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Essential Tremor: Phenomenology and Epidemiology 

Zusammenfassung. Symptomatik. Verlauf und Epide­
rniolPgic Jcs essentiellen Tremors (ET) werden nach 
cingchender Analyse des Krankheitsbildes von 84 Pa­
tienten aus cinem Kollektiv von 430 Füllen mit einem 
Tremor besprochen. Be\'orzugt waren vom Tremor 
die oberen Cxtrernitiitcn. wenig.er der Kopf und die 
untncn Extremitiiten. selten Rumpf. Kinn Aug.enlie­
Jer und Mund betroffen. Ruhe- und Haltungstremor 
1eigten �ich deutlich stürkcr als Jcr lntentionstremor. 
Die Abgrenzung zum Parkinsontremor. wie auch zum 
z.:-rehc!Liren Tremor ist in den meisten Füllen pro­
hlc111l0,. Mitunter ergeben sich Sehwierigkeitt:n in der 
DilrcrL·ntialdiagnosc zum psychogenen Tremor sowie 
1u111 U111'alls- odcr Kriegszittern. Der senile Tremor 
"urde \\'Cgen seiner gleichartigen Symptomatik. Lo­
kalisation unJ Verlaursform als ET des Alters aufge­
L,1.lt und in der epidemiologischen Analyse dem ET 
cingq;liedcrt. Eine Gipfclpriigung um das 15. und 60. 
1.chL·nsjahr i�t beim Aul'trcten des ET zu erkennen.
In der \'crcrblichkeit finden sich im eigenen Bcobaeh­
tung,gut Variahilitiitcn. In einzelnen Familien mit ei­
nem l·T ll'ar die Krankhcit nur hci männlichen tvlit­
glil·dcrn :1ufgetreten. bei anderen FT-Familien be­
,ta11d eine abgeschwächte Penetranz. Die Mehrheit
der Familicn mit ET wies jedoch eine autosomal do-
111in:1nte Vererbung aur. Obwohl bei keinem der
untcrsuchten Patienten eine Invalidität entstand. ,var
ein Drittel stark. der Rest durch den Tremor leicht
hehindcrt. Aur die moderne Behandlungsmöglichkeit
de� l'T wird in einer ll'eitcren Arhcit eingegangen.

Oh,,nhl die Symptomatik tlcs Essentiellen Tremors 
(1-TJ kcinc schweren Ausfalk hervorruft. wird in vie­
len hilkn die Lebensqualitiit des Betroffenen be­
eintriichtigt. mitunter kann es sogar zur Imaliditiit 
kommen. Durch die Fortschritte in der Parkinsonthc­
rapic mit Einführung clcr Laevodopa-Substitutionsbe­
handlung sind Fragcn der Differentialdiagnose zw1-

sehen ET und Tremordominanzform des Parkinsnn­
syndroms aktuell geworden. Patienten mit einem ET 
fürchten an einer Parkinsonerkrankung zu leiden und 
rasch invalid zu werden. andererseits kann es bei nicht 
exakter diagnostischer Abgrenzung zum Parkinson. 
durch eine Behandlung mit Laevodopapräparaten zur 
Verschlechterung der ET-Symptomatik kommen. 
Schließlich ist es durch die Möglichkeitcn einer erfolg­
reichen medikamentösen Intervention berechtigt. das 
bis jetzt therapicmüßig nicht als sehr erfolgreich gel­
tende Krankheitsbild des ET in seiner klinischen Sym­
ptomatik aber auch in den epidemiologischen Gege­
benheiten darzulegen. Danehen scheint es wichtig. die 
örtliche Hüufung von Fällen mit einem ET aufzuzei­
gen und auf die Kombination dieses Krankheitsbildes 
mit anderen neurologischen Erkrankungen hinzuwei­
sen. 

In dem ßegriff des ET werden nicht nur familiiir 
auftretende Fiille. sondern auch sporadisch nachweis­
bare Erkrankungen subsummicrt. Synonyma für den 
ET sind Morbus Minor. Tremophilic. für die Unter­
gruppe der famili�iren Form erbliches Zittern. essen­
tieller heredodegcnerativer Tremor und Tremor esscn­
tialis hereditaris. Im anglo-amerikanischen Sprachge­
brauch wird die Bezeichnung hcreditary trcmor. tre­
mnr l)f allitudc. nervous tremor. essential (hercdofa­
milial) tremor und action trcmor vcrwendct. In der 
französischen Literatur finden sich Bezeichnungen 
wie Tremblcmcnt hcrcditaire. Tremblement essentiel 
(type Minor). Trernblcment isole und Trcmblcmcnt 
des degcn�res. 

Das sogenannte erbliche Zittern wurde ,·on Müst 
bereits 1836 [39] angeführt. Parkinson allerdings hat 
schon 1817 [44]. Charcot 1876 [6) zwischen dem Tre­
mor der Paralysis agitans und der senilen Variante 
des ET unterschieden. Die ersten eingehenden Be­
schreibungen haben Dana 1877 [10] bzw. Eulenburg 
1887 [14] niedergelegt. die Erblichkeit des ET wurde 
von Flatau 1908 [ 16] und Pelnar 1913 [45] nachgewie­
sen. Minen hat in den Zwanzigerjahren in verschiede­
nen Puhlikationen. zuletzt 1936 [36] die meisten kli­
nischen Fiille erfassen können. Deswegen erhielt dic 
Krankheit auch den Namen Morbus Minor. Vom 
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Autor wurden Langlebigkeit und Kinderreichtum in 
Familien mit einem ET besonders erwähnt. Dies hat 
Kehrer [28] allerdings bestritten. Wichtige Übersichts­
arbeiten haben Tarnnto [55] . Critchley [81. 1-lasslcr 
[25] und Marshall [35] veröffentlicht.

Symptomatologie und Verlauf 

Das einzige Symptom dieser Krankheit ist das unwill­
k i.irliche Zittern von Extremitiiten. Rumpf. Kopf aber 
auch des Kinns. der Zunge und des Kehlkopfes bzw. 
der Stimmlippen. Die Diagnose eines ET l�ißt sich 
durch Lokalisation. Frequenz und die Dynamik des 
Tremors sowie durch die Begleitbefunde festigen. Der 
ET beginnt im Allgemeinen an den Fingern und Hän­
den und greift dann auf die übrigen Anteile der oberen 
Extrcmiüitcn zum Teil aber auch auf Kopf und Au­
genlider über. Zunge. periorale Muskel und Larynx 
sind bei manchen Patienten ebenfalls betroffen und 
bedingen die zittrige Sprache. Die unteren Extremitä­
ten sowie der übrige Körper werden selten erfaßt. 
Der Tremor kann aber auch nur auf einen Körperteil. 
zumeist auf beide obcrcn Extrcmitiitcn beschränkt 
bleiben oder den Muskulus mentalis betreffen [17. 
20. 57. 58]. eine Form <lie Ganner un<l Vonburn [18]
als erbliches Kinnzittern in einer Tiroler Talschaft
beschrieben haben. Relativ hiiufig kommt ein isolier­
ter Kopftrcmor vor [16. 36. 37].

Nach Marshall [35] ist der ET ein vcrstjrkter phy­
siologischer Tremor. der zuerst inrermittierend bei 
Aufregung auftritt. um dann im laufe der Zeit in 
eine Kontinuiliit ohne Unterbrechung überzugd1en. 
Die Frequenz Jes Tremors nimmt hci langsam größer 
werdender Amplitude mit zunehmendem J\lter ab. 
Beim Kind bzw. Jugendlichen betrügt die Frequenz 
8 Hz. bei Erwachsenen 10 Hz und beim senilen Tre­
mor ca. 5-6 Hz (35]. Nach Flatau [16]. Hassler [25] . 
Sigwald und Mannier [52], Larsson und Sjörgcn [32] 
sowie Koch [30] liegt die Frequenz zwischen ➔-12. 
meistens jedoch zwischen 4 6 Schwingungen pro Se­
kunde. 

In der Dynamik ist der ET in erster Linie ein 
Haltungstremor. Bei intendierten Bewegungen kann 
es zu einer bctrüchtlichen Zunahme. in manchen Fäl­
len bis zum Ausfahren und Schleudern kommen [5]. 
Der Bewegungsablauf bleibt aber Lielbczogen. Der 
Ruhetremor ist nicht immer vorhanden. Gegenüber 
dem Haltungs- und lntentionstremor ist er jedoch 
weniger deutlich ausgeprägt. Der Tremor tritt beson­
ders durch Spreizen der Finger und H ochhcben der 
Arme in Prcdigcrhaltung hervor. was Guyot et al. 
[2 IJ als .. Attitude du sermet"' bezeichnet. Durch sen­
sible. sensorische und emotinelle Reize verstärkt sich 
das Zittern erheblich. bzw. tritt erst überhaupt in Er­
scheimmg .. o bei Strcßsituationen. bei der Untersu­
chung oder wenn sich der Patient beobachtet fühlt. 
Der Tremor wird durch Bewegungen die Präzision 
erfordern [12. 16. 23. 27. 40) verstürkt. auch durch 
körperliche Anstrengungen. Adrenalin. Koffein . Ni-

kotin und durch Chinin. ferner durch die Kohabitia­
tion und durch Temperaturveränderungen [7. 16. 33. 
40]. Der ET kann in Ruhe sistieren. im Schlaf erlischt 
er jedoch immer [4. 12. 25. 35]. Klucke [29) und Koch 
(30) beschrieben Tagesschwankungen mit morgend­
lichem Maximum.

Der l::T zeigt eine Progredienz die verschieden 
stark ist. aber auch fehlen kann. Vor allem im Alter 
kann eine Verschlechterung auftreten und die Progre­
dienz zunehmen. Neben psychischer Ablenkung ist 
es der Alkohol. der den ET auch über liingere Peri­
oden bessern kann. Bei lüngerem bzw. laufendem Al­
koholgenuß kommt es allerdings in Folge einer to­
xischen Trcmorkomponentc zur Verstiirkung des ET. 

Der ET wird hiiufig von einer 1-1 ypotonie der Mus­
kulatur. dagegen nie von einer Hypertonie begleitet. 
Sonstige klinische ßcglcitsymptomc fehlen. Liquor 
und EEG sind normal. Die Computertomographie 
ergibt keine Hinweise auf' Veränderungen in den ex­
Lrapyramidalen Zentren. Eine gelegentlich feststell­
bare Hirnatrophie ist altersäquat. 

Spezielle psychische Veränderungen sind im allge­
meinen nicht vorhanden. Bei manchen Patienten stellt 
sich aber durch die Belastung des Tremors eine de­
pressive Verstimmung ein. Die Patienten mit ET zei­
gen Tendenzen zur Isolation [20). was wieder eine 
Verstiirkung des Tremors hervorruft. Eine Demenz 
oder andere organische Wesensveriinderungen sin<l 
für den ET atypisch. können aber Folge eines beglei­
tenden arteriosklerotischen oder senikn Hirnprozes­
ses sein. 

Das Erkrankungsalter des ET liegt nach Elsässer 
[l 3] bei 40% <lcr Paticntcn vor dem 10. Lebensjahr,
bei mehr als 50% vor dem 20. Lebensjahr. Feldmann
[15] konnte ähnliches feststellen. Ein Erkrankungsbe­
ginn nach der 5. Dekade rührt zu Schwierigkeiten
in einer differentialdiagnostischen Abgrenzung zum
senilen Tremor. der allerdings ,·on manchen Autoren
dem ET als Altersvariante zugerechnet wird. Damit
verschiebt sich naturgemäB das Haupterkrankungsal­
ter. Critchley [8) und Sutherland et al. [54] verzeichne­
ten ein durchnschnittliches Erkrankungsalter von 35
Jahren. Larsson und Sjörgen [32] errechneten das
Haupterkrankungsalter auf das 50. Lebensjahr. wobei
als spätester Beginn des Tremors das 70. Lebensjahr
festgestellt wurde. Hornabrook und Nagurney [26]
beobachteten bei einer Papua-Population ebenralls ei­
nen spülen Krankheitsbeginn. ohne daß vom Autor
der senile Tremor abgegrenzt wurde.

Der ET wird häufig nur zufallig entdeckt, da der 
Patient den Arzt meist aus einem anderen Grund auf­
sucht. Das liegt zum großen Teil an dem geringen 
Krankheitswert. den die Patienten. vor allem bei der 
familiären Form dem Tremor bcime. scn. Dagegen 
bezeichnen die selteneren. solitür erkrankten Patien­
ten. speziell .. sensible Personen··. den Tremor meist 
als sehr störend. Wahrscheinlich liegt die Morbidiüits­
rate des ET viel höher als angenommen wird_ wie 
dies aus den 7ahlen \"Oll Larsson und Sjörgen [32] 
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mir einer Krankheitshäufigkeit für Nordschweden 
von 1 :470 und der von Hornabrook und Nagurney 
[23] für die Papua-Population mit 3.5: 1 000 hervor­
geht.

Epidemiologische Aspekte 

Flatau 1908 [16] und Pelnai· 1913 [45] haben die Erb­
lichkeit des ET nachgewiesen und Critchley [8] die 
autosomal dominante Vererbung des ET aufgrund 
von Stammbaumanalysen postuliert. Sigwald und 
Mannier [52]. Davis und Kunkle [11]. Larsson und 
Sjörgen [32] sowie Hassler [25] bestätigten diesen au­
tosomal dominanten Erbgang anhand eigener Unter­
suchungen. Schade konnte 1956 bei 22 Trcmorpatien­
ten einer Familie Unregelmäßigkeiten und Expressivi­
tätsschwankungen sowie unterschiedliche Penetranz 
erkennen. Gleiches haben von Velander [561 sowie 
Minor [36] und Curtius [9] hervorgehoben. Meist je­
doch ist die Ausprägungsart und die Lokalisation des 
Tremor� innerhalb einer Sippe gleichartig. So kann 
nur ein Tremor des Mentalmuskeb oder ein Wackel­
tremor des Kopfes allein bestehen. Nach Larsson und 
Sjörgen [32] sowie nach Sigwald und Mannicr [52] 
erkranken Männer häufiger als Frauen, was auf eine 
mögliche Manifcstationshemmung beim weiblichen 
Geschlecht hinweist. Hornabrook und agurncy [26) 
randen dagegen bei der Papua-Population 70°/i, 
Frauen unter 175 Trcmorfällen, allerdings ohne Ab­
trennung des scnilcn ET. Baughman et al. [2] konnten 
1973 feststellen. daß bei Gcsch lechtschromosomen­
Anomalien (XYY. XXY, XXXY, XXXXY) gehäuft 
ein ET auftritt. 

Der ET kann spontan bzw. solitär in sonst gesun­
den Familien zu finden sein. Die in der Literatur 
mitgeteilten Krankheitsfalle lassen sich zu zwei Drittel 
in erbliche und ein Drille! in Einzelfalle aufteilen. 
Jugendliche scheinen hüufiger eine familiäre Bela­
stung zu haben [25]. Ein familiärer ET mit autosomal 
dominanter Vererbung kommt auch bei Tieren zur 
Beobachtung. Beschreibungen liegen bei der Haus­
katze [42]. einer Fasanenfamilie [49] und bei Kanin­
chen, Mäusen und Ratten [41] vor. Im 1 n nsbrucker 
Alpenzoo war eine M urmelticrfamilie mit Tremor be­
heimatet. im Stubaital in Tirol sind wildlebende Mur­
meltiere mit Tremor und dunklerer Pelzfarbung be­
kannt. 

Morphologie und Pathophysiologie 

Das erbliche Zittern beruht aur einer lleckförmigen 
Degeneration der kleinen Stria tumzellen ( Hassler [24]. 
Mylle und Van ßogaen [40]). Bevorzugt betroffen 
sind die dorsalen und lateralen zwei Drittel des Puta­
men und die dorsale Hälfte des Caput caudale. Nach­
dem diese neckförmigen Lichtungen vorwiegend um 
die kleinen Gel'ülk lokalisiert sind nimmt Hassler [25] 
als Erbfaktor eine Gefäßanomalie im Slammganglien­
bereich als Krankheitssubstrat an. Die somatotopi-

sehe Gliederung der Stammganglien, als auch die 
Feststellung. daß einzelne Tremorlokalisationen auch 
mit einem verschiedenen Schwergewicht der Zell­
lichtungen innerhalb des Striatums einhergehen haben 
Hasslcr zu der Hypothese einer umschriebenen. topi­
stophilcn. pnmaren Erkrankungsdisposition be­
stimmter Gefiiße. erblich bedingt veranlaßt. Die Be­
stätigung anhand von Autopsien jugendlicher Tre­
morfiille ist aussliindig. Die Arteriosklerose und toxi­
sche Einnüsse iAlkohol, Quecksilber. Mangan) dürf­
ten im Krankheitsverlauf eine favorisierende Rolle 
spielen. Beim Alterstremor kann morphologisch. auf­
grund ei11er durch Arteriosklerose bedingten um­
schriebenen und multifokalen Läsionen eine strenge 
Differenzierung zum erblichen Tremor nicht vorge­
nommen werden. Als Bahnen die im pathophysiolo­
gischcn Geschehen eine Rolle spielen. werden nach 
einem Zitat bei Hassler [25] sowohl aufsteigende Ver­
bindungen des Striatums zum motorischen Cortex. 
als auch efferente nigroretikulo-spinale Bahnen. sowie 
die Pyramidenbahn diskutiert. Ein Haltungstremor 
konnte tierexperimcntcll durch Lüsionen in der Mit­
telhirnhaube zwischen Niger und Ruber erzeugt wer­
den [3. 47] 

Differentialdiagnose 

Häufig wird versucht den ET anderen Krankheiten 
zuzuordnen. Dies vor allem deswegen. weil eine Reihe 
neurologischer und psychiatrischer Erkrankungen mit 
einem Tremor vergesellschaftet sind. So weist das 
Roussy-Levy-Syndrom in der klassischen Form einen 
Tremor auf. Der Torticollis spasticus und die erbliche 
form der Torsionsdyslonie können mit einem Tremor 
einhergehen. Auch bei Depressionen und schizophre­
nen Prozel.lpsychosen kann mitunter ein Tremor be­
obachtet werden. Ein kausaler Zusammenhang mit 
anderen Erkrankungen wird aber von Autoren wie 
Critchlcy [8], Ederle [ 12]. Hassler [25), Larsson und 
Sjörgen [J2] abgelehnt. 

Diagnostische bzw. terminologische Schwierigkei- '-<_ 
tcn ergeben sich bei der Trennung des ET vom senilen 
Tremor. Histologisch ist nach Hassler [24, 25] wie 
erwühnt der senile Tremor kaum vom [T abzugren-
zen. Nur durch die spiite Manifestation. eventuell 
durch fehlende f'amiliiirc 1-Hiufung und durch die 
häufigere Lokalisation des senilen Tremors an Kopf. 
Zunge. Lippen und Beinen, in Regionen die seltener 
vom ET betroffen sind [32] sowie durch neurologische 
Symptome des cerebr::ilen Abbaues kann der ET vom 
senilen Tremor getrennt werden. In der Literatur v.:ird 
von verschiedener Seite der senile Tremor dem ET 
als Altersform zugeordnet und in therapeutische Stu-
dien miteinbezogen. 

DilTerentialdiag:nostisch ist die Abgrenzung des 
ET vom Parkinsontremor von besonderer Wichtig­
keit. Hassler [25] fand bei einer kritischen Untersu­
chung unter 150 Parkinsonpaticnten 11 ET-Fiille. Von 
ebenfalls 11 ET-Patienten, welche Pakkenberg [43] 
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einer Therapie unterzog. sprachen 4. die spüter als 
Parkinsonsyndrom diagnostiziert wurden. nicht an. 
Besonders bei beginnendem Morbus Parkinson ( MP) 
mit einem Tremor als einzigem sicheren Symptom. 
kann die Abgrenzung zum ET Schwierigkeiten berei­
ten. sodaß der weitere Verlauf abgewartet werden 
sollte. Im Gegensatz zum ET vermindert sich der we­
sentlich stärker ausgebildete Ruhe-Tremor des MP 
beim statischen Halten und bei Bewegungen. Allge­
mein läßt sich jedoch Jas Parkinson-Syndrom durch 
die übrige Symptome eindeutig differentialdiagno­
stisch abgrenzen. Allerdings kommen in Familien mit 
erblicher Paralysis agituns auch reine „Zitterfäilc·" 
vor. Sie werden von Kchrer [28] und Mjönes [38] 
als .Jorn1e fruste" des MP aufgefaßt. Eine Abgren­
zung wird durch die Levodopa-Substitutionstherapie 
erleichtert, die beim ET fast immer zur Verschlechte­
rung führt. diesen Tremor jedenfalls nicht verbessert 
[ 1. 43]. 

Schwere Formen des ET können im Bewegungsab­
lauf mit einem cerebellären lntentionstremor ver­
wechselt werden. Andererseits kann ein starker Tre­
mor cerebcllären Ursprungs auch ein statisches Ele­
ment enthalten [52]. was ebenfalls zt1 diagnostischen 
Fehlschlüssen führen kann. Der cerebclläre Tremor 
!�ißt sich im allgemeinen beim Zielversuch durch die
Verstürkung. welche bis zu ausfahrenden Bewegungen
reicht und durch die Endstückataxie vom ET trennen.
Weitere klinische Befunde. wie positiver Unterberger­
Tretversuch. Romberg-Versuch usw .. helfen den cere­
bellärcn vom ET zu unterscheiden. Nach Hassler [25]
kommen allerdings auch ein rein erblicher lntentions­
tremor sowie abortive Tremorformcn cerebellären
Ursprungs vor.

Das sogenannte ,. Kriegszittern ... das vor allem 
nach dem 1. Weltkrieg aber auch das .,Unfallzittern", 
die sogenannte .. Zitterneurose" oder der .. Rententrc­
mor ... werden heute nur mehr seilen beobachtet [25].
Als Auslösung für das erste Auftreten dieser Tremor­
formen. die auch in Ruhe nicht verschwinden. geben 
die Patienten ein schockierendes Erlebnis. wie 
Granateinschlag in unmittelbarer ähe. schreckliches 
Erleben beim Unfallshergang und ähnliches an. ach 
Enderle [ 12] verschwindet der psychogene Tremor bei 
Ablenkung. was beim ET nach Flatau [l 6] und ande­
ren Autoren nur vereinzelt vorkommt. Mitunter ist 
die Unterscheidung sowohl nach dem Ablauf der 
rhythmischen Bewegungen als auch aufgrund des 
EMG schwierig. 

Vom psychogenen Tremor ist der simulticrte Tre­
mor zu unter�cheiJen. bei welchem nach Pelnar [45] 
wiihrcnd einer Jüngeren Untersuchung der Patient die 
Frequenz des Tremors ändert und das Zittern in be­
stimmten Körperstellungen nicht beibehalten kann. 

Postenzcphalitischer Tremor. alkoholischer Tre­
mor und andere toxisch bedingte Tremorforrnen (M. 
Basedow, chronische Quecksilbervergiftung:, Lithium 
usw.) lassen sich vor allem auch anamnestisch vom 
ET abgrenzen. Wührend ein Tremor bei der hepato-

lenticuliircn Degeneration sowie bei Multipler Skle­
rose durch die übrige Symptomatik diagnostisch klar 
zu differenzieren ist. 

Physiologisch kann ein Kälte, Anstrengungs-, Er­
müdungs- und Aufregungszittern auftreten, Tremor­
formen welche nur in extremen Situationen und dabei 
meist mehr in leichter Form zu beobachten sind. Ein 
hochfrequenter, '.'.0-24 Hz Fingertremor ist ebenfalls 
als physiologisch aufzufassen [25. 34]. 

Eigenes Krankengut 

Aus dem Krankengut der Universitütsklinik für cu­
rologie Innsbruck wurden die Krankengeschichten 
von 430 Patienten mit einem Tremor gesichtet. Die 
Diagnose essentieller Tremor wurde als gegeben ange­
sehen. wenn der Tremor seil mindestens 1 Jahr mani­
fest war. es sich vorwiegend um einen Haltungstrcmor 
handelte, Parkinsonsymptome fehhen. ein chro­
nischer Alkoholismus und eine Schildrüsenüberfunk­
tion, sowie ein medikamentös bedingter Tremor (z.B. 
Lithium) ausgeschlossen werden konnten. Auch der 
Nachweis \'On weiteren Tremorfällcn in der Familie 
wurde als wichtiges diagnostisches Kriterium hera 11-
gezogen. 

Da der senile Tremor in seinem Phünotyp weitge­
hend dem ET entspricht und wie vorher erwühnt. 
sich prinzipiell nur durch zusätzliche vasculüre oder 
altersbedingte cercbrale Abbauzeichen unterscheidet. 
wurde die Patientengruppe des sogenannten senilen 
Tremors als Altersform des ET in die vorliegende 
Studie mit ,wfgenommcn. Dies korreliert mit der Auf­
fassung anderer Autoren [26, 51. 54]. Patienten mit 
fehlender hereditärer Komponente. bei denen ein psy­
chogener Tremor nicht voll ausgeschlossen werden 
konnte, wurden nicht berücksichtigt. Aus dem gesam­
ten Krankengut der 430 Tremorfälle erfüllen 84 die 
oben genannten Kriterien. Das Alter lag zwischen 
16 Monaten und 80 Jahren. 34 Patienten davon konn­
ten einer Nachuntersuchung unterzogen werden. 

Bei der Aufschlüsselung der Symptomatik wurde 
die Lokalisation des Tremors. tremorauslösende oder 
verstärkende Faktoren, das Erkrankungsalter. die Ge­
schlechtsverteilung. der Krankheitsverlauf und die 
Hcrcditiit zur Analyse herangezogen. In einer Vorstu­
die ist über das Krankengut Mitkilung gemacht wor­
den [46] 

Es soll in laufender Folge über Symptomatologie, 
Krankheitsverlauf und Alters- und Geschlechtsvertei­
lung, schließlich über die bekanntgewordenen Daten 
des Erbganges berichtet werden. Die Untersuchungs­
ergebnisse sind tabellarisch zusammengefaßt (Ta­
belle 1 ). 

Ein Tremor der l)bcrcn Extremitüten allein hat 
bei 81 der 84 Patienten (96...l0 n) bestanden (Tabelle 
1) und lief.\ sich durchwegs als Ruhe- und Haltungstre­
mor klassifizieren. Bei 39 Patienten davon (46.-l" o )
war der Tremor das einzige Symptom. Typischerweise
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Tabelle l. Lokalisation des Tremors bei /i4 Patienten mit ET 

Hfindc Kopf Beine Rumpf Kinn Augen- :\1und Stimme 
lider 

XI 22 21 12 " 4 3 J 

zeigte der Tremor unter Bcobachtt1ng durch die Um­
gebung. beim Essen oder bcbci Aufregung eine mitlln­
ter erhebliche Zunahme. Ein Jntentionstrcmor z.T. 
mit größerer Amplitude als vor allem die des 
Ha ltungstremors. wurde bei 35 Patienten ( 41. 7"'o) be­
obachtet. Beim Zeichnen und Schreiben mußten sol­
che Patienten manchmal. infolge der Verstärkung des 
Tremors öfters ansetzen. Auch beim Finger- Nasen­
versuch trat bei diesen Fällen die intendierende Kom­
ponente des Tremors det1rlich in Erscheinung. Gele­
gentlich konnte ein leichtes Vorbeizeigen beobachtet 
werden. Unterberger-Tretversuch. Romberg-Versuch. 
Gang. Blindgang etc. ergaben keine Hinweise auf eine 
cerebelläre Komponente. Eine Häufung des Tremors 
an den oberen Extremitäten ließ sich weder bei der 
hereditären noch bei der soliüiren Form des ET fest­
stellen. 

Ein Kopftremor war bei 22 Patienten (26.2"'o) vor­
handen (Tabelle 1 ). Die Betroffenen waren dabei 
meist nicht untl manchmal nur durch den Hinweis 
Dritter irritiert. Eine Patientin fühlte sich durch den 
Nein-Tremor ihres Kopfes beim Essen beeinträchtigt. 
Ein 39jähriger Patient wurde beim Hornblasen durch 
den Ja-Tremor seines Kopfes empfindlich gestört. 

Einen Tremor der Beine. in Form eines l laltungs­
tremors. welcher von den Patienten zum Großteil gar 
nicht bemerkt wurde. wiesen 21 Fälle ( 25.0" o) auf. 
Ein lntentionstremor der Beine 1\ar nur 14mal 
(16.6'�0) nachzuweisen. ein Ruhetremor 8mal (10%). 
Bei 9 Patienten (10.7'½,) bestand ein Kinntremor. der 
nur in J Fällen beim Sprechen zunahm. Ein Tremor 
des Rumpfes war l 2mal vorhanden und veränderte 
sich nahezu regelmiißig in der Bewegung. Ein Tremor 
der Augenlider war 4mal. des Mundes Jmal nachzu­
weisen. Ein Tremor der Siimmbünder fand sich in 
J Füllen. durchwegs bei Frauen über 60 Jahre. 

Eine Seitendifferenz des Tremors war bei der 
Mehrzahl nicht nachzuweisen. 17 Patienten (20.2'%) 
zeigten eine Linksbetonung. eine Rechtsbetonung des 
Tremors war ebenfalls l 7mal vorhanden. 

Bei der Untersuchung über mögliche Tages­
schwankungen zeigte sich. daß über ein morgend­
liches Pessimum von 2-1 Patienti.:n (28.6'½,J geklagt 
wurde. Ein Patient war der Meinung. daß der Tremor 
am achmitlag am stärksten ist. 3 Patienten verspür­
ten den Tremor abends am ausgcpriigtesten. Den 
übrigen 53 Patienten (66.7 ° 0) ll'ar keine Tagesschwan­
kung aufgefallen. Bei allen Patienten sistierte der ET 
in völliger Ruhe und im Schlaf. 

Eine Progredienz des Tremors hatten 35 Patienten 
(41.7%) beobachtet. Im höheren Alter war bei 16 
Patienten davon der bis dahin im wesentlichen kon-

stant gebliebene Tremor sti.irkcr geworden. Zusi.itzlieh 
zum Tremor der Hi.inde war bei 12 der 16 Fülle ein 
Kopfzittern. Zungentremor sowie ein Tremor der 
Beine und des Kinns aufgetreten. Jn 2 F�iJlcn besserte 
sich das Zittern nach einem apoplektischen Insult. 
In einem Fall davon verschwand der Tremor auf der 
paretischen Seite völlig und blieb auf der kontra late­
ralen Seite unveründert bestehen. 

Auf Benzodiazepinderivate. einigen Mischpriipe­
raten und Belladonna-Extract wurde eine Besserung 
des Tremors von einzelnen Patienten berichtet. Alko­
holgenuß führte ebenfalls in einzelnen Füllen zur Bes­
serung des Tremors. 19 Patienten gaben an. daß am 
Tag nach Alkoholgenuß der Tremor stürker ausge­
prLigt war. 

Das Erkrankungsalter wies 2 Hiiufigkeitsgiplel auf 
(Abb. 1 ). Der eine lag um das 15. der andere um 
das 60. Lebensjahr. 26 Patienten (28.5%) beiderlei 
Geschkchts erkrankten bis zum 20. Lebensjahr und 
39 Patienten (46.6"o) jenseits des 51. Lebensjahres. 
Nach dem 70. Lebensjahr hatten nur 5'1/., einen ET 
bekommen. Auffiillig war. daß bei den 20, ab dem 
50. Lebensjahr erkrankten Frauen 13. das sind 65'1/o
dieser Altergruppe. einen Tremor des Kopf oder des
Kinns aufwiesen. In der Altergruppe der über 60jiihri­
gen Patientinnen lag dieser Prozentsatz sogar bei
91":,. Von den in jüngeren Jahren erkrankten Patien­
ten waren nur 2 Frauen ( 14)",,,) die einen Kopr­
oder Kinntrernor Leigten. Eine Häufung von Solitür­
f'iillen ohne hereditäre Knmponente ergab sich dabei
nicht. Beim männlichen Geschlecht ließ sich eine al­
tersabhi.ingige l läufung von Kopf- und Kinntrcmor
nicht beobachten.

Von den 84 Patienten mit einem ET waren 50 
mi.innlichen Geschlechts (59.5"o) und 34 weiblichen 
Geschlechts (40.5°/.,). Daraus resultiert eine Ge­
schlechtsverteilung von miinnlich zu weiblich von 3 :2. 
Aus Abbildung I ist zu ersehen. daß sich die Ge­
schlechtsverteilung bei Berücksichtigung des Lcbens­
a lters h7.w. Erkrankungsalters ändert. Die Ge­
schlechtsverteilung ist bis zum 40. Lebensjahr 3: 1 für 
das männliche Geschlecht. Jenseits des -10. Lebensjah­
res ist die Verteilung weiblich zu männlich 8: 7. Im 
Alter is somit ein geringes Überwiegen der Frauen 
zu erkennen (Abb. 1 ). 

Eine Hcreditiit ließ sich bei 43 Patienten sichern. 
bei 24 war eine solche wahrscheinlich. Als Solitärl"ällc 
waren 17 Patienten zu klassifizieren. Ein zahlenmäßi­
ges Überwiegen von Solitürfüllen im höheren Alter 
konnten nicht nachgewiesen werden. was durch die 
Einbeziehung der Fiille mit sogenanntem senilen Tre­
mor eventuell zu erwarten gewesen wiirc (Abb. 2). 

Der Erbgang. der familiüren Form des ET konnte 
bei 6 Familien über Generationen 1·erfolgt werden. 
Nur ein Teil der erkrankten Patienten ll'urde in die 
Untersuchung aufgenommen. Es zeigte sich. daß der 
Erbgang nicht immer autosomal dominant ist. Wie 
der Stammbaum der Familie Fo zeigt (Abb. 3). sind 
nur miinnliche Personen mit ET erkrankt. Bei anderen 



F. Gcrstcnhrand et al.: Der essentidle Tremor. Phänomenologie und Epidemiologie 51 

0 10 20 30 io so so 
Erkronkungsolter 

70 80J□hre 

Abb. L Erkrankungsaltcr männlicher und weiblicher Patienten mit 
ET (N =84) (inkl. seniler Tremor) 

Erkrankungsaller 

Ahh. 2. Erkrankungsalter in Abhängigkeit von der l lcrcditii! (seni­
ler Tremor miteinbezogen( (N=60). aus Pfeifer. 1979 
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Abb. 3. Stammbaum der Familie Fo. • = Merkmalsträgcr. o =ge­
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Abb. 4. Stammbaum dt'r Familie E. unvollst,indige Penetranz. 
• = Merkm;l,träger. o = gesund 
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Abb. 5. Stammbaum der Familie Fr. lllllosomal dominanter Erb­
gang. • = Mcrkmalstr,iger. o = fraglicher Mcrkma1'1r,iger. o = ge­
sund 

Familien dagegen sind nur 2 oder 3 Tremorfälle. in 
der sonst kinderreichen Familie bekannt geworden. 
Eine unvollständige Penetranz ergab sich aus dem 
Stammbaum der Familie E (Abb. 4) Der Sammbaum 
der Familie Fr läßt dagegen eine deutliche autosomal 
dominante Vererbung erkennen (Abb. 5). Das gleiche 
zeigten weitere Familien. 

Diskussion 

Wie die dargelegten Untersuchungsergebnisse an 84 
Patienten mit einem ET ausweisen. werden vom essen­
tiellen Tremor vor allem die oberen Extremitäten in 
Form eines Ruhe und Haltungstremors betroffen 
(96,4%,), bei 46,4% der Patienten war dies das einzige 
Symptom. Die Art dieses Tremors. die Minderung 
und auch Aktivierung durch bestimmte Umstände 
und besondere Belastung. z.B. beim Schreiben und 
anderen gezielten Bewegungen entsprechen den aus 
der Literatur bekannten Gegebenheiten. Bei 41.7% 
des eigenen Untersuchungskollekti\'S war die lnten­
tionstremorkomponente stärker als der Ruhe- und 
Haltungstremor. Auch Corbett (7] weist auf das teil­
weise Vorliegen eines ausgeprägteren lntentionstre­
mors hin. Dieser Umstand wirft gleich die Frage nach 
der Ätiopathologie des ET im Zusammenhang mit 
einer ccrebellären Störung auf. Schrader (53] faßt in 
dieser Diskussion den ET sogar als hereditäre Ataxie 
auf. Kreiss [31) und Rabe [48] teilen bei ihren Patien­
ten mit ET cerebclläre Symptome mit. Auch Hassler 
[25] erwähnt einen Zusammenhang des Tremors beim
ET mit cerebellären Störungen.

An 2. Stelle in der Lokalisation des Tremors stand 
der Kopftremor mit 26.2% der gegenüber dem Tre­
mor der oberen Extremitäten als wesentlich weniger 
belastend angegeben wurde. Das gleiche gilt für den 
Tremor der unteren Extremitäten mit 25°1.,, der sei­
nerseits zum Großteil von den Patienten nicht als 
Krankheitssymptom eingestuft wurde. Der Beintrc­
mor zeigte sich vornehmlich als Haltungstremor. in 
einer höheren Verteilung (3: 12) im Vergleich zu den 
oberen Extremitiitcn. Der Ruhetremor war dagegen 
nur bei weniger als einem Drittel der Fälle vorhanden. 
Ein Tremor des Rumpfes bestand in 14.3%. Zum 
Unterschied des Extremitätentremors zeigte er eine 
Verminderung bei aktiver Bewegung. was wieder ge­
geJJ die Theorie einer cerebellären Ätiologie des FT 
spricht. Einen Kinntremor zeigten 9 Patienten. beim 
Sprechen kam es bei 3 Patienten zu einer Verstärkung 
des Kinntremors. Ein Augentremor war nur 4maL 
ein Mund- und Stimmtremor nur dreimal nachzuwei­
sen. Der Stimmtremor bestand nur bei älteren 
Frauen. 

Aus der Phänomenologie des Tremors beim ET 
lassen sich somit keine Hinweise auf eine cerebelhire 
Ätiologie des ET aber auch kein sicherer Zusammen­
hang mit cerebellären Störungen ableiten. Eine Seiten­
differenz des Tremors der Extremitäten bestand bei 
20% der Fälle. gleichverteill auf links und rechts. 
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obere und untere Extremitäten miteingeschlossen. Bei 
28.6% lag ein morgendliches Pessimun des Tremors 
aller formen vor. Nur ein Patient glaubte, eine Ver­
schlechterung am Nachmittag zu beobachten .. drei am 
Abend. Bei den übrigen 66% der Patienten waren 
Tagesschwankungen nicht nachzuweisen gewesen. 
Auf Tagesschwankungen haben auch Klucke [29] und 
Koch (30] hingewiesen. 

Eine Progredienz des Tremors war überraschender 
Weise nur in 41,7% der Fälle nachzuweisen. bei 16 
davon traten diese erst im Alter auf und zwar ab 
dem 60. Lebensjahr. Über lange Jahre blieb bei diesen 
Patienten der ET ohne Therapie unverändert. 

Eine Abgrenzung zwischen ET und senilem Tre­
mor ist nach der Symptomatik nicht möglich gewesen. 
Es kann aber eine Vorselektion des gesamten Kran­
kengutes nicht ausgeschlossen werden, wie dies durch 
den Ausfall von bestimmten Patientengruppen entste­
hen kann, so durch Fälle mit einem Kinntremor oder 
Tremor der Hände im Alter. die nicht zur Behandlung 
ihres Tremors kommen oder dadurch daß bei anderen 
neurologischen Erkrankungen, wie einer organischen 
Demenz aber auch beim apoplektischen Insult der 
Tremor als eigenes Krankheitsbild nicht abgegrenzt 
wird. 

Ein Gipfel des Erkrankungsalters fand sich in frü­
her Jugend (15. Lebensjahr) ein zweiter um das 60. 
Lcbrnsjahr. Nach dem 70. Lebensjahr waren nur noch 
5% der Patienten an einem ET erkrankt. Auch Hass­
ler [25] erwähnt 2 Erkrankungsgipfel. wogegen Elsäs­
ser (13] einen frühen. Hornabrook und agurncy (26] 
und Larsson und Sjörgen [32] einen Gipfel nach dem 
50. Lebensjahr fanden.

Eine beobachtete Besserung bei zwei Patienten
nach einem apoplektischen Insult der betroffenen Ex­
tremität wird von Haebler [22), Mylle und von Bo­
gaert [40] bestätigt. 

Die Geschlechtsverteilung war im eigenen Unter­
suchungsgut zu Gunsten der Männer mit 60'1/.) und 
einem Verteilungsverhältnis von 3 :2 gegeben. Ab dem 
40. Lebensjahr trat die Krankheit jedoch etwas
häufiger bei Frauen in einer Verteilung von 8: 7 auf.
Letzteres entspricht den Untersuchungsergebnissen
von Hornabrook und Nagurney [26] bei einer Papua­
Population unter Einbeziehung des Tremors bei älte­
ren Patienten, das Gesamtverhältnis den Literaturan­
gaben. Das Vorherrschen der Frauen bei Späterkran­
kungen aber auch die auffällig seltenere Erkran­
kungshäufigkeit der weiblichen Patienten jüngeren
und mittleren Alters im Vergleich zu den männlichen
Erkrankten der gleichen Altersgruppe sowie die unter­
schiedliche Penetranz wie bei der beschriebenen Fami­
lie Fo, in welcher nur männliche Individuen vom ET 
betroffen waren. würde die These einer Manifesta­
tionshemmung bei Frauen stützen. Als familiär-her­
editäre Fälle waren mit Sicherheit 43 Patienten. als
Solitärfälle 17 zu klassifizieren. Die übrigen 24 waren
als eher hereditärfamiliär einzustufen. Der Erbgang
der familiären Fülle zeigte sich nicht immer streng

autosomal dominant. Bei einer Familie erkrankten 
nur männliche Mitglieder. eine andere Familie wies 
eine unvollständige Penetranz auf. Die Mehrzahl der 
familiären Fälle stammen aus Familien mit einer deut­
lichen autosomal dominanten Vererblichkeit. 

Kein Patient der familiären oder solitären Gruppe 
stammte aus einer Parkinson-Familie. Auch sonstige 
familiäre Belastungen durch neurologische degenera­
tive Erkrankungen. wie durch ein Roussy-le\'y-Syn­
<lrom. waren nicht nachweisbar. 

Insgesamt hat die Analyse der 84 Patienten mit 
der Diagnose eines ET ergeben, daß dieses Krank­
heitsbild keineswegs so selten ist. allerdings sich nur 
in einem geringen Prozentsatz als Krankheitsbela­
stung auswirkt. was für die Frage der lndikation zu 
einer Behandlung von Bedeutung ist. Die Behand­
lungsnotwendigkeit hängt natürlich auch mit dem Al­
ter des Patienten und seinen Berufsaufgaben zusam­
men. Keiner der Untersuchten war wegen seines ET 
arbeitsunfiihig, bzw. mußte seine Arbeit aufgeben. 
Eine Behinderung durch den Tremor gaben allerdings 
in direkter oder indirekter Form alle 84 Patienten 
an. Bei einem Drittel davon war die Behinderung 
stark ausgeprügt. 

Was die klinische Zuordnung des ET betrifft. so 
muß nach dem Symptombild, dem Verlauf und den 
epidemiologischen Gegebenheiten ein eigenständiges 
Krankheitsbild angenommen werden, das sich durch 
einen speziellen Tremor auszeichnet. Dieser zeigt sich 
in den Extremit[Hen als Ruhe-, Haltungs- und lnten­
tionstremor. Dadurch ergibt sich sowohl zum Parkin­
sonsyndrom als auch zum ccrebellären Tremor eine 
Abgrenzung. In Einzelfällen ist alldcrdings eine Kom­
binationsmöglichkeit zwischen dem Syndrom des ET 
und dem Parkinsonsyndrom nicht auszuschließen. 
Dafür spricht das Auftreten eines ET in Familien 
mit einem Parkinsonsyndrom und umgekehrt. ein 
Phänomen, das in unserem Untersuchungsgut aller­
dings nicht nachweisbar war. Die Frage scheint offe•1. 
ob bei Krankheitsbildern wie Roussy-Lcvy-Syndrom. 
Torticollis spasticus oder erbliche Torsionsdystonie 
der auftretende Tremor nicht ein Kombinationssyn­
drom von 2 verschiedenen Erkrankungen, von denen 
eines einem ET entspricht. deklariert werden muß. 
Phänomenologisch trifft dies beim Roussy-Levy-Syn­
drom zu, das häufig ohne Tremor verläuft. noch mehr 
für den Torticollis spasticus und die erbliche Tor­
sionsdystonie. Einen Beweis konnten morphologische 
und biochemische Untersuchungsergebnisse bisher 
noch nicht liefern. 

In den letzten .Jahren konnte durch die Verwen­
dung von betablockierendcn Substanzen ein \Vesent­
licher Fortschritt in der Therapie des ET erzielt wer­
den, was vor allem von Marsden et al. (33] und der 
eigenen Gruppe [ 19, 461 festgestellt werden konnte. 
Andererseits führt eine L-Dopatherapie zu einer. mit­
unter deutlichen Verschlechterung des ET. Wegen der 
eingangs schon hingewiesenen Möglichkeit einer er­
folgreichen Therapie bzw. der negativen Folgeerschei-
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nungen bei einer nicht spezifischen Behandlung, so 

durch Laevo-Dopa, erscheint es notwendig eine klare 

Diagnose des ET zu erstellen. 
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