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Bei einem Kranken, dessen Anamnese eine Encephalitis lethargica 
mit  Sicherheit ausschliel3en lie[~, beobachtete Steiner 1 Iterativerschei- 
nungen ghnlich den frfiher bei Postencephalitikern beschriebenen 2. Die 
strio-pallid~re StSrung des Kranken wurde in den Formenkreis der 
Chorea chronica eingereiht; die Diagnose Chorea Huntington konnte 
nicht sichergestellt werden, da der Nachweis der Vererbung, den schon 
Huntington forderte, und den Entres 3 als ein Hauptcharakter is t icum 
unbedingt verlangt, night zu erbringen war. Doch ersehien es eine 
lohnende Aufgabe, den Iterativerscheinungen bei strio-pallid~ren Erkran- 
kungen iiberhaupt, im besonderen bei der Chorea Huntington nach- 
zugehen. 

Interessant ist, dab scheinbar den hier beschriebenen Iterations- 
stSrungen sehr ~hnliche Ph~nomene aueh bei Kata tonikern  beobaehtet  
worden sind, wie aus einer miindlichen Mitteilung Bezzolas, die yon 
Bleuler im Handbuch der Psyehiatrie a wiedergegeben ist, hervorgeht. 
Es heiBt bier: ,,In seltenen F~llen ~u~ert sich die Katalepsie in der Fort- 
setzung yon Bewegungen, die den Kranken mitgeteilt werden. Wenn 
man den Kranken die Hgnde umeinanderdreht,  so kSnnen sie nieht 
mehr aufhSren. Wenn sie beim Freiturnen eine best immte Zahl yon 
Bewegungen machen sollten, maehen sie zuviel und dergleichen." 
Dromard beriehtet, dal~ Katatoniker  die Glieder nicht sil~ken lassen, 

1 Nach unverSffentliehten Untersuchungen. 
2 Encephalitische und katatonische Motilit~tsstSrungen. Zeitschr. f. d. ges. 

Neurol. u. Psychiatrie. 78. 1922. 
Zur Klinik und Vererbung der Huntington Chorea. Mono~aphie. 27. Berlin: 

Julius Springer. 
Handbuch der Psychiatrie yon Ascha/]enburg. 
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wenn  m a n  die Unters t f i tzung pl5tzlich wegnhnmt .  , ,Mitgeteilte" oszi- 
lierende Bewegungen sollen nicht  mi t  der Ursache aufhSren. Welm eine 
]?rage mi t  Kopfnicken  beantwor te t  ist, so n ickt  der Kopf  noch eine 
Zeit lang weiter. Bleuler selbst sah sehr gute Klavierspieler,  die fiber 
einen Triller oder eine Wiederholungsfigur n icht  h inauskamen,  sondern 
sie immer  wiederholten. Da bei einzelnen F~llen yon  Encephal i t is  
lethargiea fiber I te ra t ionss tSrungen berichtet  wird 1, die sowohl den yon  
Bleuler erw~hnten wie den  yon  uns beschriebenen fast gleiehen, so wird 
dureh Bezzolas und  der anderen  Beobachtungen die 1%eihe der Angaben  
fiber die grol]e gJhnlichkeit kata toniseher  und  encephalit ischer Symptome 
vermehrt .  Es ist noch die Frage aufzuwerfen, ob die Kranken ,  die 
nach  Bleuler eine der hier beschr iebenen/ ihnl iche  Fo rm yon  I terat ions-  
ph~nomenen  boten,  aueh echte Schizophrene waren. Bleuler sagt selbst, 
dab er die I t e ra t ionen  bei Pa t i en ten  gesehen habe, die ,,noch gar n ieht  
ka ta tonisch  waren".  

Die Ergebnisse, die sich bei der Beobachtung yon  6 K r a n k e n  mi t  
Chorea H u n t i n g t o n  und  nahes tehenden  Krankhe i t sb i lde rn  boten,  sollen 
im folgenden n/~her besehrieben werden. 

Fall I.  Lorenz Ga. . ,  geb. 24. 4. 1889 in Bietigheim. 
Familienanamnese: Vater des Kranken, Landwirt, Trinket, nie krank gewesen, 

mit 75 Jahren gestorben. 
Mutter (geb. Hartmann) sehr frfih gestorben, Todesursaehe unbekannt. 
Ein Bruder mit 27 Jahren tSdlieh verunglilckt. 
Zwei Schwestern verheiratet, gcsund. 
Ein Bruder yon Geburt an geistcsschwach, mit 25 Jahren gestorben. 
Eigene Anamnese: Als kleines Kind hat der Patient ,,Gichter" gehabt, Bett- 

n/~ssen noeh in der Schulzeit. Er hat erst mit 8--10 Jahren richtig sprechen gelernt. 
In der Schule war er ein sehlechter Schiller, blieb 2--3real sitzen. Mit 17 Jahren 
ging er wegen eines Streites yon seinen Eltern fort und wtirde Maurer in Karls- 
ruhe. Hier hatte er mit 23 oder 24 Jahren einen Unfall (wahrscheinlich Sch/~del- 
bruch), ein MSrtelkasten fiel ihm auf den Kopf. Er lift noch 1/~ngere Zeit danach 
unter Kopfsehmerz und Schwindel. Zum Milit/~rdienst wurde er nicht eingezogen 
wegen ,,Nervenkrankheit, Spracbfehler und Bruch". Die Nervenkrankheit besteht 
in einem Zittern, das er angeblieh seit dem Unfall behalten hat. S10~ter hat er 
immer als Kneeht gedient, zuerst bei einem Bauern in Ludwigsburg, dann in 
Leonberg, sl~ter in Pforzheim. Die Zeitangaben sind schr ungenau, fiber viele 
Jahre weiB der Kranke nichts zu berichten. Er sei immer leicht aufgeregt und 
zornig gewesen. Am 30. 9. 1925 wurde er ins Krankenhaus Pforzheim wegen 
Kr~tze und Achselh6hlenabseessen aufgenommen. Hier verfiel er, als er ent- 
lassen werden sollte, in einen stupor6sen Zustand, er aB nicht, war unrein, schlug 
um sieh, maehte stereotype Bewegungen mit Kopf und Lippen, auf Fragen erfolgte 
nur unverst/~ndliches Genmrmel. Deshalb wurde der Kranke am 12.11. 1925 in die 
psyehiatrische Klinik in Heidelberg eingewiesen. 

Be/und: 12. 11. 1925. 
K6rperlich: Sehr blasser, schleeht gen/~hrter Mann yon mittelgroBem, nicht 

sehr kr/~ftigem K6rperbau. Er h/~lt sich ganz steif, sieht mit welt offenen Augen 

1 Steiner: Encephalitische und katatonische Motilit~tsstSrlmgen. Zeitschr. f. 
d. ges. kNeurol, u. Psyehiatrie. 78. 1922. 
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ins Leere, ~ast kein Lidschlag. Wangen eingesunken, schlechter Turgor. Auf dem 
Kopfe zahlreiche kleine Narben, Stirn gerunzelt, Puls klein und welch. 

Lunge, Herz, Abdomen ohne pathologischen Befund. 
Neurologisch: Pupillen reagieren auf Licht und Convergenz. Augenmuskeln frei. 
Facialis. Trigeminus ohne Befund. 
Reflexe an den oberen Extremit~ten lebhaft. 
Bauchdecken- und Cremasterreflexe-~-. 
Patellarsehnenreflex lebhaft, yon der Tibiakante ausl6sbar. 
Aehillessehnenreflex + .  
Babinski 0. Wassermannreaktion in Blur und Liquor 0. 
Kein Kernig, keine Nackensteifigkeit. 
Reagiert auf Nadelstiehe. 
Psychisch: Der Kranke gibt keine Antwort auf ~Fragen, folgt aber Bewegungen 

und macht keinen bewuBtseinsgestSrten Eindruck. Die umgebenden Vorg/~nge 
werdea scheinhar riehti~ aufgefaBt und re ,wet ter ,  Auf[orderungen teilweise prompt 
befolgt. 

Verlau/: Fast  3 Woehen bleibt der Kranke in diesem unansprechbaren Zustand. 
Zwar scheint das Bewul3tsein nieht getriibt zu sein, er verfolgt mit den Augen 
die Vorg~nge in seiner Umgebung, spricht aber nicht, sehreit nur manchmal in 
langgezogenen T6nen und befolg~ Aufforderungen nur lain und wieder. Zuletzt 
wird der Kranke, der hier zuerst rein war und allein al~, unrein und nimmt aul]er 
etwas Fliissigkeit keine Nahrung mehr zu sieh. Das Zustandsbild Ahnelt dem 
eines deliranten Kranken. 

Das Auffallende an dem Patienten ist sein motorisches Verhalten. Er befindet 
sich in einer dauernden Unruhe, zappel t  und strampelt, spielt mit dem Bettzeug, 
seinem Itemd, streicht mit der Hand fiber die Matratze. Immer aber kehren 
rotierende :Bewegungen nfit den Armen wieder, er dreht die Arme vor der Brust 
umeinander. Sogar wenn er auf Aufforderung die Hand reieht, unterbricht er 
diese rotierenden Bewegungen nicht. Den Kopf wirft er hin und her. Dann h~ngt 
er den OberkSrper zum Bert  hinaus und macht mit ihm rhythmisch pendelnde 
Bewegungen, h/~lt sich dabei aber so gut lest, dal~ er nieht f~llt. Ebenso h~ngt 
er sich riickw/~rts, mit langsamen ruekweisen Bewegungen sich vorschiebend, fiber 
den l~and der Badewanne. Im Bad wird auch beobachtet, wie er sich stereotyp 
nm seine eigene Achse dreht. Als er auf Aufforderung das Bert verl~Bt, dreht er 
sich ebenso bald links, bald rechts um seine eigene Aehse. Der Kopf wird dabei 
stets etwas gesenkt und nach rechts gewendet gehalten, die Arme dauernd um- 
einander gedreht. Auf Verlangen steht er einen Augenbliek still, zittert dabei 
aber am ganzen K6rper, dreht sich dann wieder und l~uft mit kleinen Schritten 
ziellos umber, spielt mit seinem Herod und allen erreiehbaren Gegenst/4nden. Starker 
guflere l~eize, wie H~ndeklatschen, Anrufen unterbrechen auf Aug.enblicke die 
motorische Unruhe; sie wird meist verst/~rkt dnreh den Eintr i t t  de~ Arzte in das 
Zimmer. Auf Nadelstiche reagiert er manehmal kaum, manehmal schreit er laut. 
Meist zeigt er einen gespannten Gesichtsausdruck und ist mit seinen Bewegungen 
vollkommen besch~ftigt, dann wieder schneidet er :~ratzen; der Mund ist immer 
halb ge6ffnet. 

Nach und naeh wird der Kranke ruhiger und ansprechbar. Zuerst ist er zeit- 
lieh und 6rtlich desorientiert, glaubt sich noch in Pforzheim. Gibt aber sonst 
geordnet Auskunft. Er  ist ziemlich kraftlos und apathisch, die Stimme leise und 
undeutlich. W/~hrend der Unterhaltung bliekt er 2--3real starr vor sieh hin und 
antwortet nieht. Ffir einige Tage wird er noch einmal unansprechbar, bleibt dabei 
aber motorisch ruhig. Gegen Ende Dezember 1925 ist er so weir, dal3 er seine 
Vorgeschichte erz~,hlen kann. Er  ist jetzt  g~nz ruhig, aber teilnalamslos, d6st 
herum, schl~,ft viel, hat keine Beziehung zu den anderen Kranken. Mitte Januar  
1926 ist er aufgeschlossener geworden. Er  ist jetzt  freundlich, dement-euphorisch, 
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aber so tgppiseh und unbeholfen, daI3 er trotz seines guten Willens nicht zur  
Arbeit zu gebrauchen ist. Sp~ter wird er im Garten beschi~ftigt. 

Eine Untersuchung am 16.2. 1926 ergibt jetzt  folgenden Be/und: 
Der Kopf wird nach der rechten Seite gebeugt gehalten. Die Stirn ist gerunzelt. 

Das Gesieht zeig4 einen dementen, l~ppisch heiteren Ausdruck. Mitbewegungen 
im Gesicht und an den Hgnden. Choreiforme Zuckungen nur lain and wieder an den 
Fingern zu beobaehten, in den Extensoren der Finger isolierte Muskelzuekungen, bei 
Anstrengungen Zittern der H~nde, oft auch am ganzen I46rper. Die Arme werden 
beim Gehen abgespreizt gehalten. Der Gang ist unsicher, ausfahrend, ataktisch- 
stampfend. Seilt~nzergang ist nicht mSglich. Teils linden sich fiberschiei]ende, teils 
falsche Innervationen. Umdrehen geht nur langsam, ungeschickt, mit mehreren kleinen 
Sehritten. Beim l~iickwartsgehen und beim Gehen mit gesehlossenen Augen finder 
sich ein leichtes Abweichen nach rechts. Pro- und Retropulsion angedeutet. Das 
Stehen anf einem ]~ein ist nicht mSglieh. Kein Spasmus, kein Romberg, kein 
Nystagmus. Reflexe lebhaft, Pseudocloni an beiden Aehillessehnen, keine patho- 
logisehen Reflexe. Die grebe Kraf t  ist herabgesetzt, der H~ndedruck kann nieht 
l~nger auf einer bestimmten H6he gehalten werden. Die Innervation ist dabei 
fliichtig, verspgtet und unstet. Die. Prtifung der Adiadoehokinese ergibt auBer 
Mitbewegungen in den Fingern und stark verlangsamtem ]~ewegungsablauI Ent -  
gleisen der Innervation in andere Muskelgebiete. so daI~ die ursprtingliche Pro- 
und Supination yon Bewegungen im Sehultergelenk abgel6st oder unterbrochen 
wird. Hypotonie besteht nicht. Eine gewisse Steifheit, Langsamkeit und Un- 
gesehickliehkeit fAllt bei allen Bewegungen auf. Die Sprache ist monoton und 
klosig, sehr undeutlich. Der Kranke kann ~ast gar nicht lesen, nur den Namen 
schreiben. Die allgemeinen Kenntnisse sind sehr gering; die Merkf~higkeit ist 
gut, es bestehen Gedi~chtnisliieken. Die Stimmung wird yon einer l+dchten Euphorie 
beherrscht, nnr zuweilen, wenn die anderen Patienten den Kranken necken, ist 
er mtirrisch und verstimmt. Er  fr~gt wohl nach seiner Entlassung, ist aber leieht 
zum :Bleiben zu bestimmen. Er  ist immer gutmfitig, sehr ffigsam und willig. 

Bei der Untersuehung f~llt die Tendenz des Kranken auf, in frfiher gestellte 
Aufgaben zuriickzugleiten, es besteht eine deutliehe Echopraxie. 

So bleibt der Zustand des Kranken unver~ndert bis Anfang April 1926. 
Dann wird er ohne AnlaI~ mfirrisch und verstimmt. Sitzt stulnm in den Ecken 
herum, f~ngt aui Zureden an zu weinen, will nicht essen. In  der Nacht veto 
5. auf den 6. April wird er erregt, steht auf, l~uft planlos umher. Am Tag ist 
er nicht ansprechbar, maeht einen ganz ver~nderten Eindruek. Aus Fragen greift 
er einzelne Worte heraus, z. B.: ,,Wie geht es, Herr Ganz 2" ,,Gans, G~nse . . ,  
auf der Wiese G~nse usw." Da der Erregungszustand sich steigert, der Kranke 
aueh am Tage nicht im Bett  bleibt, wird er auf die Abteilung ffir Unruhige ver- 
legt. Er  maeht jetzt  wieder dieselben Dreh- nnd Rollbewegungen mit den Armen 
wie in dem ersten Erregungszustand. Anch eine starke Tendenz. sich um die 
eigene Achse zu drehen, kommt wieder zum u Sowohl beiln Stehen wie 
beim Sitzen zeigt sieh diese Neigung, und als der Kranke sieh auf Aufforderung 
aui den Boden legt, dreht er sich erst links herum, dann rechts hernm und kehrt 
dann in die Ausgangsstellung zurfick. Entweder liegt er ganz verkroehen in seinem 
BeLt oder er wirtsehaftet herum, zerreil~t zuweilen Bettzeug oder seine Xu 
versueht seine Naehbarn zu schlagen. Verweigert manchmal das Essen. Alle 
Bewegungen sind asynergisch, unsicher, t/ippisoh. Verlangte Bewegungen k6nnen 
nicht einseitig ausgeffihrt werden, sie erfolgen entweder mit  beiden H~nden zugleich 
oder sofort naeheinander; auch einseitiges Vormaehen der Au~gabe hat keinen 
Erfolg. Der Gesiehtsausdruck ist teils gespannt, die Augen welt aufgerissen, die 
Stirn gerunzelt, teils miirriseh-depressiv. Der Kranke ger~t leicht ins Weinen. 
Er  spricht in unzusammenh~ngenden, einzelnen Worten vor sich bin. Auf l+ragen 
antwortet er gar nieht oder verkehrt, bin und wieder auch sinnvoll und richtig. 
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Die Aufforderungen werden meist richtig befolgt, der Kranke faBt also gut auf. 
Worte und besonders Handlungen werden oft perseveriert. Vorgelegte Gegen- 
stS, nde werden meist riehtig benannt. Gegen Nadelstiche ist der Kranke fast 
v611ig unempfindlich. Gegen ]~nde April wird er freier, gibt geordnet Auskunft, 
weil~ nicht, wie er auf die Abteilung gekommen ist und wie lange er sich hier 
befindet. Bis ungefghr Mitre Juni wechseln Tage, in denen er geordnet und frei 
ist, ab mit Tagen, in denen er wieder vollkommen unanspreehbar ist. Auch in den 
guten Zeiten verh/~lt sich Mimik und teilweise aueh die Motorik wie an den 
Tagen, an denen der Kranke sich verkrieeht und nur beziehungslose Antworten 
gibt. Mitre Juni ist er ~vieder freundlich und ruhig geworden, ist v611ig orientiert 
und geordnet. Am 20. Juni kann er auf die ruhige Abteilung zurtickverlegt werden 
und verh/~lt sich hier wie vor dem Ausnahmezustand. Ein Jahr lang geht es dem 
Kranken gut, gegen Ende Juni 1927 verfgllt er wieder in einen Ausnahmeznstand, 
in dem er sich zur Zeit noch befindet. 

Diagnose: Eigenartige extrapyramidale  Erkrankung  mit  rezidivieren- 
den psyehischen Ausnahmezustgnden auf Grundlage einer kongenital  
oder friihkindlieh erworbenen Seh~digung. 

Zusa~nmen/assung: Ein mg[3ig schwaehsinniger Mann aus einer Familie, 
in der der Vater Trinker, ein Bruder  geistessehwaeh war, verfi~llt zum 
ersten Male mit  44 Jahren  in einen stupor6sen Zustand.  Das Wesen 
dieses Ausnahmezustandes  ist gekennzeiehnet durch  best immte psyehische 
und motorisehe St6rungen. Psychisch ist der Kranke  unanspreehbar  
bei erhaltener Auffassung, redet zusammenhanglos  vor  sieh hin, die 
S t immung ist weinerlich-depressiv oder mfirrisch-gereizt , manchmal  er- 
innert  das g i ld  an einen Deliranten, St immen werden nie geh6rt.  Der 
Kranke  ist desorientiert und spgter besteht,  wenigstens fiir den Beginn 
des Zustandes, Amnesie. Motorisch sind auger der allgemeinen Unruhe 
besonders zwei Erscheinungen auffgllig, die Drehtendenzen und das 
Perseverieren einer einmal ausgefiihrten Bewegung. Nach  ungefghr 
2 ~  Monaten klingt der Ausnahmezus tand ab und  der Kranke  zeigt 
auger seiner Demenz oder angeborenen Geistesschwgche nu t  nooh gewisse 
motorische StSrungen, die am ehesten dem Bilde einer chronischen 
Chorea elltspreehen. In  der ver/inderten Motorik fallen wieder besonders 
die i terat iven St6rungen auf. Naeh weiteren 21/2 Monaten t r i t t  ein 
neuer Ausnahmezus tand  auf, d e r d e m  ersten vSllig gleicht und die- 
selben motorisehen Erscheinungen zeigt. Aueh jetzt  dauer t  es etwas 
fiber 2 Monate, bis der Kranke  wieder frei und geordnet  ist. Nach un- 
gef/~hr einem Jah r  beginnt wieder ein symptomgleicher  Ausnahme- 
zustand. 

Die motorisohen 8t6rungen lassen die Diagnose einer extrapyrami-  
dalen Erkrankung  stellen. Aber weder die vergnderte  Motorik noch die 
psychischen Ausnahmezustgnde des Pat ienten  erm6gliehen die Einreihung 
seines Leidens in ein bekanntes,  festumsehriebenes Krankheitsbild.  

Die eigenartigen motorisehen I tera t ionen dieses Kranken,  sein Zurfiek- 
gleiten in friiher gestellte Aufgaben, waren der erste Anlag zur Beobach- 
tung  dieser Erscheinungen. Geeignete Versuehsanordnungen liegen ein 
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ziemlieh klares Bild der hier vorl iegenden i te ra t iven  StSrungen der 
Motorik gewinnen.  Die Versuohe wurden mi t  dem K r a n k e n  zu einer 
Zeit ausgeffihrt, als er sich n ieht  im Ausnahmezus tand  befand. Die 
folgenden Protokolle zeigen die Versuchstechnik und  die Ergebnisse. 

1. Protokoll vom 16.2. 1926. 
Es werden immer zwei Reihen yon Versuehen durehgeffihrt: 
=4. Ein/ache Bewegungen. 
B. Zwei Bewegungen kombiniert. 
A 1. Dem Kranken wird aufgegeben, 3mal die Zunge vorzustrecken; er zeigt 

sie 4real (Smal usw.). 
Darauf aufmerksam gemacht, zeigt er sie hin und wieder richtig 3real vor. 

Der Mund wird nach dem dritten Male lest zugekniffen und es zeigen sich Mit- 
bewegungen im Gesicht. 

2. Der Kranke erh/~lt die Aufgabe, 3real unmittelbar hintereinander eine Faust 
zu machen; es erfolgt 4mal, 5mal l~austschluB. Bei der Aufgabe, beide H/~nde 
gleichzeitig, links 4mal, rechts 5mal zur Faust zu schlieBen, erfolgt tells abwechselnd, 
teils gleichzeitig 7--8mal FaustschluB. 

3. Der ausgestreckte Zeigefinger soll 4real gekriimmt werden, der l~inger wird 
5--6real gebeugt. 

4. Der Kranke soll mit der rechten Hand 2real eine Faust machen und dann 
sofort auf einer Tafel Farben benennen; w/~hrend der Ausffihrung der zweiten 
Aufgabe wird dauernd die Hand geschlossen und ge0ffnet. 

B. 1. Der Kranke soll den Kopf zur Seite wenden und 3real die Zunge vor- 
strecken. Nach einer Pause, in der man sich mit ihm unterh/~lt, erh/~lt er die 
neue Aufgabe, den Kopf wieder zur Seite zu wenden; hierbei wird, ohne dab es 
aufgegeben war, die Zunge wiederholt vorgestreckt. Der Patient weiI] genau, wie 
er auf Befragen auf das Bestimmtcste versichert, dab er den zweiten Tell der 
Aufgabe nicht wiederholen sollte; abet nur bei konzentrierter Aufmerksamkeit 
gelingt es ihm, die nicht gewollte Iteration zu unterdrficken. 

2. Der Kranke soll den Arm bis zur I-Iorizontalen abduzieren und wieder fallen 
lassen, nach einer kurzen Pause sol1 er den Kopf zur linken Seite wenden. Gleich- 
zeitig mit der Seitenwendung des Kopfes wird auch der vorher erhobene Arm 
wieder a7bduziert, ohne dab eine entsprechende Aufforderung erfolgt war. 

3. Der Patient soll ann~hernd gleichzeitig den Arm im Ellbogengelenk flektieren 
und die Hand zur Faust schlieBen. Naeh einer Pause wird die gleiche Flexions- 
bewegung im Ellbogengelenk ohne FaustschluB verlangt, die jetzt begleitet wird 
yon einem mehrmaligen nicht gew~inseh~en FaustschluD. 

Diese Versuehe lassen sich beliebig oft wiederholen, sie ergeben immer  
wieder das gleiehe Resul ta t  (auch bei Bewegungen der Ftil~e). Sobald 
der Pa t i en t  sich bemfiht,  das Plus  an  Bewegung zu unterdrfieken, gelingt 
es ihm h~ufig, die ver langte  Zahl  yon  H a n d l u n g e n  auszufiihren und  
jede weitere Wiederholung zu unterlassen.  Lenk t  m a n  dagegen die 
Aufmerksamkei~ ab, indem m a n  den K r a n k e n  F iguren  oder Fa rben  
auf einer Tafel benennen  l~itt, so t r i t t  die I t e ra t ion  jedesmal deutl ich 
hervor,  die Faus t  wird immer  wieder geSffnet und  geschlossen, weir 
fiber die geforderte Wiederholung hinaus.  Bei den Versuchen der zweiten 
l~eihe zeigt es sich, da6, je besser m a n  die Aufmerksamkei t  des Pa t i en ten  
in den Pausen  ablenkte,  um so l~tnger die I t e ra t ion  der zweiten kom- 
binier ten  Bewegung zu beobachten  war. UnterhSl t  m a n  sich w~hrend 
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des Versuches angereg$ mi t  dem Kranken ,  so k a n n  m a n  das spon tane  
Wiederauf t re ten  der Begleitbewegung noch nach 5 - - 6  Minu ten  zeigen, 
vermeidet  m a n  jede Ablenkung,  so gelingt es nu r  noch nach einem 
bedeutend  kiirzeren Interval l .  Genauere Zahlen lassen sich bei den 
vielen unberechenbaren  Momenten,  die bier mi t  hineinspielen,  niche 
angeben.  

I I .  Protokoll yore 12. 3. 1926. 
1. Der Kranke soil den Arm erheben und sofort wieder fallen lassen. Sobald 

er ihn erhoben hat, wird er aufgefordert, eine bestlmmte Figur auf einer Tafel 
zu benennen; der Arm wird erst langsam naeh Ablauf der interferierenden Aufgabe 
gesenkt. Auch nach vorheriger ausdriicklicher Mahnung, den Arm sofort zu 
senken, ohne Rfieksieht auf eine neue Aufgabe, zeigt sieh dasselbe Ergebnis. 

Zu dieser Lagebeharrung, wie man diese Erscheinung im Gegensatz zu der 
bei den Iterationsversuchen auftretenden Bewegungsbeharrung nennen kSnnte, 
gehSrt vielleicht auch das auffallig verlangsamte Zurficknehmen der vorgestreckten 
Zunge, 0ffnen der geballten Faust usw. 

2. Der Patient soll in einem angegebenen Rhythmus auf den Tisch klopfen. 
Es gelingt ihm weder hier noch beianderen Bewegungen, einen bestimmten Rhythmus 
einzuhalten, obwohl er bei seinen Iterationen eine ausgesprochene Tendenz zeigt, 
einmal ausgeffihrte Beweg~ngen rhythmisch zu wiederholen. 

3. Bei allen motorischen Aufgaben f~llr eine deutlich verlangerte Latenzzeit 
auf. Vormachen erleichtert die Ausffihrung der verlangten Bewegung und ver- 
kfirzt die Latenzzeit. 

4. Mit dem Ermfidungsapparat aufgesehriebene Kurven ergeben neben dem 
schweren Mangel einer rhythmisehen Bewegungsfolge ein deutliches Bild der alle 
Willkfirbewegungen durchkreuzenden, sonst abet kaum in Erseheinung tretenden 
choreatischen Zuckungen. 

5. In einem Dunkelraum 1/~$t man in der Blickrichtung des Kranken eine 
bestimmte Liehtquelle, die beliebig verstgrkt werden kann, kurz anfleuchten nnd 
fragt nach den Nachbildern. Es zeigte sich, dab der Patient weder sehr starke, 
noch fibermggig langdauernde optische Nachbilder hatte. 

I I I .  Protokoll yore 20. 3. 1926. 
Der Patient halt den Kopf stets etwas nach rechts gese~rkt. Diese Haltungs- 

anomalie gestattet eine Naehprfifung der Untersuchungen yon Schilder und Ho]] 1 
fiber Armstellung und Kopfhaltungsanomalie. 

Versuchsanordnung und Nomenklatur richten sich naeh den Angaben Ho//s 
und Svhilders. 

I .  Grundversuch: 
Bei geschlossenen Augen mug der Kranke beide Arme horizontal nach vorn 

streeken. Es fgllt sogleieh auf, dab der rechte A r m  h6her steht als der linke. Der 
Patient well] yon dem Unterschied in der Armstellung nichts. Auf Aufforderung 
korrigiert er die Haltung. 

1. Augen gesehlossen, beide Arme horizontal vorgestreck~, der Kopf wird 
passiv eine halbe Minute  nach links gewandt. Es trit$ weder sofort, noch naehdem 
die Arme eine Minute gesenkt und erneut erhoben waren, ein Steigen des linken 
Kinnarmes ein. (Bei 900/0 normaler Untersuchter fiel dieser Versueh positiv ans.) 

1 Ho]/ und Schilder (Wien): Kopfhaltungsanomalie und Armhaltung. Dtsch. 
med. Woehensehr. 1925. Nr. 26. (Sonderdruck.) 

H o / / u n d  Schilder: l~ber Lage- und Stellreflexe beim Mensehen. Dtseh. reed. 
Wochensehr. 1925. Nr. 20. (Sonderdruck.) 
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2. Augen geschlossen, beide Arme horizontal vorgestreckt, passive Wendung 
des Kopfes eine Minute  nach links, kein Steigen des Kinnarmes; nach einer halben 
Minute Pause steht der rechte Arm noch h6her als der links; nach zwei Minuten 
Pause steht der linke Kinnarm eine Spur h5her als der rechte Arm. 

3. Passive Wendung des Kopfes eine halbe Minute nach links, ganz geringe Steigung 
des Kinnarmes, aber noch immer Tieferstehen des linken Armes gegen den reehten. 
Bei der Wendung des Kopfes naeh vorn deutliches Tiefertrefen des Kinnarmes. 

4. Augen geschlossen, beide Arme horizontal vorgestreckt, passive Wendung 
des Koples eiue halbe Minute  naeh rechts - -  sofortiges Steigen des rechten Kinn- 
armes, nach einer Viertelminute noeh gut sichtbar. 

5. Passive Kopfwendung naeh reehts eine halbe Minute  (l~ngere Reehtsdrehung 
ist nieht mSglieh, da jetzt sehon starkes Zucken und Zittern im ganzen K5rper 
auftritt), starkes Steigen des Kinnarmes bis 5 em fiber die I-IShe des linken 
Armes; nach einer halben Minute Pause noch 5 sin, naeh einer weiteren Minute 
6--7 em, nach weiteren zwei Minuten noch deutlieh sichtbares H5herstehen. 

Jedesmal beim Drehen des Kopfes maehf der ganze KSrper den Beginn einer 
Rotationsbewegung, die Arme gehen etwas seitw/~rts. 

I I .  Lagebeharrungsversach" 
1. Bei gesehlossenen Augen Vorstrecken der Arme bis zur Horizontalen, ffir 

eine halbe Minute wird der linke Arn~ passiv bis zu einem Winkel yon 45 o gesenkt, 
dann werden beide Arme eine Viertel.tninute vollkommen fallen gelassen. Bei Wieder- 
heben der Arme bleibt der linke Arm bedeutend tiefer sfehen als der reehte. Nach 
einer weiteren Viertehninute ist der Versueh noch positiv. 

2. Linker Arm  eine Minute  passiv gesenkt (45~ beide Arme fallen lassen and 
sogleich wieder erhoben, sehr deutliches Zurfickbleiben des linken Armes. 

3. Linker Arm  eine halbe Minute  passiv gesenkt, bside Arms eine Viertelminute 
fallen lassen, dann beide erhoben, linker Arm tiefer stehend; dasselbe Resultat 
naeh einer weiteren Senkung beider Ar,me yon einer Viertelminute, ebenso nach 
einer weiteren halbert Minute  Senkung. 

4. Rechter Arm  eine halbe Minute gesenkt (45o), beide Arme eine Viertelmin.~tte 
fallen lassen, beide Arme erhoben; der reehte A r m  steht h6her als der links. 

5. Rechter Arm  eine Minute  gesenkt (45~ beide Arme ei~e Minute  fallen lassen, 
beide Arme erhoben, der rechte Arm steht h6her, ebenso noch nach einer aveiteren 
Minute Senkung beider Arms. 

6. Reehter Arm eine halbe Minute gesenkt (450), beide Arme eine Viertelminute 
ruhig herabh~ngen lassen, dann beide Arme sehr raseh wieder heben lassen, jetzt 
einen Augenblick Tieferstehen des rechten Armes, der aber sehon bald seine habituelle 
hOhere Lage wieder einnimmt. 

Bei wiederholten Versuehen nimmt man nur ganz flfichtig und nur im ersten 
Augenbliek des Wiederhebens beider Arme ein Tieferstehen des reehten Armes wahr. 

Das Ergebnis beider Versuehe zeigt deutlich die starke Einwirkung der anomalen 
Kopfhaltung auf Bewegung und Haltung der oberen Extremit~ten. Dis sonst 
normalen Stell- and Lagereflexs des Kranken werden fiberlagert durch das habituelle 
H5herstehen des reehten Armes. Dieses HSherstehen aber ist reflektorisch bedingt 
im Sinne eines Stellreflexes bei Wendung des Kopfes naeh rechts. Die {}ber- 
lagerung macht sieh bald in Verst~rkung, bald in Abschwgchung der normalen 
Haltung bemerkbar, der linke Kinnarm kann nicht fiber den rechten Arm steigen, 
aber der rechte Kinnarm steigt noeh bedeutend mehr als bei normaler Kopf- 
haltung fiber den linken Arm. 

Fall I I .  Spa . . . .  Maria, geb. Tru . . . .  ans Ma.nnheim. 
Familienanam,r~ese: Die Kranke wurde am 28.2. 1885 in Hornberg geboren. 

In  ihrer Familie ist das Nervenleiden, an dem sie selbst erkrankt ist, erblieh. Der 
Erbgang des Leidens ist aus der folgenden Tabelle ersichtlich: 
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3 4 

7 8 9 10 11 14 15 

1. Gro6vater  der K r anken  (v/~terlicherseits) nach Angaben der AngehSrigen 
an  Zi t te rn  gelitten. 

2. GroBmutter  gesund. 
3. und  4. Gesehwister des Vaters der Pat ient in ,  die auch k rank  gewesen sein 

sollen. Der Bruder  des Vaters beging wegen seiner Krankhe i t  Suicid. 
5. Wilhelm T r u . . . ,  Vater  der Kranken,  mit  66 Jah ren  gestorben, angeblich 

20 Jahre  gezittert .  
6. Mut ter  gesund gewesen. 
7. Mina Mau . . . .  geb. Tru . . . .  siehe s t~ter .  
8. Georg Tru . . . .  Bruder der Pat ient in ,  ~vird als , ,nervSs" geschildert, viel- 

leicht beginnsnde Chorea, 50 Jahre  alt. 
9. Margarete Tru . . . . . .  nerv6s",  44 Jahre  alt. 

10. Wilhelm Tru . . . .  gefallen, bot ksine Krankheitszeichen. 
11. Fri tz Tru . . . .  38 J ahre. 
12. Karoline Tru . . . .  35 Jahre ,  I 
13. Kar l  Tru . . . .  34 Jahre ,  ] gesund. 
14. Babe t t e  Tru . . . .  
15. Maria Sp/~ . . . .  geb. Tru . . . .  die Pat ient in .  
Ob noch andere Familienmitglieder an  dieser oder einer anderen l~srven- 

krankhei t  leiden, war nicht  zu srfahren. 
Eigene Anamnese: Geburt  und  Entwicklung der Kranksn  verliefen normal ,  

keine Kr/~mpfe, kein Bet tn~ssen in der Kindheit .  In  der Schule ~var sie eine guts  
Schiilerin, dsr Rechnen  und  Auswendiglernen leicht fiel, sis blieb nie sitzen, l~ach 
der Schulzeit war sis w/~hrend 5 Jah ren  auf drei verschiedenen Stellen als Dienst- 
m/~dshen. Sie s tand sich gut  mit  ihren Gesehwistern und  ha t t e  Freundinnen.  Sis 
war nicht  besonders miBtrauisch oder z/~nkisch, war k6rperlich nis  ernstlich krank. 
Menarehe mit  14 Jahren ,  Periode schmerzhaft ,  regehn/~Big. 1905 he i ra t s t s  die 
Kranke.  Dis Ehs  soll gut  gewssen sein. 1905 Gebur t  siner Toehtsr.  Dis Gebur t  
war sehr schwer, s tarker  Blutver lust ;  aber sis 16ste wsder psychische noch nerv6se 
Symptome aus. Das Kind  ha t  sich gut  entwickelt,  ist bis heute  gesund, seit einigen 
J a h r e n  verheiratet .  W~hrend des Krieges, als ihr  Mann im :Felde war, arbei tete  
die Kranks  in vsrschiedsnen :Fabrikbetrieben. 1919 unterzog sis sieh einer gyn/~- 
kologischen Operation. Sie erholte sich danach zwar langsam, aber gut. Ungsi/~hr 
1920/21 wurds sis ,,zappelig", d. h. sie bekam zuerst 1siehte Zuckungen in den 
H/~nden und  gleich daraui  auch im Gesicht. Sie konnte  keine l~adel mehr  ein- 
f/~deln, bald sich nicht  mehr  selbst frisieren, w/~hrend das Ankleiden sogar je tz t  
noch allein m6glieh ist. Die Zuckungen brei te ten sich langsam fiber den ganzen 
K6rper  aus und  n a h m e n  an  Intensit/~t zu. Auch psychisch t r a t  eins sehwere Ver- 
~nderung ein. Dis Frau,  die fri ihsr ruhig, freundlich und  gutmiit ig gewesen zu 
sein scheint, mi t  ihrem Mann in guter Ehe 1sbte, wurde reizbar und  aufgeregt, 
z/i, nkisch, neigte zu Wutausbr t ichen und  bekam mi t  ihren Nachbars leuten und  

5* 
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ihrer eigenen Familie dauernd Streit. Sie schlief schleeht und unruhig und warf 
sich ira Bert hin und her. In  der letzten Zeit vor tier Aufnahme in die Klinik 
verst/~rkten sich alle krankhaften Erscheinungen sehr. Die Kranke kam ganz 
herunter, vernaehl~ssigte sich, wurde unsauber. In  ihren zeitweise auftretenden 
Erregungszust~nden bi6, schlug, t rat  sie nach ihren AngehSrigen, zerstSrte MSbel, 
schlug Scheiben ein. Sonst war die Stimmung meist depressiv; hypochondrisehe 
Ideen, die an Sensationen im Unterleib anknfipften, wechselten ab mit endlosen 
Selbstvorwfirfen wegen eines sexuellen Vergehens mit einem Hund. Beim Tode 
ihres Mannes am 8.2. 1926 bekam sie einen schweren Tobsuchtsanfall, und seit- 
dem konnten ihre AngehSrigen gar nicht mehr mit  ihr auskommen. Daher wurde 
sie yon einem Mannheimer Arzt in die psychiatrische Klinik eingewiesen. 

Be[and: 11.3. 1926. 
KSrperlich: Kleine, zarte Frau in m~l~igem Ern~hrungszustand. 
Iterz, Lunge, Abdomen ohne pathologisehen Befund. 
Neurologisch: Der gauze K~rper befinde$ sieh dauernd in einer starken motori- 

schen Unruhe. Im Gesicht ist besonders die ~undpar t ie  betroffen; der Mund 
wird bald seitlich verzogen, bald riisselfSrmig vorgesehoben. Der Kopf macht 
Nick- und Drehbewegungen. Die Schultern werden gehoben, nach vorn genommen, 
im Hfiftgelenk linden sich Dreh- und Sehaukelbewegungen. Von den :Extremit/~ten 
sind die oberen viel starker betroffen als die unteren. An den Fingern sieht man 
wenig ausgiebige Flexionen; an der reehten Hand wird besonders Daumen und 
der 5. Finger gebeugt, der letztere auch abduziert, an der linken Hand wird immer 
der Mittelfinger fiber den Zeigefinger gesehlagen. 

Der Gang ist stapfend, unsicher. Ein Fu$ wird pl6tzlieh dutch iibertriebene 
oder irradiierende Muskelbewegung zuweit zur Seite gesetzt, so daf~ die Kranke 
tamnelt. Teilweise beruht die Gangst6rung auch auf interferierenden Bewegungen 
im Knie- oder FuBgelenk, die bald abduzierend, bald flektierend oder extendierend 
sind. Beim Gehen mit geschlossenen Augen und beim R~ckwartsgehen finder 
kein Abweichen start. Seilt~nzergang ist unmSglich, da die einzelne Bewegung 
nieht so rein abgestuft werden kann, die Innervation entgleist oder diffus wird. 
Romberg ist negativ. Der Knie-Kackeversuch ist tells dureh die Koordinations- 
st6rung, teils durch dazwisehen einsetzende Zuckungen nieht ausffihrbar. Ebenso 
wird die Adiadoehokinesepriifung dutch Spontanbewegungen gest6rt, die Drehungen 
(Pro- und Supination) verlaufen langsam, steif und erl6schen bald. Bei Aufregung 
verst~rken sich die Zuekungen. Bei Anstrengungen, Sprechen usw. treten leb- 
hafte Mitbewegungen auf, die zum Teil psychiseh bedingt yore Typus tier Ver- 
legenheitsbewegungeu sind, zum Tell auf Mitinnervationen entfernter K6rpergebiete 
beruhen. Im Schlaf sistieren die Zuckungen. Die Latenzzeit ist bei motorischen 
Aufgaben etwas verlangert. 

Re/lexe: Pupillen gleich weir und rund, reagieren prompt auf Licht und Con- 
vergenz, Augemnuskeln frei, kein Nystagmus. 

Trigeminus, Faeialis ohne Befund. 
Zunge wird gerade hervorgestreekt, kann abet nicht ruhig gehalten werden, 

bewegt sieh immer vor- und rtickwarts. 
Reflexe an den Armen normal. 
Bauchdeckerrreflexe vorhanden. 
Reflexe an den unteren Extremitaten alle lebhaft, abet keine pathologischen 

und kein Klonus auslSsbar. 
Die Stell- und Lagereflexe sind sehr schwer zu prfifen, scheinen aber nieht 

verst~rkt zu sein. 
Wassermannreaktion im Blur negativ. 
Psyehiseh: Eine Intelligenzpriifung ergibt eine deutliche Demenz. Rechnen 

kann die Kranke fast gar nicht mehr. Satzbildung und ~hnliche Proben fallen 
meist negativ aus. Die Urteilsf~higkeit ist erheblieh gestSrt, die Auffassung noch 
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gut. Die Aufmerksamkeit ist nur sehwer zu fesseln, die Kranke sehweift sti~ndig 
auf ihre pers6nlichen Angelegenheiten ab. Die Merkf/~higkeit ist herabgesetzt, 
deutliche Gedi~chtnisdefekte. 

Die Stimmung der Kranken ist lelcht depressiv, weinerlich. Sie dri~ngt sehr 
auf Entlassung und sucht daher alles zu besch6nigen und als harmlos hinznstellen. 
Immer wiederholt sie dieselben Klagen und Beschwerden fiber ihren Schwieger- 
sohn; ihre Tochter und ihren verstorbenen Mann liebt sie sehr und lobt sie beide. 
In ihrem Wesen hat sie etwas aufdringlich Anschrniegendes. 

Die Sprache ist leise und auffallend monoton, ohne das ~berhastete, Explosive 
zu zeigen, wie es gelegentlich bei Chorea Huntington gefunden veird. Im Beginn 
des Sprechens zeigen sieh oft unzweckm~13ige Innervationen, z. B. Zusammen- 
pressen des Mundes usw., und sehr lebhafte Mitbewegungen (Zuckungen des Mundes, 
Heben und Senken der Schulter). 

Die Sc]~ri/t ist ausfahrend; Silben, Buchstaben, ganze S~tze werden aus- 
gelassen. 

Verlau]: Gegen die starke ehoreatische Unrnhe wird die Kranke mit ttyosein- 
injektionen behandelt. In den ersten Wochen ist kein Erfolg zu sehen, sp~ter 
wird die Patientin im Mlgemeinen etwas ruhiger. Ein Versuch mit Tetrophan 
bleibt ohne jede Wirkung. 

Auf der Abteilung maeht die Kranke bald Sehwierigkeiten durch ihre Wider- 
setzlichkeit und Unvertr/iglicbkeit. Sie hat oft Streit mit den anderen Patientinnen. 
Sie verlangt immer wieder dringend heimgebracht zu werden, macht allerhand 
P1/ine, wie sie sich beschi~ftigen will, sehreibt fast t~glich ihrer Tochter. Bei der 
Arbeit ist sie willig, hilft gern mi t, nur zeitweise gereizt und i~rgerlich. Sp~terhin 
h6rt sie nach und nach auf, yon der Heimkehr zu sprechen, ist meist in guter 
Stimmung; sie beteiligt sich aber an jeder Z~nkerei auf der Abteilnng. 

Die choreatisehen Zuckungen zeigen nach einem Jahr noch dieselbe Ansbrei- 
tung und Intensitgt. Die Demenz ist etwas fortgeschritten, starke Gedgehtnis- 
lfieken fallen jetzt auf. 

Diagnose: Chorea Hun t ing ton .  
Zusam~nenjassung: Es handel t  sich bei dieser K r a n k e n  zweifellos u m  

eine echte Chorea Hun t ing ton .  Alle Hauptcharak te r i s t ika  sind gegeben. 
Es  liegt gleichartige, direkte Vererbung vor. Die E r k r a n k u n g  beg inn t  
erst  im 36. Lebensjahr.  Die typischen nmtorischen StSrungen sind be- 
gleitet  yon  einer for tschrei tenden Demenz. Auch die gemfitliche Ver- 
/~nderung mi t  den Erregungszusti~nden, dem z/~nkiseh-streitsfichtigen 
Wesen, der tells deprimiert-weinerl iehen,  teils gereizt-/irgerlichen Stim- 
m u n g  ist eharakterist isch fiir diese choreatische Erk rankung .  Wegen 
dieser hier sehr ausgepr~gten psychisehen St6rung k a n n  die K r a n k e  n ieh t  
nach  Hause  entlassen werden. 

I. Protokoll vom 20. 3. 1926. 
Auch diese Kranke zeigte iterative StSrungen ihrer Motorik, und es wurden 

daher dieselben Versuche wie bei dem Patienten G a . .  dnrchgeffihrt. 
A. Ein/ache Bewegungen. 
1. Die Kranke soll 3real die l~Iand znr ]~aust schliel~en; sie macht 4real eine 

:Faust. Auf Befragen gibt sie an, dab sie genau gewuBt hat, dab sie nut 3real eine 
Faust machen sollte. Sie wei[3 auch, dab sie eine ]3ewegung zuviel gemacht hat, 
das sei aber gegen ihren WiUen geschehen. 

2. Die Patientin soll 4real die Zunge zeigen; sie streckt sie 5real vor. 
3. Die Kranke soll Daumen und Zeigefinger 4mal zusammenbringen; sie ffihrt 

richtig die aufgegebene Zahl yon Bewegungen aus. 
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4. Die Kranke soil 3mal die Faus t  schlieBen und  dann  sofort Zahlen auf einer 
Tafel lesen. Die Bewegung war yon der rechten Hand  verlangt ,  sie wird richtig 
in  der angegebenen Zahl ausgefiihrt, abet  w~hrend die Pa t i en t in  liest, i teriert  die 
linke Hand  1--2real  (bis 3real) den FaustschluB. 

Bei wiederholten Versuchen werden sowohl Aufgaben der l inken Hand  rechts, 
wie Bewegungen der rechten H a n d  links iteriert.  Meist t r i t t  die Erscheinung 
nu r  bei guter Ablenkung der Aufmerksamkeit  ein. Bei konzentr ier ter  Aufmerk- 
samkeit  gelingt es der Kranken,  ihre I te ra t ionen zu unterdrficken. 

B. Kombinierte JBewegunge~. * 
1. Die Kranke soll m6glichst gleichzeitig den rechten Arm erheben, die Hand  

zur Faus t  schlieBen und  das rechte Bein im Knie f lektiert  vom Boden heben. 
Nach einer kurzen Pause, in der sie lebhaft  besch/~ftigt wurde, wird nur  Faust-  
schluB ver langt ;  sie hebt  den Arm und  macht  eine Faust .  Naeh einer weiteren 
Pause yon 2 Minuten wird wieder l~austschluB ver langt ;  auch jetzt  erfolgt erst  
Armheben,  dann  X~austschluB. 

2. Die Kranke wird vorher  darauf  aufmerksam gemacht,  dab sie nur  die im 
Augenblick verlangte Aufgabe auszufiihren ha t  und  nur  diese, also nur  Faust-  
schluB ohne Armheben.  Sie ha t  die Aufgabe verstanden,  wovon wir uns selbst- 
verst~ndlich immer wieder fiberzeugt haben.  Sie soil je tzt  den l inken Arm heben, 
die linke Hand  zur X~aust ballen, das linke Bein im Knie flektiert  erheben. Nach 
einer Pause wird nur  FaustschluB links ver langt ;  es wird zuerst der Arm gehoben, 
dann  die Faus t  geballt. 

3. Der rechte Arm soil bis zur Horizontalen nach vorn gehoben werden und  
der rechte Zeigefinger 3mal gebeugt werden. Dann  werden der Kranken  Bilder 
gezeigt und  w~hrend der Unterha l tung  Armheben ver langt ;  der Arm wird gehoben 
und gleichzeitig mehrmals  der Zeigefinger gebeugt. Dann  wird Fingerbeugen 
ver langt ;  es wird zuerst der Arm gehoben, dann  die Flexion des :Fingers aus- 
gefiihrt.  

4. Die Kranke soll im Sitzen gleichzeitig 3mal das linke Bein im Knie gebeugt 
erheben und  den l inken Arm abduzieren. Nach einer Pause wird Erheben  des 
Beines ver langt ;  zugleich mit  dem Heben des Beines wird unver langt  der Arm 
erhoben.  

Auch diese Kranke  ist sich der gegen ihren Willen ablaufenden I te ra t ionen 
bewuBt; aber nur  zeitweilig gelingt es ihr bei streng auf die Aufgabe konzen- 
t r ier ter  Aufmerksamkeit ,  das Zuviel an  Bewegung zu unterdrficken. Neu war bei 
dieser Kranken  die gekreuzte I terat ion,  die der erste Fall  n icht  bot. 

I I .  Protolcoll vom 28.3.  1926. 
1. Da diese Pat ient in ,  wie es fiir Chorea Hunt ing ton  eharakterist isch ist, den 

]-I/~ndedruck nicht  auf der HShe hal ten kann,  wurde zur besseren Veransehaulichung 
tier Vorg~nge eine graphische Registrierung versucht.  Mit Hilfe des Ergographen 
war  es leieht mSglieh, fibersiehtliehe K u r v e n  zu gewinnen. Der Gesunde h/~lt 
einen bes t immten Gewiehtssatz wghrend der kurzen Versuehsdauer yon lX/4 Minuten 
ganz ruhig im Gleiehgewicht, es result iert  so eine (Aerade als Kurve.  Der Kranken  
wurde vor dem Versueh gesagt, dab sie bei eintretender Ermtidung das Gewicht 
ruhig fallen lassen und  nur  auf erneute Aufforderung hin yon neuem anziehen 
soll. Wie die Kurven  zeigem erlahm~e die Pa t i en t in  w/~hrend eines Versuches 
mehrmals, innervierte neu ohne Aufforderung, so dab eine Kurve  mit  grol]en 
Zaeken entstand.  Der absinkende Schenkel bildet eine sehr~ge, rein- bis grob- 
zackige Linie, der wieder aufsteigende eine fast  glat te senkrechte Gerade. In  den 
Kurven  pragt  sich die Flfichtigkeit i und  Unstet igkei t  der ehoreatisehen Innerva t ion  
deutlich aus. 

1 Schilder: t )ber  die raotorisehen Symptome der chronischen Chorea und  fiber 
St6rungen des Bewegungsbeginnes. Zeitschr. f. d. ges. Neurol. und  Psychiatrie. 61. 
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':-" 2. Eine Gewichtssch~tzungsstSrung, die die Pa t i en t in  sicher nachweisbar ha t te ,  
lie$ sich bei der vorgeschri t tenen Demenz nicht  genau festlegen. Mit einer groben 
und  das Tastgefilhl n icht  ausschlieBenden Methode (bei geschlossenen Angen 
wurden der Kranken  verschiedene Gewichte auf die ausgestreckten H~nde gelegt) 
liel~ sich zeigen, dab die Kranke  Unterschiede in der Belastung "con 10O g an  abw~rts 
nicht  mehr  anzugeben vermochte.  

Belustu/lr 3 l~g 

Fal/ Sp. 

~'ech/e Hawd 

A/ach 5 Al/'n. Pause ffeschrieben 

.,f'ech/e /-/~nd Auffof,derunq 

l 
IVo/',mal/vurve 

8e/astung 2 7~ F 

~ec/7/e Hand Auffor'o'er'u~q 
Zu/~qe 1tr 

/~ech/e Hand Auf/brde~'unJ 

wzbhle] mehr 

Lz~he H~nd 
Abb. 1. 

Fall  I I I .  M a n . . . ,  Mina ,  geb. T r u . . ,  aus Mannheim.  
Fa'milienanamnese: Die Kranke  wurde am 2. 12. 1873 in Hornberg geboren. 

Sie ist eine ~,ltere Sehwester der Frau  Sp~ . . . .  vorhergehender Fall  I I ;  die Ver- 
erbungsverhMtnisse sind aus der :Familientabelle der vorigen Pa t i en t in  ersichtbar.  

Eigene Anamnese:  Geburt  normal, keine Kr~mpfe,  kein Payor,  Einn~ssen bis 
zum 14. Jahre.  In  der Sehule war die Kranke  sehr gut, ha t t e  immer den ersten 
oder zweiten Platz. Menarche mit  ]5 Jahren ,  Menses immer regelm~Big, keine 
Beschwerden. ) laeh  der Schulzeit in verschiedenen Stellen als Dienstm~dchen. Sie 
ha t te  wegen der vielen Arbeit  keine Zeit zu Freundschaften,  war gern fiir sich 
allein. Sie ha t  einmal vorehelich geboren. 1896 Heira t  nach  Mannheim. Die Ehe  
soll zuerst gut  gewesen sein. Ihr  en t s t ammen  5 Kinder ;  die beiden al tes ten S6hne 
fielen 1918 mi t  22 bzw. 20 Jahren ,  sie z e i ~ e n  keine Symptome des Erbleidens.  
Die ~lteste Tochter  wird als boshaft  und  tau] geschildert, lebt  mit  ihrem Verlobten 
zusammen bei den Eltern.  Die jiingere Tochter  (16 J a h r e ) u n d  der kleine Sohn 
yon 8 J a h r e n  sind gutmiit ig und  gute Schiller. I n  den le tzten J a h r e n  war die 
Pa t i en t in  sehr reizbar, und  es gab in der Familie und  mi t  den Nachbarn  dauernd  
Streit. Seit dem Tag, an  dem die Todesnachricht  beider SShne eintraf,  ist  die 
Kranke  angeblich ver~ndert.  Sie bekam Erregungszusti4nde, in denen sie ihre 
AngehSrigen beschimp~te, mi t  allen mSglichen Gegenst~nden nach  ihnen waft,  
mi t  den t tausbewohnern  sich str i t t .  Die geistigen F~higkeiten lieBen naeh,  be- 
sonders das Reehnen  wurde schlecht. Nach und  nach  stel l ten sich Zuekungen ein, 
die st~ndig vorhanden  waren, dureh Erregungen aber deutlich vers t~rkt  wurden. 
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Aus AnlaB eines heftigen :pamilienstreites, bei dem die Kranke ihrem Mann einen 
Topf Kartoffeln, der Tochter eine brennende Laterne nachwarf, wurde sie in die 
psyehiatrische Klinik eingewiesen. 

Be/und: 7.12. 1925. 
K6rperlich: Kleine schwgchliche :prau in mggigem Ernghrungszustand, braune, 

pergamen~artige Haut. 
Lungen ohne pathologischen Befund. 
tterz: Grenzen normal, TOne rein, Aktion regelmgBig. 
Abdomen ohne Befund. 
Neurologisch: Der ganze KOrper der Kranken ist an der choreatisehen Unruhe 

beteiligt. Es zuckt im Gesieht, der Kopf wird bin und her bewegt, in den Schulter- 
und Hiiftgelenken linden ruckweise Bewegungen start. Beim Sitzen schlggt die 
Patientin die Beine iibereinander und wippt dauernd mit dem :pug auf und ab. 
An den oberen Extremit~ten treten teils Zuckungen, teils ]~ewegungen yore 
Charakter der Mitbewegungen auf. Alle Bewegungen sind eigenartig steif, un- 
beholfen, ruckweise. Die Kranke kana nicht mehrere Bewegungen (Beinheben, 
Armvorstreeken, Zungezeigen) zu gleicher Zeit ausffihren. 

Der Gang ist unsicher, die Sehritte sind ungleieh groO, die :p/JOe werden ruek- 
weise vorwgrts geschoben, bin und wieder rutscht ein :PuB seitlich aus. Bei ge- 
schlossenen Augen wird die StOrung noch deutlicher. Die Arme werden beim 
Gehen abgespreizt geha]ten. Kein Abweiehen beim Rfickwgrtsgehen oder Gang 
mit gesehlossenen Augen. Romberg ist negativ. Bei der Prfifung der Adiadocho- 
kinese sind die Bewegungen langsam und steif, erlOschen bald. Die geringste 
Anstrengung, das Spreehen usw. 15st zahlreiche Mitbewegungen aus, tells kOnnen 
sie als ,,Verlegenheitsbewegungen", teils als ,,Mitinnervationen" (Schilder) auf- 
gefaBt werden. Beim Knie-Hackeversuch ataktische StOrung. 

Reflexe: Die Pupillen sind gleiehweit, rund, reagieren prompt und ausgiebig 
auf Liehteinfall nnd Convergenz. 

Die Zunge weicht etwas nach links ab, kann nicht ruhig gehalten werden, sic 
wird immer wieder ruckweise zurfickgenomnmn und erneut vorgestreckt. 

Tricepsreflex sehr gesteigert, ebenso l~adiusperiostreflex. 
Bauehdeekenreflexe vorhanden. 
Beiderseits erschOpfbarer Patellarklonus, reflexogene Zone stark verbreitert. 
Achillessehnenreflexe lebhaft. 
Keine pathologischen l~eflexe auslOsbar. 
Stell- und LagerefIexe normal. 
Wassermannreaktion und Sachs-Georgi negativ. 
Lumbalpunktion ist nieht vorgenommen worden. 
Psychisch: Die Intelligenzprfifung ergibt eine leiehte Demenz. Obwohl die 

Kranke vorher immer klagt, nieht mehr rechnen zu kOnnen, werden leichtcre 
Aufgaben richtig gelOst. Satzbildung, Unterschiedsfragen, Definitionen werden 
meist riehtig beantwortet. Die Auffassung ist e~was ersehwert. Die Kranke halter 
an einem Thelna, "con dem sie sehwer auf ein anderes fibergehen kann. Gcringe 
Gedgchtnisdefekte. Sie hat Verfolgungsideen, die sich an die Streitereien mit den 
Hansbewohnern knfipfen. Au~fallend ist der starke Drang der Kra~ken. sich 
sehriftlich auszuspreehen. Sie f/illt Bogen um Bogen immer mit demselben Thema, 
der Streit in ihrmn Hause. Die Schri/t ist trotz der choreatischen Unruhe ver- 
hgltnismgBig gut, fast jeder Buehstabe steht einzeln. 

Die Sprache ist unzusammenhgngend, nicht flieBend, begleitet yon lebhaften 
Mitbewegungen. Sonst keine artikulatorischen St6rungen. Die Angaben werden 
hemmungslos gemacht, getrieben yon einer inneren Hast und Unruhe, aber ohne 
starke AffektguBerung. Am Kern der Saehe redet sie meist vorbei, trotz ihrer 
Bemfihung, sieh bestimm~ und deutlieh auszudrficken. Vielleicht wghlt sie aueh 
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aus dem Geffihl heraus, sich nicht genau ausdrilcken zu k6nnen, die schriftliche 
Form ihrer Erkl/~rungen. 

Verlau[: Die Kranke ist weiterhin sehr erregbar. Sie will gem arbeiten, kann 
aber infolge ihrer motorischen St6rung und ihrer Erregtheit kaum etwas leisten. 
Mit ihren Bettnachbarinnen bekommt sie sofort und dauernd Streit, so dab sie 
mehrfach verlegt werden muB. Sie dr~ngt sehr auf Entlassung, schreibt deshalb 
den ~rzten Briefe. In den :Briefen an ihre Familie zeigt sie sich sehr besorgt 
um den Haushalt. Am 1.4. 1925 wird sie nach der tteil- und Pflegeanstalt Wies- 
loch entlassen. 

Diagnose: Chorea Hun t ing ton .  
Zusammen/assung:  Auch hier hande l t  es sich um einen echten  Fa l l  

yon  Chorea Hun t ing ton .  I m  Gegensatz zu ihrer  Schwester  (voriger  Fal l )  
br ich t  die Erkralfl~ung hier  erst  zwlschen dem 45 . - -46 .  J a h r e  aus. Von 
einer Antepos i t ion  k a n n  i1~ dieser Fami l i e  n ich t  die Rede  sein. Bei  dem 
Vater ,  der  m i t  66 J a h r e n  s t a rb  und  20 J a h r e  k r a n k  gewesen sein soll, 
muB das  Le iden  in demselben  Lebensa l te r ,  wenn n ich t  schon e twas  
frfiher, begonnen haben.  Zwei Geschwister  yon  50 bzw. 44 J a h r e n  
werden als nerv6s bezeichnet .  Sie konn ten  z war be ide  n ich t  un te r such t  
werden, wir  wissen aber,  dab  eine beginnende Chorea lange Zeit  un t e r  
der  Diagnose Nervos i t~ t  geht ,  besonders  yon  La ien  als solche bezeichnet  
wird,  so dab  wir  auch bei  den beiden,  yon uns n ich t  un te r such ten  
~amil ienmi~gl iedern  an  den  schleichenden Beginn der  E r b k r a n k h e i t  in 
dem ffir diese Fami l i e  charak te r i s t i schen  Ze i t r aum denken  mfissen. Der  
E rk rankungsbeg i im  scheint  in dieser Fami l i e  zwischen dem 35. Lebens-  
j ahr  als f rf ihestem und  dem 45. - -46 .  Lebens jah r  als sp~tes tem Termin  
zu liegen, wir  kSImen also einen 10- -12j~hr igen  Sp ie l raum des Erk ran-  
kungsbeginns  innerha lb  der  in F rage  k o m m e n d e n  Al te rss tu fen  annehmen.  
Die kl inischen Ersche inungen  ~hneln sich bei  den  be iden  un te r such ten  
Schwestern  sehr  s tark .  Beiden  gemeinsam is t  die fr / ihzeit ig e insetzende 
und  t iefgreifende psychische Ver~nderung,  die Neigung zu unbeher r sch ten  
Wutausbr f ichen ,  in  denen sie sich an  ihren  Angeh6r igen  ve rgre i fen  und  
alles zerst6ren,  die Verfolgungsideen,  die sich e inmal  auf  den  Schwieger- 
sohn, e inmal  auf  die Hausbewohne r  beziehen,  das  z~nkisck-s t re i ts f icht ige  
Wesen,  das  auch in der  kl inischen Beobach tung  deut l ich  zu tage  t r i t t .  Die 
motor i schen  Ersehe inungen  bo ten  ein im wesent l ichen be i  be iden  K r a n k e n  
gleiches Bild. N u r  s ind  die  Zuckungen  ebenso wie die  Demenz b e i d e r  
jf ingeren Sohwester  mi t  dem frfihen K r a n k h e i t s b e g i n n  rancher und  vie l  
wel ter  vorgeschr i t t en  als bei  ihrer  ebenfal ls  un te r such ten  Schwester .  

Protokoll vom 10. 8. 1926. 
Untersuchung in der Heil- und Pflegeanstalt Wiesloch: 
A. Ein]ache Bewegungen: 
1. Die Kranke soll 4mal eine Faust machen, die Aufmerksamkeit wird nicht 

(vom Versuch) abgelenkt; es wird richtig 4mal FaustschluB ausgeffihrt. 
2. W/~hrend einer Unterhaltung wird der Kranken die Aufgabe gestellt, 3mal 

die Hand zur Faust zu ballen; sie schlieBt sie 4mal. 
3. Die l~atientin soll 3mal die Zunge zeigen; sie streckt sie 4mal vor. 
B. Kombinierte Bewegungen: 
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1. Die Kranke soil den reehten Arm im Ellbogen flektieren und gleiehzeitig eine 
Faust machen; dann werden ihr Bilder gezeigt, die sie erkl&ren soll; nach einigen 
Minuten wird erneut Armbeugen verlangt, dabei erfolgt spontan Faustschlug. 

2. Die Patientin soll den Kopf zur reehten Seite wenden und 3mal die Zunge 
zeigen. Nach einer Pause, in der die Kranke sich selbst iiberlassen blieb, wurde 
erneut Kopfwenden verlangt; es erfolgt, ohne dab die Zunge vorgestreckt wird; 
ebenso drehte die Kranke den Kopf nicht naeh reehts, als Zungezeigen verlangt 
wurde. 

3. Die Kranke soil das linke Bein im Knie flektiert erheben und mOgliehst 
gleichzeitig den linken Arm nach vorn bis zur Horizontalen erheben; w/~hrend 
einiger Minuten wird die Patientin mit dem L6sen yon Reehenaufgaben beschi~ftigt; 
bei der neuen Aufgabe, das linke Bein zu flektieren und zu heben, wird der Arm 
spontan vorgestreckt, ebenso bei dem Verlangen, den Arm zu erheben, wird das 
Bein flektiert und gehoben. 

Die L~tenzzei t  ist  bei dieser Kranken  nicht  verl/~ngert. Es bes teh t  
keine Lagebeharrung.  Eine  gekreuzte  I t e ra t ion  ist n icht  nachweisbar.  
Die Kranke  ist sich der I t e ra t ionen  bewuBt, sie laufen ohne oder gegen 
ihren Wil len ab. Wie alle motor ischen St6rungen bei dieser Pa t i en t in  
schw/icher ausgepr/~gt sind als bei ihrer Schwester,  so t re ten  such  die 
I t e ra t ionen  nur  bei gut  abgelenkter  Aufmerksamke i t  deutl ich in Er-  
scheinung. Der  H/ indedruck wird nicht  auf der H6he  gehalten,  die 
Inne rva t ion  ist  uns te t  und  wird diffus. Eine  Gewichtssch/~tzungsst6rung 
ist n ieht  nachweisbar.  

Fal l  I V .  H a m  . . . . .  Heinrich,  geb. am 18 .10 .  1868 in Rheinhausen. 
Fami l ienanamnese:  Der Kranke stammt aus einer Choreatikerfamilie. Nach 

seinen eigenen und seiner l~rau Angaben lieB sieh die folgende Vererbungstabelle 
aufstellen: 

I I 
9 .r 9 .r 9 9 

__92_  lO I 1i 
I 

9 C~ 9 9 13 14 15 16 17 
18 19 2O 21 

Von 1 und 2, den Grogeltern des Patienten, ist niehts fiber ein Nervenleiden 
zu erfahren. 

3. Vater des Kranken, mit 75 Jahren gestorben, hat gezuekt, war aber angeb- 
lieh nieht dement. 

4. Bruder des Vaters, mit 65 Jahren gestorben, angeblieh nieht gezuekt, nieht 
dement. Diese Angabe ist aber unsieher. Es ist hier darauf hinzuweisen, dag unter 
den Kindern und Enkeln yon 4. sieh wieder Choreatiker linden und die Chorea 
Huntington vielleieht eine dominant mendelnde Krankheit ist 1, also aueh eine 
Erkrankung bei 4. eigentlieh zu erwarten w~re. 

1 Siehe Entres: Zur Klinik und Vererbung der Chorea Huntington. 
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5. Schwester des Vaters. gesund. 
6. Ida Hoffm . . . .  geb. Ham . . . .  , 60 Jahre, Sehwester des Kranken, gesund. 
7. Pat ient  Heinrieh Ham . . . . .  58 Jahre. 
8. Adam Ham . . . . .  50 Jahre, gesund. 
9. Engelbert  Ham . . . . .  63 Jahre, gestorben, hat te  Zuekungen, war aber 

nicht dement. 
10. Valentin Ham . . . . .  Znckungen ohne Demenz. 
11, SibyUe Belli . . . . .  geb. Ham . . . . .  60 Jahre, gestorben, hat  nicht gezuekt, 

ebenso alle Kinder gesund. 
12. Therese :~ ro . . ,  geb. Ham . . . . .  gesund, kein Kind erkrankt. 
13. und 14. Sohn und Toehter yon 9, 48 bzw. 42 Jahre  alt, gesund. 
15. Wilhelm Ham . . . . .  37 Jahre alt, gesund. 
16. Karoline l~igglin . . . .  geb. Ham . . . . .  40 Jahre alt, Zuckungen ohne Demenz. 
17. Elisabeth Mes . . . .  geb. Ham . . . . .  30 Jahre alt, gesund. 
18., 19., 20., 21. die Kinder des Pat ienten im Alter yon 20--29 Jahren  sind 

alle bisher gesund. 
Andere heredo-degenerative Erkrankungen liel~en sich in der ~amilie nicht 

feststellen. 
Eigene Anamnese: Keine Kr~mpfe, kein Payor, kein Bettn~ssen in der Kind- 

heir. In  der Sehule lernte der Kranke nicht gut, blieb aber nieht sitzen. Nach 
der Schulzeit Fuhrmann.  Wegen einer Hernie hat  er nieht aktiv gedient. Mit 
25 Jahren Heir~t. Er war stets leicht gereizt und aufgeregt und schlug dann 
aueh seine Fran. Sorgte sonst aber gut fiir seine Familie, war sehr fleil~ig, nur 
t rank er oft, wenn er Geld hatte. Aueh mit anderen Leuten bekam er leicht 
Streit,  war empfindlieh, starrk6pfig, sehr selbstbewuBt. 

Mit 28 und mit 49 Jahren hatte er eine Lungenentziindung, sonst war er nie 
krank. Vor ungef~hr 10 Jahren, in seinem 48. Lebensjahre, fielen den Angeh6rigen 
zuekende, ungeschickt ausfahrende Bewegungen auf, die zuerst nut  bei starker 
Erregung des Kranken auftr~ten, bald aber st~ndig vorhanden waren und an 
Intensit~t langsam zunahmen. Seit 2 Jahren kann der Kranke wegen seiner 
motorischen Unruhe nicht mehr sauber allein essen, seit einem Jahr  sieh nieht 
mehr ankleiden und seit einem halben Jahr  ist er zu jeder Arbeit unf~hig. Bis 
vor 2 Jahren war eine psyehisehe Ver~,nderung des Pat ienten angeblieh nicht zu 
bemerken. Seitdem ist eine progrediente Demenz in Erseheinnng getreten. Bei 
der Arbeit maehte der Kranke vieles verkehrt,  ohne dal~ er yon seinem Fehler 
zu iiberzeugen war. Vor ungef~hr einem Jahr  t ra ten Verfolgungsideen auf yon 
wechselndem Inhalt,  die naeh einigen Woehen verblaBten und yon neuen 
Vorstellungen abgel6st wurden. Besonders besehuldigte der Kranke seine An- 
geh6rigen des Diebstahls; s tr i t ten diese seine Klagen ab, so wurde er gewaltt~tig, 
so dab die Familie mehrmals vor ihm fliehen muBte, lm  letzten halben Jahr  
h6rte er nachts Stimmen, die ihn mit Totsehlag bedrohten, dann lief er aufs Rat-  
haus, um den Gendarm zu holen. Die Erregungsznst~nde t ra ten  in letzter Zeit 
fast  t~glich auf, alle warren,  Messer, Axte mul~ten vor ihm versteckt werden, 
fremde Leute lieI3 er iiberhaupt nieht mehr das Haus betreten. Seine Frau wollte 
er dauernd verhaften lassen. Infolge dieser Gewaltt~tigkeiten wurde er in die 
psychiatrisehe Klinik eingewiesen. 

Be[und: 17.3. 1926. 
K6rperlich: GroBer Mann yon kr~ftigem Knoehenbau in m ~ i g e m  Ern~hrungs- 

zustand. Die Stirn liegt in tiefen Querfalten. 
Lunge, Herz, Abdomen zeigen normalen Befund. 
Die eigentiimliche Art und ]~orm der Kopfbehaarung erinnert an den Pelz- 

mtitzenhaartyp Kretschmers. Der Kranke ist Linksh~nder. 
Neurologisch: Der I~:ranke zeigt eine dauernde motorisehe Unruhe;  alle Be- 

wegungen sind abrupt,  im ZeitmaB meist stark beschleunigt, einzelne sehr 
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verlangsamt, immer steif und unbeholfen. Der Innervationsimpuls ist fast stets zu 
groB, hMt sich nioht lallge auf der I-I6he, wird sehnell diffus. Im Gesieht zeigen 
sich dauernd Zuckungen und lebhafte Mitbewegungen (besonders beim Sprechen 
und in der Erregung). Oft erfolgen falsehe Innervationen, statt  AugensehlieBen - -  
Zungezeigen, start Zungevorstrecken - -  Z~hnefletsehen usw. Der Kopf wird 
plOtzlieh und raseh zur Seite gewandt, die Sehulter gehoben, die Arme abweehselnd 
gestreekt, gebeugt, supiniert und proniert, die Finger bewegt; im Sitzen und 
Stehen sehaukelt der Kranke in den Htiften, auf dem Stuhl wird st/~ndig herum- 
gerutseht, der ganze Oberk6rper bald links, bald reehts herumgeworfen, dis Beine 
werden iibereinandergesehlagen und wieder heruntergenommen. Sitzt der Kranke, 
so springt er pl6tzlieh auf, l/~uft im Zimmer hin und her und setzt sieh wieder 
bin. Mit grol]er Anstrengung vermag er sieh ftir einige Augenblieke ruhig zu x-er- 
halten, dann zeigt sieh vermehrte Bewegungsunruhe. --  Der Gang ist breitbeinig, 
ausfahrend, unsieher. Kein Abweichen bei gesehlossenen Augen und beim Rfiek- 
w/~rtsgehen; Seilt/~nzergang ist m6glieh, aber der Kranke sehwankt dabei im 
Oberk6rper so heftig, dab er zu fallen droht. Romberg ist negativ. Bei der Priifung 
der Adiadoehokinese zeigt sieh immer wieder ein Entgleisen nnd Diffuswerden 
der Innervation. Faustsehlu/t, Fingerspreizen, Armbeugen und -streeken begleiten 
und unterbreehen die Drehbewegungen, ebenso treten lebhafte Mitbewegungen im 
Gesieh~ auf. 

.Reflexe: Pupillen gleichweit, rund, reagieren auf Licht und Konvergenz. Augen- 
bewegungen frei. Zunge wird nieht ruhig gehalten, geht vor- und riiekw/trts. 
Facialis, Trigeminus ohne Befund. Reflexe an den oberen Extremitii ten lebhMt. 
Bauchdecken- und Cremasterreflexe vorhanden. Patellar- und Achillessehnen- 
reflexe ]ebhaft, reflexogene Zone verbreitert. 

Keine pathologischen Reflexe nachweisbar. Stell- und Lagcreflexe wegen der 
dauernden starken ehoreatischen Unruhe nicht priifbar. Latenzzeit deutlich ver- 
1/tngert. 

Wassermann-geaktion und Sachs-Georgi im Serum negativ. 
Lumbalpunktion ist nicht ausgeftihrt worden. 
Psychisch: Eine Intelligenzprfifung zeigt, dab der Kranke noch ziemlich guy 

rechnet. Die Urteilsf/~higkeit ist herabgesetzt, die Auffassung erschwert, die Auf- 
merksamkeit nicht leicht zu fesseln. Die Wortfindung ist gest6rt; legt man dem 
Kranken einige Worte zur Auswahl vor, so sueht er das riehtige heraus. Das Ge- 
d/~chtnis hat  sehr nachgelassen, die Merkf/~higkeit ist nur leieht beeintr/iehtigt. 
Ortlich und zeitlich ist der Kranke orientiert. Die Stimmung ist meist gehoben, 
euphoriseh; der Kranke ist sehr selbstbewuBt, macht gem Witze, hat  einen starken 
Rededrang. Zeitweise ist er sehr vel~timmt, /~ngstlieh, liegt mit  bekiimmertem 
Gesieht zu Bert und dr/tngt naeh ttause. Er ist aueh in der Klinik sehr reizbar, 
wird leieht erregt und zuweilen gewaltt~tig, aber ebenso sehnell ist er auch ver- 
s6hnt, ruhig, zug/~nglieh und freundlieh. 

Die Sprache ist undeutlich, verwasehen, klosig, teils stockend, teils fiberstfirzt. 
Die St6rung ist so stark, dab man kein Wort verstehen kann, wenn der Kranke 
in der Erregung sehnell spricht. 

Schreiben kann der Patient nur mit groBer Miihe. Die Schrift ist sehr undeut- 
lieh, da dauernd interferierende ehoreatisehe Zuekungen in den Fingern und der 
Hand die Buehstaben verzerren nnd verziehen. 

Verla~t/: Meist /iberwiegt bei dem Kranken dis euphorisch-scherzb'~fte Stim- 
mung, in d e r e r  auf der Abteilung heruml/iuft, neugierig die Zimmer inspiziert. 
Die _~rzte begriiBt er immer treuherzig, freundlieh. Zuweilen wird er depressiv 
nnd furchtsam, glaubt sich bedroht; besonders gegen Abend wird er /mgstlich 
und fiirehtet, in der l~aeht totgeschlagen zu werden. Sobald er sich bedroht w/~hnt 
oder ihm etwas nicht paBt, sehimpft er und sehl/igt zu. Gegen seine Angeh6rigen 
ist er noch immer sehr feindselig eingestellt, bei der Erw/~hnung seiner Frau wird 
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er gleieh erregt und schimpft. Wenn der Kranke ruhig und unbeobaehtet zu Bett 
liegt, sind die choreatischen Zuekungen geringer, sobald sich jemand n~hert, wirft 
er sich heftig und ruekartig hin und her, zappelt mit Armen und Beinen und 
grimassiert. Im HalbschlaI finden sich noch Bewegungen, im tiefen Schlaf sistieren 
sie vollkommen. 

Am 26. 4. 1926 wird der Kranke nach der Heil- und PflegeanstMt Emmendingen 
verlegt. 

Diagnose: Chorea Hun t ing ton .  

Z~sammenfassung: Die E r k r a n k u n g  is t  hier  sehon sov.eit  vor-  
geschritteI1, dab  die e indeut igen  cha rak te r i s t i sehen  kl in isehen Ersehei-  
nungen  auf  motor i sehem und  psyehischem Gebie t  und die naehweisbare  
Vere rbung  sofort  die Diagnose ergeben.  E in  Zug im kl in ischen Bi lde  
dieser  Chorea f ix ier t  den  K r a n k h e i t s t y p  der  Fami l ie .  I n  der  Anamnese  
wi rd  bei  den  e r k r a n k t e n  Fami l i enmi tg l i ede rn  meis t  ausdr i iekl ieh  hervor-  
gehoben,  dab  sie bis zu ihrem Tode bzw. j e t z t  noeh , ,gesehei t"  waren  
oder  sind. Der  Va te r  des K r a n k e n  war  bis in sein hohes Al te r  Biirger-  
meis ter ,  seine Demenz k a n n  also auf  keinen Fa l l  sehr  ausgesproehen 
gewesen sein. Aueh  bei  dem K r a n k e n  selbst  h a t  die  psyehisehe  Vet-  
5nderung spgt  (fast 8 J a h r e  naeh Beginn der  motor i sehen  St6rungen)  ein- 
gesetzt~ Sie zeigg bier  weniger,  wie es sonst  meis t  be i  Chore~ H u n t i n g t o n  
besehr ieben wird,  eine einfaehe, s te t ig  p rogred ien te  Demenz ;  im Gegen- 
teil ,  die in te l lek tue l len  F~higke i ten  s ind  sehr wenig ges tSr t  im Verh~tltnis 
zu den  sehweren motor i sehen  Erseheinungen.  I m  Vorde rg rund  der  psyehi-  
sehen St6rungen  s tehen  die Verfolgungsideen,  die sieh in  le iehteren 
Graden  hgufiger  bei  Chorea H u n t i n g t o n  f inden,  in d iesem s t a rken  Aus- 
mM] jedoeh selten. Die Demenz sehein t  also bei  den  K r a n k e n  dieser 
Fami l i e  immer  erst  sehr  sp~t  au fzu t re ten  und  nur  geringfiigig zu sein;  
der  VerfolgungswMm ist  anseheinend nur  bei  unserem K r a n k e n  so s t a rk  
a/lsgepr~gt.  Ob bei  der  Fami l i e  An tepos i t ion  vorl iegt ,  lggt  sieh bei  den  
mange lha f t en  Al t e r sangaben  n ieht  sieher feststel len.  

I. Protolcoll vom 25. 3. 1926. 
A. Einlache Bewegungen : 
1. Der Kranke soll 3mM mit der reehten Hand eine Faust maehen; naeh dem 

3. FaustsehluB wird er aufgefordert, Zahlen auf einer Tafel zu lesen; w~hrend 
des Lesens sehliegt und 6ffnet sieh die reehte Hand dauernd rhythmiseh weiter. 

2. Der Patient soll 4mal linlcs eine Faust maehen; w&hrend einer darauf fol- 
genden UnterhMtung beginnt die rechte Hand sieh spontan zu seMiegen und zu 
6linen. 

3. Der Kranke soll links 3mal Daumen. und Zeigefinger zusammenbringen und 
im AnschluB an die Bewegung wieder Zahlen lesen; er iteriert erst mit der linken 
Hand 1--2ram die Bewegung und dann noeh mehrmals mit der reehten Hand. 

4. Der Patient soll 4mal den reehten Zeigefinger krfimmen; danach werden 
ihm Bilder gezeigt; er krfimmt den reehten Finger 6--7mM, die Bewegung wird 
trotz guter Ablenktmg nicht gekreuzt iteriert, der linke Finger bleibt in l~uhe. 

Der Kranke ermiidet sehr sehnell und wird dann unwillig und erregt. Es 
k6nnen daher nur wenige Versuehe auf einmal gemaeht werden. Diese ergeben 
eine deutliche Iteration der rechten wie der linken Hand; aber auf der reehten 
Seite ist die StSrung deutlieher, tri t t  ausgepr~gter in Erscheinung. Auffallend ist 
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bei diesem Linkshhndigen, dab wohl yon links nach rechts, nicht aber umgekehrt 
i teriert  wird, d. h. bei einer Aufgabe der ]inken wiederholt spontan  die rechte 
Hand,  eine motorische Leistung der reehten Hand  dagegen wird nicht yon der 
l inken iteriert. Bei der Verteilung der choreatischen Bewegungen ist die reehte 
Seite nieht  mehr betroffen als die linke. Diese einseitig st/irkere i terat ive St6rung 
zeigte yon den hier untersuehten Kranken  nur  dieser Pat ient .  

I I .  Protokoll vom 29. 3. 1926. 
B. Kombinierte Bewegn.nge~w 
1. Der Kranke  soll den reehten Arm im Ellbogen flektieren und  die Hand  

zur Faus t  ballen. Einige Minuten spgter wird w~hrend einer Unterha l tung  nur  
Armbeugen ver langt ;  der Arm wird gebeugt und  zugleich die Hand  zur Faus t  
gesehlossen. 

2. Der Kranke soll m6gliehst gleichzeitig links eine Faus t  maehen und  die 
Zunge zeigen. Sp~ter wird bei ver langtem linksseitigem FaustschluB spontan die 
Zunge vorgestreckt.  

3. Der Kranke  soll den linken Arm und gleiehzeitig das linke, im Knie flektierte 
Bein erheben. Er  ffihrt die Bewegung aus, i teriert  das Armheben reehts und hebt  
bei dem nach einer Pause ver langten Beinheben gleiehzeitig den entspreehenden 
Arm. 

Vormaohen erleichtert dem Kranken  die Aufgaben sehr. Einmal  auf seine 
I tera t ionen aufmerks~m gemaoht, gelingt es diesem Pat ien ten  mi~heloser als den 
iibrigen die i terat iven Impulse zu unterdriieken. Wenn er iteriert ,  so ist er sioh 
der zuviel ausgefiihrten Bewegungen bewuBt, sie laufen gegen seinen Willen ab. 

Der H~indedruck zeigt eine ganz flfiehtige, unstete  und rasch diffus werdende. 
Innervat ion.  

Fall V. fellha . . . .  Daniel, geb. am 19. 2. 1878 in Oestringen. 
Familienanan~nese: Von dem Kranken  und  seinen Angeh6rigen ist sehr wenig 

fiber Familienverh~ltnisse zu erfahren. Er  leugnet zuerst jede Erblichkeit,  um 
fiir sein Leiden, das er im und durch den Krieg erworben haben  will, eine ]~ente 
zu erhalten. Dis folgende Tabelle zeigt den Erbgang soweit er feststellbar war. 

d 

3 4 5 6 7 

1. J o h a n n  Fellha . . . .  Vater  des Pat ienten,  war roh, gewaltt~tig, s tarker  Trinker. 
E r  ha t te  2 - -3mal  einen Sehlaganfall, war sonst nieht  krank,  s tarb  an Alters- 
schw~ehe mit  82 Jahren.  

2. Maria Fellha . . . .  geb. H ~ c k . . ,  Mutter  des Pat ienten,  lag jahrelang im 
st~dtischen Krankenhaus  Mannheim wegen ,,Veitstanz und  Nervenleiden",  s tarb  
ungefi~hr 1893 in der Kreispflegeanstalt  H ub  bei Biihl. 

3. Maria Wein . . . .  geb. Fellha . . . .  1924 in der Kreispflegeanstalt  Weinheim 
gestorben. Sie ha t  gezi t ter t ;  ]3eginn des Leidens mit  46--47 Jahren ,  sie konnte  
zuletzt nieht  mehr  laufen. Sie ha t  3 Kinder,  die gesund sein sollen. 

4. August  Fellha . . . .  51 Jahre,  ist gesund, soll t r inken und  sehr verlogen 
sein. 

5. Daniel Fellha . . . .  48 Jahre  alt, der Pat ient .  
6. Amalie, geb. l~ellha . . . .  jetziger Name und Alter unbekannt ,  zum zweiten 

Male verheiratet ,  verlogen und Trinkerin,  soll gesund sein und  gesunde Kinder 
haben. 

7. Ida  Bir . ,  geb. ]u~ellha . . . .  44 Jahre  alt, mi t  32--33 Jah ren  an  Chorea erkrankt ,  
siehe sl~ter .  
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Andere heredo-degenerative Erkrankungen  waren in der Familie n icht  fest- 
zustellen. 

Eigene A~amnese: Geburt  normal,  keine Kr/~mpfe, kein Payor,  kein Bett-  
ngssen in der Kindheit .  Der Kranke war in der Schule nu t  ein m~Big guter Schiller, 
blieb aber hie sitzen. Wghrend der Schuhe i t  ha t te  er zweimal Gelenkrheumatismus.  
Naeh der Schnle wurde er Zigarrenarbeiter.  E r  diente akt iv  bei der Infanterie.  
Mit 22 Jah ren  verheiratete  er sich. Er  ha t te  10 Kinder,  yon denen 4 sehr jung 
gestorben sind. Der/~lteste, auBereheliche Sohn fiel im Kriege. Die noeh lebenden 
5 Kinder  im Alter yon 12--23 J a h r e n  sind his je tzt  frei yon Krankheitserschei-  
mmgen. Die Ehe war bis zum Kriege gut. Der Kranke war fleiBig, vertr~glieh, 
sorgte gut  ffir seine Familie. Er  ha t  nie viel gesprochen, war aber meist  in guter  
Stimmung, liebevoll, nachgiebig und  leicht zu beeinflussen. Von 1914 bis 1918 
war der Pa t ien t  im Feld;  er ist nie verwundet  gewesen, ha t  aber mehrmals  "krank 
im Lazaret t  gelegen, einmal angeblieh wegen einer Kopfgrippe. Zuerst  schrieb er 
seiner ~ rau  sehr ne t te  Briefe, dann  lieB er eine Zeitlang niehts von sieh hSren, in 
der letzten Kriegszeit sandte er seiner l+rau offene Kar ten  obscSnen Inhal ts .  
Als er aus dem l%lde zuriickkam, er war damals 40 Jahre  alt, fielen der F rau  
zuckende, unwillkfirliche Bewegungen des Mannes auf. Er  arbeitete in einer Eisen- 
giegerei, mugte  diese Arbeit  aber aufgeben, weil er zu , ,zit trig" war;  ebenso ging 
es mit  der Arbeit  in einer Zigarrenfabrik. Seit fast  2 J ah ren  ist er vOllig arbeits- 
los. Beim Essen und  Anziehen war er sehr ungeschiekt. Die Zuekungen,  die der 
Kranke  zu t tause  gezeigt hat ,  entsprechen nach dem, was die F rau  nachzuahmen 
imstande ist, ganz dem choreatischen Typus. Die motorisehe Unruhe  bes tand  
auch nachts ;  der Kranke  schlief sehr schlecht, s tand  oft auf, klagte und  wollte 
sieh aufh/~ngen. Gleieh nach seiner t t e imkehr  multte er eine Brille haben,  angeb- 
lich ha t  er damals sehlecht gesehen. 

Auch das psychisehe Verhal ten des Kranken  war bei seiner Rfickkehr aus 
dem Feld vergnder t  und  verschlechterte sich zunehmend. Als er seine letzte 
Arbeitsstelle verloren hat te ,  machte  er gar keine Anstrengungen,  eine neue zu 
erhalten. Er  s tand erst um 10 Uhr  oder 12 Uhr  auf, arbeitete nicht ,  s t and  oft 
lunge Zeit am Fenster  und  s tarr te  hinaus. Machte die Frau  ihm Vorhal tungen,  
so schlug er sie sofort;  der /~lteste Sohn mugte  oft die Mutter  beschiitzen. Der 
Kranke  wurde bei jeder Kleinigkeit wiltend, drohte mit  Halsabschneiden, spuckte, 
wollte mi t  dem Messer stechen, seine F rau  versuchte er zu erdrosseln. Er  sprach 
manchmal  tagelang niehts,  las keine Zeitung mehr,  vers tand zuweilen nicht,  was 
ihm gesagt wurde. Sexuell war er sehr aggressiv, sehamlos, entblSBte sich vor 
den Kindern  usw. Er  wurde mehrmals  wegen Schleichhandel und  Diebstahl  
verurteil t .  Das letzte Mal ist er vielleieht unsehuldig verurtei l t  worden, er benahm 
sieh sonderbar  vor Gericht und  verteidigte sieh nieht.  J e t z t  wurde er zur Begut- 
achtung hier in die Klinik eingewiesen. 

Be#~nd: 18. 3. 1926. 
K6rperlich: Kleiner, schm~chtiger Mann in m/~Bigem Ern/~hrungszustand. 
Lunge, Herz, Abdomen zeigen normalen Befund. Am rechten Obersehenkel 

f indet  sich h in ten  augen eine Narbe. 
Neurologisch: Der Kranke  klagt  fiber Kopfsehmerz und  Schwindel. Bei der 

Untersuchung zeigt der Pa t ien t  im Sitzen leichte Wackelbewegungen des Rumples,  
die nicht  unterdr i iekbar  sind. Ebenso t r e t en  in den Extremit/~ten unwillkfirliche 
Bewegungen auf. Interferierende motorische Impulse st6ren die Zielbewegungen. 
I n  der Ruhe finden sich aber jetzt  im Gegensatz zu den anamnest ischen Angaben  
nur  geringftigige und  nicht  h/~ufige choreatisehe Zuckungen. Bei motorisehen Auf- 
gaben und in der Erregung wird die Unruhe  st/irker. Auffallender als diese Er-  
scheinung ist die groge Ungeschicklichkeit und  Steifheit, die der Kranke  bei 
jeder Arbeit  zeigt. Feinere Bewegungen kann  er gar nieht  mehr  ausftihren, alle 
motorisehen Leistungen sind ungeordnet ,  oft ausfahrend oder fiber das Ziel 
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hinausschieBend und stets begleitet yon zahlreiehen Mitbewegungen vom Typ der 
Mitinnervationen. Eine motorische StSrung zeigt dieser Kranke, die die anderen 
untersuchten Choreatiker nicht boten. Zu Beginn oder im Verlauf einer einfachen 
Handlung stockt der Kranke und f~hrt nach einigen Sekunden fort, als ob niehts 
geschehen w~ire. Eine voriibergehende Bewulttseinstrfibung liegt dabei nicht vor, 
es handelt sich um eine Bradyteleokinese 1. 

Der Gang ist unsieher, stapfend, zuweilen dutch ausfahrende Bewegungen 
unterbroehen. Bei Paradeschritt usw. wird die Unsicherheit grOl~er, der Kranke 
droht zu fallen; ebenso ist es beim Umdrehen, das nur mit mehreren kleinen 
Schritten ausgeffibrt werden kann. Seilt~nzergang ist nicht mOglich. Beim Gehen 
mit geschlossenen Augen starkes Abweichen nach links, Andeutung eines Zickzaek- 
ganges. Romberg positiv. Adiadoehokinese positiv, nicht durch choreatische 
Bewegungen unterbroehen. Knie-Haeke- und Nasenspitze-Zeigeversnch sind fast 
normal und fallen im Resultat gleich aus bei offenen und geschlossenen Augen. 

Auf der linken Seite besteht gegen reehts eine schwache Hypotonie. 
Passiv gegebene Haltungen werden kataleptiseh einige Zeit festgehalten. 
Latenzzeit ist stark verl~ngert. Der tt~ndedruck wird in der typiseh choreati- 

sehen Weise nicht lange auf der H6he gehalten. Falsehe Innervationen und 
erschwerte Denervation linden sich auch bei diesem Kranken. Bei passiven Be- 
wegungen der Extremit~ten sind immer rasch weehselnde Spasmen zu iiberwinden. 
Flexion eombin6e (yon Babinski) negativ. 

Re]lexe: Pupillen mittelweit, rund, rechts eine Spur weiter als links, Licht- 
reaktion beiderseits etwas tr~ge, auf Konvergenz gute Reaktion. Augenmuskeln 
frei, kein Nystagmus. Beiderseits Blinzeltic und Tie im reehten mittleren 
Facialis. 

Trigeminus ohne Befund. 
Zunge wird gerade vorgestreekt, kann aber nieht ruhig gehalten werden. 
Reflexe an den oberen Extremit~ten sehr lebhaft, seitengleieh. 
Bauehdecken- und Cremasterreflex vorhanden. 
Patellarsehnenreflexe sehr lebhaft, reflexogene Zone nieht verbreitert, seiten- 

gleich. 
Aehillessehnenreflexe lebhaft, links etwas starker als reehts. 
Beiderseits ersch6pfbarer Patellarklonns. 
Kein Babinski, Oppenheim oder Gordon. 
Sensibilit/~t nieht gest6rt. 
Stell- und Lagereflexe stark positiv. 
Wassermannreaktion im Serum und Liquor negativ. 
EiweiB im Liquor 2 Teilstriche naeh IYifll, 1 Zelle. 
Psychisch: Die Intelligenzpriifung zeigt eine m~l~ige Demenz, l%echnen geht 

schlecht, Untersehiedsfragen werden nieht beantwortet. Ged~chtnis- und Merk- 
f~higkeit sind herabgesetzt, Auffassung ersehwert. Stimmung meist indolent- 
euphorisch, nut wenn die t~ede auf seine Frau und seine h~uslichen Verh~ltnisse 
kommt, wird er erregt undis t  unzug~nglieh fiir jeden Vernunftgrund. Auffallend 
sind aueh hier wider  die Pausen, die der Kranke vor Beantwortung einer ~'rage 
maeht, und die in keinem Verh~iltnis zur Schwierigkeit der Antwort stehen. Sie 
beruhen wohl teils auf einer motorischen Hemmung, teils fehlen dem 1)atienten 
nach seiner Angabe pl6tzlich die Gedanken. Zeitlich und 6rtlich ist er orientiert. 

Die Sprache ist monoton und leise, zeigt aber keine typisch choreatisehe 
St6rung. 

Die Schri]t ist miihsam gemalt und undeutlich, die einzelnen Buchstaben durch 
interferierende unwillkiirliche Bewegungen verzerrt und gegeneinander verschoben. 

1 Schilder: Studien fiber Bewegungsst6rungen. Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. 
Psychiatrie. 61. 
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Verlauf: W~hrend des fiinfmonatigen Klinikaufenthaltes ist der Kranke stets 
leicht euphorisch, freundlich und willig. Er arbeitet fleiBig, spielt Karten, liest 
die Zeitung. Sonntags besucht ihn oft seine Frau. Er ist fiber ihren Besuch stets 
erfreut und ist freundlich mit ihr. Er drt~ngt nicht auf Entlassung, fr~gt aber 
oft, ob er seine Rente erhalte. Zu den anderen Kranken hat er wenig Beziehung, 
hhlt sich sehr zuriick. Hin und wieder wird er etwas schwierig durch seine eigen- 
sinnige Unlenksamkeit. die Vernunftgrtinden nieht zugt~ngtieh ist. Die choreati- 
schen Bewegungen sind in der Intensit~t wechselnd, immer sind Reste bei 
aufmerksamer Beobachtung deutlieh. Schlafmittel mul~ der Kranke dauernd 
bekommen, da er sonst fast die ganze Nacht nieht schlt~ft. 

Da zu ftirchten ist, da~ der Kranke bei seiner Demenz und der Charakter- 
vert~nderung zu Hause wieder gewalttt~tig wird, wird er am 26. 8. 1926 nach der 
Heil- und Pflegeanstalt Wiesloch verlegt. 

Diagnose: Chorea Hunt ington.  
Zusammen]assung: Bei diesem Pat ienten  war die Diagnose aus dem 

ersten Befund nur  vermutungsweise zu stellen. Die motorischen Erschei- 
nungen waren bei seinem Eint r i t t  in die Klinik seh'r geringfiigig, und 
eine Erblichkeit  der Krankhei t  in der Familie wurde negiert. AuBerdem 
gab der Pa t ien t  an, eine Kopfgrippe im Felde gehabt  zu haben,  ferner 
eine SchlafstSrung. Die Lichtreakt ion der Pupillen war naeh der Unter-  
suchung der Augenklinik tr~ger als normal.  Es k a m  differentialdiagno- 
stisch ein posteneephalitischer Zustand mit  choreiformen motorischen 
StSrungen und  einer Charaktervert~nderung in Frage. Auffallend und 
nieht  zum gewShnlichen Bild der Chorea Hun t ing ton  gehSrend waren 
<lie deutl ichen Zeichen einer Mitbeteiligung des Cerebellums an dem 
pathologischen Prozel~, die Klagen fiber Schwindel (ob ein systematischer  
Drehsehwindel vorlag, war yon  dem dementen  Kranken  nicht  zu er- 
fahren), das Abweiehen naeh links beim Gang mit  gesehlossenen Augen, 
der angedeutete Ziekzackgang, die Unsieherheit  der KSrperhal tung bei 
verschiedenen Schri t tar ten und endlich die linksseitige leichte Hypotonie .  
Einige noeh spt~ter zu besehreibende Versuche best~tigten das Mit- 
betroffensein des Kleinhirns. Eine klinische Beteiligung des Cerebellums 
gehSrt zu den Ausn~hmen bei Chorea Hunt ing ton .  Aueh ein so starker  
Wechsel in tier Intensitt~t der motorischen Erscheinungen,  wie ihn unser 
Kr~nker  zeigte, das fast  vSllige AufhSren der Zuckungen w~hrend eines 
langdauernden Intervalls  bei ausgeprt~gter psychischer Ver~nderung wird 
nieht  ht~ufig bei der Huntingtonschen Krankhe i t  gefunden. 

(Einen Fall  yon  Bradyteleokinese bei chronischer Chorea ha t  Schilder 1 
beschrieben. Ob dieser Befund ftir Chorea Hun t ing ton  typiseh ist, kann  
er nicht  angeben, da er zu wenig Ft~lle gesehen habe.) 

Die klinisehe Beobaehtung,  das psyehiseh e BJld mit  progredienter  
Demenz und  Erregungszust~nden,  das Fehlen vieler ffir einen .post- 
encephalitischen Zustand eharakteristischer Symptome  lieBen die Diagnose 
Chorea Hun t ing ton  stellen. Sie wurde bestt~tigt durch  die Aufklt~rung 

1 Schilder: Studien fiber die BewegungsstSrungen. Zeitschr. f. d. ges. Neurol. 
u. Psychiatrie. 61. 
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der  E r b l i c h k e i t s v e r h ~ l t n i s s e  be i  E i n t r i t t  e iner  S c h w e s t e r  des P a t i e n t e n  
in  d ie  p s y c h i a t r i s c h e  Kl in ik .  

I. Protokoll vom 23. 3. 1926. 
.4. Ein/ache .Beu,egungen. 
1. Der Kranke soll 3real die Lunge zeigen; er streckt sie 4mal (5mal) vor. 
2. Der Kranke soil 3mal die rechte Hand zur Faust  schlieBen; nach dreimaligem 

rechtsseitigem Faustschlul~ iteriert die linke Hand die Bewegung 2--3real. 
3. Der Patient soll die linke Hand 4mal zur Faust ballen; er schlieBt sie 5mal 

und macht dann noch mehrmals mit der rechten Hand eine Faust. 
4. Der Kranke soll die Hand 3mal zur Faust  schlieBen; er maeht lmal  eine 

Faust, dann erfolgt eine mehrere Seknnden bis eine Minute dauernde Pause nnd 
danaeh noch 2mal (3--4mal) FaustschlulL In  der Pause bestehen keine Spasmen, 
kein Rigor der Muskulatur. 

Das Bild, das dieser Versuch zeigt, kehrt immer wieder bei allen motorischen 
Aufgaben, bei jeder Arbeit. Zum Beispiel ist bei der Aufgabe, eine Faust zu 
machen, der Arm vorgestreckt, die Finger schon halb gebeugt, da stockt die 
Bewegung, das Glied bleibt sekundenlang in derselben Haltung stehen, pl6tzlich 
wird die Bewegung zu Ende gefiihrt. Ist  der Kranke dutch vorhergegangene 
Aufgaben schon ermfidet, so wird nach der Pause die Bewegung nicht mehr voll- 
endet, der Arm z. B. wird schlaff fallen gelassen. Bei Ablenkung der Aufmerk- 
samkeit werden diese Unterbrechungen seltener und kfirzer, verschwinden aber nicht. 

5. Der Kranke soll 12 bis 15 Kn6pfe, die an der Kante eines Tisches entlang 
in einer Reihe liegen, einzeln aufbeben und in der Mitte des Tisches wieder in 
einer geraden Reihe nebeneinander niederlegen. Er streckt den Arm aus, bewegt 
Daumen nnd Zeigefinger, um den Knopf zu ergreifen, h~lt kurz vor dem Ziel 
einige Augenblicke in der Bewegung inne, faBt dann den Gegenstand und legt 
ihn welter, dabei starke Mitbewegungen in Gesicht und Schulter. Der ganze 
Bewegungsablauf wirkt dabei sehr steif und ungeschickt und wickelt sich nur 
l~ngsam ab. Von der Mitre der Reihe (nach etwa 5 bis 6 Kn6pfen) ab ist der 
Kranke so ermiidet, dab er die iibrigen Kn6pfe trotz der Aufforderung, sie auf- 
zuheben, nur noeh fiber den Tisch verschiebt. Dieses Stehenbleiben in der Bewegung 
wird als Bradyteleokinese (Schilder) bezeichnet. 

B. Kombinierte JBewegungen. 
1. Der Kranke soll den Kopf zur Seite wenden und 3real die Lunge zeigen. 

Naeh einer Pause wird Kopfwenden verlangt, dabei wird spontan die Lunge 
mehrmals vorgestreckt. 

2. Der Patient soll den rechten Arm und das im Knie flektierte rechte Bein 
erheben. Sparer wird Beinheben verlangt, die Bewegung wird ungewollt von 
einem Erheben des rechten Armes begleitet. 

3. Der Kranke soll den Arm im Ellbogen flektieren und gleichzeitig die Hand 
zur Faust  schlieBen. Naeh einer ablenkenden Unterhaltung wird Flexion im 
Ellbogengelenk verlangt; der Kranke beugt den Arm und schliel3t die Hand 
zur Faust.  

Der Patient  zeigt also positive Resultate in beiden Iterationsreihen und auBer- 
dem eine eigenartige St6rung im Beginn nnd Ablauf einer Bewegung. Er ist sich 
der Iterationen bewilBt, kann sie manchmal bei geniigender Konzentration unter- 
driieken, wenn das nicht gelingt, gibt er an, die Hand mache ,,ohne Gedanken" 
weiter. 

I I .  Protokoll vom 26. 3. 1926. 
Pri~Jung eerebellarer Symptome 1. 
1. Der Kranke soll einen FuB auf einen vor ihm stehenden Stuhl setzen; der 

1 Teilweise nach H. Claude et Levy: Maladies du Cervelet. 
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FaI3 wird zu hoch gehoben und ungeschickt niedergesetzt. Dasselbe Bild ist beim 
Treppensteigen zu beobachten (Hypermetrie). 

2. Der Patient  soll ein vor ihm stehendes Wasserglas ergreifcn und hochheben. 
Er  spreizt Daumen und Zeigefinger viel weiter als es dem Umfang des Glases 
entsprieht und muB daher die an das Glas herangeffihrte Hand erst mehr schliel3en, 
ehe er es ergreifen kann (Hypermetrie). 

3. Zwischen zwei senkreehten Geraden soll der Kranke wagereehte Verbindungs- 
linien zeichnen und zwar so, dab die horizontalen Linien die senkreehten berfihren, 
aber nicht iiberschreiten. Der Kranke fiberschreitet fast stets die zweite Gerade 
und endet seine wagerechte Linie in einem kleinen Haken (Hypermetrieversuch 
Babinskis). 

4. Beim Zeigen mit geschlossenen Augen auf einen gegebenen Punkt einer 
Wand weieht der Patient mit beiden H~nden ab, mit der linken meist doppelt 
soweit als mit der rechten Hand. 

5. ])er Patient muB die tt~nde mit der Volarfl~che naeh oben vorstrecken und 
sic dann schnell wenden; dabei schleppt die linke Hand naeh. Beiderseits v611ig 
gleichzeitig ist diese Bewegung wie die Diadochokinese nicht ausfiihrbar. 

6. Man umfaBt den l~umpf des Kranken yon hinten und schiittelt ihn bei 
lose herabh~ngenden Armen. Der linke Arm beschreibt dabei etwas grSBere 
Exkursionen als der rechte. 

7. Gewichtsunterschiede (Prfifung mit den Freyschen Mansehetten) werden 
racist richtig angegeben, nur bei beiderseits gleicher Belastung wird das linke 
Gewieh~ als leiehter bezeiehnet. Die Gewichtssch~tzungsstSrung wird nicht als 
cerebellares Symptom aufgefaBt. 

Bei den motorischen Priifungen f~llt immer wieder sowohl die Dysmetrie 
aller Bewegungen auf, wie das pl6tzliche Nichtausffihrenk6nnen einer aufgegebenen 
Handlung, die bald danach --  meist bei abgelenkter Aufmerksamkeit --  sich ohne 
Hemmung vollzieht. Die Ausfiihrung jeder motorischen Anfgabe wird yon zahl- 
reichen Mitbewegungen vom Typus der Mitinnervationen entfernter KSrpergebiete 
begleitet. Alle Gegenst~nde seiner Umgebung muB der Kranke berfihren und mit 
ihnen spielen. 

I I I .  Protokoll yore 29. 3. 1926. 
Cerebellarer Imitationsversuch 1. 
1. Bei dem flaeh auf dem l~ficken liegenden Patienten wird das linke Bein 

passiv im Knie gebeugt bis zu einem Winkel yon 45 ~ Der Kranke erh~lt die 
Aufgabe, bei geschlossenen Augen das rechte ]3ein in dieselbe Beugestellung zu 
bringen; er bringt richtig das rechte Bein in die gleiche Haltung wie das linke. 

2. Beide Beine werden unter demselben Winkel passiv im Knie gebeugt und 
der Patient bei gesehlossenen Augen gefragt, welches Bein hSher stehe, d. h. 
starker ilektiert sei. Bei wiederholten Versuchen gab er jedesmal das linke Bein 
als tieferstehend bzw. weniger flektiert an. 

3. Das rechte Bein des Kranken wird passiv im Kniegelenk unter einem 
Winkel von 45 ~ flektiert. Er  soll das linke Bein in dieselbe l~lexionsstellung bringen. 
Das linke Bein wird im Knie bedeutend starker gebeugt als das rechte. I)er 
Kranke empfindet bei dieser Hyperflexion des linken Beines beide Extremit~ten 
als gleich hoch stehend bzw. als gleich flektiert. 

Das  E r g e b n i s  dieses Ver suches  z u s a m m e n  m i t  d e n  R e s u l t a t e n  des  
P ro toko l l s  I I  e rg ib t  v i e l l e i ch t  eine B e t e i l i g u n g  des Ce rebe l l ums  an  d e m  
p a t h o l o g i s e h e n  Prozel3. V o r w i e g e n d  y o n  de r  ce r ebe l l a r en  S t S r u n g  be-  
t r o f f en  i s t  d ie  l i nke  KSrpe rh~ l f t e .  

-~=Hof]-~l~d SchiIder: Der cerebellare Imitationsversuch. Dtsch. Zeitschr. f. 
Nervenheilk. 90. 

6* 
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Fall VI. B i r . ,  Ida, geb. Fellha. . .  aus Mannheim. 
Familienanamnese: Die am 31.1. 1883 in Oberhausen geborene Kranke ist 

eine Schwester des vorigen Patienten (Nr. 7 der Familientabelle). Nach ihren 
Angaben hat  ihr kranker Bruder ihr, als er hSrte, dab sie auch in die psychiatrische 
Klinik kommen w/irde, einen Brief geschrieben, dab sie ja nichts yon dem famili~ren 
Leiden aussagen solle, damit er seine Kriegsrente bek/~me (s. S. 78). 

Eigene Anamnese: Geburt und Entwicklung normal, m~flige Schtilerin. Ernst- 
lich krank war die Patientin nie, nur mit  16 Jahren ein Augenleiden. Sie heiratete 
1911 einen Schiffsheizer, die Ehe war sehr ungliicklich, der Mann war Potator. 
Die Kranke hatte 2 Totgeburten im 7. Monat, sonst bestand keine Gravidit/~t. 
Vor 5 Jahren verliel] sie ihren Mann, 2 Jahre sp/~ter wurde sie als schuldiger 
Teil geschieden. Sie versuchte sich in allen m6glichen Berufcn, als Spiilm/~dchen, 
Zimmerm/~dchen, Anlegerin in einer Druckerei. Kellnerin, fiihrte einem Seemann 
und einem Schneider den Haushalt, zuletzt wohnte sie bei einem bisher nicht 
erkrankten Bruder. 

Das lgervenleiden begann ungef~hr 1915/16. Sie mugte damals die schwere 
Arbeit in einer GeschoBfabrik aufgeben. Die Zuekungen waren aber nur gering, 
sie wurde wegen Neurasthenie behandelt. Die Erscheinungen besserten sich und 
die Zuckungen blieben endlich ganz aus. Ungef~hr seit 1924 sind sie wieder auf- 
getreten und haben immer mchr an Intensit~t zugenommen. 1926 war die Kranke 
3 Wochen in der psychiatrischen Station des Mainzer Krankenhauses. Sie str/~ubte 
sich gegen eine t~berftihrung in eine Nervenheilanstalt und wurde wieder entlassen. 
Psyehisch will sie immer sehr reizbar und empfindlieh gewesen sein, auf jede 
Kleinigkeit hat  sie mit einem starken Affekt geantwortet. Sie wird jetzt yon 
einem Nervenarzt mit der Diagnose Chorea Huntington aus Mannhcim in die 
Klinik eingewiesen. 

Be/und: 10. 12. 1926. 
K6rperlich: Mittelgroge Frau yon kriiftigem K6rperbau in gutem Ern/~hrungs- 

zustand. Auf dem linken Oberschenkel ein groBer, zartrosa gef/~rbter Naevus, 
der fast die ganze laterale Seite bedeckend eine Handbreit  unter der Trochanter- 
gegend beginnt und his ungef~hr cine Handbrcit fiber dem Knie sich erstreckt. 
Herz, Lunge, Abdomen zeigen keinen pathologischen Befund. 

Neurologisch: An den choreatischen Zuekungen sind hauptsi~ehlich die Extremi- 
t~ten und der Kopf bcteiligt. Es besteht eine dauernde starke motorische Unruhe 
in diesen Gebieten, w/~hrend der Rumpf mit Schulter- und Bcckengiirtel nicht 
wesentlich betroffen ist. Im Gesicht t reten st/~ndig Zuckungen und Mitbewegungen 
auf, besonders die Mundpartie ist ergriffen. Die bei jeder Anstrengung und 
Erregung, beim Sprechen usw. zahlreich auch an den oberen Extremit/~ten zn 
beobachtcnden Mitbewegungen sind das eine Mal als psychisch bedingte Vcr- 
legenheitsbewegangen, das andere Mal als Mitinnervationen aufzufassen 1. 

Der Gang ist unsicher, durch unwillkiirliche motorische Impulse unterbrochen 
und gehemmt, der Schritt oft zuweit seitlich oder nach vorn ausfahrend. Kein 
Abweichen beim Gang mit geschlossenen Augen und beim Riickw~rtsgehen. 
Stehen auf einem Bcin ist kaum m6glich, Umdrehen sehr schwierig. Keine Zeichen 
cerebellarer Ataxie beim Stehen und Gchen. Romberg negativ. Die Adiadocho- 
kineseprfifung ergibt das typische Bild, die Drehbewegungen stcif nnd langsam. 
erl6schen bald, dazwischen treten falsche Inncrvationen auf, statt  Pro- und 
Supination Streckung des gebeugten Unterarmes usw. 

Beim Knie-Hackeversuch tr i t t  kurz vor dem Ziel eine leichtc Ataxie auf; 
ebenso wenn die Kranke mit dcm Zeigefinger die Nasenspitze beriihren soll, wackelt 
der :Finger kurz vor dem Ziel etwas hin und her und trifft dann die Nasenspitze. 

1 Schilder: Studien fiber Bcwegungsst6rungen. Zeitschr. f. d. ges. Ncurol. 
u. Psychiatrie. 61. 1920. 
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Beim Zeigen eines bestimmten Punktes auf der Wand ergibt sich dieselbe l~orm 
der Ataxie. 

Re]lexe: Die Pupillen sind ungleieh, die linke weiter und nicht ganz rund. 
Reaktion auf Licht tr~ge, auf Konvergenz gut. Augenmuskeln frei. Kein Nystagmus. 
Zunge wird nicht ruhig gehalten. Reflexe an den oberen Extremit~ten lebhaft. 

Bauchdeckenreflexe vorhanden. 
Patellarsehnenreflexe besonders lebhaft. 
Achillessehnenreflexe leicht auslSsbar. 
Kein Babinski, kein Oppenheim und GordOn. 
Grund- und Lagebeharrungsversuch positiv, nicht verst~rkt. 
Wassermannreaktion und Sachs-Georgi im Serum positiv. 
Lumbalpunktion wegen Weigerung der Patientin nicht gemacht. 
Psychisch: Die Intelligenzpriifung er.~ibt eine leichte Demenz. Einfachere 

Rechenaufgaben werden nach l~ngerem Uberlegen riehtig gelSst. Merkf~higkeit 
und Ged~chtnis sind kaum gestSrt. Die Auffassung ist gut. In ihren Erz~hlungen 
ist die Kranke sehr weitschweifig, man muB sie immer wieder aufs Thema zurfiek- 
bringen. Die Stimmung ist heiter, freundlieh, manehmal etwas albern-l~ppisch. 
Die Kranke hat ein starkes Geltungsbediirfnis. Sie erz~hlt gern yon ihrer 
,,seltenen" Krankheit. Sie ist leicht gereizt, labil und reagiert auf alle Eindrficke 
mit einem starken Affekt. 

Eine charakteristische Sprach- oder SehriftstSrung besteht nicht. 
Verlau]: W~hrend des Klinikaufenthaltes bestanden die ehoreatisehen Ersehei- 

nungen unver~ndert weiter. Die Stimmung war meist heiter, zaweilen dement- 
albern, mit den Mitkranken gab es 5fters Streit, so dab die Kranke auf ein Son@r- 
zimmer verlegt wurde. Auf diese ,,Bevorzugung" war sie sehr stolz. Bei der 
Arbeit half sie willig mit, sonst l ass ie  alte Zeitungsromane. Das gesteigerte 
Geltungsbedfirfnis kam immer wieder zum Ausdruck. Von einer Behandlung bei 
einem Mannheimer Zahnarzt ist sie nicht wieder in die Klinik zurfickgekehrt. 
Sie schrieb dem Direktor noch einen Brief, in dem sie erkl~rt, dalt sie sich in 
der letzten Zeit in der Klinik ungliicklich geffihlt und daher nicht habe bleiben 
k6nnen. 

Diagnose: Chorea Hun t ing ton .  

Zusammen]assu~tg: Hier war die Diagnose durch den neurologischen 
Befund,  die psychische Ver~nderung und  die Vererbungsverh~ltnisse 
sofort gegeben. 

Die Pa t i en t i n  ist mi t  32 Jah ren  erkrankt ,  der Bruder  mi t  ungef~hr 
40 Jahren,  die ~lteste Schwester mi t  46 Jahren.  Es finder sich hier 
dieselbe Erscheinung wie in  der Famil ie  Tru  . . . ,  die ~lteren Geschwister 
e rkranken sparer als die jfingeren. 

Von einem bes t immten  Fami l i en typ  k a n n  m a n  bei diesen be iden 
K r a n k e n  n ich t  sprechen. Bei der Schwester fehlen die auffal lenden 
cerebellaren Symptome vollst~ndig, ebenso zeigt sie keine Bradyteleo- 
kinese. Nur  eine Eigentfimlichkeit  im Verlauf des Erbleidens ist be iden  
gemeinsam, das zeitweise fast vSllige Schwinden der motorischen Er- 
scheinungen.  

Die Charakterver~nderung und  die Demenz sind bei der K r a n k e n  
noch nicht  sehr ausgepr~tgt, so da6 sie wohl noch einige Zeit  t rotz der  
s ta rken motorischen StSrung ohne Ans ta l t sbehand lung  wird auskommen  
kSnnen.  
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Protokoll vom 16. 12. 1926. 
A. Ein/ache Bewegungen. 
1. Die Kranke soll 3mal die rechte Hand zur ~Faust ballen; sie macht 4real 

(5mal) FaustschluB, aber nur bei guter Ablenkung der Aufmerksamkeit. 
2. Die Kranke soll 3mal die Zunge zeigen; sie zeigt sie richtig 3mal. 
3. Die Kranke sol1 Daumen und Zeigefinger 4mal zusammenbringen; sie ffihrt 

die Bewegung 5mal aus. Der Versuch f~llt aber 5fter negativ als positiv aus, 
auch bei abgelenkter Aufmerksamkeit. 

4. Die Patientin soll den Zeigefinger 3mal kriimmen; hin und wieder beugt 
sie den [Finger lmal mehr als verlangt ist. 

Eine gekreuzte Iteration findet sich nicht. 
B. Kombinierte Bewegungen. 
Alle Versuche dieser Reihe fallen negativ aus. 
Die Priifungen auf Hypermetrie, die in derselben Weise wie bei dem Bruder 

vorgenommen wurden, hatten alle ein negatives Resultat. 
Der cerebellare Imitationsversuch ergab normale Flexionen. 
Der Hdndedruclc zeigt die typisch choreatische, versp/~tete, unstete und di•us 

werdende lnnervation. 
Die Kranke bietet also im Gegensatz zu ihrem Bruder eine sehr geringfiigige 

iterative St6rung. Den ausgepr~gten motorisch-choreatischen Erscheinungen geht 
die Schwere der Iterationsst6rung nicht parallel. 

FaB~ man  kurz das Wesentl iche der in den Protokollen beschriebenen 
i terat iven Erscheimmgen der Motorik zusammen,  so lassen sich zwei 
deutlich abgrenzbare H a u p t t y p e n  herausstellen. Es handelt  sich: 

1. Um einen )/Iangel an Unterbrechbarkeit einer rhythmischen Be- 
wegungsfolge. 

2. Um den Wiederau/tritt  einer schon abgelaufenen motorischcn Hand-  
]ung. Dieses Wiederauft re ten erfolgt spontan ohne jede Fremd- oder 
bewul3te Eigenanregung, ja selbst gegen den Willen des Kranken.  Es 
geling~ schon bei einfacher Beobachtung der Patienten,  ohne da~ ihnen 
besondere Aufgaben gestellt werden, die St6rung der Bewegungsfolge 
im Sinne einer erheblich gesteigerten I terat ionstendenz gelegentlich zu 
erkennen, darauf  eingestellte Versuche lassen jedoch leicht die Wieder- 
holungsneigung klar und deutlich feststellen. Die Erscheinung ist nicht  
so auffallend wie die meisten encephalitischen I terat ivbewegungen,  die 
h~ufig in stereotypen, komplexen und den Typ  einer Zweckbcwegung imi- 
t ierenden Handlungen bestehen. Gerade die encephalitischen i terat iven 
Bewegungen zeichnen sich im Gegensatz zu denen der Chorea tiker 
(Huntington) dutch ihre Gleichf6rmigkeit, Singularit~t und Konstanz  
aus. Bei den yon  mir fesCgestellten Befunden handel t  es sich meistens 
nur  um in ]edem Muskelgebiet durch den Untersucher  hervorzurufende,  
mit  jeder neuen Aufgabe wechselnde Erscheinungen. Die encephalitische 
Form der Bewegungsiteratio~l zeigt sich ,,bei der Arbeit  und sonstiger 
Ablenkung nur  hie und  da, in der Ruhe dagegen h~ufiger", durch neu 
gestellte Aufgaben wird sie mlterbrochen, nach Aufh6ren der Ablenkung 
kehrt  sie wiederL Bei den Choreatikern beduffte  es entsprechend der 

1 Steiner: Encephalitische und katatonische Motilit~tsst6rungen. Zeitschr, f. 
d. ges. /~eurol. u. t)syehiatrie. 78. 
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besonderen Bedeutung des willkfirliehen Faktors meist der Ablenkung 
der Aufmerksamkeit,  um die St6rung sehr deutlich hervortreten zu lassen. 
E i n e n  Modus iterativer Bewegung gibt es bei Encephalitikern, der dem 
choreatischen sehr gleicht. Steiner 1 hat einen hierher gehSrigen Fall 
beschrieben, einen Knaben, der bei abgelenkter Aufmerksamkeit  die 
zu!etzt gestellte motorische Aufgabe iteriert. Nach den bisherigen Be- 
obaehtungen dfirfen wir annehmen, dab der hier beschriebene, gut 
abgrenzbare I terat ionstyp in eigenartiger Weise klinisch mit  choreati- 
schen Erscheinungen vergesellschaftet sieh vorfindet. Bei konzentrierter 
Aufmerksamkeit  und energischer Willensanstrengung gelingt es dem 
Kranken oft, die I terat ion zu unterdrficken. N/~here Angaben fiber die 
nichtgewollten Bewegungen sind wegen der in einzelnen F/~llen recht er- 
hebliehen Demenz nur sehr unvollst~.ndig zu erhalten. Fast  immer geben 
die Kranken an, da6 sie sich des Zuviel an Bewegungen wohl bewu6t 
sind, das Plus aber nur mit  Anstrengung unterdrficken kSnnen. So 
muB einer der Kranken lest den Mund schliel]en, um das rh~hmisehe  
Vorstrecken der Zunge im Zeitpunkt des Abschlusses der yon ihm ver- 
langten Wiederholungen zu unterbreehen, die Zunge st6Bt dann noch 
mehrmals angeblich gegen die Z~hne. Ein objektives Zeichen ffir die oft 
wirklich mfihsame Coupierung der I terat ionen sind die Mitbewegungen, 
die sehr ]ebhaft einsetzen, sobald der Zeitpunkt der verlangten Unter- 
driickung da ist. Es scheint sieh bei diesen Mitbewegungen um ganz 
/ihnlieh aufzufassende Vorg~nge zu handeln, wie wenn ein Choreatiker 
in einem Glied die Zuckungen beherrschen will, in anderen Gebieten 
der Muskulatur Mitbewegungen einsetzen oder die erzwungene Ruhe 
yon um so lebhafterem ,,Zappeln" abgel6st wird. Soweit feststellbar 
fanden sich die Iterativerscheinungen nur auf motorischem Gebiet. 
Anormal lang anhaltende akustische oder optische Nachbilder, die man 
in Parallele zu den StSrungen der Motorik h/~tte setzen kSnnen, be- 
standen nicht. 

Ein eigenartiges Ph/~nomen, das der erste Kranke  bot, mSchte ich 
hier noeh kurz erw~hnen, die Drehbewegungen um die Lgngsachse. 
Sowohl im Liegen wie im Stehen und Sitzen drehte bzw. versuchte der 
Kranke sich um seine Lgngsaehse zu drehen. In  der Literatur  finder 
man Angaben fiber Drehbewegungen um die L/~ngsachse bei pathologi- 
schen Prozessen, die sehr :r lokalisiert waren. Bei Binde- 
arm- 1 und Kleinhirnl~sionen 2 und bei Erkrankungen des Gyrus angularis 
oder des parietooceipitalen Feldes 19 yon B r o d m a n n  s ist diese Form yon 
Rotationen besehrieben worden. Da in dem Fall I eine siehere extra- 
pyramidale Erkrankung vorliegt, ist am ehesten an eine Ausbreitung 
des pathologischen Prozesses in demjenigen Teil des extrapyramidalen 

1 Kra~ts in Lehrbuch der inneren Medizin yon Mehring-Krehl. 
o Goldstein und Zingerle (nach Ho]] und Schilder zitiert). 
a H o / / u n d  Schihler: Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatric. 96, H. 4/5. 1925. 
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Systems zu de~fl~en, der ffir die AuslSsung dieser Bewegungen in Frage 
kommen kann, also wohl in den Bindearmen oder einem anderen Klein- 
hirnbahnensystem. 

Versucht man sich ein Bild von der Lokalisation und den dynami- 
scben Vorg~ngen zu machen, die der i terativen StSrung zugrunde iiegen, 
so dfirften vielleicht folgende ~berlegungen zu beriicksichtigen sein. 
Wir sind uns des hypothetischen Charakters der J~uBerungen durchaus 
bewul]t, mSchten aber doch auf die Ausfiihrungen nicht verzichten, da 
sie als heuristische Gedankeng~nge vielleicht yon Weft  sein kSnnten. 

Die 6 Patienten, deren Krankengeschichte hier mitgeteilt wurde, 
fallen alle unter den weiten Begriff der striopallid~ren Erkrankung. 
Sie zeigen alle Symptome, die sicher auf eine schwere Mitbeteiligung 
des stri~ren Systems an dem lcralfl;haften Prozel~ schlieBen lassen. Nach 
C. und O. Vogts Nomenklatur  1 wSre in den 5 echten Chorea Huntington- 
F~llen ein progressiver ~tat /ibreux im Striatum mit sekund~ren, viel- 
]eieht auch prim~ren Degenerationen im Pallidum und ein Zellschwund 
im Grenzgebiet der I I I .  und IV .  Schicht der Hirnrinde anzunehmen. 
In  Fail V muB auch ein Kleinhirnbahnensystem - -  und zwar einseitig - -  
sti~rker als es gew5hnlich bei Chorea der Fall ist, yon dem pathologischen 
ProzeB ergriffen sein. Da Teile des Kleinhirnbahnensystems zum extra- 
pyramidalen, dessen Funktionen hier ja gestSrt sind, gehSren bzw. mit  
ihm in engstem Zusammenhang stehen (rubro-cerebellare Bahn), w~re 
es den]~bar, dab die Unterbrechung nicht in Kerngebieten des Klein- 
hirns, sondern nut  in einer Verbindungsbahn gelegen ist. I m  Falle I 
weisen die Ctmrea, die charakteristische Steifheit und Ungeschicklichkeit 
bei Bewegungen usw. mit  Sieherheit auf ein Befallensein des Striatums 
hin. Daft  man also aus den wenigen F~tllen, die zu prtifen Gelegenheit 
war, einen vorsiehtigen SchluB ziehen, so zeigen sich die beschriebenen 
Iterationsst6rungen bei 8tri~iren bzw. strio-paUiddren Prozessen, die als 
lclinische Erscheinung eine Chorea (symptomatischer oder progressiver 
Natur) bedingen. Aus der Literatur  ist soviel zu ersehen, dab Ence- 
phalitiker, die ~hnliche I terat ivph~nomene boten, keineswegs immer ein 
choreatisches Zustandsbild zeigten; ob nieht aber bei solehen F~llen oder 
iiberhaupt bei Kranken mit  Iterativerseheinungen wenigstens voriiber- 
gehend eine hyperkinetische Phase bestanden hat,  ist noch nicht ein- 
wandfrei wissenschaftlich entschieden. Es l~l~t sich also nicht best immt 
sagen, dab die ehronisehe Chorea mit  dem ihr zugrunde liegenden patho- 
logisch-anar ProzeB eine conditio sine qua non/f i r  die Iterations- 
stSrung bildet. Eines ](ann/estgestellt werden, es wird sehr viele ehronische 
Choreaf~lle, besonders eehte Huntingtonerkrankungen mit  iterativen Er- 
scheinungen geben, da alle hier untersuehten Patienten das Ph~nomen 
mehr oder weniger zeigten; andererseits braucht nicht jede Chorea 

1 C. und O. Vogt: Journ. f. Psychol. u. Neurol. 2~. (3. Erg~nzungshcft.) 
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unbedingt I terat ionen zu bieten, schon unter den 6 beschriebenen F/~llen 
ist einer mit  schweren motorischen und nur angedeuteten i terativen 
St6rungen. 

Kann  man also pathologiseh anatomiseh mit einiger Wahrscheinlich- 
keit eine strio-pallid/ire Lokalisation annehmen, so ist die weitere Frage, 
welche ]unlctionelle StSrung in diesem Gebiet bedingt die Hinischen Er- 
scheinungen ? 

Aus der Langsamkeit,  Steifheit und Ungeschickliehkeit der Choreatiker, 
die bei dem ]?all V soweit geht, dab die Ausfiihrung feinerer und kom- 
plizierterer Bewegungen iiberhaupt unmSg]ieh ist, kann man schlieBen, 
dab den Willkiirhandlungen aus dem strio-pallid/~ren System best immte 
Bewegungskomponenten zuflieBen. Bei einer Sch~digung des StrJatums 
und Pallidums kommt  es daher zu der eigenartigen Inkoordination und 
Schwerfi~lligkeit der motorischen Leistungen. Auf welchem Wege die 
stri/~ren Reflexe sich den eorticalen beimischen, ist noch ungekl~rt. 

Eine willkiirliche motorische Handlung w/irde sich demnaeh also aus 
zwei Komponenten,  dem corticalen und dem subcorticalen Anteil, 
zusammensetzen oder naeh einer in der Literatur gebrauchten Nomen- 
klatur I aus dem psyehischen Antrieb und der stri/~ren Antriebsenergie. 
Welcher yon beiden Faktoren ist bei den ISeratione~ gest6rt ? Der Akt  des 
Witlensimpulses wurde bei den Kranken,  soweit feststellbar, riehtig voll- 
zogen, sic wuBten genau die Zahl der aufgegebenen Handlungen, z/~hlten 
mit  und setzten ohne und sogar gegen ihren Willen die Bewegung fort  
- -  bei stark erhShtet Aufmerksamkeit,  vermehrten corticalen Impulsen 
konnten sie die richtige Zahl einhalten. Der Schaden muB also in dem 
stri/~ren Anteil liegen. Fiir diese Deutung der Iterationsst6rung spr~che 
auch ein weiteres Symptom, das der Kranke V. bot, und dem ein ~hn- 
lieher 1V[eehanismus zugrunde gelegt werden k6nnte. Dieser Kranke  
zeigte beim Sprechen eigent/im]iehe Pausen, die auf keinen Fall rein 
motoriseh bedingt waren, und bei denen mir etwas )~hnliehes vorzuliegen 
seheint wie bei der Denkverlangsamung der Encephalitiker, die als 
Bradyphrenie bezeiehnet wird ~. Es ist aueh hier wahrscheinlich keine 
St6rung des psyehischen Antriebes vorhanden, sondern die, ,Realisierung" 
der Denkantriebe bedarf wie die psychomotorisehen Antriebe eines sub- 
corticalen Energiefaktors, der bei der Sprechhemmung pathologisch ver- 
~tndert ist. Es bestehen ja sicher enge Beziehungen zwischen Psyche 
und extrapyramidalem System. Erregung steigert die ehoreatische 
Unruhe, bei psyehischen Spannungen erscheinen oft Ver~nderungen der 
sonst exakt  ausgefiihrten Willkiirbewegungen, es kommt  bei durehalls 
normalen Individuen zu Ungesehicklichkeiten und Verzerrungen yon 
Bewegungen, wie man sie sonst nur bei stri/~ren Erkrankungen sieht. 

1 Gerstmann und Schilder: Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychatrie. 87, 
H. 4/5. 1923. 

2 2r L'enc6phale. 1922. 
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Auf diese Weise - -  Einwirkung (tIemmung ?) der Psyche auf die 
strio-pallidaren Bewegungskomponenten - -  kommen vielleicht die un- 
geschickten, nieht pr~zis koordinierten oder Fehlbewegungetl zustande, 
die man bei dem Vorfiihren motorischer Leistungen (z. B. Turnen, 
Schlittschuhlaufen, Klavierspielen) vor Zuschauern oder in sonstigen 
gespannten Situationen oft sehen kann. BeeinfluBt einerseits die Psyche 
in dieser Hinsicht stark den Subcortex, so ist es denkbar, daJ~ anderer- 
seits das strio-pallid~re System umgekehrt auch einen gewissen EinfluB 
auf den Ablauf yon intrapsychischen wie psychomotorischen Antricben 
hat. Psychologisch sind diese StSrungen, z. B. die hier beschriebenen 
Iterationen, bei denen die psychischen Antriebe normal sind, und die 
Sch~digung in dem strio-pallidKren System liegt, nicht faBbar. 

Haben wit nun angenommen, dab das geseh~digte strio-pallid~re 
System den normalen psychomotorischen Antrieben nicht mehr das 
richtig geziigelte MaB yon Energie zuffihrt, so ergibt sich noch die Frage, 
ob bei der IterationsstSrung das Gesamtinnervationsquantum mehr auf 
der In- oder auf tier Denervationsseite gesch~digt ist oder die S$Srung 
in einer Relation zwischen beiden liegt. Diese ]?rage kann nicht ent- 
schieden werden. Aus der klinisehen Tatsache, dab fast alle Kranken 
eine gewisse Lagebeharrung, ein verlangsamtes Erschlaffen der kontra- 
hierten Muskeln, z. B. beim Faust6ffnen, beim Zurficknehmen der Zunge 
zeigen, auf eiuert Denervationsdefekt zu schlie[3en, wg, re verfehlt. Es 
l~Bt sich eben nicht sagen, ob primer den Innervationsimpulsen zuviel 
oder den Denervationsantrieben zuwenig strio-pallid~re Komponenten 
zuflieBen. Es kann vorli~ufig nur yon der Xnderung eines Intensit~its- 
/aktors in den subcorticalen Energiezu/liissen in bezug a'u/ die In- ~nd 
Denervationen der willki~rlichen motorischen Handlungen gesprochen 
werden. Die St6rung ist weitgehend ausgleichbar durch erh6hte corti- 
tale Impulse bei konzentrierter Aufmerksamkeit der Kranken. 

Die Hypothese des ver~nderten subcorticalen Energiefaktors l~[~t 
den ersten Typus der Iterationen hinreichend erklhren. Durch eine zu 
starke prim~re Innervation oder eine gest6rte Denervation oder beides 
gelingt es dem Kranken nicht, nach einer bestimmten Zahl von Be- 
wegungen willktirlich aufzuh6ren. 

Der zweite Typ der yon uns festgestellten St6rung ist durch folgendes 
eharakterisiert: Eine aufgegebene Bewegung ist vollkommen richtig ab- 
gelaufen, es wird eine RLdlepause oder eine Leistung der Sinnessph~ren 
eingeschaltet. Dann wird die Ausffihrung einer einzelnen bestimmten Teil- 
komponente der friiheren Bewegungsaufgabe verlangt. Oberraschender- 
weise tr i t t  nunmehr gleichzeitig eine Ausffihrung des nicht verlangten 
Aufgabenteils ein. Hier kann vielleicht folgender Erklarungsversuch in 
Betracht gezogen werden: Der nornmls Willensimpuls (yon dem Cortex 
kommend?) trifft auf ein gesch~digtes Striatum bzw. Striatum und 
Pallidum. Er  erh~lt jetzt nicht nur yon alert ein unreguliertes Ma8 an 
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Antriebsenergie, sondern er setzt aueh im Striatum eine Engramm- 
verst~rkung auf motorischem Gebiet. Auf dieser pathologisch erhShten 
Ansprechbarkeit der zuletzt erregten strio-pallid~ren Bahnsysteme kSnnte 
das spontane Wiederauftreten des ungewollten Aufgabenausschnittes bei 
Ausfiihrung der verlang%en Teilkomponente beruhen. 

Bei dem Versuch, die gekreuzte Iteration zu erklhren, wollen wir auf 
ein Beispiel aus der Encephalitis lethargica zurfickgreifen 1. Steiner l~hmte 
durch Novocaininjektionen bei einem Postencephalitiker mit einem 
typischen, rhythmischen Myoklonus im rechtsseitigen Facialisgebiet den 
Faeialisstamm. W~hrend der Dauer der L~ihmung des rechten Facialis 
mit positivem Bellschen Ph~nomen traten die rhythmischen Zuekungen 
im lin]cen Facialis auf, in gleieher Weise wie vorher auf der rechten 
Seite. Erst naehdem die L~hmung reehts behoben war, verschwanden 
die Zuckungen lii~ks und stellten sieh auf der rechten Seite wieder ein. 
Eine einseitig auftretende unwillkfirliche Bewegung wurde lmterdrfickt 
(hier peripher) und t ra t  w~hrend der Zeit der Unterdrfickung auf der 
Gegenseite auf. 

Bei der gekreuzten Iteration verhielt es sich so: Die verlangte Be- 
wegung wurde einseitig richtig ausgeffihrt und nach Ablauf der an- 
gegebenen Zahl yon Wiederholungen ffihrte die symmetrisch entsprechende 
Seite die Aufgabe mehrmals rhythmiseh aus. Die ~/~hnlichkeit mit der 
)[yoklonusunterdriickung und dem (~berspringen auf die Gegenseite ist 
auffallend. Ein Unterschied liegt darin, dait einmal die Hemmung der 
einseitigen motorischen Leistungen peripher, das andere Mal zentral 
stattgefunden hat. Ein weiteres unterscheidendes Merkmal dfirfte darin 
gesehen werden, da6 bei dem Faeialismyoklonus es sieh um die Unter- 
breehung und daran anschliei~ende Alternierung einer dauernden unwill- 
kfirlichen Bewegung handelt, w~hrend bei dem gekreuzten Iterations- 
l)h~nomen eine willkiirliche rhythmische Wiederholung ohne kfinstliche 
Unterbrechung unwillkiirlich auf die andere Seite symmetrisch alterniert. 
Urn sich ein ungef~hres Bild yon den Vorg~ngen zu machen, liel~en sich 
folgende ~berlegtmgen zusammenstellen: 

1. Von der willensm~l]igen motorischen Erregung werden offenbar 
beide Hemisphi~ren in irgendeiner Weise ergriffen und dementsprechend 
auch beide strio-pallid~ren Systeme gereizt werden. 

2. Zur Abstellung der Iterationstendenz auf der urspriinglichen Be- 
wegungsseite ist eine gegeniiber der Norm erh6hte Aufmerksamkeits- 
anspannung notwendig, um die St6rung in den strio-pallid~ren Zufliissen 
auszugleichen. Eine weitere Aufmerksamkeitsleistung w~re n6tig, um 
auch die im anderseitigen Striatum sich geltend machende Erregung zu 
paralysieren. Zu dieser Leistung ist der Kranke irgendwie nicht mehr 

1 Steiner: Was lehrt uns die Encephalitis lethargica ? Jahreskurse f. ~rztl. 
~0ortbild. Miinchea: Lehmann. Mai 1927. 
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bef~higt und deshalb kommt es zur Iteration auf der gekreuzten Scite, 
auf einer Seite also, die motorisch urspr/inglich gar nicht in Anspruch 
genommen war. Das zeitliche Moment ist erkl/irt. Erst in dem Augen- 
blick, in dem die erhShte Aufmerksamkeitsleistung einmal f/ir die 
motorisch arbeitende SeRe zur Unterbrechung der Bewegung, zugleieh 
aber auch zur Abschw/~chung der Erregung auf der symmetrisch ent- 
sprechenden Seite erforderlich ist und nicht geleistet werden kann, setzt 
(lie die prim/~re motorische Handlung genau imitierende gekreuzte Be- 
wegung ein. 

3. Der Erkl~rung bedfirftig bleibt aber nocb, warum die mangelnde 
Aufmerksamkeitsriehtung zu einer mit der urspr/ingliehen Bewegungs- 
art identischen Form ffihrt. Eine einfaehe, nicht ged/~mpfte motorische 
Erregung des geseh/~digten strio-pallid~ren Systems kSnnte ja zu ver- 
mehrten ehoreatischen Zuckungen. oder Mitbewegungen f/ihren. DaB 
genau die urspriinglich als Aufgabe ffir die an@re Seite gestellte Be- 
wegung imitiert wird, k6nnte auf einer Engrammverst/~rkung des normalen 
psychischen Antriebes in dem gesch/~digten Striatum beruhen. 

Kurz zusammengefaBt stfitzt sieh also der Deutungsversuch der 
besehriebenen Iterationsst6rungen auf folgende hypothetische Annahmen: 

Willkfirliehe Handlungen bestehen aus einer psyehomotorisehen und 
einer strio-pallid~ren K0mponente. 

Das strio-pallid/~re System ist gesch~digt, dadurch sind 
I. die strio-pallid/~ren Zufl/isse zu den In- und Denervationsantrieben 

gest6rt, ein Intensit~ttsfaktor ge/~ndert; 
2. bewirkt der psyehische Antrieb ein gegen/iber der Norm ver- 

st~trktes Engramm in dem strio-pallid/~ren Babnensystem. 
Wenn aueh die ausgefiihrten theoretischen ~berlegungen zum gr6Bten 

Teil nur neue Umsehreibungen start Erkl/~rungen bringen, so sind doch 
die hier zum ersten Male bei Chorea Huntington beschriebenen Ite- 
rationsph/~nomene sehr interessante Erscheinungen und ffir die Er- 
forschung strio-pallid/~rer oder anderer subeorticaler und corticaler 
Mechanismen ill Zukunft vie]leicht noch yon Bedeutung. 
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