Uber Huntingtonsehe Chorea!).

Von
Dr. J. L. Entres (Eglfing).

(Eingegangen am 21. August 1921.)

Die Lehre von der Huntingtonschen Chorea ist heutzutage lange
nicht so gut fundiert, als man bei oberflichlichem Zusehen glauben
mochte. Die landliufige Auffassung von Verlauf, Wesen und Genese
dieser Krankheit birgt Unklarheiten und Widerspriiche von grund-
legender Bedeutung in sich. Wer sich also neuerdings mit dem Studium
der Huntingtonschen Chorea befafit, der sieht sich sofort vor die
Notwendigkeit gestellt, die tiberkommene Lehre kritisch zu priifen.

Bekanntlich gehort die Huntingtonsche Chorea zu den selten
beobachteten Erkrankungsformen. Jones konstatierte unter 10 000
Kranken beiderlei Geschlechts des London-County-Asylum zu
Clarbury auf hochstens 3000 Fille einen Fall von Huntington-
scher Chorea. Nach einem Bericht von Fries aus Kopenhagen sind
dort in den Jahren 1870 —1890 nur 25 Fille Chorea chronica progressiva
festgestellt worden. Ulmer erwiahnt, daf in der Psychiatrischen
Klinik Wiirzburg wihrend eines Zeitraumes von 30 Jahren bei 3000
Aufnahmen 2 Fille von Huntingtonscher Chorea mit unterliefen.
Aus der Heil- und Pflegeanstalt Werneck kann ich berichten: Unter
5216 Aufnahmen in den Jahren 1890—1915 befanden sich 2 Hunting-
ton-Choreakranke. Von 12807 wéhrend der Jahre 1907 bis mit 1919
in die Heil- und Pflegeanstalt Eglfing aufgenommenen Kranken litten
4 an Huntingtonscher Chorea. Fiir die Heil- und Pflegeanstalt
Haar besteht das Verhaltnis von 2 Huntingtonchoreakranken zu
2982 Aufnahmen (1912 mit 1919).

Diese relative Seltenheit des Leidens zwang mich, meine Untersuchungen
nur zum kleinsten Teil auf eigene Beobachtungen zu griinden. Die Liebenswiirdig-

keit des Herrn Geheimrat Prof. Dr. Krae pelin sowie der H. H. Anstaltsdirektoren
und Obermedizinalrite Dr. Blachian, Dr. Dees und Dr. Vocke setzte mich in

1) Vortrag, gehalten auf der Jahresversammlung des Vereins bayer. Psy-
chiater zu Miinchen am 31. Juli 1921. Eingehende Behandlung dieses Themas
ist zu finden in den Studien iiber Vererbung und Entstehung geistiger
Storungen, herausgegeben von Ernst Riidin, Miinchen. III. Zur Klinik
und Vererbung der Huntingtonschen Chorea von Dr. J. L. Entres,
Berlin 1921, bei Julius Springer.
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die Lage, das gesamte einschliigige Material der psychiatrischen Klinik Miinche n
und der Heil- und Pflegeanstalten Haar, Gabersee und Eglfing zu bearbeiten.
AuBerdem habe ich nach Moglichkeit die literarische Kasuistik mitherangezogen.
Mein neues, durch die Fille der Psychiatrischen Klinik und der ebenerwihnten
Angstalten verstirktes Material belief sich schlieflich auf 15 Fille.

Den Kernpunkt aller Untersuchungen muf} die Frage bilden: Ist
die Huntingtonsche Chorea als selbstandige Krankheitsform aufrecht-
zuerhalten ? Erachten Sie es nicht als miiBigen Skeptizismus, wenn ich
diese Frage aufwerfe. Noch vor nicht so langer Zeit war man geneigt,
die Huntingtonsche Chorea fiir eine — vielleicht durch das Alter
modifizierte — Form der Sydenhamschen Chorea anzusehen. Radi-
kalere Auffassung wollte sie gar nur als die begriffliche Zusammen-
fassung einer den verschiedenartigsten Krankheitsprozessen zukommen-
den Symptomenkuppelung gelten lassen. Auf Grund des heutigen
Wissensstandes — es sei nur an die gesicherte Erkenntnis der infektiosen
Genese der Sydenhamschen Chorea erinnert — sind derlei Behaup-
tungen unschwer zu widerlegen. Wenn aber ein Grundpfeiler der Lehre
Huntingtons erschiittert, der Erbcharakter der chronisch-progessiven
Chorea andauvernd negiert oder doch als unerheblich abgetan wird,
dann wankt die wertvollste Stiitze fiir die nosologische Selbstédndigkeit
der Huntingtonschen Chorea. Und somit sieht man sich, wohl oder
iibel, vor die Aufgabe gestellt, die Existenzberechtigung der Hunting-
tonschen Chorea als Krankheitseinheit nachzuweisen.

Als George Huntington im Jahre 1872, wohl als erster, von der chronisch-
progressiven-hereditiren Chorea eine kurze und klarzusammenfassende Darstellung
gab und damit dieses Leiden als Krankheitsform sui generis proklamierte, wies
er u. a. darauf hin, daB von dem Fortschreiten des Krankheitsprozesses die Intelli-
genz nicht verschont bleibe. Sie sinke mit zunehmender Krankheit. Bei manchen
Kranken komme es zu offenem Wahnsinn, andere gingen an Korper und Geist
gleichmifig zuriick.

Es lag nahe, die klinische Einheit der unter dem Bilde einer chronisch-pro-
gressiven Chorea verlaufenden Erkrankungen allein aus den psychischen
Krankheitserscheinungen, aus Verlauf und Ausgang der geistigen Storung
zu sichern. Nachdem es sich bei der Huntingtonschen Chorea um einen eminent
chronischen Proze handelt, dem Remissionen und stiirmische Schiibe nicht vollig
fremd sind, war von vornherein mit einer ziemlichen Mannigfaltigkeit der krank-
haften Erscheinungen auf psychischem Gebiet zu rechnen. Das Studium der
15 neuen Fille und einer umfangreichen Kasuistik bestitigte diese Erwartung.
Wir wiirden uns vergeblich bemiihen, wollten wir die in den einzelnen Fillen
jeweils beobachteten psychotischen Erscheinungen bei ihrer nach Zustandsbild
und Verlauf unabsehbaren Vielgestaltigkeit auf eine einheitliche, fiir die Hun-
tingtonsche Chorea pathognomonische Form der Geistesstrung bringen. Nicht
einmal der Endausgang im psychischen Defektzustand kann als regulire Erschei-
nung gelten. Eine ganze Reihe von Beobachtern hat Fille verdffentlicht, in denen
Intelligenzstérungen iiberhaupt nie aufgetreten sind. Mill berichtete sogar von
einer ganzen Familie, in der simtliche choreakranken Glieder ,,fast bis zam Ende
wunderbar klar blieben®. Davenport, der 4 groBe Familienverbinde mit ins-
gesamt nahezu 1000 Huntington-Choreakranken durchforschte, glaubt Biotypen
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von unterschiedlichem Vererbungscharakter abgrenzen zu miissen, darunter
einen Typ, der regelméflig in einigen wenigen Familien auftrat und dadurch aus-
gezeichnet war, dall zwar die chronisch-progressive Bewegungsstérung bestand,
eine psychische Alteration aber in jedem Falle bis zum Tode vermifit wurde. Aus
der Davenportschen Beobachtung ist zu folgern, daB derartige Varianten
des Krankheitsbildes bei der Huntingtonschen Chorea nicht auf zufillige
Lokalisationsdifferenzen des Krankheitsprozesses im Gehirn zuriickgefithrt werden
dirfen, sondern daff sie in Erbanlagen verankert sind Damit bestitigt
sich fir die Huntingtonsche Chorea die bei anderen degenerativen Nerven-
krankheiten lingst gekannte Tatsache eines besonderen familiiren Gepriges
der Erscheinungsform.

In den mir zur Verfiigung stehenden 15 neuen Fillen von Hunting-
tonscher Chorea finde ich keine Bestitigung jener bemerkenswerten
Beobachtung Davenports. Es mag dies zufillig sein. Dagegen kamen
in den von mir durchforschten Choreafamilien einige Fille vor, die bis
zum Lebensende, trotz jahrzehntelangen Bestehens der Erkrankung,
ein vollig intaktes Seelenleben gezeigt haben sollen. Allerdings treibt
der Laic mit dem Begriff , nicht geisteskrank® manchmal verschwen-
derischen Mibrauch; er versiindigt sich leicht durch allzu weitherzige
Anwendung dieses Begriffes. Immerhin kann ich auf 1 Fall verweisen,
dessen psychische Funktionen bei lange, aber in recht milder Form
bestehender Chorea chronica progressiva nicht beeintriachtigt waren,
denn der betreffende Kranke hat bis zu seinem Tode ein verantwortungs-
volles Amt miihelos verwaltet.

Im Rahmen eines kurzen Vortrages ist es nicht moglich, eine liicken-
los-zusammenfassende Darstellung all der krankhaften Erscheinungen
auf psychischem Gebiet zu geben, die im Verlauf Huntingtonscher
Choreen beobachtet wurden. Also begniige ich mich mit dem Hinweis
auf die verbliiffende Ahnlichkeit mancher derartiger Psychosen mit den
Verlaufsbildern von Dementia-praecox-Erkrankungen. Ferner
mochte ich daran erinnern, daB man bei der Huntingtonschen
Chorea einigemal psychischen Zustandsbildern begegnete, die grofite
Ubereinstimmung mit dem GroBenwahn der klassischen Paralyse
aufweisen. In ersterem Falle wird man an eine Mobilisierung latenter
Erbanlagen zur Dementia praecox durch den organischen Krankheits-
prozeB der Huntingtonschen Chorea denken miissen. Diese Erb-
anlage wiirde dabei pathoplastisch auf die Choreapsychose abgefirbt
haben. Nicht ganz so, aber gewi} in #hnlichem Sinne erklirte sich schon
J. P. Mobius das Vorkommen solcher psychischer Stérungen bei der
Sydenhamschen Chorea, die aus dem Rahmen der fiir diese Neurose
obligaten Psychose (Intoxikations- oder Erschépfungsdelir unter dem
Zustandsbild der halluzinatorischen Verwirrtheit bzw. der Amentia)
herausfielen. Er nahm an, daf in solchen Fillen die Sydenhamsche
Chorea als zufallige Gelegenheitsursache ,hysterische, maniakalische
oder andere Formen des Entartungsirreseins‘ auslose.
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In diesem Zusammenhang verdient das relativ seltene Vorkommen
psychotischer Begleiterscheinungen im Verlauf der Sydenhamschen
Chorea Erwihnung. Moébius sah nur 19 seiner Falle mit Stérungen
auf psychischem Gebiet einhergehen. Bei der Huntingtonschen
Chorea beobachtet man psychische Alterationen ungemein viel hiufiger,
ja in der tibergroBen Mehrzahl der Falle kann man sie als eine regulire
Erscheinung betrachten.

Zu den wichtigsten Unterscheidungsmerkmalen der chronisch-
progressiven-hereditiren Chorea von anderweitigen Choreaformen ge-
hért nach Huntington das Auftreten der Erkrankung ,,ausschlieBlich
bei Erwachsenen, zumeist zwischen dem 30. und 40. Lebensjahr
Auf Grund des von mir gesammelten Materials und unter Heranzichung
der von mir nachgelesenen Literaturfille habe ich die Frage nach dem
Lebensalter beim Ausbruch des Leidens einer Nachpriifung unterzogen.
Nach der Erfahrung in 323 Fallen von Huntingtonscher Chorea 1483t
sich die Auffassung Huntingtons nicht mehr im vollen Umfang
aufrechterhalten. Bei rund 5,3%, jener 323 Fille brach die Krankheit
schon vor dem 20. Lebensjahr, in der Pubertitszeit oder noch frither
aus. Richtig ist, dafl vorwiegend Erwachsene von dem Leiden befallen
werden, und daf in nahezu 60 (58,2)9, aller Fille die Chorea zwischen
31. und 45. Lebensjahr manifest wurde. Bei 409, der Fille lag der
Erkrankungsbeginn vor oder nach dieser Altersperiode. Damit gewinnt
die kritische Zeit, d. h. derjenige Lebensabschnitt, innerhalb dessen der
Ausbruch einer Huntingtonschen Chorea billig erwartet werden darf,
eine ungebiihrlich lange Ausdehnung. Sie 1aft sich aber insofern etwas
einengen, als eben doch die Altersklassen 21 mit 60 das Hauptkontingent
fiir den Ausbruch der Krankheit stellen (rund 949).

Fiir das besonders frithzeitige Auftreten einer Huntingtonschen
Chorea sind vermutlich komplizierende Faktoren verantwortlich zu
machen. Vielleicht ist ein solches komplizierendes Moment bei der
Kombination von Huntingtonscher Chorea mit anderen, insbesondere
erblich-degenerativen Erkrankungen des Zentralnervensystems gegeben.
Auch kénnten frihzeitig eingetretene Schiddigungen des Gehirns durch
exogene Einflisse den Boden fiir ein unverhiltnismiBig frithzeitiges
Manifestwerden der Huntingtonschen Chorea bereitet haben, z. B.
moéchte man in einem von Hoffmann berichteten Fall (Felicitas
Wipfler) glauben, dall eine posttraumatische Epilepsie in dem eben
vermuteten Sinne wirksam war. Der Sohn eines meiner Fille erkrankte
mit 17 Jahren wahrend eines Pneumoniedeliriums an ausgesprochener
Chorea, die sich nach Ablauf des Delirs bald so vollstindig zuriickbildete.
dafl der Junge spater ins Feld riicken konnte, wo er fiel. Natiirlich
kann man an diesem Falle die Richtigkeit der Diagnose Huntington-
sche Chorea anzweifeln. Demgegeniiber wire aber doch zu erwigen,
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ob denn ausgesprochene Chorea als Begleiterscheinung eines Pneumo-
niedeliriums eine so alltédgliche Begebenheit ist. Sydenhamsche
Chorea war in dem betreffenden Falle mit Bestimmtheit auszuschlieBen.
Warum sollte die Anlage zur Huntingtonschen Chorea, die im
Gehirn doch irgendwie lokalisiert sein wird, nicht einen Locus minoris
resistentiae fiir exogene Schidigungen darstellen, der bei entsprechender
Beeinflussung mit dem choreatischen Symptomkomplex reagiert.
Diese Uberlegung wird noch plausibler, wenn man beriicksichtigt,
dafl der der Huntingtonschen Chorea zugrunde liegende krankhafte
Hirnprozel offenbar Jahre braucht, um sich zu jener Stiirke zu ent-
wickeln, daf er sich nach auBlen hin in der choreatischen Bewegungs-
storung dokumentiert. Was aber fiir gewohnlich nur die Zeit vollbringt,
konnte auch durch eine komplizierende Noxe, unter Umstéinden sogar
nur vortibergehend, erreicht werden.

Menzies und Heilbronner wollen beobachtet haben, daf die Hunting-
tonsche Chorea in den einzelnen Familien allmahlisch immer jiingere Individuen
befiel. Man hat diese Erscheinung als Anteposition bezeichnet und daraus auf eine
zunehmende Verminderung der Widerstandskraft, eine fortschreitende Familien-
degeneration geschlossen. Weinberg widersprach dem. Er fiihrte den Nachweis,
daf} die als Anteposition bezeichnete Erscheinung in erster Linie Auslesewirkung
ist. Eltern haben bei der Erzeugung von Kindern bereits ein bestimmtes Alter
erreicht, d. h. sie sind deswegen Eltern geworden, weil bei ihnen das Krankheits-
merkmal nicht frithzeitiger auftrat. Wirkliche Anteposition besteht nach Wein-
berg nur dann, wenn die Kinder das Merkmal friiher aufweisen als die Geschwister
der Elternindividuen.

Mein eigenes Material ist viel zu klein, als dall man daraus beweis-
kraftige Schliisse tiber Vorkommen oder Fehlen des Phénomens der
Anteposition ziehen konnte. Wenn aber fiir irgend etwas groBere
Wabhrscheinlichkeit besteht, so wire dies dafiir, daB in der einzelnen
Choreafamilie die Gefshrdungszone fiir den Ausbruch des Leidens
auf einen engbegrenzten Lebensabschnitt beschrinkt ist, wihrend
das kritische Alter beim Vergleich verschiedener Choreafamilien weit
differieren kann. So z. B. erkrankten in einer der von mir durchforschten
Familien 6 Generationen hindurch fast alle Choreatischen zwischen
26. und 28. Lebensjahr. In einer anderen Familie war regelmaBig das
40. Lebensjahr der kritische Zeitpunkt fiir den Ausbruch des Leidens.

Mit fast leichtfertiger Voreiligkeit fing man schon vor Jahrzehnten
an, der gleichartigen und direkten erblichen Ubertragung nicht mehr
die Wichtigkeit als Unterscheidungsmerkmal der Huntingtonschen
Chorea gegeniiber anderweitigen Choreaformen beizumessen, welche
ihr seinerzeit Huntington zuerkannt hatte. Zunichst glaubte man
sog. Aquivalente fiir die gleichartige und homologe erbliche Belastung
gefunden zu haben. Hoffmann sprach sich fiir eine nahe Verwandt-
schaft der Huntingtonschen Chorea mit der Epilepsie aus. Auf Grund
einer Beobachtung von hdchst zweifelhafter Beweiskraft hielt er sich zu

Z. f. d. g. Neur. u. Psych. LXXIIL 35
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der Annahme berechtigt, die Huntingtonsche Chorea kénne im
Erbgang durch Epilepsie vertreten werden. Ein weiterer Schritt auf
dieser abschiissigen Bahn fiihrte zu der Behauptung, es werde nicht die
Anlagezur Huntingtonschen Chorea, sondern nur eine ganz allgemeine
neuropathische Disposition vererbt. Den TodesstoB versetzte Jolly der
Lehre von der direkten Vererbung der Huntingtonschen Chorea. Unter
Hinweis auf die Solidaritét aller Neurosen und Psychosen lieB er Morels
polymorphe Hereditit auch fiir die Huntingtonsche Chorea gelten.

Mendels bahnbrechende Entdeckung des Spaltungsgesetzes hitte
zwangslaufig alle diese Hypothesen zu Fall bringen miissen. Die Kraft
der Beharrung war aber stirker als die Macht Mendelscher Ideen.
So herrscht heute noch eine groBe Begriffsverwirrung hinsichtlich der
Vererbbarkeit der Huntingtonschen Chorea. Esist daher wohl an der
Zeit, die Lehre von der Huntingtonschen Chorea mit dem heutigen
Wissensstand von Wesen und Gesetzmifigkeiten der Vererbung in
Einklang zu bringen.

Weil man aber nur dann die verschlungenen Pfade der Vererbung
entwirren kann, wenn man nicht den ganzen Komplex der Vererbungs-
erscheinungen in einem Zug zu ergriinden sucht, sondern geduldig
und bescheiden damit beginnt, zundchst im groben erbliche Gesetz-
miBigkeiten, soweit solche bestehen, fiir die heute klinisch bzw. auch
pathologisch-anatomisch als selbstindig erkannten Krankheitsformen
nachzuweisen, so habe ich mich bei meinen Untersuchungen vorerst
auf den Nachweis gleichartiger erblicher Belastung beschriankt. Die
fragwiirdigen Anschauungen vom Polymorphismus der Vererbung lieB
ich unbeachtet. Ich durfte das um so leichteren Herzens tun, als diese
Anschauungen in ihrer primitiven derzeitigen Fassung sicher nicht das
Richtige treffen. Der gesunde Kern, der ihnen zugrunde liegt, die Ver-
mutung gewisser innerer Beziehungen zwischen den einzelnen Neurosen
und Psychosen, die ja durch mancherlei Beobachtungen nahegelegt
wird, ist m. E. erst dann mit Aussicht auf Erfolg zu ergriinden, wenn
die Vorarbeit im groben getan ist.

Das Ergebnis der von mir durchgefilhrten Familienforschung in
den 15 neuen Fallen war kurz folgendes: Nur in 1 Falle gelang es nicht,
iiber die Vorfahren direkter Linie liickenlose und verwertbare Angaben
zu erlangen, die ein getreues Bild von Personlichkeit und Gesundheits-
zustand gestattet hatten. Der einzige iiberlebende, direkte Nachkomme
dieses Falles erscheint auf eine sich anspinnende Huntingtonsche
Chorea hin hochst verdéachtig durch starre, maskenartige Gesichtsziige,
zerstreutes Wesen, fahrige Bewegungen. Bei 2 anderen Fillen war
derjenige Elternteil, durch den die Chorea iibertragen wurde, nach-
weislich nicht an Chorea erkrankt. Es litten aber Verwandte anderen
Grades an chronisch-progressiver Chorea. AuBerdem war der fragliche
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Elter jedesmal in verhiltnismaBig so frithem Lebensalter verstorben,
daf} der Ausbruch einer Huntingtonschen Chorea bei ihm zu Lebzeiten
noch nicht hatte erwartet werden konnen. In den iibrigen 12 Fillen
wurde der Nachweis direkter erheblicher Ubertragung des Leidens,
oft auf viele Generationen zuriick, mit absoluter Sicherheit erbracht.

Es geht nun nicht an, den einen Fall, bei dem die gepflogenen
Erhebungen kein greifbares Ergebnis zeitigten, etwa als negativ in dem
Sinne zu werten, dafl man auf Grund desselben behaupten wollte, Hun-
tingtonsche Choreakénne ohne direkte erbliche Ubertragung entstehen.
Dazu fehlt jede Berechtigung. Sprechen doch sogar einige Tatsachen,
iiber die ich mich hier nicht weiter auslassen will, fiir die Annahme,
daB auch in jenem TFalle direkte und gleichartige erbliche Ubertragung
vorlag. Bei peinlich objektivem Verfahren wird man diesen Fall als
ungeklart aus dem Untersuchungsmaterial ausscheiden miissen. Im
Hinblick auf die Spirlichkeit des Materials ist das bedauerlich. Wir
werden uns aber damit trosten, daBl dem genealogischen Forscher dann
und wann uniiberwindliche Hindernisse die Kldrung erblicher Zusam-
menhinge unméglich machen.

Nach dem eben Ausgefiihrten bin ich berechtigt, zu behaupten,
daB in allen von mir bearbeiteten Huntington-Choreafillen, die eine
liickenlose Feststellung der gesundheitlichen Verhaltnisse ihrer ndheren
und weiteren Verwandtschaft zulieBen, der Nachweis direkter erblicher
Ubertragung des Leidens erbracht ist.

Wurde im Laufe des Erbganges einmal die Kette der erblichen
Ubertragung durchbrochen, so hat man das als Uberspringen bezeichnet,
und es ist sogar behauptet worden, die Huntingtonsche Chorea
konne ganze Generationen iiberspringen. In den von mir aufgestellten
Stammbéumen sind einige isolierte Fille von sog. Uberspringen auf-
gezeichnet. Man kann aber bei niherem Zusehen jedesmal konstatieren,
daB der betreffende, selbst nicht an Chorea erkrankte Ubermittler
der Erbkrankheit in einem Lebensalter verstarb, in welchem bei ihm
der Ausbruch des Leidens noch nicht zu erwarten war. Auf dieselbe
Weise finden die aus verschiedenenen Verdffentlichungen bekannt
gewordenen Fille angeblichen Uberspringens ihre Erklirung. Nur
1 Fall H. Schlesingers macht hiervon eine Ausnahme. Bei ihm
liegen die Verhéltnisse ziemlich kompliziert.

Ein schreckhafter und leicht erregbarer, sonst aber als vollig gesund geschilder-
ter Mann, der mit 78 Jahren noch nicht an Chorea erkrankt war, iibertrug die
Huntingtonsche Chorea von seinem Vater her auf 1 Sohn. 2 Tochter von
ihm erkrankten in der Pubertit an Hysterie. Mit 48 bzw. 49 waren sie ,,nur schwer
hysterisch®, aber nicht choreatisch, hatten aber beide choreakranke Nachkommen,
die eine 1 Sohn, der mit 13 Jahren an progressiver Chorea erkrankte, mit 24 Jahren

gedidchtnisschwach war; die 2 Kinder der anderen litten beide seit ihrem 12. bzw.
13. Lebensjahr an Chorea.

35%
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Es ist eine sonst nie wieder beobachtete Erscheinung, dafl im Erb-
gang der Huntingtonschen Chorea Konduktoren auftreten. Schle-
singer half sich mit der Annahme, Hysterie kénne Huntington-
sche Chorea vertreten. Ich vermag dieser Auffassung nicht beizu-
pflichten. Vorwegs ist zu beriicksichtigen, dall beim Vater jenes mit
78 Jahren noch nicht choreatischen Mannes die Chorea erst im 70.
Lebensjahr ausbrach. Der Sohn wurde mit 49 Jahren choreatisch.
Dessen Schwestern befanden sich also zur Zeit der Verdffentlichung
durch Schlesinger gerade in der kritischen Lebensperiode. Es miiBte
also noeh untersucht werden, ob sie dauernd frei von choreatischen
Erscheinungen geblieben sind.

Sollten sie tatsichlich ein hohes Alter erreicht haben, ohne an
Chorea erkrankt zu sein, so wird man zunichst an Hypostase oder
Epistase bzw. an das Auftreten eines Hemmungsfaktors, der die deut-
liche Ausprigung des choreatischen Symptomenkomplexes verhindert
hat, denken miissen. AuBerdem ist in den Bereich der Uberlegungen
einzubeziehen, dall die Bewegungsstorung bei der Huntingtonschen
Chorea manchmal in sehr milder Form auftritt, daff leichtes Grimassen-
schneiden und Achselzucken oft bis in hohes Alter die einzigen AufBe-
rungen der Chorea darstellen kénnen. Der Grund fiir das milde Auf-
treten des Krankheitsprozesses mag insofern in der jeweiligen genoty-
pischen Gesamtkonstitution zu suchen sein, als bei der Zeugung der-
artiger Individuen konkurrierende, d. h. antagonistische Erbfaktoren
zufillig oder gesetzmafBig zusammengekoppelt wurden oder doch eine
Gametenkombination zustande kam, die der Entwicklung der Hun-
tington-Choreaanlage stirkeren Widerpart hielt als andere geno-
typische Konstitutionen. Dal die milde Ausprégung der motorischen
Komponente der Huntingtonschen Chorea sehr wohl mit einer
eigenartigen Erbkonstitution zusammenhangen kann, beweist die von
Davenport gemachte Beobachtung eines in bestimmten Familien
erblichen besonderen Biotypus des Leidens, einer sog. Hunting-
tonschen Choreasine chorea, bei der die motorische Stérung génzlich
ausfillt und nur gewisse psychische Alterationen bestehen.

Fiir den verzégerten Ausbruch der Huntingtonschen Chorea
bzw. eine milde Verlaufsform dieser Krankheit kénnten iibrigens auch
exogene Faktoren, Milieueinfliisse u.d. von ausschlaggebender Bedeu-
tung sein, wie wir ja auf der anderen Seite gewichtige Anhaltspunkte
dafiir zu haben glauben, dall ein vorzeitiges Auftreten des Leidens
auf duBere Kinfliisse zuriickzufiihren sei.

Unter 130 mir zugénglichen Literaturfallen von Huntington-
scher Chorea stiel ich auf 25, bei denen gleichartige erbliche Belastung
angeblich nicht vorlag oder wenigstens nicht nachzuweisen war. 10
davon wurden urséchlich auf ein Trauma zuriickgefithrt. Das ist
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doch eine héchst verdachtige Erscheinung. Man muB sich nur 2 Tat-
sachen recht vor Augen halten. Erstens handelte es sich um entscha-
digungspflichtige Unfille. Zweitens waren bei einem Teil jener angeb-
lichen posttraumatischen Fille nach sicheren Angaben Kinder oder
Geschwister ebenfalls an Huntingtonscher Chorea erkrankt. Dal
entschiadigungspflichtige Unfille gar oft zu einer Verheimlichung der
wahren Genese eines Leidens, also hier der erblichen Belastung, Anlaf
geben, ist allbekannt. Ich vermute, daB dieser Umstand in den 10
,,posttraumatischen* Fillen keine geringe Rolle gespielt hat, als es
galt, die Familienanamnese zu kliren. Den bedeutsamsten Fingerzeig
geben hier wohl die Erkrankungsfille in der Verwandtschaft. Kin
Bruchteil der 10 Fille angeblich traumatischen Ursprungs wurde
offensichtlich zu Unrecht fir Huntingtonsche Chorea ausgegeben,
so z. B. der von Kruse publizierte, welcher besser als traumatische
Neurose bzw. Hysterie zu bezeichnen wire.

Die nach Ausscheidung jener 10 , posttraumatischen Falle {ibrig-
bleibenden 15 Beobachtungen von Huntingtonscher Chorea ohne
nachweisbare Hereditdt halten einer kritischen Priifung schlecht stand.
Einige von ihnen sind als Herderkrankungen oder als luetische Affek-
tionen des Zentralnervensystems anzusprechen, andere haben eine
andere z. Z. nicht klare Atiologie. Diejenigen, welche unbeanstandet
als Huntingtonsche Chorea gelten konnen, leiden unter unzulfing-
licher Erfassung der Familienanamnese. Es fehlen bei ihnen verwertbare
Angaben iber Gesundheitszustand, erreichtes Lebensalter bzw. Todes-
ursache der niichsten Verwandten. Man darf sich doch nicht damit
zufrieden geben, wenn ein dementer Kranker aussagt, seine Eltern
seien gesund gewesen, oder wenn nur konstatiert wird, daf der Vater
ein Trinker war. Ohne genaue Erhebung aller fiir die Beurteilung des
geistigen und korperlichen Zustandes einer Person mafgebenden Daten,
ohne liickenlose Feststellung dieser Tatsachenbeweise fir simtliche
Familienmitglieder der eigenen und zum mindesten der nichsten
2 aufsteigenden Generationen eine jeden Falles sind Vererbungsstudien
von vornherein zu einem MiBlerfolg verdammt. Alle Fille, die jener
Mindestforderung mnicht entsprechen, sind aus dem Untersuchungs-
material am besten auszuscheiden.

Wendet man nun diesen strengen, aber allein richtigen Malstab
auf die erwihnten 15 Literaturfille an, so erweisen sich diese Falle
samt und sonders als genealogisch ungeniigend erforscht. Dann bleibt
aber das schon aus der Untersuchung wunseres eigenen Materiales
gewonnene Faktum zu Recht bestehen, nimlich, dafl echte Fialle
von Huntingtonscher Chorea, bei denen gleichartige und
direkteerbliche Belastung mit Bestimmtheitauszuschliefen
war, bisher nicht beobachtet worden sind, dafl es dagegen



550 J. L. Entres:

in allen den Fiallen, in welchen sich eine zuverlissige und
lickenlose Klarung der erblichen Verhdltnisseerméglichte,
auch gelang die direkte erbliche Ubertragung des Leidens
nachzuweisen.

Es ist noch dem Einwand zu begegnen, als seien vorzugsweise
oder ausschlieBlich solche Fille veroffentlicht worden, die eine starke
gleichartige erbliche Belastung besalBlen. Selbstverstindlich wird schon
die natiirliche Auslese bewirken, dafl Kranke aus Familien mit zahl-
reichen Merkmalstrigern haufiger zur Kenntnis und in Behandlung
des Arztes kommen als solche aus Familien mit wenigen Merkmals-
tragern. Die Wahrscheinlichkeit, von der Auslese erfafit zu werden,
ist fir erstere eben unvergleichlich viel gréfler. Man wird auch bereit-
willig zugeben, daBl Fille, in deren Familie eine Haufung der gleichen
Erkrankungsformen stattfand, dem Beobachter eindringlicher zu
Bewulitsein kommen und mehr zur Verdffentlichung anregen als isoliert
dastehende Fille. Trotzdem mdchte ich diesen beiden Einwinden
keinerlei Einflul auf das Krgebnis meiner Untersuchungen einrdumen.
Ich habe mich jahrelang in der bodenstindigen und im allgemeinen
seBhaften Bevilkerung Unterfrankens nach isoliert dastehenden Fillen
von Huntingtonscher Chorea umgesehen, ganz ohne Erfolg. In
diesem Zusammenhang muf8 ich auch darauf hinweisen, da8 ich allen
in der Psychiatrischen Klinik Miinchen sowie in den Heil- und Pflege-
anstalten Eglfing, Gabersee und Haar diagnostizierten Fillen
von Huntingtonscher Chorea, gleichviel ob etwas iiber erbliche
Belastung bekannt war oder nicht, genau nachgegangen bin. Es ergaben
sich nur 2 Fehldiagnosen, deren eine bei einem 2. Klinikaufenthalt
schon rein klinisch und spiter auch pathologisch-anatomisch als arterio-
sklerotische Hirnerkrankung richtig gestellt wurde. Der 2. Fall ist erst
durch meine Nachforschungen als reine Sydenhamsche Chorea
erkannt worden. In seiner Familie kam weder unter 26 Geschwistern
noch unter den Vorfahren auf 2 Generationen zuriick jemals ein Fall
von Chorea vor.

So buchen wir als Endergebnis eingehender genealogischer Erfor-
schung der 15 neuen Fille und nach kritischer Priifung der literarischen
Kasuistik die Tatsache, dafl die Huntingtonsche Chorea ausschlieB-
lich durch direkte erbliche Ubertragung entsteht. Wenn aber die Genese
der Huntingtonschen Chorea nur durch direkte erbliche Ubertragung
der Krankheitsanlage zu erklifen ist, wenn die Huntingtonsche
Chorea sich durch beliebig viele Generationen ohne Unterbrechung stets
direkt weiter vererbt, wenn, wie auch aus den von mir aufgestellten
Stammbdumen mit eindringlicher Deutlichkeit hervorgeht, die Nach-
kommenschaft solcher Personen, die, obgleich sie ein hohes Alter er-
reichten, von Chorea dauernd frei blieben, fiir alle Zeiten von dieser
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Erbkrankheit verschont ist, dann mufl die Huntingtonsche Chorea
eine dominant gehende, mendelnde Krankheit sein. Und
damit ist zugleich die Kernfrage, ob die Huntingtonsche Chorea als
selbstandige Krankheitsform aufrechtzuerhalten sei, bejaht.

Zum Schlusse moéchte ich noch in kurzen Worten von dem Ergebnis
meiner Untersuchungen iiber etwaige erbgenetische Beziehungen der
Huntingtonschen Chorea einerseits zur genuinen Epilepsie und
sonstigen Neurosen bzw. Psychosen anderseits berichten. Anhalts-
punkte fiir das Vorliegen derartiger Beziehungen ergaben sich nicht.
Die bei der Huntingtonschen Chorea manchmal zu beobachtenden
anfallsmafigen Erscheinungen unterscheiden sich schon in ihrer dufleren
Verlaufsform zumeist nicht unwesentlich von echten genuin-epileptischen
Anfillen. Sie konnten héchstens als symptomatische Epilepsie gedeutet
werden.



