
die Befunde von Schwartz eine gute Erklirung finden, auch wenn diese der
Auffassung von Vogt und Foerster zuwiderliefe, da Frithgeburt und Asphyxie:
eine Folge bzw. erste Manifestation der im Mutterleib schon bestehenden Be-
wegungsstorung seien. Die wohl zutreffende Angabe Runges, daBl Chorea vor
dem 3. Lebensjahr sehr selten ist 5, Athetose aber umgekehrt meist sehr bald nach

1 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 88, 355. 1924.

2 Rev. neurol. 1, No. 5. Mai 1926. 3 In.-Diss. Berlin 1908.

4 Neurol. Centralbl. 1918, 199.

5 Wollenberg (in seiner bekannten Monographie) filhrte unter 626 aus Literatur

und eigenem Material zusammengestellten Fallen nur vier von ,,Chorea minor* vor dem
4. Lebensjahre auf,

5%
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der Geburt in Erscheinung tritt, wire mit den anatomischen Ergebnissen von
Schwartz vereinbar, wenn es wirklich zutrifft, da, wie manche Autoren meinen,
massigere Ausfiille von Striatum und eventuell auch Pallidum regelmafig zu
Athetose, elektiver Schwund der kleinen Zellen im Striatum zu Chorea fithren. Die
Entscheidung iiber die Frage nach dem Vorkommen von angeborener Chorea wie
von Chorea minor im Séuglingsalter — welch letzteres z. B. Heubner?! bestritt
— ist deswegen recht schwer, weil die diesbeziiglichen Angaben sich durchweg
auf die Aussagen der Mitter solcher Kinder aufbauen, und jene gerade in diesem
Lebensalter ihrer Kinder besonders zu falscher Auffassung oder Deutung ab-
normer Bewegungsstérungen bei ihren kleinen Pfleglingen neigen.

©

voriibergehend Zittern
getstesgestort nervos
|
? ? | [ 2 q °

Angeblich nach Schreck im

Alter Intentionszittern am

r. Arm/Bein, { an Typhus
|

x i ¢
. |
* 1891 *1892 * 1804

Beg.: angebl. B. im 9. J. B. im 12. J.
nach Schreck  Aufer Hyper-

oder schwe-  kinesien dels-

rem Typhus  rante u. hypo-

im 11. J. chondr. Zu-
stande

Beginn mit Zehengang, dann zunehmend unwillkiirliche rollende, drehende, streckende

und beugende Bewegungen. 1908: dauerndes Gemisch von Tic, Chorea, Athetose, Tor-

sionismus, Spasmus mobilis und Paralysis agitans, Tremor {iibertriebensten Ausmafes

(--eigentiimliche tonische Krampfform mit hysterischen Symptomen* (Schwalbe); ,tonische

Form des Tic général“ (Maas). Leber/Milz o. B. 1918 erhebliche Besserung. 1925 (nach
briefl. Mitteilung): Zustand wie 1918.

W. Schwalbe und O. Maas (1908—1923): jiidische Familie mit allférmigen
Hyperkinesien

In ihrer grundlegenden Monographie iiber die Storungen des stridren Systems
haben C. und O0.Vogt? die Anschauung vertreten, daB ihr ,status marmoratus®,
die Grundlage der allerdings mehr mit spastischen Erscheinungen verkniipften
Zustinde von doppelseitiger Chorea - Athetose, auf einer friihzeitigen Keim-
schidigung, eventuell sogar auf einer ,,Vererbung erworbener Eigenschaften‘ be-
ruhten3. Alle diese Verinderungen aber deutet Ph. Schwartz als die Folgen

1 Charité-Annalen 35, 1911, 2 a, a, 0. 8. 692

3 Thre diesbeziigliche Auffassung, die in den folgenden Sitzen zum Ausdruck kommt:
,»Der Umstand, daB die Erkrankung o6fters mehrere Geschwister befillt, ohne in der Aszen-
denz nachgewiesen zu sein, 148t an eine friihzeitige Keimschédigung denken; fiir diejenigen,
welche im Gegensatz zu uns die ,Vererbung erworbener Eigenschaften‘ leugnen, mufl auch
die ,Vererbung des état marbré‘, wie sie im Falle Wiemer* (Oppenheims Fall gleicher
Erkrankung bei Mutter und Tochter [Ref.]) ,,wahrscheinlich ist, fiir eine solche Keim-
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von ,,MiBhandlungen des kindlichen Schédels durch den Geburtsakt. Wenn
er sagen wiirde: in allererster Linie oder ausschlieflich, so glaube ich, wiirde
man ihm ganz beipflichten kénnen. Denn er selbst bringt Hinweise! und
es finden sich weitere solche z. B. bei den Fillen von Scholz, daB es unter
Umstédnden erst dann zu ausgesprochenen Bewegungsstérungen der frag-
lichen Art kommt, wenn sich auf die geburtstraumatischen Folgezustinde
spatere Prozesse entziindlicher, moglicherweise auch blastomatoser Art auf-
pfropfen.

Die Feststellungen von Schwartz ziehen die fir die Klinik grundsdtzlich neu-
artige Folgerung nach sich, dafl durch Geburtstraumata verursachte Schadi-
gungen der zentralen Ganglien und somit auch bilaterale Chorea oder Athetose
unter Umsténden ihren Hohepunkt nicht schon im Sauglingsalter, sondern erst
im Laufe der ersten Lebensjahre erreichen. Foerster hat angegeben, daff nur
die Pallidum-Form der Little-Starre gelegentlich nach der Geburt progressiv sei,
die reine Pyramiden-Form dagegen nicht. Auch diese Angabe wiirde durch die
Schwartzschen Untersuchungen eine gute Erklirung finden. Andererseits
lehren die neueren genealogischen Erfahrungen (s.S.92),daf der Huntingtonsche
Degenerationsproze8 als solcher (infolge genotypisch bedingter Verfrithung des
Manifestationsbeginnes) Chorea im Kindesalter hervorrufen kann. Diagnostisch
sind diese neuen Ergebnisse naturgemi unbequem — um so unbequemer als
wie gesagt nach Runge ,,die Chorea jeglicher Form‘‘ im Gegensatz zur meist im
Sauglingsalter schon manifesten Athetose sehr selten vor dem 3. Lebensjahre auf-
tritt. Denn danach wiirde nur fiir die tatséchlich angeborene oder in der friihe-
sten Sauglingszeit manifeste Chorea oder Athetose gelten, daB sie micht erblich
bedingt bzw. nicht eine maximal verfrithte Huntingtonsche Chorea darstellt,
wihrend beziiglich des frithesten Manifestationsbeginnes Chorea minor und
verfrithte Huntingtonsche Krankheit sich nicht unterscheiden. (Ganz all-
gemein gilt ja die dem LaienbewuBtsein ganz zuwiderlaufende Regel, dafl wirk-
lich erbliche Leiden sich sehr selten schon bei der Geburt oder in frithester Kind-
heit zeigen.)
schadigung sprechen®, steht allerdings in Widerspruch mit den derzeitigen genealogischen
Anschauungen. Gleichformige Erkrankung von Geschwistern kann allerdings durch das,
was man heutzutage Keimschidigung (,,Blastophtorie*) nennt, hervorgerufen werden —
die elterliche Syphilis z. B. kann auf verschiedenen Wegen vor oder nach der Befruchtung,
und ebenso auch auf die wachsende Frucht schidlich wirken. Sie ruft zwar 6fters Krank-
heiten bei einer und derselben, als bei 2 oder gar 3 aufeinanderfolgenden Generationen
hervor; aber syphilidogene Nervenleiden bei Geschwistern treten selten bei mehr als 2 der-
selben auf und sind auch dann meist ungleichférmig; gleichformige Nervenleiden bei
mehreren Geschwistern, die sich in Ascendenz und Descendenz nicht finden, konnen durch
Geburtsschadigungen infolge konstitutioneller Anomalien der Mutter, vorweg des Beckens
und der Genitalien hervorgerufen werden. Aber 6fters noch sind derartige Erkrankungen
von Geschwistern, die sich bei deren Eltern und Kindern nicht nachweisen lassen, und
besonders solche fortschreitender Art, wie besonders Frey, Hanhart u. A. von der Fried -
reichschen Ataxie gezeigt haben, ausschlieBlich erblich bedingt und beruhen bekanntlich
darauf, daB hier der recessive Erbgang vorliegt. Ob gerade die erbliche Anlage, die zum
»6tat marbré* fiihrt, in dieser Weise vererbt, konnen wir heute noch nicht sagen, weil
bisher nur ein Fall, der von Scholz, genealogisch und histopathologisch einigermafen er-
forscht ist. Bei ihm wie bei den Fillen von Syllaba et Henner (s. S. 67) spricht alles
fiir eine vorwiegend erbliche — erblich im heutigen wissenschaftlichen Sinne ! — Entstehung.

1 nach liebenswiirdiger brieflicher Mitteilung.



70 Trauma und Chorea.

Indessen stellen Beobachtungen wie die nachfolgende von mir sogar diesen
Grundsatz in Frage: Ein Knabe, der im 3. und 9. Lebensjahr eingehend in der
Breslauer Klinik untersucht wurde, zeigte bei der letzten, durch mich ausgefithrten
Untersuchung choreiforme Bewegungen im linken Gesicht und an den Fingern,
gelegentlich Grimassieren und Zappligkeit — Erscheinungen, die angeblich nur in
der Schule und im tiefen Schlaf unterblieben. Schon in seinem 3. Jahr bot er
gewohnheitsméBiges Kopfschiitteln und Tachycardie. Er war nach langer Geburts-
dauer ohne Asphyxie zur Welt gekommen und zeigte schon seitdem Wiegen,
Singen und Schreien nachts im Schlafe. Im 1. Jahr fiel er durch héufiges
Stolpern auf. Beide Eltern boten ein iibererregbares hastiges Wesen. Der
Vater gab an, dal seine Ehefrau jetzt noch im 30. Jahre an Unrube im
Schlafe leide, und diese gab zu, daf sich das nach dem Bericht ihrer Eltern
seit der Kindheit nie verloren habe. Eine Schwester des Knaben war nicht be-
sonders auffallig.

Gerade in der Kindheit besteht, wie wir wissen, eine besondere Neigung,
Eindriicke der téglichen Umwelt zu kopieren. Bei der Sinnfélligkeit der chorea-
tischen Bewegungen und angesichts des Umstandes, dal sie im Grunde ja zum
iiberwiegenden Teile sich am Ausdrucksapparat abspielen, ist es selbstverstédnd-
lich, daB bei manchen infantilen Fillen familidirer Chorea Nachahmung und Ge-
wohnung eine grofle, vielleicht die erste Rolle spielen und eine besondere erb-
liche Konstitution nur unterstiitzend wirkt (vergleiche z. B. die S. 53 erwéhnte
Familie Flataus).

Daf} auch die frithinfantile Chorea minor eine giinstige Prognose geben kann,
zeigt folgende Beobachtung von mir: Ein Méadchen, das bis zum 3. Lebensjahre
stark an Bettnissen litt, war in diesem Alter nach dem Bericht der Eltern im
Anschlufl an starken Schreck an einer, wie die klinische Beobachtung ergab,
typischen Chorea minor ohne Abweichungen am Herz erkrankt. 13 Jahre spéter
ergab die Katamnese und Nachuntersuchung durch mich, da sie sich damals
bald erholt und kriftig weiterentwickelt hatte. Uber Abweichungen beider
Eltern war nichts Sicheres zu erfahren. Der 4 Jahre &ltere Bruder der Probandin
hatte im 5. Lebensjahr einige Male Krimpfe, ihm folgte ein im 1.-Lebensjahr
an Lungenentziindung gestorbenes Kind; vor deren Geburt hatte die Mutter
eine Fehlgeburt.

Wie gesagt, nimmt Schwartz an, da zum wenigsten alle Falle mit sogenann-
ten angeborenen Herderkrankungen im Hirn in allererster Linie durch Ge-
burtstraumata verursacht sind. Demgegeniiber ist aber theoretisch wenigstens
doch die Moglichkeit in Betracht zu ziehen, da spdt-fotale Gefdfprozesse dhnlich
denen der Chorea minor, aber nicht entziindlicher Art zu feinsten Embolien im
Striatum und so zu angeborener Chorea fithren. Anhaltspunkte fiir das Vorkom-
men dieses #tiologischen Zusammenhanges vermag ich allerdings im Schrifttum
nicht zu finden. ;

Wenden wir uns nach dieser Abschweifung noch einmal der Frage nach den
Beziehungen zwischen Trauma und Chorea zu, so kann natiirlich bei bestehender
Arteriosklerose des Gehirns ein schwerer Unfall eine Blutung od. dgl. im Striatum
hervorrufen. Doch handelt es sich dann wohl meist um eine mehr oder weniger
halbseitige Chorea, die, mag sie auch auf den ersten Blick das sinnfilligste Sym-
ptom darstellen, doch von den Erscheinungen einer Schadigung der Nachbar-
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gebiete begleitet ist wie z. B. in dem Fall von Bischoff1. Vielleicht ist auch ein
von Stertz2 verdtfentlichter Fall der Breslauer Klinik so aufzufassen:

Eine bis zum 75, Jahre nicht auffillige, angeblich riistige Frau erkrankte einige Tage
nach einem Fall auf der Treppe mit Schmerzen in der linken Kérperhélfte und ausschlief3-
lich linksseitiger Chorea, nach einigen Wochen in der Klinik auch an Angst mit Wahnvor-
stellungen und Unruhe und verstarb nach kurzer Frist an Pneumonie mit Herzschwache.
Der Hirnbefund ergab leichte Atrophie, sehr starke Arteriosklerose der BasalgefifBle, ge-
ringe Verkleinerung des rechten gegeniiber dem linken Thalamus und einen kleinen Er-
weichungsherd im linken Linsenkern, der bis an die innere Kapsel heranreichte.

Offenbar hat also hier die Arteriosklerose der Arteria lenticulooptica zur Ver-
kleinerung des rechten Thalamus gefithrt, der Unfall aber zum Einri in einen
Ast der Arteria lenticulostriata der anderen Seite und dadurch zur Erweichung.
Wie dies das klinische Bild beeinflu3t hat, ist nicht recht klar. Auf sie die Hemi-
chorea zu beziehen, dem widerstreitet die Gleichseitigkeit von Herd und Chorea.
Wenn auch leider genealogische Nachforschungen durch mich keine Aufkldrung
iiber die Ascendenz brachten, ergab sich doch, dafl der einzige noch lebende Sohn
unter 9 durchweg in der Kindheit verstorbenen Geschwistern mit seinen 58 Jahren
aufler pathologischen Réuschen, die auf Belastung von Vaterseite beruht, ge-
legentlich rheumatische Beschwerden hat und nach einer angeblichen Verschiit-
tung im Felde an Zuckungen in Augenlidern, Gesicht und Gliedern litt, die im
Laufe von 6 Jahren allmihlich abnahmen, aber auch dann noch nach Anstren-
gungen in Form blitzartigen Ziehens und Zuckens in den Beinen sich bemerkbar
machten.

12. Chorea arteriofibrotica und Chorea senilis.

Die vorstehenden Ausfithungen leiten uns zu der Frage hiniiber, welche
Rolle in der Atiologie der Chorea iiberhaupt die Atherosklerose des Gehirns spielt.
Diese Frage hinwiederum ist naturgema8 eng verkniipft mit derjenigen nach dem
Zusammenhang zwischen Chorea und senilen Hirnprozessen. Seit langem spricht
man von seniler Chorea. Wir wollen uns zunéchst dieser zuwenden. .

In der allgemeinen Ursachenlehre sagt man, daf3 die (senile) Involution nur
dann als krankhaft bezeichnet werden darf, wenn der ganze Organismus oder be-
stimmte Organe bzw. Organabschnitte einer allzu frithen, einer allzu starken oder
einer ungewéhnlichen Riickbildung verfallen. Da wir wissen, dafl der Aufbrauch
infolge iiberméBiger Beanspruchung durch Lebensaufgaben an Bedeutung erheb-
lich gegeniiber der durch die Anlage gegebenen ,,Ausschopfbarkeit* zuriick-
tritt, so engt sich die Frage nach der Berechtigung, von einer senilen Chorea
zu sprechen, tatsichlich dahin ein: Gibt es erstens eine konstitutionelle, aber
gleichwohl nicht ausschlieBlich erblich bedingte Minderwertigkeit des ,,Chorea-
Substrats, die sich darin &duBert, daB es dem an sich normalen Involutions-
prozeB sehr viel frither verfillt als die iibrigen Hirnabschnitte? Gibt es zweitens
eine erblich bedingte Bereitschaft zur vorzeitigen Riickbildung desselben, die
sich im Gegensatz zur klassischen Huntingtonschen Chorea so vererbt wie die
senile Involution, ndmlich in allen Generationen in den Lebensjahren, die durch-
schnittlich in der entsprechenden Bevolkerung als Greisenalter gelten? Oder sind

1 Dtsch. Arch, f. klin, Med. 69. 1901.

2 Abhandl. a, d, Neurol.,, Psych. usw., H. 11, S. 94, Berlin: Karger 1921.
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alle Falle seniler Chorea nichts anderes als Huntingtonsche Kranke, bei welchen
die Erkrankungsart um Jahrzehnte verspétet in die Erscheinung tritt?

Mustern wir die Fille, die bisher unter der Bezeichnung ,,senile Chorea‘‘ ver-
offentlicht worden sind, so ist ohne weiteres die iiberwiegende Mehrzahl auszu-
scheiden, weil sie Hirnatherosklerosen mit choreatischen Hrscheinungen (,,Chorea
arteriofibrotica‘ nach F.H.Lewy) darstellen. Mag es ja auch manchmal schwierig
oder unmdglich sein, zu entscheiden, ob eine bestimmte klinische Stérung aus-
schlieBlich auf atherosklerotischen oder vorwiegend auf senilen Verdnderungen
beruht, so gelingt die Entscheidung im ersteren Sinne im allgemeinen doch auf
Grund der klinischen Erscheinungen, vor allem der Halbseitigkeit der Bewegungs-
storungen. Von Lewandowsky-Stadelmann?, Liepman-C. und O. Vogtz2,
Foerster, Entres?, F. H. Lewy, Stertz, Jakob sind Beobachtungen mit-
geteilt worden, die dementsprechend richtig als ,,Chorea apoplektica (Lewan-
dowsky) bzw. ,,postapoplektische Hemichorea* (Foerster) gedeutet worden
sind. Leider liegen nicht iiber alle diese Falle eingehende klinische Mitteilungen
vor, iiber keinen aber genealogische+. Daher ist eindeutiger nachfolgender von
mir bearbeiteter Fall der Breslauer Klinik:

Bei einer von Haus aus reizbaren Frau, welche seit den Wechseljahren, d. h. etwa dem
45, Jahre an Schmerzen im Bein und rascher Ermiidbarkeit litt, entwickelten sich nach
einem Ohnmachtsanfalle im 66. Jahre choreatische Zuckungen der Glieder, 4 Monate
spéter trat eine rechtsseitige Hemiplegie mit amnestischer Aphasie auf, nach der die Chorea
zunahm. Der iibrige klinische Befund ergab keine deutliche Arteriosklerose der peripheren
Gefale, aber ein systolisches Gerdusch an der Spitze. Bei der wenige Monate spater (1908)
erfolgten Autopsie fand sich neben einer frischen Magenblutung eine sehr starke Athero-
sklerose der Hirngefae und ein groBer apoplektischer Herd im linken Schwanzkern. Die
Familiengeschichte ergab, daB der Vater der Kranken im 74. Jahre an Schlaganfall, die
Mutter im 72, Jahre verstorben war, nachdem sie 4 Jahre eine Léhmung und Sprach-
stérung geboten hatte; von zwei Geschwistern der Kranken und ihren fiinf im Alter von
41—28 Jahren stehenden Kindern sind krankhafte Abweichungen nicht bekannt geworden.

Die entscheidende Ursache bildete also hier die von beiden Eltern vererbte
Arteriosklerose mit Blutungsneigung (Magenblutung!) und deren vorwiegende
Lokalisation in den Gefiflen der Stammganglien. Da eine mikroskopische Unter-
suchung leider nicht ausgefithrt worden war, steht dahin, welche der choreopla-

1 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 12, 530, 1912,

2 Journ. f. Psychol. u. Neurol. 25, 828,

3 Der erste der von Entres (Monographie S. 124) erwihnten zwei Fille seines
Materials, bei denen die ,,Fehldiagnose“: Huntingtonsche Chorea statt der richtigen:
s-arteriosklerotische Erkrankung mit symptomatischer Chorea gestellt worden sei, scheint
derselbe zu sein, von dem Lewy (Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 85, 646) schreibt,
daB Alzheimer 1912 auf Grund des anatomischen Befundes diese Diagnose berichtigt
habe. (Zusatz nach Fertigstellung der Arbeit:) Gutt mann (Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u.
Psychiatrie 107, 609) spricht von einem von Lewy erwihnten Falle mit arteriosklero-
tischer Chorea‘ aus der Miinchener Klinik, der fiir diese Frage sehr bemerkenswert ist:
Die Probandin (diejenige mit ,,arteriosklerotischer Chorea* Ref.) hatte mit 11 Jahren
Veitstanz, mit 18 Jahren ,,Gelenkrheumatismus® und war dann gesund bis zu ibrem
53. Jahre; ihre altere Schwester war mit 58 Jahren in der gleichen Klinik, ,,Diagnose:
Epilepsie‘‘; aber sie ,,machte fortwihrend mit Armen und Hdnden kleine unruhige Bewe-
gungen, sprach langsam, leise* und hatte Anfille von Angst mit Beeintrichtigungs- und
Verfolgungsideen. IThre Mutter und deren fiinf Geschwister waren seltsame verschlossene
Leute, zwei gemiitskrank, ihr Vater Schnapstrinker. Nach anderweitigen Erfahrungen kann
wohl kaum ein Zw eifel sein, da3 die Schwester der Probandin eine chronische Chorea hatte.

4 vgl. in diesem Zusammenhang Fall Greppin S. 81, 3. Absatz.
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stischen Hilfsursachen sonst noch mitgewirkt haben. Die Tatsache, dafi die
Kranke vor dem Insult 21 Jahre lang und gerade seit dem Klimakterium an
Schmerzen im rechten Bein und spiter rascher Ermiidbarkeit desselben gelitten hat
und ein systolisches Gerdusch am Herzen bot, spricht fir die Mitwirkung solcher.

Wo bei postapoplektischer Hemichorea eine anatomische Untersuchung an-
gestellt werden konnte, ergab sich regelméBig ein Herd im gegenseitigen Striatum.

Dagegen 1aBt sich die Frage, ob es eine reine doppelseitige chronisch pro-
gressive Chorea auf ausschlieflich atherosklerotischer Grunmdlage d. h. also auf
schleichender Verdsdung nur des Choreasubstrats infolge langsam fortschreiten-
den Verschlusses arteriosklerotischer Geféfie gibt, an Hand des vorliegenden
Materials nicht entscheiden. Foerster glaubt sie bejahen zu sollen, er teilt aber
leider nichts iiber den anatomischen und genealogischen Befund bei den Fillen
mit, auf die er diese Annahme stiitzt. Umgekehrt bringt Lewy 2 anatomisch
genau untersuchte Fille, in denen in erster Linie, das eine Mal sogar allein, in
Striatum und Hirnrinde arteriofibrotische Verodungsherde vorhanden waren; be-
ziiglich des klinischen Befundes erfahren wir aber nur, daf es sich in dem einen
um arteriosklerotische Demenz mit choreatischen Bewegungsstérungen gehandelt
habe, wihrend der andere als Huntingtonsche Chorea diagnostiziert, aber auf
Grund des Sektionsbefundes 1912 von Alzheimer auf Arteriosklerose zuriick-
gefithrt worden sei (s. Anmerkung 3 auf 8. 72), und iiber das Genealogische
iiberhaupt nichts. Der Fall von Liepmann-C. und O. Vogt diirfte auch hierher
gehoren, da bei ihm 25 Jahre lang eine Verblodung bestand, bis sich 2 Jahre vor
dem Tode im 69. Jahre eine rechtsseitige Chorea entwickelte, die auf eine véllige
Zerstorung des linken Caudatum und vorderen Putamen zuriickzufiihren war.
In dem einen der 2 Fille Lewys fand sich auch eine Erweichung, allerdings
kleineren Umfangs, im Pallidum (in welchem? Ref.). — Bei der Mehrzahl der
bisher zur Obduktion gekommenen Fille, die unter der Bezeichnung ,,senile
Chorea‘“ veroffentlicht wurden, fanden sich Herde in den Stammganglien, deren
arteriosklerotische Bedingtheit auBer Zweifel stand (Lewy). Genannt seien nur
die Beobachtungen von Eichhorst?, Bischoff2 und Weiner. Im allgemeinen
sind derartige Falle offenbar sehr selten. So findet sich unter den 62 Beob-
achtungen, welche de Monchy? vor wenigen Jahren nach dem Gesichtspunkte
einwandfreien Nachweises von Hirnarteriosklerose gesammelt hat und die ent-
weder wegen Apoplexie oder wegen psychischer Stérungen in die Amsterdamer
psychiatrische Klinik aufgenommen worden waren, kein einziger mit chorea-
tischen oder athetotischen Stérungen, wohl aber mehrere mit Zittern. Man konnte
geneigt sein, die Seltenheit solcher Fille damit zu erkliren, daf gerade das
Striatum ein sehr reiches, ja ein noch ippigeres Kapillarnetz besitzt als die
GroBhirnrinde. Dem steht aber entgegen, dafl die arteriosklerotische Versteifung
(Foersters ,,arteriosklerotische Muskelstarre‘), welche man auf Arteriosklerose
des Pallidum, also eines Ganglienkérpers mit einem sehr diirftigen Kapillarnetz
zuriickfiihrt, verhiltnismaBig nicht so viel hiufiger vorzukommen scheint als
die atherosklerotische Chorea oder Athetose. Dieser Umstand weist darauf hin,
daB bei letzteren nicht sowohl allgemein menschliche Anlagen, als individuelle,
entweder spezifisch erbliche oder fritherworbene mafgebend sind.

! Med. Klinik 1911, Nr. 8, 2 Dtsch. Arch. f. klin. Med. 69, 405. 1901.
3 Abhandl. a. d. Neurol.,, Psych. usw., H, 17, Berlin: Karger 1922,
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In diesem Zusammenhang verdient auch die Mitteilung von Kleist! Be-
achtung, der bei 2 Méannern jenseits des 55. Jahres im wurdmischen bzw. pseudo-
wrdmischen Koma ticartige bzw. myoklonische, fascikulire eventuell myorhythmische
Zuckungen beobachtete; es fand sich bei diesen Kranken auBer Granularatrophie
der Nieren und entsprechenden Herzanomalien Atherosklerose des Gehirns, das
eine Mal mit Hirnschwellung, das andere Mal mit kleineren Blutungen fast im
ganzen Hirn, beidemal aber keine Erweichung.

Nicht wundern werden wir uns iiber das Auftreten von mehr oder weniger
symmetrischen choreatischen Bewegungen, wenn eine Atherosklerose des Ge-
hirns sich mit erheblicher Involution desselben verbindet und einer der beiden
Prozesse besonders stark gerade das Chorea-Substrat befallt. Als einen solchen
Fall atheromatotisch-seniler Chorea kénnte man zunichst geneigt sein, auller dem
anatomisch nicht untersuchten Kranken von Weiner2, der mit 56 Jahren
»schneeweille’* Haare hatte, den Fall 1 von Peter3 anzusprechen:

Die Kranke bot seit ihrem 68. Jahre progressive choreatische Unruhe am ganzen
Koérper, Erregungen, paranoische Auffassungen, zuletzt auch amnestische Erscheinungen
und starb 8 Monate nach Beginn der choreatischen Zuckungen, Die genaue anatomische
Untersuchung ergab makroskopisch allgemeine Hirnatrophie, besonders der Stamm-
ganglien, zarte GefiBle, mikroskopisch sehr hochgradige fettige Metamorphose der Gefi3-
wandzellen, und hyaline Entartung der Capillaren und Pricapillaren, im caudalen Teil
des Putamen eine kleine frische Erweichung mit Koérnchenzellen und massenhafter
GefaBneubildung, auBerdem aber degenerativen Zerfall der Nervenzellen in der Rinde
und besonders im Striatum mit lebhafter progressiver Gliatitigkeit und Anh&ufung von
Abbaustoffen an fixen Gliaelementen, einfach atrophische Verdnderungen an den Nerven-
zellen des Pallidum mit Anhéufung der hellen Gliakerne und Vermehrung des Lipoid-
gehalts in den Ganglienzellen des Thalamus, Nirgends aber fanden sich senile Plaques oder
die Alzheimersche Fibrillenerkrankung.

Die genauere Gewebsuntersuchung ergab also, daB dieser Fall doch nicht im
Sinne einer senilen Chorea zu deuten ist, sondern eines degenerativen Ganglien-
zellprozesses, der sich in nichts wesentlichem von dem der Huntingtonschen
Chorea unterscheidet, kombiniert mit senilen Erscheinungen, die aber bei dem
Alter der Kranken noch fast als normal anzusehen sind, nidmlich Gefi8verande-
rungen und dem ,,gliogenen fixen Abbautypus, den Peter mit Spielmeyer
als Abbauform der senilen Demenz anspricht. Fraglich bleibt die Rolle der Er-
weichung im kaudalen Putamen. Peter kennzeichnet sie als ,Nebenbefund*.
Demgegeniiber ist jedoch zu beriicksichtigen, dal das Alter der Erweichung etwa
der Dauer der choreatischen Bewegungsstérungen, mit denen hier der Krank-
heitsverlauf abschloB, entsprach. Dieser aber zeigte eine bemerkenswerte Alter-
nanz zum Teil in umgekehrter Richtung wie in dem von mir genealogisch ver-
folgten Falle Bielschowskys#, in welchem bei dem Sohne eines Huntington-
Kranken Kinder-Chorea, juvenile Epilepsie und progressive Versteifung sich ab-
16sten, und im Falle 5 von Jakob5, bei dem die Chorea allméhlich in Verstei-
fung bzw. Kontrakturen mit Beschrinkung der Sprechfédhigkeit auf Stéhnen und
Grunzen und tiefer Verblodung ausging (wobei alle Blut- und Liquorreaktionen
negativ ausfielen):

1 Stoffwechselkrankheiten. Karger. 1926. 8. 454.

2 Dtsch. Arch. f. klin, Med. 125, 1918,

3 Monatschr. f, Psychiatrie u. Neurol. 56, 283.

4 Journ, f. Psychiatrie u, Neurol, 27, 233. 5 a, a, 0, S, 70.



Chorea arteriofibrotica und Chorea senilis. 75

Peters Kranke hatte ndmlich schonl in mittlerem Lebensalter einige Jahre lang
Anfille mit Zuckungen, die den choreatischen offenbar nahestanden, namlich ,,Zucken der
Nase, spiter Zuckungen, die drztlicherseits als ,,Schlingmuskelkrdmpfe‘ bezeichnet wor-
den waren. Im weiteren Verlaufe traten dann Anfdlle von Steifwerden, offenbar auch des
Sprechapparats mit der Folge der Sprechunfihigkeit bei angeblich freiem BewuBtsein auf,
und in der vorchoreatischen Phase ihrer Krankheit zwischen dem 62. und 68. Lebensjahre
stellten sich, angeblich das erstemal unmittelbar nach einer Erregung, alle paar Wochen
Anfille allyemeiner Atfonie mit Erbrechen ein, von denen einer auch mit BewuBtseins-
verlust einherging, die aber im iibrigen ohne Zuckungen oder nachfolgende Lahmung ver-
liefen. Weiterhin aber ergab die genauere Erhebung der Vorgeschichte, daBl die Kranke
von jeher sehr eigensinnig war, auf Widerspruch mit Anfillen von Erregung, Schimpfen
und Umsichschlagen reagierte und ferner jahrelang auf ,,Magen- und Leberleiden‘ behandelt
worden war, SchlieBlich teilte mir die Tochter auf Befragen mit, daB in dhnlicher Weise
die Schwester der Kranken auf Gewitter oder gemiitliche Erregungen mit ,,Krampfen* geant-
wortet habe, und daB der einzige Sohn der Kranken angeblich seit wiederholten Bauchfell-
und Bruchoperationen vor und wahrend des Kriegsdienstes ,,stark nervés‘‘ sei, insbeson-
dere aber im Schlafen sehr viel und laut spreche; und von den Eltern der Kranken heif3t
es, der Vater sei im 83. Jahre an Hirnschlag, die Mutter im 71. Jahre an Wassersucht
gestorben 2,

Die Vorgeschichte des Falles weist also auf eine ausgesprochene familiire Ab-
normitéit der psychisch-nervésen Anlage hin, die der choreatischen zum wenigsten
nahe verwandt ist: die Schilderungen iiber Charakter und Temperament der
Kranken entsprechen weitgehend dem von der Huntingtonschen Chorea Be-
kannten, was man choreatischen Charakter oder Choreopathie nennen kénnte;
ihre Anfélle aber, die wohl im weitesten Sinne des Wortes als ,,reaktiv-epilepti-
forme‘ zu kennzeichnen wiren, dhneln offenbar, was die erste Phase anlangt,
weitgehend denjenigen bei anderen Fillen atypischer Chorea chronica z. B.
dem unten noch (S.112) zu besprechenden Falle Kdrger von J. Hoffmann, und
was die spéiteren Phasen anbetrifft, an die Anfélle von ,,Hemmungsentladung
wie sie O. Binswanger3 vor Jahrzehnten beschrieben hat, oder an den neuer-
dings wieder stirker beobachteten Lach- bzw. Affektschlag, welcher der Narko-
lepsie nahe steht. Wenn wir all dies beriicksichtigen, ergibt sich, dafl auch in
diesem Falle nicht wohl von einer senilen Chorea gesprochen werden kann;
vielmehr handelt es sich offenbar um die Aufpfropfung eines atypischen senilen
Prozesses auf einen atypischen heredodegenerativen Prozef3.

Vielleicht ist in &hnlicher Weise eine Beobachtung von Runge# zu deuten:

Ein 78jahriges — nach meinen Ermittlungen allerdings erst 68 jahriges — Friulein,
das von Kindheit an ,.eigenes* Wesen, unmotiviertes Lachen, Selbstgespriche am Tag
und in der Nacht, nichtliche Unruhe mit Herumkramen, MiBtrauen, unsinnige Sammel-
wut und Hang, unsinniges Zeug niederzuschreiben, zeigte, erkrankte im 76, — bzw. nach
neueren Ermittlungen schon im 61, — Lebensjahre an Wackeln und torticollisartigen Dreh-
bewegungen des Kopfes, stereotypen Greif- und Kratzbewegungen, rhythmischen klo-
nischen und choreatischen Zuckungen, die etwa 10 Jahre — his zum Tode — bestanden.

Mit Riicksicht auf die Schilderungen der psychopathologischen Ziige in der
priachoreatischen wie choreatischen Phase von Huntingtonschen Kranken,
ist man doch wohl berechtigt, in diesem Falle einen inneren Zusammenhang

1 — wie sich des Naheren aus dem mir freundlichst iiberlassenen Krankenblatt der Mar-
burger Klinik und nachtriglich von der Tochter der Kranken mir gemachten Angaben ergibt.

2 Leider waren weitere Angaben iiber die Aszendenz nicht zu erhalten.

3 Die Epilepsie. 2. Aufl. Wien 1913.

4 Ergebn. d. inn. Med. u. Kinderheilk, 26, 406, 1924.
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zwischen dem Krankheitsbild im Greisenalter und der psychisch abnormen Kon-
stitution anzunehmen. Allerdings lag hier ein Bild so mannigfacher Dystonien
und Hyperkinesien vor, dal die Bezeichnung: ,,Chorea‘ viel zu eng wire. Die
genealogischen Ermittlungen, die ich in diesem Falle anstellte, ergaben nur, daf
sie das einzige Kind ihrer nicht blutsverwandten (lingstverstorbenen) Eltern
war, die beide koérperlich gesund gewesen seien, und dafl die Mutter wie deren
Schwester nur durch krankhaften Aberglauben, ein Vetter durch Prahlen und
Aufschneiden, aufgefallen seien. Es scheint mir bemerkenswert, daBl in der von
K. Krabbe beschriecbenen Sippe mit ,familidrer Myoklonie-Schizophrenie®?,
deren Stammbaum S. 98 wiedergegeben ist, eine dhnliche Vielgestaltigkeit des
motorischen und des psychischen Bildes beobachtet wurde. Man beachte deren
Kennzeichnung durch Krabbe bei den Mitgliedern der 5. Generation: Spasti-
zitit, Athetose, Tics, Zittern, Kopfwackeln, Kontraktur, ,,ataktische Agitation®,
choreiforme Bewegungen, ,klonieihnliche Choks®, ,konvulsivische Erschiitte-
rungen des Kopfes, knarrende Sprache, Parkinson-Schiitteln!

Selbstverstindlich darf auch dann nicht von seniler Chorea gesprochen werden,
wenn, wie es Mouriquand, Gardére und Léorat? gesehen haben wollen,
ein Mensch von Geburt oder frither Kindheit an und bis ins Greisenalter hinein
eine Chorea bietet, oder wenn es sich um eine infektidse, also vorwiegend septi-
kimische oder ,,encephalitische‘ Chorea im Greisenalter handelt. Freilich dartiber,
ob letzteres wirklich vorkommt, 1a8t sich zur Zeit nichts aussagen. In der deut-
schen Litteratur habe ich tiberhaupt keine diesbeziigliche Angabe gefunden, und
was franzosische Autoren (Rebattu, Sédallian et Mollon?2 dariiber mitteilen,
fordert zu Widerspruch heraus. Wenn weiterhin Claude3 von einer ,,subakuten
Chorea der Greise* spricht, die er auf Verdnderungen zuriickfithren will, analog
denen der Chorea Sydenham, namlich auf ,,diffuse Encephalitis mit Zelldsionen
in der Rinde und Perivascularitis oder kleine hamorrhagische Herde oder dis-
krete entziindliche Erweichungen‘ 2, so ist zu beriicksichtigen, dafl Lhermitte
und P. Marie im Gegensatz zu allen deutschen Autoren auch bei der Hunting-
tonschen Chorea GefidBerkrankungen entzindlicher Natur annehmen. Dem-
gegeniiber macht z. B. Jakob% wohl mit Recht geltend, dall derartige Gefa3-
verdnderungen auf den Altersprozel zu beziehen seien.

SchlieBlich muB es naturgemiB als abwegig bezeichnet werden, regel-
miBig dann von seniler Chorea zu sprechen (Weiner), wenn anamnestisch an-
gegeben wird, daBl choreatische Erscheinungen jenseits des 50. Lebensjahres be-
gonnen haben. Denn eine solche, fast mochte man sagen, biirokratische Bestim-
mung verstoBt gegen die grundlegende, auf dem Gebiete der Hirnpathologie be-
kanntlich von Alzheimer mit Nachdruck betonte biologische Einsicht, daf fir

1 Acta med. scandinav, 54, H. 5, 455, 1921,

2 zit. nach Babonneix: Les chorées. Paris: E, Flammarion 1924, 168 u. 261.

3 Claude schreibt weiter: ,,Die Léisionen entsprechen nicht (Sperrdruck vom Ref.),
wie ich mich in einem Fall iiberzeugen konnte, denen, die P. Marie et Lhermitte bei der
Chorea der Greise beschrieben haben ... Fieber kommt besonders im Terminalstadium
hinzu, Die Entwicklung ist ziemlich rapide und iiberdauert in den ungiinstigen Féllen,
in denen die Agitation betrichtlich ist, kaum ein Jahr, bei den milderen Fillen beobachtet
man Remissionen, aber auch hier kommt es meist nach nicht mehr als 2 Jahren zum Tod
an interkurrenten Krankheiten.¢

4 vgl. Jakob, a.a.O.8. 81.
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die Entscheidung, ob ein Krankheitsprozef} ein seniler ist, in erster Linie die mor-
phologische Feststellung mafligebend zu sein hat, daf er seinem Wesen nach dem
entspricht, was bei gesunden und eventuell auch kranken Greisen regelmaBig
angetroffen wird. Gerade Alzheimer hat gezeigt, dafl gelegentlich solche Pro-
zesse bei Menschen noch jenseits der 60er Jahre vermif3t, in seltenen Fillen aber
umgekehrt auch schon diesseits der 50er Jahre angetroffen werden. So 148t z. B.
ein von Bonhoeffer beobachteter Fall einer ,,chronisch-progressiven Chorea-
psychose mit ungewshnlichem Verlauf1, in dem im 47. Lebensjahre, 2 Jahre vor
Beginn des Klimakteriums, choreopsychotische Verdnderungen und im 49. Jahr die
ersten choreatischen Bewegungsstorungen einsetzten, der Umstand an eine senile
Chorea denken, daBl Bonhoeffer ausdriicklich das Vorliegen eines senilen Ge-
nitale erwdhnt — sofern nicht genauere genealogische Ermittlungen ergeben
wiirden, daf3 es sich (was nach dem iibrigen Befund wahrscheinlich ist) um eine
erbliche Chorea handelte.

Wie verfehlt es ist, jede Chorea, welche jenseits des 50. Lebensjahres beginnt,
zur senilen Chorea zu stempeln, geht aber weiterhin daraus hervor, daB schon
eine verhiltnisméBig groBie Zahl von einwandfreien Huntington-Familien bekannt
ist, in denen bei irgendeinem Mitgliede derselben Chorea jenseits dieser Alters-
grenze sinnfillig wurde; ich nenne die Familien von Stroop, Schlesinger,
Frotscher, Lorenz, Peretti, Curschmann, die Familien Vorster, Buhl,

Ries-Ising von Meggendorfer und die von mir beobachteten Familien Pontex
und Taube.

1897 schon fand Wollenberg? bei der Zusammenstellung der Altersstufen,
in welchen bei den bis dahin bekannt gewordenen Fillen die Huntingtonsche
Chorea in die Erscheinung trat, in 10 von 79 d. h. in 13,8 vH der Fille, daBl die
Krankheit nach dem 50. Jahre und zwar in je einem Falle (= je 1,2 vH) zwischen
dem 60. und 65. und dem 65. und 70. Lebensjahre deutlich wurde. Es ist klar,
dafl wenn man sich bei diesen Kranken nur auf ihre eigenen Angaben verlassen
hétte, da und dort die Auskunft iber Erblichkeit negativ ausgefallen wire, und
man dann, wie meist, voreilig von seniler Chorea gesprochen hitte. Wenn die
gleiche Erscheinung in den zahlreichen Familiengeschichten von Hunting-
tonscher Chorea, welche Entres gebracht hat, vermift wird, so diirfte
dies wohl sicher auf die mangelhaften Angaben iiber die Angehdrigen der

altesten anamnestisch tiberhaupt erreichbaren Generationen dieser Sippen zuriick-
zufithren sein.

Besonders beweiskréftig in dieser Richtung ist die Beobachtung von
Jakob-Meggendorfers (Fall1 Jakobs), wonach der Vater der Kranken, bei
der histopathologisch der rein degenerative Huntingtonsche Prozefl sicher-
gestellt wurde, im 66. Jahre erkrankte und bis zu seinem Tode im 79. Jahre an
progressiver Chorea litt, und ferner Peters+ Fall 2, dessen von mir erhobene genea-
logische Katamnese wie oben (S. 43) dargelegt, auch einen interessanten Einblick
in die nosologische Konkurrenz zwischen dem erblichen ,,Choreamycel* und dem
paralytischen Prozefl gebracht hat. Dal} es sich hier trotz des Ausbrechens der

1 Zentralbl. f. die ges. Neurol. u. Psychiatrie 32, 395,
2, Chorea* in Nothnagels Handb. d. inn, Med. Wien 1897,
3aa. 0 44, a0,
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Bewegungsstérungen im 64. Jahre um eine erbliche Chorea mit verspdtetem Beginn
handelte, geht allein schon aus dem histopathologischen Befunde hervor, der den
typischen ,status fibrosus®“ ergab. Die daneben bestehenden Altersveréinde-
rungen waren in Anbetracht des tatsdchlichen Todesalters, des 75. Jahrs, sogar
ungewohnlich geringfiigig.

Angaben iiber den Beginn der Chorea im Vorgreisenalter — im 62. Jahr —
finde ich weiterhin in der Vorgeschichte der GroBmutter der Kranken mit frijh-
infantiler chronischer Chorea auf zweifellos erblichem Boden, auf die ich spéter
(S. 92) zu sprechen kommen werde (Familie Sauter).

Nach diesen Feststellungen ist es nicht wahrscheinlich, da8 in dem von
Leyser?! klinisch und anatomisch untersuchten Falle eine senile Chorea vor-
gelegen hat.

Es handelte sich hier um eine Hausiererin, die seit etwa ihrem 64, Lebensjahre an
fortschreitender Chorea mit Demenz litt und 10 Jahre spiter starb, Es fand sich eine
allgemeine, aber im Caudatum und im Hinterhauptslappen besonders ausgesprochene
Hirnatrophie; einfacher Zellschwund ging einher mit mehr minder starker Gliawucherung,
zum Teil auch mit Verfettung der Ganglienzellen, diese besonders im sonst normalen

Nucleus dentatus. Dagegen waren nirgends senile Drusen oder Alzheimersche Fibrillen-
verdnderungen nachweisbar.

Abgesehen von den lokalisatorischen Unterschieden ergibt sich, soweit aus
den Schilderungen Leysers zu schliefen ist, kein einziger wesentlicher Unter-
schied im mikroskopischen Bilde des Falles gegeniiber den Befunden, die Jakob
bei in jiingeren Jahren verstorbenen Kranken mit einwandfrei erblicher chronisch-
progressiver Chorea erhoben hat. Eine vollkommene Ubereinstimmung, sowohl
was das Lokalisatorische als das Histopathologische anbetrifft, scheint aber vor
allem zwischen Leysers Fall und Peters Fall 2 zu bestehen. In Anbetracht
dessen dirfte auf die kurze Angabe Leysers, daB von Nerven- und Geistes-
krankheiten in der Familie seiner Kranken nichts bekannt sei, nach allem, was
ich oben dargelegt habe und weiter unten noch darlegen werde, kein entscheiden-
des Gewicht zu legen sein. Jedenfalls berechtigt diese negative Angabe angesichts
des anatomischen Bildes nicht, diesen Fall im Sinne einer senilen Chorea auf-
zufassen.

Am ehesten darf aus der gesamten Literatur Jakobs Fall VIT den Anspruch
auf die Bezeichnung ,,senile Chorea‘ machen, insofern dabei ein sehr schwerer
seniler ProzeB (auffallend reichliche Anhiufung von senilen Plaques und Alz-
heimerschen Fibrillenverinderungen) im ganzen Gehirn, besonders aber im
Striatum nachgewiesen werden konnte. Der klinische Verlauf des Falles: inner-
halb des Jahrfiinft zwischen 75. und 80. Jahre die Entwicklung von Verwirrt-
heit mit allgemeinem Zittern zu allgemeiner Chorea und schlieflich zu Beuge-
kontrakturen der Beine bei Fortbestehen der Zuckungen am iibrigen Korper
spricht allerdings nicht gerade fiir einen rein senilen ProzeS. Daher ist es
bedauerlich, daB hier keinerlei Ermittlungen iiber die Vorgeschichte der Kran-
ken selbst und iiber die Familiengeschichte (sowohl beziiglich der Vorfahren als
auch insbesondere der Nachkommenschaft) angestellt werden konnten. Denn es
wére von besonderer Wichtigkeit gewesen, gerade von einem solchen Kranken
zu wissen, ob er etwa der ,,Stammvater einer Huntington-Sippe, namlich

1 Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk, 75, 64 und Zieglers Beitr. z. pathol. Anat. u. z. allg.
Pathol. 71, 528, 1922/23.
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derjenige Vorfahre war, bei dem zum ersten Male in dieser die krankhafte Erb-
anlage sich in der Form (,,phénotypisch) ausgewirkt hat, welche fiir den
heredodegenerativen Prozef kennzeichnend ist, oder ob der senile Proze§}, etwa
infolge irgendeiner, zwar konstitutionellen, aber vorwiegend im Leben erworbenen
Widerstandsschwéche des Striatum, hier einen besonders giinstigen Boden ge-
funden hat.

Wollenberg hat zuerst darauf hingewiesen, dal auch die erblich-degenera-
tive Chorea innerhalb jeder ,,vom Schicksal dafiir bestimmten* Sippe einmal
beginnen, d.h. manifest werden miisse. Trotz der Erblichkeit des Leidens wiirde
also bei einem solchen Kranken eine Familienanamnese, welche sich nur auf
die Vorfahren erstreckt, negativ ausfallen und sofern sie die Nachkommen-
schaft beriicksichtigt, nur dann positiv ausfallen, wenn Kinder oder Enkel jenes
Kranken (des ,,Probanden‘‘) sich schon in dem ,,choreareifen (Wollenberg)
Alter d. i. in den Jahren befinden, in die schicksalsmaBig fir diese Personen der
Manifestationsbeginn fallt. Danach ist zu erwarten, daf gerade bei den im Greisen-
alter Erkrankenden in viel hherem MaBe als bei allen iibrigen die tatsichlich
vorhandene Erblichkeit iibersehen wird. Da aber in vielen Stammbéumen die
sog. ,,Anteposition’‘ in Erscheinung tritt, 148t sich in noch &lteren Generationen
nichts Krankhaftes erkennen ; es imponiert derjenige Ahne, bei dem die Chorea im
Greisenalter ausbricht als ,,Stammvater der Chorea‘, bei ihm wird die erbliche
Degeneration in dieser Sippe zuerst manifest.

Auf die Frage nach der Entstehung der Anteposition d. h. der Tatsache, daf3
in Sippen mit dominant vererbten Heredodegenerationen der Manifestations-
beginn in jeder spateren Generation in ein friiheres Lebensalter fillt, kann hier
nicht ausfiihrlich eingegangen werden. Wo diese Erscheinung besonders sinn-
fallig ist, liegen die Dinge bekanntlich so, daf z. B. die Chorea in der dltesten
nachweislich kranken Generation, die genealogisch erfafit wird, etwa im Vor-
greisenalter deutlich zutage tritt,in den folgenden Generationen jeweils um einige
Jahre bis Jahrzehnte frither und 3—4 Generationen spéter schon in den Jahren
vor dem ,heiratsfihigen* Alter, so daB mit dieser Generation die betreffende
Familie und damit die Krankheit ausstirbt (Heilbronner). Einzelne neuere Erb-
lichkeitsforscher (Siemens, Hoffmann u. A.) fassen mit Weinberg die Ante-
position als ein ,,harmloses wissenschaftstechnisches Kunstprodukt“ (der Ma-
terialsauslese, der verbesserten Anamnestik u. dgl.) auf. Demgegeniiber ist zu
bedenken, dafl es einzelne, wenn auch verhdltnisméBig wenige Stammbdume
gibt, die bei gleicher Erfassung eine Anteposition vermissen lassen (z. B. Sippe
Margulies? oder Sippe VII von Entres, in der in 6 Generationen der Mani-
festationsbeginn zwischen das 20. und 32. Jahr und nur bei der einzig bisher
erkrankten Person der 7. Generation ins 10. Jahr fiel), oder eine ,,Postposition
bzw. eine Schwankung des Manifestationsbeginns innerhalb der Generationen-
folge aufweisen (Familie XV von Entres, in der 2 Brider mit 42 Jahren, der
Vater im 30. Jahr, die Vatermutter zwischen 40. und 50. Jahr, die UrgroBmutter
vor dem 34. Jahr erkrankten oder die Sippe Stroop, in der in 4 Generationen
die entsprechenden Daten lauten: vor dem 40. Jahr, 41.—48. Jahr, 43.—57. Jahr,
24. [!] Jahr).

1 Dtsch, Zeitschr, f. Nervenheilk, 50, 470.
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Es ist m. E. daher nicht berechtigt, die Anteposition schlechtweg als Kunst-
produkt anzusehen. H. Hoffmann?! hat kirzlich gewichtige Griinde dafiir
geltend gemacht, daB die fortschreitende Entartung innerhalb von Sippen mit
annidhernd gleichféormigen Erbleiden in wielen Fillen ein zufilliges Produkt der
Kreuzung doppelseitiger, vielleicht gleichsinnig entarteter Keimmassen, in
manchen Fillen ein Produkt der Inzucht solcher darstelle. Er meint, da8 bei
letzteren die zunehmende Entartung auf einen Parallelismus von Anteposition
und Zustandsverschlechterung beruhe. Demgegeniiber ist indessen zu bemerken,
daB bei den bisher beschriebenen Huntington-Sippen, soviel ich sehe, von
Inzucht nichts bekannt geworden ist — was natirlich nicht beweisen wiirde,
daB sie nicht ofters in weit zuriickliegenden Generationen, wie etwa in Fleischers
Sippen mit myotoner Dystrophie oder in Freys und Hanharts Sippen mit
Heredoataxie doch vorgekommen war —, vor allem aber, dal bei der Hunting-
tonschen Krankheit kein solcher Parallelismus erkennbar ist. Sippen mit ,,Ante-
position'‘, ohme ,,Anteposition” und mit Postposition lassen, soweit sich heute
sagen laft, in bezug auf das Ausmall des Krankheitsbildes keine Unterschiede
erkennen. Alle diese Tatsachen scheinen mit dafiir zu sprechen, dafl die alte
Anschauung, wonach die Anteposition tatsichlich ein Natur-2 und kein Kunst-
produkt ist, zum wenigsten fiir die Mehrzahl der Fille noch zu Recht besteht.

Wie wichtig es ist, die Erscheinung der Anteposition zu beriicksichtigen,
zeigt sich gerade bei der Frage der senilen Chorea. Hitten die Autoren, welche
sich bisher mit dieser beschéftigt haben, das bedacht und auBerdem beriick-
sichtigt, daf die anamnestischen Angaben gerade solcher Kranken infolge ihrer
meist erheblichen Gedachtnisschwiche besonders unzuverlissig sind, so wirde
man wohl nicht durchweg objektive Ermittlungen tiber die Probanden- und be-
sonders die Familiengeschichte unterlassen habens.

So ist also ¢n der uberwiegenden Mehrzahl der Fille, bei denen eine chronisch-
progressiwve Chorea tm Greisenalter ausbricht, zu erwarten, daf gleichformige Erb-
lichkeit nachweisbar vst, wenn nur richtig und grimdlich genug, besonders in der
Nachkommenschaft, danach geforscht wird, d. h. also daf3 es sich wm Huntington-
sche Chorea mit verspdtetem Beginn handelt. Das Vorkommen einer echien senilen
Chorea lift sich nicht bestreiten, ist aber zum mindesten sehr selten. Grundsditz-
lich von ihr zu trenmen, trotz aller Uberginge im Einzelfalle, ist die Chorea
postapoplectica und die Chorea chronica progressiva arteriosklerotica.

Zur Entscheidung der grundsitzlichen Fragen, die ich oben dahin formuliert
habe, ob es eine vorwiegend durch erworbene (,,exogene’) Schiadigungen des
,;Choreasubstrats‘* verursachte, aber gleichwohl konstitutionelle Minderwertigkeit
desselben gibt, welche ein vorzeitiges und stérkeres Befallenwerden vom In-
volutionsprozef3 herbeifiihrt, und ob eine erblich bedingte Bereitschaft zur In-
volution der ,,Choreaneurone wirklich vorkommt, tragen die bisherigen Unter-
suchungen nichts Brauchbares bei. Nur die einzigartige Beobachtung von Block,
daB ein Kranker in spiteren Lebensjahren an chronischer Chorea erkrankte,
welcher in der Kindheit dreimal Schiibe solcher durchgemacht hatte, konnte in

1 Zeitschr. £. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 101, 158. 1926.

2 Auch Familienkreuzung und Inzucht sind ja Naturprodukte.

3 Nachtrag bei der Korrektur: Eine erneute Bestétigung fiir diese Behauptung liefert die
nach AbschluB meiner Arbeit erschienene Mitteilung von Geratovitsch (a.a.O.), Fall I.
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ersterem Sinne sprechen. Kinftighin wird man dieser Frage, ob einmal eine in-
fektiose oder toxische Chorea in jiingeren Lebensjahren einer senilen Chorea den
Boden bereitet, also besondere Beachtung zu schenken haben.

Wenn auch im Gegensatz zum kortikalen und stridren System das palliddre,
wie aus dem Vorkommen der echten Parkinsonschen Krankheit hervorgeht,
eine ganz besondere — und was ich gerade auf Grund fremder und eigener Nach-
forschungen aus neuester Zeit betonen muf, erblich bedingte — Anfélligkeit gegen-
iber dem senilen Prozef} besitzt (F. H. Lewy), so mag es doch auch Ausnahmen
von dieser Regel geben. Eine Beobachtung von Oppenheim, der einmal bei
zwei Schwestern im présenilen Alter eine Paralysis agitans und bei der dritten
eine Dementia senilis mit eigentiimlichen choreiformen Zuckungen der Zunge be-
obachtete, verdient in solchem Zusammenhang erhohte Beriicksichtigung.

13. Alternanz zwischen Chorea und anderen extrapyramidalen
Symptomen.

Diese Geschwisterreihe bildet ein Gegenstiick zu der von Greppin! 1892
verdffentlichten Huntington-Familie. Sie ist die erste, bei welcher in einer
bestimmten Generation anscheinend plétzlich die ,,familidre Alternanz* zwischen
Chorea und verwandten Hirnsyndromen zutage trat, auf die ich vor Jahren mit
Nachdruck hingewiesen habe: Von 4 Kindern eines Vaters, der wie einer seiner
Briider und sein Vater choreatisch war, erkrankte der lteste und jiingste Bruder
an ,,Chorea mit Psychose‘‘, die Schwester litt bis zu den Wechseljahren an men-
struellen und danach an gehauften ,,Schrei- und Weinkrampfen®, der dritte Bruder
aber bot nach einerim 45. Jahre aufgetretenen Apoplexie eine Hemiplegie mit stéin-
digen Pillendrehbewegungen der davon betroffenen Hand2 (s. Familientafel S. 82).

Seitdem sind eine ganze Reihe &hnlicher Beobachtungen angestellt worden.
Am néchsten der Beobachtung von Greppin kommt die Familie Pontex, deren
Stammbaum (s. S.84) ich ermittelt habe3: Von 8 Geschwistern, welche iiber
40 Jahre alt wurden, bot ein Bruder das klassische Bild der chronisch-progres-
siven Chorea, zwei Briider waren epileptische Trinker, von den drei Schwestern
ist die zweite iiber ihren Lebensberuf als Nonne hinaus ,,fanatisch fromm®, die
andere choreopathisch erregbar. Ein mit 62 Jahren noch als Bankdirektor
tatiger Bruder aber leidet seit seinem 47. Jahr unveréindert an isoliertem Zittern
der Hiinde und schrieb einen Brief mit typischer Mikrographie; bemerkenswerter-
weise hatte die dritte Schwester, welche im 50. Jahr das gewohnliche Hunting-
ton-Bild bot, in der ersten Phase ihrer Krankheit, welche im 42. Jahr durch
Umfallen ,nach einem Nervenschock eingeleitet wurde, zunehmendes Zittern
ebenfalls der Héinde in ganz derselben Weise wie ihre Mutter, bei der sich dieses
im Présenium einstellte und gegen das 70. Jahr von Chorea abgeldst wurde<.

1 Arch. f. Psychiatrie 24, 157. 2 vgl. 8. 72.

3 Klin. Wochenschr. 4, 231. 1925.

¢ Nachtrag bei der Korrektur: In der mittlerweile verdffentlichten Sippe Schobs
(Monatsschr. f. Psychiatrie u. Neurol. 65, 286) leidet in der 2. Generation eines von 3 Ge-
schwistern, von denen einer, der in jungen Jahren Lues durchgemacht haben soll, bald nach
dem 20. Lebensjahre an progressiver Chorea mit Pupillenstarre erkrankte, das andere mit
42 Jahren daran starb, nach Schobs eigener Untersuchung an ,,ganz auffillig starkem
Tremor vom Charakter des senilen Tremor, der erst gegen das 70. Jahr auftrat.

Kehrer, Erblichkeitskreis. T. 6
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Eine fir die Frage der familidren Alternanz grundlegende, weil durch ein-
wandfreie histopathologische Untersuchung geklirte Beobachtung stellt der oben
erwihnte Fall dar, den Bielschowsky unter der Bezeichnung der ,,progressiven
Versteifung* beschrieben hat: Klinisch war der Verlauf hier so, daB der Kranke
in der frithen Kindheit Aufschreien, zuweilen unter Zuckungen, vom 6. Lebens-
jahre an Unsicherheit, Unruhe und Zappeln, vom 12. Jahre an Schwindelanfille
und vom 13. an epileptische Anfille hatte, bis schlieBlich zunehmende Versteifung
mit Demenz eintrat, in der er nach einem Jahre verstarb. Histopathologisch fand
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Sippe Greppin (1892)

sich im wesentlichen derselbe ProzeB wie bei der Huntingtonschen Chorea,
aber mit stirkerer Beteiligung — némlich schwerster Sklerosierung — des Palli-
dum als des Striatum. Die von Bielschowsky mir gestatteten genealogischen
Ermittlungen, die ich im Jahre 1924 anstellte, filhrten zu einem Ergebnis, das
diesen Fall in ein neues Licht riicktl. Der Vater des Kranken war drei Jahre
lang wegen ,,chronischem Veitstanz‘ in einer Anstalt untergebracht und starb da-
selbst 43 Jahre alt an Herzleiden ; der Kranke Bielschowskys war sein einziges
Kind; von seinen (des Vaters des Kranken) 5 Geschwistern starben 4 — das 1.,
3., 4. und 5. — in friither Jugend, der einzige lebende Bruder —das 6. der Reihe—
ist sonderbar, er lehnte jede Auskunft iiber seine Familie entriistet ab, seine

1 Zeitschr, f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 100, 477.
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Mutter, die im 38. Lebensjahre (etwa 1876, 1/, Jahr nach der letzten Geburt)
verstorben war, galt als ,,etwas nervenleidend“!. Mehr war leider trotz aller
Bemiihungen nicht zu ermitteln.

Einen #hnlichen Fall beschrieb dann 1922 Gans2. Er betraf eine Frau, die
gegen das 30. Lebensjahr an Wutanfillen mit paranoiden Ideen, Zwangslachen,
Negativismus, Sprach- und Bewegungsstérungen erkrankte und dann rasch in
allgemeine Versteifung mit Anarthrie und Aphagie (ohne Pyramidensymptome)
verfiel. Als sie bald danach an Tuberkulose verstarb, fand sich beiderseits unmerk-
liche Verkleinerung und status fibrosus des Striatum und Pallidum neben enormer
Leberverfettung ohne Cirrhose. Der Vater der Kranken war in ,,Demenz mit
Chorea‘“ gestorben, der Bruder bot zuerst ,,schizophrene* Ziige d. h. wohl &hn-
liche psychotische Zige wie seine Schwester nebst myoklonischen Zuckungen und
wurde spater3 steif.

— Ich halte es fiir wahrscheinlich, dafl die 1912 und 1913 von Landsbergen+
und Christingers beschriebenen Fille, deren wichtigste Krankheitserschei-
nungen aus den S. 86 wiedergegebenen Familientafeln hervorgehen, in denselben
oder einen sehr nahe verwandten Typenkreis hineingehéren, obwohl Lands-
bergen von einer ,,Hérédoataxie cérébelleuse” spricht. Spéter (S.100) wird
von der Ubergangsform zwischen Chorea und Ataxie zu sprechen sein. Trifft
meine Vermutung zu, so wiirde sich, rein klinisch betrachtet, eine Reihe ergeben,
die von den Fillen von Huntingtonscher Chorea mit Epilepsie iiber den hyper-
kinetisch-hypertonischen Typus mit Epilepsie, weiter den Typus der Chorea-
Ataxie mit Epilepsie zur Myoklonie-Epilepsie hintiberfithrt. —

Ichs habe im Jahre 1924 zuerst darauf hingewiesen, daBl sich in Veréffent-
lichungen aus jiingster wie aus dlterer Zeit eine ganze Reihe von éhnlichen Be-
obachtungen auffinden lassen. Wenn man deren Bedeutung bis dahin ganz
tibersehen hatte, so lag es daran, dal man entweder fiir genealogische Zusammen.
hiinge kein Verstéindnis hatte oder daB Abweichungen von der Erbregel der damals
herrschenden unificierenden Richtung der klinischen Genealogie unbequem waren.-
So lieB noch im Jahre 1921 Entres bei der Bearbeitung der von ihm gesam-
melten 15 Fille von Huntingtonscher Chorea einschligige Beobachtungen in
seinem eigenen Material unbeachtet, obwohl die Besinnung darauf, welchen
groBen Fortschritt z. B. in der Psychiatrie Kraepelins Zusammenfassung der
antagonistischen Zustéinde von Manie und Melancholie brachte, ebenso den
richtigen Weg hétte weisen konnen, wie die von Entres selbst erwdhnten Mit-

1 Ich verweise auf die duferen Ahnlichkeiten zwischen dieser Beobachtung und dem
Falle von ,,Myelose®, den jiingst Ostertag verdffentlicht hat (s. S. 17). DaB uns in all
diesen Fillen nur die eingehende, genealogisch-klinisch-histopathologische Gesamtunter-
suchung wirkliche Aufschliisse bringen kann, zeigt der Umstand, daB z. B. bei der &ltesten
der 5 kranken Geschwister, bei denen Hallervorden und Spatz (Zentralbl. f. d. ges.
Neurol. u. Psychiatrie 33, 512. 1923) eine progressive Versteifung mit Demenz und einen
dem ,,status dysmyelinisatus® (C. und O. Vogt) dhnlichen Befund erhoben haben, und
zwar nur bei dieser, neben der Versteifung choreatisch-athetotische Bewegungsstorungen bot.

2 Verolaeg over 1922 Labor, Prov. Ziekenhuis naheg Santport,

3 nach freundlicher brieflicher Mitteilung Januar 1925.

4 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 13, 525.

5 Monatsschr. f. Psychiatrie u. Neurol. 34, 456.

6 Dtsch. Zeitschr, f. Nervenheilk, 83, 202 und Zeitschr, f, d. ges. Neurol. u. Psychia-
trie 100, 476.
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teilungen Davenports (1915)1. Von den 4 verschiedenen ,,Biotypen‘, welche
Davenport auf Grund eingehender Untersuchungen an 4 Familienverbéinden
mit Huntingtonscher Chorea aufgestellt hat, sind in diesem Zusammenhang zwei
wichtig: der eine, in dem es zu Bewegungsstorungen ohne geistige Anomalien,
der andere, in dem es zu letzteren, aber nicht zu ersteren kam.

Erst Jakob2und Meggendorfer? wiesen dann (1923) besonders darauf hin,
daB bei der Huntingtonschen Chorea gelegentlich das Formenbild sowohl beim
einzelnen Kranken wie von Fall zu Fall innerhalb der Generationenfolge nicht nur
Mischungen mit verwandten, sondern unter Umstinden auch mit ,.entgegen-
gesetzten Symptomen aufweist. Jakob entwickelte die Lehre, daB die Unter-
schiede in der Starke und auch in der Art der Bewegungsstorungen, welche
zwischen verschiedenen Huntington-Familien nachweisbar sind, auf gradweise
Unterschiede in dem Schwund der einzelnen Elemente der unteren Rindenschichten
und des Striatum zuriickzufithren seien. Meggendorfer dehnte diese Auffas-
sung auch auf die wechselnden psychopathologischen Zustinde aus, deren Deu-
tung bis dahin so schwierig schien und daher oft zu verschiedenen Fehldiagnosen
gefiihrt hatte. Hingewiesen sei nur auf Thomallas Fall Paul B., in welchem
C.und O.Vogt* einen typischen status fibrosus im Striatum bei dem Ange-
horigen einer Huntington-Familie fanden, welcher in einem Stupor verstorben war,
der einen ,,an ein Delirium acutum erinnernden Erregungszustand‘ abgeldst
hatte; hingewiesen ferner auf die 57 jihrige Kranke von Bonhoeffers, bei der
seit dem Klimakterium vor und spéter neben der sehr wechselnden choreatischen
Unruhe expansive Zustinde mit substuporésen (zu Bett Liegen mit abgehobe-
nem Kopf!) und negativistischen alternierten.

Im gleichen Jahre habe ich gezeigt, daB nicht nur eine ganze Reihe dies-
beziiglicher Beobachtungen bei Angehorigen von Huntington-Familien in der
Literatur niedergelegt sind, sondern daB vor allem die Erscheinung des iiber-
raschenden Bildwechsels von einem mehrere Generationen hindurch gleichférmig
(»»homoform*‘) auftretenden Phénotypus zu einem mehr oder weniger anta-
gonistischen nicht bloB bei der heredodegenerativen Chorea gelegentlich beobachtet
wird, sondern auch bei Familien mit anderen erblichen Nervenleiden. Freilich
vermogen wir heute nicht mehr als unbestimmte Vermutungen dariiber zu
dullern, warum dieser Erscheinungswechsel bisher noch bei wenigen Krankheits-
typen so deutlich in Erscheinung getreten ist, und vor allem warum er bei den
Huntington-Familien meist so plétzlich bei einer Generation auftritt, nachdem
bis dahin zahlreiche Generationen in geradezu monotoner Weise das erbliche Kern-
syndrom der betreffenden Familien geboten hatten.

Zunichst kénnte man daran denken, die Hiaufung solcher Beobachtungen sei
rein auf wissenschaftstechnische Griinde zuriickzufiihren : etwa, daB man in fritherer
Zeit die uns heute so lebhaft interessierenden Zustéinde bzw. Symptome der extra-
pyramidalen Hypokinese und Starre gegeniiber den viel sinnfilligeren chorea-
tischen Storungen iibersehen habe. Dagegen spricht aber der Umstand, daB aus

1 Proc. of the nat. acad. of sciences (U. S, A,) 1 (5), 283. 2 a.a. O. 8. 61,
3 Zeitschr, 1, d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 92, 660.

4 Journ. f, Psychol. u, Neurol. 25, Erg.-H. 3. 1920,

5 Zentralbl. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 32, 395. 1923.
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verschiedenen Jahrzehnten des 19. Jahrhunderts gleichsinnige Beobachtungen
vorliegen, nur daB sie damals nicht beriicksichtigt wurden: Es ist historisch
besonders bemerkenswert, dafl einer der Fille, welche fiir C. Westphal 1883
das Modell der von ihm so benannten ,,Pseudosklerose’ bildeten, und der im
18. Lebensjahre an dieser erkrankte, der Sohn eines Huntingtonschen Kranken
war und 4 Onkel hatte, die an Chorea litten. Die oben erwihnte Veréffentlichung
von Greppin rithrt aus dem Jahre 1892 her. In der von A. Westphal?,
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Sippe von A. Westphal-Weyrauch-Meyer (1895—1907)
Polymorphie in Huntington-Sippen

E. A Meyer2 und Weyrauch3 beschriebenen Familie traten derartige Zu-
stinde offenbar bereits bei zwei Mitgliedern der 1. Generation auf, nur daB sie
damaliger Einstellung entsprechend als ,,multiple Sklerose“ diagnostiziert wurden,
ahnlich wie bei Kranken mit fortgeschrittener Huntingtonscher Chorea trotz
der zutreffenden Schilderung in den entsprechenden Krankenblittern bis vor
nicht langer Zeit ofters unbedenklich die Diagnose ,,progressive Paralyse ge-
stellt wurde (s. oben S. 45). Bemerkenswerterweise lautet diese bei dem einen

1 Zentralbl. f Nervenheilk. 28, 674. 1905.
2 Tnaug.-Diss. Heidelberg 1899,
3 Miinch. med. Wochenschr. 1905, S. 259.
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der Kranken aus der von A. Westphal u. A. beobachteten Sippe: ,,multiple
Sklerose, daraus entstanden Dementia paralytica. Offenbar haben wir also hier
den ersten Fall vor uns, der die progressive Alternanz von Versteifung zu Chorea
bot, genau wie bei dem einen Sohne dieser Kranken, bei dem A. Westphal 1905
die Starre im ersten Stadium feststellen konnte (s. Familientafel S. 87).

1908 schlieflich hat Hamilton! erwihnt, daf in einzelnen Huntington-
Familien ein schlifriger Gesichtsausdruck auffillig sei.

1925 und 1926 haben Entres2 und C.S. Freund? ausfithrliche Mitteilungen
iiber ihre einschlagigen Beobachtungen gemacht. Entres holte nun an seinem
frither beschriebenem Material nach, was sich darin an nicht-choreatischen
extrapyramidalen Storungen aufweisen 1afit und figte dem die genealogischen
Ermittelungen tiber die von Kraepelint und Stertz5 beschriebenen zwei
Schwestern bei, die um das 5. bis 6. Lebensjahr in der geistigen Entwicklung
stehen blieben, still wurden, vom 9. Jahre an epileptische Anfille, mit Fort-
schreiten des Leidens epileptoide und Zitter-Anféille bekamen und dann zu-
nehmend bewegungslos und steif wurden, wobei die jingere Schwester bei Auf-
regungen Gesichtszucken oder Korperzittern bot. Hornhautring oder Leberver-
anderungen fehlten, wurden auch nach dem 15. Jahre bei der dlteren im status
epilepticus erfolgten Tode nicht gefunden. Die histopathologische Untersuchung
durch Spielmeyer® ergab im wesentlichen denselben degenerativ atrophi-
sierenden Prozel wie bei der Huntingtonschen Chorea, aber nicht nur im
Striatum, sondern ebenso stark auch im Pallidum und mit relativer Vermehrung
der groBlen Pallidumzellen zum Teil auch in den iibrigen zentralen Ganglien.
Dann fand Entres bei seinen genealogischen Nachforschungen, daf nicht nur
der Vater seit seinem 30.Jahre angeblich nach Schlag auf den Kopf an einer als
Hysterie verkannten chronisch-progressiven Chorea gelitten hatte, sondern
auch eine Schwester desselben und deren im 65. Lebensjahre verstorbener Vater.
Es ergaben sich somit grundsétzlich dieselben Zusammenhénge wie in dem von
Bielschowsky anatomisch und von mir genealogisch untersuchten Falle von
progressiver Versteifung (s. S. 82). Ahnliche Beobachtungen haben zuletzt
Runge und Schoh? mitgeteilt.

Der Kranke Runges , Sohn eines Vaters, der wie ein Bruder, eine Nichte und seine
Mutter an progressiver Chorea litt, zeigte schon im 2. Lebensjahre unwillkiirliche Bewe-
gungen, verfiel vom 7. Jahre an in Demenz mit Sprachstérungen und dann allméhlich in
einen akinetisch-hypertonischen Zustand mit athetoseartigen Fingerbewegungen und
Paresen.

Besonders wichtig ist die eingangs erwéhnte FamilieJakob-Meggendorfers
deshalb, weil hier durch umfangreiche Untersuchungen gezeigt ist, daB} innerhalb
ein und derselben Sippe die Mischung von choreatischen mit hypertonischen und
hypokinetischen Symptomen in verschiedenem Stirkeverhaltnis zueinander eben-
so in zwei aufeinanderfolgenden Generationen auftreten kann, wie reine Chorea

1 Ref. in Neurol. Zentralbl. 1908. 1036.

2 Zeitschr, f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 98, 497. 1925,

3 ebenda 99, 334. 1926.

4 Einfithrung in die Psychiatrie S. 156, 5 a.a. 0. 8.15.

6 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 101, 701, 1926,

7 Arch. f. Psychiatrie u. Nervenkrankh. 79, 610f. Nachtrag bei der Korrektur:
Monatsschr. f. Psychiatrie u. Neurol. 65, 286.
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oder wie reine Akinese und Hypertonie. Von 15 Erwachsenen waren 3 erregbar-
unstet, 2 versteift, 2 choreatisch und versteift, 3 rein choreatisch, 1 reaktiv zittrig.
Hier liegt also offenbar ein besonderer ,,Biotypus‘ im Sinne Davenports vorl.

Nach Meggendorfers Familientafeln von Huntington-Sippen ist weiter
daran zu denken, daB unter Umstinden auch reaktives oder intentionelles Zittern
ein Aquivalent der Chorea in Huntington-Sippen darstellen kann. So heiit es
von je einem Angehorigen der jingsten Generation in Meggendorfers Sippen
Kramer, Welten und Schumacher, dal sie derlei Zustinde darbieten.

Angesichts der nahen klinischen Verwandtschaft zur Chorea, die man von jeher
den athetotischen Bewegungsstorungen zugesprochen hat, steht von vornherein zu
erwarten, daBl auch diese gelegentlich in Familien von Choreakranken, insbesondere
in Huntington-Familien beobachtet werden. Da aber die Athetose — ebenso
wie der erst seit 2 Jahrzehnten davon unterschiedene Torsionismus (,, Torsions-
dystonie*’) — eine Storung vorzugsweise des frithen Kindesalters und nach ein-
zelnen Autoren (Bouteille, Charcot, Entres, Runge) wiederum mehr des
Greisenalters darstellt, so werden wir von vornherein erwarten diirfen, daf3 diese
krankhaften Bewegungsformen trotz ihrer naheren klinischen und topogenetischen
Verwandtschaft hier doch seltener sind als Akinese und Rigiditdt. Die Angaben
im Schrifttum scheinen diese Erwartungen zu bestitigen. Allerdings ist zu be-
riicksichtigen, dal die Mitteilungen aus dlterer Zeit aus terminologischen Griinden
nicht eindeutig sind.

Zu nennen ist eine Beobachtung von Kurellaz (1897): der Sohn eines
seit dem 40. Jahre geisteskranken und vagabondierenden ,,Choreatikers*, dessen
Schwester ,,blédsinnig* gewesen sein soll, und dessen anderer Sohn als geistes-
krank bezeichnet wird, litt seit seinem 12. Lebensjahre an fortschreitender all-
gemeiner ,,Athetosis bilateralis“. Die Beschreibung der Bewegungsstérungen
148t aber keinen Zweifel zu, daf3 daneben noch choreiforme und choreatische
Bewegungen bestanden haben. — Bei einem von Brissaud und Hallion3 be-
schriebenen Madchen entwickelte sich seit dem 13. Lebensjahre ganz allméihlich
eine allgemeine ,,Athetose double‘, zu der sich im 28. Jahre dann mimische Un-
ruhe, ,,irregulidre St6Be der Muskulatur® und choreiforme Bewegungen gesellten;
eine Base derselben litt seit ihrem 6. Lebensjahre an chronischer Chorea. Offen-
bar haben wir es auch hier mit einer Huntington-Familie zu tun und die pro-
gressive athetoide-myoklonische und choreiforme Hyperkinese verhielt sich hier,
im Sinne der progressiven Alternanz, zur Chorea wie in den frither erdrterten
Fillen die Chorea zur Versteifung. — 1891 berichtete Remak+ von einem 111/,jih-
rigen Knaben, der seit dem 8. Lebensjahre an progressiver Athetose litt und von
einer Mutter stammte, die seit der Pubertit an zunehmenden athetoiden Be-
wegungen des Kopfes, choreatischen Erscheinungen der rechten Hand und Dys-
basie litt, wihrend 2 Geschwister im Alter von 9 und 3 Jahren damals noch ge-
sund warens. — Weiter beobachtete Lucacs® eine ahnliche Kranke, von deren

1 ghnlich bei Schob. 2 Zentralbl, f. Nervenheilk, 10, 385, 1887.

3 Ref. in Neurol. Zentralbl. 12, 692. 4 Neurol. Zentralbl. 1891. 361.

5 Es scheint sich hier um dieselben Fille zu handeln, von denen Oppenheim (Lehr-
buch der Nervenkrankh., 6. Aufl., S. 1725) spricht.

6 Zeitschr, f. d. ges. Neurol, u. Psychiatrie 24, 445,
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3 Geschwistern eines an ,,Psychose leidet und die der Ehe eines Mannes mit
der Enkelin einer Tante miitterlicherseits entstammte. — Aus der neuesten Zeit
zu nennen wire dann noch die von Fossey?! beschriebene Huntington-Familie,
in welcher von einem Manne, der wie 2 seiner Geschwister und 4 seiner Neffen
reine Chorea bietet, 2 Kinder stammen, welche seit den 20er Jahren an einem
komplizierten dystonischen Zustande mit fortschreitender Demenz leiden.

Pat. 1: Manifestation der Erkrankung nach der ersten (einzigen) Geburt (1915). Be-
fund 1921: Pseudobulbérparalytische Sprache, Pupillenungleichheit, Beschrinkung der
Augenhebung, Abweichung und grobes Zittern der Zunge, schwere Gangstérung (starke
,,nicht cerebellare‘‘ Inkoordination, kurze Schritte ohne Schleifen, starke Extension, Aus-
fahren der Fiile, Rumpfvorwartsbewegung), unsicheres schwankendes Stehen, Reflex-
steigerung, leichtes Kopfnicken, Zwangsschreien und -lachen, geringe Opticusatrophie,

zeitliche Orientierungsstérung, Blut und Liquor —. Gesteigerter Basenmetabolismus.
Blutzucker 115%. (Keine Angaben iiber Tonus, Hornhaut, Leber [Ref.].)

Pat. 2 (Bruder): Undeutliche Sprache, Gang trige, unsicher, bei jedem 2.—3. Schritt
Koérpervorbeugung. Demenz.

(,,Nach Spiller ,Dystonia musculorum‘,) — Die Bezeichnung ,,Dystonia musculo-
rum* trifft hier offenbar nicht zu, wenigstens nicht in dem Oppenheimschen Sinne;
denn es handelte sich um die Mischung von pseudobulbérparalytischer Sprache mit Zwangs-
lachen und choreatischen Erscheinungen.

Autopsie: ,,Degeneration des Linsenkernes, besonders des Caudatum und Putamen®,

Mgoglicherweise liegen die Dinge dhnlich bei einem Falle (Fall 3) von A.West-
phal2, der eine progressive Chorea-Athetose mit allerlei anderen extrapyra-
midalen Storungen bot, einen epileptischen Bruder hatte und von einer frith
verstorbenen Mutter stammte, die vom 12. bis 15. Jahre an Veitstanz litt und
bei dem 37jihrigen Kranken Bostroemss3, der seit der Kindheit Zappligkeit
und an Athetose bzw. Torsionismus erinnernde Mitbewegungen am ganzen Koérper
bot und einen Bruder hatte, der einmal an Veitstanz litt. Leider sind die
genealogischen Nachforschungen iiber diese Familien unvollstédndig.

Es geht aus den oben kurz wiedergegebenen histopathologischen Befunden,
welche Bielschowsky, Jakob und Spielmeyer bei den Angehérigen von
Huntington-Familien mit hypertonischen oder akinetischen Zustinden erhoben
haben, schon ohne weiteres hervor, daB die von Jakob fiir seinen Fall vertretene
Auffassung bisher fiir alle ibrigen gilt: qualitativ derselbe heredodegenerative
ProzeB zeigt eine von dem Durchschnittlichen abweichende Lokalisation bzw. eine
dariiber hinausgehende Ausdehnung.

Diese Feststellungen sprechen gegen die naheliegende Auffassung, dal der
klinische Bildwechsel von reiner Chorea zu anderen extrapyramidalen Syndromen
innerhalb von Huntington-Familien etwa auf den formgebenden Einflul eines
exogenen Faktors, etwa einer encephalitischen Infektion zuriickzufiihren sei,
wie sie im letzten Dezennium in so erschreckender Héaufigkeit beobachtet wurde.
Ein weiterer Grund gegen die Annahme, daBl eine solche Infektion ursdchlich
eine entscheidende Rolle spielt, kénnte in der klinischen Tatsache erblickt
werden, daB bei den hier in Betracht kommenden Angehérigen von Huntington-
Familien auch der choreatische Initialzustand sich ganz schleichend entwickelte.

1 New York med. journ. 116, 329, 1923 (auch Ref. in Zentralbl. f. d. ges. Neurol. u.
Psychiatrie 32, 18).

2 Arch. f. Psychiatrie u. Nervenkrankh, 60, 361.

3 Arch. f. Psychiatrie u. Nervenkrankh, 75, 1.
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Das steht im Gegensatz sowohl zu den verhdltnismiBig sehr seltenen (ja iiber-
raschend seltenen!) Fillen von epidemischer Encephalitis, in denen sich ein
Ubergang von hyperkinetischen zu akinetischen Zustinden vollzieht, als auch
zu Beobachtungen, in denen wie in dem Falle Ostertags! eine septische
Infektion Chorea bei der Mutter, Chorea und dann Versteifung bei der Tochter
hervorruft. Den wichtigsten Gegengrund erblicke ich indessen in der Beobach-
tung der ,,familidren Alternanz* von chronischer Chorea und hypertonisch-hypo-
kinetischen Syndromen, d. h. der Erscheinung, dal reine Zustédnde letzterer Art
bei Angehoérigen einer Generation auftreten, deren iibrige kranke Angehdérige an
ersterer leiden, oder dal wie in der Familie Jakob-Meggendorfer diese Alter-
nanz wiederholt in zwei aufeinanderfolgenden Generationen beobachtet wird.

Auffallig ist die Tatsache, dall in denjenigen Féllen, von denen der Erkran-
kungsbeginn bei den zwei hier in Betracht kommenden Generationen bekannt
ist (Westphal, Bielschowsky-Kehrer, Kraepelin-Stertz-Spielmeyer-
Entres, C.S. Freund, wohl auch Runge), zwischen dem Manifestationsbeginn
beim choreatischen Elter und bei den hypertonisch-hypokinetischen Kindern ein
Unterschied von durchschnittlich 20 bis 25 Jahren liegt.

Die nachfolgenden Zahlen bedeuten den Manifestationsbeginn in den aufeinanderfol-
genden Generationen der betreffenden Familien: Westphal: 1, Gen.: vor 40. J., 2. Gen.:
bei einem Choreatiker 36. J., bei einem Akinetiker 24, J. — Meggendorfer-Jakob:
1. Gen.: fraglich, 2. Gen.: 33. J., 3. Gen. (mit Akinesie): Pubertit. — Bielschowsky-
Kehrer: 1. Gen,: wohl ums 40, J., 2. Gen.: vor 6.J. — Freund: 1. Gen.?, 2. Gen.:
30.—44. J., 3. Gen.: 34.—40. J., 4. Gen. (mit Akinesie): 7. J. — Kraepelin - Stertz -
Spielmeyer-Entres: 1. Gen.: ums 50. J. (?), 2. Gen.: 30.—28. J., 3. Gen. (mit Aki-
nesie): 5. J.

Wenn auch dieser zeitliche Unterschied nicht unerheblich tiber das hinaus-
geht, was seit langem in Huntington-Familien beobachtet wird, bei denen im
Sinne der oben erwéhnten Anteposition die Erkrankung in jeder nachfolgenden
Generation um einige Jahre frither durchschlégt, so ist er doch nicht fur die be-
zeichneten Familien kennzeichnend. Denn es gibt eine Reihe von Huntington-
Sippen mit anndhernd reiner Chorea, d. h. ohne hypotonisch-hyperkinetische
Erscheinungen, in denen ein ebenso grofer zeitlicher Unterschied besteht. Ge-
nannt seien die Sippen Peretti2?, Kalckhof-Ranke, Stroop, Owensky-
Newdigates, vor allem aber 3 Familien von Meggendorfer und die von mir
ermittelte Sippe Sauter.

Hier lauten die entsprechenden Zahlen bei Peretti: 1. Gen.?, 2. Gen.: { im 52, und
67. J., 3. Gen.: unter drei kranken Geschwistern eine Kranke mit Beginn vor dem 5, J.,
1 im 19.J. — Kalckhof: 1. Gen.:?, 2, Gen.: 40. und 35. J., 3. Gen.: 14, und 18.J. —
Stroop: 1. Gen.: 40. und 58. J., 2. Gen.: 40, und 48, J., 3, Gen.: 54. und 43 J., 4. Gen.:
23.J. — Owensky: 1. Gen.: 27. J., 2. Gen.: 4. J. — Meggendorfer: Familie Kramer:
1. Gen.: T im 58.J., 2. Gen.: vor 48.J., 3. Gen.: 41. J., 4. Gen.: Kindheit; Fam. Vor-
ster: 1. bis 2. Gen.: ?, 3. Gen.: 56. J., 4. Gen.: Kindheit; Fam. Schuhmacher: 1. u.
2. Gen,: ?, Choreafall der 3. Gen. hatte als Kind Veitstanz und seit dem 40, J. progressive
Chorea. — Kehrer: Familie Sauter: 1. Gen.: 62. J., 2. Gen.: bis 40. J. frei, 3. Gen.: 3. J.

Es ergibt sich daraus, daBl unter denjenigen zur Zeit bekannten Huntington-
Familien, bei welchen die Krankheitsanlage in der jingsten Generation in friiher

1 817, 2 Berlin, klin, Wochenschr. 1885, 824,
3 Journ, of nerv. a. ment, dis. 61, 406. 1925, auch Ref, in Zentralbl. f. d. ges. Neurol,
u, Psychiatrie 42, 68.
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Jugend zum Vorschein kommt, ungefihr ebensoviele sind, in denen bei der
jiingsten Generation annahernd reine choreatische Zustinde im Kindesalter auf-
treten, wie solche, in denen es zu vorwiegend hypertonisch-hypokinetischen
kommt. Diese Tatsache spricht ebenfalls gegen die von C. u. O. Vogt und
zuletzt wieder von Runge vertretene Auffassung, daf letztere eine spezifisch
kindliche AuBerungsform des Huntingtonschen Hirnprozesses darstellen in
dem Sinne, dafl qualitativ und quantitativ derselbe Vorgang in den Reifejahren
zur Chorea, in der Entwicklungszeit aber zu hypertonisch-hypokinetischen Bildern
fithrt. Gegen diese Auffassung spricht auch der Umstand, daB das seit jeher als
spezifisch infantile Erscheinung aufgefalte athetotische Syndrom seltener bei Kin-
dern bzw. Jugendlichen aus Huntington-Sippen beobachtet wird als hypertonisch-
hypokinetische Ziige. So miissen wir aus jener Feststellung von mir schlieBen,
daB in letzteren Fillen ein in der Erbanlage des Probanden liegender Faktor
die Ursache fiir den Gestaltwechsel des Erbbildes abgibt.

Ohne weitere Folgerungen zu ziehen, verweise ich in diesem Zusammenhange nur auf
die Tatsache, daB in den Fillen West phal-Weyrauch, Kraepelin-Stertz-Spiel-
meyer-Entres und Runge der nicht choreatisch belastete Elter aus manisch-melancho-
lischen Familien stammte, bzw. an manisch-melancholischem Irresein litt.

Eine weitere Frage ist die, warum in manchen Huntington-Familien, welche die
Erscheinung der ,,Anteposition‘ bieten, in der jiingsten Generation die Chorea oder
ihre Aquivalente, zu denen heute hypertonisch-hypokinetische Zustinde, epilepti-
forme Anfille und vielleicht auch delirante Zustinde, ferner ataktische und
athetoide zu rechnen sind, schon im Jugend- oder Kindesalter d. h. so friihzeitig
eintreten, daB sie schon bei der Aufstellung des betreffenden Stammbaumes zur
Kenntnis kommen. Der fricheste Manifestationsbeginn der Huntingtonschen Chorea
ist nach meiner Beobachtung Sauter das 3., nach Runges Beobachtung (s. S. 88)
schon das 2., nach der Antons (s. S. 134) vielleicht gar schon das 1. Lebensjahr.

Der Fall Sauter betraf ein 13jahriges Madchen, das als Siebenmonatskind
scheintot geboren, mit 11/, Jahren ,,Rachitis* durchmachte, mit 3 Jahren erst gehen
und sprechen lernte. Seitdem wurden Zuckungen in Kreuz und Schulter bemerkt,
sowie Unsicherheit der Beine, die seit dem 7. Jahre nach Armbruch (beim Rodeln) stirker
wurden, Arsenkuren wurden schlecht vertragen und brachten keinerlei Besserung. In
der Schule sehr gut, aber erregbar, leicht weinerlich, klatschsiichtig. Im 13, Jahre bilate-
rale Chorea, vor allem von Gesicht, Hals, Schulter und Armen, mit Schwiche der letzteren.
Blut- und Liquorbefund waren bis auf eine auch bei einem Angehérigen einer anderen
Huntington-Familie meiner Beobachtung gefundene ganz spitze Mastixzacke negativ, ebenso
der Herzbefund (Med. Klinik). Dagegen fand sich groBe Rachenmandel, Vestibularis-
erregbarkeit herabgesetzt (Ohrenklinik), Uribilinogen schwach positiv. Der einzige lebende
9jahrige Bruder der Patientin zeigte néichtliche Unruhe mit Erektionen. Die Vatersmutter
litt seit ihrem 62, Lebensjahr an Herz- und Magenbeschwerden, Kopfwackeln, Schwiche
in den Beinen, Schwerfilligkeit und Ungeschicklichkeit des Ganges; ihr Bruder war nervos
und schlaflos; der 40jahrige Vater des Kindes ist cholerisch und neigt zu Wutanfillen bei
kleinen Anléssen, ist aber bislang frei von choreatischen Erscheinungen. (Uber die iibrigen
Besonderheiten der Familie siehe Familientafel S, 92.)

Ein so frither Beginn der Chorea stellt eine verhiltnisméBig seltene Ausnahme
dar (s. Entres). Denn es ist ein Kennzeichen der zahlreichen Stammbéume von
Huntington-Familien, die in fritherer Zeit verdffentlicht wurden, da die An-
gehorigen der letzten Generation — das sind durchweg die Nachkommen der Pro-
banden — als gesund, wenigstens als von Chorea freiaufgefiihrt sind. Dies erklart
sich ja ohne weiteres daraus, daBl zur Zeit der Aufstellung des betreffenden
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Stammbaums die jiingste Generation sich noch nicht in dem choreareifen Alter be-
fand. Unter den 15 von Entres versffentlichten Sippen findet sich nur die eine
oben erwihnte Manlius, in der der Manifestationsbeginn in der jiingsten Gene-
ration vor die Zeit der Pubertét fillt. Gerade bei dieser entspricht die Ante-
positionsspanne zwischen der jiingsten und der vorangehenden Generation der
durchschnittlichen Antepositionszahl. Allerdings ist bei dieser Sippe auffallig, da3
zwischen den librigen 6 Generationen keine Anteposition vorhanden ist, ja sogar
zwischen dem Manifestationsbeginn bei der &ltesten und bei der jiingsten Gene-
ration eine geringere Spannung besteht, als zwischen letzterer und fritheren Gene-
rationen; d. h. die Sippe zeichnet sich tiberhaupt in allen Generationen durch einen
ungewéhnlich frithen Beginn der Chorea aus. Er fiel in der 1. ins 24. Jahr, in
der 3. (von der 2. ist nichts bekannt) ins 27. oder 32. Jahr, in der 4. in ,,mittlere
Jahre* bzw. ins 24. Jahr., in der 5. ins 25. und 20. Jahr, in der 6. ins 29. und 28.
und in der 7. ins 10. Jahr (eine weitere 12jihrige Angehérige dieser Generation
zeigte manchmal eigenartig starren Blick und Geistesabwesenheit. Sie mufl daher
wohl dem einen differenten ,,Biotypus‘ von' Davenport zugerechnet werden).

Besonders wichtig ist in diesem Zusammenhang die von mir ermittelte Sippe
Taube (s.S.52), insofern hier in der einen Familie eine unkomplizierte progressive
Chorea bei einer Angehérigen der jiingsten Generation, der Grofnichte der
Probandin, bereits ums 10. Lebensjahr hervortrat, bei der Mutter derselben im
20. Jahr, bei dem GroBvater Anfang der 40erJahre, also in einer Weise, die geradezu
einen Idealfall der Anteposition darstellt. (Wére jene die Probandin gewesen und
hétte man bei ihr dann keine richtigen genealogischen Nachforschungen angestellt,
so hétte man besonders mit Riicksicht auf die Skrofulose und den Infantilismus
nur eine ,,frithjugendliche Chorea minor chronica‘ diagnostiziert!) — Andererseits
ist darauf hinzuweisen, daf} der einzige 9jéhrige Bruder meiner 13jéhrigen Pa-
tientin aus der Sippe Sauter (s.S.92), die seit ihrem 7. Lebensjahre an Chorea
leidet, durch Ziige aufféllt, wie sie nicht selten bei Kindern in Huntington-
Sippen beobachtet werden (néchtliche Unruhe mit Erektionen usw.).

Diese Feststellung und insbesondere diejenigen von Meggendorfer?! bei
Nachkommen von Probanden mit Huntingtonscher Chorea sind nicht gerade
geeignet, die Annahme von Entres zu stiitzen, daB bei ungewshnlich frithem Aus-
bruch derselben ihr fernstehende Anlagestorungen oder frith einwirkende duflere
Schidigungen eine gewichtige Rolle mitspielten. Auch die so symmetrische An-
ordnung der je ein Jahrfiinft darstellenden Sdulen in Entres auf S. 95 wieder-
gegebenem Diagramm des Manifestationsbeginns der Huntingtonschen Chorea
spricht nicht fiir diese Annahme.

Gleichwohl bedarf die von Entres aufgerollte Frage noch weiterer Unter-
suchung durch Erhebung erschopfender Familiengeschichten des nicht-chorea-
belasteten Elters solcher Kranken? und genaueste Erhebung der Vorgeschichte
des Probanden. Hierbei sind die von R. Schwartz geltend gemachten Gesichts-
punkte (s. S. 65) besonders zu beriicksichtigen. Aber es ist auch daran zu
denken, daB vielleicht umgekehrt wie in den Beobachtungen von F.Pick? bei

1 Zeitschr, £. d. ges. Neurol, u, Psychiatrie 87, 44; die wichtigsten hier interessierenden
Daten sind frither aufgefiihrt, '

2 leider hat auch Meggendorfer solche unterlassen. —

3 Verhandl. d. 35. Kongr. d. dtsch. Ges, f. inn, Med. 1923.
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den ebenfalls dominant vererbten Konstitutionskrankheiten Migrdne, Bronchial-
asthma und ,,Basedow*‘, welche auf eine Verzogerung der Manifestation bei Nach-
kommen solcher Kranken unter dem Einflufl der Erbmasse des gesunden Elters
hinweisen, die Verfriihung des Manifestationsbeginns der Huntingtonschen
Chorea durch die Einwirkung von verwandten krankhaften Erbanlagen des nicht
choreatischen Elters bedingt ist. Mdoglicherweise wirken bei denjenigen Fallen,
in denen der ungewohnlich frithe Manifestationsbeginn nicht durch Anteposition
erklart werden kann, mehrere Faktoren zusammen. 62

Ich weise z. B. darauf hin, da8 die Mutter meiner

Probandin Sauter, also der von der Chorea-Anlage

freie Elter, an Migrine leidet, erblich konstitutionell

depressiv ist, daBl deren Vater Trinker war und ihre

Mutter ,,einen losen Lebenswandel fithrte‘‘, die Pro-

bandin selbst aber als 7-Monatskind mit einem Ge-

burtsgewicht von 4 Pfund scheintot zur Welt kam

und mit 11/, Jahren eine Rachitis durchmachte.

Ahnliche Einfliisse haben sich vielleicht auch bei 5

den Kranken von Entres und C.S. Freund gel- BE:
tend gemacht.

Durch die von Bielschowsky, Jakob und
Spielmeyer beiden bezeichneten Féllen erhobenen 34|
histopathologischen Befunde wird weiterhin die von 92

Davenport zuerst klar erkannte Tatsache unserem
Verstindnis niiher geriickt, daB in manchen Hun-
tington-Familien die psychischen Abweichungen
sich auf eine konstitutionelle Choreopathie, d. h.
eine dauernde Charakter- und Temperamentstérung 7"
beschrinken, paranoide oder dementive Prozesse
dagegen ausbleiben. Wir sehen hier genau dasselbe,
wie bei der erblichen Schizophrenie. Gerade diese

70

Analogie scheint uns auch eine Stitze fir die ¢z rz-l
heuristisch wertvolle Anschauung Kleists! zu g S SESRSETENETES
. . . . . . . [ 1 i
sein, daB die Schizophrenien in ihrer Gesamtheit SR~ cfengssrsnsans
a, hi ionen n
Is psychische Systemdegenerationen zu bewerte Abb. 1 (nach Entres).

seien. Dariiber hinaus aber muBl auch auf eine
gewisse Verwandtschaft der ,,choreatischen Degeneration* zu den schizophrenen wie
auch zu den epileptischen ,,Degenerationen‘‘ hingewiesen werden. Gerade von in
neuerer Zeit veréffentlichten Féllen aus Huntington-Familien horen wir, dafl die
priachoreatische Krankheitsentwicklung léngere Zeit diagnostische Schwierig-
keiten machte, die man mit der Annahme einer Schizophrenie l5ste, bis die
weitere Entwicklung eines anderen belehrte. Entres denkt daran, daBl die
,,verbliiffende Ahnlichkeit mancher Psychosen von Huntington-Kranken mit
den Verlaufsbildern von Dementia praecox-Erkrankungen auf eine Mobilisierung
latenter Erbanlagen zur Dementia praecox durch den organischen Prozel der
Huntingtonschen Chorea* zuriickzufithren sei. Zweifellos mag das gelegentlich

1 Klin, Wochenschr, II, 962,
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zutreffen. Es ist aber auBerdem daran zu denken, daB diese Ahnlichkeit noch
ofter groBer erscheint als sie ist, da wir die Unterschiede noch nicht geniigend
zu erkennen vermogen.

Andererseits erinnern einige Schilderungen der préichoreatischen seelischen
Verfassung in manchen und vielleicht ebenso vielen Punkten an die Charakteri-
sierung der epileptischen Affektivitdtwie an die Darstellungen derschizopathischen
Konstitution in der ,,prapsychotischen* Phase von Kranken mit fortschreitender
Schizophrenie (Dementia praecox im wahrsten Sinne). Um so auffalliger ist dem-
gegeniiber, da von manischen? oder melancholischen Zustinden nie, aber auch
von ausgesprochen hypochondrischen sehr selten etwas berichtet wird, wéhrend
wiederum paranoische Komplexe, welche der Paraphrenie oder der paranoiden
Demenz weitgehendst dhneln, ja geradezu die Regel sind.

14. Beziehungen der Chorea und Myoklonie zur Epilepsie.

Noch enger als zurSchizophrenie scheinen auf den ersten Blick die Beziehungen
des choreatischen Syndroms und in erster Linie der Huntington -Degeneration
zum Epilepsie-Kreis iiberhaupt zu sein — wie E. Schultze es 1910 formuliert
hat, ,,nicht nur, weil die Epilepsie sich besonders hdufig in Huntington-Familien
findet, sondern vor allem auch, weil dasselbe Individuum an Epilepsie und Chorea
leiden kann‘, derart, daB ,,bei dem urspriinglich epileptischen Individuum die
Krampfanfille verschwinden und spéter eine Chorea auftritt oder zu der Chorea
epileptische Anfille hinzukommen®. Dagegen hat Entres 1921 geltend ge-
macht, daB die richtige Einschitzung der Beziehungen zwischen Huntington-
scher Chorea und Epilepsie zunidchst die Ausscheidung aller Fille erfordere, in
denen beide unabhiingig voneinander auftreten, sei es daf eine erbliche Anlage zu
Epilepsie von der nicht mit Chorea belasteten Elternseite vorliege, oder daf die
Epilepsie exogen, etwa traumatisch verursacht sei. Vor allem aber seien die-
jenigen Fille auszuscheiden, welche zur heredodegenerativen Symptomenkuppe-
lung der ,,Myoklonus-Epilepsie* Unverricht-Lundborgs gehérten. Wenn man
das tue — so folgerte Entres —, lasse sich in 13 unter 516 Huntington-Fallen
das Auftreten von Anfillen nachweisen, welche unter Umsténden als epileptische
gedeutet werden konnten. Aber hochstens in 4 dieser Fille (dies sind der Fall
Wipfler von J. Hoffmann, die Fille Jolly-Remak und der Fall 2 M. Gold-
steins), also noch nicht einmal bei 1 vH aller Huntington-Kranken lieen sich
die Anfillle mit einiger Wahrscheinlichkeit im Sinne genuiner Epilepsie deuten.
,,Ein innerer erbgenetischer Zusammenhang zwischen genuiner2? Epilepsie und
erblicher Chorea* bestehe also ,,mit an Sicherheit grenzender Wahrscheinlichkeit*
nicht. — LaBt sich diese Auffassung auch heute noch mit derselben Sicherheit
vertreten, wie es Entres getan hat?

Nehmen wir zunichst zu der Forderung von Entres Stellung, da nach den
Untersuchungen von Lundborg die Myoklonie-Epilepsie um der klinischen wie
genealogischen Gegensitzlichkeiten willen ganz von der Huntingtonschen
Chorea abzutrennen sei, so darf ich darauf hinweisen, dafl von namhaften dlteren

1 wenn 1869 L. Meyer, und zwar als Einziger, von ,,Chorea und Manie* sprach, so
meinte er damit die Chorea minor-Psychose.
2 Sperrdruck vom Ref.
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Klinikern wie M6bius, F. Schultze und Boéttiger, welche die Myoklonus-
Epilepsie einfach als eine mit epileptischen Anféllen verquickte Huntingtonsche
Chorea angesehen haben, erst jingst wieder F. Schultze mir gegeniiber diesen
Standpunkt mit der Begriindung vertreten hat, daf auch Kraepelin, der seiner-
zeit in Dorpat einzelne der Fille beobachtete, welche Unverricht fiir seine
,>Myoklonus-Epilepsie** Modell gestanden haben, diese einfach fiir Huntington-
sche Kranke gehalten habe. Hierzu mufl zunéichst geltend gemacht wer-
den, daB Lundborg selbst schon einst schrieb: ,,Die schweren Fille von M.-E.
wurden auch friiher von den Arzten in der Gegend als Epilepsie mit chronischer
Chorea aufgefafBt.”“ Vor allem aber sind mittlerweile nicht nur entscheidende
genealogische und histopathologische Besonderheiten bei denjenigen Fiallen ge-
funden worden, welche der Unverrichtschen Schilderung entsprachen, sondern
schon die klinische Beschreibung, wie wir sie vor allem Lundborg verdanken,
der zugleich die genealogische Untersuchung seiner 17 Fille mit einer nirgends
sonst in der Pathologie erreichten Vollstindigkeit betrieben hat, deckte wichtige
Unterschiede gegeniiber den klassischen Huntington-Féllen auf. Wer die Schilde-
rungen Lundborgs aufmerksam liest, wird selbst dann noch zu dieser Auffassung
kommen, wenn er beriicksichtigt, daf mittlerweile die eingehendere Analyse der
Bewegungsstorungen von Kranken mit echter Huntingtonscher Chorea wie sie
z. B. C. Mayer durchfiihrte, und die kritische Nachpriifung etwa der Félle von
Entres einzelne Ziige aufgedeckt hat, welche man frither als der Chorea wesens-
fremd erachtete.

Zu den klinischen Besonderheiten der Myoklonie-Epilepsie mochte ich vor allem
rechnen: die RegelméBigkeit des Krankheitsbeginns in frither Jugend und des
Ausgangs in einen Zustand von Steifheit bzw. Katalepsie; die verhiltnismiBig
héufige und Jahre vor der Myoklonie deutlich werdende Hemmung der geistigen
Entwicklung ; das oftere Auftreten von schlafihnlichen Zustéinden; die dauernde
Bereitschaft der Kranken, auf mechanische und andere Reize in den myo-
klonischen Anfall zu verfallen; schlieBlich den blitzartigen Eintritt und den stoB-
formigen Charakter der Zuckungen — Erscheinungen, deren Schilderung geradezu
an Tetanusanfille erinnert, zumal bei mehreren Kranken zugleich heftige Schmerz-
dullerungen erfolgen —, und die der Tetanie sehr 4hnlichen Stellungen der Extremi-
titen derart, dal Lundborg geradezu von einem ,epileptisch-tetaniformen
Stadium® spricht. (Jakob! beobachtete solche schmerzhaften tonischen Krampf-
paroxysmen mit allgemeinem Zittern bei arteriosklerotisch bedingter Blutung in
die Ventrikel.) Diesen klinischen Unterschieden entsprechen nun weiter die genealo-
gischen Feststellungen Lundborgs wie die, wenn auch nicht ganz so beweiskrafti-
gen, Angaben anderer Autoren (Unverricht, Faber, Recktenwald, Lafora-
Glick, Volland, Krabbe, Higier-Zylberblast, Luger, Lobstein) iiber
die Familiengeschichten ihrer Kranken und schlielich die histopathologischen Er-
mittlungen, welche zu dem zuerst von Lafora und A. Westphal erbrachten
Nachweis eigenartiger, groftenteils intracelluldr liegender Amyloidkorperchen
fast in der gesamten grauen Substanz des Gehirns, besonders des strio- und
thalamo-rubro-cerebellaren System gefiihrt haben. Jakob2, Schobs, Biel-

1 a. a. 0. 8. 296. 2 nach liebenswiirdiger brieflicher Mitteilung Dezember 1924.

3 Kraus - Brugsch’ Spez. Pathologie und Therapie innererer Krankheiten X, 3,
953. 1924.

Kehrer, Erblichkeitskreis I. 7
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schowsky? erkldren diese iibereinstimmend fiir pathognomisch und der Hun-
tingtonschen Chorea fremd; Bielschowsky weist besonders darauf hin, daB
diese Gebilde mit den friiher bei der chronisch progressiven Chorea beschriebenen
Hyalinkérperchen nichts zu schaffen haben, und dafl umgekehrt ,,die fiir letztere
charakteristischen Verinderungen des Striatum und der 4. Rindenschicht in
dieser Form bei der Myoklonus-Epilepsie noch niemals sicher nachgewiesen wor-
den sind*‘. Wenn auch diese Beobachtungen bei solchen Fallen angestellt wurden,
dieklinisch nicht ganz denjenigen Lundborgsund Unverrichtsgleichen,sokann
doch anatomisch als gesichert gelten, dal der der Myoklonie-Epilepsie zugrunde
liegende Vorgang ein wesentlich andererist als bei der Huntingtonschen Chorea.
Man wird dies heute sagen diirfen, auch wenn bedauerlicherweise bisher in
keinem der Fille, bei denen innerhalb derselben Familie neben Myoklonie-Epilepsie
entweder nur Epilepsie oder nur Myoklonie auftrat (Lundborg, Recktenwald,
Lafora-Glick, Moniz, Galant, A. Westphal), eine anatomische Unter-
suchung durchgefiihrt wurde, und wenn auch vor Jahren Bielschowsky selbst 2
bei ,,Paramyoclonus multiplex* ohne Epilepsie einen topographisch und histo-
pathologisch ganz andersartigen Prozel gefunden hat:

Eine im 29. Lebensjahre verstorbene Kranke mit eigenartiger Familiengeschichte
hatte seit der friihesten Kindheit Kyphoskoliose, Bewegungsverlangsamung und Sprach-
storung und seit dem 20. Lebensjahre wie ihr Bruder Anfalle von Myocklonie. Es fand sich

eine reine Systemerkrankung im Sinne einer beginnenden ,,senilen Involution der Pur-
kinje-Neurone des Kleinhirns bzw. des Tractus olivocerebellaris.

In gleichem Sinne wie die anatomischen Befunde sprechen wie gesagt die
genealogischen : Es ist bisher allein in der von Hartungs3 versffentlichten Familie,
in welcher 4 Geschwister an gleichzeitig auftretender Myoklonie und Epilepsie
litten, wahrend 4 dltere Geschwister frei blieben und nur das dlteste an Kinder-
krampfen verstorben war, ein gleicher Fall in der nichst hheren Generation (bei
der Mutter) gefunden worden. Alle iibrigen Beobachtungen sprechen hingegen
fir die von Lundborg (unter anderem auch mittels der Weinbergschen
Probandenmethode) sehr wahrscheinlich gemachte Vererbung nach dem mono-
hybrid-recessiven Typus. Wenn man, etwa wie bei der Huntingtonschen
Chorea, geltend machen wollte, es kénne ein Freibleiben der Vorfahren unter
Umstdnden dadurch vorgetiuscht werden, daBl diese aus anderen Griinden
nicht das Lebensalter erreichten, in welches nach dem fiir sie geltenden Erb-
lichkeitsgesetz der Manifestationsbeginn der Krankheit fiel, so wird dieser Ein-
wand durch die Feststellung von Lundborg entkriftet, daBl die Eltern und an-
deren Vorfahren von Kranken mit Myoklonie-Epilepsie durchweg ein hoheres
Lebensalter erreichten, ohne davon befallen zu werden. Selbst wenn man also die
ganz unwahrscheinliche Annahme machen wollte, daB sie die Krankheit erst im
Greisenalter bekimen, so wiirde allein schon die Verschiedenheit des Manifestations-
beginns einen wesentlichen Unterschied zur Huntingtonschen Chorea bedeuten.

Das gleiche: die Vererbung nach dem recessiven Typus, scheint auch fir die
zwei bisher genealogisch genauer untersuchten Fille von Myoklonie ohne Epilepsie,
die soeben angefiihrten von Bielschowsky-Haenel2 und Knud Krabbet

U nach liebenswiirdiger brieflicher Mitteilung September 1925,

2 Journ. f, Psychol. u. Neurol. 21, 385 (klinische Beobachtung von Haenel).
8 Zeitschr, f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 56, 150,

4 Acta med. scandinav. 54, 456; auch Ref. in Neurol. Zentralbl. 28, 71.
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zuzutreffen (s. Familientafel). In letzterer Sippe war ein ahnlich pl6tzliches
Durchbrechen der Myoklonie-Anlage bei einer einzigen von zahlreichen Gene-
rationen festzustellen, wie es den recessiven Typus besonders kennzeichnet;
auch lagen hier ahnlich nahe Beziehungen zur Schizophrenie vor wie in der
Sippe Lundborgs (vgl. auch die von Gans beobachtete Familie [s. S. 83]).
Wenn M. Weil} bei einer 1903 verdffentlichten Familie! ,,erbliche Myoklonie‘
(ohne Epilepsie) in 4 aufeinanderfolgenden Generationen bei 9 von 10 im Stamm-
baum aufgefithrten Personen gefunden hat, derart, dal hier unbedingt von einer
dominanten Vererbung gesprochen werden miiite, so ist dazu zu bemerken,
daB die Beschreibung, die dieser Autor von den Bewegungsstorungen und der Ent-
wicklung des Leidens gab, auf eine zum wenigsten viel grofiere Verwandtschaft

Q
T vor 1843
unaufhérliche Bewegungen von Lippe/Unterkiefer,
zuweilen Zuckungen der Arme, dabei Féhigkeit
zu Handarbeiten

| @ :
e |
Beob. im 54. J.

Zuckungen von der Pubertdt bis f im 74. J., be-
sonders intentionell; bestindiges Verziehen des Unter-
kiefers, arythmisches blitzartiges Stirnrunzeln, rasche
Zuckungen mit oder ohne Effekt in Hals- und Schulter-
muskulatur, Anziehen der Arme; Sistieren im Schlaf.
Pgychisch ganz intakt. Seit langem auch Migrdne.

|

X x
| O 56 Q5 @ 2
kriftig B.: 17. J. B.: 18 J.
Psychisch frei wie Mutter.  nur briiske St68e mit
Sistieren bei kriftigen Be- lokomot. Effekt;
wegungen. In Schwanger- leicht affekt-
schaften keine Verdnderung  erregbar, dann Zuk-
kungen stirker

7 @ 7

X b3 X °
6 - blgl I ®:! »p l ' I
sehr kriftig, blaB Bis 8. J.
phlegmatisch. B.:10.J. Eklampsiebzw.Gelegenheits-
B.: 15. J. krdmpfe. Beginn: 20. J.; nur

rhythm. (30—40 mal in der
Minute) Auf- und Abziehen
des Unterkiefers und Mund-
6ffnen/-schlieBen; arythm.
Zuckungen wie Mutter

Erliauterung: Nur bei einem Mitglied Zuckungen auf eine Form beschrinkt, bei den
iibrigen mehrere Formen (briiske StoBe, arythmische Kontraktionen mit locomotorischem
Effekt, klonische Zuckungen ohne solchen) kombiniert nebeneinander derart, dafl eine und
dieselbe Muskelgruppe immer nur die eine, eine 2., 3., 4., jeweils immer nur eine andere
Form zeigte. Immer Sistieren im Schlafe; intendierte Bewegungen storen nicht; Willens-
anstrengung unterdriickt auf kurze Zeit. Im Verlauf der Jahre keine Verinderung.

M. WeiB (1893): Erbliche Myoklonie

1 Wien, Klinik. Wien 1893,
T*
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des Leidens zur Huntingtonschen Chorea hinweist als zur Myoklonie-Epilepsie,
auch wenn die jiingste dieser Kranken (als Einzige!) bis zu ihrem 8. Lebensjahr
an Gelegenheitskrampfen gelitten haben soll. (Néheres siehe in der von mir auf-
gestellten Familientafel S. 99.) Offenbar lag hier ein besonderer Typus vor, der
eine Mittelstellung zwischen chronisch-progressiver Chorea und Myoklonie, insofern
die Bewegungsform mehr der der ersteren dhnelte, der Verlauf aber sich von
beiden dadurch unterschied, dafl die Krankheit regelmiBig in der Pubertét
einsetzte und auch nach jahrzehntelangem Bestehen kein Fortschreiten zeigte.
Der Mangel ausgesprochen psychischer Storungen trotz fallweise beobachteter
Erregbarkeitssteigerung riickt ihn andererseits denjenigen Huntington-Sippen
nahe, in denen die Choreatiker mit wenigen Ausnahmen ebenfalls zeitlebens von
ausgesprochenen Geistesstérungen verschont bleiben, wie die eine der 4 Familien
aus der Sippe Davenports, wie Entres’ Sippe Manlius und Jakob-Meggen-
dorfers Familie — Beobachtungen, die trotz aller Dominanz (in ersterer ist
Chorea in 7 Generationen nachgewiesen!), insofern auch atypisch sind, als hier
bei dem einen und anderen Mitglied ungewohnliche Choreabilder, ferner Epilepsie,
sehr héaufig Kinderkrampfe und vereinzelt auBerdem schizophrene Zustidnde
beobachtet wurden.

Die von WeiBl beschriebene Familie steht anscheinend einem anderen Grenz-
typus der Chorea sehr nahe, nimlich der Gruppe von heredodegenerativen Sippen,
in denen eine Ubergangsform zwischen choreatischen und ataktischen Be-
wegungen vorliegt. Eskann heute nach den Untersuchungen vor allem von Han-
hart wohl kein Zweifel mehr sein, dal die Heredoataxie bei den vorwiegend den
Friedreichschen Typus darbietenden Sippen nach dem recessiven Erbgang auf-
tritt. Aber schon vor vielen Jahrzehnten sind vonSanger-Brown? u. A. Familien
mit der als cerebellare beschriebenen Form der Heredoataxie (Nonne-Marie)
mitgeteilt worden, bei denen die Erkrankung in 5 aufeinanderfolgenden Gene-
rationen auftrat, also dominant vererbt wurde. Sieht man sich die Beschreibung,
die die Autoren von den dabei aufgetretenen Bewegungsstérungen gaben, genauer
an. so zeigt sich, daB diese sehr der choreatischen Form &hneln; man hat ja
gerade deswegen hier von einer ,.instabilité choreiforme‘ gesprochen. Es hat
vielleicht auch seinen tieferen Grund, daBl Sanger-Brown in seiner Sippe die zu
erwartende Kleinhirnaplasie vermiBt hat. Allerdings lag bei dieser Sippe auch
Optikusatrophie vor. Aber auch bei weiteren unter der Bezeichnung ,,hereditére
Ataxie‘ beschriebenen Familien, z. B. der von Vorkastner2, in welchen die
Form der Bewegungsstérungen der Chorea, Myoklonie und Ataxie ungefihr gleich
nahe stand, fand sich dominante Vererbung. (Dall gerade die Entscheidung
dariiber, ob eine bestimmte Hyperkinese mehr choreiform oder mehr ataktisch ist,
gelegentlich fast unmdoglich ist, habe ich in einer von C. Rosenthal niher zu be-
schreibenden Familie gesehen!) Leider besitzen wir aus neuerer Zeit keine einzige
griindliche histopathologische Untersuchung iiber einschligige Fille; sie kénnte
uns vielleicht dariiber aufklidren, ob es sich bei diesem adhnlich wie bei dem
WeiBlschen Typus um denselben qualitativen und nur topisch in anderer Richtung
sich ausdehnenden Proze8 handelt, als bei der echten Huntingtonschen Chorea.
Trafe das zu, so wiirde damit wohl der dominante Vererbungstyp dieser Gruppen

1 Brain 1892. Ref. in Neurol, Zentralbl. 1892, 648,
2 Med, Klinik 1914. 360.
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erklart. Wir hétten dann einen besonderen, in bestimmten Sippen herrschenden
,,Biotypus® im Sinne Davenports vor uns.

Trotz Lundborg mull die Frage der erblichen Koppelung zwischen Myoklonie
und Epilepsie als noch nicht geklért bezeichnet werden. Wie schon angedeutet,
findet sich in den bisher verdffentlichten Fillen die familitire Alternanz beider
Syndrome in der Weise, dal neben den an Myoklonie-Epilepsie leidenden Kranken
in derselben Familie auch solche angetroffen werden, die nur an Myoklonie oder
nur an Epilepsie erkrankt sind, und zwar regelméfig gerade bei den genealogisch
genauer erforschten Familien, d. h. solchen, von welchen Angaben auch iiber
indirekte Blutsverwandte — Onkel und Tanten u.a. — vorliegen (Familien von
Lundborg, Lafora-Glueck?, Moniz2?, Szstanojewits3 und A. West-
phals. Familidre Alternanz von Myoklonie und Epilepsie bei Geschwistern
treffen wir aulerdem aber auch gelegentlich in denjenigen Familien, in welchen
sich die genealogischen Angaben auf eine Generation (eben die Geschwisterreihe)
beschrinken, wie z. B. in der von Galants. Besonders wichtig ist die Fest-
stellung, daB in Lundborgs Sippe unter den 9 Geschwisterreihen, in welchen
Myoklonie-Epilepsie vorkam und erwachsene Geschwister vorhanden waren, bei
zwei Reihen reine Epilepsie, eventuell auch Kinder-Eklampsie, bei einer dritten
Kinder-Eklampsie allein vorlag, dafl dagegen in keiner dieser 9 Familien Myoklonie
ohne Epilepsie beobachtet wurdes.

Im einzelnen ergibt sich folgendes beziiglich der Verwandtschaft der Epileptiker zu
den Kranken mit M.-E.: Fall 1 ist die Nichte zweier Geschwister mit M.-E., Fall 2 und
Fall 3 mit Eclampsia infantum sind Neffenkinder einer Kranken mit Paralysis agitans,
Fall 5 ist die Tochter einer anderen Paralysis-agitans-Kranken, welche zwei Enkelinnen
mit ,,hysterischen® (?[Ref.]) Krampfanfillen hat, Fall 6 ist die Nichte von drei Geschwistern
mit M.-E., wihrend zwei weitere in ganz entfernter Verwandtschaft zu M.-E.- oder
Parkinson-Kranken stehen. — Von den zwei Personen, die in der Jugend Chorea minor

durchmachten, ist die eine Enkelin, Nichte und Base dreier (zueinander im Verhiltnis
von GroBelter zu Elter zu Kind stehender!) Kranker mit Paralysis agitans.

Aus nachfolgender Gegeniiberstellung ergibt sich nun weiter, da echte Epi-
lepsie fast so hdufig bzw. wenn man das epileptiforme Krampfgebiet im weiteren
Sinne beriicksichtigt, ebenso haufig vorkommt, wenn auch nicht in ganz so enger
Verwandtschaft zur Myoklonie-Epilepsie steht, wie Parkinsonismus. Unter den
2232 Personen der Sippe fanden sich nidmlich (abgesehen von den noch zahl-
reicherenFallen mit Schwachsinn, schwerer Psychopathie, Trunksucht, moralischer
Minderwertigkeit und Dementia praecox, welch letztere bemerkenswerterweise
fast die einzige hier vertretene Form der groBen Psychosen darstellt):

17 Fille von Myoklonie-Epilepsie,
,»  mit Kinderkrampfen (die oben erwidhnten ein-
»»  von echter Epilepsie { geschlossen)
» » die an frithinfantilem ,,Gehirnfieber* starben,
,»» mit ,hysterischen (? Ref.) Krampfen®,
,, von Chorea minor,
9 (11%) Falle von Parkinsonismus.

o OO W

1 Zeitschr, f, d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 6, 1. 2 a,a. 0,

8 Zeitschr, f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 39, 293. 1918.

4 Arch. f. Psychiatrie u. Nervenheilk, 60, 769 5 Neurol. Zentralbl, 1918. 782,

6 Die von mir gestellte Frage, wie er die Fille der Sippe auffasse, welche Krampf-
anfalle ohne Myoklonie aufwiesen, beantwortete mir Prof. Lundborg in liebenswiirdiger
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Bemerkenswert ist ferner das pathologische Bild innerhalb der Geschwister-
schaften der an Myoklonie-Epilepsie leidenden Kranken. Es sind

in der 1. Geschwisterreihe 3 Kranke mit M.-E.; 4 in der Kindheit f, davon 1 an

Konvulsionen,

s 2.Geschwisterreihe 1 ’ mit M.-E., 2 mit Oligophrenie, 1 klein 1, 4 ge-
sund,

5 5, 3.Geschwisterreihe 3 ' mit M.-E., 2 mit Epilepsie, 2 in Kindheit

gestorben, 2 nach Amerika ausgewandert,
Schicksal unbekannt,

, 4.Geschwisterreihe 2 Personen mit M.-E., 1 mit Oligophrenie, 2 klein f,
1 an Herzleiden f, 1 in Amerika,

»

., », 0.Geschwisterreihe 1 mit M.-E., 3 mit Oligophreine, 1 trunkfillig,
3 Dirnen, 5 klein T,

,, » 6.Geschwisterreihe2 mit M.-E., 2 trunksiichtig, 1 klein f, 2 gesund,

. 5 1.Geschwisterreihe 2 |, mit M.-E., 4 klein 1 (1 Nichte M.-E.),

»» », 8.Geschwisterreihe 1 . mit M.-E., der andere klein f,

der 9.Geschwisterreihe 2 ’ mit M.-E., 1 mit Paralysis agitans, 3 klein .

Das jeweils einzige Kind von Kranken mit
M.-E. (je einer aus der 1. und 9. Geschwister-
reihe starb klein an Konvulsionen).

Vor allem aber gewinnt heute, da immer mehr Fille von familidrer Alternanz
zwischen Chorea und Versteifung in Huntington-Sippen bekannt werden, eine
Tatsache besondere Bedeutung, die Lundborg nur ganz flichtig gestreift hat
und seitdem alle, welche seine auf die Myoklonie-Epilepsie beziiglichen genea-
logischen Ermittlungen wissenschaftlich verwerteten, mit Stillschweigen iber-
gangen haben: die enge verwandtschaftliche Beziehung der Myoklonie-Epilepsie
zum Parkinsonismus, die in dieser Sippe noch enger ist, als wie zu allen iibrigen
Syndromen. Sie geht aus den auf Seite 104 und 105 wiedergegebenen Ausschnitten
aus der Sippschaftstafel hervor, die unter dem Gesichtspunkte gemacht sind, daf3
sémtliche 9 Parkinsonismus-Kranke aufgefiihrt sind und diejenigen ihrer nichsten
Verwandten, welche an M.-E. leiden (wobei mit Ausnahme der an Krimpfen
leidenden Nachkommen die iibrigen Angehérigen der betreffenden Geschwister-
reihe ausgelassen sind).

Besonders wichtig ist, dal unter den Fallen mit Paralysis agitans sich nicht
bloB solche mit typischer d. h. involutiver Parkinsonscher Krankheit befinden,
sondern auch Kranke, bei denen sich die ,,Schiittellihmung‘ in mittlerem Lebens-

Weise folgendermafBen: ,,Es handelt sich hier sicherlich um gewodhnliche Epilepsie oder
epileptiforme Anfille, welche mit der Myoklonie nichts zu tun haben. Bei einer so groen
Sippe, welche mehrere Tausend Personen umfaBt, ist es ja nicht ausgeschlossen, daf ge-
wohnliche Epilepsie unabhingig von Myoklonie oder Myoklonus-Epilepsie auftritt. Ich
méchte demgegeniiber aber doch auf die auffillige Erscheinung hinweisen, dal in dieser
Sippe, in der wie kaum in einer anderen fortgesetzte Inzucht vorkam, von den so zahl-
reichen organisch-neurologischen und insbesondere heredodegenerativen Krankheitszu-
stéinden eben nur die ganz wenigen, in vorstehender Ubersicht aufgezihlten, auftraten und
daB die Fille mit Krampfzustinden ohne Myoklonie annihernd genau so zahlreich waren,
wie diejenigen mit heredodegenerativem Parkinsonismus, wenn auch freilich die erbliche
Distanz zwischen den Fillen mit Myoklonie- Epilepsie einerseits, epileptischen und
Parkinsonartigen Zustdnden andererseits scheinbar eine verschiedene ist.
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alter (Mitte der 30er Jahre) zu entwickeln begann. Prof. Lundborg hatte die
groBe Freundlichkeit, mir auf meine Anfrage mitzuteilen, daB bei einer Familie der
Sippe, in welcher Parkinsonismus bei GroBmutter, Mutter und Sohn auftrat, dieser
bei der ersten Personim 65., bei der zweiten im 45. und bei der dritten im 25. Lebens-
jahre ausbrach (,,Anteposition*!), und daBl bei 2 weiteren Personen der Sippe der
Manifestationsbeginn vor das 60. Jahr, namlich in das 40. bzw. 44. fiel. In bezug
auf die Elternschaft der Myoklonie-Epilepsie und der Parkinsonismus-Kranken in
Lundborgs Sippe besteht weitgehendste Ubereinstimmung zwischen beiden.
Wie die Kranken mit Myoklonie-Epilepsie stammten mit einer Ausnahme alle
Kranke (also 8) mit Parkinsonismus aus Ehen Blutsverwandter, gerade dieser
Ausnahmefall aber betraf eine 1820 geborene Kranke, die einen Sohn und einen
Enkel hatte, welche ihrerseits an Parkinsonismus litten. In einer weiteren
Familie der Sippe wurde Paralysis agitans ebenfalls von einem Elter auf 1 Kind
vererbt ; und auch dieses stammte aus der Verbindung von Blutsverwandten, nim-
lich aus der Ehe der Kranken mit einem Manne, dessen Bruder seinerseits mit einer
Blutsverwandten eine Tochter zeugte, die spater an Parkinsonismus erkrankte.

Die enge Verwandtschaft zwischen Myoklonie-Epilepsie und Parkinsonismus, die in

dieser Sippe besteht, trat friiher offenbar schon einmal in die Erscheinung, nidmlich in
einer von Lundborg erwidhnten Familie von Berger (1892):

Hier handelte es sich um ,,Schiittellihmung* bei GroBvater und Vater, um ,,unheilbare
Chorea-Epilepsie‘ bei zwei Séhnen, schwere ,,Hystero-Epilepsie‘‘ bei einer Tochter, wihrend
eine andere Tochter gesund war. Vielleicht gehort hierher noch eine andere Familie Ber-
gers, in der die Mutter und zwei Sohne an Paralysis agitans, eine Tochter an Migrine und
,»psychogenem Zittern®, der Sohn aber an Epilepsie litt,

Es ergibt sich daraus aber auch die Schwierigkeit, den Erbgang der beiden
Leiden in dieser Sippe auf eine befriedigende Formel zu bringen. Wenn auch die
vorsichtige Formulierung Lundborgs, daf ,,die progressive Myoklonus-Epilepsie
eine erbliche Krankheit ist, die hochstwahrscheinlich den Mendelschen Regeln
folgt, somit recessiv und monohybrid ist*, d. h. ,,sich nicht in Myoklonie und Epi-

-lepsie spaltet, sondern als solche vererbt wird*“, heute noch nicht als widerlegt
‘gelten kann, so tauchen doch Zweifel an ihrer Richtigkeit auf, sobald man die in
dieser Sippe ausschlielich erblich bedingten Syndrome Myoklonie-Epilepsie und
Parkinsonismus oder gar noch die Fille von Epilepsie und Oligophrenie mit ins
Auge falt, fiir die eine gewisse erbliche Disposition wahrscheinlich ist. Wahrend
Lundborg seinerzeit den Erbgang der Myoklonus-Epilepsie genau verfolgte, hat
er dies beziiglich der in ihr vorgekommenen Fille von Paralysis agitans leider
unterlassen. Wenn er auch sehr mit Recht und in erschopfender Weise die all-
gemeinen Griinde darlegt, welche eine unzureichende oder fehlerhafte Erfassung
derartiger Kranker und vor allem der Erblichkeit dieser Krankheit bedingen?,
so treffen diese fiir seine Fille offensichtlich doch nicht oder wenigstens lingst
nicht in dem MaBe zu, daB er auf den Versuch einer genealogischen Deutung hitte
verzichten miissen. Erklart er doch selbst 7 Fille innerhalb seiner Sippe fiir ge-
sichert, 3 fiir nicht unbedingt gesichert.

Was aber vor allem firr die Notwendigkeit spricht, bei der genealogischen Be-
trachtung der Myoklonie-Epilepsie in seiner Sippe die Falle von Parkinsonismus
nicht auszuschlieBen, ist nicht bloB die aus nachstehenden Tafeln hervorgehende

1 a,a. 0, und Neurol. Zentralbl. 81, 219.
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enge Blutsverwandtschaft zwischen den Personen, welche in progressiver Weise ent-
weder Myoklonie-Epilepsie oder Parkinsonismus geboten haben, sondern einmal
die erwahnten neuesten Erfahrungen iiber den plstzlichen Gestaltwandel heredo-
degenerativer Anlagen von einer zur anderen Generation im Sinne der familidren
Alternanz und zum anderen vor allem 2 Tatsachen, deren eine Lundborg selbst
eingehender besprochen hat: Erstens das wechselnde Einsetzen der ,,Paralysis
agitans“ in verschiedenen Lebensaltern und zweitens die individuelle progressive
Alternanz von Myoklonie-Epilepsie zu Parkinsonismus. Auf den ersten Punkthabe
ich oben hingewiesen. Was den zweiten anlangt, so schrieb Lundborg 19031
folgendes: ,,In vorgeschrittenen Fillen von progressiver Myoklonie-Epilepsie tritt
nicht selten Muskelrigiditit2 hervor; in einzelnen Fallen“ (sc. von M.-E. [Ref.])
,,scheint dieses Symptom sogar das am meisten in die Augen fallende zu sein.
Fall 18 (ein Fall, der Unverrichts3 Familie angehorte und von Lundborg 1900
beobachtet wurde [Ref.]) ,,war anfinglich ein typischer Fall von progressiver Myo-

1 Die progressive Myoklonusepilepsie. Upsala. Almquist & Wiksele 1903,
2 Sperrdruck von Ref.
3 a,a. 0. 164, auch Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk, 22, 1902.
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klonie-Epilepsie, hatte sich aber im Laufe der Jahre dahin entwickelt, dal} er weit
mehr einem Falle von Paralysis agitans sine agitatione glich!; die myoklonischen
Erscheinungen waren némlich verschwunden und nur epileptiforme Anfille
suchten Patient weiter zur Nachtzeit heim. In mehreren anderen entwickelten
Fillen von Myoklonie-Epilepsie habe ich zu meiner Befremdung eine markierte
Muskelrigiditat gefunden, dazu Hitzegefiihl, starken Schweil3 . . ., auBerdem aber
ausgesprochene myoklonische Phinomene.

An anderer Stelle2 verweist Lundborg weiter auf die klinischen Beriihrungs-
punkte zwischen der Myoklonie-Epilepsie und der ,,Myotonie®, wobei er aller-
dings etwas ganz anderes meinte als die ,,Myotonia congenita‘: Es war ihm
aufgefallen, daf die an Myoklonie-Epilepsie leidenden Kranken plétzliche psy-
chische Reize (Schreck, Verlegenheit u. dgl.) mit einem eine Weile dauernden
tonischen Krampf derjenigen Extremitéiten beantworteten, die gerade in Betracht
kamen. Es scheint dieses von ihm ,,psychotonische Reaktion“ genannte Phéno-
men, das er bald als Rigiditdt, bald als Katalepsie kennzeichnet, geradezu das
hypertonische Gegenteil, sozusagen ,,der Antagonist des atonischen ,,Lach- oder
Affektschlags“ darzustellen (Oppenheim, Redlich u. A.). Aber auch diese
Reaktion erfnhr nach Lundborg beim Fortschreiten der Krankheit haufig einen
,,Gestaltswandel, insofern sich spdter bei gleichen Gelegenheiten ein tonisch-
klonischer oder ein rein klonischer Krampf einstellte. Es ergibt sich also aus
seiner Darstellung ein inniger klinischer Zusammenhang, sowohl zwischen den
anfallsweise auftretenden als auch zwischen den chronischen Erscheinungen von
Rigiditdt und myoklonischen Hyperkinesien. Nachdem wir genau denselben bio-
logischen Vorgang : das allméhliche Umschlagen in das entgegengesetzte, gleichsam
antagonistische Syndrom, bei Sippen von Huntingtonscher Chorea kennen
gelernt haben, werden wir es natiirlich auch hier als das wahrscheinlichste ansehen,
daB ein und derselbe KrankheitsprozeBl sich je nach dem Krankheitsstadium auf
verschiedene Teile eines funktionell zusammengehorigen Neuronenverbandes
erstreckt. Freilich 148t sich vorldufig eine so enge Beziehung zwischen Myoklonie-
Epilepsie und Paralysis agitans nur von der Sippe Lundborgs behaupten; denn
gerade bei denjenigen, neuerdings hiufiger beschriebenen Familien, in denen eine
Paralysis agitans in mehreren aufeinanderfolgenden Generationen in solcher Héau-
fung beobachtet wurde, da dadurch der heredodegenerative Charakter derselben
erwiesen ist, finden wir nichts von myoklonischen Symptomen bzw. Stadien erwihnt.

Ob andererseits Lundborgs Auffassung, dafl die Myoklonie-Epilepsie als
solche recessiv-monohydrid vererbt und nicht etwa in Myoklonie und Epilepsie
aufgespalten werde, Allgemeingiiltigkeit zukommt, l1aBt sich nicht mit Sicherheit
entscheiden. Wenn die seit seiner Verdffentlichung mitgeteilten Familien-
geschichten zunichst gegen seine Auffagsung zu sprechen scheinen, insofern in
ihnen neben Myoklonie-Epilepsie Epilepsie ohne Myoklonie, wie Myoklonie ohne
Epilepsie vorkam, so muB doch geltend gemacht werden, dall diesen Familien-
geschichten deshalb nicht die Beweiskraft der Lundborgschen Sippe zuerkannt
werden kann, weil sie unvollkommen sind. Zunéchst scheiden daher fiir unsere
Frage diejenigen aus, bei welchen Kranke nur mit Krampfanfillen oder nur mit
Myoklonie in so jungen Jahren gestorben sind, daf die Moglichkeit sehr in Be-

1 Sperrdruck von Ref.
2 a.a. 0. 164, auch Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 22. 1902.
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tracht kommt, daB sie spiter noch eine Myoklonie bzw. Epilepsie bekommen
hitten, wenn sie das Alter erreicht hétten, in welchen das Leiden gewohnlich aus-
bricht (Familie von Galant und Sztanojewits). Andererseits scheiden die-
jenigen aus, bei welchen die Epilepsie durch Alkoholismus étiologisch mitbestimmt
sein koénnte (Familie Lafora-Glueck). Aber auch bei denjenigen Familien, in
denen keine der beiden Erklarungsmdoglichkeiten in Betracht zu kommen scheint
(Familien von Verga und Gonzales [1900], Moniz, Recktenwald und
A. Westphal), fehlen gerade die entscheidenden Angaben iiber die Eltern der
Epileptiker. Da in dieser Beziehung die Untersuchungen Lundborgs von un-
erreichter Vollstindigkeit sind, wiegen seine Ermittlungen alle spateren auf. Aus
ihnen aber ergibt sich, daBl den 11, oder, wenn man den Begriff weiter fafit,
16 Fillen mit Krampfleiden kein einziger Fall von Myoklonie ohne Epilepsie ent-
spricht, was erwartet werden miite, wenn die Myoklonie-Epilepsie sich in
Myoklonie und Epilepsie aufspalten wiirde, andererseits aber bei mehr als der
Hilfte derselben eine Keimvergiftung durch Alkohol (Trunkfilligkeit oder Trunk-
sucht des betreffenden Elters) in Betracht kommt.

Der Erfahrung von Lundborg, dafl bei keinem der 2232 Angehdérigen seiner
Sippe isolierte Myoklonie auftrat, scheinen nur zwei in der Literatur niedergelegte
Beobachtungen, die von Moniz und Clark-Prout?, zu widersprechen. Indessen
befand sich die Kranke von Moniz, welche seit ihrem 6. Lebensjahre an reiner
Myoklonie litt und viterlicherseits einen epileptischen Onkel sowie miitterlicher-
seits eine hysterische Tante hatte, zur Zeit der Beobachtung erstim 15. Lebensjahre,
ist also vielleicht spiter doch noch an Epilepsie erkrankt; und der Vater bzw. Grof3-
vater der beiden Kranken (Mutter und Tochter) von Clark und Prout, der vom
25. Lebensjahre bis zu seinem Tode im 46. an Myoklonie ohne Epilepsie gelitten
haben soll, hatte immerhin doch so plétzlich auftretende und heftige myoklonische
Anfille,daB er sich dabei, z. B. wenn er in der Landwirtschaft arbeitete, Verletzungen
zuzog. Damit diirfte soviel erwiesen sein, daf} in Sippen mit Myoklonie-Epilepsie
zwar unter Umsténden reine Epilepsie, aber keine reine Myoklonie vorkommt.

Ob es eine reine Myoklonie auf vorwiegend erblicher Grundlage iiberhaupt gibt,
148¢ sich angesichts der Sparlichkeit genealogischer Nachforschungen nicht sagen.
Die wenigen Fille von Myoklonie, ,, Paramyoclonus multiplex‘‘ u.dgl. ohne Epilepsie,
iber welche positive Familienerhebungen vorliegen (Bielschowsky-Haenel,
Recktenwald?,Friedrich3, K. Krabbe, Dawidenk ow),zeigen selbst einnoch
komplizierteres Bewegungsbild als die Lundborgschen Fille, stellen also noch
weniger reine Myoklonien dar als diese; sie weisen aulerdem — wie aus den beige-
tigten Familientafeln S. 98 u. 108/109 hervorgeht — recht verwickelte Erblich-
keitsbeziehungen auf. Dasselbe scheint fir die familiéir aufgetretene Symptomen-
kuppelung zu gelten, die einmal und seitdem nicht wieder von Lenoble et
Aubineau 1902 beobachtet und als¢ Nystagmus- Myoclonie beschrieben worden
ist, und fiir die neuerlich von Dawidenkow? als myoklonische Dystonie bezeich-
neten Zustandsbilder, die dieser Autor zweimal bei Geschwistern beobachtet hat.

1 zit. nach Lundborg 1902.

2 Zeitschr. f. die ges. Neurol. u. Psychiatrie 53, 203. 1920.

3 Deutsche Zeitschr, f, Nervenheilk. 47/48, 141, 1913.

4 Arch. de neurol. 1902. Nr. 80.

5 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 103, 403 und 104, 614.
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Was die erste dieser beiden Geschwisterreihen anlangt, so scheinen mir doch gewisse
Bedenken zu bestehen, ob es sich hier um ein organisches Leiden handelt und nicht viel-
mehr um einen reaktiven bzw. psychisch bedingten und auch psychisch ausgelésten Zu-
stand, der dem urspriinglich als ,,maladie des tic convulsif* beschriebenen Bilde dhnelt;
Dawidenkow selbst spricht von ,,tic-ahnlicher Myoklonie®, es fragt sich aber, ob es nicht
richtiger wire, den Zustand myoklonie-ahnliche Tic-Krankheit zu nennen. — Was die
zweite Geschwisterreihe betrifft, so sind alle wesentlichen klinischen und genealogischen
Punkte aus vorstehendem Stammbaum zu ersehen. An der organischen Natur des dysto-
nisch-hyperkinetischen Zustands ist wohl nicht zu zweifeln; aber es ist zu erwigen, ob hier
nicht ein infektioser bzw. toxischer Faktor ebenso wichtig ist wie die erbliche nerviose Dis-
position: alle drei davon verschont gebliebenen Geschwister starben an Typhus, der ménn-
liche Proband war Trinker, beim Vater trat nach AlkoholmiBbrauch Hindezittern auf,
und unter Umstdnden kime auch ein Folgezustand der Encephalitis epidemica in Betracht,
wie er dhnlich ja schon bei Geschwistern beobachtet worden ist. Was die Form der Be-
wegungsstorungen anlangt, so handelt es sich nicht um reine Myoklonie, sondern um eine
Verbindung von echt Crampus-artigen Torsionsspasmen (heftige Schmerzen in den be-
fallenen Muskelgebieten!) mit verbreitetem Tic convulsif.

Wir wenden uns nunmehr der Auffassung von Entres zu, daB ein innerer,
erbgenetischer Zusammenhang zwischen genuiner Epilepsie und Huntington-
scher Chorea nicht bestehe. Nachdem sich neuerdings gezeigt hat, daB der der
Huntingtonschen Chorea zugrunde liegende Prozel nicht allein in chorea-
tischen, sondern auch in anderen Bewegungsstérungen, und auf der anderen
Seite in mannigfachen psychischen Stérungen zum Ausdruck kommen kann,
mul} gesagt werden, dal es von vornherein nicht einzusehen ist, warum dieser
sich nicht auch einmal in epileptiformen Anfillen oder Phasen solcher sollte aus-
wirken konnen. Stellt das epileptische Syndrom doch das bevorzugte Ausdrucks-
phanomen krankhafter Hirnstérung iiberhaupt dar! Dall Davenport! unter
etwa 3000 Angehérigen von 4 Huntington-Sippen, welche auf 6—7 Ahnen, dar-
unter 3 Briider, die im 17. Jahrhundert nach Nordamerika eingewandert sind,
neben 962 kérperlichen oder psychischen Choreatikern durchweg in einer kleineren
dieser Sippen 39 Personen mit Epilepsie, 19 mit Kinderkrampfen, 51 mit ,,Menin-
gealentziindung** und (oder ? Ref.) Gehirnfieber, 41 mit Hydrocephalus, 73 mit
Geistesschwiche, aber nur 11 mit Chorea Sydenham und 9 mit Tics gefunden hat,
hat Entres selbst erwihnt. Wenn Davenports diesbeziigliche Mitteilungen
leider auch sehr kurz gefa3t sind, so darf doch wohl aus ihnen geschlossen werden,
daB er andere neuro- oder psychopathologische Syndrome in diesen groen, offen-
bar auf einen gemeinsamen Urahnen zuriickgehenden Sippen nicht angetroffen
hat. Dies aber laflt angesichts der im groflen ganzen anzunehmenden Gemein-
samkeit der Lebensschicksale ihrer Mitglieder darauf schlieBen, daB die von
Davenport erwahnten Syndrome hier in einem engeren, also irgendwie erblichen
Zusammenhang zu dem Huntingtonschen Genotypus stehen2.

Was lehrt uns nun gegeniiber dieser statistischen Untersuchung die von
Entres erstmals durchgefiihrte kritische Betrachtung derjenigen Huntington-
Sippen, von welchen epileptiforme Syndrome berichtet werden? — Die ganz ver-
einzelten Fille, in denen Laien die ,,Diagnose’: Epilepsie stellten, wo es sich
einfach um Chorea handelte (Fille Harms zum Spreckel3, Entres), kénnen

1 a.a. 0. 2 Man beachte zum Vergleich die nosologische Tafel iiber Lundborgs
Sippe 8. 101 unten. 3 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 66, 327. 1921.
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wir ibergehen. — Entres war zu dem Ergebnis, es bestiinden bei héchstens
1 vH aller Huntington-Kranken der genuinen Epilepsie zuzurechnende Zustande,
dadurch gekommen, da§ er (ohne es unmittelbar auszusprechen) einen ganz engen
Begriff der genuinen Epilepsie zugrunde legte, namlich den ,,typischen epilep-
tischen Anfall*“ auf erblicher Grundlage. Ein solches Verfahren verbietet sich
indessen schon deswegen, weil ja der Begriff der genuinen Epilepsie, wie er
heutzutage umgrenzt wird, sehr viel mehr einschlieft, als nur den ,,typischen
epileptischen Anfall“. Aber abgesehen davon mufl es als selbstverstindlich be-
zeichnet werden und bedarf nicht erst des Beweises, dafi bei solcher Begriffs-
bestimmung ein innerer Zusammenhang zwischen Epilepsie und Huntington-
scher Chorea a priori abzulehnen ist. Denn die Behauptung eines solchen
Zusammenhanges wiirde alle unsere Anschauungen iiber das Wesen beider Krank-
heiten hinféllig machen und schon mit der Tatsache schwer in Einklang zu
bringen sein, dafl von denjenigen Autoren, welche sich mit der Genealogie der
genuinen Epilepsie beschéftigt haben, noch niemals tiber das Vorkommen von
chronischer Chorea in Familien mit sinnfallig erblicher Epilepsie berichtet worden
ist. Natirlich ist, worauf Entres hinweist, zu erwarten, dafl gelegentlich einmal
erbliche Epilepsie und Huntingtonsche Krankheit bei derselben Person bzw.
bei derselben Familie infolge Kreuzung der Erbanlagen zusammentrifft.

Weiter unten werde ich (merkwiirdigerweise zum ersten Male) zu prifen
haben, bei welchen der im Schrifttum niedergelegten Félle das Nach- oder Neben-
einander von chronischer Chorea und epileptiformen Zustéinden auf diese Weise
zu erkliren ist, und wie sich dabei beide Erbanlagen gegenseitig beeinflussen.
Viel wichtiger ist demgegeniiber die Frage, ob und unter welchen Bedingungen der
Huntingtonsche Biotypus gelegentlich auch epileptiforme Zustéinde hervor-
bringt, so wie er nach den (oben eingehend besprochenen) neueren Erfahrungen
sich gelegentlich in hypertonisch-hypokinetischen Zustinden auswirkt. Diese
Moglichkeit hat Entres rundweg anerkannt und zugleich die pathogenetischen
Bedingungen einer solchen ,,symptomatischen* Epilepsie auf der Grundlage
des der Huntingtonschen Chorea eigentiimlichen pathologischen Hirnprozesses
aufzuzeigen versucht. Aber es geht wie gesagt meines Erachtens nicht an, so,
wie er es tut, bei Beantwortung dieser Fragestellung nur die Kennzeichen des
,,typischen epileptischen Anfalles gelten zu lassen, alle anderen epileptiformen
Erscheinungen und Aquivalente aber von vornherein auszuschlieBen. Einmal
wissen wir ja, wie vielgestaltig die ,,Aquivalente** der ,,genuinen Epilepsie‘‘ sind;
zum anderen vertritt Foerster (a. a. O.) die bestechende, von Jakob gestiitzte
Auffassung, daBl schwere tonische Krampfzustinde unter Umstdnden als Reiz-
erscheinung der Centralganglien (Foerster meint: des Striatum) zu bewerten
sind und er hat schon 1904 darauf hingewiesen, daBl choreatische Bewegungen
gelegentlich unmittelbar vor oder nach groBen epileptischen Krampfanfallen oder
als Aquivalent solcher auftreten.

Wenden wir uns von den so gewonnenen Gesichtspunkten aus der Kritik des
vorliegenden Materials zu, so ist zuerst zu fragen, in welchen Fillen ein zufalliges,
durch Kreuzung entstandenes Zusammentreffen von erblicher Epilepsie und
Chorea anzunehmen ist. Eine einigermafien einwandfreie Antwort auf diese Frage
lassen leider nur ganz wenige Fille zu — aus dem einfachen Grunde, weil nur bei
diesen (leider auch nicht durchweg erschopfende) genealogische Ermittlungen
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iiber denjenigen Elter solcher Kranker vorliegen, welcher nicht der Triger der
Huntington-Anlage ist. Es sind dies Félle von Schuppius-Greve?!, Entres
(Sippen Manlius und Grachus), Kehrer (Sippen Emanuel, Pontex, Swuter) und
eventuell auch die von Jakob-Meggendorfer. — Einen Wahrscheinlichkeits-
schluf} auf die genealogische Herkunft epileptiformer Zustédnde lassen dann weiter
diejenigen Félle zu, von denen zwar Angaben iiber den fraglichen Elter fehlen,
dafiir aber die Familientafel des Chorea-Elters vollstandig genug ist, um hier
einigermaflen den Weg der Epilepsie zu rekonstruieren. Insofern verwertbar
sind aus dlterer Zeit die schon von Entres analysierten Félle Remak-Jollys?,
J. Hoffmannss (Falle Wipfler und Kdrger), und M. Goldsteins¢ (Fille 1
und II), die Félle Stroops® und Benedek-Csors’s.

Beziiglich der letzteren hat Entres den Verdacht geduBert, daB in diesen
Familien neben der Huntington-Anlage auch die genuine Epilepsie vererbt wor-
den sei. Betrachten wir diese Gruppe zusammen, so mull zunéchst der Fall
Kdrger von Hoffmann aus der Betrachtung ausgeschieden werden: abgesehen
davon, daB3 er nach der klinischen Schilderung auf Myoklonie-Epilepsie ver-
dachtig ist, wissen wir von den Geschwistern, Eltern und anderen Verwandten
aus der Generation der epileptischen Mutter des fraglichen Kranken nichts. Die
genealogischen Verhéltnisse liegen hier aulerdem um so merkwiirdiger, als nach
meinen Ermittlungen Nachkommen des Probanden und seiner 2 epileptischen
Schwestern in 3 Generationen sowohl von Epilepsie wie von der fraglichen
Chorea-Epilepsie frei geblieben sind (S.113). — In der Reihe der iibrigen ist die
von Benedek-Csors aufgestellte Sippschaftstafel von den anderen zu trennen;
man konnte den Eindruck gewinnen, dafl hier in 2 Familienverbénden, welche
sich auf einen gemeinsamen Ahnen in der 6., 7. oder 8. riickwértigen Generation
zuriickverfolgen lassen, in dem einen Huntingtonsche Chorea dominant, in
dem anderen echte Epilepsie mit der Steinerschen Trias (Stottern, Linkshén-
digkeit, Enuresis) recessiv, also beide génzlich unabhéingig voneinander vererbt
werden. Indessen ergibt die nach den Angaben der Autoren aufgestellte (sozu-
sagen durch Ubereinanderlegen der beiden Stammbiume gewonnene) Stamm-
tafel kein widerspruchsloses Bild. — Unter den dann noch verbleibenden Féllen
der letzterwahnten Gruppe nédhert sich die Beobachtung I von M. Goldstein
beziiglich des nosologischen Familienbildes dem der Familie Kdrger von Hoff-
mann, insofern Chorea-Epilepsie bei Vater und Tochter, isolierte Epilepsie bei
einem Vatersbruder auftrat. In den Familien Waldi-Wipfler von J. Hoffmann,
von Remak-Jolly und von Stroop trat die Epilepsie bei den Choreatikern
selbst oder bei den von Chorea verschont gebliebenen Angehérigen durchweg so
auf, daB an recessiven Erbgang zu denken ist: bei Onkel und Neffe oder Nichte
oder bei Vettern bzw. Basen. Aus diesen Stammbdumen mufl gefolgert werden,
da8 die Erbanlage zur Epilepsie durch einen von Epilepsie freien Choreatiker
iibertragen wurde. Sie lassen indessen keinen Schluf dariiber zu, auf welchem
Wege dies geschehen ist.

Was aber die erstere Gruppe von Fillen betrifft, so diirfte in den Familien

1 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 8, 386. 1912 und Inaug.-Diss. Rostock 1913.
2 Neurol, Zentralbl, 1891. 326. 2 Virchows Arch. f. pathol. Anat, u. Physiol. 111, 513,
1888, ¢ Inaug.-Diss. Jena 1897 und Miinch, med. Wochenschr, 1913. 1660. 5 a.a. O.
6 Dtsch, Zeitschr, f, Nervenheilk, 78, 16,
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Schuppius-Greve die Epilepsie und der ,,Kinnbackenkrampf* zweier chorea-
freier Briider des Choreatikers der jiingsten Generation entweder auf Inzucht —
die GroBmiitter derselben waren Schwestern! — zuriickzufiihren sein, oder aber
auf die Mitwirkung von Frucht- oder Geburtsschiden: die fraglichen Briider
gehorten zu einem Drillingspaar, dessen drittes Mitglied an Wasserkopf im 3. Le-
bensjahr verstorben sein soll!

Bei den Angehorigen von Entres’ Sippe Manlius konnte man geneigt sein,
die genuine ,,Epilepsie” einer von Chorea verschonten Schwester der an Chorea-
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Prob. : 1835—1888, hatte als Miiller von friih auf sehr schwer zu tragen. Im 40. J. erstmals
Anfille krampfhafter Exspiration, im 42. J. tonische Krimpfe der Zunge und Kiefer mit
ZungenbiB und Salivation, dann des tibrigen Kérpers, fasciculire Zuckungen, Muskelunruhe
und verschrobene Zuckungen, Urteil Friedreichs: ,,sie erinnern in gewisser Weise an
Chorea‘. Urteil Erbs: ,,Art von schwerer Chorea‘‘, ohne Schleudern, aber mit Schielen,
Ausfahren, Hyporeflexie. Ulnarabduktion des 2.—5. Fingers mit Herabsetzung der elek-
trischen Erregbarkeit. Seit 1878 sich manifestierende Syringomyelie (Autopsie: S. von der
Oblongata bis ins obere Halsmark, und ,,Poliomyelitis anterior** im Lumbalmark). Vom
50. Jahre ab Anfélle von BewuBtlosigkeit mit Schaum vor dem Mund, Areflexie, Pupillen-
starre, Bradycardie, Blisse—Rote, Regungslosigkeit ohne tonische oder klonische Krampfe,
die die dauernde Unruhe unterbrechen.

Familie Kiérger von J. Hoffmann (1888)

Epilepsie leidenden Angehérigen der 6. nachweislich kranken Generation, die die
Chorea von der Mutter erbte, auf die Wirkung der Erbanlagen des choreafreien
Vaters zuriickzufithren, der aufler Trunksucht tobsiichtige Erregungen bot, auch
verhiltnismiBig jung verstarb und vielleicht selbst choreatisch geworden wire,
da dessen Vater bis ins 70. Jahr stindig zitterte und unfihig war, sich still zu
halten. Man wiirde dann nur unberiicksichtigt lassen miissen, da Geschwister
ihrer choreatischen Mutter und Vettern bzw. Basen derselben aus 2 verschiedenen
Familien an Kinderkriampfen starben, genau so wie Geschwister und Neffen jenes
Chorea-Epileptikers. — Fast ebenso liegen die Dinge in der von mir beobachteten
Kehrer, Erblichkeitskreis I. 8
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Familie Pontex (S. 84): Auch hier ist die Krampfbereitschaft der vorletzten
(kranken) Generation offenbar auf den nicht choreabelasteten Vater zuriickzu-
fithren, der wie sein Vater ein erregbarer, jahzorniger Mensch war, in jiingeren
Jahren an Krampfen litt und spéter trunksiichtig wurde; auch hier ist ein Neffe
der 3. Generation, in der 2 trunksiichtige, aber choreafreie Epileptiker neben
2 Choreatikern vorkommen, jung an echten Krampfen gestorben. Auch bei der
von mir beobachteten Sippe Sauter (S.92), in der die GroBmutter eine senile,
eine Enkelin eine infantile chronische Chorea hatte, wihrend der 40jihrige Vater
bislang nur an Wutanféllen leidet, ist am ehesten an einen solchen Zusammen-
hang zu denken: die Epilepsie eines Bruders des letzteren, sowie die Nervositit
und Linkshéndigkeit zweier anderer Briider wiirden dann in ursdchlichen Zu-
sammenhang zu der ,,bulbiren Lahmung™ zu bringen sein, an der die eine
Tante verstarb, deren Vater Siufer war. — Vielleicht gewinnt angesichts dieses
Umstandes auch die Angabe iiber die Familie IT von M. Goldstein Bedeutung,
daB eine Base des Choreatikers und des einen Epileptikers der vorletzten Genera-
tion ,,gelihmt* war. — Wahrscheinlich liegen, ganz ahnlich wie in der Sippe
Sauter, die genealogischen Zusammenhinge in der von mir ermittelten Familie
Kiesel: auch hier eine spatinfantile, im 10. Lebensjahre ganz schleichend ein-
setzende progressive Chorea mit begleitender, von der anderen Elternseite ver-
erbter Migréne (S.121) bei einem Jungen, dessen Vater und die 2 einzigen Vaters-
briider sowie deren Vater an schweren alkoholischen, epileptiformen zum Teil
auch migranoiden Zustdnden und epileptoidem Charakter leiden. Nur war es
hier nicht moglich, niheres tiber die GroBelterngeneration zu ermitteln, wihrend
andererseits die Elterngeneration noch nicht jenseits des ,,choreareifen‘ Alters
steht. — Auch bei der Sippe Grachus von Entres, in welcher auf einen Fall
reiner Chorea ein solcher von Chorea-Epilepsie und einer von reiner Epilepsie
kommt, liegt es nahe, einen &hnlichen Zusammenhang anzunehmen. Weniger
geklart bleibt die erbliche Herkunft der Epilepsie in der von mir beobachteten
Sippe Emanuel, ungeklirt diein der SippevonKraepelin-Stertz-Spielmeyer-
Entres. Nach C. Rosenthals weiter gefithrten Erhebungen in ersterer
(s. dessen Mitteilung a. a. O.) wirde zwar anzunehmen sein, dall die Base
der Probandin (Fall G. Hammerstein) die Anlage zu den bis zur Verheiratung
bestehenden Anfélle von ihrer in der Jugend an Ohnmachten leidenden Mutter
ererbt hat; damit wire aber nicht die Tatsache erklirt, daf3 die Probandin in
der ersten Phase ihrer schlieBlich zu typischer Huntingtonscher Chorea fithren-
den Erkrankung (s. oben S. 63) vom 17.—22. Jahre an Anfillen von Ohnmacht
mit, rein fonischen Krampfen litt.

Auch Beobachtungen wie diejenigen, welche Baumlin! 1901 unter der Diagnose
»»Pseudosklerose’ mitgeteilt hat, verdienen, obwohl sie weder genealogisch noch klinisch
vollig erschépfend sind, in diesem Zusammenhang bzw. wegen ihrer diagnostischen Be-
ziehungen zur Myoklonie- Epilepsie Beachtung: Aus der Ehe eines Mannes, der seit
dem 14. Lebensjahre an einem bei Zielbewegungen auftretenden und bis zu Schlottern
sich steigernden Zittern der Arme litt, mit einer seit Gelenkrheumatismus viel an Herz-
klopfen leidenden Frau gingen auBler einem frith verstorbenen Zwillingspaar 5 Téchter
hervor, von denen das dlteste klein starb, alle anderen aber gegen das 4. Lebensjahr mit
Unsicherheit, Muskelunruhe in der oberen Korperhilfte, Zittern oder Schlottern besonders
bei Zielbewegungen, Nystagmus und Reflexsteigerung erkrankten, spiter mit Zunahme

1 Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 20, 313.
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aller dieser Stérungen noch Anfille von Grimassieren, Augenverdrehen, Zittern der Hande
ohne BewuBtseinsverdnderung, weiterhin Charakterverinderung und Geistesschwéche und
zuletzt groBe Anfille von rein klonischen Zuckungen mit Erbrechen und BewuBtseins-
aufhebung boten, die sich schlieBlich zwischen den 4.—8. Lebensjahr zu tédlichem
,Status epilepticus ohne tonische Krampfe‘ — also entgegengesetzt wie bei den Fillen von
,»»Chorea-Epilepsie*‘! — steigerten.

Wenn man dem Gedanken Raum gibt, daB epileptiforme Zustinde durch
,zufillige, jedenfalls nicht zur Chorea-Anlage gehérige Einfliisse hervorgerufen
werden koénnen, so kommt naturgemifl auBler der Kreuzung derselben mit
einer anderen erblichen Anomalie des Zentralnervensystems die Verkuppelung
mit Konstitutionsstérungen in Betracht, die durch irgendwelche Entwicklungs-
schidigungen des Chorea-Epileptikers erzeugt werden.

Was die erstere Moglichkeit anlangt, so kommen im wesentlichen nur erbliche
Prozesse von blastomatosem Charakter in Frage, von denen wir ja wissen, da3
sie sich gern Jahre, ja Jahrzehnte lang klinisch unter dem Bilde der Epilepsie,
eventuell auch der Oligophrenie verstecken. Bisher ist iiber eine derartige Ver-
bindung nichts bekannt geworden. (Dafl kleine Carcinommetastasen bei zu-
falligem Sitz im Choreasubstrat z. B. in der Regio subthalamica Hemichorea er-
zeugen koénnen, wie vor kurzem Pettel gezeigt hat, ist etwas anderes.) Indessen
hat man diesem Punkte auch keine besondere Beachtung geschenkt. Es ist z. B.
moglich, da8 der von A. Westphal2 beschriebene 3. Fall von transpubertirer
progressiver Chorea-Athetose in diesem Sinne zu deuten ist. Denn es heit, da8
die Mutter des Kranken, welche im 29. Lebensjahr an Herzschlag gestorben war,
vom 12. bis 15. Jahr an Veitstanz gelitten habe, und dal man bei einem ihrer
Briider, der epileptisch und geisteskrank war und in jungen Jahren starb,
»»smultiple Tumoren tm Grofhirn‘‘ gefunden habe. Es konnte sich hier um tube-
rose Sklerose gehandelt haben, ahnlich wie in einer Beobachtung Bielschowskys-
Freunds? neben Idiotie und Epilepsie doppelseitige Zeichen von Rigor und
Flexibilitas auf Grund von kleinsten Herden tuberdser Sklerose im Striatum
bestanden.

Ob es eine erbliche Gliose des Gehirns oder Riickenmarks gibt, 148t sich heute
noch nicht sicher entscheiden. Es ist in diesem Zusammenhang bemerkenswert,
daB bei den sehr seltenen Fallen, welche fiir ein solches Vorkommen (Rosenfeld,
H. Hoffmann) sprechen, die Gliose bei den Angehérigen derselben Familie sich
jeweils in einem verschiedenen Erscheinungsbild (Tumor, Rindenepilepsie,
Krimpfe) geduBert hat. Es mufl vorliufig auch offen gelassen werden, ob die
nicht so selten bei Huntington-Kranken gefundene Syringomyelie4 erblich be-
dingt ist oder nur die haufigste jener frith erworbenen Entwicklungsstérungen des
Gehirns oder Riickenmarks darstellt, welche ganz gelegentlich bei Huntington-
scher Chorea gefunden wurden. C.und O. Vogt nennen als solche: Verkleinerung
des ganzen Zentralnervensystems, teilweise mit gleichzeitiger Gliose und Mikro-

1 Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 77, 270,

2 Arch. Psychiatrie u, Nervenkrankh. 60, 361.

3 Journ, f. Psychol. u, Neurol, 24, 20, 1918,

4 Wenn Schlesinger (Die Syringomyelie. 2. Aufl. Wien 1902) &, Z. angab, daB
sschoreaartige Bewegungen der Glieder bei Syringomyelie ziemlich haufig* seien, so kénnen
wir diese Angabe heute nur noch schwer richtig deuten.

8*
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gyrie; Stern zahlt auBler Syringomyelie auf : verschiedene Entwicklung der beiden
Hemisphéren, abnorme Querfurchung, Schichtungsanomalien und Vermehrung
der Cajalschen Zellen im GroBhirn.

Betrachten wir die Huntington-Fille, in denen solche Anlagestérungen oder
Prozesse gefunden wurden, so ergibt sich, dafl nicht in allen iiber epileptiforme
Zustande berichtet wird. Den positiven Beobachtungen — Fall Kdrger Hoff-
manns (Mutter und 2 Schwestern Epilepsie mit Demenz, Sohn Art von Chorea-
Epilepsie und Syringomyelie von der Oblongata bis ins obere Halsmark [s.S. 113]),
Fall Liepmann-C. und O. Vogt: Mutter Epilepsie, Tochter Chorea, dann auch
Epilepsie, Hirnbefund : Mikrogyrie! — stehen als negative gegeniiber: die Fille
von Duchenne?, Landsteiner3, Kalkhof-Ranke, Fall 1 von Stern (alle
typische Huntington-Kranke mit Syringomyelie)t. Die Tatsache, da gerade
in den anatomisch sehr gut untersuchten Fillen von Ranke und Stern die
Syringomyelie einen Nebenbefund darstellte, dem keine gleichwertige Anomalie
im Gehirn, wie Gliose, Blastomatose, Héhlenbildung oder dergl., entsprach,
legt den Riickschluf nahe, daBl in den als positiv bezeichneten Fillen die
epileptiformen Zustande in der Tat auf einen solchen ProzeB zuriickzufiihren
waren. Dem wiirde andererseits Jakobs besonders hervorgehobene Feststellung
entsprechen, daBl er in seinen Fallen chronisch progressiver Chorea, welche
keine epileptiformen Zustéande boten, jedwede Zeichen von Entwicklungsstorung
vermilit habes.

Durchmustern wir diejenigen Huntington-Sippen, in denen epileptiforme Zu-
stande aufgetreten sind, nach anderweitigen nervisen Storungen bzw. nach Ab-
weichungen von dem reinen Bild der Huntingtonschen Chorea, so ergibt sich die
wichtige Tatsache, daBl solche in kaum einer, und gerade bei keiner der in
jiingerer Zeit verdffentlichten Sippen derart vermifit wurden, daf aber da, wo dies
nicht der Fall ist, das epileptiforme Syndrom durch das Ausbleiben der klonischen
Krampfkomponente gekennzeichnet war:

,»Mangel an Antrieb*, ,,bewegungslosen Gesichtsausdruck® erwabhnt schon
J. Hoffmann bei den Choreatikern der Sippe Waldi-Wipfler. Dieselben oder
anderweitige hypokinetisch-hypertonische Erscheinungen finden sich bei Entres’
Sippen Manlius und Grachus, bei beiden Probandinnen der Sippe Kraepelin-
Stertz-Spielmeyer-Entres, bei dem Kranken Bielschowskys, bei meiner
Sippe Pontex. Uber die nicht-choreatischen Anomalien in der Familie TT Gold-
steins ist oben schon berichtet worden. Rein tonischer Charakter der Krampf-
anfalle d. h. Ausbleiben klonischer Zuckungen wird ausdriicklich hervorgehoben
bei Kranken der Familie Kdrger von Hoffmann, der FamilieSchuppius-Greve,
der Familie I von Goldstein und beim Falle Hammersteins der Sippe Emanuel
meiner Beobachtung. In der Sippe Jakob-Meggendorfers, in der aller-
dings nur esn Mitglied, das spater an Chorea mit hypertonisch-hypokinetischen
Ziigen erkrankte, in der einleitenden Krankheitsphase an Schwindel und Ohn-
machtsanféllen litt, lag die Verbindung von Chorea mit Versteifung und Akinese
in 2 Generationen vor. In der Sippe Stroop finden wir einerseits den eigenartigen

1 Journ. f. Psychol. u. Neurol. 25. 2 zit.nachJ, Hoff mann, 3 zit.nachSchlesinger.

4 In dem von Entres zitierten Fall 2 von Facklam lag wohl keine Syringomyelie vor,

5 Die Feststellungen anderer Autoren (C.und O. Vogt, F. Stern, F. H. Lewy u. A.),
die darauf nicht ausdriicklich hinweisen, stehen damit nicht in Widerspruch.
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extrapyramidalen Zustand im Verlaufe eines Fieberdelirs (s. oben S. 11) und
andererseits gehduftes Auftreten von angeborenem Schwachsinn und ,,sonder-
lichem‘ Wesen. — Aufféllig erscheint mir die Tatsache, daBl bislang iber atonische
Anfille aller Art bei Huntington-Kranken — sei es solche mehr psychischer
Natur (Petit mal), sei es gemischt psychisch-somatischer Art und zwar von
allgemeiner Ausbreitung (Ohnmachten usw.), sei es ausschlieSlich kérperlicher
Natur (etwa wie beim ,,Lachschlag®), welch’ letztere angesichts der allgemeinen
Hypotonie des Korpers am ehesten zu erwarten wéiren —, nur sehr selten
berichtet wird.

Diese Feststellungen stellen uns meines Erachtens vor folgende Alternative:
Entweder sind die epileptiformen Zustinde in Huntington-Sippen den gerade
neuerlich in gehdufter Weise bei der jiingsten Generation solcher Sippen beob-
achteten hypertonisch-hypokinetischen biologisch gleichwertig; oder letztere sind
genealogisch auf Kreuzung, d. h. auf Erbeinfliisse von seiten des nicht chorea-
tisch veranlagten Elters zuriickzufiihren. Im ersteren Falle wiirde die Zahl
der Phénotypen um dieses Syndrom zu vermehren sein.

Da ich es eingangs wahrscheinlich gemacht habe, daB es auch ein sensibles
Huntington-Aquivalent — das hyperalgetische bzw. dysisthetische — gibt,
wiirden wir also drei neue Phénotypen des Huntingtonschen Idiotypus
haben. Man hétte sich also vorldufig etwa folgende Vorstellungen von den
Huntingtonschen Phénotypen zu machen:

Um einen Kern, der durch die choreatische Bewegungsform und die chorea-
pathische Temperamentsstorung dargestellt wird, gruppieren sich als Correlations-
typen ein verlaufsbestimmender und ein gestaltbestimmender Typus. Je nach der
Art dieser wiirde das psychopathologische, wie auch das neurologische Bild, das
eine unabhdngig vom anderen, sich als Dauerzustand, Phase, Prozef oder Anfall
darstellen. Auf diese Weise wiirden sich folgende Formen ergeben:

A) Konstitutionelle (d. h. nicht progressive) Choreokinesie und -dystonie ohne
choreopathisches Temperament oder mit choreapathischem Temperament allein oder
zugleich mit choreopathischen Psychosen (paranoide, seltener delirante Zustinde)
mit oder ohne fortschreitende Demenz.

B) Tremor und zwar entweder konstitutionell d. h. psychisch-reaktiv oder pro-
gressiv d. h. senil oder klimakterisch, universell oder regiondr, in Ruhe oder bet
Einstellung.

C) Choreopathisches Temperament, Chorea-Demenz ohne Choreokinese und
-dystonie.

— Wie die nicht seltenen Angaben iber Imbecillitit in Huntington-Sippen
zu deuten ist, 1aBt sich zurzeit noch nicht entscheiden. Natiirlich kommen auch
hierfiir Vererbung seitens des chorea-freien Elters ebenso in Betracht wie exogene
Momente. Aber es ist heute nicht mehr, wie Entres noch vor wenigen Jahren
sagte, ,,direkt widersinnig’® anzunehmen, daB# in manchen Fillen derart das,
was als Imbecillitdt angesehen wurde, als Huntington- Aquivalent, etwa als
Folgezustand einer friith im Leben auftretenden ,,intellektuellen Hypokinese®,
zu deuten ist. —
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D) Epileptiforme Aquivalente (hypertonische, eventuell klonusfreie ,tonische
Krampf-Anfille eventuell auch atonische Anfille, Ohnmachten mit oder ohne
Bewuftseinsverlust).

E) Hypertonisch-hypokinetische oder hypertonisch-hyperkinetische Zugaben oder
Aquivalente oder Dauerzustinde : rigide bzw. athetoide oder torsionelle Erscheinungen.

F) Anjallsweise oder episodisch auftretende Hyperalgesien mit oder ohne Be-
wuftseinsverlust: Pseudo-rheumatische Krankheitsphasen, pseudorhewmatische De-
lirien eventuell mit tonischen Anfdillen.

Wahrscheinlich haben wir auch noch hier anzureihen:

G) Uberginge zwischen Chorea und Ataxie (s. oben Sanger-Brown u. A.)
und Ubergéinge zwischen Chorea und Tic convulsivbzw. ,, Myoklonie (s. oben WeiB).
— Allerdings stehen histopathologische Untersuchungen iiber Angehérige von
Sippen mit letzteren Zustdnden aus. Es muf daher offen gelassen werden, ob
sie wie der Huntingtonsche selbst einen ganz selbstindigen Erbtypus oder gar
nur einen Phénotypus der Heredoataxie darstellen. Bisher sind sie auch in den
beschriebenen Sippen streng gleichférmig aufgetreten — was freilich nicht allzu-
viel beweisen will, da nur ganz wenige Sippen derart bekannt geworden sind —
und, was schwerer ins Gewicht fillt, in Huntington-Sippen als Aquivalente noch
nicht beobachtet wurden.

Die oben (8. 85) eingehend besprochene Annahme Jakobs wiirde somit da-
hin zu erweitern sein, daf eine einheitliche — vorldufig durch das histopathologische
Bild als einigermaflen einheitlich dargestellte — Storung aus zur Zeit noch rditsel-
haften Griinden sich je nach der Sippe in ihrem Ausgangspunkt in Hirnrinde und
Striatum, also dem Neencephalon, in verschiedener Stdrke bemerkbar macht und
vor allem von da aus auf verschiedene andere zentralgangliondre Hirnteile ausdehnt.
Die Entscheidung iiber alle diese Punkte ist zur Zeit unméglich ; sie wird, wenn
iiberhaupt, erst auf Grund zahlreicherer und in noch sorgfiltigerer Weise er-
hobener Familientafeln zu treffen sein.

15. Cephalea bei Huntingtonscher Chorea.

Bei der Besprechung des méglichen Zusammenhanges zwischen dem Rheuma-
tismuskomplex und der Huntingtonschen Chorea habe ich erwidhnt, daB zwei
choreafreie Mitglieder einer Huntington-Famalie zugleich sehr hdufig an Kopf-
schmerzen und an ,, Rhewmatismus' gelitten hatten. Es ist nun angesichts solcher
Falle der Gedanke zu erwigen, ob hier die als ,,Rheumatismus* bezeichneten
korperlichen Beschwerden nicht, wie ich es fir andere Fille vermute, ein thala-
misches oder thalamokortikales Herdsymptom, sondern gelegentlich einmal ein
Migrine-Aquivalent darstellen. Wir wissen ja seit langem (Mobius, Oppen-
heim, neuerdings besonders Curschmann?), in wie mannigfacher Form dieser
in den verschiedenen Familien in die Erscheinung treten kann (,,hemikranische
Aquivalente nach Mobius). Besonders Oppenheim2 hat auf Fille verwiesen,
in denen an Stelle der echten Hemicranie periodische Anfille von heftigen
Schmerzen an umschriebenen Gebieten von Rumpf oder Extremititen auftreten.
Man wird danach mit der Annahme nicht zu weit gehen, dafl die ,,Migréne‘-Sen-

1 Miinch. med. Wochenschr, 1922, 1774.
2 Lehrb. d. Nervenkrankheiten. 6, Aufl, S. 1567,
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sationen in familien- oder fallweise abgestufter Héaufigkeit mehr oder weniger
in alle Organe oder Funktionsgebiete projiziert werden. Da nach wie vor die
Projektion in den Schidelbereich am haufigsten ist, liegt es nahe, auch die in an-
deren Korpergebieten auftretenden Migrinezustinde auf Storungen eines diesen
Bereichen entsprechend gegliederten Centrums im Gehirn, etwa nach der heute
herrschenden Anschauung des Vasomotoren-Centrum, zuriickzufithren. Es wiirde
dann, wenn solche Sensationen mit einer gewissen RegelmiBigkeit bei der
Huntingtonschen Chorea gefunden werden sollten, unter Umstinden an eine
Einbeziehung auch dieses Centrums in den heredodegenerativen ProzeB zu denken
sein. Vorldufig kann von einer solchen RegelmiBigkeit nicht gesprochen werden,
selbst wenn man den Migranebegriff weit fassen und darunter ganz allgemein
autochthon bzw. periodisch auftretende Kopfschmerzen verstehen wiirde. So
sehr ich auf Grund meiner frither besprochenen genealogischen Nachforschungen
und katamnestischen Erhebungen tiber Personen, welche vor vielen Jahren Chorea
minor durchgemacht hatten, geneigt bin, eine engere pathogenetische Beziehung
zwischen der Disposition zu dieser und zur Migrine anzunehmen, so wenig scheint
nach den bisherigen Erfahungen ein solcher Zusammenhang zwischen Migréne
und Huntingtonscher Chorea zu bestehen. Benedek-Goldenberg?, welche
zuerst die Frage aufgeworfen haben, ob diese beiden Krankheiten vielleicht ,,in
irgendeiner idioplastischen Korrelation“ zueinander stinden oder aber ,,von-
einander ginzlich unabhingige Genotypen‘‘ darstellten, haben von einer Hun-
tington-Familie berichtet, in der Migrdne vorkam:

Innerhalb einer neunképfigen Geschwisterreihe aus zwei Ehen eines chronischen Cho-
reatikers litten drei an Chorea, eine zwischen diesen geborene 40jihrige Frau war bis da-
hin frei davon geblieben, hatte aber seit ihrem 12, Lebensjahre typische Migrine (Nausea,
Erbrechen und Augensymptome), eine 52jihrige Schwester hatte ,,Gallensteinkoliken,
unter welcher Bezeichnung sich ja nach Curschmann éfters die Intestinal-Aquivalente
der Migrane verbergen, und der zweite Sohn der jiingsten choreakranken Schwester leidet
mit seinen 13 Jahren bereits an Anfillen von heftigen Kopfschmerzen.

Uber die entscheidende Frage nun, ob die Migriine dieser Personen von der
Muttersseite jener Geschwisterreihe vererbt ist, gibt die Familiengeschichte leider
keine Auskunft. Dasselbe gilt fiir die Huntington-Familie von Kalkhof-Ranke?2,
die in diesem Punkte ganz der von Benedek-Goldenberg mitgeteilten gleicht,
nur dafl hier die Mutter bzw. Schwester von 2 an Migréine, aber nicht an Chorea
leidenden Personen, welche schon in der Kindheit und dann wieder nach ihrem
35. Lebensjahre echte Migrine (mit Erbrechen) hatte, nach dem 39. Jahre an
progressiver Chorea erkrankte. (Von einer Nichte dieser Frau heifit es tibrigens,
daB sie seit der Geburt eines Sohnes an nichtlichen Anfillen von Zuckungen
leide!). — Ebenso gilt es fiir die Migrine in der jiingsten Generation von Meggen-
dorfers Familie Kramer.

Auch der einzigartige Fall von Schabad? bringt wegen der unvollkommenen
genealogischen Ermittelungen keine Aufklirung. Nach den Angaben des Autors
mull man von einer chronisch-progressiven Chorea sprechen, die sich in wieder-
holter Alternanz mit einer seit dem 22. Lebensjahr auftretenden schweren men-
struellen Migréne nach dem 48. Jahr, also offenbar postklimakterisch entwickelte,

1 Dtsch. Zeitschr, f. Nervenheilk, 78, H. 1/2.
2 Zeitschr, £, d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 17, 257.
3 Dtsch. med. Wochenschr. 1909. 972.
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nachdem im 40. Jahr eine vom 3. Monat bis zum Ende einer Graviditit dauernde
Hemichorea aufgetreten war, wihrend welcher die Migraneanfille ebenso aus-
blieben wie spiter nach Einsetzen der chronischen Chorea. Ein Bruder und die
Mutter der Kranken litten an typischer Migrine, wihrend sonst Chorea in der
Familie angeblich nicht beobachtet wurde.

Unter meinem eigenen Material finde ich die Angabe iiber hiufige Kopi-
schmerzen wie erwidhnt bei 3 (2 und 1) choreafreien Angehérigen der Familie
Emanuel und Pontex und zwar dort im Zusammenhang mit ,,Rheumatismus*,
hier bei dem Bruder einer Choreatikerin, die seit dem Beginn der Zuckungen an
,.Einschlafen‘‘ der Extremitéten leidet. Bedauerlicherweise habe ich im letzteren
Falle die Aufstellung einer Familientafel des anderen Elters unterlassen; zu dem
ersteren Falle aber ist zu bemerken, daf die Mutter der jiingeren beiden Kranken
offenbar eine erbliche Disposition zu Apoplexie bot, welche ja, wie wir wissen, in
engerer Beziehung zur Migrine-Anlagesteht, und da die Eltern des dlteren Kranken
wegen ihres Alters (geboren an der Wende des 18. und 19. Jahrhunderts) nicht
mehr so genau genealogisch zu erfassen sind, als daB ein so wenig auffilliges
Leiden wie die Migrine auch nur mit Wahrscheinlichkeit auszuschliefen wire. Bei
der von mir ermittelten Familie Sauter? (s.S.92), die ich trotz gewisser Besonder-
heiten doch zur Huntingtonschen Chorea rechne, findet sich bei der zwar neuro-
und psychopathisch, aber nicht choreatisch belasteten Mutter der Kranken ty-
pische Migréine, bei der Tochter dagegen nicht. Ganz dasselbe beobachtete ich bei
der auch sonst recht dhnlichen Familie Kiesel (Stammtafel S. 121): Der 16jihrige
Proband, der (chne Anhaltspunkte fiir eine Infektion zu bieten) seit dem 10. Jahre
chronisch-progressive Chorea hat, hatte Rachitis, leidet seit seinem 8. Lebensjahre
in zunehmender Weise an periodischen heftigen Kopfschmerzen mit Wiirgen oder
Erbrechen, Rotung, Hitze und SchweiBausbruch am Kopf; einmal hatte er einen
Ohnmachtsanfall. Er hat diese Migrdne-Anlage zum Teil von der miitterlichen
Seite, nur dafl die Mutter und ihre sdmtlichen Geschwister mit den Jahren
zunehmend an linger dauernden Anfillen und jene auBerdem an Midigkeit
und Schlafstorung leiden, zum Teil von Vatersseite; denn der eine Vatersbruder
leidet auch an Anféillen von ,,Dosigkeit mit Gefithl des Ameisenlaufens und
Hitze im Kopf, der Vater und dessen anderer Bruder an Ohnmachts- und
Schwindelanfillen, die zum Teil mit Ubelkeit verkniipft sind. AuBerdem ist er
von der Muttersseite mit Krampfbereitschaft belastet: eine Schwester der Mutter
starb mit 6 Jahren, ein Onkel derselben viterlicherseits im 18. Jahr an Krimpfen,
ihr Vater war Trinker. — In diesem Falle gewinnt man ibrigens geradezu den
Eindruck, als ob die Konvergenz der Anlagen zu Migréne, Epilepsie und Trunk-
sucht Chorea mit Migrane und Epileptoid (Ohnmachtsanfall!) zu erzeugen vermoge.

In meinen Beobachtungen hat es sich also um ein ,,zufilliges‘ Nebeneinander
infolge von Kreuzung eines Trigers der Huntington-Anlage mit einem Tréger
der Migréine-Anlage gehandelt.

Nun mufl man gegen die auBerordentliche Seltenheit der in der Literatur zu
findenden Angabe iiber das Vorkommen von Migrine in Huntington-Familien,
wie erwahnt, geltend machen, dal die-sensorische Erscheinung der Migréne so

1 Herr Dr. Zwirner hat mich bei den entsprechenden Ermittlungen in dankens-
werter Weise unterstiitzt.
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sehr gegeniiber den motorischen Auffilligkeiten einer Chorea zuriicktritt, daB
sie sich sehr leicht der Registrierung entzieht, und daB die Zahl meiner Fille, in
denen zum erstenmal dieser Frage besondere Beachtung geschenkt wurde, viel
zu klein ist. (Es wird dies daher bei der wissenschaftlichen Bearbeitung neuer
Huntington-Familien nachzuholen sein.) Gegen einen engeren pathogenetischen
Zusammenhang zwischen der erblichen Chorea- und der erblichen Migriane-Anlage
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Proband (Klinik Miinster): 16 Jahre; Statur eines 13 jahrigen. Geburt sehr lange; danach
linger apnoisch. Seit 10, Jahre ganz allmahlich zunehmende Verdrehungen, Jetzt grimas-
sierende Zuckungen, besonders Naseriimpfen, Schnalzen, Schmatzen, AufstoBen, Husten,
kurze Rucke in der Schulter, Zuckungen ohne deutlichen Bewegungserfolg in Rumpf und
Beinen. Seit 8. Jahre in zunehmender Stirke alle paar Wochen sehr heftige Kopi-
schmerzen mit Erbrechen oder Wiirgen, Réte, Hitze, Schwitzen am Kopf. Seit Monaten
periodisch Klagen iiber Halsschmerzen beim Schlingen. Rachenflora bakteriologisch
normal. Herzschlagen bei Anstrengungen; Herzbefund o. B. Nachuntersuchung 3/, Jahre
spéter: status idem.

Vater geb. 1875: Konstitutionell schwichlich, 1910—1911 viermal wegen alkoholischer
Erregungszustinde mit Zerstéren oder GroBenideen, Delirium tremens, Ohnmachts- und
Schwindelanfillen mit Ubelkeit in der Stadtischen Irrenanstalt Breslau.

Alterer Vatersbruder geb. 1874: Als Kind schon reizbar, eigensinnig, zornmiitig, ,,vor
Waut blau®. Seit Jugend Schwindelanfalle, wobei er sich die Lippen aufbeit, hiufige Er-
regungszustinde mit Zerstéren, danach Amnesie, seit 1903 auch Anfillle von Désigkeit,
Schmerzen, ,,Ameisenlaufen‘ im Kopf, Herzbeschwerden, Hitzegefiihl. Seit 1910—1926
fiir jeweils einige Tage, selten einige Wochen, insgesamt 33mal wegen chronischem Al-
koholismus mit akuten Erregungszustéinden, pathologischen Réuschen, mildem Delirium
tremens u.'dgl. in der Stadtischen Irrenanstalt, hiufig auch in der Psychiatrischen und
Nervenklinik Breslaul. Wiederholt bestraft.

Jiingerer Vatersbruder geb. 1877: Erethischer Imbeziller, konstitutionell schwiéchlich, in
der Kindheit Schreikrimpfe; von Kindheit auf viel heftige Kopfschmerzen; in Zwangs-
erziehung Wutzustinde, 1889—1905 10 mal wegen Schwichlichkeitsvergehen bzw. Sittlich-
keitsverbrechen im Gefingnis oder Zuchthaus. 1912—1926 12mal in der Irrenanstalt
Breslau wegen chronischem Alkoholismus mit schweren Erregungs-, pseudodementen oder
deliranten Zustinden, Seit etwa 1905 Ohnmachtsanfille und BewuBtlosigkeit nach voran-
gehender Ubelkeit, ohne Krampfe (Trichterbrust und pleuritische Schwarte).

- Kehrer: Familie Kiesel
1 denen ich fiir Uberlassung der Krankenblitter zu Dank verpflichtet bin.
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spricht freilich von vornherein folgender Grund: Beide Krankheiten! werden
nach der Dominanzregel vererbt. Wahrend aber die Huntingtonsche Krank-
heit als eine seltene Erkrankung bezeichnet werden mufl — auch wenn sie nicht
unbetrachtlich haufiger ist, als man nach den Veréffentlichungen im Schrifttum
schlieBen kénnte, da ja heutzutage lingst nicht mehr alle Falle versffentlicht
werden —, ist die Migréne in der gleichen Bevélkerung ein héufiges Erbleiden.
Bei einer engeren Verwandtschaft zwischen beiden miifite diese also selbst dann
6fters in Huntington-Familien gefunden werden, wenn man beriicksichtigt, daB
sich letztere sehr leicht der Feststellung entzieht.

16. Fortpflanzung in Huntington-Sippen.

Oben wurde darauf hingewiesen, dal Jakobs Angabe, er habe in seinen
Fillen ohronisch-progressiver Chorea — und ich habe es iiberwiegend wahr-
scheinlich gemacht, daB das soviel heiflt wie: (erblicher) Huntingtonscher
Chorea — Entwicklungsstérungen irgendwelcher Art trotz besonders darauf ge-
richteter Aufmerksamkeit nirgends finden kénnen, Anspruch auf Allgemeingiiltig-
keit erheben kann. Das wiirde bedeuten, daB da, wo solche doch angetroffen werden,
cxogene Komplikationen oder aber Verbindungen mit der Chorea fremden Heredo-
degenerationen vorliegen. Es bleibt zum Schlusse unserer dtiologischen Betrach-
tungen nunnoch zu fragen, ob diese Annahme auch fiir zwei biologisch bemerkens-
werte Erscheinungen zutrifft, auf die bisher, soviel ich sehe, die Aufmerksamkeit
noch nicht gelenkt worden ist: I. die erhohte Kindersterblichkeit und 2. das auf-
fallend hiufige Vorkommen von Zwillingsschwangerschaften in Huntington- Sippen.

Was den ersteren Punkt anlangt, der sich vor allem auch aus den Familien-
tafeln von Entres ergibt, so kann er heute nur registriert werden, so wie es
Stroop und Kalkhof getan haben. In vereinzelten Sippen fillt andererseits
ein grofler Kinderreichtum und eine verhaltnisméBige Hdufigkeit kinderloser Ehen
auf. Ungewdohnlicher Kinderreichtum findet sich allerdings auch bei anderen
ausschlieBlich nervosen Heredodegenerationen und hereditdren Konstitutions-
anomalien z. B. bei erblichem Zittern — Minor sieht die Verbindung von Kinder-
reichtum und groBe Lebensdauer als typisch fiir bestimmte Familien an2 —,
Myoklonie - Epilepsie (Lundborg), Pelizdus - Merzbacherscher Krankheit,
Wilsonscher Krankheit (Kehrer), Torsionsdystonie (Ziehen), Quinckeschem
Odem (Osler), aber einen Gegensatz zwischen Kinderreichtum und groBer Kin-
dersterblichkeit trifft man anscheinend ausschlieBlich bei Huntingtonscher
Chorea und Myoklonie-Epilepsie, und zwar bei ersterer gerade auch in den-
jenigen Zweigen, die von der Krankheitsmanifestation verschont bleiben. Es
fragt sich, ob an dem groBen Kinderreichtum die seelische Eigenart der An-
gehorigen von Huntington-Sippen allein schuld ist3.

1 gerade auch die Migrine, wie ich auf Grund der Angaben im Schrifttum als auch der
Ergebnisse regelmaBiger Nachforschungen in Fillen eigener Beobachtung gegeniiber
Benedek - Goldenberg betonen muf}! —

2 Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 99, H. 3/4 und 110, 204.

3 Wenn bei beiden, im Gegensatz zu erblichem Zittern (Minor), Myotonia congenita
und teilweise auch Friedreichscher Heredoataxie, nicht die von manchen Autoren
(Minor u. A.) als besonders auffallig empfundene Langlebigkeit in den mit diesen Krank-
heiten behafteten Sippen angetroffen wird, so hat das seinen so durchsichtigen Grund, da
auf diese Erscheinung kaum hingewiesen zu werden braucht.
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Eine 2. auffillige Erscheinung in solchen ist die verhéltnismiiBig grofie Zahl
von Zwillings- bzw. Mehrgeburten: Unter den 15 Sippen von Entres finden
sich solche in nicht weniger als vieren, und zwar in drei Sippen einmal, in
einer Sippe zweimal, in der letzteren bei der 4. und 5. Generation, wobei der
GroBvater der Zwillinge der 4. und der UrgroBvater der 5. Generation Geschwister
sind. Weiter erwidhnt Zwillingsgeburten Entres bei einer von Huber (1887)
beschriebenen Sippe. In der Sippe Kalkhof-Rankes treffen wir bei einer Ge-
schwisterschaft zwei Zwillingspaare, von denen das eine klein verstarb, das
andere im typischen Lebensalter an Chorea erkrankte. In der Sippe Schuppius-
Greves entsprossen der Ehe einer Choreatikerin mit einem gesunden Vetter
2 Zwillingspaare, von denen 3 bei der Geburt starben, das 4. an Chorea erkrankte,
und auBlerdem gar noch Drillinge, von denen einer ,,Kinnbackenkrampfe* hatte
und jung starb, einer mit Hydrocephalus im 3. Lebensjghre zugrunde ging und
der dritte bis zu seinem Tode im 20. Jahre an Epilepsie litt. In der von mir er-
mittelten Sippe Emanuel fand Rosenthal 4 Zwillingsgeburten. Schlieflich
haben neuerdings Owensby-Newdigate (a.a.0.) und Hauptmann! von je
einem Zwillingspaar berichtet, von denen nur das eine Chorea hatte. Bemerkens-
werterweise litt, der kranke Zwilling des ersteren Paares seit seinem 4. Lebens-
jahre, angeblich nach Kopftrauma, an Chorea und nach Hauptmanns Angabe
wiirde von einem gesund gebliebenen Zwilling, dessen Zwillingsbruder an typischer
Huntingtonscher Chorea leidet, ein schon in der Kindheit ungeschicktes, also
choreaverdichtiges Individuum stammen.

Weiter war unter 5 von Hallervorden beschriebenen Geschwistern mit
progressiver Versteifung und teilweise choreatischen Zuckungen, bei denen
Spatz? einen ,,Status dysmyelinisatus* (Vogt) feststellte, ein Zwillingspaar.
Ein gesundes Zwillingspaar findet sich ferner in der Geschwisterreihe der 2 von
Scholz3 beschriebenen Fille, bei denen eine spastisch-athetoide Idiotie und
anatomisch ein ,,status marmoratus*“ (Vogt) vorlag. —InLundborgs Geschlecht
mit Myoklonie-Epilepsie finden sich einmal Drillinge, in Krabbes Sippe mit
Myoklonie-Schizophrenie einmal Zwillinge, die beide krank wurden. In einer
Sippe mit erblicher Parkinsonscher Krankheit, deren kranke Mitglieder von
Striimpell-Giinther4 und Stiers beschrieben worden sind, kamen in 3 von
10 Nachkommenschaften, und zwar nur solchen der vorletzten Generation,
Zwillingsschaften vor. Genau dasselbe gilt fiir die Parkinson - Sippe von
Kickens®, bei der in 2 von 11 solcher Nachkommenschaften Zwillinge zu
finden sind. In der zuletzt verdffentlichten Parkinson-Sippe schlieBlich, der
von Bell-Clark?, litt ein Zwilling vom 38. Lebensjahre bis zum Tode im 47. Jahre
an ,,Paralysis agitans sine agitatione“. Es macht also den Eindruck — mehr
dirfen wir heute noch nicht behaupten —, als ob gerade in den Familien mit

1 Arch. f. Psychiatrie u. Nervenkrankh, 79, 611,

2 Zeitschr, £, d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 79, 254 und Dtsch. Zeitschr, f. Nerven-
heilk, 81, 204. :

3 Zeitschr, f, d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 88, 355. 1923,

4 Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 47/48, 192. 1913.

5 Berlin. klin. Wochenschr. 1917, 1256.

6 Klin. Wochenschr. 1925, Nr. 48.

7 Ann. of eugenics 1, 455. 1926.
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erblichen extrapyramidalen Krankheiten Zwillingsschwangerschaften hgufiger
seien als bei anderen Nervenleiden und iiberhaupt beim Durchschnitt der Bevolke-
rung. Nach einer Statistik aus der Breslauer Frauenklinik von Sonnenfeld?
betriagt das Verhiltnis der Haufigkeit von Zwillings- und Mehrgeburten zu den
- Bingeburten‘‘ 1:22 bei den poliklinischen, 1:79 bei den stationdren Fallen. Die
wiedergegebenen Berichte iber Zwillingsgeburten in Huntington-Sippen, welche
sich bisher allein auf ein verhiltnisméfBig so groBes Material stiitzen, daB sich
daraus iberhaupt ein SchluBl ziehen 1aBt, wiirden den, wohl an der gesunden
Bevilkerung gemachten, Feststellungen iiber eine (iibrigens nicht blo8 bei der
Mutter zu suchende) rezessive Vererbung der Anlage zu Zwillings- und Mehr-
lingsschwangerschaften (Weinberg [1909], Davenport, Bonnevie [1919]2,
v. Speyr) nicht widersprechen.

In diesem Zusammenhang sei auch kurz darauf hingewiesen, daf bei An-
gehdrigen von Huntington-Sippen und zwar wiederum sowohl bei Kranken als
Gesunden nicht selten Sexnalabnormitiiten verschiedener Art beobachtet werden.
Wenn ziemlich hiufig von ihrer sexuellen Zugellosigkeit berichtet wird, so hingt
das wohl nicht bloB mit ihrer allgemeinen Hemmungslosigkeit, sondern mit
einer spezifischen somatischen Konstitutionsanomalie zusammen. D. C. Lewis3
hebt auf Grund autoptischer Befunde den jugendlichen Zustand der Hoden mit
Uberproduktion von Spermatozoen hervor, und dieser steht in einem gewissen
Gegensatz zu der ausgesprochenen allgemeinen und friihzeitigen Arteriosklerose,
der fibrosen Entartung von Myokard, Nieren, Schilddriise und Hypophyse und
einer gewissen Nebennierenadenomatose, welche dieser Autor Gfters bei élteren
Huntington-Kranken gefunden hat.

Auf eine weitere Konstitutionsanomalie bei solchen sind schlieBlich vielleicht
auch die nicht seltenen Angaben iiber nervise Ubererregbarkeit des Herzens oder
organische Abweichungen am Herzen zu beziehen (Hamilton 1908 u. A.).
Es konnte dies unter Umsténden in dem soeben erwihnten Befunde von Lewis
seine Erklarung finden.

17. Chorea und Polycythaemia rubra.

Ob die Verbindung von Huntingtonscher Chorea mit Polycythaemia rubra,
einer nach neueren Erfahrungen¢ ausgesprochen familiiren und wohl erblichen
Konstitutionskrankheit, wie sie vor wenigen Jahren Doll und Rothschild®
beobachtet haben, dhnlich zu erkliren ist, wie die Kombination mit ,,Epilepsie*
oder Migrine, steht dahin.

Von den 6 Geschwistern der letzterwihnten Familie bot das alteste nur
Huntingtonsche Chorea mit Demenz, das jiingste nur die megalosplenische
Form der Polycythidmie, eines die Verbindung beider, eine weitere verstorbene
Schwester hatte sicheren ,,Huntington®, konnte aber beziiglich des Blutbildes

1 Inaug.-Diss. Breslau 1924,

2 zit. nach Scheidt: Rassenkunde I. 1925, :

3 Hered. in nerv. a. ment. dis. Assoc. f. research in nerv. a. ment. dis. 3, 184, New
York. P. Hoeber 1925,

¢ giehe K. Mendel: Zentralbl. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 41, 516.

5 Klin, Wochenschr. I, 2580. 1922,
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nicht untersucht werden, die beiden iibrigen zeigten ,,Huntington mit hohen
Blutwerten.

Mendel (a.a.0.) erwdhnt als nervose Teilerscheinungen oder Komplika-
tionen der Polycythdmie Hemiplegie, Epilepsie, Akromelalgie und Migréne,
nicht aber (auBler den Féllen von Doll und Rotschild) die Chorea. Es gibt aber
doch schon Beobachtungen, die es wahrscheinlich machen, dafl die Chorea minor
auch gewisse pathogenetische Beziehungen zu ihr hat. So hatten in der von
Engelking! mitgeteilten Familie, in welcher Polycythdmie in drei Gene-
rationen beobachtet wurde, von den 8 daran erkrankten Mitgliedern 4 Migréne,
néimlich Mutter und 3 Kinder; deren GroBmutter (geb. 1854, gest. 1878) aber
hatte in der Jugend Veitstanz durchgemacht (ob sie auch Migrine hatte, ist
nicht angegeben, kann aber aus duBeren Griinden natiirlich sehr wohl iibersehen
worden sein). In einer von Curschmann? beschriebenen Familie, in der die
megalosplenische Form bei Grofimutter, 2 Tochtern und 1 Enkel nachgewiesen
wurde, hatte die erstere in der Schulzeit Kopf- und Leibschmerzen und seit dem
55. Lebensjahre Zittern von Kopf und Hénden.

Chorea minor als eine Komplikation der Polycythémie, die vielleicht &hnlich
zu erkliren ist, wie die von Neudas3 bei ihr beobachtete Spannungspapille, liegt
offenbar in der Beobachtung von Bardachzit und Peter vor. In jenem Falle
handelt es sich um eine Frau, bei der im 59. Lebensjahre eine 4 Monate dauernde
Chorea auftrat. Die Kranke Peters,eine 39jahrige Frau, leidet seit 12 Jahren an
schwerer Polycythdmie — Blutbild zurzeit: Hamoglobin 1509, Erythrocyten
7000000, Leukocyten 6000, starke Polychromasie — und bietet seit einigen Mo-
naten ohne erkennbare Ursache aufgetretene choreatische Bewegungen, die vor-
wiegend die rechten Extremitaten betreffen und hier sich in Form kurzer Drehungen
und Ulnarabduktion der Hand, auf der linken Seite aber in blitzartigen Abduk-
tionen der Finger duBlern. Aus ihrer Vorgeschichte, die leider nicht durch
objektive Ermittelungen ergdnzt werden konnte, ist folgendes bemerkenswert:

Vater T im 56. Jahre an Asthma. Mutter 70 Jahre, ,,ist die Ruhe selbst®, aber magen-
leidend und blaB. Von zwei jiingeren verheirateten Schwestern ist die eine ruhig, die andere
,»,wahrig®, ,,rappelig, ,laut®, ,,spricht viel. In der Kindheit und bis zur 2. Schwanger-
schaft im 27. Jahre (1915) sah Patientin immer ganz blaB aus (alle Leute beriefen sie des-
wegen). Die erste Schwangerschaft endete mit einer Frithgeburt im 4. Monat (1913).
Sie hatte immer viel Kopfschmerzen. Wahrend der Schulzeit war sie appetitlos, spéiter
hatte sie umgekehrt gesteigerten Appetit. Die Menstruation, die im 16. Jahr begann, trat
immer alle 6—8 Wochen auf und dauerte 3—4 Tage. Nach der zweiten Geburt bestand
11/, Jahre lang dauernd (!) Menorrhagie (sie beruhigte sich damit, daB es eine Art Ader-
laB sei). Seit der 2. Schwangerschaft hat sie immer Blutandrang nach dem Kopf. In den
Schwangerschaften hatte sie keine besonderen Beschwerden. Unmittelbar nach den Ge-
burten fiihlte sie sich jeweils so wohl, ,,als ob sie Biume ausreilen konne*’. Seit Kindheit
besteht eine gewisse gemiitliche Ubererregbarkeit; wenn ihr Unrecht geschah, wurde sie
innerlich ,,s0 wiitig im Gefiihl“, da8 sie hatte zuschlagen konnen. Seit 1916 machten Be-
kannte sie auf die Rétung ihrer Augen aufmerksam. Auflerdem hatte sie dauernde Rétung
am ganzen Korper, die manchmal ins Dunkelblaurote iiberging, besonders vor der Men-
struation. — Seit 6 Wochen bemerkte sie ohne zureichenden Grund auftretende und ganz

1 Klin. Monatsbl. f. Augenheilk. 64, 645. 1920.

2 Med. Klin. 1923. Nr. 5.

3 Klin. Wochschrft. 1922, 1134.

4 Prag. med. Wochschrft. 1909. Nr. 17. Ref. Neurol. Centralbl. 28, 1916.
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allmahlich zunehmende Unruhe in den Armen, seit 14 Tagen auch im rechten Bein. (Viel-
leicht habe sie sich dariiber aufgeregt, daBl der Mann trinke; das tue er aber seit Jahren
schon; auch hatte sie viel genéht.)

1911 lag sie 1/, Jahr zu Bett wegen ,,Gelenkrheumatismus‘ im rechten Knie und Ell-
bogen: das Knie war geschwollen, der letztere nicht; sie hatte furchtbare Schmerzen in den
Gliedern. Wahrend weiterer drei Monate hinkte sie; von da ab behielt sie ein gewisses
Schwichegefiihl im rechten Knie zuriick. Hier und da hatte sie bei Witterungswechsel
auch ReiBlen im rechten und linken Bein, etwas auch im rechten Arm. Vor Ostern 1925 be-
kam sie pl6tzlich nach einer Aufregung Herzbeklemmungen, sie war ganz schwach, hatte
Fieber. Der Arzt nannte sie damals einen nervésen ,,Zampel®, aber konnte keinen Herz-
fehler finden.

18. Erblichkeitskreis der Torsionsdystonie.

Wenden wir uns zum Schlufl der Frage zu, welche Rolle die Erblichkeit bei
den zuerst von Ziehen als ,,tonische Torsionsneurose’‘, dann von Oppenheim
als ,,Dystonia deformans* bzw. ,,Dysbasia lordotica progressiva‘, zuletzt von
K.Mendel als (progressive) ,,Torsionsdystonie‘ bezeichneten hyperkinetisch-
hypertonischen Zustédnden spielt, die ausschlieflich durch komplizierte langsame
Drehbewegungen der die Korperhaltung bestimmenden Koérperabschnitte ge-
kennzeichnet sind, so ist die positive Ausbeute an belangvoll erscheinenden
Krankheiten oder krankhaften Zigen bei Blutsverwandten solcher Kranken
sehr spirlich. Sie ergibt sich aus der Zusammenfassung Mendels und den
unten stehenden Familientafelnl. Mendel gibt an: ,,Bei den 3 Geschwistern
Schwalbes fanden sich Zittern des GroBvaters miitterlicherseits und der
Mutter, in Fall 1 Oppenheims neuropathische Zustéinde in der Familie der
Mutter, in Fall 2 Bregmans ,schwere neuropathische Belastung‘ (Nichte des
Vaters und entfernte Verwandte der Mutter leiden an Epilepsie), in Fall 1
Fraenkels Alkoholismus des Vaters, in Fall 2 desselben Autors voriibergehende
Tetraplegie des Vaters und Augenlidtic des Onkels véterlicherseits, in meinem
Fall 1 Koptkolik der Mutter. Psychosen in der Ascendenz werden von
Schwalbe (GroBmutter viterlicherseits der 3 Geschwister war 1/, Jahr lang
geistesgestort) und von Oppenheim (Onkel von Fall 4 psychisch krank) er-
wihnt. In Bernsteins Fall hatte die Mutter 1mal im 8. Monat totgeboren,
3 Kinder waren an Krimpfen gestorben, 1 anderes leidet an Rachitis. In
dem einen Fall Ziehens handelt es sich um das 18. von 22 Kindern seiner
Eltern, Ziehen bezeichnete dies Spitgeborenwerden als Aquivalenz einer erb-
lichen Belastung. In #hnlicher Weise konnte bei unserem Fall 1 die Tatsache
gedeutet werden, daB bei seiner Geburt der Vater bereits 60, die Mutter
421/, Jahre alt war.”“ Dazu ist zu bemerken, daB es immerhin sehr fraglich
ist, ob bei der zuerst erwihnten Geschwisterreihe, die Schwalbe (1908)2 und
0. Maas (1918)3 niher beschrieben und iiber die spater Forster und Kempner
berichtet haben, noch der Torsionsdystonie zugezidhlt werden konnen, da hier

1 Mendel: Monatsschr. f. Psychiatrie u. Neurol. 46, 334. C. Rosenthal: Arch. f.
Psychiatrie 66, 448 und 68, 1, 1922/23. Prissmann: Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psy-
chiatrie 88, 349. Dawidenkow-Solotawa: Centralbl. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie
31, 432. 1923. Wechsler-Brock: Transact. of the Americ. neurol. ass. 1922, 92. C. S.
Freund: Allg. Zeitschr. f. Psychiatr. 85, 407.1926. Navarro-Marotta: Arch. de méd.
des enfants 1, 29. 1927.

2 Inaug.-Dissert. Berlin.

3 Neurol. Centralbl. 1918, 199 u. freundl. briefl. Mitteilung Juni 1925.
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ein Gemisch bzw. Ubergangsformen von fast allen extrapyramidalen Hyper-
kinesien (Tic, Chorea, Athetose, Torsionismus und Spasmus mobilis) vorlagen.
Hier wie in den Fillen Wechsler-Brock, Dawidenkow-Solotowa und
Navarro-Marotta (s. die Familientafeln) muf8 dahingestellt bleiben, ob sie
nicht der ,,Pseudosklerose-Wilson-Gruppe‘* zuzusprechen sind. Im iibrigen ist
zu den nachfolgenden von mir zusammen- bzw. aufgestellten Familientafeln
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Bemerkung: Alle Kranken sind in Nordamerika lebende russische Juden. Keine Angaben
iiber Hornhautring, Leberbefunde usw.

‘Wechsler-Brock (1922): ,,Dystonia deformans¢

folgendes zu bemerken: In C. Rosenthals Fall, Klara P., konnte ich durch
genealogische Riickfragen nicht mehr ermitteln, als was in dieser aufgezeichnet
ist. Von Striimpells Familie Heidenreichi, die vielleicht auch hierher zu
rechnen ist, ist nur bekannt, daB# Bruder und Schwester an dem gleichen Zustand
leiden. In der diesbeziiglichen Verdffentlichung Striimpells heiit es, daf die
Erkrankung bei letzterer ums 8.—9. Jahr ausbrach, auf briefliche Anfrage teilte

1 Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 54, 223, 1915.
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mir dieser Autor spiter aber mit, es handele sich um ,,eine congenitale Stérung,
die mehr in das Gebiet der Athetose gehére®.
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Ein nach Art und Einfoérmigkeit der Bewegungsstérungen sehr &hnliches
Bild wie es Rosenthal beschrieben hat, habe ich in Verbindung mit Idiotie
und Nachtblindheit vor Jahren bei den 3 alteren und zwar den weiblichen von
4 Geschwistern beobachtet. Nach den die Szene beherrschenden Erscheinungen
wire das Leiden als familidre progressive torsiorsdystonische Idiotie mit Retinitis
pigmentosa zu bezeichnen.

Fall A. Geb. 1909. Im 1. Jahr einmal Zuckungen mit dem Kopf. Von Kindheit an
geistig sehr zuriick; schlechtes Spracherlernen, stets unbeholfene Bewegungen. Kein
Schulbesuch. Seit 9. Jahr zunehmende Unsicherheit infolge Verschrobenheit des Ganges,
hiufigem Hinfallen nach Propulsion, ,,fiel iiber ihre FiiBe*. Befund im 10. Jahre: Leichter
Grad von Idiotie. Konsonanten teilweise ausgefallen, erschwerte Sprache, Zungenschnal-
zen, Makroglossie, Unfihigkeit zu schreiben. Feinere Bewegungen ausgefallen. Hypo-
mimie; grobe Zielbewegungen stark ausfahrend, iibrige Intentionsbewegungen steif in

1 Die Fille konnte ich, wie die meisten iibrigen in dieser Monographie verwerteten,
langere Zeit und wiederholt in der Psychiatrischen und Nervenklinik Breslau beobachten.
Ich bin Herrn Geh. Rat Wollenberg, meinem hochverehrten fritheren Chef und Lehrer,
fiir die Uberlassung dieses Materials zu wissenschaftlicher Auswertung zu herzlichem
Danke verpflichtet.
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Kehrer, Erblichkeitskreis I.
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Kehrer: Torsionsdystonische Idiotie

groBem Bogen, sehr verlangsamt. 7Torsionstendenz. Re-
flexe [Sensibilitat o. B. Nachtblindheit. Opticus o. B.
(Fundus sonst nicht genauer untersucht). R.L/C + +.
Blut/Liquor o. B. Progression bis zur Gehunfidhigkeit.
Gest. an Marasmus 1922 (s. Abb. 2 u. 3).

Fall B. Geb. 1913. Im wesentlichen dieselbe Vor-
geschichte: Beginn der Sprachstorung im 4.—5. Jahr;
ist geistig lebhafter wie ihre dltere Schwester, auflerdem
aber aggressiv, bosartig, allmahlich sprechunfiahig. Nicht
nachtblind (?). Gest. an Marasmus 1923 (Sektion bei A
und B nicht méglich).

Fall C. (s. Abb. 4 u. 5). Geb. 1918. Dieselbe Vorge-
schichte. Braunliche Verfirbung der Schneide- und
Eckzihne seit Kindheit, ebenso Nachtblindheit. Augen-
befund (Univ.-Augenklinik) im 6. Jahr: Papille, Cornea
o. B. Im ganzen Fundus massig feinste grau-weille
Fleckchen, dazwischen eckige Pigmentpunkte, Pigment-
anhdufung an der Macula (erinnert am ehesten an den
» Schnupftabakfundus der Lues connatalis) R.L/C + +.
Obere Extremitaten: nur Mangel an Nachhaltigkeit bei
Hantierungen. Schiebender Gang mit gelegentlicher Pro-
pulsionstendenz und elementarem Hinstiirzen bei Kehrt-
wendungen. Wechsel zwischen Mangel und Steigerung
des Antriebes auch in der Mimik. Idiotischer Ausdruck.
Beschaftigungsdrang. Kein Zittern.

Fall D. (s. Abb. 6). Geb. 1920. Normale Entwick-
lung, kraftig, lebhaft. Befund 1924: eigenartig defekte
obere innere Schneidezihne, sonst normal; auch Augen-
hintergrund normal (alle Augenuntersuchungen erfolgten
in der Univ.-Augenklinik Breslau).

Die Kinder fielen den gebildeten Eltern zuerst
im Gehlingsalter durch Zuriickbleiben sowohl der
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Abb. 3. Abb. 4.

Abb. 5. Abb. 6.
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kinetischen als der geistigen und auch der sprachlichen Entwicklung auf. Ums
5.—9. Lebensjahr begann dann allméhlich eine eigenartige Unbeholfenheit und
Verschrobenheit der Haltung, eine vor allem beim Gehen zutage tretende Nei-
gung zu langsamen Verdrehungen von Hals, Schulter, Rumpf, Becken, Ober-
schenkeln, zuletzt auch des Gesichtes gleichzeitig mit Mangel an Antrieb zu allen
transitiven wie intransitiven (mimischen, gestenméBigen) Handlungen und mit
Verlangsamung des Eintritts, Ablaufs und Abschlusses der Bewegungen. Bei der
jingsten der drei kranken Schwestern traten diese Erscheinungen zuriick gegen-
iiber einem Mangel an Haltetendenz und einem héufigeren Wechsel von vermin-
derter und vermehrter mimischer und gestenméfliger Reagibilitat. Bei allen drei
Kranken bestand schlieBlich ein erheblicher, etwa mittleren Graden der Idiotie
entsprechender Schwachsinn; die beiden &dlteren gingen im 13. bzw. 10. Jahre an
einfachem Marasmus (ohne hinzukommende Lungenerkrankungen) im Elternhause
zugrunde. Bemerkenswert ist nun, daf} sicher 2, vielleicht aber auch die 3. dieser
Schwestern an Nachtblindheit litten. Die eingehende Untersuchung des Augen-
hintergrundes der 3. Schwester ergab, daf diese auf einer Retinitis pigmentosa des
ganzen Fundus beruhte, welche am ehesten an den ,,Schnupftabakfundus® bei
angeborener Syphilis erinnerte. Im iibrigen fand sich gerade bei diesen kranken
Schwestern keines der allgemein als fiir Lues kennzeichnend angesehenen Stigmata
und auch keines der bekannten Symptome syphilidogener Nervenleiden; auch Blut
und Liquor waren normal. Die seit Kindheit bestehende braunliche Verfarbung
der Schneide- und Eckzéhne bei der 3. Schwester laft sich wohl kaum auf
elterliche Syphilis beziehen. Eher konnten die Abweichungen an den oberen
inneren Schneidezihnen des 4., einzigen méannlichen, Geschwisters der Ge-
schwisterreihe so bewertet werden, die dessen einzige Abweichung darstellen.
Mit seinen 5 Jahren ist dieser als sehr kréftig, geistig lebhaft und auf Grund
eingehender Priiffung als flink und geschickt zu bezeichnen, wie er auch dem
durch die Erkrankung ihrer lteren Kinder hierfiir geschirften Blick der Eltern
niemals aufgefallen ist.

Eine sichere Entscheidung iiber die Rolle der nach der Vorgeschichte hier
in Betracht kommenden wverschiedenartigen dtiologischen Faktoren 1iBt sich trotz
der annéhernd erschopfenden genealogischen und klinischen Ermittlungen wegen
des Mangels eines histopathologischen Befundes nicht geben. Gegen die An-
nahme, daf die wichtigste Rolle die Syphilis des Vaters spiele, welche dieser
3 Jahre vor der Geburt seines altesten Kindes durchgemacht haben will, cbwohl
er selbst keinerlei Storungen aufweist und auch damals keinen Primiraffekt
hatte, wire geltend zu machen:

1. der erwihnte Mangel eindeutiger Zeichen connataler Syphilis bei den
Kindern;

2. der Umstand, dal die Diagnose ,,Syphilis” beim Vater damals allein auf
den einmaligen positiven Ausfall des ,,Wassermann* im Blute gestellt wurde
und diese Probe nach der seiner Zeit ausgefithrten spezifischen Kur, d. h. schon
vor der Zeugung des altesten Kindes wiederholt in den nachfolgenden Jahren
negativ ausgefallen ist;

3. die Tatsache, dafl wir die Angabe einer elterlichen Syphilis gelegentlich
auch in der Vorgeschichte von Geschwistern finden, welche an gleichférmigen
progressiven Hirnleiden erkranken und dann auch histopathologisch nichts von
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jenen Verdnderungen zeigen, welche wir heutzutage auf Syphilis zu beziehen
berechtigt sind. (In anderem Zusammenhange werde ich diesen Punkt aus-
fithrlicher behandeln);

4. der Umstand, dafl das 4. und im Gegensatz zu den 3 vorhergehenden,
ménnliche Kind dieses Vaters gesund geblieben ist, wihrend der Geburtsabstand
zwischen diesem und dem vorangehenden Kinde kleiner ist als die Abstidnde
zwischen allen vorangehenden kranken Kindern, und dall bei dem Vater in der
Zeit zwischen der Zeugung des letzten kranken Kindes und des gesunden Knaben
keine korperliche oder geistige Verdinderung namhaft gemacht werden konnte;

5. der Umstand, dal dem fraglichen syphilidogenen Symptom der Retinitis
pigmentosa bei den kranken Schwestern ein gleich fragliches: die Verdnderungen
an den oberen inneren Schneidezahnen, gerade beim gesund gebliebenen Knaben
gegeniibersteht, so dal auch die Annahme einer Syphilis von Vatersseite bei
allen 4 Kindern keine Erklarung dafiir liefern wiirde, warum der Knabe von der
Hirnkrankheit ganz verschont geblieben ist.

Da nun aber von den Eltern mit Bestimmtheit angegeben wird, daB der
miitterliche Teil wihrend der Schwangerschaften mit den 3 kranken Kindern an
einer sehr starken Exacerbation von Magenkrampfen bzw. Gallensteinleiden
gelitten habe, welch’ letztere 1 Jahr nach der Geburt des 3. kranken, also vor
der Schwangerschaft mit dem 4. gesunden Kinde, verschwanden, so wire man
berechtigt, dieser miitterlichen Erkrankung &tiologisch eine ungeféihr ebenso
grofle, wenn auch andersartige Rolle zuzuweisen, als der fraglichen Syphilis des
Vaters. Die Keimschadigung von der Mutterseite wiirde aber natirlich nur
eine angeborene und nicht ausgleichbare Anlagestérung im Gehirn erklaren,
nicht aber den fortschreitenden und todlichen Charakter des Leidens.

Sehen wir uns nun die Familientafel ndher an, so ergeben sich zwei genea-
logisch bedeutsame Tatsachen, die allein schon, d. h. ohne das Hinzutreten
von Keimschiadigungen der bezeichneten Art, rechtfertigen wiirden, das Leiden
als ein ausschlieflich erblich bedingtes, als eine ,,Heredodegeneration® anzu-
sehen: namlich die enge Blutsverwandtschaft der Eltern, welche echte Ge-
schwisterkinder sind, und das Auftreten von solchen dauernden, nicht pro-
gressiven Anlagestérungen in der indirekten Verwandtschaft dieser Eltern,
welche hochstwahrscheinlich der Erkrankung der Probanden nahe stehen. Wir
horen, daB aus zwei Ehen eines als ,kreuzlahm® bezeichneten gemeinsamen
Onkels der Eltern unserer Kranken unter jeweils mehreren Kindern je 1 kreuz-
lahmes Kind hervorgegangen ist, und da@ dieselbe Konstitutionsstérung, die zur
Aufnahme in ein Kriippelheim fithrte, bei einem Vetter der Probanden zutage
getreten ist. Es finden sich also genealogische Abweichungen, wie wir sie bei
anderen sicher heredodegenerativen und am befriedigendsten durch die Annahme
des necessiven Erbgangs erklarbaren Nervenkrankheiten finden.

So zeigt uns die édtiologische Analyse auch dieser Falle wiederum die Ver-
strickung der Ursachenarten, die wir bei so komplizierten Féillen nur durch immer
griindlichere Individual- und Familienforschung entwirren konnen. .

Meine Darstellung fithrt somit wieder auf die einleitenden Bemerkungen zuriick.
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Nachtrige wiihrend der Drucklegung:

Die Familienerhebungen im Falle Antonie (S. 39 letzter Absatz) fithrten zu
folgendem, allerdings unvollkommenem Ergebnis: Pat. war als Kind schon sehr
nervis und schnell aufgeregt. ,,Durch dngstlich Machen‘ trat in der Schulzeit eine
linksseitige Lahmung verbunden mit Sprachlahmung auf, die unter Behandlung
verschwanden. Der Vater der Patientin, der Bierbrauer war, starb an ,,Lungen-
krebs®“. Uber Krankheiten in dessen Familie ist nichts zu ermitteln. Die 59 Jahre
alte Mutter leidet hiiufig an Kopfschmerzen, Magenkrampfen und Schlaflosigkeit,
ist sehr aufgeregt und schnell erregbar. Ein Bruder ist zart, schwach und
wenig kriftig entwickelt. Die GroBeltern miitterlicherseits sind frith gestorben.

Fiir die Pathogenese der Chorea minor und insbesondere der recidivierenden
Chorea ist noch die Beobachtung von Beyermann? wichtig:

Bei einem 17jidhrigen Menschen, dessen einer Onkel und zwei &dltere Schwestern
in der Jugend typische Chorea minor durchgemacht hatten, ging regelmaig dem
Fieberanstieg und -abfall einer sichergestellten Malaria tertiana eine Zunahme
und Riickbildung einer 3 Monate vorher nach Leberleiden aufgetretenen milden
Chorea parallel, die ebenso wie das Riickfallfieber auf eine einmalige hohe Chi-
nindosis verschwand.

Atiologisch nimmt gegeniiber allen in vorliegender Monographie geschilder-
ten Typen der, auch verlaufsmifig eigenartige Fall einer im 9. Lebensmonat
sich einstellenden ,lebenslinglichen* Chorea, welchen Anton2 1896 beschrie-
ben hat, eine Sonderstellung ein. Diese hatte sich bei dem Kranken 8 Tage
nach Scharlach aus einer plotzlich aufgetretenen atonischen Schwiche des
Korpers entwickelt; sie bildete sich in den folgenden Wochen merklich zuriick,
blieb aber bis zum Tode im 10. Lebensjahre, gepaart mit ausgesprochen athe-
totischen Bewegungen der Finger und klonischen Zuckungen der Beine, be-
stehen. Die Gehirnuntersuchung ergab in den hinteren Hilften beider Putamina
Reste einer Erweichung, namlich kleine klumpige Massen bindegewebiger Natur
mit fast volligem Mangel zelliger Elemente. Man wiirde nach diesem Befunde
einfach eine durch den Scharlach bedingte Erweichung haben annehmen kénnen.
So einfach liegen die Dinge offenbar aber nicht. Es ergab sich ndmlich, daf}
zwei Muttersbriider des Kranken an starken epileptischen Anféllen litten, daf der
Vater und sdmtliche Geschwister einen auffallend groBen Kopf hatten, daf
von letzteren der élteste Bruder, welcher im 6. Lebensjahre an Luftrohrenent-
ziindung starb, an Krémpfen und einem &hnlichen Zustand wie der Proband
gelitten hatte, daBl von vier verstorbenen jiingeren Geschwistern zwei in frither
Kindheit an Krimpfen zugrunde gegangen waren und ein weiteres zu friih
und tot zur Welt gekommen war. AuBerdem wird im Sektionsbericht hervor-
gehoben, dal von den im iibrigen normalen HirngefiBen die Arteria basilaris
das Volumen einer Carotis hatte. Es muf} sonach auch hier eine spezifisch erb-
liche Krankheitsanlage zur Chorea angenommen werden.

1 Nederl. Tijdschrift voor Geneeskunde (hollind.) 68, H. 2, No. 16. 1924.
2 Jahrb. f. Psychiatr. 14, 3.



Anhang.

Genealogischer Fragebogen.

Seit Jahren hat sich mir nachstehendes, vor allem an Pfarrimter, Gemeinde-
vorsteher, Lehrer, aber auch an Arbeitgeber, Angehorige bzw. Blutsverwandte
der Probanden versendetes Schreiben bei der klinischen KErbforschung iiber
Nervenleiden bewiahrt. Es enthilt natiirlich nur das Gerippe, d. h. die wichtig-
sten Krankheiten, nach denen zu forschen ist, und bedarf je nach dem Einzel-
falle der Abénderung oder Ergéinzung:

Sehr geehrt.......

Ich wire Thnen sehr dankbar, wenn Sie mir zu wissenschaftlichen Zwecken tunlichst
eingehende Mitteilungen dariiber machen wollten, was iiber chronische kérperliche Krank-
heiten, ferner Léhmungen, Ungeschicklichkeit der Bewegungen, vor allem beim Gehen,
Zittern, Schiitteln, Wackeln, Veitstanz, Krampfe aller Art, Versteifungen, Verkriimmungen
(Buckel usw.), ungewohnliche Kérperhaltungen, MiBbildungen aller Art, korperliche
Schwiichezustédnde, Abmagerung des Kérpers oder einzelner Kérperteile, Fehler der Sinne,
jegliche Form von Entwicklungsstérung, Anfélle von Kopfschmerz, Schwindel, Erbrechen,
Ohnmacht, iiber Nervositit, Schlaflosigkeit, Schlaganfille, Erregbarkeit, Geistesschwiche,
Neigung zu Gemiitsverstimmung, Selbstmord, geistige Auffilligkeiten aller Art, Trunksucht,
schlechten Lebenswandel, Verbrechen, Geisteskrankheiten (Aufenthalt in Krankenhéusern,
Irrenanstalten [welchen?]) bei Geschwistern, GroBeltern, Kindern, Onkels und Tanten,
Vettern und Basen, Neffen und Nichten de . . . . . . . . . . . . . . .. . ...
zu ermitteln ist, Waren die Eltern blutsverwandt? (Ev.: Das Ergebnis Ihrer Mitteilungen
werde ich vertraulich behandeln.)

Im voraus fiir Thre Bemithungen verbindlich dankend
usw.

Welche Dienste der genealogischen Forschung in der Medizin gerade Pfarr-
amter leisten konnen, deren Hilfe wir in solcher Form anrufen, moge ein Bei-
spiel zeigen:

Auf Grund des Zustandsbildes des Probanden Ostwald (s. S. 61) hielt ich es trotz
der gegenteiligen Anschauungen von Vor- und Nachuntersuchern fiir iiberwiegend wahr-
scheinlich, daB eine Huntingtonsche Chorea vorliege. Mein erstes Schreiben, mittels
dessen ich beim zustédndigen Pfarramt nach der véterlichen Linie forschte, da iiber den
Hauptaufenthaltsort der miitterlichen Angehérigen nichts zu ermitteln war, wurde dahin
beantwortet, daB die einzige Angehérige der Familie mit dem Namen des Probanden,
welche zu ermitteln sei, von der grofieren Familie nichts wisse. Auf meine wiederholte
Bitte nahm sich das zustindige Pfarramt aber der Sache erneut an und forderte nun,
indem es in hochst dankenswerter Initiative der Mutter des Kranken und ihrer Linie
nachforschte, die wesentlichen Punkte und Daten iiber diese zutage. An Hand letzterer
konnte ich nun die Aufzeichnungen iiber die in Anstalten untergebrachten Familienmit-
glieder ermitteln und die anderweitigen Nachforschungen durchfiihren, welche zur Auf-
stellung des Stammbaums S. 60 fiihrten.



136 SchluBwort.

Wie sich derartige Ergebnisse noch erweitern und vertiefen lassen, wenn
der Klinische Genealoge Ermittlungen im Heimatsorte der betreffenden Sippen
selbst anstellt, geht aus den an anderer Stelle verdffentlichten Feststellungen
C. Rosenthals iiber die Sippe Emanuel hervor, deren Stammbaum (s. S. 62)
ich nur auf Grund schriftlicher Ermittlungen und Befragung einbestellter Ver-
wandter aufstellen konnte.

Schlufiwort.

Bei der grolen Zahl der im vorstehenden behandelten Themata und Fragen
ist es nicht moglich, hier eine Zusammenfassung der Ergebnisse zu bringen.
Was heute als gesichertes Wissen gelten darf, findet man am Ende einzelner
Kapitel. Manches in meiner Darstellung kann nur Anregung und erster Baustein
sein. Im Verlaufe meiner Untersuchungen hat sich als das wichtigste Ergebnis
die Erkenntnis herausgestellt, dall auf der einen Seite die erbliche ,,Verur-
sachung‘‘ der in dieser Monographie behandelten Krankheitszustinde erheblich
ofters vorkommt, als der allgemeinen Annahme entspricht, auf der anderen
aber, daBl die erbliche Autochthonitit der nervisen Syndrome in den Sippen
der Kranken, welche diese darbieten, sich in betriachtlich mannigfacheren Formen
auswirken, als man nach den allgemein herrschenden Vorstellungen iiber erbliche
Leiden erwarten sollte. Beides ist theoretisch, didaktisch, diagnostisch und auch
therapeutisch unbequem, darf uns aber gleichwohl nicht zu falschen Abstrak-
tionen verleiten. Nur durch vorurteilslose Tatbestandsaufnahme schaffen wir
tragfdhigen Boden fiir den Weg, der zu dem Urgrunde: den letzten und wahren
Ursachen der Erblichkeit bestimmter Krankheitszustinde, fithrt, von denen wir
bis heute so gut wie nichts wissen.
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