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Aus der KSnigl. psyehiatrisehen und Nervenklinik zu Halle 
(Prof. Hitzig). 

Ueber eine Art progressiver Hereditiit bei 
Huntington'scher Chorea. 

Von 

Prof. Dr. Hei lbronner ,  
Oberarzt tier Klinik. 

V o r  Kurzem stellte sich in der hiesigen Po]iklinik ein Kranker vor~ 
der einer uns seit Jahren bekannken yon F a c k l a m  1) bereits ausffihr- 
lieher beschriebenen, auch yon Wol l enbe rg  2) erwahnten Choreatiker- 
familie angeh6rt; er stellt alas erste erkrankte Glied der im Uebrigen 
anseheinend noeh frei gebliebenen vierten Generation (yon dem cho- 
reatisehen Grossvater aus gereehnet) dar, ist ein Sohu des einzigen 
m~nnliehen Gliedes der dritten Generation~ des hier lange stationer be- 
handelten und vor Kurzem verstorbenen Ferdinand Z.; die Erkrankung 
zeigt die typisehen Zfige der Hun t ing ton ' s ehen  Chorea: ausgebildete 
ehoreatisehe Bewegungen~ sehr intensive Reizbarkeit und eine bereits 
erhebliehe Intelligenzabnahme, zuni~ehst keinerlei klinisehe Erseheinungen, 
die yon dem gelitufigen - -  in der hiesigen Klinik fibrigens doeh reeht hS~ufig 
zur Beobaehtung kommenden - -  Bilde der H.'schen Chorea abgewiehen 
w~tren. Die Erkrankung hat sieh seit mehreren Jahren sehleiehel~d ent- 
wiekelt; gegenwartig ist der Kranke 25 Jahre alt; der Beginn ist also 
mindestens in die ersten Jahre des 3. Deeenniums zu setzen. 

Die ]etztere Thatsaehe fief mir eine vet einer Reihe yon Jahren 
noeh in der Breslauer Klinik gemaehte Beobaehtung in's GedSoehtniss~ 

1) Paek lam,  Beitr~ge zurLehre yore Wesen derHunt ington 'sehmz 
Chorea. Dieses Arehiv Bd. 30. S. 165. 

2) Wollenberg~ Chorea, Paralysis agit. etc. Wien 1899. S. 79. 
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fiber die mir leider schriftliche Notizen nieht zur Verf~igung stehen; 
die reeht auffallenden VerhMtnisse batten sieh mir abet mit ffir den 
vorliegenden Zweek hinreiehender Genauigkeit eingepr~tgt. 

Beider  Aufnahme einer ca. 50jahrigen Paranoiea wurde mir als 
einziges heredit~tres Moment yon der begleitenden Sehwester angege- 
ben, dass die Mutter in hohem Alter an einem erst in den Greisen- 
jahren aufgetretenen oder jedenfalls bemerkten Veitstanz gestorben sei. 
Gelegentlieh eines. Besuehes eonstatirte ieh dann zu meiner Ueber- 
rasel!ung bei einer weiteren, Ende der 40 er Jahre stehenden Sehwester 
der Patientin eine exquisite Chorea~ di% wie mtihsam eruirt werden 
konnt% ebenfalls seit einigen Jahren bestand~ und als ieh mir naeh 
einiger Zeit das Vertratten der Familie erworben, wurde mir ein 18 oder 
19j~thriges M~tdehen~ die Toehter einer v i e r t e n  (angeblieh nieht chore- 
atisehen) Sehwester vorgestellt, bei der sieh gleichfalls ehoreatisehe 
Bewegungen seit einiger Zeit ganz sehleiehend entwiekelt batten und bei 
der Untersuchung naehweislieh waren. 

Dass die Hun t i ng t on ' s ehe  Chorea nieht, wie der erste Darsteller 
tier Erkrankung meinte, anssehliesslieh in den mittleren Jahren auftritt, 
ist jetzt wohl allgemein anerkannt; die Beobaehtung einiger ungewOhn- 
lieh junger Patienten (naeh Wol lenberg~)  kommt die Erkrankung vor 
dem 25. (ebenso wie naeh dem 55.) Lebensjahre ,,nut ausnahmsweise" 
vor) g.abe also immerhin noeh keinen Anlass zur Mittheilung an dieser 
Stelle. Dagegen dr~ngte sieh mir anl~tsslieh der nenen Beobaehtung 
doeh wieder die schon frfiher erwogene Frage auf, ob etwa das Tiefer- 
rticken des Anfangsalters der Erkrankung in jeder folgenden Generation, 
wie sie gerade in dem letztangefiihrten BeispieI so auffallend zu Tage 
trat~ 0fret and einigermassen regelmttssig zu beobaehten sei. 

Altgemeineres Interesse seheint ein solehes Verhalten bis jetzt nieht 
erregt zu hubert; in der umfassenden Darstellung Wol l enbe rg ' s7  in 
de rdem aueh sonst yon den Autoren aufmerksam verfolgten Atter beim 
Krankheitsbeginn ein besonderer Absehnitt gewidmet ist~ ist es jedenfalls 
nieht erw~thn L u n d  ein karzer Hinweis auf ein naeh muncher Riehtung 
interessantes Verhalten seheint mir deshalb bier bereehtigt, selbst ffir 
den Fall, dass etwa, was mir entgangen seiu mag~ schon g e l e g e n t l i e h  
auf Bin derartiges Verh~tltniss hingewiesen sein sollte. 

Ieh habe reich, mn jeder Versuehung aber aueh jedem Verdaehte 
willkfirlicher Auswahl der F~tlle zn ~ entgehen~ zun:itehst darauf besehr'Xnk L 
die yon W o l l e n b e r g  mitgetheilten Stammb~tume, soweit sie mindestens 
3 Generationen umfassen, in der eben bezeiehneten Riehtung durehzu- 

1) t. e. p. 85. 
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priifen. Das Ergebniss lasse ich wieder in Form der Stammbaume 
hier folgen (mit Auslassung aller, hier nicht interessirenden, nicht chore- 
atisehen Familienglieder). 

M.? 
Familie W. (Zaeher). 

M.? M.? ii  II ? 45 

M. Bo. 4 43 

? 

w. t 45 M.2 

M.B. 41 W.Bo. 47 

W.Bo. 12 (Tie facial). 

Familio W. Z. (hiesige Klinik). 
M. ? 

W.B. 38 W.t42 I~I.B. 40 

M.B. 36 W.B. 34 W.B. 34 

H.B. 22 

M.? 
? 

40 

35 

22 

Familie O. (Ewald). 

W. ? I ? 
W. t 47 l~t.? M.? M.? )~I.? i~I.? 47 

W.B. 30 W.B. 30 I 30 

Familie Waldi-Wipfler (Hoffmann). 

M. t 52  (Chorea in den letzten Jahren). 

W. Bo. 40. W.? M.B. 38. 

W.B.10. M.B.30. W.B.41. M.B. 31. M. 8.39. W.B.(13) W.B.38. 
. ats Schul- 

ldnd. 

52 

39 

29 

Pam{lie Vey (Lannois). 

51.2_~. I ? 
"- M.? W.? W.? W. t 60 W. ~ 76 68 

M.Bo.61 W.? M. ~- 57 W.? W. ~ 65. M.Bo.50. W. ~- 55 M.B.52 M.50.]56 

M.B.35 W.21 130 

Abldirzungen: M. Mann. W. Weib. ? Alter unbekannt. B. x Beginn 
mit xJahren, j" x Tod mit xJahren. Bo. xAlter zur Zeit der Beobaehtung. 
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Pamilie N. (Peretti). 

M.? \V? } 

w+67  .B.4o w.B.a.7_.l 
2 N . ? ? i n  der 

Schnle. I 

Um eine wenigstens u n g e f a h r e  U e b e r s i c h t  zu gewinnen, habe 
ieh fiir jede Generation das arithmetisehe Mittel in gewohnter 
Weise bereehnet; die gewonnenen Zahlen sind jeweils beigesetzt und 
wtirden~ wenn sie ohne Weiteres als Ausdruek der thatsgchliehen Ver- 
hgltnisse zu eraehten wgren, die auf Grund der eingangs erw~thnten 
F!~lle aufgestellte Vermuthung in sehr evidenter Weise bestgtigen. That- 
sgehliGh wird abet die Verwerthbarkeit der Zahlen dutch einige Fehter- 
tluellen beeintr.~ehtigt. 

Zun~tchst braehte es die Art des Nateriales mit sieh~ dass die 
Altersangaben aueh innerhalb je eines Stammbaumes sigh auf ver- 
sGhiedene Momente - -  einmal den des Krankheitsbeginns, einmal des 
tiidtlichen Ausganges, in anderen auf das Alter zur Zeit der Beschreibung 
- -  beziehen und so verreGhnet werden mussten; da gerade in den 
~tlteren Generationen natiirlieh h~tufiger das Alter beim Ableben ange- 
geben ist~ so werden dadureh bei der ]angen Dauer der Erkrankung die 
Durehsehnittszahlen diesen Generationen an sieh h6her. Dass abet dieses 
5Ioment n i g h t  a l l e i n  die sehr auffallenden Differenzen bedingt~ ergiebt 
sieh daraus~ dass sie aueh nieht sehwinden~ wenn nut die Falle beriiek- 
sichtigt werden~ ftir die das Anfangsalter angegeben ist. 

Aueh zwei weitere Fehlerquellen, an die ieh gedaGht~ seheinen mir 
doeh nieht ausreiGhend~ die Differenz zu verursaehen: es liegt ja nahe, 
einzuwenden, dass jederzeit yon den Gliedern der letzten Generationen 
noeh Angeh6rige in h6herem Lebensalter erkranken und so deren Dureh- 
sehnittszahl erhiihen kSnnen, w'~hrend anderseits das eine oder andere 
jung erkrankte and verstorbene Glied frtiherer Generationen zur Zeit 
der Naehforschungen vergessen sein mag. 

Gerade die letztere Fehlerquelie seheint mir nieht yon allzu grosset 
Bedeutung; die famili~re Erkrankung pflegt, wie man sich des Oefteren 
za fiberzeugen Gelegenheit hat, ein sehr lebhaftes Interesse night nur 
bei den Niiehstbetheiligten~ sondern oft auch dariiber hinaus zu erregen+ 
so sehr, dass mir z. B. bei unserer letztzugeffihrten Chorea ein Nachbar 
spontan~ ehe ieh noch danaeh zu fragen Zeit hart% den ganzen - -  yon 
den AngehSrigen dann besti~tigten - -  ehoreatischen Stammbaum zu ent- 

/~I. t 60  M.B. 57 W.B. 54 W.B.54 W.t40 1~I.:~45 M.~'42 W.B.39 M.~-19 
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wickeln vermochte; man erh~ilt also derartige Angaben - -  einigermassen 
geordnete sociale Verhitltnisse ~Torausgesetzt - -  relativ gut und voll- 
stfindig. Die Thatsache, dass gerade in der letzten Generation 5fter 
Kinder oder Individuen im Beginn des 3. Deeenniums als befallen an- 
gcffihrt werden, gewinnt damit erst Werth. 

An der Hand dieser Ueberlegungen erst schien es mir zul~ssig~ auch 
in anderen vereinzelten im gleichen Sinne spreehenden Mittheilungen 
mehr als den Ausdruck zufalligen Zusammentreffens zu erblicken; so 
will ieh erwS~hnen~ dass der erste der von F a c k l a m  1) beschriebenen 
Kranken~ dessen Grossvater~ Vater und 2 Geschwister choreatisch waren, 
und der selbst mit ca. 40 Jahren erkrankt% ein lOjghriges an der 
gleichen Affection leidendes TSchterchen hatte. Aus der Jenenser Klinik 
beriehtet G o l d s t e i n  2) fiber einen Kranken~ der 57j~thrig naeh ca. 
18jahriger Krankheit starb: also ca. 39jlthrig erkrankt war; sein Vater 
war wahrseheinlich ehoreatisch gewesen; mit dem Kranken zugleieh 
wurde dessert 26jahrige Tochter wegen ehronischer~ sehon seit 3 bis 
4 Jahren bestehender~ Chorea behandelt. 

Eine Nachuntersuehung der hier besprochenen Verh~ltnisse auch 
in den Choreatikerfamilien~ die nieht dutch die m~ehtige Verzweigung 
ihrer Stammbaume imponiren, erseheint jedenfalls angebracht und kann 
vielleieht noeh Aufsehluss naeh mancher Richtung geben. 

Ich bin, wie ieh kaum zu betonen braueh% welt davon entfernt~ 
ctwa behaupten zu wotlen, dass die Kinder eines choreatisehen Ascen- 
denten, wenn fiberhaupt~ unter allen Umst'~nden in jfingeren Jahren von 
tier Chorea ergriffcn werden mfissten~ als tier Ascendent. Eine der- 
artige Annahme liesse sieh wohl nut in totaler Verkennung der Art 
und Weise aufstellen, wie allgemeine Gesetze bei der u der con- 
currirenden Momente in die Erseheinuug treten k8nnen. Soviel abet 
glaube ieh bei aller Skepsis~ die einem relativ kleinen Material gegen- 
fiber dol)pelt angebraeht erscheint, doeh wahrseheinlieh gemacht zu 
haben~ d a s s  de r  fami l i~ i ren  C h o r e a  im A l l g e m e i n e n  die  T e n d e n z  
b e i w o h n t ~  in j e d e r  f o ] g e n d e n  G e n e r a t i o n  im D u r e h s e h n i t t  
j~ ingere  I n d i v i d u e n  zu b e f a ] l e n  als  in der  v o r h e r g e g a n g e n e n .  

In dieser Tendenz wfirde s i e h - - w e n n  weitere Forsehungen das Ge- 
sagte best~tigen - -  in besonders instruetiver Weise die yon Wo ll e n b e r g 
betonte degenerative Natur der H u n t in g t o n'schen Chorea documentiren. 
Entspreehend der Meinung der Majoritat der Autoren wfirde aueh ein 

1) 1. e. S. 154. 
2) Goldste in~ 

Jena 1897. 
Ein Fall yon Hunt ington~seher  Chorea. Inaug.-Diss~ 
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derartiger, nieht nut ill Bezug auf das Individuum 7 sondern aueh auf 
den Stamm progressiver Verlauf ffir die Bereehtigung der Sonderstellung 
der Hunt ing ton ' sehen  Chorea gegenfiber anderen -- aueh protahirt 
oder ehroniseh verlaufenden ~-Fgl len spreehen; er wtirde weiterhin 
vielleieht in dem 8inne zu verwerthen sein, dass unbesehade~ des 
relati~," h~iufigen Vorkommens anderer Neurosen und Psyehosen in den 
Choreatikerfamilien die gleiehmsssige Vererbung im innersten Wesen 
des l~rankhaften Processes begrfindet ist, wie sie ja aueh bet wenig 
anderen Erkrankungen in gleieh exquisiter Weise dutch Generationen zu 
verfolgen ist. Dass wit *rotz alledem tiber das Wesen dieses'krank- 
haften Processes selbs L insbesondere fiber die Genese und den Aus- 
15sungsmodus der ehoreatisehen Bewegungen, so wenig erfahren~ wie 
vorher, m6ehte ieh dabei nieht zu erwlihnen unterlassen. 

Das Vorrtieken des Erkrankungsalters von einer Generation zur 
andern wtirde, wie ieh noeh erw'ahnen mOehte, eine neue, soviel m[r 
bekannt, noeh nieht betonte Furm der progressiven HereditS~t~ jener 
besonders yon Morel studirten~ im Ganzen friiher mit lebhafterem In- 
teresse als hente diseutirten Form der Vererbung darstellen. Wghrend 
Nore l  bekanntlieh mehr eine q u a l i t a t i v e  Progression eintreten sah~ 
wfirde bier eine gewissermassen q u a n t i t a t i v e  und bis zu einem ge- 
wissen Grade zahlenmSssig ausdrfiekbare Progression zu statuiren sein. 
Nan wird die Sehwere der erbliehen gelastung, da wo die Wirkung 
selbst eine qualitativ gleiehe ist, ffir um so hOher zu halten bereehtigt 
seth, je frfiher sie ihre Wirknng eben dutch den Ausbrueh der Er- 
!~rankung doeumentirt. 

Es w~ire yon Interesse festzustellen~ ob dem frfiheren Ausbrueh aueh 
ein sehwererer Verlauf in den sp~iteren Generationen entsprieht, set es, 
dass die ganze Krankheitsdauer verkiirzt wird~ set es~ das sieh die 
Demenz etwa ungewOhnlieh raseh entwiekel'~. Ieh verkenne night, dass 
derartige Untersuehungen nut mit fiusserster Vorsieht anzustellen wS~ren~ 
und dass die gauze Frage ganz ausserordentlieh eomplieirt wird~ sehon 
deshalb~ well uns noeh ganz uuverstfmdlieh ist, woher bet dem voraus- 
gesetzten ersterkrankten Ahnen jeder Choreafamilie die Erkrankung und 
ganz besonders die exquisite Tendenz zur qualitativ gleiehfSrmigen Ver- 
erbung stammen mag~ und well wit aueh in keinem Falle mit Bestimmt- 
heir den wirkliehen Ersterkrankten festznstellen vermSgen. Trotzdem 
scheinen mir gerade die Choreafamilien zur Naehprfifung maneher all- 
gemeiner Fragen der Vererbung besonders geeignet~ eben weil bier bei 
der 'qualitativen Gleiehartigkeit der krankhaften Proeesse quantitativ% 
]eiehter vergleiehbare Yerh~tltnisse reiner zu Tage treten werden. 


