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Seit der Beschreibung des Krankheitsbildes der hereditären Chorea durch Huntington 
im Jahre 1872 ist dieses familiär auftretende Erbleiden hinsichtlich der klinischen 
Symptomatologie, Genetik und Pathophysiologie eingehend untersucht worden. 
Überlicherweise werden heute von diesen erblichen Formen sporadisch auftretende 
chronisch progressive Choreafälle (idiopathische Chorea) und symptomatische 
choreatische Manifestationen etwa im Rahmen von cerebral-vasculären Erkrankun­
gen, neuroieptischen Langzeitbehandlungen oder rheumatischen Parenchymer­
k.rankungen des Gehirns unterschieden. ERBSLÖH (1963) schlägt daher vor, vom cho­
reatischen Syndrom zu sprechen. 

Sippen- und Zwillingsforschung haben ergeben, dass bei der erblichen Form ein 
autosomal-dominanter Erbgang vorliegt. Bei eineiigen Zwillingen kommt es häufig 
im selben Alter zur Erstmanifestation der Krankheit, der weitere Verlauf ist jedoch 
bezüglich Art und Schweregrad der Symptomatik meist unterschiedlich. Im allgemei­
nen weisen die genetischen Untersuchungen darauf hin, dass eine ausgeprägte 
Durchschlagskraft des pathologischen Gens vorliegt. 

Als gemeinsames morphologisches Substrat ist beim choreatische� Syndrom eine 
Schädigung des Neostriatums nachzuweisen, wobei besonders die ·kleinen Zellen 
Degenerationserscheinungen zeigen. Entsprechend der Klinik der chronisch progressi­
ven Chorea mit zunehmender Demenz und oft in den späteren Krankheitsstadien 
auftretender rigider Versteifung sind anatomisch auch Veränderungen im Cortex und 
paläostriären Regionen nachzuweisen. Pathophysiologisch wird das Auftreten der 
Hyperkinesen durch eine fehlende Filterwirkung des morphologisch oder funktionell 
geschädigten Neostriatums erklärt (HASSLER 1953; HOFF UND ÜSLER 1957). 

Es bestehen Gründe anzunehmen, dass beim choreatischen Syndrom biochemische 
Defekte vorliegen. Dafür sprechen die Tatsachen der Vererbbarkeit einerseits und 
andererseits Analogieschlüsse auf Grund von Paralellen in der Symptomatik zu 
anderen Krankheitsbildern mit extrapyramidalen Symptomen wie z.B. den hepa­
tolenticulären Erkrankungen (BRUYN et al. 1965). 
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