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I. Einleitung 
Dem Kliniker werden yon den kranken und besonders yon den ge- 

sunden oder noch gesunden Mitgliedern der Huntington-Familien immer 
wieder best immte Fragen gestellt. I m  Vordergrund steht dabei die Frage 
nach der Erkrankungschance fiir die Kinder eines Choreatikers und naeh 
den HeflungsmSglichkeiten. Auf  beide Fragen kann heute nur eine sehr 
unbefriedigende Antwort  gegeben werden. 

Ffir eine Heilung gibt es noah nicht einmal Ansatzpunkte,  lediglich in 
der Di~mpfung der Symptome konnte durch neuere Medikamente in den 
letzten Jahren  ein gewisser Fortschri t t  erzielt warden. 

Was die Erkrankungschance angeht, so 1/~Bt sich n u t  sagen, dab fiir 
jedes Kind eines Choreatikers eine Wabrseheinliehkeit yon 50~ f'tir die 
Erkrankung besteht. In  Einzelf~llen, besonders bei Personen, die fiber 
das Jugendal ter  hinaus sind, karm vielleicht eine sorgf/~ltige fach~rztliche 
Untersuchung den Verdaeht auf  eine sps Erkrankung ergeben. Dies- 
bezfiglich sind die Angaban yon PANSE (i942) riehtungweisend. Vielleicht 
mag es in absehbarer Zeit mi t  dem E E G  oder mit  anderen Untersuehungs- 
methoden gelingen, unter  den Kindern eines Choreatikers die Tr/~ger des 
Genas herauszufinden. Diesbeziigliche eigene Untersuchungen laufen. 

Eine weitere l~rage, die aus den Chorea-l~amilien an den Arzt her~n- 
getragen wird, ist die Frage nach dem voraussiehtlichen Erkrankungs- 
alter der gef/ihrdeten lPersonen. Das Erkrankungsal ter  der Choreatiker 

* Herrn Prof. Dr. Dr. h.e. HANS NAC~TSU~IM zum 70. Geburtstag in herzlicher 
Dankbarkeit gewidmet. 

** Mit Unterstiitzung der Deutschen Forschungsgemeinschaft und des Bundes 
durchgefiihrte S~mmlung atler :F/~lle yon Huntingtonscher Chorea aus dem Bundes- 
gebiet: 3. Mittei]ung. 
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haben wir (WENDT, LA~DZETTEL U. UNTERREINER 1959) in einer friiheren 
VerSffentlichung bereits ausfiihrlich bearbeitet.  Dabei fanden wir als 
Durehschnittswert fiir das Erkrankungsal ter  in beiden Geschleehtern 
zusammen 43,97 Jahre.  Fiir 377 M~nner ergab sich ein Wert  yon 44,25 
und fiir 385 Frauen yon 43,69 Jahren.  

Natiirlieh ha t  der Durchschnittswert yon ca. 44 Jahren  angesiehts der 
weitreichenden Verteilung des Erkrankungsalters f'tir die/irztliehe Pro- 
gnose kaum einen Wert.  t t ier  kann allerdings eine genaue Familien- 
anamnese weitere ttilfe geben. Schon ENTI~ES (1921) und P•NSE (1942) 
haben darauf  hingewiesen, dab hinsichtlich des Erkrankungsalters zwi- 
sehen El te rn  und Kindern eine positive Korrelation besteht. Eindrucks- 
m/~i3ig kSnnen wir an unserem Material diese Ansicht best/itigen. Eine 
genaue Bearbeitung der intrafamiliKren Korrelation im Erkrankungsal ter  
und anderen klinisehen Daten unct Symptomen sowie in der Verlaufsform 
ist in Vorbereitung. 

Der befragte Arzt sollte also hinsichtlich des voraussichtlichen Er- 
krankungsalters eines Chorea-Gefahrcleten seine Prognose nicht nur auf  
Durchschnittswert und Gef/ihrdungszonen stfitzen. Vielmehr sollte er 
versuchen, mSglichst genaue Angaben tiber das Erkrankungsal ter  der 
weiteren Choreatiker der betreffenden Familie zu erhalten. Seine Prognose 
f'fir den Einzeffall sollte er dann mehr dem Familiendurchsehnitt  als dem 
allgemeinen Durchsehnitt  yon 44 Jahren  annahern. 

Speziell besch/~ftigen soil uns im folgenden die ebenfalls hKufig an den 
Arzt gestellte Frage naeh der Lebenserwartung eines gerade erkrankten 
Choreatikers, also nach der Krankheitsdauer.  

Wit  werden zun/ichst eine allgemeine Bearbeitung der Krankheits-  
dauer geben (Abschnitt I I I )  und dabei auch die Definition der Krank-  
heitsdauer diskutieren. In  Abschnitt  IV wird dann die Abh/ingigkeit der 
Krankhei tsdauer  yore Erkrankungsalter  un4 die Korrelation zwischen 
beiden GrSl3en dargestellt. Es wird sieh zeigen, dab die Kenntnis  dieser 
Wechselbeziehung nicht nur yon Interesse fiir die Prognose der Krank-  
heitsdauer ist. Sie hat  vielmehr auch Bedeutung fiir die Bearbeitung des 
Erkrankungsalters selbst. Abschliel~end bearbeiten wir in Abschnitt  V 
die Lebenserwartung der Choreatiker. 

II.~Iaterial 

Das Material fiir die hier vorgelegten Untersuchungen entstammt der yon WE~DT 
sei~ einigen gahren durchgefiihrten Sammlung aller F~lle yon Huntingtonscher 
Chorea aus dem Bundesgebie$ (vgl. WE~DT 1960). Dabei wurden fiir diese Unter- 
suchung aus dem mehr als 5000 choreatische Krankheitsf/~lle umfassenden Gesam$- 
material nur solehe F/~lle herangezogen, in denen die Diagnose entweder durch den 
Iqaehweis der Vererbnng oder dureh eindeutige pathologiseh-anatomische Befunde 
oder (selten) durch iiberzeugenden klinisehen Verlauf als gesiehert gelten kann. 
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III. Die Krankheitsdauer bei der Huntingtonsehen Chorea 

Da eine Heilnng der Huntingtonschen Chorea noch nicht beobachtet  
wurde, die Krankhei t  vielmehr in der Regel langsam progredient verl/s 
wird die Krankhei tsdauer  allgemein als die Zeit yore Beginn des Leidens 
bis zum Tode definiert. 

Voll befriedigend ist diese Definition nicht, da in einer Reihe yon 
F/~llen der Tod durch/iuBere Ursachen (etwa Unfiille, Kriegswirkungen 

Tabelle 1. Prozentualer Anteil der verschie- 
denen Todesursachen bet 462 Fgllen Hunting- 

tonscher Chorea 

1. Sekundgr-Krankheiten 
moribunder Choreatiker 

2. tterz- und Kreislaufversagen 
3. Kachexie und ErschSpfung 
4. Apoplektischer Insult 
5. Inf ektionskrankheiten, 

besonders Tbc 
6. Suicid 
7. Carcinom 
8. 3/iagen-Darm-Krankheiten 
9. Nierenerkrankungen 

10. Unf~lle I 
11. Euthanasie l 
12. Herzkrankheiten t 
13. Stoffwechselkrankheit en 
14. Blutkrankheiten ) 

% 

27 
25 
18 
7 

100 

oder Suicid) vor dem dnreh 
die Chorea (und ihre direkten 
Folgen) bedingten Lebensende 
eintritt. Tab. 1 zeigt die Todes- 
ursache yon 462 Choreatikern. 
Es wurden dabei nur F/~lle be- 
rticksichtigt, fiir die wit zum 
Zeitpunkt  der Auswertung 
(Herbst 1958) aus Sektions- 
befunden oder aus iiberzeu- 
genden Krankenblat te intra-  
gungen sichere Informationen 
fiber die Todesursaehe hatten,  

An den Ergebnissen der 
Tub. 1 1/~Bt sich demonstrieren, 
dab es reeht schwierig ist, 
generell zu sagen, bet welehen 
Todesursachen ein direkter 
Zusammenhang mit  dem 
Grundleiden besteht, bzw. bet 
welehen Todesursaehen eine 

Verkfirzung der , ,normalen" Krankhei tsdauer  anzunehmen ist. Beim 
Suicid 1 z.B. kSmlte man  sagen, daB der Ted eine Folge der psyehischen 
Ver/~nderung tier Choreatiker set, bet tSdlichen Unf/~llen kann die dureh 
die Chorea bedingte kSrperliehe Unsieherheit als Ursache angesehen 
werden. Andererseits ist eindeutig tier direkte Zusammenhang des Todes  
mit  der Chorea eigentlieh nut  bet den unter  Ziffer 1--3 der Tab. 1 zu- 
sammengefaBten Diagnosen. Bet den anderen als Todesursache fest- 
gestellten Erkrankungen ist oft sehon unklar, ob ohne das schwere Grnnd- 
leiden die Sekundar-KI'ankheit  t iberhaupt zum Tode ge f fh r t  h/~tte. 

Angesiehts dieser Sehwierigkeiten erseheint es uns riehtig, dem Vor- 
gehen friiherer Untersueher,  z.B. B~LL (1934), PA~s~ (1942), Rv,~n u: 

x Suicid und ernsthafte Suicidversuche sind bet Choreatikern ~uffatlend h/~ufig, 
Auoh in der Verwandtschaft der Kranken, insbesondere bet krankheitsgef~hrdeten 
jiingeren Personen, wurde iiberr.aschend oft Suicid festgestellt. Das Thema soll an 
anderer Stelle ausfiihrlioh dargeste]lt werden. 
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CHANDLER (1958), ZU folgen und generell die Krankheitsdauer als die 
Zeit yore Krankheitsbeginn bis zum Tode anzusehen. Man mu~ sich 
dabei nut  dariiber klar sein, dab eine so definierte Krankheitsdauer im 
Durehschnitt etwas kfirzer sein wird als die ,,normale, schicksalsmiiBige" 
Dauer der Huntingtonschen Chorea. 

Bemerkt sei noeh, da~ derVerzicht auf eine besondereBeriicksichtigung 
lebensverkiirzender Sekundiirkrankheiten oder Ereignisse auch giinstig 
ist fiir d e n  Vergleich mit den Statistiken fiber Lebenserwartung un4 
Sterbealter in der GesamtbevSlkerung. 

Als Grenzwerte der Kranl~beitsdauer sehen wir also das Erkrankungs- 
alter und das Sterbealter an. 

Das Erkrankungsalter und das Sterbealter haben wir bereits in ande- 
rem Zusammenhang ausffihrlieh bearbeitet. Auf diese VerSffentlichungen 
,(WENDT, LA-NDzETTEL U. u~TERREI~ER 1959 und W~ND% SOLT~ u. 
LANDZETTEL 1960) mul~ hier beziiglich der Einzelheiten verwiesen wer- 
den. Erw~hnt sei nur, dab wir in der Definition des Erkrankungsalters 
PA~sn (1942) gefolgt sind, der als Beginn des Leidens jeweils das erste 
t tervor t re ten vonpsychischen oderneurologisehenAuff~lligkeiten ansieht, 
die riickschauend bereits als Ausdruck des ehoreatisehen Prozesses an- 
gesehen werden miissen. 

Auch sei hier noch einmal festgehalten, dab Durchschnittswerte und 
Verteilung fiir Erkrankungsalter und Sterbealter exakt nur bearbeitet 
werden kSnnen an einem Krankenmaterial  aus solchen Geburtsjahrgiin- 
gen, die einmal hinsichtlieh der Erkrankungs- und Sterbechanee ab- 
gesehlossen und zum anderen mSglichst vollst~ndig erfa~t sind. 

An einem solehen geeigneten Ausgangsmaterial, n~tmlieh an den Ge- 
burtsjahrgi~ngen 1870--1899 ffir das Erkrankungsalter und an den 
Geburtsjahrgi~ngen 1871--1890 ffir das Sterbealter batten wir folgende 
Werte ermittelt : 

Erkrankungsalter 
(762 F~lle) 

Sterbealter 
(246 Fi~lle) 

~+~ 

43,97 44,25 

56,37 56,47 

43,69 

56,28 

Die Differenz zwisehen diesen Werten ergibt als Krankheitsdauer fiir 
beide Gesehlechter 12,4 Jahre, ffir Manner 12,22 und f'fir Frauen 12,59 
Jahre. 

Es ist jedo'ch notwendig, dieKrankheitsdauer aueh direkt zu bearbeiten. 
Von insgesamt 793 Huntington-F~llen unseres Materials hat ten wir zur 
Zeit der Auswertung (Ende 1958) sichere Ins fiber Erkrankung 
und  To/[. In  Tab. 2 sind fiir diese Fs  getrennt naeh Geschlechtern 
und Geburtsjahrg~ngen -- die Durehsehnittswerte der Krankheitsdauer 
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angegeben. Anffiillig ist in dieser Tabelle die lanfende Abnahme 4er 
Krankhei tsdauer  von den /~lteren zu den jiingsten Geburtsjahrg/ingen. 
Es muI3 sieh bei dieser Abnahme der Dnrehsehnittswerte urn ein Kunst-  
produkt  handeln. Aus den jfingsten Gebnrtsjahrg/~ngen werden Chorea- 
t iker  mit  langer Krankhei tsdauer  natfirlieh heute noch leben nnd deshalb 
im Material dieser Jahrg/~nge fehlen. Bei den ~lteren Geburtsjahrg/ingen 
kSnnte die Auslese nach langer Krankhei tsdauer  folgende Ursaehe 
haben:  Eine 1/tngere Krankhei tsdauer  bedingt im allgemeinen ein relativ 
hohes Sterbealter. Je  sps aber ein Choreatiker der/~ltesten Geburts- 
jahrg/inge gestorben ist, um so grSl3er ist die Wahrscheinliehkeit, da9 
dieser Krankheitsfall  yon unserer Materialsammlung iiberhaupt erfaBt 
wurde oder daI3 wit amtliche Da tea  fiber den Tod erhalten konnten. 

Tabelle 2. Krankheitsdauer bei der Huntingtonschen Chorea 

$ ~+~ 

Geburtsjahr Durch- n Dutch- Durch- 
n schnitt schnitt n schnitt 

1850 und frfiher 

1851--1860 

1861--1870 

1871--1880 

1881--1890 

1891--1900 

22 15,73 15 _ 

27 13,70 17 

43 14,05 39 

66 12,73 59 

43 11,47 60 

87 11,33 117 

19,93 37 1%43 

10,41 44 12,43 

14,82 82 14,41 

13,76 125 13,22 
~ 3 , 2 8  lO~ 12,~2 
--11,41 204 11,38 

1901 und spi~ter 85 9,26 113 I 10,00 198 9,68 

Gesamt 373 I 11,87 420 I 12,21 793 12,05 

Die scheinbare Abnahme der Krankhei tsdauer  yon den ~lteren zu den 
jiingeren Geburtsjahrg/~ngen liel3e sich auch aus den Befunden erkl/iren, 
die wir frfiher an den Grenzwerten der Krankheitsdauer,  ns dem 
Erkrankungsal ter  und dem Sterbealter erhoben haben. Stellt man das 
Erkrankungsal ter  und das Sterbealter ebenfalls getrennt naeh Geburts- 
jahrg/~ngen dar, so zeigt sieh, dab das Erkrankungsal ter  yon den/~lteren 
zu den mittleren Geburtsjahrg/ingen nut  geringfiigig abnimmt,  bei den 
jiingeren Geburtsjahrg/ingen aber steil abfiillt (WE~D% LA~DZETT]~L U. 
UNT]~REINE~ 1959). Beim Sterbealter liegen die Verh/iltnisse/~hnlich, 
nur ist bier der Abfall der Dnrehsehnittswerte yon den/~lteren zu den 
jiingsten Geburtsjahrg~ngen allgemein deutlieher a]s beim Erkranknngs- 
alter (WENDT, SOLT~ U. LA~)ZETTEL 1960). 

Der arts Tab. 2 ersichtliehe Gesamtwert  fiir die Krankheitsdauer kann 
nach den vorstehenden ErSrterungen nicht als repr/isentativ angesehen 
werden. Es ist nicht sicher, ob die entgegengesetzten Fehler bei den/~lteren 
und bei den jiingeren Geburtsjahrg/~ngen sieh gegenseitig aufheben. 
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Offensichtlich li[3t die Krankheitsdauer --/ihnlich wie Erkrankungs- 
alter, Sterbealter und Kinderzahl -- sich fehlerfrei nur an einem Material 
aus solchen Geburtsjahrgiingen bearbeiten, die einmal hinsichtlieh der 
Krankheitsdauer (Sterbealter) abgeschlossen und zum anderen mSglichst 
vol]st~indig erfai3t sind. 

Diese Voraussetzung erfiillen aus unserem Material weitgehend die 
Geburtsjahrgiinge 1871--1890. Diese allein sollen daher der weiteren 
Bearbeitung tier Krankheitsdauer zugrunde gelegt werden. 

Fiir die insgesamt 228 Choreatiker dieser Geburtsjahrgs ermittelten 
wir als Durchschnittswert der Krankheitsdauer 12,9 Jahre. Trennt man 
die Gesel~lechter, so ergeben sieh fiir die 109 Manner 12,23 Jahre und f'fir 
die 119 Frauen 13,52 Jahre als durchschnittliehe Krankheitsdauer. Diese 
direkt erreehneten Zahlen miissen als zuverls angesehen werden 
als die etwas niedrigeren Zahlen, die wit oben als Differenz zwischen den 
friiher errechneten Durchschnittswerten fiir alas Erkrankungsalter und 
das Sterbealter ermittelt haben. 

Man muI3 sich dariiber klar sein, dab die hier erreehnete durchsehnitt- 
liche Krankheitsdauer yon 12,9 Jahren genau genommen nur fiir die 
Choreatiker der Gebartsjahrginge 1871--1890 gilt. Sie kann deshalb 
nieht als die Krankheitsdauer der Choreatiker, also aueh etwa tier heute 
erkrankenden Choreatiker, angesehen werden, well vermutet werden 
mul~, dab die sakulare Zunahme der Lebenserwartung zumindest teil- 
weise auch ftir die Choreatiker gilt. 

In Tab. 3 sind die Durchschnittswerte der Krankheitsdauer der Chorea- 
tiker aus den Untersuehungen anderer Autoren mit den Ergebnissen am 
eigenen Material zusammengestellt. 

Tabelle 3. Durchschnittliche Kranlcheitsdauer bei der Huntingtonschen Chorea 

Autor I Geschlecht ] Zah] der Fi~lle Durchschnitt 

HUG]~ES 

BELL 

PA~sn 

ZOLLIKEt% 

I~ISILII~OTO, I~AKAMURA 11. SOTOKAWA 

R~m) u. C~A~DL~a 

eigenes Material 
Geburtsj uhrginge 1871--1890 

! g'+~ 96 

f f + ~ -  204 

~ 143 

128 
? 

? 

88 
109 

119 

+ ~ 228 

16,1 

13,72 

13,87 

13,05 

14,0 

11,9 

15,78 
15,93 
12,23 
13,52 

12,9 
Arch. l~sychiat. Nelwenkr., Bd. 201 21 
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Die eigenen Werte sind - -  verglichen mit  denen der anderen Autoren 
relativ niedrig. Es hat  aber keinen Sinn, die Unterschiede im einzelnen zu 
diskutieren: Einmal ents tammen die F/file der versehiedenen Autoren 
nieht den gleichen Geburtsjahrgs Znm anderen haben die zitierten 
Autoren sich bei der Auswahl des verwerteten Materials nieht auf  ab- 
geschlossene Geburtsjahrggnge beschr~nk~. SehlieBlich steckt in der 
Krankhei tsdauer  als einer der Grenzwerte das k a u m  exakt best immbare 
Erkrankungsalter,  dessen unterschiedliche Definition allein die Differen- 
zen zwischen den Krankhei tsdauer-Werten der verschiedenen Unter- 
sueher erkl~ren k6nnte. 

Die Vel%eilung der Krankhei tsdauer  zeigt, auch getrennt fiir die Ge- 
sehleehter, Tab.4.  Sie ist ebenfalls nut  ftir die Geburtsjahrg/~nge 1871 bis 
1890 berechnet, 4a unser Gesamtmaterial  dutch das Zuviel sowohl an 
F/illen mit  langer wie auch an Fallen mit  kurzer Krankheitsdauer (vgl. 

Tabelle4. Verteitung der Krank- 
heitsdauer der Choreatiker 109 c~ 
und 119 9 der Geburts]ahrggnge 

1871 --1890 

Krankheits- 3 + ~ ~ 
dauer Prozent Prozent Prozent in gahren 

1 - - 5  

6--10 

11--15 

16--20 

21--25 

26--30 

31--35 

36--40 

41--45 

46--50 

11,0 1 1 , 9  10,1 

29,8 33,0 26,9 

29,0 25,7 31,9 

19,3 22,9 16,0 

6,6 5,5 7,6 

2,2 -- 4,2 

1,3 -- 2,5 

0,4 -- 0,8 

0,4 0,9 -- 

Tab.2) die Verteilung besonders s tark 
verfiilsehen wiirde. 

Man kann aus Tab.4  ablesen, dab 
400/0 aller Choreatiker innerhalb yon 
10 Krankheitsj~hren und insgesamt 
700/0 nach 15 Jahren gestorben sind. 
Eine Krankhei tsdauer  yon mehr als 
20 Jahren  findet sich in rund 10~ 
der F/~lle. ]3ei Frauen wird h/iufiger 
eine rel~tiv lange Krankhei tsdauer  ge- 
funden als bei M~nnern. Dies entspricht 
der etwas 1/ingeren durchschnittliehen 
Krankhei tsdauer  der Franen. 

Fiir die ~rztliche Prognose der Krank-  
heitsdaner lassen sich jedoch, wie die 
folgenden Absehnitte zeigen werden, 
noeh etwas detailliertere Unterlagen 
gewinnen. 

IV. Die Beziehungen zwischen Erkrankungsalter und Krankheitsdauer 

I n  Tab. 5 ist die t~rankheitsdauer in Abhgngigkeit vom Erkrankungs- 
alter dargestellt. Diese Tabelle entspricht in ihrer Anordnung der Tab. 19 
bei I%]~ED u. C~ANDL]~ (1958). Vergleicht man die Werte dieser Autoren 
mit  den eigenen Ergebnissen, so f/illt auf, dab der mit  steigendem Er- 
krankungsalter  feststellbare Abfall der durchschnittHchen Krankheits-  
daner an unserem Material welt deutlicher ist. I ~ E o  u. C~AsDLw~ 
k o m m e n -  in (Ybereinstimmung mit  BELL (1934) zu der Feststellung, 
dab das Erkrankungsal ter  keinen deutlichen EinfluB auf  die Xrank-  
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heitsdauer habe. Dieser Feststellung k6nnen wir nicht zustimmen. Wenn 
auch wegen des relativ kleinen Materials die Unterschiede in der durch- 
sehnittlichen Krankheitsdauer nicht zwischen allen Gruppen des Erkran- 
kungsalters signifikant sind, so erla~bt Tab. 5 doch die Aussage, dab im 
allgemeinen die Krankheitsdauer mit steigendem Erkrankungsalter sinkt. 

Zur weiteren Erh/~rtung dieser Annahme haben wit auch die Korrela- 
tion zwisehen Erkrankungsalter und Krankheitsdauer berechnet. Tab. 6 
stellt diese Korrelation ffir beide Gesehlechter zusammen dar. ]3ei einem 
Korrelations-Koeffizienten you r = - - 0 , 3 9 5 5  =k 0,0559 li~I]t sich also 
eine deutliehe und gesicherte negative Korrelation zwischerl beiden 
Werten feststellen. 

Auf eine Wiedergabe der Korrelationstabellen ffir beide Geschleehter 
getrennt wird verzichtet. Der Korrelations-Koeffizient betri~gt fiir die 
109 Mi~Ilner r ~ --0,3239 =j= 0,0857 und flir die 119 Frauen r ---- --0,4408 
4- 0,0738. Fiir Frauen ist demnach die Abh~ngigkeit der Krankheitsdauer 
vom Erkrankungsalter noch etwas stiirker als ftir M~nner. 

Diese negative Korrelation zwischen Erkrankungsalter and Krankheits- 
dauer ist auch im Hinbliek auf die Bearbeitung des Erkrankungsalters 
selbst you Bedeutung: W~NDT, LA:NDZETTEL U. UNTERI~EII#]~I~ (1959) 
haben darauf  hingewiesen, dab bei der Bearbeitllng des Erkrankungs- 
alters, z. ]3. bei Erreehnung des Durchsehnittes, dann ganz allgemein ein 
FeMer entstehen mu8, wenn die verwerteten F/file einem bestimlnten 
Erhebungszeitraum (etwa bestimlnten Kliniksjahrgiingea!) nnd nicht 
bestimmten Geburtsjahrg/ingen entstammen: Geht man yon einem Er- 
hebungszeitranm aus, so haben Fiflle mit langer Krankheitsdauer relativ 
mehr Chancen, yon der Materialsammlung erfaBt zu werden. GehSrt aber 
zu einer li~ngeren Krankheitsdauer ein friihes Erk_rankungsalter, wie hier 
nachgewiesen wurde, dann muB der an den Choreatikern eines be- 
stimmten Erhebungszeitraumes gewonnene Durchschnitt fiir das 
Erkrankungsalter zu niedrig sein. 

V. Die Lebenserwart~ng der Choreatiker 
~ber  die absolute Lebenserwartung eines gerade erkrankenclen Chorea- 

tikers kann man sich aus Tab. 5 orientieren. FaBt man die dort fiir beide 
Gesehlechter getrennt wiedergegebenen Werte zusammen, so erh/ilt man 
die zahlenmiiBigen Grundlagen der Abb. 1, in der die durchschnittliche 
Krankheitsdauer der einzelnen Gruppen des Erkcankungsalters graphisch 
dargestellt ist. Fiir jede Gruppe des Erkrankungsalters ist in Abb. 1 auch 
die einfaehe Standardabweichung M 4- SM eingezeichnet. Diese kenn- 
zeichnet denjenigen ]3ereich cler Krankheitsdauer, in clem jeweils zwei 
Drittel der F~lle zu erwarten sin& 

Man kann aus Abb. 1 ablesen, dab bei einem Krankheitsausbruch vor 
Vollendung des 30. Lebensjahres die Lebenserwartung runcl 19 Jahre 
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betr/~gt, ws ein Choreatiker, der naeh dem 55. Jah r  erkIankt ,  
durehsehnittlich nur noch knapp 8 Jahre  leben wird. Zwisehen dem 36. 
und dem 50. Lebensjahr betr~gt die Lebenserwartung der Erkrankenden 
etwa 13 Jahre.  

Nun nimmt aber mit  steigendem Lebensalter aueh in der Normal- 
bev51kerung die Lebenserwartung ganz allgemein ab. Es w/~re also wich- 
rig, die Lebenserwartung eines gerade erkrankenden Choreatikers an der 
mitt leren Lebenserwartung gleichaltriger Personen der NormalbevSlke- 
rung zu messen, Mso die relative Lebenserwartung der Choreatiker fest- 
zustellen. 

Fiir eine Bearbeitung der relativen Lebenserwartung miiBte die Lebens- 
erwartung der Normalbev5]kerung, geglieder~ nach Gebui-tsjahren und 

nach Lebensalter, bekannt  sein. 
b/~3# 

3/-35 - 

I 3B-!/6 

~ S/-55 

5: uz d 
mehr 

I 
i f "  

I ! 

/ / 

/ / / t,ei/k:ze//sdze 
/ / / o o M/llelwerle 

Standar#a~#eiihun 2 

I I I l 4 l I 
$ 7O /,r 20 25 3O 35 

Kru n hlz e #s da uer- - - -  

Abb. 1. Die Abh~ngigkei& der Krankhei t sdauer  ve to  
Erkrankungsalter bei 228 Choreatikern (c ~ + 9) 

der Geburtsjahrg~nge 1871--1890 

Ein solches Zahlenmaterial konn- 
ten wir abet  weder in den stati- 
stisehen Jahrbiiehern finden noeh 
beim st~tistischen Bundesamt 
erfragenL U m  wenigstens einen 
groben Ve~gleich zwisehen der 
Lebenserwartung der Choreatiker 
und der Lebenserwartung der 
gleichaltrigen GesamtbevSlke- 
rung durchfiihren zu kSnnen, 
sind wit yon  einer VerSffent- 
lichung im Statistisehen Jahr-  
bueh ffir die Bundesrepublik 1959 
ausgegangen, t t ier  ist die mitt lere 
Lebenserwartung aller Alters- 
stufen der GesamtbevSlkerung 
der Bundesrepublik bzw. des 

Deutschen Reiches fiir die Zeitpunkte der einzelnen Volkszs 
tabelliert. Wit haben nun in den Tabellen ffir die einzelnen Volks- 
z/~hlungen jeweils den Geburtsjahrgang 1880 aufgesucht und so einige 
Werte fiir die altersspezifische Lebenserwartung dieses GebnrCsjahrganges 
gewonnen. Diese Werte  sind in Tab. 7 zum Vergleieh mi~ den Choreatikern 
unseres Materi~ls her~ngezogen. Sieht m~n yon den wegen der geringen 
Fallzahl doeh recht unsicheren Wel"ten in der ersten und letzten Zeile der 
Tab. 7 ab, so kommt  man  zu tier Feststellung, cla~ der Ausbrueh einer 
Chorea die weitere Lebenserwartung des Erkrankenden ohne Riieksieht 
auf  sein Alter etwa um die H~lfte verkiirzt. 

1 Dem Statistisehen Bundesamt, besonders ~errn Prof. KOLLE~ und Herrn 
Dr. Sc~wARz sind wit fiir freundliche Beratung zu Dank verpflichtet. 



Krankheitsd~uer und Lebenserwartung bet der Huntingtonschen Chorea 309 

Es set noch bemerkt,  4aB die Errechnung der relativen Lebenserwar- 
tung der Choreatiker aueh 4ann noch problematisch bleibt, wenn die 
Lebenserwartung der GesamtbevSlkerung gegliedert naeh Geburts- 
jahren und naeh Lebensalter bekannt  w/~re, t i ler  seien nur zwei mSgliehe 
Fehlerquellen erwi~hnt : Einmal ist es wahrseheinlich, dab die Choreatfl~er 
eine Auslese nach niederer Sozialschieht darstellen. Es miifite also ge- 
prfift werden, ob die Lebenserwartung in den Sozialsehichten verschieden 
ist. Zum anderen ws zu priifen, ob der Anteil der LandbevSlkerung bet 
den Choreatikern dem Anteil in der GesamtbevSlkerung entsprieht und 
ob zwischen li~ndlicher und st~dtischer BevSlkerung ein Untersehied in 
der altersspezifisehen Lebenserwartung deutlich ist. 

T~be l l e  7. Lebenserwartung der Choreati~er bet Beginn der Erkran~ung 

Choreatiker GesamtbevSlkerung Yerhiiltnis 

der Lebenserwartung 
der Geburtsjahrg~nge 187~--1890 des Geburts_jahrganges 1880 zwischen 

Durch- I mi~tlore * de~' Choreatiker 
Zahl schnittliche ] Lebensalter Lebens- ] und der 

der F~lle KrankheitS-dauer I erwartung I GesamtbevSIkerung 

Erkrankungs- 
alter 

11 - - 2 0  7 19,7 15 46 ,4  1 : 2 ,36  
21--30 16 18,9 25 39,8 1:2,11 
41 --50 84 13,3 45 26,6 1:2,0 
51 --60 51 9,7 55 19,3 1 : 1,99 
61--70 4 7,3 65 12,5 1:1,71 

* Diese Werte sind Mindes~werte, weft sie nicht auf emer tats~chlichen Beob- 
achtung der weiterer~ Lebensdauer beruhen sondern auf Grund des Alters~ufbaues 
der zum Zeitpunkt der jewei]igen Volksz~hlung Lebenden errechnet werden. 

Die Zahlen in Tab.7 gelten nun a b e r -  ebenso wie die Werte aus 
Tab. 5 - -  im Grunde nur fiir Choreatiker der Geburtsjahrgiinge 1871 bis 
1890. Tatsi~chlich hat  aber seither die Lebenserwartung aller Altersstufen 
erheblich zugenommen und es ist, wie schon erw~hnt, anzunehmen, da~ 
auch die Choreatiker Anteil an diesen siikularen Ver~nderungen haben. 
Iqatiirlich wird die Lebenserwartung der Choreatiker nicht so stark 
gestiegen sein wie die Lebenserwartung der GesamtbevSlkerung, clenn das 
weitere Lebensschicksal eines an Chorea Erkrankten wird doch fiber- 
wiegend yon seiner Krankhei t  bestimmt.  Man kann also wohl vermuten,  
dal~ z.B. die um 1910 geborenen Choreatiker bei Krank_heitsbeginn eine 
grSBere durchschnittliche Lebenserwartung haben als Choreatiker, die 
um 1880 geboren wurden. D~ aber 4as AusmaB dieser Verls der 
Lebenserwartung nur geschi~tzt werden kann, ist es nicht mSglich, 
exakte Grundlagen fiir die Prognose der Krankheitsdauer (und damit  der 
Lebenserwartung) eines heute erkrankenden Choreatikers zu liefern. 

Mit Riicksieht 4arauf, aber, club yore Arzt eine Voraussage fiber die 
Krankheits4auer der heutigen Choreatiker verlangt wird, haben auch 
weniger exakte Grundlagen ihren praktischen Wert.  Wit  sind deshalb yon 
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den Befunden in Tab. 7 ausgegangen und haben angenommen, dal3 das 
Verh/~ltnis zwisehen der Lebenserwartung tier Choreatiker und der 
Lebenserwartung der GesamtbevSlkerung etwa gleieh geblieben ist. 
Unter  dieser Armahme l~Bt sieh dann aus den Werten ftir die alters- 
spezifisehe Lebenserwartnng der heutigen Normalbev61kerung aueh die 
durehsehnittliehe Lebenserwartnng heute erkrankender Choreatiker 
abseh/itzen. Die Werte in der letzten Spalte der Tab. 8 (Lebenserwartung 
eines 1950 erkrankenden Choreatikers) stehen zu den Werten in der drit- 
ten Spalte dieser Tabelle (Mittlere Lebenserwartung der Normal- 
bev61kerung 1950) in dem gleiehen Verh/~ltnis wie die tats/iehliehe Krank- 
heitsdauer der 1871--1890 geborenen Kranken (Spalte 2) zur mittleren 
Lebenserwartung der GesamtbevSlkerung aus dem Geburtsjahrgang 1880 
(Spalte 1 der Tab.8). 

Tabelle 8 
Schgtzung der durchschnittlichen Krankheitsdauer fiir 1950 erkrankte Uhoreatiker 

Gesamtbev61kerung :1 Choreatiker 
Lebensalter Tats~chliche ] der Gesamt- Choreatiker: 

oder Lebenserwartung I Geburtsjahrg~nge bev61kerung: :Durchschnittliche 
]~rkrankungs- des I 1871--1890: ~Iittlere ~rankheitsdauer 

alter Geburtsjahrganges Durchschnittliehe Lebens- der 
1 8 8 0  Krank-heitsdauer erwartung 1950 1950 Erkrankten 

15 (11--20) 46,4 19,7 56,5 23,9 

25 (21--30) 39,8 18,9 47,2 22,4 

45 (31--40) 26,6 13,3 29,0 14,5 

55 (51--60) 19,3 9,7 20,7 10,4 

65 (61--70) 12,5 7,3 13,3 7,8 

Die Werte in der letzten Spalte der Tab. 8 stellen die beste derzeit 
verffigbare Grundlage fiir die Prognose der Lebenserwartung heutiger 
Choreatiker dar. 

I. U ~ T ~ n ~ I ~ R  hat in ihrer Dissertation diese Voraussage fiir die 
Xrankheitsdauer hentiger Choreatiker ausffihrlich dargestellt und dis- 
kutiert. 

u Diskussion 

Das Ergebnis der bier vorgelegten Untersuchungen fiber die Krank- 
heitsdauer der Choreatiker ist -- ahnlieh wiedasResultat unserer friiheren 
Untersuchungen fiber Erkrankungsalter, Sterbealter und K_inderzahl der 
Choreatiker -- reeht unbefriedigend. Tatss ergab das uns verftig- 
bare ungew6hnlich groBe Material nicht etwa besonders siehere Resultate. 
Vie]mehr fiihrte dieses groBe Ausgangsmaterial zur Aufdeekung yon zahl- 
reichen methodischen Sehwierigkeiten und Fehlerquellen. 

Als wiehtigste Voraussetzung ffir eine Bearbeitung yon Daten wie 
Erkrankungsalter, Sterbealter, Krankheitsdauer und Kinderzahl der 
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Choreatiker sei hier noeh einmal die Besehr~nkung auf,,abgesehlossene" 
Geburtsjahrgs genannt, d.h. auf solehe Geburtsjahrg/~nge, aus denen 
einerseits aneh die Jiingsten heute erkrankt oder verstorben oder nieht 
mehr fruehtbar sind und aus denen andererseits mSgliehst alle Falle 
erfagt wurden. 

Bei der Huntingtonsehen Chorea treffen diese Voraussetzungen heute 
nut  ffir Geb~rtsjahrgange aus dem vorigen Jahrhundert  zu. Seither haben 
sieh abet die Lebenserwartung und das generative Verhalten der Gesamt- 
bevSlkerung geandert uncl ohne Zweifel hat ten anch die Choreatiker an 
solehen sakularen Ver/tnderungen einen gewissen Anteil. Man kann des- 
halb die an ,,abgesehlossenen" Geburtsjahrg/ingen erreehneten Daten -- 
etwa fiir das Er-krankungsalter, das Sterbealter oder die Kinderzahl --  
aueh nur sehr bedingt fiir die Prognose bei hentigen Choreatikern ver- 
wenden. 

Es erseheint uns jedoch aueh deshalb wiehtig, solche Fehlerquellen 
bier am Beispiel der Chorea zu demonstrieren, weil sic fiber die Chorea 
hinaus eine allgemeine Bedeutung haben. 

Zusammenfassung 
Die Krankheitsdauer der Choreatiker ls sich -- ebenso wie Er- 

krankungsalter, Sterbealter und Kinderzahl -- exakt bearbeiten nnr an 
einem Material aus ,,abgeschlossenen" Geburtsjahrg/~ngen. An einem 
solchen Material fanden wir eine durchschnittliche Krankheitsdaner yon 
12,9 Jahren. 

400/0 der Choreatiker sterben in den ersten 10 Krankheitsjahren. Bis 
zum 15. I(rankheitsjahr sind 70~ aller Kranken verstorben. Eine Krank- 
heitsdauer yon mehr als 20 Jahren wird in fund 10o/0 der Krankheitsf/~lle 
festgestellt. 

Frauen (13,5 Jahre) haben eine hShere durchschnittliehe Krankheits- 
dauer a]s Manner (12,2 Jahre). Auch wird bei Franen hgufiger eine relativ 
lange Krankheitsdaner gefunden als bei M/~nnern. 

Vergleicht man die Lebenserwartung eines Choreatikers im Zeitpunkt 
seiner Erkrankung mit der Lebenserwartung gleiehaltriger Personen der 
GesamtbevSlkerung (aus gleiehen Geburtsjahrg/ingen !), so zeigt sieh fiir 
alle Stufen des Erkranknngsalters eine Verkfirzung der Lebenserwartung 
der Choreatiker um etwa die t{affte. 

Alle vorstehenden Berechnnngen gelten genau genommen nur fiir 
Choreatiker der herausgezogenenen abgeschlossenenen Geburtsjahrgange 
1871--1890 und nieht ffir heutige I4ranke. Es wird versneht, aueh fiir 
hente erkrankende Choreatiker zn einer Schatznng der Lebenserwartung 
Zll k o l n m e n .  
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