
XXXI. 
Progressive  luskelatrophie ohne Erkrankung 

der Vorderhi;rner des Riickenmarks. 
V o n  

Prof. Lichtheim 
in Jena. 

Die Frage, ob die progressive Muskelatrophie eine spinale Affec- 
tion, ob sie lediglich eine Muskeierkrankung, ist kaum noch eine Con- 
troverse zu nennen. Unverkennbar hat in den letzten Jahren die 
fiffentliche Meinung tier Pathologen sich im Sinne der el"sten An- 
schauung entschieden und es ist hauptsachlich der Einfluss der mo- 
dernen franzSsischen l~europathologie, der Einfiuss C h a r c o t ' s  und 
seiner Schule gewesen, der der Lehre yon der spinalen Natur der 
progressiven Muskelatrophie eine fast ungetheilte Anerkennung ver- 
schafft hat. Selbst D u c h e n n e ,  tier in seinen ersten Ver0ffentlichun- 
gen mit aller Scharfe ffir die myopathische 1N~atur derselben einge- 
treten war, und der dieser seiner Ansicht auch in dem Namen, den e r  
tier Krankheit gegeben, und den sie heute noch ftihrt, Ansdruck ge- 
geben hatte, konnte sich dem Einflusse der modernen Anschauung 
nicht entziehen. Er zog seine ursprfingliche Ansicht zurfick und trat 
auf die Seite deter, die in den Alterationen der grossen Ganglien- 
zellen der grauen Vorders~ulen des Rfickenmarks die Ursache der 
Muskelveranderungen sehen. 

Fragen wit nun diesem grossen Erfolge gegenfiber nach den 
Thatsachen, die der Lehre yon der spinalen l~atur der progressiven 
l~Iuskelatrophie zu Grunde liegen, so ist man erstaunt, wie d~irftig 
dies Fundament ist. Yollkommen absehen muss man hierbei zunachst 
yon den alteren Beobachtungen, welche bei der p~'ogressiven Muskel- 
atrophie makroskopische Veranderungen im R~ickenmarke constatirt 

Archly f. Psychiatrle. VIII. 3. Heft. 3 4  



522 Prof. Lichtheim, 

hatten. D i e B e f u n d e v o n S c h n e e v o g t ,  V a l e n t i n e r u n d F r o m m a n n  
waren so wenig tibereinstimmend, ihre Lokalisation war so schwer 
mit der Muskelaffection in Zusammenhang zu bringen, es standen 
ihnen so viel zahlreichere negative Beobachtungen gegentiber, dass 
sie die 6ffentliche Meinung zu Gunsten der spinalen Natur unserer 
Krankheit nur wenig beeinflusst haben. Die damaligen Pathologen 
waren fiberwiegend Gegner dieser Auffassung und blieben es trotz 
dieser vereinzelten positiven Befunde. Der Umschwung datirt erst 
yon dem Angenblieke, we die raikroskopischen Verfinderungen der 
grauen Substanz der Vorderh6rner gefllnden und als ein constanter 
Befund der progressiven Muskelatrophie proclamirt wurden. 

Die erste Beobachtung dieser Art stammt bekanntlich yon Luys ;  
obwohl aber yon den grankheitssymptomen dieses Falles nichts mit- 
getheilt ist, so muss schon die Lokalisation des Processes - -  die Atrophie 
war fast ausschliesslich auf die Muskulatur der Hand und des Vor- 
derarms der linken Seite beschr~inkt-  den Zweifel rechtfertigen, ob 
die grankheit wirklich eine progressive Muskelatrophie gewesen. Auch 
yon den vier yon L o c k h a r t  C l a r k e  besehriebenen Fallen geh6ren 
zwei der echten progressiven Muskelatrophie sicher nicht an und eben- 
sowenig sind die yon C h a r c o t  and J e f f r e y  und yon C h a r c o t  
und G o m b a u l t  raitgetheilten Beboaehtungen unter die beweiskr~tf- 
tigen zu rechnen. Nach C h a r c o t ' s  eigener Angabe reducirte sich das 
unanfechtbare BeweismateriM auf 4 oder 5 Falle and seitdem sind 
nur vereinzelte positive Befunde hinzugekommen.*) 

Wie konnte nun trotz einer so geringen Zahl stfitzender Beob- 
aehtungen die Lehre C h a r c o t ' s  so festen Fuss fassen? Es musste 
zun~chst die Schlussfolgerung aus dieser geringen Anzahl yon Fallen 
sehr viel weniger voreilig erscheinen, well, seitdem eiflmal die Auf- 
merksamkeit der Forscher auf diesen Punkt geriehtet, negative Unter- 
suchungsresultate kaum noch zur Kenntniss kamen. Bei alledem 
bleibt der mnfassende Erfolg tier Chareot ' sehen  Hypothese stau- 
nenswerth und wird nur dann verstgndlich, wenn man berticksichtigt, 
class dieselbe nicht die progressive Muskelatrophie allein berficksieh- 
tigt, sondern dass sie in viel umfassenderer Weise die gesammten 
spinalen Amyotrophien unter einen gemeinschaftlichen Gesichtspunkt 
bringt. In diesem System findet die progressive Muskelatrophie ihren 

*) Cf. Char te r ,  Legons sur los maladies du syst6me nerveux II. p. 206 
und 207. Charcot ,  Archives de phys. 1875 p. 741. Pierre t  et Troi- 
sier,  Archives de phys. 1875. Pick, Archly ftir Psychiatrie u S. 682. 
Pick, Pr~ger medieinisehe Wochenschrif~ 1877 No. 37. 
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Platz als Amyotrophie spinale protopathique chronique oder wie wir 
Deutsche sagen als Poliomyelitis chronica und steht als solche dner- 
seits der acuten and subaeuten Poliomyelitis der Kinderltthmung 
und der subacnten atrophischen Spinallahmung D u c h e n n e ' s ,  an- 
dererseits den amyotrophies deuteropathiques: der sel6rose lat6rale 
amyotrophique, der pachymeningitis cervicalis hypertrophica und den 
mannigfachen anderen, zu spinalen Processen sich hinzugesellenden 
Muskelatrophien gegenfiber. Mit vollem lRecht hat L e y d e n  hervor-. 
gehoben, dass eine derartige Einffigung einer pathologischen Indivi- 
dualit,,tt als Glied in eine gr6ssere Kette ffir den menschliehen Geist 
etwas Befriedigendes hat nnd diese Befriedigung ist sicher ein nicht 
zu unterseh~ttzender Faktor des grossen Erfolges der Charcot ' sehen  
gypothese gewesen. Sie hat anch, scheint es, dazu geffihrt, gewisse 
Sehwierigkeiten zu untersch~ttzen, die der Ausdehnung tier Itypothese 
auf die progressive guskelatrophie in den Weg treten, und die den fran- 
zOsisehen Neuropathologen keineswegs ganz entgangen sind. Es zeigt 
n~tmlieh das klinische Bild der progressiven Muskelatrophie einige 
Eigenthamliehkeiten, die den /'tbrigen Amyotrophien vollkommen ab- 
gehen. Die progressive ~luskelatrophie ist eine r e in e  A t r o p h i e  tier 
Muskeln, w~ihrend die fibrigen Amyotrophien a t r o p h i s c h e  L~th- 
mungen  sind. Bei der progressiven Muskelatrophie ist die Function 
der nieht atrophischen Muskelfasern vollkommen intact, der Ausfall 
motorischer Kraft ist lediglich der Ausdruck des dutch die Atrophie 
bedingten Defeetes yon Muskelsubstanz. Bei den fibrigen Amyotro- 
phien, den prim~tren sowohl wie den secund~ren, ist neben der Atro- 
phie eine L~ihmung vorhanden, die die OrSsse des Nnetionellen De- 
feetes ganz unabMngig v o n d e r  Atrophie bestimmt; la paralysie do- 
mine la situation, sagt Charco t .  Einem so ausgezeiehneten Beob- 
aehter wie D u e h e n n e, war diese Differenz nieht entgangen, ja er hatte 
sogar yon vornherein flit die Diagnose der progressiven Muskelatro- 
phie den Hauptsehwerpunkt auf diese EigentMimlichkeit derselben 
gelegt. Als er in das Lager C h a r e o t ' s  tiberging, war er sieh wohl 
bewusst, dass hierin eine Sehwierigkeit f~r die Uebertragnng tier 
Chareo t ' s ehen  Hypothese aufdie progressive Muskelatrophie gelegen 
sei. Um diese Sehwierigkeit zu beseitigen, vindieirte er den Ganglien- 
zellen der VorderhSrner eine motorische und eine trophische Fithig- 
keit und nahm an, dass bei der progressiven Muskelatrophie die mo- 
torisehe Function allein, bei den /ibrigen Amyotrophien beide Fune- 
tionen gleichzeitig ergriffen seien. Ich kann reich wohl tier Kritik 
dieses nieht sehr gl/ickliehen Erkl~trungsversuchs, tier im Wesentliehen 
nur das R~ithsel in andern Worten aussprieht, enthalten; D u c h e n n e  

34* 
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selbst b ezeichnet ihn als einen Nothbehelf, ohne den die Lehre yon der cen- 
tralen Natur der grankheit unhaltbar sei. Auch C h a r c o t  ventilirte 
dieselbe Frage and kam zu der Ansicht, dass diese beiden differenten 
Functionen verschiedenen Ganglienzellen der Vorderh6rner angehSren, 
und dass die progressive Muskelatrophie nut die trophischen Zellen 
beeintrachtige, die motorischen hingegen intact liesse. Eine Stiitze 
dieser Auffassung sah er darin, dass bei der fraglichen Krankheit sieh 
fast immer noch innerhalb der erkrankten Partieen intakte Ganglien- 
zellen finden. Abet auch diese Theorie ist, meine ich, nicht sehr 
befriedigend, selbst wenn ich yon dem naheliegenden Einwsnde ab- 
sehe, dass unter Umstgnden bei der progressiven Muskelatrophie die 
grossen Ganglienzellen der u stellenweise ganz verloren 
gehen. Aeusserst schwer versti~ndlich bliebe es, wenn ein primfirer 
Entztindungsprocess, der seinen Ablauf in den u nimrat, 
nnr die trophischen Zellen betheiligte and die ihnen sicher]ich doch 
sehr b enaehbarten motorischen vSllig verschonte.*) 

Zu dieser Differenz kommt noeh eine Reihe anderer. Es unter- 
seheidet sich die progressive Muskelatrophie yon den iibrigen Amy- 
otrophien dureh die Art, wie sie sich tiber die Muskeln verbreitet, 
d u r e h d i e a t r o p h i e i n d i v i d n e l l e ,  wiedies C h a r c o t  nennt. Sie er- 
greift hie alle oder die Mehrzahl alier Muskeln eines Gliedes gleieh- 
zeitig, sondern immer einzelne and pfiegt bei ihrem Fortsehreiten grosse 
benachbarte Muskelgebiete freizulassen, wie dies z. B. bei dem be- 
kannten Sprung, den die Affection yon den Handmuskeln auf die 
Deltoidei in der Regel macht, h~ufig genug geschieht. Auch der ein- 
zelne Muskel wird nicht in tote ergriffen, sondern Faser ffir Faser wird 
in den Process hineingezogen und Jahre pflegt es zu dauern~ his auf 
diesem Wege sammtliche Btindel eines Muskels der Krankheit an- 
heimgefallen s i n d . -  Auch das ist ein oigenthtimlicher Zng dersel- 
ben, der nicht gerade dazu auffordert, ihre Ursache da zu suchen, 

*) Es hat die oben entwiekelte Theorie in jiingster Zeit einen beredten 
Vertheidiger in E r b gefunden (Zi e m s sen, Handbueh der speoietlen Patho- 
logie and Therapie XI. 2. S. 310--315).  Es stLitzt sieh dieser Forseher bei 
soinen Ausfiihrungen zu Gunsten de1' yon ihm noah erweiterten Hypothese auf 
die gesultate der elektrisehen Untersuehung, a af die ich spgter zurtickkomme. 
Mir seheiueu unsere Kenntnisse you dem Yerhglten der motorischen Bghnen 
bei der progressiven Muskelgtrophie and bei tier amyotrophischen L~teral- 
sklerose noch zu liiokenhaft, um so detaillirte anatomische Schhtssfolgerungen 
zu gestatten. Auch stehen seine Ang~ben grade in diesem Punkte mit denen 
anderer Autoren zum Theil im Widerspruch. (Cfl'. Cheroot, Legons etc. 
p. 224 and 391--397.)  
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wo die zu den erkrankten Theilen geh6rigen Nervenelemente auf einen 
sehr kleinen Ilaum zusammengedrgngt sind, nnd die eigentMimlichen 
Sprtinge, die die Krankheit macht, sprechen nicht gerade zu Gunsten 
eines entzfindlichen Processes, der in den u des Riieken- 
marks die grossen Ganglienzellen allmS~hlich verniehtet. Ganz an- 
ders verhalten sich auch in dieser ttinsicht nile anderen Amyotro- 
phien, bier handelt es s i c h -  C h a r t e r  und D u c h e n n e  betonen 
aueh dies mit aller Seharfe - -  mn mehr oder minder hochgradige 
Atrophien ganzer Glieder, mn eine a t r o p h i c  en m a s s e ,  wie C h a r -  
cot  diese Form nennt; nicht sprungweis dehnt sieh hier tier Process,  
aus, sondern yon vornherein ist er auf ein grSsseres Gebiet lokali- 
sirt nnd nimmt auf diesem Gebiete allm~thlieh an Intensitat zn. 

Gewisse Versehiedenheiten zeigt ferner die Ileaetion der befallenen 
Mnskeln und ihrer Ner~Tenbahnen gegen die eleetrische Reizung, allein 
diese Differenzen scheinen nach den neuesten Untersnehnngen sehi ~ 
viol weniger einfach zu sein, als man frtiher glaubte. D u e h e n n e ,  
der nnr die R~aetion gegen den faradischen Strom beri~eksiehtigte, 
betonte ffir die progressive Muskelatrophie die v611ige Intaetheit tier 
faradischen Erregbarkeit, nur der Effect der Reizung vermindert sieh 
allmtthlich proportional dem Sehwinden der eontraetilen Elemente; 
die atrophischen Spinall'~hmungen hingegen zeiehnen sieh durch ein 
frfihzeitiges Verlorengehen derselben aus. Diese Differenz ist his in 
die neaeste Zeit mit aller SchSrfe festgehalten worden, und aueh die 
Resnltate der Untersuehuug mit dem galvanischen Strom sehienen 
zu einem ahnliehen Resnltate zu Nhren: bei indireeter Reizung war 
alas Resultat dasselbe und bei direeter Erregung der Muskeln antwor- 
teten die atrophisehen Muskeln tier Spinallahmnngen in jener eigenth/im- 
lichen Weise, die wir nach dem Vorgange yon E r b  mit dem Namen 
der Entartungsreaction belegen. Neuerdings hat Erb*)  aueh bei der 
progressiven Nuskelatrophie in den atropl}isehen guskeln bei erhal- 
tener directer faradischer nnd galvanischer Erregbarkeit Entartnngs- 
reaction gefunden und es seheint demnach, als wenn der Unterschied 
zwischen tier progressiven Muskelatrophie und tier atrophisehen Spi- 
nallS, hmung in der fr~iheren Sch~rfe nieht mehr aufreeht erhalten 
werden kgnne. Immerhin bleibt eine Differenz auch in dieser Hin- 
sicht l~estehen. 

So sehr nun aueh diese Untersehiede zur Vorsieht mahnten, so 
wenig sic dazu einluden, die progressire Muskelatrophie einfaeh als 
chronische Form desselben Processes aufzufassen, dessen acute Form 

*) Erb, i. e. 
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die Kinderl~ihmung is~t, so allgemein wurde nichts destoweniger diese 
Ansehauun~, und wenn Leyden*)  der FraMe gegenfiber eine etwas 
reservirte Haltung einnahm und seine Zweifel 5.usserte, ob alle F~lle 
yon progressiver Muskelatrophie ohne Weiteres in das Schema hin- 
einpassten, so stand er mit diesen Zweifeln v611ig isolirt da. 

Der einzige Autor, der in den letzten Jahren mit aller Energie 
gegen die C h a r e o t ' s e h e  Hypothese und f~ir die periphere Natur der 
progressiven Muskelatrophie eintrat, war F r i e d r e i e h . * * )  Die um- 
fangreiehe Monogra.phie, die er diesem Gegenstande widmet% gab das 
gesammte vorhandene Material gleiehzeitig mit ether ausftihrliehen, 
sehr eingehenden Kritik tier gesammten C h a r e o t ' s e h e n  Hypo- 
these. Sie kam bekanntlieh zu dem Sehlusse, class dis gefnn- 
denen ger~inderungen in den grauen u des Itfieken- 
marks die Grtmdlage des Processes nieht sein kSm~ten, dass sie viel- 
mehr als seeund~tre Erseheinungen aufzufassen seien, class ein yon 
den Muskeln dureh die peripheren Nerven auf's Rfiekenmark sieh 
fortpflanzender Entztindnngsproeess diese Yer~tnderungen herbeiNhre. 
Wenn die Einw~tnde, die F r i e d r e i e h  gegen die Doetrin C h a r e o t ' s  
geltend maehte, so gut wie Mar nieht zur Geltung kamen, wenn seine 
warnende Stimme v611ig ungeh~rt verhallte, so ist der Grnnd hieNr 
meines Eraehtens zum TheiI wohl in der PopularitSt, die die Hypo- 
these aus den bereits er~rterten Granden sieh erworben hatte, zum 
Theil ~ber aueh in der Beweisffihrung P r i e d r e i e h ' s  selbst zu suehen. 
Es legte dieselbe naturg~mfiss ein sehr grosses Gewieht anf die Auf- 
fi~hrung negativer Rtiekenmarksbefunde bet progressiver Muskelatro- 
phie. Aber die negativen Befunde, die F r i e d r e i e h  bringt, entbehren 
der vollen Beweiskraft, well sie ether Zeit angeh6ren, in der die 
positiven Ver~ndernngen noeh Mar nieht oder noeh sehr wenig bekannt 
waren. Es sind aber gerade bet der progressiven Nuskelatrophie die 
Alterationen im Mark so wenig in die Augen fallend, dass sie ge- 
sneht werden miissen, und dass ihre Niehtexistenz nur dann mit 
Sieherhe~t behauptet werden kann, wenn sie t r o t z  so rg fSAt igen  
S u e h e n s  nieht gefnndeH worden sind. Andererseits ging F r i e d -  
r e i c h ' s  Angriff welt fiber die l)rogressive Muskelatrophie hinaus, er 
bestritt nieht nur die AbhS~ngigkeit dieser Krankheit yon den Ver~tn- 
derungen der u sondern er verwarf diese Auffassung aueh 
ffir die fibrigen spinalen Amyotrophien, ffir die Kinderlahmung und 

*) L e y d e n, Klinik der Rfickenm~rkskrankheiten II. S. ~f 7~. 
**) Priedreieh~ Ueber progressive l~Iuskel~trophie~ fiber w~hre und 

falsche Muskelhypertrophie. Berlin 1873. 
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die ihr verwandten Affectionen und leugnete vollkommen die l~olle, 
die C h a r e o t  den grossen Ganglienzellen der Vorderh{}rner ftir die 
Ern~thrung der Muskulatur zugewiesen hatte. Somit legte er die Axt 
an dan Stamm der Doetrin O h a r e o t ' s ,  an die widerstandsfahigste 
Stelle derselben und deshalb mussfen seine Angriffe seheitern. An- 
dererseits enthielt seine Beweisfithrung doch eine Reihe yon thats~teh- 
lichen Stiitzen, die man nieht so ohne Weiteres hgtte iibersehen dfirfen. 
ttierzu zahle ieh einmal die yon ihm aufgefiihrten negativen BeNnde an 
den vordern Spinalwurzeln. Bekanntlieh waren es die Ver~tnderungen 
der vvrderen Spinalwurzeln, die yon C r u v e i l h i e r  in einem Falle yon 
progressiver 5luskelatrophie znerst naehgewiesene graue Atrophie 
derselben, die znerst die Diskussion, ob die progressive Muskelatro- 
phie ein eentrales, oder ein peripheres Leiden, angeregt hatte, und 
wenn ieh anf negative Wurzelbefimde ein viel gr6sseres G ewicht lege 
als auf die negativen R(iekenmarksbeNnde, so liegt der Grund daffir 
sehr nahe. Hierbei haben wir es mit Yer~tnderungeri zu thun, die 
keine so sorgfaltige Beobaehtnng, keine vorherggngige Bekanntsehaft 
mit den Ver~tnderungen verlangen, das sind meist makroskopiseh~leieht 
siehtbare Zust~nde, die demgemgss at{eh bei einer der ersten Seetio- 
nen der progressiven l~luskelatrophie eonstatirt worden waren. Nun 
wfirde freilieh aus der Intaetheit der Wurzeln nieht ohne Weiteres die 
Intaetheit des R~iekenmarks abzuleiten sein, wenn nicht, so weit diesem 
Umstande die gent~gende Aufmerksamkeit gesehenkt worden ist, mit 
grosser tlegelm~tssigkeit bei den positiven Befunden im Rtiekenmark 
aueh Ver~inderungen tier Spinalwurzeln eonstatirt worden w~tren; 
insofern sind die Falle mit negativen Wurzelbeflmden geeignet genug, 
die Anhanger C h a r e o t ' s  stutzig zu maehen. Ebenso gilt dies yon 
den Beobaehtungen, in welehen die anatomisehe Lokalisation der Affec- 
tion im ~Iark night in Einklang steht mit der Verbreitung der Muskel- 
ver~inderungen. F~tlle, in welehen nur im Italstheile des Rtiekenmarks 
die Vergnderungen in den grauen Vorderh5rnern naehweisbar waren, 
obgleich die Muskelver~tnderungen aneh an den unteren Extremit~ten 
Platz gegriffen hatten, sind keineswegs geeignet, der C h a r e o t ' s e h e n  
Auffassung als St~itze zu dienen. 

Unter diesen Umst~nden musste jede einzelne anatomisehe Beob- 
aehtung yon progressiver Muskelatrophie ein Gegenstand yon Wieh- 
tigkeit sein, und so sah ieh mit begreiflieher Spannung der Autopsie 
eines Falles yon dieser Krankheit entgegen, den ieh mehrere Jahre 
anf der grankenabtheilnng des St~idtisehen Krankenhauses zu Breslau 
behandelt hatte. Ieh gestehe, dass aueh ieh ein so aberzeugter An- 
hanger der Cha reo t ' s ehen  Ansehanungen war, dass ieh nieht einen 
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Augenbliek zweifelte, im Riickenmark die charakteristischen Verinde- 
rungen aufzufinden. Meine speeielle Aufmerksamkeit beabs:ehtigLe 
ich vielmehr in diesem Falle den 0eripherisehen Nerven zuzuwenden. 
F r i e d r e i e h  hatte nail Reeht in der mehrfach erwghnten Monographie 
die geringe Aufmerksamkeit bemingelt, die bis dahin dem Verhalten 
der periphsren Nsrven gesehenkt worden war, and kS wird ohne 
weitl~tufige Auseinandersetzungen klar sein, dass in der Besehaffenheit 
der peripheren Nerven vieUeieht tier Schlfissel zu tier sehwebenden 
Controverse zn finden war, denn fehlten nut in einem einzigen Falle 
dis Yer~nderungen in den zwischen dem erkrankten Vorderhorn und den 
atrophisehen ~Iuskeln gelsgenen Nervenfasern, so war damit fiber die 
Hypothese F r i e d r e i e h ' s ,  die eine Fortleitnng des entzfindliehen 
Processes an den Muakeln auf die Yorderh0rner verfleht, der SLab 
gebrochen.  Um so grSsser musste daher meine Ueberrasehung sein, 
als nngeaehtet der sorgsamsten Untersuchung sieh nirgends im tifieken- 
mark dig ffir die progressive 5Iuskelatrophie eharakteristisehen Ver- 
inderungen finden liessen, als vielmehr das Rfiekenmark und die 
peripheren Nerven sin vollkommeu normales Verhalten zeigten, wenn 
ich yon einer kleinen kaum der Rede werthen Anomalie absehe, die 
keinesfalls mit der progressiven Muskelatrophie in Zusammenhang 
gebraeht werden konnte. 

Ieh lasse bier die Beobaehtung selbst folgen: 

Beginn vor 15 Jahren in der rechten Sehulter. Voraufgehende reis- 

sende Schmerzen in derselben. Sehr langsames ~ortschreiten mlt langen 

l:~emissionen auf die fibrigen Extremitgten und auf den Bumpf. IIaupt- 

sgehliehste Lok~llsation der ~trophie in den l~umpfsehultermusksln, in 

den Beugern der Ellbogengelenke und in den Glut~eis. ~'reibleiben der 

Hand- und Vorderarmmuskulatur. Tod dutch Lungenschwindsueht und 

Vereiterung des reehten Hiiftgelenks. 

Hochgradige 3_trophie der befallenen l~iuskeln mit starker intersti- 

tieller Lipomatose. V611ige Unversehrtheit des l~iiekenmarks uncl tier pe- 

ripheren Nerven. 

L~dse Groth, jetzL 42 Jahre alL, so]l his zu ihrem :25. Lebensj&hre 
immer gesund gewesen sein, damals tiberstand sie ein Nervenfieber yon sie- 
benw6chentlieher Dauer. Ihr jetziges Leiden begann im 27. Lebensjahr6. 
Sie hatLe viol Wgsche gewasehen und sieh beim Tragen schwerer KiJl'be sehr 
angestreng% als sie pI6tzlieh in dot Naeht heftige Sehmerzen in dem reehten 
Arm bek~m, ,,a~-s wenn ihr Jemand den &rm ausrisse." Die Sehmerzen h6r- 
ten am niiehsbn Tage auf, es blieb nut eine Sehwgehe im Arm zuriiok, die 
Patientin bei allen Bewegungen genirge und beim tIeben sehwerer Lasten lain- 
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derte, die jedooh nicht hoehgradig genug war, um sie zum Aufgeben ihres 
Dienstes zu veranlassen. Doch nahm die Schwiiehe stetig zu, sie hinderte sie 
besonders beim Eleviren des Armes und veranlasste sie naoh Verlauf eines 

�9 Vierteljahres f~ir einige Wochen ausser Dienst zu tretem dann nahm sie ihren 
Dienst. wieder auf nnd versah denselben a,/4 Jahre hindureh. Allein die 
Sehwgohe des reehten Armes nahm wghreud dieser Zeit fortdauernd zu und 
veranlasste sie in der chirurgischen Kiinik Hi!fe zu suehen, we sie mit Elee- 
trieitgt und Einreibungen behandelt wurde. 

Wghrend dieser Zeit wohnte sie bei ihrer Sehwester und beseDiftigte 
sieh mit leiehter hguslieher Arl)eit. Die Behandlung war yon gutem Erfolge, 
die Sohw~iohe besserte sioh, so dass sie des folgende Jahr hindureh wieder 
ihre frtihere Beschgftigung aufnehmen konnte, ohne dass jedooh, die Hor- 
stellung eine vollstiindige war. 

In diesem Jahre wurde sie schwanger und hatte eine sehwere Zangen- 
entbindung durohzumaehen, im Woohenbette bildete sieh ein Abscess in der 
Nghe des ~iusseren l{nS~he!s des reehten Fusses. Als sie zum ersten Male 
des Bert verliess, bemerkte sie eine Sehwgehe des reehten Beines, die nieht 
rtiekg~ingig wurde, sondern vielmehr immer zunahm, aueh die Schw~ehe des 
reehten Arms trat wieder mehr horror, und.sie bemerkte eine auffallende Ab- 
magerung des reehten Oberarms. Immerhin konnte sie noeh 7 Jahre, ~vonn 
aueh mit grossen Unterbreehungen ihren Dienst versehen, dann erst musste 
sie im Stgdtisehen Armenhause ihre Zuflueht nehmeu. Seit 2~/= Jahren be* 
finder sie sieh in demselben nnd ist in den Arbeitsrgumen mit leichter Arbeit 
beseMftigt worden. Der Process hat wghreud dieser Zeit grosse Fortsehritte 
gemaeht, die Sehw~iehe des reehten Armes und Beines hat sehr zugenommen, 
die Abmagerung besonders des rechten Oberarmes uud Unterschenkels wurde 
st~irker, allmghlieh gesellte sich hinzu Schwgehe des linkeu Arrnes und Beines ver- 
bunden mit entspreehender Abmagerung; das Gehen wnrde schwierig und der 
Gang eigeathitmlieh. Aneh ldagt sie iiber Schwindel und gopfsehmerzen. 
die yon Zeit zn Zeit exacerlJiren. Gleiehzeitig sell ihr Sehverm/Sgen f~ir die 
Ferne abgenommen haben. Wghrend diesm- Zeit traten ab und zu in den 
atrophischen Partien fibriliSre Muskelznckungen auf, die seitdem aber voll- 
kommen eessirt haben, hn Laufe des letzten Winters stellte sieh ebenfalls 
nnter vorausgehenden reisseuden Schmerzen in der reehten Brusthglfte eine 
starke Abmagerung dersdben ein. Auch Athembeschwerden siud in der letz- 
tan Zeit aufgetreteu. Seit einiger Zeit ist sie wegen zunehmender Sehwgehe 
der Krankenabtheilung ~berwiesen worden. Irgend welehe hereditgre Anlage 
ist bei der t<ranken nicht naehzuweisen. 

S t a t u s  p r a e s e n s  den 8. S e p t e m b e r  1 8 7 5 .  

Patienti~ ist eine schlechtgenghr~e blasse Person. Das,~waszuu~ichst an ihr 
auff~illt, ist ihr eigenth~imlich watsehelnder Ga~lg, bei dem das Beckon um eine 
sagittale Axe bei jedem Schrit~o pendelt. Und zwar wird bei Vorsehieben des 
Beines die unterst/itzte Boekenhiilfto gehoben, wiihrend die dem vorsohreiten- 
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den Beine entsprechende herabsinkt. Der im ganzen beim Gehen und Stehen 
e~was nach hinten iiberfallende tlumpf macht diese Exenrsionen nicht mit. 
sondern es bleibt die Wirbets~iule fortwgohrend in iln'er im wesentliehen ver- 
tikalen Stellung.*) Besondere Schwierigkeiten empfindet die Kranke, wenn 
man sic auffordert, irgend einen Gegenstand zu tibersehreiten; sic giebt an, 
dies sehon seit ungefghr 5 Jahren beim Uebersehreiten yon Rinnsteinen em- 
pfunden zu h~ben, and zwar hat sieh diese Schwierigkeit ganz aIlm~ihlieh im 
Laufe dieser Zeit gesteigert. 

Perner sofort in die Augen fallend Jst d~s fliigelf6mnige Abstehen beider 
Sehulterblgtter, sehr erheblieh hoehgradiger am rechl~en, als am linken. Das 
reehte Sehulterblatt ist dabei den Dornfortsgtzen sehr viel ngher, als das linke, 
sein medialer Rand steht der Wirbelsgule parallel, beim Athmen bleibt es 
unbeweglieh. Das linke Sehulterbl~tt stehg etwas hSher, ist, weniger fliigel- 
f6rmig abgehoben and geht bet Athembewegungen etwas nach Aussen and 
Oben. An der Vorderfl~che des tlumpfes ist besonders auff~llend die Un- 

*) Es ist diese Gangfomn nicht zu verwechseln mit der bet der progres- 
siren ~'luskelatrophie sehr gewUhnlichen, bet welcher alas Becken gleichfalls 
um eine Sagitall~xe bcwegt wird, jedoch so, dass die zum vorschreitenden 
Bein gehSrige Beckenh~.lftc gehoben, die unterstiitzte gesenkt wird. Dieser 
Gang ist, wie bekannt, tier Ausdruck :eines Functionsdefects des Ileopsoas. 
Dieser Muskel flectirt beim Vorschreiten des Beines dasselbe gegen alas Becken 
und ermSglicht dadurch das Durehpendeln der Extremit:&; ohne class die 
Fussspitze den Fussboden be~hrt .  Fehlt die Function des l~[uskels, so 
wird derselbe Zweok dutch eine tIebung der betreffendenBeekenh~ilfte erzielt. 
Wiihrend nun diese Gangart eine sehr gewShnliche ist. so gewghnlich, dass 
man an ihr die progressiven l~Iuskelatrophien racist ~uf der Strasse erkennt, 
ist die bet unserer Kranken beobaehtete, wie es seheint, recht selten, und 
diese Seltenheit veranlasst reich, auf ihre Neehgnik kurz einzugehen. Im Mo- 
mente, we dureh das Vorsetzen des Beines der einen Beckenh~ilfte die Unter- 
stiitzung entzogen wird, muss sic dureh 5Iuskelkraft im @leiehgewicht erhalten 
werden. Fehlt diese i~Iuskelkraft, so 'muss die freischreitende BeckenhSlfte 
durch ihre Schwere herabsiuken, wghrend die untersttitzte dementspreehend 
in die HShe gehl~. Genau diese Eigenth/imliehkeiten zeigt der Gang unserer 
Patientin. Welches ist nun der l~Iuskel, welcher der erwg~hnten Function vor- 
steht und der bet nnserer Kranken ganz crier doeh zum grossen Theil ausser 
Th~itigkeit gesetz~ ist? Es Jst dies nach der Angabe yon D u e h e n n e ,  dem 
einzigen Antor, der meines Wissens diese Gangart andeutet (Physiologic 
des mouvements p. 340 and 367) der Glutaeus medius. Dieser l~Inskel 
abducirt den Obersehenkel gegen das Becken, oder er hebt bei fixirtem Ober- 
sehenkel die entgegengesetzte Beckenh~ilft~e und dutch letztere Bewegung 
leistet er die vorhin besprochene Aequilibrirung. Deshalb findet sieh der be- 
sproehene Gang bet Kranken, derenGlutEen ~trophirl; and auch unsere Kranke 
zeigt, wie wir noch sehen werden, eine starke Atrophic dieser i~Iuskelgruppe. 
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gleichheit beider Brusthglften, reehterseits hat man besonders im obern Theft 
den Eindruok eines starken rechtsseitigen r6trgeissemellt. Auch bei den 
Athembewcgungen bMbt sic erheblieh gegen die linke zur[ick. Dabei con- 
statirt man leicht, dass die Pectoralmnskeln rechts bis auf geringe Roste ge- 
sehwunden sind, an der Vorderwand der Aohselh6hIe sieht man nur eine 
schmale sehlaffe,ttau~falte, in der yon dem grossen Pectoralmuskel nichis 
mehr zu fiihten ist. Linkerseits sind die l~Iuskeln gleichfa]ls atrophisoh, 
doeh in sehr viol geringcrem Grade als rechts. Auffallend ist ferner die Ab- 
magerung beider Sehultergegenden, gleiehfalls rechts starker als links, man 
sieht reehterseits den:Oberarmkopf und den processus coraeoides fast frei 
unter tier Hant liegen. 

DasGesieht ist imOanzen sehr ranger aber symmetriseh, doeh sieht man 
rechts neben dem }hmdwinkel einige kleine Furchen, die linkerseits fehlen, 
odor sehwgcher ~ngedentet sind. Von den mimischen Bewegungen fehlt tier 
Kranken besonders das Rtimpfen mit der Nase, dabei kommt es nur zu ganz 
schwachen Andeutungen tier Bewegung. Der Defect ist dabei beiderseits 
gleich gross. In sehr geringem lllassstabe finder ferner statt das Runzeln der 
Augenbrauen, dabei legt sieh die Stirn in ihrem mittleren Theile in ganz 
schwach angedeuteee vertieale PgRehen. Das Runzeln der Stirn ist viol 
besser erhalten; das Schliessen der Augen finder vollkommen stark 

Die Kranke kann den Mund zuspilzen, jedoch weniger ansgiebig, als in 
derNorm, pfeifenkann sic nicht, obgleioh sic es fr~iher gekonnt hat. DasHeben 
der Oberlippe ist ausserordentlich ersehwert~ gesehieht nnr in sehr geringem 
Grade, sehr viol besser gelingt hingegen alas tIerabziehen tier Unterlippe. Die 
Mundwinkel kann sic nach beiden Seiten in ausgiebiger Weise verziehen, beim 
Lachen bemerkt man keinerlei auffallenden Gesichtsausdruck. Yollkommen 
intact sind ferner die Kieferbewegungen, sowohl beim Oeffnen. wie beim 
Sehliessen des Mundes, ebenso die Bewegangen des Umerkiefers naeh den 
Seiten nnd nach vorn. Die Zungenbewegungen sind v~illig erhalten, die Zunge 
hat ihre normale )orm und Dieke, die Spraehe ist vollkommen normal. Ohne 
jeden Defect sind die Augenbewegungen. 

Der ttats ist ausserordentlich ranger, doeh auf beiden Seiten im Wesent- 
lichen gleichmgssig, sehr stark treten an ihm die Muskelreliefs hervor, beson- 
tiers dentlieh heben sieh die Sternocleidomastoidei und die Cncnllares ab. 
Die Drehungen, Beugungen und anderweitigen Bewegungen des Kopfes ge~ 
sehehen vollkommen ausgiebig. Bei ruhigem Athmen werden die Italsmus- 
keln nicht in Ansprueh genommen, sehr deutlich hingegen sieht man bei tie- 
fen Athembewegungen alas Spiel derselben, es springen dann der Sternoclei- 
domastoideus und die Zungenbein-Kehlkopf-Brnstheinmuskeln als stark 
gespannte Strange horror; auch die Contraction der Sealeni Nhlt man 
dann. 

Die Athembewegungen sind beiderseits yon ungleichem Effect, auf der 
llnken Seite werden die Rippen erheblieh stgrl~or gehoben, als anf der rechten, 
dabei ist tier gespirationstypus beiderseits aueh bei den angestrengtesten 
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Athembewegungen ein rein eostaler, bet oberfl~tchliehen Inspirationen bleibt 
alas Epigastrium ruhig, bet tiefen wird dasselbe gleichzeitig mit~ den untern 
seitliehen Gegenden der vordereu Brustwand nieht unerheblieh eingezogen. 
Reehterseits wird aueh bet tiefen tnspirationen tier Brustkorb so gut, wie gar 
nieht erweitert, nur ganz nnbedeutend im Ganzen gehoben. 

Am Rfieken fiillt zungchst die bereits erw~thnte auffallende Stelhmg der 
Sehulterblgtter auf, alas linke Sehulterblatt ist tier Wirbelsgule stark genghert 
und steht mit seiner Basis yore Pmmpfe ab, so dass man mit den Fingern 
naeh unten tief unter dasselbe hinunter greifen kann, dabei steht der untere 
Winkel der Wirbels~ule etwas ngher, als der obere mediale. Ober- und Un- 
tergr~tengrube, besonders die erstere s[nd als Furehen zu erkennen, so dass 
zwischen beiden die Spina scapulae sehsrf vorspringt. Links ist dies alles viol 
weniger der Fall. Das Schulterblatt steht hier kaum yore Thorax ab, die 
Basis steht mit ihrem obern Winkel der Wirbels~ule etwas n~her, ats mit dexn 
untern. Die Untergrgtengrube ist voltkommen finch, die obere nur als seiehte 
Furche angedeutet. Wird tier rechte Arm seitlieh erhoben, so gelingt die Er- 
hebung bis zur ttorizontalen, zwar mit AnstrengLmg, aber in vollkommener 
Ausdehnung, man ffihlt dabei den Deltoideus sieh eontrahiren mit Ausnahme 
seiner vorderen fiber die vordere Flgehe des Oberarmkopfs hinwegziehenden 
Btindel. Eine weitere Erhebung des Ames ist vollkommen unausffihrbar. 
Bet derartigen Versuehen wird der untere Winkel des Sehulterblattes nnr sehr 
nnbedeutend naeh Aussen gezogen, und da, wo man sonst in der hinteren 
Aehselfalte den gespannten Latissimus dorsi fiihlt und hervorspringen sieht, 
sieht man hier eine sehma~le, lappige Itau~falte, in der man einige winzige, 
sehlaffe S~r~inge verlaufen f(ihlt. Der obere Theil des Cueullaris contrahirt 
sich bet diesen Versuehen ganz energisch, yon den Fasern jedoeh, die yon tier 
Wirbelsgule naeh aufwiirts verlaufen, sieht man nur einen sehwachen, sehma- 
len Strung yon der 5litte der Wirbels~iule tiber die Mitre der Basis seap~lae 
hinwegziehen. Links sind alle diese Bewegungen vSllig ergiebig m6glieh, 
wenn sie auch mit geringerer Energie als in der Norm ausgeftihrt werden. 

Der reehte Arm kann nur mit geringer Kraft an den Pmmpf herangezo- 
gen werden, dabei wird alas Schulterblatt durch den Rhomboideus nach oben 
und medianw~rts gezogen, niehtsdestoweniger wird der Ellbogen nieht ganz 
an den Rumpf herangebraeht, es gelingt dies etwas besser, wenn zugleieh 
der Arm naeh hinten geffihrt wird. Links gelingen alle diese Bewegungen, 
wenn aueh mit geringer Kraft. Die tlfickwgrtsbewegung des re&ten Armes 
ist sehwierig, doeh m~Jglieh, es wird dabei das Sehulterblatt mit seiner Basis 
yon dem Rhomboideus vollkommen an die Wirbelsgule herangezogen, und man 
fiihlt den stark eontrahirten Teres major, vom Latissimus dorsi ist so gut wie 
nlehts zu ffihlen. Links ist die Bewegung in der gewi~hnliehen Weise dureh 
Contraction des Latismns dorsi ausfCihrbar. Naeh vorn kann tier reehte Arm 
absolut nieht erhoben werden, hebt man ihn passiv naeh dieser giehtung in 
in die HShe, so fgllt er, so bald er losgelassen wird, sehlaff herab; links ist 
diese Bewegung, wenn aueh sehwaeh~ doeh erhalten. Bei allen Bewegungen 
des linken Armes entfernt sieh such das linke Sehulterblatt mit seiner Basis 
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etwas veto Rumpfe, dadurch wird der angespannte untere Rand des Cueullaris 
dureh die ttaut hindurch siohtbar. 

VondenBollbewegungendesreehtenArmes ist haupts~chlieh dieEinw~rts- 
rollung ersebwert. Eswird dabei die Sehulter durch den Rhomboideus nach der 
WirbelsSule bin und naeh oben gezogen~ um die Contraction des Subscapularis 
wirksamer zu maehen, w~ihrend sich links bei der Einw~rtsrollung das Schul- 
terblatt eher vos der Wirbels~nle entfernt. Bei tier gleichfalls mit geringer 
Kraft geschehenden Ausw~rtsrollung des rechten Armes contrahiren sich In- 
fraspinatns und Teres minor deutlieh, wghrend die Contraction des Snpraspi- 
natus nut sehwach zu fiihlen ist. Die Beugebewegung im Ellbogengetenk ist 
rechts his fiber einen rechten Winkel hinaus mSglich, doeh gesehieht dieselbe 
nicl~t dureh die hierzu gewShnlich in Anspruch genommenen Muskelm Es 
wird vielmehr das Handgelenk entweder energisch hyperextendirt oder hyper- 
fleetirt, und in dieser Stellang gesehieht dm Bewegung durch Contraction der 
Beuger der Handwurzel nnd Finger, wghrend die Finger in starker Ueber- 
streekung festgestel]t sind. Yon den eigentlichen Beugemuskeln Biceps, Bra- 
chialis internus und supinator longns ist absolut nichts zu ffihlen. Bengt man 
den reehtenVorderarm im Ellboge~]gelenk passiv his zur ~iussersten Grenze, so 
fgllt er, losgelassen, wieder his znm rechten Winkel zur[iek. Aueh links ge- 
schieht die Flexion des Vorderarmes gegen den Oberarm nut mit Hilfe der 
genannten Vorderarmmuskeln. Doch erreieht hier die Bewegung die 
tiusserste Grenze nnd gesehieht mit erheblicher Kraft. Die Beugemuskeln des 
linken Oberarms sind gteichfalls hochgradig atrophisch, wenn auch etwas 
minder als reehterseits. 

Die Streekbewegungen in beiden Ellbogengelenken sind vollkommen 
kr~ftig. Dem entspreehend ist aueh derTriceps braehii beiderseits yon normaler 
Stgrke und contrastirt sehr gegen die atrophisehen Beugemuskeln. Flexion 
und Extension tier Handwurzeln ebenso wie Pronation und Supination sind 
beiderseits in normaler Weise und miC normaler Kraft ausf~ihrbar. An der 
Muskulatur beider u ist keine Atrophie wahrnehmbar. Die Fin- 
ger der Hand stehen meist so, dassEnd- nnd Mittelphalanx fleetirt, die Grund- 
phalanx extendirt, doeh vermag Patient dieselben vollkommen zu streeken, 
aueh Streekung tier Endphalanx bei gebeugter Grund- und Mittelphalanx 
ist ansffihrbar. Daumen- und Kleinfingerballen beiderseits nieht atrophisch, 
doeh links etwas stgrker als reehts. Zu beiden Seiten der Strecksehne des 
rechten kleinen Fingers sieht man zwei tiefe Furehen, im Uebrigen sind rechts 
wie links die Zwisehenknoehenrgume gut ansgeffillt. Dis Adduction und Ab- 
duction tier Finger ist beiderseits gut mSglich, aber nur mit grosser Anstren- 
gung. Der Opponens des Danmens functionirt beiderseits vollkommen, die 
Opposition des kleinen Fingers hingegen wird durch starke Beugung der 
Endphalangen erzielt. Bei allen Fingerbewegungen tritt leicht Tremor ein. 

Die Bauehmuskeln funetioniren bei den Bewegungen des Pressens, des 
Hustens etc. vSllignormal. Pat. kann ohne jede Sehwierigkeit den Rumpf ben- 
gen, hingegen gelingt es ihr nicht, aus dergebeugLenStellung in die gestreckte ~ 
zurfickznkehren. Bei tier Betraehtung tier Vorderfl~che des Abdomens f~llt 
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auf, dass der obere Rand der Darmbeinsehaufel stark prominirt und zwar 
reel~terseits welt st~irker, als links. Die aaffallende Gangstgrun~ der Pa- 
tientin ist bereits gesehildert. Sic steht gewOhnlich mit teicht fleetirtem Hiift- 
und Kniegelenk. Bei gestrecktem Knio k~nn P~tieatia des rechte H{iftgelenk 
ziemlieh ausgiebig, wenn auch mit grosser Anstrengung flootiren, dabei wird 
tier Fuss starker naeh Aassel~ rotirt, als dies gew~ihnlieh der Fall ist. Noeh 
stSrker ist die Ausw~irtsrollang bei dersotben Bewegung a uf der linken Seite, 
wghrend die Beugung links etwas wen~ger erschwert ist. Besonders deutlieh 
tritt diese Differenz horror, wenn die Beugung des l?I[iftgelenks bei gebougtem 
Knie gosehieht. Aussorordetttlieh besehrSnkt ist beidersei~s die Strecknng im 
Hiiftgelenk und zwar ist uueh hier die rechge Seite stgrkor be~roffen als die 
linke. Die f-Iiaterbaeken haben ihre t/undung verlorenund hgngen schlaff nnd 
sohlotternd herunter. Auswii.rtsrollung, Einw~irgsrollung, Adduetion und Ab- 
duction zeigen keine auffallenden Defeete. Die Config'uration der Obersehenke[ 
ist nieht wesentlieh ver~nd~rt und beiderseits gleieh. 

Die Beugung im Kniogelenk ist ziemlich ausgiebig mSgli~h, steht Pa- 
tientin dabei, so tritg die vorhin bereits besehriebene Sohiefstellung des 
Beckons ein, so class die unterstiitz~e Beekenh~lfte stark gehoben, die nieht 
unterstiitzte st~rk gesenkt wird. Liegt Patientin auf dem Bauch, so siehC 
man, class sic die Flexion im Kniegelenk nut ausf/ihren k~nn gleichzeitig mit 
einer leiehten Flexion des Hiiftgelenks, auch ka.nn sic nicht gleiehzeitig beide 
Kniogelenko flectiren, odor wenigstens nut, wenn sic beide Fersen gegen ein- 
~nder stemmt. Bei diesen Bewegungen ebenso, wie bei den Bewegungen im 
Hiiftgelenk treten leieht kionische, kurzo stoss~,eise Contraetionen an dee be- 
theiligten Muskeln ein. 

Dorset- und Plantarflexion dei- Fiisse und alle Zehenbewegungen sind 
intact. Die linke Wade seheint etwas umfangreieher, als die rochte. Passive 
Bewegungen sind iiberall leieht ausffihrbar, nirgonds erfahren dieselben, so 
welt der Wille eliminirt wit'd: aueh nut den geringsten Widerstand dutch to- 
nisehe Nuskelspannungen. 

Die Erreg'barkeit tier Muskeln dutch den faradisehen Strom ist sowohl 
bei director Reizung als bei Reizang vom Nerven aus im Allgemeinen fiberall 
erhal~en. Vollkommen erlosehen ist sic nut in den wenigen 5Iuskeln, in denen, 
wie es seheint, der Krankheitsproeess die gesammte Summe der Nuskelbiindel 
ergriffen hat ,  z. B. im Biceps braehii dext. und im roehten Serrat. ant. 
major. Die Reaction fglll, um so schwg.eher aus, je fortg~sehrittener die Atro- 
phic des betreffenden Muskels und isg deshalb im Allgemeinen auf tier reehton 
t(Srperhglfte etwas geringer, Ms auf tier linken. Ebenso verhiilt sieh die Er- 
regbarkeit dureh den gah~anisehen Strom, es geling't nicht Entartungsreaetion 
naehzuweisen. 

Reflexerragbarkeit normal, Patollarsohnenreflex eher sehw~icher, als 
starker gogen die Norm~ andere Segnenrefloxe n~eht vorh~nden. 

Alto l~ualitS~ten der SensibilitS?c sind bei tier Kranken vollkommen 
erhalten, ebenso wenig sind St~rangen yon Soiten tier Sinnesorgano vor- 
handen. 
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Sehr auffallend ist bei der Kranken die leichte Errregbarkeit der Gefass- 
nerven des Gesiehts. Ohne irgend welche erhebliehe Ursaehe tritt bei ihr 
plStzlish sins sshr intensive R6thnng des Gesichts, verbunden mit fiihlbarer 
TemperaturerhShung der gaut anti dis msist~ erst nash einigen Stundsn vor- 
fiber gsht. Auf tier Vorderfliiehe tier Brust bekommt sis hgmfig sowohl naeh 
psyehisehen Erregungen, als aueh ohne jede Einwirkung, sehr zahIreiehe 
grosse intensiv rothe Flecks. 

Die reehte nntere Lungengrenze steht am untern Rande tier 5. gippe 
[n der Nammillarlinie, und bleibt bei tiefen Inspiragionen viSllig bewegungslos. 
An tier VorderflS~ehe des Thorax sehallt die rechte Seite erheblieh lauter, als 
die links, hinten ist sine derartige Differenz nieht wahrzunehmen. 

Im Uebrigen sind his auf einen linksseitigsn Sehenkelbrush kNns Ab- 
normitgten bei tier Kranken nachzuweisen. 

1876. Patientin verlor im Laufs des folgenden Jallres die Fiihigkeit, 
das Bert zu verl~ssen, und zwar wurde Gehen end Stehen verhindert durch 
sine ausserordentlichs Sehmerzhaftigkeit im rechten Knie-und Hfiftgelsnk, 
die aueh in tier Ruhelage vorhanden, dutch die geringsten Bewegungen enorm 
gesteigert wird. Das reshte Bein wird im Xniegelenk fleetirt gehaltsn, und 
Patientin ist nut im geringen Masse im Stands die Flexion zu vermshren. 
Auch tier Vsrsueh, passiv das Bein zu flectirsn, ist wegen tier grossen 
Schmerzhaftigkeiteffolglos. ActiveBewegungenim Hfiftgelenk siad vollkommen 
unausNhrbar, yon den lOassiven lassen sieh ganz leichte Flexions- und Extensions- 
beweguugen bei grosser Schmerzhaftigkeit ausNhren, hingegen ist fiir Addne- 
tions-und Abdustionsbewegungenwie fiir gotationsbewegungen alas IIiiftgelenk 
vSlligfixirt. Das Hfiftgslenk ist gegenBerfihrung sowohl in derLeistengegend, 
als ansh an seiner hinteren Pl/iehe ~usserst empfindlich. Die Sehmerzen be- 
sehriinken sieh nieht auf die Gelenkgegenden, sondern es ist die ganze l~Ius- 
kulatur des reehten Oberschenkels ausserordentlich schmerzhaft, schon die 
leiseste Berfihrung des Obersehenkels verstSrkt die Schmerzen in enormer 
Weiss- dasselbe hewirkt Druck auf die Knieseheibe und Troshantergegend. 
Vergmderungen in dem Eussern Habitus sind am Knisgelenk far  nieht wahr- 
nehmbar, am tItiffgetenk ds sieht man zwischen tuber isshii und tro- 
chanter major sine handtellergrosse, fiber alas Niveau des Obersehenkels her- 
vorragende, sshr schmerzhaf~e Ansehwellung, die bei der Betastung nieht das 
GeNhl der Fluctuation, sondern sine mehr teigige Consistenz zeigt. Die 
reehte Beekenhg~lfte hat Patientin sehr stark gesenkt, so class alas rechte Bein 
seheinbar um beinahe 8 Ctm. verlgngert erscheint. 

Es hat sieh ferner bei tier Kranken im Laufe des Jahres sin quiilender 
troekener ttusten ohne Auswurf eingestellt. Die Untersushung tier Brust- 
organs ergiebt Folgendes: 

Die Inspection ergiebt die auffallende, schon frfiher geschildeAe Asym- 
metrie beider Thoraxhiilften sowohl in der Ruhestellung, wie bei Athembewe- 
gungen. Die Athmung ist frequenter, als normal, 3 2 - - 3 6 .  Der Herzstoss 
ist nicht siehtbar, abet wghrend der Inspiration in der linken l~Iamillarlinie 
fiihlbar. 



536 Prof. Liehtheim, 

Die Iinke Pupille ist eine Spur weiter als die rechte, beicle reagiren auf 
Lieht sehr gut. 

Der Pereussionssehall ist auf der re&ten Vorderwand lauter als links, 
die untere Lungengrenze steht rechts in der l~Iamillarlinie am obern Rande 
der 5. l~ippe, links neben dem Sternum am obern l~ande der 4. gippe. 
ttechCs ist dieselbe unbeweglich, links beweglieh. Das Athemger~lseh ist 
reehts schw~eher als links, aber vesicul~r, fiber den Lnngenspi~zen beiderseits 
spgrliche klanglose gasselgergusche. 

ttinten ergiebt die Percussion keine Differenzen zwisohen beiden SeiCen, 
auch hier hSrt man in den obern Partien spgrlich klangloses ltasseln. 

Herzdgmpfung innerhalb der normalen Grenzen, Herztgne rein. 
Ydn Seiten der fibrigen Orgaae keine abnermen Erscheinungen. Patien- 

tin hat seit einiger Zeit unregelmgssiges Fieber, moist mit mgssigen abend- 
lichen Exaeerbationen. 

1877. Wegen der oben geschilderten Erseheinungen wurde der Kran- 
ken ein tteftpflasterextensionsverband a ngelegt, zun~ichst so, dass die Exten- 
sion an beiden Extremitgten, die Contraextension auf der kranken SeRe ver- 
sueht wurde. Da sic jedoeh die Contraoxtension der grossen Schmerzhaftig- 
keit wegen nicht vertrug, wurde lediglich die Extension am kranken Beine 
fortgesetzt. Dabeiverminder~en sieh allerdings die spontanen Schmerzen etwas, 
doeh wurde das Pieber heftiger und mehr continuirlich, wenn aueh immer 
mit Neigung zu abendliehen Exacerbalionen. Als der Verband nach 6 Wochen 
entfernt wurde, zeigte sieh ein betdtchtliches Oedem des reehten Unterschen- 
kels und Fusses. Jede noch so leise BerCihrung an irgend einer Stelle des 
Beines ist auf's gusserste schmerzhaft. In der ganzen Hiiftgegend und dem 
ganzen Umfange des oberon Drittels des reehten Obersehenkels nimmt man 
eine erhebliehe Anschwellnng wahr~ die am stSrksten in tier Gegend des 
grossen Trochanter prominirt; diese Stetle ist besonders schmerzhafL die Haut 
ffihlt sieh hier heiss an und ist sehwaeh gerSthet. An der hintern Flgxhe des 
Oberschenkels reieht die Anschwelhng tiefer, h is  zum untern Drittel des 
Obersehenkels hinab. Deutliehe Fluctuation ist nirgends wahrnehmbar, die 
Consistenz der AnschweIlung ist iiberall eine teigige, doeh ist eine gengue 
Untersuehung wegen der' enormen Schmerzhaftigkeit unmSglich. 

Nach wenigen Tagen hatte sich auch die Stellung des Beines in so weir 
geg~ndert, als dasselbe im Knie leieht fleetirt, stark adducirt und naeh ein- 
wgrts rotirt gehalten wurde, dabei stand die reehte Beekenhglfte immer noch 
tiefer als die linke. 

Auch der linke Unterschenkel und Fuss sind 5dematSs. 
Ueber den Lungen waren die tlasselgergusche reiehlicher geworden, im 

Uebrigen bestanden die alten Verhg2tnisse fort. Fortdanernd anhaltende 
Appetitlosigkeit, sehr starker gerfall der Krgfte. 

AllmLihlieh nahmen Fieber und Consumption immer mehr zu, die 
Oedeme breiteten sich aus, und ~m 7. April 1877 starb die Kranke, naeh- 
dem in den letzten Wochen ein ausgedehn~er Deeubitus am Kreuzbein und 
anf den Troehantergegenden ihre Qualen noch vermehrt h~tte. 
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S e k t i o n  11 Std.  p. m. (Herr Prof. Cohnhe im. )  

Starkes Oedem der unteren Extremiti~ten, grosse Deeubitalgeschwfire fiber 
dem Xrouzbein, auf beidenTroehanteren und beiden tubera isehii, beginnende 
decubitale l~lgso fiber beiden Fersen. 

Der Latissimus dorsi beiderseits ist ira obern Theil ausserordentlieh ver- 
dhnnt, blassgelblieh, der untere massige Theil gleichc vSllig einer gelben Fett- 
masse, an der 16diglish dureh die L~ngsstreifung noeh dot mnskulgre Ban zu 
crkennen ist. Der rechto Serratus ist zu einem ganz d[innen, fast durehsohei- 
nenden Blgtte yon blassgelber Fargo atrophirt, wghrond der links zwar aueh 
dfinner als normal, indess doch yon einer blassrfthlichen Fgrbung und min- 
destens dreimal so diel~, als der reehte is~. Ein ganz analoges Verhgltniss 
stellt sieh bet den Glutaeis beiderseits heraus. Reehts sind sic erheblich 
dfinner und zu gleichor Zeit viol gelber, als links, we die Fg.rbung mehr gelb- 
rSthlieh ist; am stgrksten ist die Vergnderung am Glutaeus medius dexter, 
demngchst am Glutaeus minimus derselben Seite. Von den Muskeln der un- 
tern Extremitgten sind gleichfalls die der reehten Seite erheblich stgrker ver- 
gndert, als die der tinken. Die Beugemuskeln Semitendinosus, Semimembra- 
nosus nnd Biceps sind reehterseits vollkommen in oine golbe, fettige Faser- 
masse verwandelt, links mehr gelbrSthlioh und zugleich etwas dicker. Die 
Gastrocnemii sind in ihrem Volumen beiderseits nisht erheblich vorldeinert, 
links blassrSthlich mit gelbliohen Flecken, reohts viol stgrker gelb. 

Der nervus ischiadieus sinister ist da, we er fiber den aufsteigenden 
Sitzbeinast geht, abgeplattet und etwas gerSthet, weiter unten hat er hinge- 
gen eine weisso Farbe und einen normglen Diokendurehmesser. Auf der reeh- 
ten Seite ist die Abplattung gnseheinend sohwacher, such hat der Nerv seine 
normale weisse Fargo. 

Die vena femoralis und ihre Aeste sind beiderseits thrombosirt. 
Im Wirbelkanal wenig tsett, Sack der dura mater ohne Flfissigkeit, die 

hintero Flgehe des gfickenmarks ist glass, nirgonds sehimmert etwas graues 
dureh. Dgs Rfickenmark selbstist fiberall you guter Consistenz, der Urn fang des- 
selben ist nicht in erheblichem Maasseverkleinert, die Quersehnitte sind iiberall 
sehr bfass, gush die grgue Substanz ist sehr blass, deutliohe Untersehiede 
im gerhalten beider H~lften sind mit Sioherheit nioht zu constgtiren. Die 
hintern Wnrzeln stud fiberall yon normaler Dicke, gush die vorderen sind bei- 
derseits yon gleioher Dicks nnd yon normaler weisser Fgrbe. Aueh sonst ist 
mit blossom Auge nirgends sine Abnormit~t zu entdeeken. 

Am Sch~del ist die sutura frontMis erhalten. Hinterhgnptssehuppe 
stark prominent, Sehgdeldaeh ~on m~issiger Dicks, dura mater eLwas sohlaff, 
pig mater stark 6dematSs, das Him yon guter Consistenz, gleiehfalls ziemlieh 
stark durehfeushtet, m~ssiger Blutgehalt der weissen, grosse Bl5sse der 
grauen Snbstanz; nirgends sine I-Ieerderkranknng. 

Die Araehnoidea der medulla oblongata ziemlioh stark pigmentirt. An 
boiden nervi optici keinerlei Differenz zu erkennen. 

Sehr stgrkes Oedem tier Bauehdecken. 
Archiv f. Psyehiatrie. VIII. I lL tIeft 3 5  
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Der Peetoralis major dexter enorm atrophirt un4 ganz gelb, dot dot lin- 
ken Seite dagegen rSthlich und viol weniger verdiinnt; der Re.ctus abdominis 
dexter~ besonders in seinem oberon Theile siark verfettet und-atrophiseh, da- 
gegen der linke anseheinend normal. Halsmnskeln beiderseits normal. 

Im Abdomen nur wenig Mare Plfissigkeit. 
Die rechte Lunge vorn ganz adhgrent, die linke nut partiell. Herz yon 

normaler GrSsse mit einigen grossen Sehnonflecken, Klappenapparat normal, 
Herzfleisch grauroth, yon normaler Dicke. 

In beiden Lungen diverse bronehiektatische Cavemen, ausserdem eine 
grosse ATJzahl peribroncbitischer Knotennndtleerde. Auf den Pleuren und im 
Lungengewebe, thefts iselirte, theils gruppirt stehende Tuberkeln. Links ein 
kleiner k~sig pneumonisoher geerd in tier Spitze. 

Die Mih etwa auf das Dreifache des Normalen vergrSssert, die Pulpa 
weieh, blutreioh. Beide Nieren etwas gross, das Gewebe welch, yon massigem 
Blutgehal~, Nierenbecken yon normaler Weite. Die Leber ist eine Fettleber 
mgssigen GradeS, Darmsohleimhaut blass, desgleichen die l~Iagensehleimhaut. 

Ohronisehe Hypsrplasie des Uterus m~ssigen Grades. Die rechte Thorax- 
hi~lfte ist erheblich kleiner, als die linke in Folge einer retrahirenden Plenritis, 
dutch die auch alas Zwerehfe]l naeh Oben gezogen und im sagittMen Dureh- 
messer verldirzt ist. Die linke Zwerehfellh~lfte is~ d/inn, aber ganz roth, die 
rechte ist an ihrer oberon Fl~iche yon einem callSsen Bindegewebe bedeekt, 
die Nuskelsubstanz selbst aber blassroth. 

Am Hatsstrange des Sympathie~m beiderseits niehts Abnormes zu sehen. 
Hochgradig fettig atrophirt sind die reobten Oberarmmuskeln, vor Allem 

der Biceps, viol geringer die der linken Seite. An den dazu gehSrigen Nerven 
ist makroskopisch nichts zu sehen. Die Muskeln des Verderarmes beiderseits 
roth und nieht atrophirt. 

Die Streokmuskeln der Untersehenkel und die Adductoren sind reehts 
gar nieht, links nut sehr wenig verfettet, am stgrksten noeh tier museulus 
rectus femoris dext. Die peronei sind beiderseits roth. 

An den Halseingeweiden alles normal. 
An der vorderen gusseren Seite des reehten Obersehenkels eine jauchige 

Phlegmone, welche his zum Kniegelenk herabreieht, dasselbe abet nicht er- 
5ffnet. Dagegen steht sie mit einer Vereiterung des reehten Hiiftgelenks in 
director Communication. 

Unmittelbar nach der Obduetion wurden guskeln, Nerven und R~iek~n- 
mark in. frisehem Zustande untersueht. -- 

Die am hochgradigsten ver~nderten Muskeln, deren Aussehen vollkom- 
men dem des Unterhautfettgewebes glieh, nnd die nnr dureh eine sehwaehe 
streifige Besehaffenheit sioh yon demselben nnterscheiden liessen, setzten der 
Zerfaserung sebr grosse Sehwierigkeiten entgegen ; sie waren yon ether gusserst 
derben, zghen Consistenz~ und trotz der grgssten Miihe gelang es n[eht, in 
den auseinandergerissenen Fragmenten I~Iuskelfasern odor Reste derselben zu 
entdeeken. Man erbielt ausser sehr zahlreichen freien Petttrepfen nur ein 
derbes, welliges nieht sehr kernreiehes Bindegewebe. Anders verhielteu sieh 
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die blassrSthlichen and gelbr5thlichen 5Iuskeln. At~ch ihre Zerf~serung war 
schwierig, auch sic zeichneten sich durch eine derbe lederartige Beschaffen- 
heir aus, dooh war dies nich~ in so hohemGrade derFall, wie bei den ganzgel- 
ben. In den Fragmenten fanden sioh nun, und zwar am so reichlicher, je deutlieher 
der rothe Farbenton des Muskels, Maskolfasern, die theils eine normale QLler- 
streifung zeigtenundsichentwederg~rnicht, odernurdurch ihren geringen Brei- 
tondurchmesser yon normalen Fasern untorschieden, theils eine quorstreifung 
nicht erkeanen liessen, weil sic mit einer grossen Zahl dicht ges~eter kleiner 
Fetttr6pfohen wie bestgubt waren. Eine Vermehrung der Muskelkerne h~be 
ich nieht constatiren kSnnen. Dio vSllig rothen Muskeln z. B. yon aer Mus- 
kulatur des Vorderarms zeigten ein v611ig normales Aassehen. Ebenso wenig 
ergab die Un~ersuchung yon Zerzupfungspr~paraten dor peripheron Nerven 
irgond welche pathologische Vergmderungen. Auch die frische Untersuchung 
des Riickenmarks ergab normale Verhgltnisse. Wenn man Partikel der 
grauen Vorderhgrner schtittelte, so konnte man daraus sehr schSne grosse 
Ganglienzellen mit vielfach vergstelten Fortsgtzen isoliren. 

Muskeln, Nerven und Biickenmark wurdon in 5I/ill e r'scher Fl~ssigkeit 
nndAlkohol sorgfgltig gehgrtet nnd nach mehrerenl~Ionaten aufs eingehendste 
untersucht. 

Die Untersuchung zeigte zungchst einen sehr hochgradigon Schwund 
der contractilen Elemente in den erkrankten l~Iuskeln. Zu kleinen tIguf- 
then gruppirt bildeten die Muskelbfindel zerstreute kleine Inseln, die durch 
sehr reichliches Zwischengewebe weir yon einander getrennt waren. In 
diesen Inseln fand sich zwischen den einzelnen l~Iuskelfasern ein breites sehr 
kernreiches Perimysium internum. Das Zwischengewebe selbst bestand 
theils aus derbem welligen Bindegewebe, theils aus vollkommenem Fettge- 
webe; letzteres war sowohl in den hellgelben wie in den gelbrothen l~Inskeln 
sehr rei&lich. Die peripheren lgerven hingegen, die zu den atrophischen 
5Iuskeln gehSrten, zeigten in ihren Stgmmen sowohl, wie da, wo sic in den 
l~Iuskeln selbst verliefen, nicht die mindeste Yergnderung. Auch diojenige 
Stell des linken N. ischiadicus, die makroskopisch vergndert schien, erwies 
sich mikroskopisch als normal. 

Im Riickenmark fand sich im Brusttheile desselben yon der HShe des 
2. Brustwirbels his zum 6. Brustwirbel reichend eine geringe Erweiterung 
des Centralkanals, der an der Stelle seiner grSssten Weite einen Dur&messer 
yon 0,5 lgm. nicht iiberstieg. Das Epithel desselben war an den erweiterten 
Stellen vollkommen intact, nicht abgeplattet, die Substanz des R/ickenmarks 
sowohl des weissen, wie desgrauen Antheils ergab an diesen Stellen keine Yer- 
gndernng. Ebensowenig zeigta sieh an irgend einer andern Stelle des Riicken- 
marks,besonders nicht in der ttals- nndLendenanschwellung die erwartete Ver- 
~nderung der Ganglienzellen der Vorderh6rner. Die Ganglienzellen waren 
tiberall in erheblicher Anzahl vorhanclen, yon normaler GrSsse, mit reichlichen 
Forts~tzen versehen. 

Wenn ich aber jeden Zweifel, jeden Einwand ausschliessen wollte, 
durfte ich es bei dieser einfachen Beobachtung nicht bewenden lassen. 

35* 
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Vielleicht lag dem Processe eine geringftigige leicht iibersehbare Re- 
duction der Zahl der grossen Ganglienzellen der Vorderh~rner zu 
Grunde, ~delleicht war mir diese entgangen. - -  Ich hatte schon bei 
Lebzeiten der Kranken den Fall ftir sehr geeignet zur Untersuchung 
des Riickeumarks gehMten, denn bei der grossen Differenz in Inten- 
sitgt nnd Extensit~tt des Processes auf beiden K~rperh~lften liess sieh 
erwarten, dass diese Differenz anch ehne weiteres bei Vergleiehnng 
der beiden u imponiren wfirde. Da die l~Iuskeln der rech- 
ten K6rperht~lfte so sehr viel raehr atrophirt waren, als links, so 
h~itte man erwarten k~nnen, dass jeder einzelne Querschnitt des zu 
den atrophirten lguskeln geh~rigen Rfickenmarksabschnittes diese 
Differenz zeigen wfirde. Dies war nun nicht der Fall,  die Differen- 
zen, die sich auf den einzelnen Querschnitten herausstellten, gingen 
nicht ~iber das 5.lass des gewShnlichen Befnndes am gesunden l~ficken- 
marke hinaus. Bald fanden sich rechts, bald links die Ganglienzellen 
zahlreicher, nnd es war diese Differenz lediglich bedingt dutch die 
etagenfSrmige Anordnung der grossen Ganglienzellen in den Vorder- 
hSrnern. Um u sicher zu gehen, zerlegte ich im Halsmark, 
im Brustmark und im Lendenmark je ein 1 Mm. hohes Stfick des 
Riickenmarks in 30 gleich dicke anf einanderfolgende Schnitte und 
ztthlte die grossen Ganglienzellen. Dabei stellte sich einmal heraus, 
dass eine betr~tchtliehe Differenz der Zahl zwischen beiden Seiten nicht 
zu censtatiren war, und dass die gefundene Zahl yon den gleichfans 
festgestellten Zahlen eines normalen Marks nicht erheblich abwich. 

Noch viehnehr Gewicht, als auf diese Feststellung lege ich aber 
auf den Umstand. dass die sorgfaltigste Untersuchung einer grossen 
Zahl yon vorderen 1Ritckenmarkswurzeln in den verschiedensten Ab- 
schnitten des Riickenmarks nicht die mindeste Abweichung ergab. 
Der Querschnitt derselben zeigte das bekannte zierliche Mosaik quer- 
durchschnittener Rervenfasern, zwischen denen kleine Grnppen schma- 
ler Fasern gelegen waren. Keine nachweisbaren Veranderungen er- 
gab ferner die Untersuchung der Ganglien des Halssympathieus. 

Auf  G r u n d  d i e s e r  U n t e r s u c h u n g e n  g l a u b e  ich nun mi t  
a l l e r  B e s t i m m t h e i t  b e h a n p t e n  zu lnf issen,  d a s s  in dem -eor- 
l i e g e n d e n F a l l e  d i e M u s k e l n d a s t y p i s c h e h i s t o l o g i s c h e B i l d  
a t r o p h i s c h e r M n s k e l n  z e i g t e n ,  w ' ah rend  die p e r i p h e r e n R e r -  
yen  s o w o h l ,  wie  das  O e n t r a l n e r v e n s y s t e m  v o l l k o m m e n  in-  
t a c t  waren .  

Was kSnnen wir nun aus dieser Beobachtung ffir Schlussfolge- 
rungen ziehen ? 

Bevor wir den vorstehenden Fall f~ir die Kritik der Lehre yon 
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der progressiven Muskelatrophie irgendwie verwerthen, muss seine 
ZugehOrigkeit zum gewOhnliehen Typus der progressiven ~uskelatro- 
phle fiber alle Zweifel erhaben sein. Ich halte eine Diskussion fiber 
diesen Pnnkt nicht etwa deshalb fOr nothwendig, well mir diese Zu- 
gehSrigkeit unseres Falles irgendwie zweifelhaft erseheint, sondern 
Weil hier eine Klippe gelegen ist, an der gerade in der Frage, die 
uns besehgftigt, sehr viele Antoren gescheitert sind. Nanche sehr 
sorgf~tltige anatomisehe Untersuehung verlor ihre Beweiskraft, well 
die klinisehe Diagnose die nothwendige Precision vermissen liess. 
Demzufolge richte~ sich gegen diesen Pnnkt immer zunftchst der An- 
griff der Gegner; die naehstliegende Frage ist die: gehSrt denn der 
besehriebene Fall in das Krankheitseadre, in das er verwiesen ist, 
und deshalb halte ieh mich fOr verpfliehtet, diesem Einwand yon 
vornherein zu begegnen= 

Fragen wir nun, mit welehen Affectionen die progressive Mnskel- 
atrophic verweehselt werden kann, so sind zunaehst die atrophisehen 
Spinall~hmungen zu nennen und zwar handelt es sieh dabei um 
die subacute vordere Spinallithmung D u e h e n n e ' s  und um gewisse 
deuteropathisehe Amyotrophien mit ehronisehem Verlauf. Dem Ob- 
duetionsbefunde gegeniiber wfirden wir freilieh dureh eine Concession 
dieser Art in keiner Weise besser situirt sein, denn aueh f~ir diese 
Affeetionen wfirde das vollkommen negative Verhalten des Central- 
nervensystems hSehst fiberrasehend sein.*) 

Abet aueh wenn wit hiervon absehen, kann es keinem Zweifel 
unterliegen, dass nnsere Beobachtung keine atrophisehe Spinall~thmung 
ist. Das Fehlen eeht paralytiseher Erscheinungen, das Fehlen der 
atrophic en masse, das Yerl~alten der electrisehen Erregbarkeit, alles 
plaidirt zu Gunsten der progressiven Muskelatrophie und zu Ungunsten 
der Spinallghmungen. 

Sehr viol interessanter ist die Diskussion einer anderen Frage. 

*) Eine sehr oberflgchliche Ueb~rlogung d~irft~ auoh geniigen~ um die 
etwaige Annahme eines Zusammenhanges zwisohen der gefundonen geringen 
Erweiterung dos Centralkanals im Brustmark und dora klinisohen Bildo als 
hinNllig zu erweisen. Die Lokalisation dieser Erweiterung in oinem Thoile 
des Brustmarks goniigt koineswegs zar Deutung der u dot Muskel- 
atrophion auf die Extromitgten. Auoh wiirde ja oine soleho Hydromyelie nur 
dann, wio in dem yon Hallo!0eau besohriebenen Falle, zu den Symptomen 
der 5Iuskelatrophie fiihren, wenn sic dutch ihre La.gerung" odor duroh ihro 
Ausdehnung die grauen VorderhSrner in Mi~leidensehaft zieht, und davon war 
in unserm Falle keine Redo. 
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GehSrt unser Fall vielleicht zur pseudohypertrophischen Muskell~hmung, 
zur atrophia museulorum Iipomatosa, wie sie aueh genannnt worden. Ein 
sehr viel griisseres Interesse h~tte diese ErSrterung deshalb, wail ffir 
die pseudohypertrophische Muskell~hmung der negative Obductions- 
befund nichts Ueberrasehendes hatte, da C h a r c o t  selbst auf Grund 
einer yon ihm angestellten Untersuchung fiir don peripheren Ursprung 
dieser Affection sich ausspricht.*) Ber~ieksichtigt man ferner die lipo- 
mat0se Besehaffenheit der atrophischen Muskeln, so kSnnte es wirklich 
ffir einen Augenblick scheinen, als ob hierin eine bequeme Deutung 
des unbequemen Befimdes gefunden sei. Doch hier babe ieh fiir meine 
Auffassung keinen geringeren Helfer als C h a r c o t  selbst. C h a r c o t  
ist es, der mit aller Sch~rfe darauf hingewiesen, dass fiir die Unter- 
scheidung yon progressiver Muskelatropbie und i)seudohypertrophi- 
scher L~ihmung nicht der anatomische Befund, nicht die lipomatSse 
Beschaffenheit der Mnskulatur, sondern ganz allein das gesammte 
klinische Bild in Anspruch genommen werden mfisse.**) Das klini- 
sche Bild spricht aber in meinem Falle ganz und gar nicht zu Gun- 
sten der Annahme einer pseudohypertrophischen Muskellahmung. Wir 
finden diese Krankheit fast-ausschliesslich bei Kinderu und iiberwle- 
gend h~ufig bei Knaben; sie beginnt immer an den Wadenmuskeln 
und springt yon diesen auf die Oberschenkel und auf die Rticken- 
muskeln fiber; es geht dem atrophisehen Stadium in der Regel em 
hypertrophisches voran. Von allen diesen Eigenthfimlichkeiten zeigte 
unsere Kranke auch nicht eine einzige. 

Zeigt denn nun abet,  so wird man waiter fragen dtirfen, mere 
Fall, alle oder doch die wesentlichen Eigentldimlichkeiten eines ge- 
wShnlichen Falles yon progressiver Muskelatrophie? 

Wer fl'eilich nur das allergewShnlichste Bild der Krankheit lm 
Ged~chtniss hat, der wird der Ansicht sein, dass unser Fall in man- 
nigfacher Beziehung yon demselben abweicht. Die h~ufigste Lokali- 
sation der Muske l a t roph i en -  der Beginn an tier Muskulatur der 
Daumenballen und der interossei, das Ueberspringen auf die Deltoidei 
- -  fehlt in unserem Falle, ja trotz der weiten u die der 
Process genommen hat, sind die Handmuskeln so gut, wie vollst:~tn- 
dig, die Deltamuskeln in ihrem wesentliehsten Theile intact. Sehr 
verfehlt wi~re as abel" hierauf hin die ZugehSrigkeit des Falles zur 
progressiven Muskelatrophie D u c h e n n e ' s  und A r a n ' s  bezweifeln zu 
wollen, denn bereits D u e h e n n e  hat eine grosse Zahl ganz analoger 

*) Cheroot ,  Legons sur les maladies du syst6me nerveux. II. 260. 
**) Chareot~ 1. e. H. 262. 
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F~lle beschrieben und in dieser Lokalisation, die in erster Linie die 
Rumpfmuskulatur einnimmt, einen zweiten, kaum viel weniger h~u- 
figen Typus ~er Krankheit beschrieben. Ja, es findet sich unter der 
geringen Zahl yon anatomischen Beobaehtungen mit positivem Rficken- 
marksbefunde bereits eine, in der die Gruppirung der erkrankten 
Muskeln eine ganz ~hnliche war, wie bei unserer Kranken.*) 

Ebensowenig wie man hierin einen Grund gegen die Zugeh~rig- 
keit unseres Fal les  zur progressiven Muskelatrophie finden kann, 
wfirden sieh die reissenden Schmerzen, die in unserem Falle den 
Muskelatrophien voraufgingen, in diesem Sinne verwerthen lassen. 
Wenn auch die progressive Muskelatrophie im Allgemeinen sich durch 
das Freibleiben der sensiblen Sphere auszeichnet, so sind gerade 
diese eigenthfimlichen prodromalen Sehmerzen als ein nicht seltenes 
Symptom unserer Krankheit bereits yon D u c h e n n e  besehrieben 
worden. 

Ich meine also, dass selbst die strengste Kritik damit einverstan- 
den sein muss, dass unser Fall zur progressiven Muskelatrophie im 
Sinne D u e h e n n e ' s  und Aran ' s  zugerechnet wird. Wird  dies a b e r  
z u g e s t a n d e n ,  so b e w e i s t  die  B e o b a c h t u n g  mi t  z w i n g e n d e r  
l ~ o t h w e n d i g k e i t ,  dass  die Y e r ~ n d e r u n g  der  G a n g l i e n z e l l e ' n  
d e r  u  des  R f i c k e n m a r k s  k e i n e  n o t h w e n d i g e  
u  des S y m p t o m e n b i l d e s  der  p r o g r e s s i v e n  Mus- 
k e l a t r o p h i e  i s t ,  dass  m i t h i n  die A n s i c h t  C h a r c o t ' s  und der  
m e i s t e n  A u t o r e n ,  die in d i e s e r  V e r ~ n d e r u n g  den K e r n  des 
g a n z e n P r o c e s s e s s u c h t ,  n i c h t  o h n e W e i t e r e s  z u t r e f f e n d  ist. 

In dieser negativen Fassung ist, wie gesagt, die Schlussfolgerung 
unanfechtbar, will man aber weiter gehen und ein positives Resultat 
formuliren, so bieten sich zwei MSglichkeiten. Man kann die Cha r -  
cot 'sche Auffassung ffir einen Theil der FSlle zu retten versuchen 
dadurch, dass man die Einheit des Begriffs der progressiven Muskel- 
atrophie opfert und die Falle mit spinalen u yon denen 
ohne solche trennt. Man mfisste dann eine spinale Form der progres- 
siven Muskelatrophie yon einer myopathischen unterscheiden. Es liegt 
dieser Ausweg um so n~her, als einzelne Autoren schon frfiher 
yon andern Gesichtspunkten ausgehend die Einheit des Begriffs der 
progressiven Muskelatrophie in Zweifel gezogen haben. So hat z. B. 
L e y d e n**) durch die Schwierigkeit, die heredit~re progressive Muskel- 

*) P i e r r e t  et T ro i s i e r ,  Note sur cleux cas d'atrophie musculaire pro- 
gressive. Archives de phys. 1875. 

**) Leyden,  Klinik der giiokenmarkskrankheiten. II. S. 525--531.  
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atrophie yon den pseudohypertrophischen Lahmungen zu trennen, sich 
veranlasst gesehen, diese heredit~.ren Formen yon den fibrigen, meist 
dutch Ueberanstrengung entstandenen zu sondern und jene gemein- 
sam mit der pseudohypertrophischen L~thmnng als myopathisehe For- 
men yon letzteren, den spinalen zu unterscheiden. 

Ich betone zunachst, dass ffir diese Sonderung der eben be- 
schriebene Fall keine Sttitze bieteL denn er geh6rt nicht zu den he- 
reditgren Formen, sondern war, wie es scheint, gerade dutch Ueber- 
anstrengung entstanden. Im Allgemeinen aber will es mir scheinen, 
als ob unsere gegenwartigen Kenntnisse keineswegs auf eine derar- 
tige Sonderung hinleiten. Solange, wie wit in dem klinisehen Bilde 
nicht den mindesten Anhalt ffir eine Differenzirung der beiden For- 
men finden, solange die Symptome der spinalen und der myopathischen 
progressiven Muskelatrophie vollkommen identisch sind, kann ieh 
keine Berechtigung zur Trennung beider finden und kann darin nut 
den Versuch erblicken, der sehematisehen Eintheilung zn liebe die un- 
liebsamen Consequenzen soleher Beobachtungen, wie der meinigen, 
nach MSglichkeit abznsehw~tchen. 

Sehr viel ungezwungener scheint es mir, die spinale xNatur der 
progressiven Muskelatrophie aufzugeben und mit F r i e d r e i c h  die 
spinalen Verandernngen, die ja,  wie es scheint, fiir einen grossen 
Procentsatz, ja ~'ielleicht fiir die Mehrzahl der FMle naehweisbar sind, 
als secnnd~re Erscheinungen aufzufassen. Ieh stfitze reich hierbei 
nicht auf den anatomischen Befnnd, der ja ,  wie ich noehmals wie- 
derhol% beiden Auffassungen Ranm giebt~ sondern vielmehr auf die 
klinischen Zeichen, deren schon im Eingange dieses Anfsatzes Erw~h- 
nung geschehen ist. Das Fehlen der L~hmnng, die atrophie indivi- 
duelle, das Erhaltensein der elektrischen Erregbarkeit dr~tngen auf 
eine Scheidung der progressiven Muskelatrophie yon den fibrigen 
Amyotrophien C h a r e o t ' s  hin, und wenn wir sie als eine primgr 
myopathisehe Erkrankung ansehen, gewinnen wir ffir diese Unter- 
schiede sofort Verstgndniss. lch bin mir wohl bewusst, dass zur 
vollen Klarheit des Zusammenhanges zwisehen der Atrophie der Mus- 
keln und der Atrophie der Vorderhornzellen noch viel fehlt, aber diese 
Lfieke besteht, mag man die Muskelatrophie yon den Rfickenmarks- 
ver~inderungen, oder umgekehrt die Rtickenmarksvergnderungen yon 
der Muskelatrophie herleiten. In weleher Weise die Mnskelatrophie 
zur Atrophie der Ganglienzellen der Vorderh~Srner ffihrt, das ist ftirs 
Erste nicht festgestellt, ob es eine durch die bTerven central fortgeleitete 
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Entzfindung, wie F r i e d r e i e h  will, ob es vielmehr eine fnnetionelle 
Atrophic, das rnag..dahingestellt bleiben. Ebenso werden weitere 
Forschungen zu entscheiden haben, warren in dern einen Falle die 
Rfickwirkung auf das R~ickenrnark eintritt, wShrend in FSllen, wie 
der rneinige, der Process vollkornrnen auf die ?r beschr~tnkt 
bleibt. Ich weiss wohl, dass die von D i c k i n s o n ,  u  u. A. 
angestellten Untersuchungen des tltickenrnarks nach Arnputationen 
und Nervendm'chschneidungen nicht zu Gunsten unserer Atlffassung 
verwerthet werden k6nnen, aber ich glaube doch aueh einwenddn zu 
dfirfen, dass es ebenso wenig erlaubt ist, sic ohne Weiteres Nr das 
Gegentheil in's Feld zu ffihren. Es ist doetl zum rnindesten sehr 
zweifelhaft, ob es erlaubt ist eine Amputation in Bezug anf ihre Ein- 
wirkung auf das Rfiekenmark ohne Weiteres rnit einer progressiven 
Muskelatrophie zt~ identificiren. 

Unsere Auffassung wfirde welter eine Frage ber~ihren, deren 
bisheriger Stand ungernein nnbefriedigend war. Ieh rneine alas 
VerhSltniss der pseudohypertrophisehen L/~hmung zur progressiven 
Mnskelatrophie. Die nahe u dieser beiden Proeesse 
ist so in die Augen fallend, dass eigentlieh Niernand sie bezwei- 
felte, bis die anatornisehen Untersuehungen ihre Annahme unrn6g- 
lieh machten. Es ist ia ohne Weiteres klar, dass die Affeetionen 
kliniseh auseinander zu halten sind, und ieh habe oben sehon kurz 
auf die bekannten Differenzpunkte hingewiesen. Die ausgesproehene 
Heredit/~t der Affection, das fast vollkornrnene Besehr~inktsein dersel- 
ben auf das kindliche Alter und alas rn~nnliehe Gesehleeht, die Lo- 
kalisation des Processes werden genfigen, urn in typisehen F/~llen die 
klinisehe Unterseheidung leieht zu rnachen. Andererseits giebt es 
heredit~re F/~lle yon progressiver Muskelatrophie rnit hoehgradiger 
Lipornatose, die diese Merkrnale nieht haben, und deren nahe Be- 
ziehungen zur Pseudohypertrophie so nnabweislieh sind, class, wie 
vorhin erwXhnt, L e y d e n  durcla sic veranlasst worden ist, sie yon tier 
progressiven guskelatrophie zu trennen. Die grosse Sehwierigkeit 
der Frage lag nun darin, dass, w/ihrend Nr letztere Krankheit die 
spinale Natur allgernein anerkannt wurde, Nr die Pseudohypertrophie 
C h a r e o t  selbst ein negatives Untersuehungsergebniss des Rfieken- 
marks und der peripheren Nerven zu verzeiehnen hatte.*) Dieser 
Obdnetionsbefund verantasste ihn, zu tier viel bestrittenen Anfstellnng 

*) Charcot ,  Note sur l'dtat anatomique des muscles et de la moglle 
@injUre darts an cas de paralysie psoadohypertrophique. Arch. de physiol. 
1871/72. 
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yon C o h n h e i m  und E u l e n b u r g * )  zurfickzukehren and die Pseudo- 
hypertrophie ffir eine periphere Affection zu erkl~ren. Freilich steht 
ihm ein 0bductionsbefund yon G o w e r s  and Cla rke**)  entgegen, 
abet der positive Befand dieser Autoren kann, selbst wenn wir von 
den Einwendungen C h a r c o t ' s  absehen, das negative Resultat dieses 
ausgezeichneten Forschers nicht aus der Welt schaffen. Somit war 
zwischen zwei anscheinend so nahe verwandten Affectionen eine tiefe 
Kluft geschaffen worden. Diese Kluft iiberbriickt unsere Auffassung 
wieder, und sie maeht zugleich eine Verstandigung zwischen den ent- 
gegengesetzten Befunden C h a r e o t ' s  und C l a r k e ' s  mSglich. Ist aaeh 
die progressive Muskelatrophie eine periphere Affection, sind die 
Rfickenmarksver~nderungen bei ihr secundi~re, die unter Umsti~nden 
fehlen k(innen, so wird dasselbe auch ffir die ihr nahe verwandte, in 
ihrem Verlaufe so ahnliehe pseudohypertrophische Lahmung g e l t e n . -  

Wenngleich es ffir den aufmerksamen Loser kaum nSthig ist, so 
mSchte ich doch noch einmal ganz ausdrficklieh hervorheben, dass 
ich nicht daran denke, auf Grand meiner Beobachtung die trophische 
Bedeutnng der grossen Ganglienzellen tier u zu leugnen. 
Ich halte es nach wie vor ffir sehr wahrscheinlieh, dass primltre 
Erkrankungen dieser Nervenapparate mit Atrophie der zu ihnen ge- 
hSrenden Muskeln Hand in Hand gehen, ich gehe nicht so welt, wie 
F r i e d r e i c h ,  sondern ich lasso diese Auffassung ffir die atrophisehen 
Spinalllihmungen roll gelten. Ffir charakteristische Merkmale dieser 
Vorderhornerkrankungen, dieser Poliomyelitiden halte ich 

1. eine yon der Atrophie unabhi~ngige Lithmung der befallenen 
Muskeln, well die Ganglienzellen der u ausser den trophi- 
schen auch motorische Functionen haben, und diese Functionen nieht 
isolirt leiden. 

2. Die atrophie en masse im Gegensatz zur atrophie individuelle 
der progressiven Muskelatrophie. Geht der Process yon den u 
h6rnern, yon einer Stelle aus, wo die Nervenapparate sehon auf einen 
relati,z geringen Quersehnitt zusammengedr~ingt sind, so muss er sieh 
yon vornherein fiber grSssere Streeken verbreiten. 

Beweisend fiir die Richtigkeit dieser Aufstellung ist meiner An- 
sicht nach das Verhalten der secundi~ren deuteropathischen Amy- 
otrophien C h a r e o t ' s .  Hier haben wit es mit Processen zu thun, die 
ursprfinglich in anderen Bahnen des Rfickenmarks sieh abspielen. Hier 

*) gerhandlungen der Berliner medicinisehen Gesellsehaft, Berlin 1866. 
**) Gowers und Cla rke ,  On a ease of pseudohypertrophir muscular 

paralysis. Nedieo-ohirurgieal Transactions LVII. London 1874. 
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kSnnen wit am besten die Folgen einer Erkrankung der VorderhSrner 
tfir die Musknlatur erkennen. In allen diesen Krankheiten finden wir, 
so welt sie nach dieser Richtung hin gentigend studirt sind, die yon 
mir oben aufgestellten Charaktere wieder. Es trifft dies nach den 
ausgezeichneten Schilderungen C h a r c o t ' s  zu ftir die Scl6rose lat6rale 
amyotrophique,*) fttr die Pachymeningitis cervicalis hypertrophica, 
es trifft zu f~ir die Myelitis centralis mit Erweiterung des Central- 
kanals; es scheint~ wie aus einem Falle P i e r r e t ' s  hervorgeht, auch 
ffir die secnndaren Affectionen der VorderhSrner bei der Tabes zu- 
zutreffen. **) 

Als Prim~raffectionen der VorderhSrner erkenne ich demge- 
mgss an: 

1. Die a c u t e  a t r o p h i s c h e  S p i n a l l ~ h m u n g ,  d.i. die Kinder- 
lahmung und die ihr analoge Affection Erwachsefier. 

2. Die s u b a c u t e  a t r o p h i s c h e  S p i n a l l g h m u n g ,  die Para- 
lysie spinale ant6rieur snbaigu~ D u c h e n n e ' s .  

3. Die c h r o n i s c h e  a t r o p h i s c h e  S p i n a l l a h m u n g .  Wenn 
ich die progressive Muskelatrophie aus dem Rahmen der Primaraffec- 
tionen der VorderhSrner eliminire, so bin ich nichts destoweniger 
welt davon entfernt, dig Existenz einer Poliomyelitis chronica zu leug- 
nen. ~nr meine ich, dass diese Affection sich nicht in so hervor- 
stechenden Z~igen yon den fibrigen atrophischen Spinall~thmungen 
unterscheiden darf, wie die progressive Muskelatrophie, sondern dass 
sie yon der Kinderl~hmung und yon der subacuten atrophischen Spinal- 
l~thmung nur durch die geringe Raschheit des Auftretens und des 
Verlaufs abweichen wird. Natf~rlich wird sie demgem~ss ganz allm~h- 
lich in die letztere Affection fibergehen und yon derselben kaum 
scharf abzugrenzen sein. Es wird dem Geschmacke des Beobachters 
in vielen F~tllen anheimgegeben werden m~issen, ob er eine Krank- 
heir der subacuten oder der chronischen Spinall~hmung zurechnen 
will. In Wahrheit giebt es unter den beschriebenen F~tllen yon sub- 
acuter Spinall~hmung manchen mit so langsamem Verlaufe, dass die 

*) Ich babe das u der faradischen Erregbarkeit, die hochgradige 
Herabsetzung derselben, die den Prim~raffectionen der u eigen- 
thi~mlich ist, nicht unter die Charaktere derselben aufgenommen, well bei tier 
Scl6rose lat6rale amyotrophique nach einer Angabe Erb's die faradisChe Er- 
regbarkeit unversehrt ist (Z i e m s s e n, Handbuch der Pathologie und Thorapie 
XI. 2. S. 310). 

**) P ie r r e t ,  Sur les alt6rations de la substance griso de h mo~lle gpi- 
nitre darts l'ataxie locomotrice eonsid~r6es darts leur rapport avec ]'atrophie 
musculaire qui comp]ique cette affection. Arch. de phys. 1870. 
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bisherige Bezeichnung kaum gerechtfertigt sein dfirfte, und Erb  hat 
hieraus bereits u genommen, das ganze Krankheitsbild 
als Poliomyelitis chronica zu besehreiben.*) Aber auch wenn wir 
hiervon absehen, steht doch fest, dass einzelne FMle vorkommen, 
deren Yerlauf so chronisch ist, dass selbst die grSsste Langmuth sie 
nicht mehr subacut nennen kann. Ich selbst habe einen Knaben beobach- 
tet, bei dem die Affection sich ganz allm~hlich viele Jahre hindurch 
progredient entwickelt hatte und wegen dieses langsamen Verlaufs 
allgemein fiir eine progressive Muskelatrophie gehalten worden war. 
Diese F/~lle werden ohne Widersprueh den Namen der chronischen 
atrophischen Spinall~hmung ffihren dfirfen. 

Die progressive Muskelatrophie hingegen ist keine Poliomyelitis 
chronica, sondern ebenso wie die pseudohypertrophische L~hmung 
eine Muskelaffection, die nur secund~r das Rfickenmark in Mitleiden- 
schaft zieht. 

*)1. o. 


