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XXVI.

Ueber Chorea chronica progressiva
(Huntington’sche Chorea, Chorea hereditaria).

(Aus der medicinischen Klinik des Herrn Prof. Dr. Evb in Heidelberg.)

Von Dr. J. Hoffmann, Assistenzarzt.

Sée') und Sanders®) sahen schon Fille von chronischer
Chorea und kannten, besonders der letztere Autor, die Haupt-
merkmale, wodurch sich dieselbe von der Chorea minor unter-
scheidet. Sanders schildert dieselbe sehr richtig; er sagt, ,man
miisse zwei Formen unterscheiden, eine chronische, unheilbare
und ungeéndert bis zum Tode bestehende, oft mit Lihmungen
und - Geistesschwiiche complicirte, bei der die Section meist ana-
tomisch nachweisbare Verinderungen im Centralnervensystem zeige
und dann die gewdhnliche. Bel der ersteren steigern gewollte
Bewegungen die Ataxie nicht, wohl aber bei der letzteren.“ Aus-
fihrliche klinische Belege zur Stiitze ihrer Angaben blieben aber
beide Autoren schuldig, weshalb sie auch keine weitere Beach-
tung fanden. Erst seitdem Huntington?®) im Jahre 1872 die
Krankheit beschrieb und die grosse Rolle, die die Hereditit
in derselben spielt, hervorhob, hat man mehr darauf geachtet.
Wie die frilheren Autoren, die Beitrige zu der Krankheit liefer-
ten, konnte auch ich mir den Originalartikel Huntington’s nicht
verschaffen. Nach dem in Virchow-Hirsch’s Jahresberichten
dariiber gegebenen Referat sei die Krankheit erblich; es gebe
ganze Choreafamilien; sie erldsche, sobald eine Generation iber-
sprungen werde, beginne in der gewihnlichen Weise, steigere sich
zu den hdchsten Graden, filhre meist zu Geistesstérung und

1) De la chorée par Sée. Mémoires de l'acad. royale de medec. 1850.
p. 373,

2) Archiv fiir Psychiatrie. I1. S. 226.

%) On chorea. Philadelph. medic. and surgic. Report. No. 15. Refer. in
Virchow-Hirsch’s Jahresberichten. 1872. I
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schliesslich allmiihlich zum Tode. Heilung werde nicht beob-
achtet. Das Leiden beginune nie in der Jugend, meist zwischen
dem 30.—40. Lebensjahre, selten dariiber hinaus, befalle Ménner
und Frauen gleichmissig.

Ein volles Jahrzehnt blieb jeder weitere Beitrag tiber die
interessante Krankheit aus. Erst in den letzten Jahren folgten
sich die Mittheilungen von Ewald?), Ol King?), Peretti®)
und Huber*) ziemlich rasch. Ob die Krankheit wirklich so
selten ist, weil man so wenig davon hort, wird die Zukunft lehren.
Ich habe, als ich die nachfolgend beschriehene Familie in ihrer
Heimath aufsuchte, mehr den Eindruck bekommen, als ob die
gesunden Verwandten mit dem Verlauf und Ausgang der Krank-
heit sehr wohl vertraut sind und desshalb #rztlichen Rath selten
in Anspruch nehmen. Vielleicht suchen die Kranken ihrer Um-
gebung im Beginn ihr Leiden za verbergen; die meisten derselben
haben aber wohl gar kein besonderes Krankheitsgefiihl und leben
sich unbewusst in die Krankheit hinein; denn sie halten sich
sogar in dem vorgeschrittneren Stadium des Leidens, wo sie
schon sehr unruhig, allerdings auch schon etwas dement sind,
noch immer fiir vollig gesund.

So war es auch mehr ein Zufall, als die Absicht seiner Ver-
wandten, dass der Kranke, von dem die erste Krankengeschichte
herriihrt, ins Krankenhaus kam. Nach 12 jihrigem Bestehen der
Krankheit bekam er plétzlich ,die Idee“ nach Heidelberg zu
gehen und konnte durch nichts von diesem Vorhaben abgebracht
werden. Die Anamnese derselben gab mir Veranlassung, die
kaum drei Stunden von hier wohnende und mit der Stadt stets
in geschéftlicher Verbindung stehende Familie in ihrer Heimath
aufzusuchen. Das Resultat war folgendes:

Fall L

Georg Wipfler, 43 Jahre alter lediger Bauer von Baierthal. Rec. 15. Juni
1887. Derselbe war als Kind vollstindig gesund, lernte gut in der Schule,

N C. A. Ewald, Zwei Fille choreatischer Zwangsbewegungen mit aus-
gesprochener Hereditdt. Zeitschrift fiir klin. Medic. VIL. Suppl. S. 51,

) Hereditary Chorea. New-York medic. Journal. XLI. p. 4€8.

%) Peretti, Ueber hereditire choreatische Bewegungsstérungen. Berl.
klin. Wochenschr, 1885. No. 50 u, 51.

) Chorea hereditaria der Erwachsenen. Dieses Archiv Bd. 108. S. 267.
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kam zum Militir und diente 2 Jahre als Grenadier. Im 27. Lebensjahre
scheint er eine fieberhafte Affection mit Kopfschmerzen durchgemacht zu haben.

Ohne eine directe &ussere Schidlichkeit, wie Syphilis, Trauma, Aunf-
regungen entwickelte sich sein jetziges Leiden vom 31, Jahre ab und
wurde progressiv schlimmer bis heute. Die Erscheinungen sollen sich
vom Beginne ab iber den ganzen Korper erstreckt haben. Wenn er sass
oder stand, so zuckte es bhald da, bald dort; er verzog das Gesicht,
warf den Kopf nach der Seite oder nach hinten, spreizte die Finger, zog
dabei die Schulter in die Hohe, bekam einen eigenthiimlichen Gang u.s. w.
Diese Bewegungen befielen ganz unregelmassig bald diese, bald jene
Region des Korpers. Im Schlafe soll bis jetzt die Unruhe aufgehdrt
haben; der Schlaf war aber unruhig und dann und wann schrie er einwmal
auf. Den Angaben seines Bruders nach, bei dem er sich die Jahre her stets
aufhilt, nahmen auch die geistigen Functionen ab; er fing an, alles
zu vergessen, interessirte sich weniger fir seine Umgebung und seine Ge-
schiifte, las nichts mehr, konnte nicht mehr ordentlich rechnen u.s.f. Er
wurde einfialtig, kindisch, durch seine Bewegungen komisch: nur selten
war er miirrisch und gereizt, meist gutmdthig.

Er arbeitete in den letzten Jahren so gut wie gar nichts mehr. Er
konnte sich trotz der excessiven Muskelunruhe allein an- und auskleiden,
sowie allein essen.

Ueber Schmerzen klagte er nie; intercurrente Krankheiten hatte er seit-
her nicht. Lahmungserscheinungen fehlten. )

Stubl- und Urinentleerung willkirlich, geregelt.

Status praesens.

Der Kranke ist geistig sebr geschwacht; er meint, er sei erst zwei Jahre
krank, weiss kaum, wie viele Geschwister er bat, erzihlt lachelnd, dass sein
Bruder ihn nicht habe besuchen kénnen, weil gerade gestern sein Vater be-
erdigt worden sei. Er wiederholt hiinfig das bereits Gesagte und zeigt sich
iberhaupt sehr geschwitzig; so lange man vor ihm steht, plaudert er in
derselben Weise weiter, wenn er nicht unterbrochen wird; dabei springt
er von einem auf den anderen Gegenstand regel- und verbindungslos iber.
Gesicht ausdruckslos, meist ernst; aber auch beim Lachen fehlt das seelische
Timbre. Man sieht direct, dass das Gemithsleben abgestumpft oder fast er-
loschen ist. Seine intellectuellen Fahigkeiten sind in gleicher Weise sehr
reducirt. Das Lesen fallt ihm wegen der kérperlichen Unruhe schwer; doch
ist er noch im Stande, die Worte richtig auszusprechen, wenn auch das Ver-
stindniss fir das Gelesene fehlt. Er entschuldigt sich damit, ,dass seine
Augen schwicher geworden seien,

In wachem Zustande ist sein Kérper keinen Augenblick in Ruhe, einerlei
ob er liegt oder sitzt, steht oder geht.

Die Augen stehen meist ruhig, nur zeitweise weichen sie unwillkdrlich
nach derselben Seite etwas ab.

Die Stirn wird verhaltnissmissig selten gerunzelt und auch die Augen
blinzelnd zugekniffen, dagegen sind die Wangen- und Lippenmuskeln in um
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so lebhafterer unregelméssiger, unwillkdrlicher Action, so dass der Kranke
beét%’mdig Fratzen schneidet. Die mimischen Gesichtsmuskeln der rechten
Seite sind unruhiger als diejenigen der linken. Die Nase wird geriimpft und
hiiufig hort man das Gerfiusch des Schniiffelns. Dann geht plétzlich der Mund
auf, um nach wenigen Augenblicken wieder rasch sich zu schliessen. Da
der Kopf dabei gleichzeitig hufig nach vorn gezerrt wird, hat es den An-
schein, als ob er nach etwas schnappe. Lisst man ihn willkiirlich den Mund
offnen und offen halten, so bringt er letzteres nur voridibergehend fertig,
denn die Kaumuskeln schliessen ihn unerwartet wieder. Die Zunge liegt
auf dem Boden der Mundhdéhle nicht ruhig, wird unregelmissig hin- und
hergewiilzt. Lisst man ihn dieselbe vorstrecken, so bringt er es fertig; doch
geht sie bald gerade, bald mehr nach rechts, bald mehr nach links von der
Mittellinie heraus, wird gekriimmt nach der einen oder anderen Seite und
im Nu ist sie dann wieder in der Mundhohle verschwunden unter gleich-
zeitigem kriiftigem Kieferschluss. Der Versuch, die Zunge auf den Boden
der Mundhéhle mit einem Spatel festzudriicken, gelingt #usserst sehwierig,
da der Spatel durch die wilzenden Bewegungen derselben abgleitet; doch
kann man sich davon dberzeugen, dass auch das Gaumensegel an der Un-
ruhe Theil nimmt.

Die Stimme ist rein, nicht niiselnd; er spricht in kurzen Sitzen, macht
dabei haufig die Interjection ,ja“ mitten in dem Satze, um in derselben Weise
weiterzufahren.

Der Kopf wird ruckweise nach vorn, nach der Seite, nach hinten,
iiberhaupt nach jeder nur mdglichen Richtung gezerrt.

Der Kehlkopf bleibt noch am ruhigsten.

Die Schultern werden in die Hohe, oder nach hinten gezogen oder
nach vorn bewegt; die Arme bald abducirt, adducirt, im Ellenbogengelenk
flectirt, extendirt, die Vorderme pro- und supinirt. Die Finger werden ge-
spreizt, wieder an einander gezogen, in unregelmissigem Spiele flectirt, ex-
tendirt. Die Bewegungen haben dabei nicht das wurmfdrmige wie bei Athe-
tose, meistens erfolgt die Bewegung rasch, blitzahnlich, die Riickkehr der
dislocirten Theile in ihre frihere Haltung etwas langsamer, mehr passiv.

Die Rumpfmuskeln sind in gleich unregelméssiger planloser Thitig-
keit, wodurch bald ein Neigen des Oberkdrpers nach vorn, einer Seite oder
riickwirts oder eine Mittelstellung zwischen zweien von diesen Richtungen
resultirt.

Dem gleichen Muskelspiel begegnet man an denm Beinen und zwar
lauft dasselbe in gleicher Lebhaftigkeit wie am {ibrigen Kérper ab; je nach-
dem der Kranke liegt, sitzt ete. ist das Ergebniss der Contractionen der
Beinmuskeln ein etwas Verschiedenes, da dabei die willkrlich innervirten
Muskeln die unwillkirlichen Bewegungen modificiren.

Sitzt der Kranke auf einem Stuhle, so reckelt er unwillkirlich hin und
her; das Becken wird nach vorn gezerrt und er fillt mit den Schultern gegen
die Stuhllehne; dabei fahren die Unterschenkel nicht selten vor, so dass die
Schlappen von den Fiissen wegfahren.
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Er steht keinen Moment still, balancirt bestindig hin und her, von
einem Fuss auf den anderen, das eine Bein befindet sich dabei bald in Ad-
duction und beriihrt den Boden kaum oder er steht auf der Fussspitze mit
halber Beugung im Kniegelenk und so fort. Auf den Fussspitzen stéhen zu
bleiben, gelingt ihm nicht, wenn er sich auch auf dieselben in richtiger
Weise erhebt; viel weniger noch auf einem Fusse.

Der Gang ist breitspurig, bei grossen Schritten vorsichtig schleichend,
wippend, in die Knie leicht einsinkend, schaukelnd-balancirend, sich wiegend.
Da die Arme dabei vom Kérper ziemlich weit abgehalten werden, bekommt
er zuweilen eine Stellung, wie man sie bei Ballettinzerinnen sicht.

Eine lingere Beobachtung des entkleideten Kranken fohrt zur Ueber-
zeugung, dass der willkurliche Muskelapparat in seiner Totalitat, vielleicht
mit Ausnahme des Zwerchfells und der Stimmbinder, abwechselnd in steter
Unruhe ist. Die Bewsgungen sind unregelmissig in der Weise, wie sie auf-
einanderfolgen, sowie auch zeitlich, sie sind uncoordinirt, mit einem Worte
exquisit choreatisch.

Trotz der Lebhaftigkeit und der Heftigkeit der Bewegungen zieht sich
der Kranke ohne Schwierigkeit an und aus, isst allein u.s. w. Trotzdem
Arme und Beine dem Willen des Kranken entgegenhandeln, kommt er doch
mit einer merkwirdigen Sicherheit zum Ziele. Daraus geht schon hervor,
dass die Herrschaft des Willens tiber den Bewegungsapparat nicht vollig ver-
loren ist und.in der That zeigt auch der Versuch, dass bei intendirten,
dem Kranken aufgegebenen Handlungen die unwillkirlichen Be-
wegungen mehr in den Hintergrund treten, abnehmen, obne jedoch
vollig zu schwinden, auch nicht einmal in den willlkiirlich innervirtén Theilen.

Die incoordinirten Bewegungen sind oft nur durch die Confraction eines
Biindels des entsprechenden Muskels, einer. fasciculiren Contraction bedingt.

Der Kranke ist gross, kriftig gebaut, hat auffallend grosse Hinde und
Fisse. Das Unterhautfettgewebe ist sparlich, die Haut besitzt ibr gewdhn-
liches Colorit, fihlt sich warm an, ist aber auffallend trocken.

Die Musculatur ist nicht besonders kraftiz entwickelt. Nirgends be-
steht regiondire Atrophie derselben, Parese oder gar Paralyse. Die. volle
Kraft kann nicht entfaltet werden, weil die unwillkiirlichen Contractibnen
hindernd sich geltend machen.

Die mechanische Muskel- und Nervenerregbarkeit bieten nichts
Abnormes; es besteht kein Facialisphinomen; ebenso wenig Schmerzdruck::
punkte.

Die Sensibilitit ist, soweit aus den Angaben des Kranken zu schliessen,
am ganzen Kérper fur alle Qualititen intact.

Die Sehnenreflexe (Triceps-, Patellar- und Achillessehnenreflexe)
normal; kein Fussklonus.

Die Hautreflexe sind etwas herabgesetzt und nicht regelméssig aus-:
zulésen. Der Plantarreflex ist links deutlicher auszulésen als rechts, -
ebenso der Cremasterreflex, wahrend umgekehrt der Bauchreflex rechts.
etwas stirker ist als links.

Archiv f. pathol. Anat. Bd. OXI. Hft. 3. 36
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Die faradische und galvanische Erregbarkeit der Muskeln und
Nerven verhilt sich normal; es besteht weder Steigerung noch Herabsetzung.

Hor- und Sehvermégen gut. Die Pupillen reagiren nach Beschattung
etwas triige. Der Augenhintergrund wurde von Herrn Dr. Pinto normal
befunden.

Geschmack und Geruch gut.

Die inneren Organe verhalten sich fir die objective Untersuchung
normal und funetioniren ebenso.

Die Herztone sind rein; die Herzaction ist regelmissig. Pulsfrequenz 72.
-— Respiration regelmissig.

Der Urin ist klar, frel von Eiweiss und Zucker und enthilt Spuren
von Phosphaten. Die Urinmenge schwankt innerhalb normaler Grenzen.

Die Thyreoidea ist leicht palpabel, von gewdéhnlichem Volum.

Giebt man dem Kranken auf, seinen Nawmen und Wohunort zu schrei-
ben, so zogert er etwas und meint, das solle sein Bruder thun, der er
besser kénne, als er; schliesslich thut er es doch. Es fallt daran Verschie-
denes auf: Zuniichst dauert es sebr lange, ehe er ihn zusammenbringt. Die
Worte bezw. Siluen stehen nicht in einer geraden Linie, sondern in einer
unregelméissig wellenférmigen. Die Schrift ist plump, die Haar- und Grund-
striche bhaben hier und da eine Krimmung, wo sie nicht hingehdrt; die
Schleifen sind eckig u. s. w.; dieselbe ist ebenso uncoordinirt und choreatisch
wie die sonstigen Bewegungen. Sodann lisst er einzelne Buchstaben aus,
wo sie hingehdéren, oder setzt sie hin, wo sie micht hingehoren. Bei Georg
vergisst er das e und setzt diber das letzte g ein i-Tipfchen. Statt Baier-
thal schreibt er ,Vierpfler mit etlichen Correcturen und seinen Wohnort
bringt er tberhaupt nicht villig fertig., Er schiebt ein Gemisch von
Baierthal und Wipfler zwischen diese beiden Worte in fiberfliissiger Weise ein.

2. October. Pat. war bis heute auf der Abtheilung. Sein Zustand hat
sich unter innerlichen Gebrauch von Arsenik eher verschlimmert. Die Be-
wegungsstorungen sind stirker geworden.

Die Urin- und Stuhlentleerung stets in Ordnung, willkirlich. Der
Appetit ist stets gut.

Er klagt ofters iiber Nackenschmerzen. Ob dieselben eine tiefere Ur-
sache haben oder nur durch das Hin- und Hoerwerfen des Kopfes hervorge-
rufen werden, ist nicht festzustellen. Jedenfalls sind dieselben nicht heftig,
denn der Kranke ist sehr zufrieden damit, wenn er ganz fliichtig mit Chloro-
formél eingerieben wird.

Nachts ist er sehr unruhig; nur selten schreit er auf. Nicht allein
im Wachen, sondern auch im Schlafe gehen die Bewegungen weiter,
wenn auch nicht unaufhérlich. Er tritt gegen die Bettlade, wirft sich ge-
rduschvoll hin und her, so dass die Mitkranken ofters sich beklagten. Zu-
weilen erhebt er sich, wenn er uriniren will, auf die Knie und verharrt in
dieser Position -4 Stunde lang oder er stellt stch im Bette ganz auf die
PFiisse und bleibt eine Zeit lang stehen.

Er hat meist einen ernsten (Gesichtsausdruck bei Tage. Selten zeigt
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sich etwas launenhafte Halsstarrigkeit; fiir gewohnlich ist er sehr zufrieden
und auffallend aufmerksam gegen hiilflose Kranke. Eine grosse Vorliebe hat
er fir den Spiegel, in dem er sich minutenlang betrachtet, unbekiimmert
darum, was im Saale vorgeht oder wer da ist. An seinem K&rper ist er
peinlich reinlich; seine Kleidung stets in Ordnung angezogen. Das Zuknépfen
u. 5. W. gelingt ihm unter den beschriebenen Schwierighkeiten.

Temperatur zwischen 36,0 und 37,00C. — Pulsfrequenz 72—84. - Puls
regelmissig.

Vom 3.—6. October war der Kranke sehr unruhig und aufgeregt, lief-im
Saal und im Garten auf und ab, blieb plétzlich stehen und starrte eine Zeit
lang vor sich hin. Er war lebensiiberdriissig und #dusserte, er wolle am liebsten
sterben. Mittelstarke Bromnatriumdosen halfen den Zustand bald wieder ver-
scheuchen. Wihrend dieser Tage will er Kopfschmerzen in der Scheitelgegend
gehabt haben, wahrend er sonst 6fter dber Schmerz in der Nackengegend klagte.

Im November bildete sich spontan ein Othaematom an der rechien
Obrmuschel aus.

Fall II.

Felicitas Wipfler, 36 Jahre, ledig, Schwester des vorigen Kranken. -Sie
ist die jingste von 9 Geschwistern und wurde von ihrer Mutter, als dieselbe
schon an Chorea litt, geboren.

Zwischen ibrem 2. und 3. Lebensjahre fiel sie bei dem Bau eines
neuen Hauses aus dem ersten Stock durch den Schornstein herunter und
war angeblich bewusstlos. Von da ab wurde sie von epileptisehen An-
fallen heimgesucht, die sich bis heute wiederholen. Sie lernte in der Schule
gut; schon gegen Ende der Schuljahre begaun bei ihr die Unruhe
und das Zucken, woran sie bis jetzt ununterbrochen leidet.

Sie war stets unregelmissig menstruirt, machte ausser Gesichtsrose keine
ernste Krankheit durch.

Die ,Unruhe und das Zucken® waren bei ihr nie so stark, wie bei
ihrem Bruder Georg, auch wechselten sie bis in die neueste Zeit an Heftig-
keit. Bis zu jbrem 22.—23. Lebensjahre konnte sie leichte Handarbeiten
machen, von da ab war sie leistungsunfihig. Bis dahin hatten auch die
intellectuellen Fahigkeiten schon sebr nachgelassen. Sie verzog
manchmal das Gesicht, zuckte mit den Achseln, hielt die Finger und Arme
nicht rubig und batte einen merkwirdigen, schleichenden Gang. In den
spitern und letzten Jahren schnalzte sie mit der Zunge, hiistelte be=
stindig, ohne dass sie je etwas auswarf oder lungenkrank war, schmatzt
und macht Schlinghewegungen darnach.

Die epileptischen Anfille wurden seit ihren Schuljabren immer
hiufiger, kamen auch bei Tag schon, aber vorwiegend bei Nacht, oft 2—3
Anfille in einer einzigen Nacht. Zeitweise horte sie schlecht oder reagirte
nicht auf Zureden. Mit diesen Erscheinungen ging Hand in Hand ein pro-
gressiver geistiger Verfall bis zu fast vollstindiger Demenz. So bleibt
sie den ganzen Tag auf derselben Stelle sitzen, wenn sie nicht weggefiihrt
oder zum Aufstehen aufgefordert wird, ,grade wie jhre Mutter®.

36
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Schon seit einigen Jahren muss sie gefittert werden, wenn sie
auch .zeitweise noch spontan zugreift und ,ohne Maass“ isst. Beim Fiittern
bringt man ihr die Zahne schwer auseinander. Eben so lange ist sie un-
reinlich und Iisst nicht allein Nachts, sondern auch bei Tage Stuhl und
Urin unter sich gehen.

In friheren Jahren war sie auch oft sehr gereizt, frgerlich und
bésartig, in den letzten Jahren liessen diese Erregungszustinde nach,

Die Sprache wurde progressiv unverstindlicher. Im Schlafe
hioren die Bewegungen des Kérpers ganz auf.

Status vom 29.Juni 1887.

Die Kranke, ein mageres, mittelgrosses Frauenzimmer, ist sehr schmutzig
und sitzt an einem seiner Zeit fir ihre Mutter construirten, mit einem Ein-
schnitt versehenen, an der Wand befestigten Holztisch auf einer gleichfalls
befestigten Bank. Sie bleibt ganz theilnahmlos sitzen, giebt auf Befragen
so gut wie keine Antwort.

Auf Wunsch steht sie auf, geht bis zur Mitte des Zimmers und bleibt
fast & Stunde auf demselben Flecke stehen, ohne Neigung zu zeigen, dass
sie sich setzen oder sonst eine willkiirliche Handlung ausfihren will.

Sie ist ganz bl6dsinnig und dementsprechend ihr Gesichtsausdruck.
Auf Dringen ilirer Schwigerin sagt sie ibren Namen, aber leise, monoton,
etwas niselnd, sogar fiir denjenigen, der ihn kennt, kaum verstindlich. Sie
zahlt von 1 bis 20, dberspringt dabei einzelne Zahlen, sagt andere dafiir
doppelt Die Zahlen werden in verschieden grossen Intervallen mehr vor-
gestossen, als frel gesprochen und die Silben auseinandergezerrt. Spontan
spricht sie gar nichts. Wiabrend des Zahlens hoért das Histeln auf, nicht
das Schmatzen.

- Ihr Gesicht ist ziemlich lang, das Schideldach und besonders das Hin-
terhaupt etwas klein; letzteres fallt ziemlich gerade nach dem Nacken hin ab.

Gehor und Gesicht, so weit zu priifen, gut. Die Bulbi sind wenig
unruhig, die Pupillen sind ziemlich weit und beiderseits gleich gross,
reagiren gut auf Licht.

Sie verzieht nur selten das Gesicht; dabei ist die rechtseitige Ge-
sichtsmusculatur melr in Action als die linke.

Den Mund hals sie geschlossen und ist nicht dazu zu bringen, die Kiefer
zu einer genaueren Inspection auseinander zu halten., Die Zunge liegt ziem-
lich rubig in der Mundhdhle, wird auf noch so eindringliches Zureden weder
bewegt noch vorgestreckt.

Sie hiistelt ohne Anstrengung bestindig halblaut, expectorirt aber gar
nichts; auch hort man kein Rasseln in der Trachea oder im Kehlkopf; sie
schnalzt mit der Zunge und schmatzt mit den Lippen, um sodann eine
Reihe von Schluckbewegungen hintereinander auszufihren. Dann hort
man dazwischen wieder leise, etwas nasal klingende Téne mit abnehmendem
Tonfall wie Hi-hi-hi-ha oder A-i-a-.

Unwillkiirliche Bewegungen des Kopfes sind nur selten zu sehen.

Bald geht die eine oder die andere Schulter in die Hohe oder
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ein Arm wird gebeugt, die Finger bewegen sich in regelloser
Weise u.s. w.

Noch seltner knickt sie im Kniegelenk ein oder beugt sich leicht nach
der Seite.

Diese unwillkirlichen Bewegungen sind durchaus nicht lebhaft und auch
viel seltner, als bei ihrem Bruder, was schon daraus hervorgeht, dass sie so
lange auf einem Flecke stehen kann. Sie nehmen von oben nach unten an
Intensitit ab.

Der Gang ist matt, energielos, schleichend, etwas wippend, von dem
geraden Wege abweichend. Das Umdrehen ist sehr unsicher.

Die Musculatur ist wie das ganze Wesen schwach entwickelt; die
Haut fettarm, schmutzig und trocken. Die grobe motorische Kraft ist
gering; partielle Paresen oder Atrophien sind nicht vorhanden.

Die mechanische Muskelerregbarkeit normal, diejenige der Ner-
ven nicht alterirt.

Die Sehnenreflexe der oberen und unteren Extremititen sind sehr
lebhaft und als gesteigert anzusehen. Dorsalklonus fehlt.

Der Plantarreflex ist nicht mit Sicherheit zu erzeugen.

Auf missige Schmerzeindricke reagirt sie gar nicht, stirkere
h#lt sie rubhig aus; nur ein einziges Mal dussert sie, dass es ,web® thut.
Eine genaue Sensibilititspriifung verspricht bei dem Geisteszustand kein ver-
werthbares Resultat.

Nach Angabe ihrer beiden der Untersuchung beiwohnenden Schwige-
rinnen sind die choreatischen Bewegungen heute ausnehmend schwach; zeit-
weise soll sie sehr unruhig sein.

Die inneren Organe, besonders das Herz, verhalten sich normal.
Urin nicht untersucht. Herzaction regelmissig.

Glandula thyreoidea etwas vergrdssert; kein Facialispbdnomen.

Fall III..

Heinrich Wipfler, 41 Jahre alter verheiratheter Bauer von Baierthal, ist
der Bruder der beiden vorigen Kranken. Er war in seiner Jugend stets ge-
sund, litf nicht an Krimpfen oder an Veitstanz. Er diente als Soldat und
machte den deutsch-franzdsischen Krieg mit.

Bis vor 2 Jahren merkte man ihm von seiner jetzigen Krankheit nichts
an. Da fiel er von dem Geriste in die Tenne einer Scheune, ohne direct
Schaden davon zu haben. - Nicht lange nachber zog er sich beim Herab-
springen vom Fuhrwerk eine Fractur des Malleol. ext. des rechten Unter-
schenkels zu, die schlecht heilte und ihn beute noeh beim Gehen hindert.
Schon damals — mnach Angabe eines Tagléhners, der stets mit ihm auf dem
Felde arbeitete, viel frither — trat Unruhe in einzelnen Kdrpertheilen
ein und gleichzeitig nahmen die Geisteskrifte ab. Der Gesichts-
ausdruck wurde ernst, nichtssagend und der rechte Mandwinkel
von Zeit zu Zeit nach aussen gezogen, auch die Schultern. ge-
riethen, wenn auch selten, in unwillkiirliche Bewegung. In Gesell-
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schaft nahm er wenig mehr an der Unterhaltung Theil und sass etwas un-
ruhig auf seinem Stuhle. — Keine Epilepsie bis jetzt.

Er hat zwei gesunde Kinder, von denen das eine 13, das andere } Jahr
alt ist; eins starb frih.

Status praesens (Juli 1887):

Der Kranke ist kriftig, etwas plump gebaut, besitzt eine starke Mus-
culatur,

Die inneren Organe sind normal.

Stérungen bei der Stuhl- und Urinentleerung sind bis jetzt seit
seiner Erkrankung mnicht hervorgetreten.

Er hat an sich nie etwas Krankhaftes gemerkt; er sitzst, wih-
rend dber ihn verbandelt wird, theilnahmlos da und scheint es kaum zu be-
merken.

Gesichtsausdruck interesselos, ernst, schon deutlich blédsinnig;
Gemiithsleben abgestumpft. Sein ganzes Interesse concentrirt sich auf seinen
schlecht geheilten Fuss, den zu zeigen er sich sofort anschickt. Bei dem
Vorbeugen, um den Schuh auszuziehen, wird er auf halbem Wege pltzlich
zurfickgeworfen, die Arme machen zwecklose Bewegungen und die Ober-
schenkel weichen unwillkirlich auseinander.

Eine {—4 Stunde fortgesetzte Beobachtung liess constatiren, dass in-
coordinirte, unregelmissig einander folgende, unwillkiirliche Bewegun-
gen sich abspielen im Gesicht, wo wiederum die rechte Hélfte mehr be-
theiligt ist, in der Zunge, in der Schulter- und Armmusculatur, in
den kleinen Hand- und Rumpfmuskeln; in gleicher Stirke und Ver-
breitung auch an den Beinen. Die Zuckungen sind keineswegs sehr leb-
haft und folgen einander auch nicht gerade rasch.

Der Kranke steht noch ruhig, abgesehen von den leichten Zuckungen,
und schwankt nicht bei Augenschluss, ebenso wenig wie sein Bruder Georg.

Der Gang ist unsicher, breitspurig, unregelméssig, plump. Auch
tritt er sehr hiufig fehl.

Die Augenbewegungen sind ruhig; der Blick etwas unstit, aus-
weichend. Die rechte Pupille ist weiter als die linke; beide reagiren
gut auf Licht.

Den Mund kann er lingere Zeit offen halten, ohne dass die Kaumuskeln
sich contrahiren,

Die Stimme ist rauh; die Sprache bietet nichts Charakteristisches. In
nicht gar langen Zwischenrdumen wird ein unwillkirlich nnd unbewusst vor-
gestossenes M-m-m hérbar.

Die grobe motorische Kraft, die mechanische Muskel- und Nerven-
erregbarkeit, wie die Ernihrung der Musculatur verhalten sich normal.

Die Sensibilitit intact.

Die Sehnenreflexe der oberen Extremititen gesteigert, ebenso die-
jenigen der unteren; kein Dorsalklonus.

Plantarreflex beiderseits gleich stark,
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Fall IV,

Katharina Spiess, geb. Waldi, 44 Jahre alte Bauersfrau von Maisbach,
Geschwisterkind mit den beschriebenen Kranken.

Sie ist die Tochter von Nicolaus Waldi, der 10—12 Jahre lang an
derselben Krankheit 1itt und 50 Jahre alt starb. Ihr einziger Bruder
starb im 7. Lebensjahre an Gichtern, bis dahin waren choreatische oder
sonstige krampfartige Erscheinungen nicht an ihm bedbachtet worden.

Die Kranke lebt in 2. Ehe. In erster Ehe gebar sie einen Sohn, der
als Kind ,Nachts oft schrie“, und eine Tochter. Beide, jetzt 22 und
24 Jahre alt, sind bereits verheirathet, sind gesund und haben gesunde
Kinder. Aus 2. Ehe sind finf Kinder da, im Alter von 14—2 Jahren; sie
sind alle gesund; das letztgeborne, ,Sechsmonatskind“, starb ,an den zeh-
renden Gichtern®,

Als Madchen war sie stets gesund, regelmissig menstruirt. Die Geburten
waren leicht.

Sie hilt sich auch jetzt noch fir villig gesund, konnte wenigstens ,bis
daher von der Krankheit nichts an sich spiren“ (cf. Heinrich Wipfler), auch
konnte sie nicht mehr so lesen und schreiben wie friher, weil ,die Augen
schwach sind® (cf. Georg Wipfler). Wenn sie etwas verkauft, so lisst sie
es die Kinder jetzt ausrechnen, ,weil sie keine Zeit dazu hat“; auch das
Mitsingen in der Kirche geht nicht wehr so recht. Eiwas Vergesslich-
keit und Abnahme des Gédachtnisses giebt sie schliesslich doch zu.

Nach Angabe des Jacob Heinrich Waldi, der mit ihr in demselben Dorfe
wohut, besteht schon mehrere Jahre (4—6) das Zucken an den verschiede-
nen Gliedern. Fallsucht habe sie nicht gehabt.

Urin- und Stuhlentleerung stets geregelt.

Abgemagert will sie nicht sein; sie war nie ,dicker“,

Im Schlafe hiren die Bewegungen auf; der Schlaf ist berhaupt gut.

Kopfschmerzen, Convulsionen, Erbrechen, Salivation oder sonstige cere-
brale Erscheinungen fehlen.

An der Function der Sinnesorgane soll sich nichts geindert haben.

Status praesens (1. October 1887):

Mittelgrosse, gracil gebaute Frau mit frischen rothen Wangen. Sie ist
ziemlich mager, die Haut trocken und schmutzig.

Gesichtsausdruck ohne Bewegung, -theilnahmlos; Blick schon
merkwiirdig blédsinnig. Bringt man sie zum Lachen, so ist dieses
kalt, mehr mechanisch als seelisch.

Die Sprache ist in keiner Weise gedndert; die Stimme laut und frei
von krankhaften Anzeichen.

Die Pupillen sind gleich gross, etwas erweitert, rund, reagiren auf Licht
und Accommodation gut. Die Augenbewegungen sind vollkommen ruhig,
nicht uncoordinirt.

Unregelmissige, unwillkiirliche, bald starkere, bald schwichere
Zuckungen spielen sich vorwiegend in der rechten Gesichtshilfte und
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hier wieder mebr in den Wangen- und Mundésten als in den Stirnisten des
Facialis ab; links sind dieselben schwicher und seltener. Die willkiirlichen,
mimischen Gesichtsbewegungen sind in normaler Weite gut ausfiihrbar, wer-
den nur durch die unwillkiirlichen Contractionen unterbrochen und gestirt;
Parese oder Contractur besteht nieht; kein Facialisphinomen.

Das QOffenhalten des Mundes gelingt nur kurze Zeit, dann tritt unwili-
kiirlich Schluss desselben ein; die Kaumuskeln sind willkirlieh kriftig.

Die Zunge wird gerade herausgestreckt und kann auch vorn gehalten
werden; man sieht dabei leichte bindelformige Contractionen an den ver-
schiedensten Stellen derselben; dieselben sind rechts auch stirker als links.
Am Gaumensegel nichts Auffallendes.

Die Sensibilitat der Gesichts- und der Mundschleimhaut intact.

Schlingen ete. geht gut; kein Hiisteln, Schniiffeln. Sie hdrt und sieht gut.

Wenn die Kranke sitzt oder steht, so geht der eine, dann der andere
Arm bald nach auswirts oder er wird mit der Schulter in die Héhe ge-
zogen. Die Finger werden gespreizt, gehen dorsal- oder volarwirts. Doch
sind die Bewegungen der Finger weniger lebhaft als diejenigen der Schulter
und des Gesichts. Der Rumpf wird gedrebt, geneigt uw.s. f. Auch die
Beine. sind keineswegs in Ruhe. Am meisten sind die Adductoren des
rechten Beines in Action, aber auch die tbrigen Muskeln 16sen sich in bun-
tem Wchsel einander ab.

Der Gang ist dhnlich unruhig; sie tritt plétzlich zu weit nach aussen
oder macht einen grésseren Schritt als gewdhnlich; doch ist er micht so
schleichend wie bei dem Kranken Georg Wipfler. Das Stehen auf einem
Fusse oder den Fussspitzen ist ganz unmdglich.

Die Musculatur ist schlecht entwickelt und entsprechend schwach. Die
mechanische Muskelerregbarkeit und der Muskelsinn normal; keine Paresen,
Atrophien oder Contracturen.

Bei intendirten Bewegungen lisst die Unruhe nach.

Die Sensibilitét scheint normal zu sein, nur reagirt die Kranke auf
Schmerzeindriicke nicht in entsprechender Weise.

Die Sehnenreflexe der oberen und unteren Extremititen sind gestei-
gert; Klonus besteht nicht. —

Schidelbildung nicht abnorm.

Herzbefund normal; Herzaction regelmissigz. Frequenz 72 in der
Minute.

Die anamnestischen Angaben tber die soeben beschriebenen Kranken
erhielt ich durch den Birgermeister Friedrich Wipfler, den Bruder der drei
ersten Kranken, der ein sehr intelligenter Mann und in den Familienverhilt-
nissen sehr bewandert ist. Ferner konnte das &lteste noch lebende Glied
der Familie, der 79 Jahre alte. Jakob Heinrich Waldi, einzelne erginzende
Mittheilungen machen. Von beiden liess sich noch Folgendes iiber die
Ascendenten und die moch lebenden oder bereits schon gestorbenen Ver-
wandten ermitteln. Beider Brmittelungen und Erfahrungen stimmen darin
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uberein, dass der Vater des Jakob Heinrich Waldi, Wipfler’s Grossvater
miitterlicherseits an Chorea litt. Weiter aufwirts reichen die dem Riirger-
meister Wipfler durch seine Mutter gemachten Mittheilungen nicht. Jakob
Heinrich Waldi erinnert sich dagegen noch sehr gut, dass ausser seinem
Vater noch zwei altere Minner da waren in dem Dorfe, die die Krankheit
,viel schlimmer hatten“ als die jetzt lebende Generation. Ob einer dieser
beiden, die er unter den Namen ,Kaspar Waldi® und der ,alte Jakob®
kennt, sein Grossvater oder ob beide Greossonkel waren, weiss er sich nicht
mehr zu entsinnen. Vor dem ,alten Jakob“ hatte er als Junge immer
Angst, weil er sehr jabzornig war und mit dem ,Handwerkszeug tberall
herumfuhr¥,

Der Grossvater unserer Kranken, Waldi, wurde 51-—52 Jahre alt, litt
mehrere Jabre lang vor seinem Tode an Chorea; ob er geistis gestért war,
lasst sich nicht mit Sicherheif eruiren. FEr hatte aus zwei Ehen 9 Kinder,
4 aus erster, 5 aus zweiter Ebe; von diesen erbten 2 aus erster und 1 aus
zweiter Ehe die Krankheit.

Aus erster Ehe:

1) Verheirathete Kircher, geb. Waldi. Sie wurde in den 40er Jahren
von der Krankheit befallen und spater schwachsinnig. Sie hatte
zwei Kinder, von .denen das eine noch lebt, verheirathet und gesund ist;
auch zwei Nachkommen dieses Kindes sind gesund. Ihr zweites Kind litt
schon vom 10. Jahre ab, als sie noch in die Schule ging, an Chorea,
die spiter Blddsinn nach sich zog; der Tod trat schon in den 20er Jah-
ren ein.

2) Eva Kathar. Wipfler, geb. Waldi. Sie ist die Mutter der obigen Kran-
ken, litt in ihren letzten 10—12 Jahren an Chorea, war schwachsinnig,
wie ibre noch lebende Tochter, und musste gefiittert werden. Von
9 Kindern, die sie gebar, litten ausser den angefihrten drei noch der
dlteste Sohn an' Chorea. Er erkrankte mit 30 Jahren, war unverheirathet;
in den spateren Jabren wurde er ganz schwachsinnig, war Nachts
sehr unruhig; er musste zum Schlusse gefiittert werden. In der
Schule hatte er gut gelernt. " Ausserdem noch eine Tochter, die 48 Jahre
alt wurde, in ihren 6—7 letzten Lebensjahren an sehr starken choreatischen
Zuckungen litt. Kopf, Arme und Beine waren in bestindiger Unruhe. Sie
schnalzte mit der Zunge, war jihzornig, eigensinnig, aufgeregt, schrie wild
und thierisch. In den letzten 2—3 Jahren lag sie stets im Bett, liess unter
sich gehen. Die Sprache war ganz unverstindlich geworden, ,verloren ge-
gangen“. Von finf Kindern, die diese Kranke, Susanne Wipfler verh.
Friedrich, gebar, starben drei vor dem 12, Lebensjahre, ohne dass sie bis
dahin Anzeichen von Chorea boten, die anderen beiden sind 16 und 18 Jahre
alt und bis jetzt gesund.

Die vier dibrigen Kinder, worunter der Birgermeister Wipfler, stehen
zwischen dem 39. und 52. Lebensjahre, sind stets gesund gewesen und haben
alle gesunde Kinder, die allerdings durchweg das kritische Alter noch nicht
erreicht haben.
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3) Verheirathete Fiirstenberger, geb. Waldi, war bis zu ihrem Tode im
60. Lebensjabre geistig und kérperlich frisch. Ihre Kinder und Enkel sind
alle gesund.

4) Jakob Heinrich Waldi ist 79 Jahre alt, noch ziemlich ristig. Ausser
Tremor senilis nichts Auffallendes an ihin; seine finf Kinder sind ver-
heirathet und haben, selbst gesund, gesunde Nachkommen.

Aus 2. Ehe:

5) Nicolaus Waldi starb nach 12jihrigem Leiden, wurde 50 Jahre alt.
Die choreatischen Bewegungen waven ausgesprochen; er konnte schliesslich
nicht mehr gehen und lag das ganze letzte Jahr zu Bett; er blieb von
psychischen Stérungen verschont (?). Seine Tochter ist die cben beschrie-
bene Katharina Spiess.

6) Vollrad Waldi starb 80 Jahre alt, blieb frei von der Krankheit. Sein
jungster Sohn Wilhelm ,soll in seiner Jugend ofter umgefallen sein®, ist
jetzt Zwanziger und gesund.

7) 8) 9) sind gesund geblieben und hatten gesunde Nachkommen.

Vorfahren und Ver
Waldi

|

» | | !

1) Frau Karcher 2)FrauFirstenberger 3)Jakob Heinrich Waldi 4)EvaKath.Wipfler
| V

1)Tochter 2) Tochter® gesunde Kinder  selbst Tremor senilis;

und Enkel, 5 Kinder und Enlel
2 gesunde gesund.
Kinder.

i

1 | l |
1)Jobann Wipfler 2)Friedrich Wipfler 3) Susanne Friedrich 4) Ba,rbaTra, Zuber

ledig + 40 J. | + 48 J.
4 Kinder von 13 bis : 4 Kinder von 14 bis
29 Jahren gesund. 2 gesunde Kinder von 16 u. 20 Jahren gesund;
18 Jahren; 3 starben klein. 1 starb klein.
Die mit * bezeichneten Kranken erkrankten schon in den Schuljahren an

Es unterliegt keinem Zweifel, dass wir es hier mit derselben
Form von Chorea zu thun haben, die Huntington vor sich hatte.
Die Krankheit geht, soweit die Familieniiberlieferungen reichen,
von minnlicher Seite aus und erbt sich jetzt sicher in der 3.,
wahrscheinlich schon in der 4. Generation mit denselben charakte-
ristischen Bigenschaften fort. Uebereinstimmend mit den An-
gaben Huntington’s, die durch die Publicationen von Perefti,
Cl. King und Huber bestitigt wurden, nahm die Krankbeit
stets einen sehr chronischen, iiber viele Jahre sich erstreckenden
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Verlauf. Ferner war schon mit dem Eintritt der Zuckungen eine
psychische Alteration bemerkbar oder dieselbe gesellte sich
schleichend hinzu. Auch blieben, wenn eine Generation iiber-
sprungen wurde, die Nachkommen derselben frei. Alle Fille ver-
liefen bis jetzt progressiv, deletir; kein Fall von Stillstand, viel
weniger von Heilung kam in der Familie vor. Im Gegensatz zu
Huntington’s Angabe, dass das Leiden ,nie in der Jugend“
beginne, sondern meist zwischen den 30 -—40er Jahren, haben wir
in der obigen Familie zwei Ausnahmen anzufiihren, einmal die
noch lebende Felicitas Wipfler, die sicher schon im 2. Decennium
ihres Lebens (,in den Schuljahren“) an Chorea litt und die ver-
storbene Kércher, die ebenfalls als Schulkind daran erkrankte
und in den 20er Jahren starb. Auch in dem Fall 9 Peretti’s
(1. c. 8. 827) begann das Leiden in der Kindheit und war im

wandte viterlicherseits.

(C%rossvater).

—"

l | | \ |
5) Nicolaus Waldi 6) (Sohn) Waldi 7") s|) 9)
1 _ | }
1) Sohn 2) Kathar. Spiess  Kinder und Kindeskinder selbst gesund und ge-
T als Kind. S5 =07 Kinder von gesund. Ein Sohn, jetzt sunde Nachkommen.
22 u. 24 Jahren 14-—2 Jahren gesund, fiel als Kind um.
gesund ; deren gesund.
Kinder ebenfalls.
| . | o | |
5) Katharina Waldi 6) Georg 7) Heinrich Wipfler 8) Grethchen Brecht 9) Felicit.

| Wipfler | | Wipfler®
selbst d; 3 ge- ledig. 92 Kinder 1 und : 1 1 ledig.
 gesund; 3 ge 2 Kinder von 4 un 5 Kinder von % bis
sunde Kinder von 9 13 Jahren; 1 starb 12 Jahren gesand.
bis 12 Jahren. klein.
Chorea.

19. Lebensjahre des befallenen Individuums von Exitus gefolgt.
Noch zwei andere Jungen von 13 und 15 Jahren erwihnt der-
selbe Autor, bei denen man seit ihrem 11. Jahre Zuckungeu um
die Augen und Riimpfen der Nase bemerkt'). In entgegengesetztor
Richtung hat Huntington die Grenze des Alters fiir die Ent-

1) Im Neurolog. Centralblatt 1888 No. 2 berichtet neuerdings Dr. Zacher

yuber einen Fall von hereditirer Chorea der Erwachsenen®. Das Krank-

heitsbild stimmt mit dem hier mitgetheilten iiberein. Ein Madchen
von 12 Jahren soll ,gelegentlich Zucken im Gesicht haben®,
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stehung des Leidens zu tief gesetat, wie zwei Fille Huber’s be-
weisen, die erst mit 45 und 50 Jahren erkrankten. Rechnet man
endlich noch die Kranken Macleod’s’) hierher, die sich von
den tibrigen Féllen allerdings durch die Zunahme der choreatischen
Bewegungen bei intendirten Handlungen unterscheiden, so muss
man die obere Grenze bis zum 60., ja 70. Lebensjahre in die
Hihe riicken. Ist es nun auch sicher berechtigt, anzunehmen,
dass in den Spatfillen die Krankheit erst bemerkt wurde, nach-
dem die schlechte Gewohnheit zu zucken schon lange Zeit unbe-
achtet geblieben war, so ist dieselbe Aunnahme doch auch fiir
die Félle erlaubt, wo das Leiden fiir die Umgebung im mittleren
Lebensalter erkennbar wurde. Stellt also nach den jetzigen
Erfahrungen das mittlere Lebensalter das grosste Con-
tingent zu der Krankheit, so verschont dieselbe doch
weder die Kindheit, die Jugend, noch das Alter. Des-
halb ist aber die Bezeichnung ,Chorea der Erwachsenen® nicht
umfassend genog und fallen zu lassen. Sie mit einem Pridicat
zu belegen, das die psychischen Verinderungen ausdriickt, haben
wir bis jetzt auch noch nicht das Recht, da die Kranken Ewald’s
nach 1bjahriger Dauer des Leidens keinerlei Geistesstorung zeigen
und auch der spéter folgende Fall eine Abnahme der psychischen
Functionen nicht erkennen ldsst, trotzdem bereits 12 Jahre seit
dem Beginn der Krankheit verflossen sind und in den letzten
beiden -Jahren epileptische Anfélle hinzukamen. Bei der Be-
sprechung dieses Falles werde ich auch noch auf die Frage der
Hereditdt zuriickkommen.

Die Krankheit beginnt mit denselben psychischen und somati-
schen Erscheinungen wie die Chorea minor, verlduft nur viel
langsamer, so dass sie meist erst nach Jahren den Hohepunkt
erreicht, bei dem die letztere in wenigen Wochen angekommen
ist. Wihrend die Chorea minor dann fiir gewdhnlich nach etlichen
Wochen, spitestens Monaten, riickgingig wird, die Muskelunruhe
nachlisst und die Verstimmung, Reizbarkeit, Gedachtnissschwiche
etc. schwinden, befestigen sich die Erscheinungen bei der Chorea
chronica immer mehr und machen an In- und Extensitit unauf-
haltsam Fortschritte, bis sie ihr Opfer korperlich und geistig

1y Cases of choreis convulsions in persons of advanced age. Journal of
mental science. XVI[. Juli 1881,
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ruinirt hat. Tn einem gewissen Stadium des geistigen Verfalls.
bekommen einige Kranke maniakalische Anfille mit Selbstmord-
gedanken, in spateren Jahren werden sie kindisch, blédsinnig
und sind hdofig ans Bett gebunden. Sind die psychischen Func-
tionen so weit gestort, so leidet auch die vorher nur ,choreatische®
Sprache immer mehr und geht schliesslich als menschliche Sprache
so gut wie verloren. Die Kranken vegetiren dahin, miissen ge-
fiittert werden, lassen unter sich gehen und unterscheiden sich
im Grossen und Ganzen kaum noch sehr von den gewdhulichen
Paralytikern. Meist tritt in diesem Stadium auch motorische
Schwiche ein und damit, wie es scheint, ein Nachlassen der
choreatischen Bewegungen, die andererseits auch bis zum Exitus
fortdauern und sich sogar steigern konnen. Ob dieser geistige
und kérperliche Verfall in allen Fillen den Schlussact bildet oder
ob ein Theil der Kranken geistig ganz normal bleiben kann,
miissen zukiinftige Beobachtungen lehren. So lange Fille, wie
die Ewald’schen und der spiter hier angefiigte nicht bis an ihr
Lebensende verfolgt und &ratlich beobachtet sind, kann man die
Acten {iber diesen Punkt noch nicht fir geschlossen erachten.

Die héheren Sinnesorgane bleiben meist unbetheiligt; bei
dem Kranken G. Wipfler wurde ~der Augenhintergrund unter-
sucht und wnichts Krankhaftes gefunden. Die Umgebung der
Schwester dieses Kranken meinte, die letztere hore zeitweise
nicht gut, weil sie auf Rufen nicht reagirt.

Die unwillkiirlichen Bewegungen haben alle Eigenschaf-
ten der choreatischen. Sie treten am Héufigsten zuerst im Facialis-
gebiet auf oder werden von den Angehdrigen an dem Grimassen-
schneiden da frither bemerkt als an den moglicher Weise gleich
frih unruhig gewordenen Extremititen. Eine Korperhilfte ist
oft etwas stirker ergriffen, als die andere und auch in den be-
fallenen Muskelgebieten sind die irreguldren, uncoordinirten Con-
tractionen von verschiedener Stirke. Die Contraction liuft an
einem ganzen Muskel ab oder nur an einzelnen Biindeln des-
selben. Die Bewegungen erfolgen bald mehr ruckweise, kurz
und kraftvoll, bald, wie sehr hiufig an den Fingern, schwiicher
und mehr spielend. Geht man die einzelnen Fille der Reihe
nach durch, so kommt man zur Ueberzeugung, dass die Zuackun-
gen sich iber den ganzen willkiirlichen Muskelapparat erstrecken
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konnen, es aber nicht in jedem Falle thun. Ein Parallelismus
in der Entwickelung der psychischen und motorischen Erschei-
nungen besteht nicht. So ist z. B. die Kranke Felicitas Wipfler
ganz blédsinnig, wihrend die Unruhe ibres Kérpers viel geringer
ist als bei ihrem Bruder Georg und der Kranken Spiess, die
geistig lange nicht so sehr gelitten haben. Ob die nach langer
Dauer der Krankheit sich meist einfindende allgemeine Schwiche
des motorischen Apparates schliesslich in Paralyse sens. strict.
iibergehen kann, dies aufzukliren bleibt ebenfalls der Zukunft
vorbehalten. Ich sah in keinem der obigen Fille partielle Lih-
mungen oder Atrophien, die zum Krankheitsbild gehdrten. Bei
drei der Kranken war der Erndhrungszustand kein guter; der
Turgor der Weichtheile hat abgenommen und die Haut ist auf-
fallend trocken und schilfernd.

Die Function der Schliesser der Blase und des Mast-
darms ist in Ordnung, bis die Kranken bei vorgeschrittener De-
menz unter sich gehen lassen. Da die Kranken in diesem Stadium
auch sonst unreinlich sind, gefiittert werden miissen oder, wenn
sie zeitweilig noch selbst essen, das Gefiihl des Sattseins nicht
mehr haben, so darf die Anomalie der Sphincterenfunction als
Folge des geistigen Ruins betrachtet werden.

Durch psychische Erregungen werden die choreatischen
Bewegungen gesteigert; dieselben cessiren bei den meisten
Kranken im Schlafe. Wie bei der Chorea minor machen
auch hiervon einige Fille eine Ausnahme, z. B. der Kranke
G. Wipfler und der spitere Jos. Kércher.

Bei intendirten Bewegungen lassen die Zuckungen
nach; ganz verschwinden, wie Ewald, sah ich sie nicht. Die
Kranken haben also die Herrschaft {iber ihren motorischen Apparat
nicht ganz verloren und daraus erkldrt sich auch, dass sie trotz
der grossen Unruhe die eine oder andere Arbeit noch verrichten,
sich an- und ausziehen konnen u.s. w. Auch beim Zihlen-
lassen kann man diese Wahrnehmung machen.

Die Schrift ist zackig, unregelmissig, choreatisch. In bei
der Demenz angelangten Féllen combinirt sich diese Unregel-
missigkeit der Schrift das Merkmal der Geistesschwiche durch
Einschieben oder Weglassen von Buchstaben und Silben.

Die Pupillen reagiren gewdhnlich gegen Accommodation und
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Licht gut, nur zuweilen etwas trdige; und nicht selten sind sie
von verschiedener Weite ganz wie bei der Chorea minor.

Die Gelenke sind frei, Willkirbewegungen méglich, nur
durch unwillkiirliche gestort. Die mechanische Muskelerreg-
barkeit ist erhalten, bei einzelnen Kranken normal, bei anderen
herabgesetzt. Die mechanische Erregbarkeit der Nerven ist
nicht gesteigert und die an dem Kranken G. Wipfler vorgenommene
elektrische Untersuchung ergab ein ganz normales Verhalten
der Nerven und Muskeln gegen beide Stromesarten. Ebenso ist
das Muskelgefiihl vorhanden. Die Sehnenreflexe sind normal
oder gesteigert und die Hautreflexe geben ein noch weniger
constantes Resultat, sind meist in normaler Stirke auszulésen.

Der Gang der Kranken ist je nach der Stirke und der
Verbreitung der uncoordinirten Muskelcontractionen verschieden,
kaum merkbar verdndert, bis zum hdchsten Grade auffallend,
unregelmissig, choreatisch.

Die Sensibilitdt leidet bei nicht zu weit vorgeschrittenen
Fillen nicht Noth; die Schmerzempfindung fand ich, wie auch
Peretti in zwei Fillen, einmal herabgesetzt.

Die Herzaction erfolgt regelmissig und der Herzbefund ist
zum Unterschied von der hiufig mit Vitium cordis vergesell-
schafteten Chorea minor normal.

Im Urin findet sich weder Eiweiss noch Zucker, 6fter ein
Phosphatniederschlag.

Die Glandula thyreoidea war nicht geschwunden, auch
nicht zur Struma entartet.

Bei keinem der choreatisch gewordenen Individuen oder der
gesund gebliebenen Glieder der Familie hatte in den ersten De-
cennien des Lebens voriibergehend Chorea bestanden; die beiden,
die sie so friih bekamen, wurden sie nicht wieder los. — An-
geborne Idiotie kam in der Familie nicht vor, auch keine Miss-
bildungen. Andere Krampfkrankheiten ausser der Chorea fehlten;
nur die Felicitas Wipfler litt von Kindheit an an Epilepsie.
Die Combination dieser beiden Krampfformen finde ich in keiner
der friiheren Verdffentlichungen erwihnt; nur ein Kranker Hu-
ber’s hatte ,Tobanfille von dem Charakter epileptischer Psy-
chosen® zu einer Zeit, als nicht mehr die Chorea, sondern die
Demenz das Krankheitsbild beherrschte.
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Ehe ich auf das Wesen und den muthmaasslichen Sitz der
Krankheit eingehe, will ich den folgenden Fall vorausschicken,
der mit geringen Unterbrechungen beinahe ein volles Jahrzehnt
sich hier in Beobachtung befindet und stets das lebhafteste Inter-
esse erregte. Da es wohl nur selten vorkommen wird, einen
Krapken so lange bestdndig unter Augen zu haben und den
Krankheitsverlauf zu verfolgen, gestatte ich mir, die Kranken-
geschichte eingehender mitzutheilen.

Joseph Kiarcher, Muller von Ersingen bei Pforzheim, 43 Jahre. Aufge-
nommen am 2. August 1878,

Die Mutter des Patienten, sowie 2 Schwestern desselben litten an aus-
gepragter Epilepsie; eine der Schwestern fiel wihrend eines solchen Anfalls
gegen den Ofen und verbrannte sich. Der Vater war gesund, auch sind die
Kinder der Schwestern gesund geblieben.

Pat. war bis zu seiner jetzigen Erkrankung, fir die er keine Gelegen-
heitsursache angeben kann, immer gesund und befliss sich eines arbeitsamen
und niichternen Lebenswandels. Von seinen Verwandten wurde eine beson-
ders gut entwickelte Intelligenz und namentlich ein sehr gutes Gedichtniss
und musikalisches Talent hervorgehoben, so dass er Gedichte, die er nur
einmal Gberlesen hatte, sofort auswendig hersagen und Lieder gleich beim
ersten Horen nachsingen kounte; er habe immer ganz gut, fliessend und
deutlich sprechen und gut singen kénnen. Syphilis bestand niemals; einer
tranmatischen Einwirkung weiss Pat. sich nicht zu entsinnen.

Die Krankheit begann vor 3 Jahren mit hdchst sonderbaren krampf-
artigen Zufillen, wobei unter rasch sich folgenden kurzen, abgesetzten Ex-
spirationsbewegungen die Luft unter jedesmaligem Blahen der schlaffen Wan-
gen durch die missig fest geschlossene Lippenspalte explosiv ausgestossen
wurde. BEs war, als ob Pat. rasche und kurz sich folgende Bewegungen mit
dem Munde machte, wie beim Lichtausblasen. Offenbar handelte es sich
hier um kurze, krampfhafte Contractionen des Orbicularis oris, welehe aber '
durch den unter rasch sich folgenden, kurzen Exspirationsabsiizen andrin-
genden Luftstrom  iberwunden, die geschlossenen Lippen dadurch durch-
brochen wurden. Diese seltsamen, der Umgebung hdchst auffilligen Be-
wegungen kamen in sehr hiufigen langdauernden Anfillen, die nur einige
Minuten Pause zwischen sich liessen und dann wieder anfingen. Auch des
Nachts stellten sich die Anfalle im Schlafe haufig ein. Sonst fiihlte sich Pat.
ganz gesund, konnte in den Zwischenpausen ganz geliufig sprechen, auch
gut singen wie friher.

Seit 14 Jahren traten Erscheinungen seitens der Zunge hinzu. Die-
selbe machte unwillkiirliche krampfhafte Bewegungen, bei denen sie oft zw
Mundéffnung herausgeschoben wurde, zwischen die Zihne gerieth und einge-
bissen wurde. Letzteres war dadurch bedingt, dass sich damit zugleich Krampfe
der Kaumuskeln, sowie der den Unterkiefer herabziehenden Muskeln combinirten.
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Lésst man den Mund passiv gewaltsam offen halten, so sieht man, wie
die Zunge von dem Willen des Pat. unabhiingige und von ihm nicht zu
unterdriickende, langsame Bewegungen bald nach rechts, bald nach links
vollfihrt, manchmal mehr nach hinten, hiufiger nach vorn gezogen und
dann zur Mundhéhle herausgeschoben wird; Aufwirtsbewegungen der Zunge
gegen den Gaumen wurden nicht beobachtet. Manchmal cessiren die krank-
haften Zungenbewegungen fir kurze Zeit (5—10 Secunden), wihrend welcher
die willkiirlichen Bewegungen derselben nach allen Richtungen hin frei und
obne Schwierigkeit vorgenommen werden kénnen. Auch die Kaumuskel-
kraimpfe cessiren fir diese Zeitdaner. Kommen die Krimpfe, so geriith die
Zunge, wenn man die Kiefer nicht fixirt, in Gefahr, eingeklemmt und ver-
letzt zu werden, was anch oftmals sich ereignete, so dass die vorderen und
seitlichen Partien der Zunge von tiefen und zablreichen Narben besetzt sind,
besonders die linke Halfte der Zunge ist durch theilweise sehr tiefe, schwie-
lige, narbige Einziehungen schrumpfig, schwielig und durch Narbencontrac-
tion kleiner, als die rechte Hilfte. An der Zungenbasis und der Mitte der
Zunge sind keine Narben; hier sieht die Zunge normal aus; fibrillare Con-
tractionen fehlen. Das Essen und Trinken ist sehr schwierig. Pat. muss
die kurzen freien Intervalle zwischen den Erimpfen abwarten, um rasch den
Léffel oder Bissen in den Mund zu fiihren und rasch zu schlucken. Da die
‘Zeit fehlt, um die Bissen zu kauen, so macht Pat. aus seinen Speisen ganz
kleine Stiickchen, die er rasch hinabschluckt. Sowie die krampfhaften Be-
wegungen beginnen, fihrt Pat. mit seinew, mit einem Tuche dick umwickelten
Daumen zwischen die Zahne, utn dadurch die Verletzungen der Zunge zu
verhiten. Auch sonst hdlt er den in der bezeichneten Weise geschiitzten
Daumen fortwihrend zwischen den von einander weit entfernten Kieforn. Im
Hospitale priparirte man demselben cinen michtigen gepolsterten Schnuller
aus Leinwand, den er fortwahrend, wie ein Saugling, im Munde halt. Auf
diese Weise wird sowohl der Kieferschluss, wie das Hervortreten der Zunge
verhindert. Auch des Nachts ist dieser Schutz erforderlich, da auch im
Schilafe die Krimpfe hiufig eintreten und derselbe dadurch ein sehr ge-
storter ist.

Da die Zungenkrampfe fast fortwihrend andauern, jedenfalls sofort be-
ginnen, wenn Pat. kauen oder sprechen will, so ist einigermaassen an-
dauerndes Sprechen unmiglich; doch iberzeugt man sich von einer hoeh-
gradigen Articulationsstérung der Sprache. Letztere ist fast unver-
stindlich; - die Krimpfe verhiiten jede deutliche Articulation. Hat Pat. nur
einzelne Worte gesprochen, so kommt der Krampf und er fihrt rasch mit
seinem Schnuller wieder zwischen die Wéitgeﬁffneten Kiefer und bis weit
nach hinten in die Muudhdhle.

Dic Speichelsecretion ist offenbar gesteigert. Dem Pat. fliesst der
Speichel fortwihrend aus dem . gedffnet gehaltenen Munde, obgleich die De-
glutition ungestort ist. Beim Offenhalten des Mundes sammelt sich rasch
eine gréssere Speichelmenge am Boden der Mundhéhle an.

Lésst man den Kranken aufrecht stehen und fordert man ihn auf, den
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Mund zu 6ffnen oder offen zu halten, so gelingt ibm dies wohl fir wenige
Momente; dann kommt der Kaumuskelkrampf und zugleich stellen sich starke
Rickwirts- und Seitwartsbeugungen des Rumpfes ein mit gleichzeitiger
starker Riickwirtsbeugung des Kopfes. Pat. stohnt, wenn der Krampf kommt,
und fibrt rasch mit dem Schnuller zwischen die Zihne. TFordert man ihn
auf, diese Bewegungen des Kopfes und Rumpfes zu unterdriicken, so gelingt
dies trotz grosster Anstrengung nicht oder nur theilweise fiir kurze Zeit.
Die Riickenkrimpfe treten gewShnlich dann ein, wenn auch der Zungen-
krampf sich einstellt; verhindert man den Kieferschluss durch einen einge-
schobenen Korkstopsel oder durch manuelles Offenhalten der Kiefer in diesem
Moment, so triit trotz des Zungenkrampfes jener Riickenkrampf nicht oder
nur wenig ein.

Schiingbewegungen erfolgen normal, ebenso Hebung des weichen Gau-
mens beim Intoniren; an den Gesichtsmuskeln keine Lihmungserscheinungen,
ebenso wenig an den Augenmuskeln; Schielen oder Doppelsehen bestanden
niemals. Die Pupillen gleich weit, von normaler Reaction. — Es lisst sich
im Bereich des N. facialis keinerlei Stérung erkennen, nur der M. orbicul.
oris ist offenbar sehr paretisch. Pfeifen, das Pat. friiher konnte, ist jetzt
nicht mehr méglich, ebenso wenig das Aufblasen der Wangen; die Luft
entweicht bei jedem solchen Versuche durch die Mundspalte; auch kann er
den Mund nicht recht spitzen, beim Aussprechen von o und u. bleibt die
Mundspalte in die Breite gestellt und triigt -dies zur Schwerverstindliehkeit
der Sprache bei. Dabei ist das Fleisch der Lippen gut erbalten und scheint
keine Spur von Atrophie im M. orbicul. oris vorhanden zu sein.

Reflexbewegungen sind an der Zunge und im Rachen in normaler
Weise vorhanden; auch ist die Sensibilitdt der Mund-, Rachen- und
Nasenschleimbaut ganz normal. Auch die Geschmacksperception ist nichi
alterirt. Die Thitigkeit der héheren Sinnesapparate ungestort; die Sensibi-
litdt des Gesichts intaet.

Die Action der Sphincteren der Blase und des Mastdarms normal.

Gehen und Stehen, auch bei geschlossenen Augen, Drehen des Halses
nach den verschiedenen Richfungen, Bewegungen des Kopfes nach vorn und
hinten normal. Die Sensibilitit der Haut des Rumpfes und der Extremititen
ist fiir die leisesten Reize ebenso vollstindig erhalten wie fiir Nadelstiche
und Temperaturunterschiede: niemals bestanden objective Schmerzempfindun-
gen oder Kriebeln, Taubsein n. dgl. m. der Extremititen, so dass die sen-
sible Sphiire nach jeder Richtung hin intact erscheint; auch das Muskel-
gefiihl ist ganz gut. Die Patellarreflexe sind vorbanden, etwas schwach’;
kein Dorsalklonus. Keine Spur von Ataxie, weder bei der Statik noch bei
der Locomotion. Die grobe motorische Kraft ist vollstiindig erhalten; Pat.
kann mit den Hinden eimen sehr bheftigen und dauernden Druck ausiiben
und man kann gegen den Willen ‘des Kranken die Arme und Beine weder
strecken noch beugen. Nur beobachtet man hiufig, besonders an den Mus-
keln der Oberschenkel, kurze, biindelweise Contractionen, hiufig auch an den
Bauchmuskeln, viel seltener an den Muskeln des Thorax (Mm. pectoral)) und
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der oberen Exfremititen. Dabei lisst die Erndhrung des Muskelgewebes
nichts zu wiinschen tbrig.

An den Unterschenkeln und Vorderarmen sieht man gréssere und klei-
nere leukopathische Flecke, auf denen vollstindig weisse Haare stehen. Die-
selben will Pat. schon seit ca. 20 Jahren haben und sie scheinen also mit
der Krankheit in keiner Beziehung zu stehen. — Keine gesteigerte Schweiss-
bildung.

Pat. will nie an Kopf- und Nackenschmerzen gelitten haben oder an
Schwindelgefiihl. Die psychischen Functionen bieten keinerlei Stérung; nur
meint Pat., sein friher ungewdbnlich gutes Gedichtniss habe etwas nachge-
Jassen; doch ist dasselbe immer noch so gut, dass eine Anomalie nicht zu
erkennen ist.

Die Untersuchung der Brust- und Bauchorgane ergiebt durchaus nor-
male Verbilltnisse. Ein geringer Bronchialkatarrh, sowie eine geringe Zu-
nahme des vollen Lungenschalls hinten bis herab zur 11. Rippe stehen viel-
leicht in Zusammenbhang mit der Beschaftigung des Patienten als Miller,
Percussion des Herzens normal; Tone desselben rein, etwas schwach. Im
Harn (spec. Gew. 1024) weder Eiweiss noch Zucker; beim Kochen Phosphat-
triibung. Respiration und Temperatur normal. Der Puls schwankt zwischen
78108, ist mitunter etwas unregelméssig. Kein Herzklopfen.

Das Resultat der von Erb am 11. August 1878 vorgenommenen elekiri-
schen Priifung ergab, dass mit Berdcksichtigung der Hautbeschaffenheit, des
Fettpolsters u. s. w. keine nennenswerthe Verinderung der faradischen und
galvanischen Erregbarkeit in quantitativer Hinsicht existirt, hdchstens eine
leichte Herabsetzung der galvanischen Erregbarkeit in den Nn. peron.; auch
qualitativ ist die galvanische Erregbarkeit vollkommen normal; speciell das
befallene Facialisgebiet (Kinn- und Lippenmuskeln) zeigt bei genauester
Untersuchung keine Anomalie.

Da galvanische Behandlung, Brom- und Jodkalium, hypodermatische
Morphinminjectionen in die Nackengegend keinen Erfolg zeigten, wurden,
mehr um die Gefahr der Verletzung der Zunge zu beseitigen, am 20. Sept.
1878 zwel Zahne, der liuke Eck- und der innere linke Backenzahn, extra-

“hirt, worauf in den niichsten Tagen eine auffallende Remission der Krampf-
érscheinungen stattfand. Pat. konnte jetzt den Mund, wenn awch mit An-
strengung, eine Minute Jang offen halten, ohne dass die Zunge eingeklemmt
wurde. Is treten in dieser Zeit wobl krampfartige Contractionen sowobl in
der Zunge wie in den Kaumuskeln ein, jedoch nicht so heftig;. dass sie nicht
einigermaassen hitten unterdrickt werden kénnen. Seit die Kau- und Zun-
genkrimpfe wieder besser sind und seltener kommen, haben sich die explo-
siven Lippenkrimpfe wieder mebr eingestellt, die auf der Hobe der ersteren
ziemlich verschwunden waren. Die Besserung schritt soweit vorwérts, dass
Pat. selbst seinen Schnuller beseitigen konnte.

Die Besserung war nur voriibergehend. Anfangs November 1878 sind
die Krimpfe wieder in ibrer friiberen Heftigkeit vorhanden. Ende November .
1878 klagt Pat. dber grossere Schwiche in den Beinen; er geht etwas un-
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sicher und wackelnd, wenn man ihn, ohne dass er es weiss, beim Gehen
betrachtet. Kein Schwanken bei Augenschluss — die fasciculiren Zuckun-
gen dauern stefs fort. Manehmal ist der Zungenkrampf so stark, dass der
Schnuller ans dem Munde herausgestossen. wird.

Bei der klinischen Vorstellung am 7. December 1878 wird folgender
Status praesens constatirt:

Rechte Pupille etwas weiter als die linke; gute, wenn auch nicht sebr.
lebhafte Reaction derselben. Keine Lihmung der Zungenmusculatur; die ge-
schilderten Krampfe der Zunge und der Kaumuskeln treten in minntenlangen
Pausen fortwahrend ein.” An den Muskeln der Oberschienkel sehr ‘hiufige
fasciculire kurze ‘Contractionen, weniger hiufig- an den Muskeln ‘der Arme
und des Rumpfes. Wahrend der Zungenkrimpfe treten unwillkirliche deh-
nende; réckende Bewegungen in Armen, Beinen, ‘Nacken und Becken ein,
wobei der Kopf zuriickgezogen und der Rumpf nach hinten gebeugt wird. In
den Armen und Beinen bat sich "in letzter Zeit eine gewisse motorische
Schwiche entwickelt, besondérs wird beim Gehen das rechte Bein etwas nach-
gezogén.

Am '12. Decémber 1878 werden wieder zwel Z&hne extrahirt; darnach in
den nichsten Tagen wieder auffallende Besserung, so dass selbst der-Schnuller
wieder bei -Seite ‘gelegt wird. - Lippenkrampfe wieder stirker. Der Zungen-
kratnpf lasst sieh durch Kneifen der Zunge mit der Pincette herbeifiihren.
Die Besserung sehreifei so fori, dass Paf. wieder gut essen kamn. Er kann
pfeifen, schlucken, ohne dass die Krampfe auftreten. Auch die Lippen-
krampfe baben aufgehért. = Ernfbrung, Schlaf etc. gut; so dass Pat. am
3. Februar 1879 den Austritt verlangt.

Wiahrend der evsten 14 Tage nach seiner Entlassung fihlte sich Pat.
ganz wohl and vollstindig frei von Zungen-, Kau- und Lippenkrampfen. Da
traten die fritheren Krampfe wieder mit der alten Heftigkeit auf, so dass der
Kranke sechon am 3. Marz 1879 wieder in das Krankenhaus eintrat.

Am 3. Marz 1879 wurden dieselben Erscheinungen, wie friher, consta-
titt. Die Extraction eines Zahnes am 4. Mirz hatte nur wenig Besserung
zur Folge.

17. Mai 1879 Vorstellung des Kranken in der Sitzung der- siidwest-
deutschen Neurologen und Irrenarzté in Heidelberg.

6. Marz 1880. Es haben sich keine wesentlichen Aenderungen im Zu-
stande des Kranken eingestellt. Im Harn weder Eiweiss, noch Zucker, noch
reichlichere Phosphatausscheidungen.

Hiufige fasciculire Zuckungen an den Muskeln des Rumpfs und der Ex-
tremititen. Dehneénde und réckende Bewegungen des Kdrpers, wenn die
Zungen- und Masseterenkrimpfe sich einstellen, ganz wie frither beschrichen,
vielleicht noch etwas starker; auch hiufiges Zucken mwit den Schultern bezw.
Heben derselben. — Das Kauen ist erschwert, da wegen der Zungenkrimpfe
‘der Bissen in den Mund hineingeworfen wird und nicht gut zwischen den
Kiefern gehalteni werdén kann.  Die Zungen-, Masseteren-, Digastricus-,
Lippenkrampfe dieselberi wie friher. ' Pat. kann wohl pfeifen, aber schlecht.
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Mitunter Singultus nnd ebenso hiufiges Ausstossen kurzer hoher Téne unter
kurzen Exspirationsstossen; haufiges kurzes Hiisteln. Vielleieht. ist die grobe
motorische Kraft der linken Hand etwas weniger energisch als die der- rech-
ten; doeh ist dies zweifelbaft. — Keine Abnahme-der psychisehen Funetionen;

So weit reichen die etwas gekiirzten Aufzeichnungen Friedreich’s.

Aus der von dem Assistenten: gefiihrten Krankengeschichte geht herver,
dass schon von der ersten Aufnabme des Kranken -ab: unwilikiirliche Be-
wegungen mit den Armen und Beinen bestanden, So dass diese oder jene
Extremitit bewegt, besonders ein Arm im Schultérgelenk in- die -Hohe
gezogen wird. Pat. machte auch -sonst mit dem Kérper alle miglichen
zuckenden Bewegungen. Die Kraft der Hinde scheint - vermindert.® Am
16. December 1878 ist motirt, ,die rechte Pupille -etwas weiter als die linke¥,

5.Juni 1880.- Klinische Vorstellung. — Viele nnruhige Bewegungen mit
den Armen und Beinen, unrubig hin- und herriickende Bewegungen beim
Sitzen; dabei vielfach -explosive Krampfe des Orbicular. oris; Krampfe der
Zunge und schnalzende Geriusche mit dersetben. Ausser diesen -schnalzens
den, zischenden Geriuschen werden sehr Liufig kurze, mehrmals raseh sich
folgende krampfhafte Exspirationsbewegungen erzeugt, ei welchen er jedes
Mal in Folge gleichzeitigen Glottiskrampfes den  Ton Hi-Hi ausstésst. - Im
Uebrigen ist der Befund wie friher, nur ist das Gehen schwieriger-geworden.
Er knickt mit den Knieen beim Gehen ein, -,weil er Schwiche in' den Beinen
fithle®.. Wie frither, nur in noch hdberem Grade zeigen sich bald hier, bald
dort kurze Contractionen theils gaﬁzer Muskeln, theils grisserer Muskelbindel,
was besonders an den unteren Extremititen ausgesprochen ist. — Salivation,
aber keiue gesteigerte Schweissabsonderung. — Erndhrung u.s. w. gut. Urin
1016, frei von Eiweiss und Zucker.

Im August und November 1880 wurde keine wesentliche Aenderung
aufgefunden. '

Am 1. August 1881 untersuchte Friedreich den Kranken zum- letzten
Mal genaver. Aus dem ausfihrlichen Status geht hervor, dass die Erschei-
nungen dieselben sind, wie frither; nur die Muskelunruhe hat zugenommen.
Pat. macht jetzt bei horizontaler Lage im Bett hiufig’ kurze Bewegungen
bald mit dem einen, bald mit dem anderen Bein, oder mit der einen oder
anderen oberen Extremitit. -Bald wird die eine' oder andere Schulter ge-
hoben oder der Kopf wird bin- und herbewegt. ' ,Diese Bewegungen erinnern
in gewisser Weise an Chorea“, nur dass sie keinen schlendernden Charakter
haben und auch in viel grisseren Zwischenrfiumen erfolgen. Zeitweiss stei-
gert sich die Muskelunruhe zu héherem Grade, wobei sich der Kranke dann
im Bett bin- und hersehiebt und in kirzeren Zwischenriumen die oben be-
sehriebenen zuckenden Bewegungen an den Extremititen vollfibrt. Die
Muskelunrube tritt stirker hervor, wenn man den Kranken willkiirliche Be-
“wegungen vornehmen lassen will, z. B. ihn auffordert, sich- aufzusetzen und
in der sitzenden Stellung zu bleiben. Das Gehen geschieht ingleichiissig
bald mit kirzeren, bald mit lingeren Schritten; auch- beim Stehen treten
hiufig unwillkiirliche Bewegungen des-Rumpfes hervor oder auch unwillkir-
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liche Bewegungen der einen oder anderen Extremitit ,und erinnert dieser
Zustand wie erwahnt an Chorea“.

Am 20.Méirz 1884 constatirt Herr Prof. Erb normales Verhalten der
psyehischen Functionen und der Sinnesorgane; es besteht weder jetzt, noch
bestand seither Kopfschmerz, Schwindel u. s. w. Die Bewegungen der Ge-
sichtsmuskeln sind in der oberen Hilfte ungestért, in der unteren nur durch
die zeitweilig eintretenden Krampferscheinungen etwas beeintrichtigt; dieje-
nigen der Zunge in missigem Grade beschrinkt; die Zunge ist noch ver-
krimmt und narbig verindert wie friiher. Das Gaumensegel bewegt sich
links ausgiebiger als rechts. — Von Krampfbewegungen im Gesicht sind
jetzt moch in wechselnder Intensitit und Combination vorhanden: krampf-
hafte Bewegungen der Lippen, Zuckungen in den M. zygomat., starke Con-
tractionen des Platysma beiderseits. Unwillkiirliches Ausstossen von Ténen

aller Art; wiederholte kurze Exspirationsstosse mit seufzenden, klagenden
Tonen und lautem, kicherndem Lachen. Bei ruhiger Lage des Pat. treten
da und dort im ganzen Kdrper zuckende Bewegungen auf, die besonders in
den unteren Rickenmuskeln und den Bauchmuskeln sehr deutlich sind; be-
sonders fallen ab und zu die eigenthiimlichen Drehbewegungen des Beckens
auf. Der Versuch sich aufzusetzen gelingt; doch kann Pat. nicht sitzen
bleiben, weil er durch unwillkiirliche Contractionen der Riickenmuskeln zu-
riickgeworfen wird, wobei die Beine in unruhig zuckende, vorwiegend Streck~
bewegungen gerathen. In den Willkiirbewegungen der oberen und unteren
‘Extremitiaten ist eine deutliche Stérung nicht nachzuweisen. Nur die Wa-
denmusculatur ist beiderseits fast vollstindig gelihmt; rechts ist sie noch
etwas besser als links; sie ist abgemagert und hat rechts 30 cm, links 31 cm
Umfang. Der Achillessehnenreflex fehlt beiderseits. — Hautreflexe' und Sen-
sibilitit normal. Patellarreflex beiderseits deutlich, — Bewegungen des Kopfes
und der Schultern gut. Wirbelsiule ohne nennenswerthe Veranderung.
Sphincteren intact. '

Beim aufrechten Stehen wird Pat. bestindig durch hier und dort ent-
stehende Bewegungen hin- und hergeworfen. Diese Bewegungen sind be-
sonders auf die Wirbelsdule und die unteren Extremititen localisirt und
manchmal so stark, dass Pat. umzufallen droht und auch wirklich umfalit.
Der Gang ist hochst merkwiirdig, indem der Kranke Schritte von wechseln-
der Grosse macht, hiufig mit der Ferse auftritt, plétzlich in die Knie ein-
sinkt, dabei taumelt und schwankt.

Bei der elektrischen Untersuchung zeigt sich die faradische Erregbarkeit
des N. tibialis sowie der Wadenmuskeln sehr herabgesetzt; auch gegen den
galvanischen Strom ist sie bei den ersten Séh}iigen etwas vermindert. Nach
einigen Wendungen kehrt sie aber in normaler Weise wieder und verbélt
sich dann auch gegen den faradischen Strom wieder normal. Auch die
Achillessehnenreflexe sind wiedergekehrt, wie auch die willkirliche Con--
traction der Wadenmuskeln,

8. October 1887. Der Kranke befand sich die letzten Jahre mit geringen
Unterbrechungen in der Klinik, — Ich will nur erwihnen, dass wihrend
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dieser ganzen Zeit die geschilderten Erscheinungen obne stirkere Remissionen
bis jetzt fortdauerten. Hinzugekommen sind epileptische Anfalle.

Der erste epileptische Anfall stellte sich ein am 11. November 1885, die
folgenden am 12.December 1886, am 21. Januar 1887 Morgens und Abends,
am 16. Mérz, 30. Juni, 22. August und 23. September dieses Jahres. Dieselben
haben alle denselben Charakter, weshalb ich mich auf eine kurze Beschrei-
bung des Anfalls beschrinken kann. Der Anfall dberfallt den Kranken ohne
Vorboten. Der Kranke fallt um, ist sofort bewusstlos, athmet horbar tief,
bekommt Schaum vor den Mund, ist ganz auffallend blass, sowohl im Ge-
sicht wie auch am Korper. Die Pupillen sind dabei ziemlich eng, reagiren
nicht auf Licht; der Cornealreflex ist erloschen. Die unwillkiirlichen Bewe-
gungen sistiren alle, tonische oder klonische Zuckungen zeigen sich nie.
Der Puls ist klein, etwas unregelmissig, verlangsamt (56). Keine Reaction
auf Anrufen. In diesem Zustande verharrt er circa 5 —8 Minuten, dann
geht die Blisse des Gesichts in eine intensive Réthe fiber und gleichzeitig
beginnen Kanhewesgungen; die Pupillen sind weit und reagiren jetzt auf
Licht, auch der Cornealreflex und die ibrigen Reflexe sind wiedergekehrt.
Der- Kranke dffnet auf Anrufen die Augen, schliesst sie aber sofort wieder
und liegt mit umnebeltem Sensorium im Halbschlaf bald 10 — 20 Minuten
lang noch ruhig da; die unwillkiirlichen Bewegungen feblen auch noch in
den ersten Minuten nach véllig zuriickgekehrtem Bewusstsein und werden
allmihlich lebhafter, wenn der Kranke zum Sprechen gendthigt wird. Er
weiss von dem ganzen Aufall nichis und will gar keine Nachwehen haben;
auch isst er eine Vierfelstunde spiter mit grosstem Appetit. — Bei zweien
der Anfille fehite auch der initiale Schrei nicht.

Der Kranke machte im letzten Frihjahre eine fieberhafte Bronchitis durch,
wahrend welcher nicht unbetriichtliche Herzschwiche eintrat. Sonst waren
die vegetativen Functionen nie gestirt; die Action der Sphincteren der Blase
und des Mastdarms war stets gut; auch der Schlaf war im Ganzen guf, doch
horen wihrend desselben die unwillkiirlichen Bewegungen nicht vollig auf.
Schmerzen klagte der Kranke nie, auch nicht iiber Schwindel u.s. w. Die
hoheren Sinne und die psychischen Functionen haben eine deutliche Aende-
rung nicht erfahren. Nur der Blick scheint mir nicht mebr so frisch und
klar zu sein wie friher, auch sitzt der Kranke stundenlang im Sessel und
kratzt an seiner Stirne. Er selbst will eine Abnabme seines Geddchtnisses
und seiner Denkkraft nicht bemerkt haben. Nur eine fortschreitende Ab-
nahme der Krifte giebt er an.

Er ist immer noch ziemlich gut genéihrt; die Athmung ist etwas er-
schwert, die Folge eines chronischen Mallerkatarrhs.

Die rechte Pupille ist weiter als die linke. Die Angen stehen ruhig,
zoigen in ihren Bewegungen auch bei der fusserst seitlichen Blickrichtung
keine Stérung.

Der Kranke liegt fast nie ruhig im Bett; in verschieden langen Zwi-
schenrfumen laufen an den verschiedemen Korpertheilen in regelloser Ab-
wechselung Muskelcontractionen von wechselnder Intensitit ab. Er vorzieht
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das Gesicht, streckt die narbige Zungenspitze meist rechts durch die breite
Mundspalte vor, schmatzt, schnalzt mit der Zunge, hiistelt auf eigenthim-
lich unterbrochene Weise, stésst die erwihnten Téue Hi- Hi aus oder spritzt
mit brodelndem Geriusch Speichel durch die zusammengepressten Lippen.
Sein Lachen hat etwas Aechulichkeit mit dem Wiehern des Pferdes.

Die unwillkiitlichen Bewegungen sind noch am stirksten am Rumpf,
den Oberarmen und Oberschenkeln, stehen jedoch denen im Gesicht betricht-
lich nach; dagegen sind sic an den Fingern viel weniger ausgiebig, so dass
sie bei oberflichlicher Untersuchung leicht fibersehen werden konnten. Am
Unterschenkel und an den Zehen herrscht Ruhe. Sowohl an den Muskeln
der oberen Extremititen wie der Oberschenke! sind auch die friher beschrie-
benen fascicnliren Contractionen noch sichtbar. Lsst man den Kranken
aufsitzen, was er durch Anfassen an den Seitentheilen der Bettstatt bewerk-
stelligt, so nimmt die Unruhe am Rumpte zu und er macht uaruhig zap-
pelnde Bewegungen mit den Beinen; das Aufsitzen gelingt nur wenige Mo-
mente, weil ihn die sich contrahirenden Riickenmuskeln nach hinten werfen.
Er steht wit eingesunkenen Knieen, mit im Hiftgelenk vorgebeugtem Ober-
kérper, au den Thorax adducirten, im Ellenbogengelenk flectirten Arvipen
und giebt 50 zeitweise eine Figur ab, wie ein an heftiger Kolik leidender
Mensch. = Dabei trippelt er von einem Fusse auf den anderen, schwankt mit
dem Oberkdrper nach allen Richtungen hin. Noch auffallender ist der Gang;
auf mehrere rasche auf einander folgende kurze Schritte kommen einige lange
in verlangsamtem Tempo, wobei er das rechte Bein hochhebt und mit der
Ferse fest aufstampft, wibrend das linke nachgezogen wird. Zuweilen gerith
er in raschere Bewegung und schiesst, den Oberkérper vorgebeugt, rasch
eine kleine Strecke Weges hin, so dass der Zuschauer jeden Angenblick
fiirchten muss, er falle hin. Meist wird er aber dann plétzlich rickwiits
geworfen und erlangt nach etlichen Schwankungen nach den verschiedensten
Richtungen seine friihere Haltung wieder. Fillt er auch zuweilen, so behilt
er doch auffallender Weise meist die Balance oder bekommt sie noch irm
rechten Augenblick. Ruhig zu stehen oder auf einem Fusse zu stehen ist
jhm ein Ding der Unméglichkeit.

Die Sprache ist undeutlich, niselnd, schwer verstindlich. Die Vocale
vermag er rein und laut auszusprechen; bricht gerade beim Intonireén ein
Zwerchfell-Glottiskrawpf Jos, so werden sie etliche Male gekiirzt wiederholt.
Die Zunge kann nicht normal weit vorgestreckt werden; dieselbe geriith wie
auch die Lippenmuskeln in leichtes unruhiges Zittern; im Ganzen vermag
er den Mund etwas linger offen zu halten als friher. Die Zunge ist auch
in der Mundhéhle in nicht mehr so starker Unruhe wie frither; sie lisst sich
ohne Mihe mit dem Spatel niederhalten; am weichen Gaumen sieht man
alsdann bald da, bald dort leichte Zuckungen. Er kann die Lippen zusam-
menpressen, auseinanderziehen, die Ober- und Unterlippe umkriimpen; “er
kann ferner die Lippen in die zum Pfeifen erforderliche Stellung bringen,
aber nicht laut pfeifen; dagegen blist er die Wangen kriftic auf, wobei der
Lippenschluss aushilt; erst bei Druck auf die gewdlbten Wangen entweicht
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Luft durch die Lippenspalte: Die willkirlichen Bewegungen der Gesichts-
muskeln sind vielleicht etwas trige, aber der Ausdruck beim Lachen ist
ein natirlicher nd lésst von einer Abnahme der psychischen Functionen
nichts erkennen. Das Schlingen geht gut;, dagegen macht es ihm nicht ge-
ringe Mihe, bis er die Speisen so weit hat. Feste Speisen, z. B. Brédchen,
zerkleinert er sich und wirft sich die einzelnen Stiickchen mehr zu, um sie
mwit dem entgegenfahrenden gedfineten Mund aufzufangen, als dass er sie in
den Mund steckt. Hat er sie gliicklich in die Mundhéhle gebracht, so- be-
ginnt fiir den Kranken von Neuem ein mihsamer Kampf, denn die Zunge
stosst die Bissen vor und die unregelmissigen Kaubewegungen, verbunden
it der Wirkung der Unterkieferherabzieher, bringen sie- rasch bis zu den
Lippen. Um das Herausfallen derselben zu verhindern, stopft: sie Pat. ab-
wechselnd mit dem Daumen der rechten und linken Hand wieder in den
Mund hinein.

Die Arme sind etwas mager, die grobe motorische Kraft der Schulter-
und Oberarmmusculatur ziemlich gut. Der Hindedruck ist beiderseits nicht
sehr kraftig; doch wechselt dies. Der 2.—5. Finger der linken Hand ist
leicht ulnarwirts gestellt in dem Metacarpophalangealgelenk und die kleinen
Handmuskeln, besonders der M. inteross. I sind abgemagert und in ihrer
Function entsprechend geschwicht. - Der Kranke will diese Abmagerung
schon bei seinem Rintritt in’s Krankenbhaus im Jahr 1878 -gehabt haben;

sicher existivte sie schon im Jahre 1882 in gleicher Weise. — Ausser einer
completen Paralyse der Wadenmusculatur verhalten sich die Muskeln der
unteren Extremititen normal; keine Muskelspannungen. — Die Waden sind

diinn, hart, formlos; die Haut dariiber gespannt, etwas derb. —

Die Haut des Korpers ist trocken; ‘die Hinde kalt, leicht livid. 'Die
Fisse sind kalt, blauroth, besonders die Fusssohlen, Fersen und Zehen; an
letzteren brockeln die Niégel ab und die Haut schilfert; die Cutis ‘ist derb
verdickt an den Fiissen und dem unteren Dritttheil der Unterschenkel.

Die Condylen der Fingerphalangen etwas verdickt, die Haut- daitiber ge-
spannt; die passiven Bewegungen beschriankt; letztere sind anch im rechten
Schultergelenk nicht ganz frei; es scheinen leichte chronisch-arthritische Pro-
zesse hier abzulaufen..

Die Sensibilitat ist durchweg ganz intact. Die Hautrefiexe mormal.
Die Reflexe von der Tricepssehne und dem Lig. patell. schwach; der Achilles-
sebnenreflex fehlt beiderseits. Die mechanische Muskelerregbarkeit der Vor-
derarme und der Vorderfliche des Unterschenkels vermindert; von den Wa-
den fehlt jede mechanische Zuckung. Umfang der Waden 29 cm.

Herzaction unregelmissig; Bronchitis ete. wie frither; Urin frei von
Eiweiss.

Salivation, so dass der Kranke stets eine Lederlatze trigt, um die
Durchnissung - der Kleider zu verhiiten.

Die elektrische Untersuchung ergiebt: leichte Herabsetzung der gal-
vanischen- und faradischen Erregbarkeit des N. peroneus und der Extensoven
am Unterschenkel. Der N. tibialis verbdlt sich genan wie bei der vor



542

3 Jahren durch Herrn Prof. Erb vorgenommenen Untersuchung, reagirt an-
fangs gegen den faradischen Strom gar nicht, gegen den galvanischen
schwach; npach einigen Volta’schen Alternativen kehrt sowohl vom Nerven
wie vom Muskel aus die Erregbarkeit gegen beide Stromesarten wieder und
damit auch die Brauchbarkeit der Wadenmuskeln; nur der Achillessehnen-
reflex blieb dies Mal aus; EaR besteht nicht.

Die kleinen Handmuskeln reagiren weder bei directer noch bei indirecter
Reizung ganz prompt und blitzartig: doch werden auch hier nach Anwen-
dung stirkerer Strome die Zuckungen etwas kiirzer. — Die Zungen- und
Lippenmusculatur reagirt gegen beide Strome normal,

Anamnestisch muss noch Folgendes nachgetragen werden. Weder die
Grosseltern, noch die Eltern, noch die Geschwister der Mutter des Kranken
litten an Kramptkrankheiten. Seine Mutter war in ihrer Jugend ganz ge-
sund und bekam erst im 89. Lebensjahre Epilepsie. Die Anfille ka-
men ohne Aura, dauerten % Stunde und waren von Umnebelung des Senso-
rinms gefolgt; im Anfang kehrten diese Anfalle alle 4—6 Wochen, spiter
»alle paar Tage“ wieder. Gegen Ende ihres Lebens war sie ,arg ver-
gessen® und ,konnte nur noch wenig arbeiten“. . Sie starb
41 Jahre alt.

Von 3 Schwestern des Kranken lebt nur noch die jlingste, sie ist
50 Jahre alt und bis jetst frei von Anfillen. Die dbrigen beiden Schwestern
waren 2 und 4 Jahre &lter als unser Kranker. Die #lteste derselben
heirathete mit 20 Jahren, bekam in ihrem 29. Lebensjahre Epilepsie,
die sich bis zu ihrem Tode im 89. Jahre durch Anfille kund gab und die
Kranke ,ganz vergesslich“ machte. Ihre Kinder sind gesund; ihre
alteste Tochler ist 26 Jahre alt. Die zweite der Schwestern heirathete, als
sie 26 Jahre alt war, bekam bald nach der Verheirathung epileptische
Anfalle, die Anfangs selten, ,spiter alle Tage“ kamen; sie wurde 40 Jahre
alt; ihr Gedichtniss hatte sehr gelitten und sie konute nieht mehr arbeiten;
sie hat 2 Kinder, die gesund sind; das &lteste ist 24 Jahre alt. — Unser
Kranker hat eine 20jihrige gesunde Tochter. —

Karcher {(Mutter)
Epilepsie 39 Jahre

+ 41 Jahre.
1) Tochter 2) Tochter 3) Sohn 52 Jahre 4) Tochter
Epilepsie 29 Juhre  Epilepsie 26 Jahre  Chorea 40 Jahre 50 Jahre.
+ 39 Jahre. + 40 Jahre. Epilepsie 50 Jahre.

Wie in der Krankengeschichte angefiihrt ist, stellte Fried-
reich diesen Kranken der IV. Wanderversammlung der siid-
westdentschen Neurologen und Irrendrzte in Heidelberg im Jahre
1879 vor und sprach sich dahin aus, dass wahrscheinlich eine
anatomische Stérung im Oblongatagebiet (Cysticercus?) vorliege.
Er hielt sich zu dieser Annahme berechtigt, weil die Kerne der



543

damals in krankhafter Thitigkeit befindlichen Nerven (N. facial,,
N. hypogloss. und N. vagus) dort nahe bei einander liegen;
vielleicht handle es sich auch um einen epileptoiden Zustand.
Auch spiter noch pflegte er die Krankheit, wenn er den Kran-
ken demonstrirte, als progressiven Bulbdrkrampf zu bezeichnen.
Allmiahlich dnderte er, wie aus der Krankengeschichte erhellt,
seine Ansicht, als auch andere Muskelgruppen ergriffen wurden,
und spricht schon von der Aehnlichkeit, die das Symptomenbild
mit der Chorea habe.

Herr Prof. Erb fasste den merkwiirdigen Fall ebenfalls als
eine Art von schwerer Chorea auf und blieb die ganzen Jahre
her bei dieser Diagnose. Als dann der Kranke Wipfler zur
Aufnahme kam, fiel die Aehnlichkeit der unwillkiirlichen Be-
wegungen beider Kranken erst recht in die Augen und die ge-
stellte Diagnose bekam eine solidere Basis.

Wiederhole ich zusammenfassend den Inhalt der Kranken-
geschichte, so geht daraus hervor, dass die ersten Symptome
der Krankheit vor 12 Jahren sich zeigten. Schon bei der ersten
Aufnahme wurden neben den im Vordergrund stehenden Zungen-,
Lippen-, Masseterenkrimpfen fasciculire Zuckungen in der Ober-
schenkel- und Oberarmmusculatur gesehen und eine eigenthiim-
liche, anfinglich fir willkiirlich gehaltene Unruhe am Rumpf
constatirt. Spiter wurde dann das Zwerchfell und die Kehl-
kopfmusculatur befallen und die fasciculiren Zuckungen am
Rumpf und an den Extremititen nahmen den Charakter der
choreatischen immer mehr an. Wihrend die Krimpfe in dem
Bulbdrnervengebiet in den letzten Jahren etwas nachliessen, wurde
dafiir die Rumpfmusculatur um so unruhiger und treibt mit dem
Kranken bestindig ihr Spiel. — Bei intendirten Bewegungen
lassen auch bei diesem Kranken die choreatischen Zuckungen
nach, so dass er mit gespreizten Beinen kurze Zeit ruhig stehen
kann, wenn er die Finger bei in Schulterhdhe abducirten Armen
einander entgegenfiihrt. Auch kann er in Riickenlage Zuckun-
gen, die bei Ausfiihrung desselben Versuches im rechten Bein
sich einstellten, willkéirlich fast vollig unterdriicken. Im Schlafe
gehen die Zuckungen zeitweise weiter.

Die Sensibilitdt, die Hauotreflexe und das Muskelgefiihl-
sind normal. Die Sehnenreflexe sind herabgesetat, die mecha-
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nische Muskelerregbarkeit gleichfalls. Beklopfen der Nerven-
stimme fiihrt nicht zu Zuckungen in deren Verbreitungsgebiet.
Die Musculatur ist nicht kréftig. Die Ernihrung im Allgemeinen
ist seit der subacuten Krankheit im letzten Friihjahr nicht mehr
so gut’ wie frither.

Die Ulnarstellung des 2.—b. Fingers der linken Hand mit
der nicht ganz prompten Reaction der etwas abgemagerten
kleinen Handmuskeln bei directer und indirecter elektrischer
Reizung ldsst mit den Veridnderungen an den Fingergelenken
anf Folgezustinde chronisch arthritischer Prozesse schliessen.
Da ich ein dhnliches Verhalten der kleinen Handmuskeln ohne
Gelenkverinderungen auch bei einem Kranken mit Paralysis
agitans sah, méchte ich einen, wenn vielleicht auch nur secun-
dir, ‘'mit der Krankheit in Zusammenhang stehenden Prozess
nicht ohne Weiteres von der Hand weisen.

Die Paralyse der Wadenmuskeln und die anfinglich damit
verbundene elektrische Unerregbarkeit des N, tibialis und der
von ihm versorgten Muskeln liess sich durch kriftige Volta’sche
Alternativen rasch beseitigen. Da sofort nachher die betreffende
Muskeln und Nerven gegen die elektrischen Stréme sich auch
qualitativ normal verhielten und der Kranke auch willkiirlich
die Wadenmuskeln zn innerviren vermochte, kann der Zustand
kaum anders aufgefasst werden als ein durch Inactivitit beding-
ter, allerdings recht merkwiirdiger.  Die Wade wird nehmlich
thatsdchlich von dem Kranken gar nicht  gebraucht in Folge
seiner eigenthiimlichen Koperhaltang, bei der Flexion in Hiift-,
Knie- und Fussgelenk im Sitzen wie im Gehen besteht. Aber
die Muskeln werden activ nicht nur nicht gebraucht, sondern
sind ausser bei horizontaler Lage des Kranken auch meist noch
passiv gedehnt.

Intellectuelle oder Ged#chtnissschwiche besteht nicht; die
héheren Sinnesorgane normal. Die Pupillen sind von differenter
Weite, reagiren gut auf Licht. Function der Sphincteren normal.

Seit, fast zwei Jahren stellen sich noch epileptische Anfillle
ein, frither in lingeren, in letzter Zeit in immer kiirzeren Inter-
vallen. Sie iiberfallen den’ Kranken ohne Aura; er wird ganz
blass und verliert sofort das Bewnsstsein, bekommt Schavm vor
den Mund, die Reflexe sind aufgehoben wu.s. w. Klonische
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Krdmpfe fehlen dabei sicher; ob im ersten Moment ein tonischer
Krampf da ist, muss ich dahin gestellt lassen; jedenfalls ist er
nicht  heftig, denn der Kranke blieb im letzten Anfalle auf
seinem Sessel sitzen, hatte nur die Beine vorgestreckt und lag
nach -hinten gegen die Lehne, wihrend er sonst die Beine an-
gezogen hilt. Der Puls war verlangsamt (66). Mit- dem Ein-
tritt der Réthung des Gesichts kehrte die Reflexerregbarkeit efe.
wieder. Wihrend der ganzen Dauer des Anfalls und kurze Zeit
dariiber hinaus sistirten die choreatischen Bewegungen.

Dass man es hier mit einer chronischen Chorea zu thun
hat, kann kaum in Frage gezogen werden. Das Fehlen psy-
chischer Stérungen kann im Hinblick auf die Ewald’schen
Félle nicht in’s Gewicht fallen. Es fragt sich nur, wie es sich
beziiglich der Hereditidt verhdlt, die bei der beschriebenen Form
der Chorea eine so hervorragende Rolle spielt. Da hat nun die
nach dieser Richtung hin nochmals genauer aufgenommene Anam-
nese die hochst interessante, friiher unbeachtet gelassene That-
sache ergeben, dass die Vorfahren des Pat. allerdings nichf an
Chorea gelitten haben, dass aber die Epilepsie bei der Mutter
und zwei Schwestern des Kranken in einer fir diese Krankheit
ganz aussergewdhnlich spiten Zeit einsetzte und einen raschen
bisartizen Verlauf nahm. Ohne bekannte Ursache erkrankte
die Muiter im 39., eine Schwester im 29. und eine zweite
Schwester im 26. Lebensjalire an Epilepsie. Bei allen drei kamen
die Anfille immer hiufiger, je weiter sie sich vom Beginn der
Erkrankung entfernten; alle drei wurden ,vergesslich®, konnten
nicht mehr ordentlich arbeiten und starben zwischen dem 39.
und 41. Lebensjahre. An Chorea litt keine. Die Nachkommen
sind bis jetzt gesund, haben das 26. Lebensjahr noch nicht
iiberschritten.

Vererbte Epilepsie dussert sich nach Echeverria vor der
Pobertit, nach Reynold und Nothnagel") bis spitestens zum
20. Lebensjahre. Aundererseits giebt es nach Nothnagel kein
Lebensalter, in- welchem sie sich nicht auch spontan entwickeln
konne. Hier haben wir eine Ausnahme von der Regel, eine
ausgesprochen direct-hereditire Epilepsie, deren erstes Auftreten

) Epilepsie und Eclampsie. Ziemssen’s Handbuch der Pathol. u. The-
rapie. Bd. XL 2.
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zwischen das 26. und HO. Lebensjahr fillt. Hitte unser Kranker,
umgekehrt wie es der Fall ist, im 40. Jahre Epilepsie bekommen
und vor 2 Jahren Chorea, so wiirde die zeitliche Uebereinstim-
mung in dem Manifestwerden der beiden Krankheiten noch
schirfer in die Augen fallen, als es so schon geschieht. Ausser
in dem Modus der Vererbung und der Zeit des ersten Auftre-
tens liegt anch darin eine auffallende Aehnlichkeit zwischen
diesen Formen der Chorea und der Epilepsie, dass schliesslich
korperliche Leistungsunfihigkeit und Gedichtnissschwiche sich
einstellten, wihrend nach Nothnagel ,hereditire Anlage und
Lebensalter, in welchem die Krankheit begann, keine erkenunbare
Rolle bei der Entwickelung der psychischen Stdrungen spielt®.
Hitte man auch gar keine weitere Anhaltspunkte, so be-
wiesen die angefiihrten Momente allein fiir sich die nahe Ver-
wandtschaft dieser beiden Krampfformen. Aber die Verwandt-
schaft ist eine noch gr8ssere, denn wir sehen dem bis dahin
rein epileptischen Boden zuerst Chorea und dann Epilepsie und
dem bis dahin rein chereatischen zuerst Epilepsie und dann
Chorea entspriessen und beide gleichzeitig in demselben Indivi-
duum weiter bestehen (cf. Jos. Kircher und Felic. Wipfler). Schla-
gender, als es hier geliefert wird, kann der Beweis fiir die enge
Zusammengehorigkeit dieser Krankheiten kaum erbracht werden,
v. Ziemssen') citirt eine ganze Reihe Autoren, die Beob-
achtungen iber ,Coincidenz von Chorea und Geistesstdrung
(seltener Epilepsie) bei demselben Individuum® mittheilten, doch
scheint es sich dabei vorwiegend um die Chorea minor zu handeln.
Nothnagel hat bei einer und derselben Kranken Chorea minor
und Epilepsie gesehen und hélt die Combination von Hysterie
und Epilepsie ,fiir durchaus nicht unerhdrt selten®. Derselbe
fiihrt ferner zwei Beispiele von Hitzig an, wo bei demselben
Kranken zuerst Epilepsie und dann choreatische Bewegungen,
bei einem anderen Paralysis agitans und dann epileptoide An-
falle sich entwickelten. Auch Tetanie und Epilepsie kommen,
wie bereits bekannt ist und ich an anderem Orte des Nahern
zeigen werde, hiufig gleichzeitig zusammen vor. Endlich be-
richtet Golgi?) iiber einen Fall von Chorea, der einen von einer

1y Chorea. Ziemssen’s Handbuch der Pathol. u. Therap. Bd. XIL 2.
%) 8. bei Ziemssen, Chorea I. ¢.



5417

hysterischen Mutter abstammenden Lehrer betrifft. Derselbe war
friih dem Bacchus und der Venus ergeben, bekam im 32. Jahre
Chorea nebst maniakalischer Aofregung. FEr litt bis zu seinem
10 Jahre spéter durch Pneumonie herbeigefiihrten Tode an den
choreatischen Bewegungen und verfiel geistig. Auch der zweite
der von Schuchardt') mitgetheilten Fille ist eine chronische
Chorea, die nach 4jihrigem Bestehen Blédsinn nach sich fiihrte
und todtlich verlief. Nach demselben Autor haben Simon, Clou-
ston und Mendel Chorea und Paralyse zusammen beobachtet.
Steht auch zweifellos fest, dass directe Vererbung bei der
Huntington’schen Chorea die Hauptrolle spielt, so wird man
doeh bei Beriicksichtigung der obigen Fille die Erblichkeit nicht
mehr so eng fassen dirfen, um dieser Form der Chorea mit
vollem Recht den Namen ,hereditir® beizulegen. Man wird
den Begriff der Hereditit in dem Sinne gebrauchen miissen, wie
man es bei den andern Nervenkrankheiten besonders den Neu-
rosen allgemein thut. Die einzigen Eigenschaften, die allen bis
jetzt bekannt gewordenen Fillen gemeinsam anhafteten, sind der
chronische Verlauf und die fortschreitende Verschlimmerung;
und ans diesen Griinden halte ich fiir die Krankheit den Namen
Chorea chronica progressiva fiir den geeigneteren.
Beziiglich des Sitzes und des Wesens der Affection gilt, in
grob anatomischem Sinne gesprochen, genau dasselbe wie fiir
die Chorea minor uud die Epilepsie. Sehr lehrreich ist auch
hier wieder in verschiedener Hinsicht der Fall Kircher, weil er
bis jetzt nicht durch psychische Symptome complicirt ist, deren
Entstehung wir in der Grosshirnrinde zu suchen haben. An-
fangs bestanden bei diesem Kranken nur in den Muskeln der-
jenigen Nerven, die in den Kernen am Boden des 4. Ventrikels
ihren Ursprung nehmen, die choreatischen Bewegungen. Wir
werden also hier direct nach der Medulla oblongata und dem
Pons hingefithrt, wohin wir das fiir die Epilepsie so wichtige
vasomotorische Centrum (Kussmaul) und das Krampfeentrum
(Nothnagel) verlegen. Hier haben wir also den Sitz der un-
complicirten Chorea zu suchen. Salivation wird, soweit wir
wissen, ebenfalls von dort her verursacht und unterhalten; unser

1) Schuchardt, Chorea und Psychose. Zeitschr. f. Psychiatrie Bd. 43,
S. 337,
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Kranker leidet vom Beginn seines Leidens ab daran. Die in neuerer
Zeit aufgetretenen epileptischen Anfille sprechen fiir ein zeitweises
Uebergreifen des Reizzustandes auf das vasomotorische Centrum,
worauf. auch die- initiale Blisse des Gesichts in unzweideutiger
Weise hinweist. Der Fall ldsst sich ferner sehr gut fir Noth-
nagel’s Ansicht verwerthen, dass die Erregung des vasomotori-
schen Centrums und der Centren fiir die Muskeln coordinirt sind.

In den mit Psychosen complicirten Fillen liegt wohl von
Beginn an eine diffusere Erkrankung ‘des Centralnervensysters,
vor Allem der Gehirnrinde, vor, wie man ja auch fir analoge
Fille von Chorea minor und Epilepsie anzunehmen sich gezwun-
gen sieht. Welcher Art der Krankheitsprozess ist, ob sich bei
blodsinnig gewordenen Choreakranken dhnliche Verinderungen im
Nervensystem, wie bei Paralytikern finden werden, dies alles
bleibt noch 2u erforschen, denn die bis jetzt bekannt gewordenen
autoptischen Befunde (Macleod, Golgi, Huber, Schuchardt)
sind verschieden. Gefunden wurden pachymeningitische und
meningitische Verdinderungen iiber der Convexitit des Grosshirns
mit oder ohne Cystenbildung, mit oder ohne Abflachung und
Atrophirung der darunter liegenden Hirnwindungen etc. Dass sie
die Ursache der Krankheit gewesen sein kdnnen, ist wohl mdég-
lich, erscheint mir aber ebenso wie Huber, zweifelhaft; wahe-
scheinlich handelt es.sich uwm mehr zufallige Befunde, wenig-
stens so weit Tumoren in Frage kommen.

Bel dem Kranken Kircher brachte eine nicht zu therapen-
tischem Zwecke vorgenommene Zahnextraction voriibergehend
Besserung. - Nach dem Bericht aller Autoren erwiesen sich die
von ihnen gegen die Krankheit angewandten Mittel (Nervina,
Tonica, Elektricitit) als vollstindig machtlos, womit die an den
obigen Kranken gewonnenen Krfahrungen ibereinstimmen. Die
Krankheit endete stets erst mit dem Tode des von ihr heimge-
suchten Individuum. Auch Vassitsch') giebt an, dass Chorea,
die Individuen nach dem 235. Lebensjahre befalle, chronisch und
unheilbar sel; und in gleicher Weise #ussert sich Lauunois?®),
der die Chorea des hoheren Alters fiir chronisch hilt, und sagt,
sie ende erst mit dem Tode.

1 Vassitsceh, Etude sur les chorées des adultes.
%) Launois, Nosographie des chorées.
———



