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Aus der Konigl. psychiatrischen und Nervenklinik zn Halle
(Prof. Hitzig).

Ueber eine Art progressiver Hereditiit bei
Huntington’scher Chorea.
Yon

Prof. Dr. Meilbronner,
Oberarzt der Klinik.

Vor Kurzem stellte sich in der hiesigen Poliklinik ein Kranker vor,
der einer uns seit Jahren bekannten von Facklam?) bereits ausfiihr-
licher beschriebenen, auch von Wollenberg?) erwihnten Choreatiker-
familie angehort; er stellt das erste erkrankte Glied der im Uebrigen
anscheinend noch frei gebliebenen vierten Generation (von dem cho-
reatischen Grossvater aus gerechnet) dar, ist ein Sohn des einzigen
minnlichen Gliedes der dritten Generation, des hier lange stationir be-
handelten und vor Kurzem verstorbenen Ferdinand Z.; die Erkrankung
zeigt die typischen Ziige der Huntington’schen Chorea: ausgebildete
choreatische Bewegungen, sehr intensive Reizbarkeit und eine beveits
erhebliche Intelligenzabnahme, zunéchst keinerlei klinisehe Erscheinungen,
die von dem geliufigen — in der hiesigen Klinik iibrigens doch recht hiufig
zur Beobachtung kommenden — Bilde der H.’schen Chorea abgewichen
wiren. Die Erkrankung hat sich seit mehreren Jahven schleichend ent-
wickelt; gegenwirtig ist der Kranke 25 Jahre alt; der Beginn ist also
mindestens in die ersten Jahre des 3. Decenniums zu setzen.

Die letztere Thatsache rief mir eine vor einer Reihe von Jahren
noch in der Breslauer Klinik gemachte Beobachtung in’s Gedichtniss,

1) Facklam, Beitrdge zur Lehre vom Wesen der Huntington’schen
Chorea. Dieses Archiv Bd. 30. S. 165.
2) Wollenberg, Chorea, Paralysis agit. etc. Wien 1899. S. 79.
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iiber die mir leider schriftliche Notizen nieht zur Verfiigung stehen;
die recht aaffallenden Verhiltnisse hatten sich mir aber mit fir den
vorliegenden Zweck hinreichender Genauigkeit eingepriigt.

Bei der Aufnahme einer ca. 50 jahrigen Paranoica wurde mir als
einziges hereditires Moment von der begleitenden Schwester angege-
ben, dass die Mutter in hohem Alter an einem erst in den Greisen-
jahren aufgetretenen oder jedenfalls bemerkten Veitstanz gestorben sei.
Gelegentlich eines. Besuches constatirte ich dann zu meiner Ueber-
raschung bei einer weiteren, Ende der 40 er Jahre stehenden Schwester
der Patientin eine exquisite Chorea, die, wie mithsam evuirt werden
konnte, ebenfalls seit einigen Jahren bestand, und als ich mir nach
einiger Zeit das Vertrauen der Familie erworben, wurde mir ein 18 oder
19 jihriges Madchen, die Tochter einer vierten (angeblich nicht chore-
atischen) Schwester vorgestellt, bei der sich gleichfalls choreatische
Bewegungen seit einiger Zeit ganz schleichend entwickelt hatten und bei
der Untersuchung nachweislich waren.

Dass die Huntington’sche Chorea nicht, wie der erste Darsteller
der Erkrankung meinte, aunsschliesslich in den mittleren Jahren auftritt,
ist jetzt wohl allgemein aperkannt; die Beobachtung einiger ungewthn-
lich junger Patienten (nach Wollenberg?®) kommt die Erkrankung vor
dem 25. (ebenso wie nach dem 55.) Lebensjahre ,nor ausnahmsweise®
vor) giibe also iminerhin noch keinen Anlass zur Mittheilung an dieser
Stelle. Dagegen dringte sich mir anlisslich der neuen Beobachtung
doch wieder die schon frither erwogene Frage auf, ob etwa das Tiefer-
riicken des Anfangsalters der Erkrankung in jeder folgenden Generation,
wie sie gerade in dem letztangefithrten Beispiel so auffallend zu Tage
trat, ofter und einigermassen regelmissig zu beobachten sei.

Allgemeineres Interesse scheint ein solches Verhalten bis jetzt nicht
erregt zu haben; in der umfassenden Darstellung Wollenberg’s, in
der dem auch sonst von den Autoren aufmerksam verfolgten Alter beim
Krankheitsbeginn ein besonderer Abschnitt gewidmet ist, ist es jedenfalls
nicht erwihnt, und ein kurzer Hinweis auf ein nach mancher Richtung
inferessantes Verhalten scheint mir deshalb hier berechtigt, selbst fiir
den Fall, dass etwa, was mir entgangen sein mag, schon gelegentlich
anf ein derartiges Verhiltniss hingewiesen sein sollte.

Ich habe mich, um jeder Versuchung aber auch jedem Verdachte
willkiirlicher Auswahl der Fille zu entgehen, zuniichst darauf beschriinkt,
die von Wollenberg mitgetheilten Stammbiume, soweit sie mindestens
3 Generationen umfassen, in der eben bezeichneten Richtung durchzu-

1 L oo p. 85



Ueher eine Art progressiver Hereditit bei Huntington’scher Chorea. 891

priifen. Das Ergebniss lasse ich wieder in Form der Stammbiume
hier folgen (mit Auslassung aller, hier nicht interessirenden, nicht chore-
atischen Familienglieder).

Familie W. (Zacher).

M.? M.? M2 ?
W+ 45 ) 45
TM.B. 41 W. Bo. 47 M.Bo. 42 | 43
" W.Bo. 12 (Tic facial). ?

Familie W. Z. (hiesige Klinik).
M.? 2

W.B. 38  W.142  M.B. 40 M.? 40

M.B. 36 W.B.34 W.B. 34 35
T el "
M.B. 22 29
Familie O. (Ewald).
W.? :
W. ¢ 47 MP M M.? M2 M? | 47
P R S
W.B.30 W.B. 30 )

Familie Waldi-Wipfler (Hoffmann).

M.+52 (Chorea in den letzten Jahren). | 52
W. Bo. 40. Ww.? M.B.38. |39
( W.B.10. M.B.30. W.B.41, M.B.31. M.B.39. W.B.(13) W.B.88, I 29
. als Schul-
kind.
Familie Vey (Lannois).
M.? 2
M.? Ww.? Ww.? W. § 60 W. v 76 168
Nl sl oottt g . e~ s ™ cnmtl——
M.Bo.61 W.? M. {57 W.2 W. + 65. M.Bo.50. W, T 55 M.B.52 M.50.] b6
M.B.35 W.21 30

Abkiirzungen: M. Mann. W. Weib. ? Alter unbekannt. B. x Beginn
mit xJahren. § x Tod mit xJahren, Bo. x Alter zur Zeit der Beobachtung.
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Familie N. (Peretii).
M.? W?
W67 M.B. 40

. naat I

M.¥60 M.B.57 W.B.54 W.B.54 W.440 M.{45 M.+42 W.B.39 M.+19 W.B. 32

R ™o gl
2M.?? in der| 2
Schule.

Um eine wenigstens ungefiihre Uebersicht zu gewinnen, habe
ich fiir jede Generation das arithmetische Miitel in gewohuter
Weise berechnet; die gewonnenen Zahlen sind jeweils beigesetzt und
wiirden, wenn sie ohne Weiteres als Ausdruck der thatsichlichen Ver-
hiltnisse zu erachten wiren, die auf Grund der eingangs erwihnten
Falle anfgestellte Vermuthung in sehr evidenter Weise bestitigen. That-
sichlich wird aber die Verwerthbarkeit der Zahlen durch einige Fehler-
quellen beeintrichtigt.

Zunichst brachte es die Art des Materiales mit sich, dass die
Altersangaben auch innerhalb je eines Stammbaumes sich auf ver-
schiedene Momente — einmal den des Krankheitsbeginns, einmal des
todtlichen Ausganges, in anderen auf das Alter zur Zeit der Beschreibung
— beziehen und so verrechnet werden mussten; da gerade in den
ilteren Generationen natiirlich h#ufiger das Alter beim Ableben ange-
geben ist, so werden dadurch bei der langen Dauer der Erkrankung die
Durchschnittszahlen diesen Generationen an sich héher. Dass aber dieses
Moment nicht allein die sebr auffallenden Differenzen bedingt, ergiebt
sich daraus, dass sie auch nicht schwinden, wenn nur die Falle beriick-
sichtigt werden, fiir die das Anfangsalter angegeben ist.

Auch zwei weitere Fehlerquellen, an die ich gedacht, scheinen mir
doch nicht ausreichend, die Differenz zu verursachen: es liegt ja nahe,
einzuwenden, dass jederzeit von den Gliedern der letzten Generationen
noch Angehorige in héherem Lebensalter erkranken und so deren Durch-
schnittszahl erhohen kdnnen, wihrend anderseits das eine oder andere
jung erkrankte und verstorbene Glied fritherer Generationen zur Zeit
der Nachforschungen vergessen sein mag.

Gerade die letztere Fehlerquelle scheint mir nicht von allzu grosser
Bedeutung; die familiire Erkrankung pflegt, wie man sich des Oefteren
zu iberzeugen Gelegenheit hat, ein sehr lebhaftes Interesse nicht nar
bei den Nichstbetheiligten, sondern oft auch dariiber hinaus zu erregen,
so sehr, dass mir z. B. bei unserer letztzugefiihrten Chorea ein Nachbar
spontan, ehe ich noch danach zu fragen Zeit hatte, den ganzen — von
den Angehdrigen dann bestitigten — choreatischen Stammhaum zu ent-
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wickeln vermochte; man erhiilt also derartige Angaben — einigermassen
geordnete sociale Verhiltnisse vorausgesetzt — relativ. gut und voll-
stindig. Die Thatsache, dass gerade in der letzten Generation Ofter
Kinder oder Individuen im Beginn des 3. Decenniums als befallen an-
gefiihrt werden, gewinnt damit erst Werth.

An der Hand dieser Ueberlegungen erst schien es mir zulissig, auch
in anderen vereinzelten, im gleichen Sinne sprechenden Mittheilungen
mehr als den Ausdruck zufilligen Zusammentreffens zu erblicken; so
will ich erwshnen, dass der erste der von Facklam?) beschriebenen
Kranken, dessen Grossvater, Vater und 2 Geschwister choreatisch waren,
und der selbst mit eca. 40 Jahren erkrankte, ein 10 jihriges an der
gleichen Affection leidendes Téchterchen hatte. Aus der Jenenser Klinik
berichtet Goldstein?) iber einen Kranken, der 57 jihrig nach ea.
18 jahriger Krankheit starb, also ea. 39 jihrig erkrankt war; sein Vater
war wahrseheinlich choreatisch gewesen; mit dem Kranken zugleich
wurde dessen 26 jiahrige Tochter wegen chronischer, schon seit 3 bis
4 Jahren bestehender, Chorea behandelt.

Eine Nachuntersuchung der hier besprochenen Verhiltnisse auch
in den Choreatikerfamilien, die unicht dureh die michtige Verzweigung
ihrer Stammbgume imponiren, erscheint jedenfalls angebracht und kann
vielleicht moch Aufschluss nach mancher Richtung geben.

Ich bin, wie ich kaum zu betonen brauche, weit davon entfernt,
etwa behaupten zu wollen, dass die Kinder eines choreatischen Ascen-
denten, wenn iiberhaupt, unter allen Umstiinden in jiingeren Jahren von
der Choresa ergriffoen werden miissten, als der Asecendent. Eine der-
artige Annalme liesse sich wohl nur in totaler Verkennung der Art
und Weise aufstellen, wie allgemeine Gesetze bei der Vielheit der con-
currirenden Momente in die Erscheinung treten kinnen. Soviel aber
glaube ich bei aller Skepsis, die einem relativ kleinen Material gegen-
tiber doppelt angebracht erscheint, doch wahrscheinlich gemacht zu
haben, dass der familiiren Chorea im Allgemeinen die Tendenz
beiwohnt, in jeder folgenden Generation im Durehsehnitt
jingere Individuen zu befallen als in der vorhergegangenen.

In dieser Tendenz wiirde sich — wenn weitere Forschungen das Ge-
sagte bestitigen — in besonders instructiver Weise die von Wollenberg
betonte degenerative Natur der Huntington’schen Chorea documentiren.
Entsprechend der Meinung der Majoritit der Autoren wiirde auch ein

1)1 e S. 154,
2) Goldstein, Ein Fall von Huntington’scher Chorea. Inaug.-Diss.
Jena 1897.
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derartiger, nicht nur in Bezag anf das Individuum, sondern auch anf
den Stamm progressiver Verlanf fiir die Berechtizung der Sonderstellung
der Huntington’schen Chorea gegeniiber anderen — auch protahirs
oder chronisch verlaufenden — Fillen sprechen; er wiirde weiterhin
vielleicht in dem Sinne zu verwerthen sein, dass unbeschadet des
relativ hiufigen Vorkommens anderer Neurosen und Psychosen in den
Choreatikerfamilien die gleichmissige Vererbung im innersten Wesen
des krankhaften Processes begriindet ist, wie sie ja auch bei wenig
anderen Erkrankungen in gleich exquisiter Weise durch Generationen zn
verfolgen ist. Dass wir trotz alledem iiber das Wesen dieses krank-
haften Processes selbst, insbesondere iiber die Genese und den Aus-
lssungsmodus der choreatischen Bewegungen, so wenig erfahren, wie
vorher, mochte ich dabei nicht zu erwihnen unterlassen.

Das Vorriicken des Erkrankungsalters von einer Generation zur
andern wiirde, wie ich noch erwihnen mdochte, eine neue, soviel mir
bekannt, noch nicht betonte Form der progressiven Hereditit, jener
besonders von Morel studirten, im Ganzen frither mit lebhafterem In-
teresse als heute discutirten Form der Vererbung darstellen. Wihrend
Morel bekanntlich mehr eine qualitative Progression eintreten sah,
wiirde hier eine gewissermassen quantitative und bis zu einem ge-
wissen Grade zahlenmissig ausdriickbare Progression zu statniren sein.
Man wird die Schwere der erblichen Belastung, da wo die Wirkung
selbst eine qualitativ gleiche ist, fir um so hoher zu halten berechtigt
sein, je frither sie ihre Wirkung ehen durch den Ausbruch der Er-
krankung documentirt.

Es wire von Interesse festzustellen, ob dem fritheren Aushruch auch
ein schwererer Verlauf in den spiteren Generationen entspricht, sei es,
dass die ganze Krankheitsdauer verkiirzt wird, sei es, das sich die
Demenz etwa ungewohnlich rasch entwickelt. Ich verkenne nicht, dass
derartige Untersuchungen nur mit fdusserster Vorsicht anzustellen wiren,
und dass die ganze Frage ganz ausserordentlich complicirt wird, schon
deshalb, weil uns noch ganz unverstindlich ist, woher bei dem voraus-
gesetzten ersterkrankten Ahnen jeder Choreafamilie die Erkrankung und
ganz besonders die exquisite Tendenz zur qualitativ: gleichformigen Ver-
erbung stammen mag, und weil wir auch in keinem Falle mit Bestimmt-
heit den wirklichen FErsterkrankten festzustellen vermdgen. Trotzdem
scheinen mir gerade die Choreafamilien zur Nachpriifung mancher all-
gemeiner Fragen der Vererbungf besonders geeignet, eben weil hier bei
der wualitativen Gleichartigkeit der krankhaften Processe quantitative,
leichter vergleichbare Verhiltnisse reiner zu Tage treten werden.



