
XIX. 

Ueber Poly-, Para- and Monoclonien und Lhre Beziehungen 
zur Chorea. 

VO]I 

Prof.  Fr.  Schultze in Bonn. 

(Nach einem auf der 22. Wunderversammlung der Siidwestdeutschen 
Neurologen und Irrens gehaltenen Vortrage.) 

Ueber den yon F r i e d r e i c h  sogenannten P a r a m y o c l o n u s  mul t i -  
plex ist bekanntlich vielfach verhandelt worden. Ich brauche ]~aum zu 
wiederholen, dass es sich bei dem s einer Zelt yon F r i e d r e i c h b eschriebenen 
Kranken um verhs schwache ]donische Zuckungen in einer 
inzahl yon symmetrischen 1VIuskeln der unteren und oberen Extremi- 
t~ten gehandelt hat, die nach der kngabe des Kranken nach einem 
heftigen SEnrecken entstanden waren, ze i twei l ig  nnter Anwendung 
des elektrischen Stromes verschwanden und weder die grobe moto- 
rische Kraft noch die Coordination in irgend einer Weise beeintr~ch- 
ligten. W~ihrend der Dauer willkiirlicher Bewegungen hSrten sie auf, 
ebenso, wie iibrigens die allermeisten Kr~mpfe, auch im Schlafe. 
Ver~nderungen der mechanischen und elektrischen Erregbarkeit be- 
standen nicht; die Patellarsehnenreflexe waren erheblich gesteiger~. 
Ein For t s  ch re i t en  des Leidens war wghrend mehrj~hriger Dauer 
der Erkrankung n ich t  zu constatiren gewesen. 

So klar dieses Krankheitsbild, gleichwie seiner Zeit die ,heredit~re 
Ataxie" desselben Klinikers gezeichnet worden ist, so ist doch spgter, 
in den 110 Fgllen, welche nach einer kiirzlich erschienenen Dissertation 
yon Gaup p 1) unter dem Fr ie  dreich'schen Namen his jetzt mitgetheilt 
worden sind, Mancherlei mit demselben zusammengeworfen worden, 
was auch bei sehr weitgehender Milde des Urtheils nicht entfernt als 
eine einigermassen zutreffende Copie des Urbildes angesehen werden 
kann. In eine Prtifung dieser ]~ildergMlerie einzugehen, sol1 hier nicht 
versucht werden. 

Iqur ein mit kr~f~igem Pinsel entworfenes Gem~ilde ~hnlicher Art, 
n~imlich die , ,Myoclonie" yon U n v e r r i c h t  soll genauer untersucht 

1) Otto Gaupp~ ,,Ueber Myoclonie". Tfibingen 1898. 
27* 
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werden, nachdem zuerst noch der Versuch besonders yon Moebius,  
das F r i e d r e i c h'sche Krankheitsbi]d der Hysteric zuzuweisen, besprochen 
worden ist. 

M o e b i u s meint in einer Bespreehung einzelner F~le dieser Krank- 
heir in Schmidt ' s  Jahrbfichern (1888. Bd. 217. S. 147), dass ein wesent- 
lieher Unterschied zwischen Hysteric and Paramyoclonus multiplex 
nicbt aufzufinden sei. ,,Die ttauptsache Ast, dass alle hys~erischen 
Symptome dureh seelisehe Ver~nderungen entstehen and versehwinden". 
Schon die Art des Auftretens des P. m. (Sehreckneurose) erinner~ so 
an die trauma~isehe I/ysterie, class ein Zweife] der ZusammengehSrig- 
keit kaum mSglieh erschein~, Das rasehe Verschwinden bald durch 
diesen, bald dureh jenen Eingriff (besonders dutch Elektrotherapie) 
spreche in demselben Sinne. 

Dem gegenfiber ist in Bezug auf den grundlegenden Fall yon 
F r i e d r e i e h  zu sagen, class zun~chst nicht in wissenschaftliehem Sinne 
sicher ist, ob die Meinung des Kranken, seine Krankbei~ sei Folge 
eines Sehreckens, wirklieh richtig ist, zumal yon ibm angegeben wurde, 
dass auch sehon vor dem gehabten Schrecken abnorme Empfindungen 
yon Schmerzen und Druck in den Beinen bestanden. 

Maeht man abet aueh die Meinung des Kranken zu der seinigen 
und erkl~rt sich ferner dami~ einverstanden, dass nile als hysteriseh 
geltenden Symptome dutch seelisehe Ver~nderungen entstehen und 
verschwinden, so sind doch keineswegs umgekehr~ alle dutch seelisehe 
Ver~nderungen hervorgebrachte kSrperliche StSrungen hysterischer 
Natur, wie alas gerade die Pathologic des Sebreckes lehrt. Es geht 
unmSglieh an, alle naeh Schrecken entstehenden Ver~nderungen als 
hysterisehe zu bezeiehneu. Was welter das rasehe zei~weilige Ver- 
sehw]nden der Zuekungen naeh tier Einwirkung des elektrisehen Stromes 
in dem Friedreich 'sehen Falle angeht, so ist es dietatorisch, zu be- 
haupten, class dasselbe dureh psychische Vorg~nge beding~ gewesen 
sei. Um diese Behauptung mit Bestimmtheit aufzustellen, gentigt doch 
unser heu~iges Wissen fiber die Wirkungsweise tier Elektridt~t bei 
weitem noch niche, am wenigsten bei einer so seltenen und noeh unauf- 
gekl~r~en Erkrankung wie bei dem Paramyoelonus multiplex. 

Weiterhin waren bei dem F riedreieh'sehen Kranken zwar Zeiehen 
yon ze i twei ] iger  Iqeurasthenie vorhanden, die sich in den so erheb- 
lieh gesteigerten Patellarsehnenreflexen und in den verst~rkten reflec- 
torisehen Hautreflexen zu erkennen gab, und wahrseheinlich mit der 
zugleieh vorhandenen Lungensehwindsueht zusammenhing, aber es 
liessen sieh auf Hysterie deutende kran]~hafte Erscheinungen nieht 
nachweisen. WKre das aber auch der Fall gewesen, so wfirde aueh 
daraus noch nieht folgen, dass :die zugleich vorhandenen klonischen 
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Zuckungen ebenfalls hysterischer Natur waren, zumal doeh solche 
Zuckungen sonst bei der Hys~erie nich~ vorzukommen pflegen. End- 
lich spricht positiv gegen die Annahme yon Hysterie, dass isolir~e 
Zuckungen in den Supinatores longi vorkamen, also in Muskeln, die 
man willkiirlich, auf irgend welche Vorste]lungen hin, a l lein gewShn- 
lich nieht zu contrahiren vermag, am wenigsten bei ruhig hgngenden 
Armen. 

Fiir den Friedreich'schen Fall ist also die Diagnose auf Hysterie 
zurtickzuweisen, wie denn auch viele andere Neurologen sie nich~ stellen. 
Ware sic aber auch richtig, so war F r i e d r e i c h  durchaus bereehtigt, ftir 
eine so auffs Erseheinusgsform dieser Krankhei~ einen ,,neuen 
Krankheitsnamen zu ersinnen", mindestens ebenso sehr wie M o ebiu s 
selbst far seine Akines ia  algera,  die doch in sehr viel deutlicherer 
Weise Bcziehungen zu ,,seelisehen Ver~nderungen" und zur Hysterie 
znr Schau ~r~g~, als der Paramyoclonus multiplex .con Fr iedre ich ,  
und die yon Anderen diree~ zur Hysterie gereehnet wird. Dass andere 
Antoren naeh F r i e d r e i c h  ganz andersar~ige F~l]e publicirt haben, 
die sie m i t  dem yon F r i ed re i ch  vorgeschlagenen Namen benennen, 
und dass diese Fglle znm Theil Hysterie waren, is~ eine Sache ftir 
sich, ftir welche F r i e d r e i c h  nicht vemntwor~lich gemueht werden 
k~nn. 

Auch die yon Unve r r i eh t  beschriebene , ,Myoclonie", die slch 
dutch alas Auf~re~en bei Geschwistern und durch Verkniipfung mi~ 
ep i l epUschen  Zustgnden ~uszeiehnen soll, kann mit dem Fr ied-  
reich'schen Paramyoclonus nieh~ identificirt werden. Denn sie un te r -  
scheide~ sich in n ichts  yon der ~ls Chorea chron, p rogress iva  
besehriebenen Erkranknng und ist somit yon dem Friedreich'sehen 
Krankheitsbilde ]eieht abtrennbar. Diese Behauptung, class es sich 
bei der UnverriehYschen Krankhei~ um chron. Chorea gehandel~ 
haL, ist bereits yon Boe~tiger 1) aufges~ell~ worden, ebenso friiher 
yon Hi , z ig  und yon Moebius. 

Ich selbs~ babe sofort nach der Lec~iire tier UnverrichYschen 
Beobachtungen den gleichen E[ndruek gehabt und sp~t~er an F~llen yon 
chron, progr. Chorea reich auch im Hinblick auf die yon Unverr ich~ 
dieser Krankhei~sform gegeniiber aufgestell~en neuen Unterscheidungs- 
merkmaleiib erzeug~, class irgend welche Un~erschiede nich~ vorhanden sin& 

Der eine meiner Falle betraf einen 54j~ihrigen Ingenieur, bei dem die 
chron, progr. Chorea schon seit etwa 12 gahren bestand und dessen Vater 
die gleiehe Krankheit gehabt hatte. Die choreatisehen St~rungen waren 
a~sserst ausgepr~gt and batten sich allmahlich mit erhebliehem Schwaehsinn 

1) Berliner klin. Woch. 1896. S. 142ff. 
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verbunden, wahrend epil6ptische StSrungen fehlten. Das Spreehen war sehr 
sehwierig, da die Zunge sich lebhaft an den klonischen Krampfen betheiligte, 
und da die Z~hne wegen h~ufiger Zusammenziehungen der Kaumuskeln 
schwer auseinandergebracht werden konnten. 

In dem zweiten Falle handelte es sieh um einen 4]j~ihrigen Mann, 
A. Bennighoven, der seit 6 Jahren an Chorea Ieidet und ebenfalls aus 
einer mit dieser Krankheit behafteten Familie stammte. Der beifolgende, 
yon Herrn Dr. Andreae nach der Angabe des Kranken aufgenommene 
Stammbaum ergiebt die n~heren bezilgliehen Verh~ltnisse. (Siehe S. 413.) 

Bei unserem Kranken bestehen noeh keine IntelligenzstSrungen 
und ebenso fehlt Epilepsie. Bei seiner Untersuchung liess sieh zu- 
n~chst feststellen, dass gerade so wie bei der Unverricht 'schen Myo- 
clonie bei angestrengtemWillen w~hrend des tlaltens yon Gegenst~nden, 
z. B. w~hrend des Wassertrinkens aus einem Glase, die Bewegungs- 
stSrungen in dem gebrauehten Gliede sich unterdrticken liessen, wobei 
allerdings die anderen Gliedmassen zugleich in st~rkere Zuekungen 
verset~t wurden. (Bei dem erstgenannten Kranken', welcher oft nur 
sehwierig zum Gehorehen zu bringen war, gesehah alas Greifen nach 
einem vorgehaltenen Ziele ebenfal]s nieht selten ohne Unterbrechungen.) 
Ferner waren die Zuekungen oft genug b l i t za r t ig ,  vielfaeh abet zwar 
rasch eintretend, aber dann ]~ngere Zeit verharrend, also in tonisehe 
sieh umwandelnd, wie alas besonders deutlich h~ufig an den Stirn- 
muskeln hervor~rat. 

Weiterhin traten bei beiden Kranken die Zuekungen, worauf 
Unver r i eh t  besonders Gewicht legt, gerade wie in seinen Fiillen 
auch in nicht ,,synergisch zusammenwirkenden" Muskeln, sondern 
auch in ganz ve r e inze l t en  und in The i l sUicken  e inzelner  aus 

So waren bei dem ersten Kranken in der Riickenlage h~ufig iso- 
l i r t e  Z u c k u n g e n  im De l to ides ,  und zwar nament]ich in den mi~ -  
l e r en  P a r t i e n  zu sehen; sie sind kurz, folgen sieh meist zwei- his 
dreimal hintereinander, dana kommt wieder eine kurze Pause. Ebenso 
sieht man an der ruhenden Hand kurze Streckbewegungen einzelner 
Finger, Streck- und Adductionsbewegungen desDaumens. Dann erfolgen 
wieder wild ausfahrende Bewegungen des Unterarmes zusammen mit 
Beuge- und Sh'eekbewegungen s~mmtlicher Finger. 
~ Andere Male finder man bei l~ngerer Betraehtung des linken 
Fusses h~ufige, kurze Zuckungen im Ext. digit, brevis, ebenso Einzel- 
zuekungen im Extensor hallueis longus, zu einer anderen Beobaehtungs- 
zeit h~ufige kurze StSsse im Extensor digit. 10rig., darauf tonische 
Zusammenziehung des Ext. hall. long., hie und da kurze ttebung des 
ganzen Fusses und darauf p lS t z l i che  Abduction beider Ftisse. lqicht 
selten zieh~ sich aueh der Extens. digit, brevis mit dem Flex. hall. long. 
zugleich zusammen, dann wieder alternirend. 
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Du nun nach U n v e r r i c h t  ein derartiges Auf~re~en yon E~nzel- 
zuekungen and yon Zuekungen in einzelnen Muskeltheilen fiir die 
Differentiuldiugnose zwischen Chorea and Myoelonie u u s s e h l a g g e b e n d  
is~, so bliebe nnr die Annuhme tibrig, duss in meinen Fs die Jeder- 
mann ohne Weiteres ftir chronisehe Chorea erkls wtirde, diese Dia- 
gnose keine zutreffende ist, sondern ,,Myoelonie " zu diugnosticiren ws 

Ich habe durum auch mehrere Fs yon der gewShnlichen, nicht 
hysterisehen K i n d e r c h o r e a ,  welche doeh auch U n v e r r i e h t  mit seiner 
Myoelonie nieh~ identifie~rt, auf die gleiehen Eigenthtimliehkeifen unter- 
such& Da die Diagnose auf diese Krunkheit wahrlieh keine beson- 
deren Schwierigkeiten bietet, so darf ich wohl auf ausfiihrliehe Krunken- 
gesehiehten verzichten. 

Bei einem 12j~thrigen Madehen, der Tochter eines Steinhauers, aus 
gesunder Familie stammend, ohne kranke Geschwister, waren 14 Tuge vor 
ihrer Aufnahme in die medic. Klinik Z u e k u n g e n  im reeh ten  Bein und 
Arm entstanden. Sie sollen beim Stricken zugenommen hubert. 1-hre Inten- 
sitat hat sich allm~thlieh gesteigert. Von irgend einer psychisehen Ein- 
wirkung, yon einer Imitation nnd dergl, war keine Retie. An der gerz- 
spitze fund sich ein s y s t o l i s c h e s  Ger~tusch; tier zweite Pulmonalton war 
etwas verstarkt, so class die Annahme einer Endoearditis wahrseheinliehi 
wenn aueh nicht sieher war. Die Patenarreitexe waren sehwer uusl~sbar, 
die Rachenreitexe gut vorhanden. 

Die einzelnen Bewegungen der Kranken wurden zeitweilig protokollirt. 
Zunachst 1less sich feststellen, dass viele Bewegungen ku rz  and  b l i t z -  
a r t i g  sind, so z.B. an der :heruusgestreekten Zunge. Die 8esiehtsmuskeln 
betheiligten sieh kaum; bisweilen Heben des Kopfes. 

An den Ft issen sah man bei ruhiger Riickenlage der Krunken hinter. 
einander Folgendes: h~tufige Flexionen tier drei mittleren Zehen, manehmul 
such der  g r o s s e n  Zehe ullein. - -  Ruhe. - -  Kurze Adduetion des Fusses. 
- -  Combination mehrerer nieht genau zu bestimmender Zuekungen. J 
Langsame Flexion der zweiten Zehe. - -  Combinirte Beugung des Fusses 
and der Zehen. - -  Knrze b l i t z a r t i g e  B e u g u n g s z u c k u n g  tier g r o s s e n  
Zehe. - -  Langsame Zuckung tier dritten Zehe. 

An der r e ch t en  Hand, die im Ganzen viel ruhiger gehalten wird, als 
der Fuss: E x t e n s i o n  des z w e i t e n  F i n g e r s  al lein.  Adduction des 
dritten nnd fiinften Fingers u. s. w. 

An einem anderen Tuge wieder sehr  v ie le  Einzelbewegungen tier 
einzelnen Zehen, die Zuekungen meist blitzartig. 

OewShnlieher Ausgang der Krankheit in Iteilung. 
In einem zwe i t en  F a l l e  handelte es sich um einen 15j~hrigen Knaben, 

]k[. hi. aus E i t o r f ,  bei dem sieh keine hereditgren Momente fiir die Ent- 
stehung tier Krankheit naehweisen lassen. Nur soll die Mutter  ,,etwas 
aufgeregt" sein. Geschwister gesund, s/4 guhr vor seiner Anfnuhme in 
die Klinik ein T r a u m a ,  indem ein halber Ziegelstein aus angeblieh 
50 h[eter Entfernung Stirn and ~qase traf. Dunaeh I~Iasenblnten,  Be-  
w u s s t 1 o s i g k e i t, die beim Auswasehen tier Huutwunde wieder versehwand. 
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Seit aem Unfalle ab und zu Schmerzen in tier Stirngegend and in /ier 
Nase, abet keine Spur yon ehoreatisehen Zueknngen. Erst einige Tage vor 
tier Aufnahme in die Klinik Beginn tier Chorea, ohne nachweisbare ~ussere 
Ursaehe. Am Herzen systol .  @erauseh an tier Spitze ohne deutliehe 
Verstiirkung des zweitel1 Pulmonaltones. Keine Zeiehen yon Hysteric. 
Raehenreflexe sehr stark, keine Alllisthesien. Sehnenreitexe normal. Der 
Gang nicht inerklieh verlindert; Zielbewegungen der rechten Hand munch- 
real durch Zuckungon gestSrt. 

Die genauere Untersuchunff tier einzelnen sieh folgenden Zuekungel1 
ergab auch bier rascheres oder langsameres Auftreten derselben und viel- 
fach ein Besehrlinktsein auf e inzel l le  Muskeln. So fund ich hintereinander: 
E x t e n s i o n  des r eeh ten  k l e inen  F inge r s ,  Zuekung des r. Quadrieeps, 
Plantarfleetion des reehten Fusses, Beugung  in der 1. g rossen  Zehe, 
Extension derselben. Zuekung des r. Quadrieeps, dann der Wadenmuskeln, 
spater u. a. wieder Extension des r ech ten  k le inen  F i n g e r s  oder der 
drci iiusseren Finger u. s .w.  Der Kranke wurde nach 6wSchentliehem 
Aufellthalt in der Klinik als geheilt entlassen, nachdem in Folge einer 
starken seelisehen Erregung etwa 1 ~onat vor dem Entlassungstermin eine 
erheb]iehe Versti~rkung der Zuckungen und zugleieh eine starke psychisehe 
Erregullg zeitweilig aufgetreten war. 

In einem d r i t t e n  zur Zeit noeh in Behandlung befindliehen Falle you 
nieht hysterischer Chorea minor bei einem 12j~thrigen M~tdehel1 war zu 
eonstatiren, class sieh im WesentlicheI1 die Zuckungen gerade so verhielten, wie 
bei dem erwiihnten gleiehzeitig in tier Klinik befindliehen Kranken A. B. mit 
r Chorea. Besonders trat hervor, class bei Beiden oft ganz knrze, 
blitzartige Zueknngen in beiden Mm. frontales auftratel1, wiihrend andere 
Male die gleiehen Zueknngen in llinger dauernde tonische iibergingen. Das 
Sprechen war bei Beiden in ganz derselben Weise ver~ndert, zeitweilig 
viillig gehemmt, dann stossend and explosiv. Einzelzuckungen traten seltener 
hervor als bei den anderen Kindern; auch vermochte die Kranke die ab- 
normen Muskelzuekungel1 beim llingeren Halten yon Gegenstlinden nieht so 

,gut zu hemmen, wie der erwaehsene Kranke. Immerhin kalln die reehte 
Hand, naehdem sic noeh unmittelbar vorher withrelld des Stehens der Kranken 
sehr h~Lufig unregelmli.ssig gezuckt hatte, ohne N e b e n b e w e g u n g e n  ein 
Glas zum Munde fiihren. Sic kann auch l~ngere Zeit, frei an ein vor- 
gehaltenes ZieI stossend, ohne unwillkiirliehe Fingerbewegungen gehalten 
werden, w~hrcnd allerdings Armbewegungen unwillkiirlicher Art sich dabei 
einstellel1. 

Ich vermag also in der Erseheinungsform der Kr~mpfe und in ihrer 
Yer~heilung irgend welche Unterschied e zwischen der chron, progr. Chorea 
und tier gewShnlichen, nich~ hysterischen, infan~ilen Chorea nich~ zu 
entdeeken und s~imme im Uebrigen vSllig den Ausftihrungen B o e ~ t i g e r's 
zu, die dahin gehen, class sieh beide ChoreaarLen nur dureh ihre Aerie- 
logic, ihren Verlauf und die h~ufig hinzutretenden psychisehen StSrungen 
yon einander unterscheiden, wobei ieh noch die gelegentliche Combi- 
nation mi~ Epilepsie hinzuftigen mSehte. Besonders kann ich auch 
auf alas angeblich v.ersehiedene Verhalten tier Muskelzuckungen gegen- 
tiber den in~endir~en Bewegungen ebensowenig wie B o e t t i g e r  einen 
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entseheidenden Werth legen. Abgesehen davon, dass, wie auch aus 
den oben mitgetheilten Untersuehungen hervorgeht, dieser Untersehied 
thats~chlich keineswegs stets nachweisbar ist, ist ausser den yon 
Zi e h e n und yon B o e t rig e r angeffihrten Momentcn meiner Meinung 
nach auch darauf Gewicht zu legen, dass bei der Chorea erwachsener 
M~nner die W i l l e n s e n e r g i c ,  welche die Zuckungen hemmt, viel  
mehr  en~wickel t  zu sein pf leg t ,  als bei Kindern. Will man abet 
dennoch racine F~Llle yon Chorea chron, progr. ,,Myoclonie" nennen, 
so muss man i iberhaupt  den Te rminus  Chorea  s t r e i ehen  und 
ihn durch das Wort Myoclonie ersetzen, wodurch n~chts gewonnen 
w~re. Ke ines fa l l s  s te l l eu  abe t  die Unverricht 'schen F~lle  ein 
neues K r a n k h e i t s b i l d  dar; sic sind deshalb in ihrer Erscheinungs- 
form gerade so yon dem Friedreich 'sehen Paramyoclonus unter- 
schieden wie dieser yon der Chorea iiberhaupt. 

Ehe ich auf diese Unterschiede eingehe, muss ich noch einer, wie 
es schcint, sich immer welter verbreitenden Ansehauung gedenken, als 
ob die gewShnliche Chorea eine C o o r d i n a t i o n s s t S r u n g  in dem 
gewShnlichen Sinne des Wortes d~rstelle, wie alas z. B. Leube  in 
seiner ,speeiellen Diagnose der innern Krankheifen" in s ch~r fs te r  
Form ausspricht, and wie das u.A. auch Gaupp in seiner erw~hnten 
Dissertation behauptet, 

Der letztere Autor muss in Folge dieser seiner Anschauung fiber 
die Chorea so weir gehen, dass er als Untersehied zwischen Myoclonie 
und Chorea den anffihrt, dass die klonisehen Kr~mpfe bei der ersteren 
nichf an intendirte Bewegungen gekniipft sind, wohl aber  mi th in  
b ei der le tz te ren .  Das widersprich~ aber schnurstraeks der direc~en 
Beobachtung. 

Zum Unterschiede yon der Ataxie ,  die sonst vSll ig mit  tier 
Chorea  i d e n t i s c h  w~re, treten die choreatischen Zuckungen be- 
kanntlieh auch in der vSl l igen Ruhe  der Muske ln  auf, z. B. bei 
der Riickenlage im Bette, and zwar oft in der h e f t i g s t e n  Weise,  
w~hrend bei der Ataxie im allerhSehsten Falle bei der s c h e i n b a r e n  
Ruhe, z. B. beim Ste.hen, s chwache  Nebenbewegungen vorkommen 
(die sogenunnte sta•sche Ataxie). Sodann betreffen sic, wie wir sahen, 
oft genug nur e inzelne Muskeln ,  sowohl w~hrend des Beginnes als 
auch auf der vollen HShe der Erkrankung. Freilich werden dureh 
soiche Zuckungen einzelner oder mehrerer Muskeln oft genug gewollte 
Bewegungen gestSrt, aber doch keineswegs constant, wie bei der Ataxie; 
und encllieh sincl die abnormen Bewegungen bei der Chorea durchaus 
nicht stets ]angsumer Art, wie behauptct wird, sondern im Gegentheil 
reeh~ h~ufig sehr raseh und oft genug wenigstens raseh and plStzlich 
e in t r e t end ,  wenn sie auch spiiter mehr tonisch werden. 
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Will man aber trotzdem die Chorea Ms eine Coordina~ionsstSrang 
auffassen, well eben anch wghrend der zusammengesetzten und coordi- 
nirten Bewegungen selbst unbeabsiehtigte Muske]zuckungen zu S~ande 
kommen, so muss man jede  Myoe lon ie ,  selbstvers~gndlich auch die 
Unverricht 'sche, als eine Coordinationss~Srung auffassen, dann aber 
z. B. aueh den Te tanus  ale eine solche gelten lassen. Dean aueh 
bei ibm kSnnen irgend welche in der Ausffihrung begriffene Bewegungen 
dureh tonische Kr~mpfe gestSrt oder gehindert werden. 

Nach diesen Ausfiihrungen is~ also die Chorea keine Coordinations- 
s~Srung in dem gewShnlieh dami~ verbundenen Sinne, wohl aber die 
Unverr icht ' sehe Myoelonie eine echte  p r o g r e s s i v e  eh ron i sehe  
Chorea. 

Hg~te das yon F r i e d r e i c h  gesehilderte Krankheitsbild dieser 
Krankhei~ geglichen, so wiirden weder er selbst noeh ieh, der eben= 
falls e~was Derar~iges niemals frfiher gesehen hatte, gewag~ haben, den 
Fall ale etwas ~eues und Eigen~hiimliches zu beschreiben. 

Bei dem Friedreieh'sehen Kranken waren eben Besonderheiten 
gegeben, die den Fall yon der Chorea hinreiehend unterschieden. 

Erstens waren die Zuckungen d au era  d verhgl~nissm~ssig schwaeh 
nnd n iemals  zu so ausfahrenden Bewegungen ffihrend, wie bei den 
his dahin bekannten versehiedenen Choreaarten. 

Zwei~ens waren ~rotz jahrelanger Dauer der Erkrankung die 
Faciales frei. Ferner war die Krankheit nich~ progressiv, und endlich 
wurde - -  nnd das ist das Wesen~liehs~e - -  s te ts  nur  eine kle ine 
Anzahl  der  g le iehen s y m m e t r i s e h e n  Muske ln  in Zucknngen  
versetzt, w~hrend doeh bei der Chorea minor und ehronica bekanntlieh 
die a l l e rme i s t en  wi l lk t i r l i chen  Muske ln  bald bier bald dor~ in 
springender Weise in Bewegung gesetzt werden. 

Es passte also die ]3ezeiehnung der Chorea ffir ein derar~iges 
Krankheitsbild nichf, wenn man nieht diesen ~amen auf symptomatisch 
ganz davon verschiedene Zus~nde i~bertragen well,e, zumal es aueh 
durchaus unwahrseheinlieh ersehien, dass der allerdings zur Zeit noch 
unbekannte Si~z dieser Erkrankung der gleiehe sei, wie derjenige tier 
Chorea, weleher doch, auf gute Gr~inde gestti~z~, im Gehirn gesucht 
werden muss. 

Eine sehr viel grSssere Aehnlichkei~ hat das Krankhei~sbild bei 
dem Friedreich 'schen Kranken in ers~er Linie mi~ dem gewShnliehen 
Tic e o n v u l s i f  einzelner Muskeln und Nervengebiete, wean man sich 
diesen Tic in symmetrischer Weise auf eine grSssere Zahl yon Muskeln 
ausgebreite~ denkt. Ebenso kann auch eine gewisse :Beziehung des 
Paramyoclonus mit der yon mir sogenannten M y o k y m i e  gefunden 
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werden, so dass Kny seine dahingehSrigen F~lle unter dera Titel 
,Ueber ein dera Pasarayoclonus multiplex nahes t ehendes  Krank- 
heitsbild" verSffent]ichen konntei). Mit Recht beraerkt aber U n ver- 
r icht ,  class diese Kny~schen Fs ,,eine Reihe yon Ziigen aufweisen, 
hei denen es zweifelhaft erseheint, oh sic noch zu der Myoclonie ge- 
hSren" (S. 85 seiner Monographie). 

Die Untersehiede liegen ja auf der Hand: Bei tier Myokymie is~ 
eben das Wogen  des ~ u s k e l n  das worwiegende Symptom, das sieh 
rai~ starken Sehraerzen werbinde~ and sich in ers~er Linie in den 
Wadenrauskeln zu localisiren pflegt, w~hrend bei dem Myoelonus ira 
Wesentliehen nur klonisehe Zuckungen vorkomraen and Sehraeszen 
nur eine geringe oder gas keine Rolle spielen. Beiden gemeinsara ist 
das Auftreten in symmetrischen Muskeln nnd die vielfach worhandene 
Iqeigung zur Genesung oder zu Reraissionen; won gysterie kann bei 
der Natur der Muskelzusararaenziehungen bei tier Myokyraie ebenso- 
wenig die Rede sein wie won Chorea. 

Was die Beziehungen zura sogenannten Tic  e o n v u l s i f  betrifft, 
so babe ich dera seiner Zeit dariiber Gesagten in der Saehe nichts 
hinzuzufiigen. Es handelt sieh bei ihra bekanntlieh ira Wesentlichen 
am klonis  the  Zuekungen in e inzelnen Muskeln  und innerhalb eines 
einzelnen Nervengebietes, we, n aueh gelegent]ieh tonische Zuckungen 
dabei vorkomraen. Ieh raSehte d~rum fiir diese Krankheitsforra ~nstatt 
des ]angen franzSsisehen •amens den kiirzeren Ausdruck des Mono- 
c lonus  oder tier Monoe lon ie  vorsehlagen, ws es sich bei dera 
F r i e d r e i e h'sehen Kranken um eine Forra tier P o I y C 1 o hie, urn eine Para- 
clonie oder einen P a r a e l o n u s  handeln wiirde, da eben symraetrisehe 
Mnske]n beider KSrperhs befallen warden. Der Zusatz ,,Myo" ist 
nnnSthig, well eben nut die Muskeln zuekungsfi~hige Gebilde ira KSrper 
darstellen. Ist ein doppelseitiger Tie im Faeialisgebiet vorhanden, wie 
das in seltenen F~IIen vorkorarat, so wiirde es sieh um e~ne ura- 
sehriebene Paraclonie in diesem Nervengeblete handeln. 

Freilich wiirde der Naraen tier Polyelonie an sich auch die Chorea 
rait einsehliessen; es soll aber diese letz[ere Bezeichnung dureh ihn 
keineswegs verdrfing[ werden, da raan sieh einraal an sie gewShn~ hat, 
nnd da die Chorea ein gut urasehriebenes Krankheitsbilcl darstellt. 
Man kann abet in seltenen F~]len yon Clonus bestirara~er Muskel- 
coraplexe, besonders aueh einse!tiger Art, anstatt des manchm~l ge- 
brauchten Aasdruckes tier partiellen Chorea yon Polyclonie spreehen, 
besonders wenn es sich urn ehronisehe Zusts handel,, wobei nattir- 
lieh nile diejenigen Kr~rap.~e ausgesehlossen sind, die entweder nut 

]) Archly f. 1)sychiatrie. Bd. XIX. 
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anfallsweise auftreten oder als Symptome bestimmter organischer Ge- 
him- oder Rtickenmarkskrankhei~en angesehen werden miissen. 

Ieh glaube, dass auf diese Weise eine grSssere Ordnung in die 
Besehreibung aller zugehSrigen Krampfformen hineinkommt und dass 
besonders der Name der .,Myoclonie" nieh~ mehr auf die U n v e r r i e h t -  
schen F~lle a11ein Anwe•dung finder, f t i r  die der Namen tier chron. 
Chorea sehon besteht. 

In Bezug auf die F r i e d r e i e h ' s e h e  P a r a e l o n i e  mSehte ieh zum 
Sehlusse noeh hinzuftigen, class sieh under diese Bezeiehnung aueh 
F/ille rubrieiren lassen, welehe zwar eine grosse Aehnliehkeit mi~ dem 
yon F r i e d r e i e h  besehriebenen Krankheitsbilde haben, abet doeh nieh~ 
in allen Einzelhei~en vSllig identiseh sind. 

So beobachtete ieh vor zwei Jahren ein paar Monate lang einen 18jah- 
rigen Backer E. H. ans Siegen, fiber welchen ich in meinem Badener Vor- 
trage schon kurz berichtete. 

Er will frtiher his zum Marz 1895 stets gesund gewesen sein and 
stammt yon gesunden Eltern. Sechs seiner Geschwister sind ebenfalls gesund, 
eine Schwester ist am Typhus gestorben. 

Im Mi~rz 1895 maehte or einen leichtcn Gelenkrheumatismus durch, 
der aber zu einer Erkrankunff des Herzens geftihrt haben sell. Seitdem 
h~ufig schmerzhafte Gelenksehwellungen, Beklemmungen und Athembeschwer- 
den. Seit 10 Tagen vor seiner Aufnahme in die medic. Klinik Sehmerzen 
im linken Handgelenk and im rech ten  Knie, ausserdem Druckgefiihl auf 
der Brust and Kopfschmerzen. 

Der Kranke giebt ferner an, dass er seit seinem zwSlften Lebensjahre 
viel Krafttibungen vorgenommen and class er vet 3 i/2 Jahren zuerst 
Schmerzen und Zuekungen  in der Beugemusculatur beider 0berarme be- 
kommen babe, die etwa 14 Tag'e lang anhielten. 

Seitdem wiederholten sich die Zuckungen und Schmerzen in den ge- 
nannten Muske]n alle paar Monate and verbandcn sich gewShnlich mit 
Gelenksehmerzen. Sic traten auch in der Ruhe auf, wurden aber durch 
Anstrengungen verstarkt and warden angeblieh zuerst nach einem kalten 
Bade bemerkt. Starkes Turnen sell dann ihre Wiederkehr bewirkt haben. 

Die Un te r suchung  des muskelkraftigen, gut genahrten Mannes ergab 
zun~tchst das Bestehen einer gut compensirten Mi t ra l insu f f i c i enz .  Fieber 
bestand nicht; die Gelenkschmerzen waren massig. Von irgend welchen 
hysterischen Symptomen: Anasthesien, Raehenreflexmangel u. s. w. nicht die 
Spur; der Status psychieus ein ganz normaler. 

Die grebe Kraft der Muskehl sehr gut, keine Spar yon Coordinations- 
stSrungen. Die mechanisehe Erregbarkeit tier Muskeln lind Nerven normal. 
Die P a t e l l a r -  und A c h i l l e s s e h n e n r e f l e x e  sehr lebhaft~ die Arm- 
sehnenreflexe normal. 

Vorwiegend  in der B i c e p s m u s e u l a t u r  beiderseits sieht man hiiufig, 
auch wahrend der Ruhe des Kranken, b l i t z a r t i g e  Zusammenz iehungen  
ohne Bewegungse f f ec t .  Der Muskel wird jedesmal dabei hart und tritt 
in seinen Contouren unter der Haut deutlich hervor. Oft folgen sich zwei 



420 XLX. Sc~uL~z~ 

Zuckungea hintereinander; oft lasst sich ein leichter Ansatz zum Toniseh- 
werden beobaehten. 

Auffallendist, class sie besonders dana hervortreten~ wean die 
Hande beide nach hinten zu unter den Kopf gelegt  werden~ ohne dass 
bei dieser Haltung eine besonders starke Innervation der Bicepsmuseulatur 
ml Tage tritt. St~rkere willkiirliche Contraetionen haben keinen deutlich 
versti~rkeaden oder absehwi~ehenden Effect. 

Druek auf die Bicepsmusculatur ist etwas empfindlich. 
Ausser der Bicepsmuseulatur werden auch andere Muskeln ergriffem 

wenn auch nieht so hi~ufig and so andauernd, so die Mm. peetorales and 
die Streeker am 0berarm. In den Mm. supinat, longi, sowie in ben Bein- 
muskeln liessen sieh nieraals Zuckuagen beobaehten. 

Die Bieepszuckungen sind gelegeatlieh auch synehron, meistens aber 
aieht and wurden wahrend des zweimonatliehen Aufenthalts des Kranken 
in der Klinik allmahlich geringer, ohne aber anfznhSren. Links waren sie 
meist starker als reehts; mit Sehmerzen waren sie niemals verbunden. 

Der Kraake verliess die Klinik, naehdem seine Gelenkschmerzea ver- 
sehwunden waren; tiber sein spateres Befinden waren leider keine Nach- 
richten zu bekommen. 

Es handel~e sieh also in diesem Falle um eine Pa rac lon ie  ein- 
zelner Arm- and  S c h u l t e r m u s k e l n  bei einem nich~ hysterisehen, 
sons~ nervengesunden jungen Mann ohne heredit~re Belastung. Er 
unterscheidet sich yon dem Friedreieh'schen Falle zunKchst dutch 
die yon dem Kranken angegebene Ursache der Ueberanstrengung und 
der Einwirkuag der K~l~e, also yon Momenten, die an sich die Eat- 
stehung der~rtiger Znckungen leich~er verst~ndlich erscheinen lassen 
als der Schreek. 

Sodann dadurch, dass die Unterextremit~ten frei blieben, was 
natarlieh nicht gegen die ZusammengehSrigkei~ beider F~lle spricht. 
Endlieh dadurch, dass beim Einnehmen einer bes~immten ttaltung der 
Arme die Muskelznckungen leichter und starker eintreten als in t i e r  
Ruhe, and dass keine deutliehe Verminderung der Zuekungen wahrend 
der willktlrlichen Bewegungen wahrnehmbar ersehien. 

Die zeitweilige Unterbreehuag der lange dauernden Zuekungen, 
wie sic in unserem FaIle haufiger bes~anden haben soil, kSnnte natiir- 
lich auch bei dem Friedreich'schen Kranken sehon vor seiner Anf- 
nahme in die klinische Behandlung manehmal vorhanden gewesen and 
dem Kranken entgangen sein. 

Im Uebrigen gehSren beide Fglle in das Gebiet der l a n g d a u e r n d e n  
P a r a e l o n i e n  ohne organiseh beding~e Ursache, ohne Beziehung zu 
Hysterie oder allgemeiner Neurasthenie, und ohne dass man yon eigent- 
lichen Anfgllen spreehen kann. 

Die Untersch]ede gegentiber tier gewShnlichen Chorea minor oder 
der chron. Chorea liegen auf der Hand, nut dass sieh in meinem Falle 
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ganz ~ihnlich wie bei vielen Fs der ersteren eine endoeardi~isehe 
Mitrulinsufiieienz und ein Gelenkrheumatismus nachweisen liess. 
Wfirden die bli~zar~igen Zuekungen wei~er ausgedebnt und s~rker 
gewesen sein, so kSnn~e man yon der ,,Chorea elee~riea" Henoch 's  
spreehen, die ieh sehon frfiher nur als einen hSheren Grad des Fr ied-  
reieh'schen Paramyoelonus oder der Paraelonie angesproehen babe. 
Rein symp~oma~isch betraehte~ gehen sehliesslich aHe diese Para- und 
Polyelonien aueh mit den gewShnliehen Choreaarten in einer hSheren 
Einheit auf, w~hrend eine wirkliehe innere ZusammengehSrigkeit erst 
dann bewiesen w~ire, wenn wir noeh mehr fiber Ursaehen und Sitz 
der versehiedenen Clonus- und Choreaar~en wissen, a]s das his je~zt 
der Fall ist. 


