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Ueber progressive, amyotrophische ~) Bulbarpara- 

lyse und ihre BezieMmgen zur symmetrischen 
Seitenstrangsklerose. ~) 

Yon 

Prof. E. Leyden. 
Hierzu Tafel XII. 

I m  vergangenen Jahre bet sich mir die Gelegenheit dar, zwei FMIe 
der Krankheit, fiber welche ich mir gestatten will, vor Ihnen zu 
sprechen, langere Zeit bei Lebzeiten zu beobachten, und, naehdem 
dieselben weiterhin verstorben waren, die ansffibrliche Untersuchung 
des Nervensystems makroskopisch und mikroskopisch auszuffthren. 
Den einen Fall, eine 27jahrige Frau betreffend, fand ich bereits auf 
der prop~.deutischen Klinik vet ,  ale ich dieselbe im October 1876 
fibernahm: diese Patientin starb im Juli vorigen Jahres. Der zweite Pa- 
tient wurde mir ~qovember 1876 yon Herrn Dr. S c b e e l e  aus Danzig zur 
Beobachtung und eventuellen Behandlung hierher geschickL verweilte 
einige Zeit im Augusta-Hospital unter der Behandlung des Herrn 
Prof. S e n a t o r  und kehrte dann nach Danzig znrfick, we er am 
31. J u l i a  p. verstarb. Der Gfite des Herrn Dr. S c h e e l e  verdanke 
icb die Section und die Uebersendung der Praparate, wodurch mir 
die mikroskopische Untersuchung ermSglicht wurde. 

*) ~qaeh der neueren franzSsischen, aueh in Deutschland aeceptirten 
Nomenelatur mSchte ich jetzt die obige Bezeichnung statt der bisher yon mir 
gebrauchten ,,atrophisehe Bulbhrparalyse" vorziehen~ well sie die Bedeutung 
tier Krankheit noch besser ersehSpft. 

**) Vortrag, gehalten in der Sitzung der Berliner Nedicinischen Gesell- 
sehaft yore 30. Januar 1878. 
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Durch diese beiden Beobachtungen ist mir die willkommene Ge- 
legenheit geworden, meine frfiheren Untersuchungen fiber diese Krank- 
heit zu controlliren und zu vervollstlindigen, und so die entgegen- 
stehenden Meinungen anderer Autoren durch neue Erfahrungen zu 
prfifen. Ieh will mir nun hente erlauben, Ihnen die Resnltate dieser 
Untersuchnngen im Zusammenhang mit den frfihern hier mitzutheilen 
und durch I)emonstrationen yon Pri~paraten und Zeichnungen zu er- 
liiutern. Ehe ich aber hierzu fibergehe, sei es mir gestattet, zu Ihrer 
vollstandigen Orientirung eine kurze Geschiehte der Symptomatologie 
und pathologisehen Anatomie dieser Krankheit voranzuschicken, um 
dann noeh einige Er6rterungen der noch schwebenden Streitfragen 
anzuschliessen. 

Ich daft allerdings voraussetzen, dass die Geschichte dieser 
Krankheit bisher Ihres Interesses nicht entbebrt hat, und dass sie 
Ihnen mehr oder weniger bereits bekannt ist. Trotzdem dfirfte eine 
kurze fibersichtliche Darstellung, mit besonderer Rficksicht der domi- 
nirenden Gesiehtspunkte, nicht ganz ~iberflfissig sein. Die Krankheit 
erheischt das volle Interesse des Arztes vornehmlich dureh das sehr 
bemerkenswerthe pr~ignante Symptomenbild und die bedeutenden 
Functionsst6rungen, welche das Leben bedrohen nnd sehliesslich aueh 
das letale Ende herbeiffihren. Leider steht aber der Arzt dieser 
Krankheit ganz rathlos gegenfiber. Es ist bisher nieht gelungen, die 
Krankheit in ihrem Verlaufe aufzuhalten oder einen l~tngeren Still- 
stand derselben zu erzielen, ja  nicht einmal dessen dfirfen wir uns 
rfihmen, dass wir den qualvollen Zustand tier Patienten in nennens- 
werther Weise erleichCern kSnnten. 

Bei einem so traurigen Stande der therapeutischen Aufgaben un- 
serer Krankheit gegenfiber, werde ieh reich daher im Folgenden dar- 
auf beschranken, die Symptomatologie, pathologische Anatomie und 
pathologische Physiologie zu erSrtern. 

I. Die G e s c h i c h t e  unserer Krankheit ist eine verhliltnissmiissig 
junge; sie datirt seit dem Jahre 1860/61, wo sie D u c h e n n e  (de Bou-  
1 o g n e in den Archives g6n6rales de m6decine 1860 und in seinem Werke: 
Electrisation localis6e 1861 als besondere Krankheit unter dem Na. 
men der P a r a l y s i e  p r o g r e s s i v e  de l a l a n g u e : d e s l 6 v r e s  et du 
vo i l e  du p a l m s  beschrieb. Ohne Zweifel ist das sehr auff~illige 
Symptomenbild aneh schon vor D n c b e n n e  beobaehtet, abet eben 
nieht in seiner Besehaffenhelt als eigene, selbststandige Krankheits- 
form erkannt worden. Insbesondere hat Dum6ni l*)  ganz analoge 

*) Vergloir desson sp~tor ersehioneno kbhandlung: Atrophi~ musou- 
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Beobachtungen bereits vor Duchenne beschrieben, allein er hat  sic 
als eine Fortsetzung, als eine Complication der progressiven Muskel- 
atrophie betraehtet ,  wcdurch sic an selbstst~indiger Bedeutung ver- 
loren. D u c h e n n e  verwahrte  sich gegenfiber D n m ~ n i l  dagegen, 
dass seine Krankheit  etwas mit der progressiven Muskelatrophie 
zu thun habe:  hier handele es sieh, sagte er, um eine Muskel -  
atrophie (der Zunge), welche in ihrem weiteren u zur L~ihmnng 
ffihre, bei seiner Zungen-nnd Gaumenparalyse aber um eine wirkliche 
Lithmung der betroffenen Muskeln ohne Atrophic. Trotz seiner Ver- 
wahrung hat diese Differenz nicht aufrecht erhalten werden kSnnen. 
Die meisten Antoren sowohl in Frankreich wie in Deutschland brin- 
gen gegenw~irtig die in Rede stehende Krankheit  mit der progressiven 
Muskelatrophie in nahen Zusammcnhang, und selbst D u e h e n n c  hat  
sich zuletzt mit einigen Klanseln dieser Ansicht angeschlossen. Ur- 
sprfinglich ist es wohl wahrscheinlieh, dass er verschiedene Formen 
ahnlicher Erkrankung mit und ohne Muskelatrophie vor sich hatte. 

In Fra nkreich folgten die Beobaehtungen yon T r o u s s e a n, welche 
das Krankheitsbild vervollst~indigten. In Deutschland wurde die neue 
Krankhei t  durch die Arbeit yon Prof. W a c h s m u t h  in Dorpat*) so zu 
sagen eingebfirgert und gleichzeitig der von diesem Antor vorgeschla- 
gene Name der progressiven Bulb'~rparalyse eingeffihrt. Spgtere Ar- 
beiten tiber dicse Krankheit,  an denen anch ich selbst mich betheiligte, 
haben das Krankheitsbild noch welter vervollst~ndigt und prgeisirt, 
besonders aber die pathologische Anatomic derselben ganz neu be- 
grfindct. 

Was die N o m e n c l a t u r  anbetrifft, so ist die ursprfinglich yon 
D u c h c n n e  angegebcne vielleicht aneh hente noch die beste, well sie 
eben nnr yon den Symptomen hergenommen ist,  allein sic' ist etwas 

laire graisseuse progressive. Rouen 1867. Die erste Beobaoht-ung hat D. 
in dor Gaz. hebd. 1859 p. 390, die zweite eben daselbst 1861 p. 38 be- 
schrieben. - -  Daselbst heisst es p. 141 : ,,J'ai gig le premier 5~ montrer~ que 
la paralysie glosso-laryngge tenait 5~ l'a~,rophie des nerfs eraniens darts los cas, 
comme cenx de ~I. Duchenne, ou il n'oxistait auoune atrophio musculaire, et 
q'uelle ne faisait qu'une seule et m~me maladie ayes la paralysie atro- 
phique, qu'elle aooompagnait daus le fair que j'avais observ6 (Gaz. hebd. 
1859 p. 390 und 1861 p. 38). Los sawntes legons de M. leProfessetlr 
Troussea~ (Union mgd. 1863 et Clinique m6disale de l'ttStel Dieu t. II.) ont 
depuis mis cei en 6vidence. 

*) Ueber die progressive Bulbgrparalyse und die Diplegia faoialis. Dor- 
pat 1864~. 
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schwerfiillig, besonders in unserer deutschen Sprache. Die Bezeich- 
nung yon W a c h s m u t h  ist bei uns am raeisten im Gebrauch, aber 
sie genfigt nicht, da sie die vorliegende Krankheit nicht hinreiehend 
yon andern iihnlichen unterscheidet, ein Mangel, der sieh in der Lite- 
ratur dadureh zu erkennen giebt, dass mehrfach ganz differente For- 
men yon chronischer fortsehreitender Bulbitrparalyse zusammen ge- 
worfen sind. Ich habe deshalb vorgesehlagen im Anschluss an den 
yon W a c h s m u t h  gewi~hlten Namen die Eigenschaft ~,atrophisch" 
oder~ wie ich jetzt proponire, besser ,,amyotrophische" Bulbarpara- 
lyse einzusehalten, um die Bedeutung der Muskelatrophie und die 
Beziehung zur progressiven Muskelatrophie hervorzuheben. 

II. Ieh werde mir jetzt gestatten, Ihnen alas s y m p t o m a t i s e h e  
Bi ld  der Krankheit kurz vorzuffihren, in soweit dieses ffir die spa- 
teren pathologischen ErSrterungen nothwendig erscheint. 

Die hervorragendsten S y m p t o m e  beginnen und verlaufen in den- 
jenigen Organen, welche bereits durch die yon D u c h e n n e  gewi~hlte 
Bezeichnung hervorgehoben sind, der Zunge, den Lippen und dem 
weichen Gaumen, deren Function mehr und mehr beeintr~ichtigt wird. 
Den Anfang macht in der Regel die Zunge und zwar durch eine 
zuerst sehr unbedentende St6rung der Spraehe. Die Zunge ,stSsst 
an ((, wie wenn sie sich an einen scharfen Zahn stiesse, aber die an- 
fangs geringe Behinderung besteht nicht nur fort, sondern entwickelt 
sich mehr und mehr zu einer deutlichen SprachstSrung. Dann ge- 
sellen sich weiterhin die charakteristischen Symptome der Zungen- 
und Lippenl~hmung dazu. 

Wenn dieses der gew6hnliche Beginn der Krankheit ist, so kom- 
men doch auch nicht selten Abweichnngen vor. Statt tier allm~ligen, 
fast unmerklichen Entwicklung ist auch mitunter eine ziemlich plStz- 
liche beobachtet worden, so dass sogleich bedeutende StCirungen in 
der Articulation und den Bewegungen tier Zunge auftreten, die zum 
Theil rfickglingig werden und an die sich dann der gewShnliche lang- 
sam progressive Verlauf der Krankheit anschliesst. 

Zuweilen bildet ein dyspnoiseher (asthmatischer) Anfall den An- 
fang. Besonders aber ist es rel~ttiv hi~ufig, dass der Entwicklung 
der bulbi~ren Symptome eine progressiven Mnskelatrophie einer oder 
seltener beider Hande vorhergeht. 

In der nunmehr etablirten Krankheit bildet die S p r a c h s t S r u n g  
eins der ersten, der wichtigsten nnd auff~liigsten Symptome. Sie hat 
allemal den Character der A n a r t h r i e  oder D y s a r t h r i e ,  d. h. tier 
beeintrgchtigten Articulation, bedingt durch behinderte Function tier 
die Sprache besorgenden Muskeln. Zuerst wird die Aussprache 
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der Zungenbuchstaben undeuflich, insbesondere das l, s, r (das Zun- 
gen-R), dann nehmen aueh die Lippen some der weiehe Gaumen 
Theil und die yon ihnen gebildeten Laute werden undeutlich. Indem 
der Verschluss tier Lippen leidet, werden die Lippenbuchstaben hau- 
chend wie ph oder w (statt b, v, p) ausgesproehen, ebenso iiber- 
wiegt bei den Gaumenlauten das ch; gleiehzeitig wird die Sprache 
ngselnd. Diese Articulationsst6rung nimmt nun mehr und mehr zu 
und erreicht schliesslich einen solchen Grad, dass die Sprache fast ganz 
unverstandlich wird and in ein unarticulirtes Grunzen tibergeht. 

Zu diesem auff~lligsten Symptom der SprachstSrung gesellen sich 
nun nach und nach andere, welehe ebenfalls yon der beeintr~chtigten 
Function der yon der Krankheit ergriffenen Muskeln herzuleiten sind. 
Hierhin gehSrt die S tOrung  der  D e g l u t i t i o n ,  die D y s p h a g i e ,  
abMngig yon der Schw~che der Zunge und yon der L~hmung des 
weichen Gaumens. Das erstere Moment bedingt es, dass der Bissen 
nicht gehSrig naeh hinten geschoben wird, uln den Schlingact her- 
vorzurufen, nnd dass der Druek tier Zunge beim Sehlingen nicht ener- 
gisch genug wirkt. Das zweite Moment bedingt Verschlucken, so dass 
besonders Fliissigkeiten in die NasenhShle eindringen. Hierzu kommt 
anch die Erschwerung des Kauens. Die Kaumuskeln selbst sind zwar 
fast immer intact und waren bisher niemals in hochgradiger Weise 
ergriffen; aber tier Bissen wird yon der Zunge nicht gehSrig zwischen 
die Zahnreihen geschoben, er f~llt leieht heraus.*) Auf solehe Weise 

wi rd  die Ernahrung tier Patienten erschwert; zunltchst ist sie sehr um- 
st~ndlieh und langsam, weiterhin bedeutend beeintr~chtigt. Die In- 
tensit'~t dieser Schlingbeschwerden und die Zeit ihrer intensiven Ent- 
wickelung wechselt tibrigens je naeh den einzelnen F~llen. 

Ein weiteres auffalliges Symptom ist tier S p e i c h e l f l u s s .  Un- 
streitig hat er seinen hauptsgchtichsten Grund in tier gest~rten 
Deglutition und dem unvollkommenen Yerschluss des Mundes. Er ist 
daher geringer des Nachts, we tier Kranke hintentibergebeugt liegt, 
starker am Tage, we er sitzt. Einzelne Autoren nehmen eine abso- 
lute, nerv6se Vermehrung der Speiehelsecretion an, doch scheint es 
mir nicht erwiesen, das.s ein anderer Grund vorliegt, als die behin- 
derte Retention des Speiehels. Diese fortdauernde Salivation ist den 
Patienten sehr l~tstig. Man sieht sie sehr gewShnlieh mit dem Taschen- 
tuch in tier Hand dasitzen, um den Speiehel aufzufangen, und nicht 

*) Diesem Uebelstand hatte Einer meiner Pat. in sehr ingeni6ser Weise 
abgeholfen, indem er sich ein zungenf6rmiges ttornspatel hatte anfertigen 
lassen, womi~ er die Bissen zwisehen die Z~hne sehob. 
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selten st~itzen sie gleichzeitig mit dem untergehaltenen Taschentuch 
das Kinn, um den schwankenden Kopf besser halten zu kSnnen. 

Wenn sich diese Functionsst0rungen ausgebildet haben, lassen 
sich nun auch deutlich objective Zeichen der g e s t 0 r t e n  Mnske l -  
f u n c t i o n  und frfihzeitig auch schon der M u s k e l a t r o p h i e  in den 
affieirten Gebieten nachweisen. 

Die Bewegnngen der Zunge werden schwerf~llig, langsam, be- 
sehr~tnkt, das Herausstrecken gelingt nur unvollkommen und tr~ge, 
das Zuspitzen der Zunge wird unmSglich. Weiterhin gelingt es fiber- 
haupt nicht mehr, die Zunge his gber die Zahnreihen hinauszuschie- 
ben, und kaum wird die Spitze derselben noeh erhoben. Betastet 
man das Organ, so erscheint es fftr den zuffihlenden Finger auff~llig 
sehlaff, sehwammig welch, und selbst bei der Contraction erreicht 
es nicht mehr oder nur sehr vorfibergehend die natl'irliche Derbheit 
eines gespannten Muskels. Znmal die Zungenspitze zeigt diese Weich- 
heir, welche bereits Folge der Muskelatrophie uud der vermehrten 
Entwicklung des Fettgewebes ist. Weiterhin wird die Atrophie sehr 
deutlieh. Das ganze Organ wird kleiner, anch hierbei ist die Spitze 
am st~rksten betroffen. Die Oberflache wird runzlich, fast narbig, 
lebhafte fibrill~re Zuckungen bewegen die atrophische Muskulatur; 
schliessich liegt die Zunge als ein kleiner, schlaffer, rnnzliger Klmn- 
pen fast regungslos anf dem Boden der Mnndh0hle. 

In gleicher Weise lassen sich an den Lippen frfihzeitig die Zei- 
chen der Sehw~che und Muskelatrophie constatiren. Nicht nut, dass 
der mangelhafte Verschluss des Mundes und die gestSrte Articulation 
tier Lippenbuchstaben diese Schw~cl~e verrathen, sondern wenn man 
den Patienten um den eingeffihrten Finger die Lippen zusammenpressen 
resp. saugen l~sst, fiberzeugt man sich leicht yon dem geringen oder 
schnell ermattenden Drncke des Ringmuskels; gleichze!tig ffihlt man 
die Abnahme der Derbheit, die schlaffe, schwammige Consistenz und 
die Abnahme des Volumens; tier ganze Lippensaum ist dfinner, schma- 
let, schimmert abnorm blass durch die Lippensch!eimhaut durch und 
ist ebenfalls yon fibrillaren Contractionen bewegt. Die fibrigen Mus- 
keln, welche an dem Processe Theil nehmen, lassen nicht in gleich 
entschiedener Weise die Atrophie erkennen. Am Gaumen sind die 
Bewegungen allerdings tr~tge, er h~tngt schlaff herunter, contrahirt 
sich aber meistentheils noch gut reflectorisch0 wenn man Schlingbe- 
wegungen erregt. Im Gesicht nehmen noch die Muskeln des Kinns 
Theil, sie werden schlaff nnd dadurch erscheint die Haut des Kinns 
runzlig, h~tngend, unbewegt. - -  Die elektrische Erregbarkeit der 
atrophirenden Muskeln bleibt lange erhalten; erst bei hochgradiger 
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Atrophie ist die Abnahme der Erregbarkeit gegen den inducirten und 
constanten Strom bemerklich. Selbst die atrophische Zunge antwortet 
fast immer noch his zuletzt auf den elektrischen Reiz. E rb  consta- 
tirte einige Male Entartungreaction an den atrophischen Muskeln. 

In diesem entwickelten Stadium ist nua das Bild der Krankheit 
ein sehr pr~gnantes: die bedeutende StSrung der Sprache, das fort- 
dauernde Speicheln, die gestSrte Deglutition reprgsentiren die wieh- 
tigsten und auffalligsten Erscheinungen. Dazu kommt eine sehr bemer- 
kenswerthe Ver~nderung des physiognomischen Ausdrucks, gleichsam 
die Physiognomie der Krankheit selbst, welche Ihnen die beifolgende 
Photographie eines meiner Kranken veransehaulichen soll. Sie er- 
kennen den Contrast der oberen und untern Gesichtsh~ilfte. Die un- 
tere ist schlaff, herabhangend, runzlig, unbeweglich~ yon weinerlichem 
Ausdrucke. Der Mund wird mit Mfihe geschlossen gehalten, die zit- 
ternden Lippen lassen den Speichel abfliessen, und gewShnlich stfitzt 
der Kranke mit Hand und Taschentuch den schwachen Unterkiefer. 
Mit diesem weinerlich schlaffen, unbeweglichen Ausdruck der Mund- 
partie contrastirt der lebhafte Ausdruck der obern Gesichtsh~lfte; die 
Augenbrausn sind in die HShe gezogen, um dem Herabsinken der un- 
teren Partien entgegenzuwirken, und das lebhafte Spiel der Augen 
sucht gleichsam die mangelnde Sprache zu ersetzen. 

Im weiteren Verlaufe der Krankheit nehmen nun noch andere 
Muskeln an dem Processe Theil, am h~iufigsten und regelm~issigsten 
das Gebiet des V a g o - A c c e s s o r i u s ,  doeh wohl nur seiner motorischen 
Partie. In Folge dessen leidet die Phonation, die Stimme wird hei- 
ser, weiterhin ganz klanglos: die laryngoskopische Untersuehung er- 
giebt Parese oder Paralyse der Kehlkopfmuskeln, welche auch an der 
Atrophie Theil nehmen. Sodann sind die eigenth~imlichen und pro- 
gnostisch bedeutsamen dyspnoischen Anfalle wohl auf den Vagus zu 
beziehen. D u c h e n n e  beschreibt sie, ich selbst habe sie ebenfalls in 
mehreren F~llen gesehen: in dem ersten meiner neuen F~lle hatten 
sie den Charakter der stenocardischen Anf~lle, so dass sie auf Be- 
theiligung der motorischen Herzfasern des Vagus zu beziehen sein 
m S c h t e n . -  Eine Theilnahme der A u g e n m u s k e l n  ist nur einmal 
angegeben, in einem Falle, der nicht ganz zweifellos hierher geh6rt: 
5fter scheint Erweiterung einer Pupille vorzukommen, l~icht selten 
ist eine, zwar nicht bedeutende Schw~iche der Kaumuskeln. Der 
Frontalast des Facialis scheint ebenfalls niemals ergriffen zu werden. 

Weiterhin nehmen regelm~issig die Muske ln  des H a l s e s  und 
NaGkens Theil. Dieselben werden schwach, so dass der Kopf nut 
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noch schwankend gehalten werden kann, er wird gestfitzt oder ange- 
lehnt; auch die mimischen Bewegungen des Kopfes leiden: das be- 
jahende 1Nicken wird mit H~ilfe der Hand, das verneinende Sehfitteln 
unter Mitwirkung der Schultern ausgeffihrt. Die Halsmuskeln atro- 
phiren, der gauze Hals ist raager, auch bier sieht man die fibrill~ren 
Zuekungen. 

Endlich gesellen sich frtiher oder sp~tter die S y m p t o m e  der  
p r o g r e s s i v e n  M u s k e l a t r o p h i e  an den HH~nden und Armen  
hinzu und noch weiterhin sind auch die Muskeln des R u m p f e s  und 
der U n t e r e x t r e m i t ~ t e n ,  zwar in einer meist weniger ausgesprochenen 
Weise, ergriffen. So leidet nach und nach die Function der Arme, so 
wie die Locomotion sehr betr~ehtlieh, und der Kranke befindet sich in 
diesem letztern Stadium der verallgemeinerten Krankheit in einem 
fiberaus hilflosen, elenden Zustande. Er ist nnnmehr fast aller witl- 
kfirlichen Bewegung beraubt, er kann nicht gehen and stehen, kaum 
sitzen, er braucht zu jeder u der Lage fremde Hfilfe. Er 
kann sieh mit den I-I~nden nieht helfen, nicht allein essen und trin- 
ken, nichts ergreifen. Er ist der Mittel der Mittheilung fast g~nzlieh 
beraubt, seine Sprache ist zu einem unverst~ndlichem Grunzen gewor- 
den,aueh das Schreiben ist unmSglich, ja selbst die Geberdensprache 
beeintr~chtigt, und nnr das lebhafte Spiel der Augen verrfith der Um- 
gebung die Leiden und die Wfinsehe des bejammernswerthen Kranken. 
Dazu ist die Ern~thrung durch das gestSrte Kauen und Sehlingen be- 
eintr~chtigt. Abmagerung nnd Sehw~che sehreiten rasch fort. Trotz 
alledem h~lt dieser trostlose Zustand oft noch Wochen an, ehe der 
Tod den unglfiekliehen Kranken erl~st. In der Regel ffihrt ein ge- 
steigerter asthmatischer Anfall oder eine terminale (Sehlnck-) Pneu- 
monie das ersehnte Ende herbei. 

Die Dauer der Kranhheit ist nach den bisherigen Beobachtungen 
kaum je l~nger als 3 Jahre gefunden, doch habe ich selbst in Strass- 
burg einen Patienten gehabt, der seit 7 Jahren die Symptome der 
Bulb~raffection mit geringer ~Iuskelatrophie einer Hand darbot und 
in unver~ndertem Zustande das Hospital wieder verliess. 

Von diesem gewShnlichen, typischen Verlaufe giebt es nun man- 
cherlei Abweichungen. Sehr selten bleibt die allgemeine Verbreitung 
nnd die allgemeine progressive Muskelatrophie aus, und dies wohl nur 
in den F~llen, wo das letale Ende frfihzeitig durch stenocardische An- 
f~lle oder eine intercurrente Krankheit eintritt. H~ufiger geht die 
progressive Muskelatrophie einer Hand oder beider HI,ride vorher. 
Mitunter, scheint es, kann der Verlauf erheblich abweichen, so dass 



Ueber progressive, amyotrophische Bulbgrparalyse etc. 649 

erst in den letzten Stadien der Verallgemeinerung der Typus und die 
Natur der Krankheit unzweifelhaft Mar wird. *) 

Wenn wit nunmehr einen Augenbliek stehen bleiben, um eine 
Analyse des gesehilderten grankheitsbildes zu geben, so erhellt a) dass 
die Symptome so gut wle aussehliesslich im Bereiehe der Motilit~t 
verlaufen: sensible Symptome (Sehmerzen, An~sthesien und Par~tsthe- 
sien) fehlen entweder ganz oder sind yon ganz untergeordneter Be- 
deutung, ebenso wenig werden die Sphineteren affieirt, die Sinne blei- 
ben intact and die Psyche nimmt zu keiner Zeit Theil an der 
Krankheit. 

b) Die Verbreitung der Motilit'~tsstOrungen ist eine bemerkens- 
werthe und eigenthtimliche. In deljenigen Krankheitsperiode, welehe 
der ursprfingliehen Sehilderung D u c h e n n e's entsprieht, sind die Zunge, 
die Lippen, der Gaumen, einige Gesichtsmuskeln, besonders am Kinn, 
die Kehlkopfmuskeln, die.Kaumuskeln befallen und zwar in einer fast 
immer genau symmetrisehen Anordnang. Diese Muskeln entsprechen, 
wie B ~ r w i n k e l  and W a e h s m u t h  zuerst hervorgehoben haben, den 
Gebieten yon Nerven, welehe s~tmmtlieh in der Medulla oblongata, 
uahe der Raphe ihren Ursprnng nehmen. Es sind vor allem der N. 
Hypoglossus, zum Theil der Pacialis (nut seine Lippenaste), der 
Vago-Aeeessorius, die motorische Pattie des Trigeminus. Die Ur- 
sprungsstellen dieser motorisehen Nerven (die St i l l ing ' sehen Ner- 
venkerne) sind sgmmtlieh in der Medulla oblongata nahe der Mittel- 
linie (Raphe) gelegen, so dass eine verhaltnissm~tssig besehr~tnkte 
Lgsion s~immtliehe und noeh dazu bilateral affieiren k6nnte. Solehe 
l~etraehtungen waren es, welehe W a e h s m u t h  zu dem Sehluss 
ftihrten, dass der anatomisehe Sitz der Krankheit in der .Medulla 
oblongata (dem Bulbus medullae) zu suehen sei, worauf er den Na- 
men tier Krankheit: progressive Bulb~rparalyse begr/indete. 

e) Der 0harakter der Muskelaffection ist der einer f o r t s e h r e i -  
t e n d e n  p r i m a r e n  A t roph i c .  Die Funetionsst6rung der Muskeln, 
ihre Schwfiehe und Schwerfiilligkeit ist gekntipft an die Atrophic der- 
selben, and alle Portsehritte der Krankheit gehen der Atrophic ziem- 
lieh parallel, dig M u s k e l a t r o p h i e  ist das d o m i n i r e n d e  Symptom. 
Schon frfihzeitig gelingt es, die Atrophic der betheiligten Muskeln 
objeetiv nachzuweisen, und wenn dieser Nachweis zu Anfang tier 

*) Ieh beziehe reich hierbei auf den Pall von Bar th  und meinen Fall 
J ac ob i  (KI. d. giickemarksnkrankheiten I1. p. 441), yon denen noeh wel- 
ter in einer Anmerkung die Retie sein wird. 

Archly f. Psychiatric.  VIII.  3. Iteft. ~ 
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Krankheit auch nicht fiberall zweifellos gefiihrt werden kann, ..so steht 
doch sieherlieh niehts der Annahme im Wege, dass ein gewisser Grad 
von Muskelatrophie bereits vorhanden sein muss, ehe sie objectiv 
nachweisbar wird. 

Ebenso wenig ist ein Einwurf gegen die ~orgetragene Auffassung 
daraus zu entnehmen, (lass nicht immer Sehw~ehe und Atrophie ge- 
nau Hand in Hand gehen, zuweilen erscheint die Sehw~che grSsser 
als die Atrophie, zuweilen umgekehrt. Jedenfalls aber geht ein be- 
sonderes Stadium der Lahmnng nieht vorher, der Process ist yon 
vorn herein ein atrophischer, es handelt sich um eine progressive 
p r i m a t e  ( p r o t o p a t h i s e h e )  M n s k e l a t r o p h i e .  

d) Die atrophirenden Muskeln sind nieht allein in ihrem Vo- 
lumen gesehwunden, sie sind w e i e h ,  s e h l a f f ,  s e h w a m m i g :  
sie bieten den Zustand des verminderten Tonus dar (Paralysie par 
r6solution, a t o n i s e h e  L~hmung). Das Glied schlottert in den Ge- 
lenken, den passiven Bewegungen bietet sieh kein Widerstand, die 
Gesiehtsztige, wie die ExtremitSoten h~tngen sehlaff herunter. Spastisehe 
Symptome, wie sic in neuerer Zeit mehrfaeh die Aufmerksamkeit 
erregt haben, kommen in unserer Krankheitsform nicht vor oder nur 
in geringem Umfange. Insbesondere wird alas Symptom der Rigidit'at 
an den Muskeln nieht wahrgenommen, klonisehes Erzittern der Bein- 
muskeln, die sogenannte l~pilepsie spinale, die abnormen Sehnenreflexe 
kommen nicht vor nnd Contraeturen fehlen entweder ganz oder sind 
yon untergeordneter Bedeutung. Im Gesieht and an der Znnge ist 
niemals etwas yon ttigidit~it oder Contraetnr beobaehtet, ebenso wenig 
an den Halsmuskeln. Dagegen treten zuweilen an den H~nden and 
Armen, sowie an den Pfissen Contraeturen auf, aueh Steifigkeit 
der Wirbels~tule ist einige Male erw~hnt. Diese Contraeturen gehen 
abet nieht aus spastisehen (Reizungs-) Symptomen hervor, sondern 
der wesentlichste Grund Nr ihre Entstehung seheint die habituelle 
Haltung der Glieder zu sein, wobei sieh die Muskeln gleiehsam dieser 
Stellung anpassen und einer Verfmderung ihrer Lagerung Widerstand 
entgegensetzen. Die hS, nfigste Contraetur dieser Art betrifft die Mus- 
keln der Hand and Finger, welche, unter Ueberwiegen der Beuger, 
zmn Einschlagen tier Finger, sehliesslieh zur Bildung der K l a u e n -  
h a n d  (main en griffe) ffihrt. Anfangs gelingt die Extension noeh 
unter vermehrtem Widerstand der Muskeln, sp~ter ist die Streckung 
unm5glieh. Eine ~hnliehe Steifigkeit bitdet sich in einigen F~tllen in 
den Ellbogen oder wohl selbst in den Setmltern aus. Die nntern 
ExtremitS~ten sehen wir bei Patienten, welehe lange Zeit im Bert 
liegen, in Pes equinas Stellung tibergehen, welehe weiterhin bleibend 
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wird; .~veRn die Patienten dagegen viel sitzen, so mag sich aueh eine 
/ihnliche Ungelenkigkeit der Kniee ausbilden, wovon in dem zweiten 
meiner jetzigen F/ille eine Andeutung vorhanden war. 

Obwohl nun alle diese Contracturen gelegentlich vorkoramen, so 
werden doch nur selten mehrere derselben gleichzeitig angetroffen, 
und ihre Intensit~tt bleibt meist eine geringe; nicM selten fehlen sie 
ganz. Mir selbst sind F~tlle yon eigentlicher straffer Contractur der 
Ober- and Unterextremit/iten nicht vorgekommen, indessen ist es ja  
wohl m6glich, dass sie sich in einzelnen Fallen ausgesprochener vor- 
find'en. Keineswegs sind sie aber zu den constanten, wichtigen und 
charakteristischen Symptomen unserer Krankheit zu zghlen. 

Dies ist das Bild und die Natur der yon D u c h e n n e  zuerst als 
progressive Zungen-, L ippen-und  Gaumen-Paralyse beschriebenen 
grankheit, wie ich es im Anschlusse an die Darstellung dieses Autors 
in ziemlich zahlreiehen F/illen beobachtet und studirt habe. Nicht 
allein die t~dtlich verlaufenen Falle, in denen mir Gelegenheit ge- 
boten wurde, auch die pathologische Anatomie dieser Krankheit zu 
studiren (his jetzt 5 an der Zahl), sondern auch die zahlreicheren 
Beobachtungen yon Patienten, die ich bei Lebzeiten beobachtet und 
entweder aus dem Gesichte verloren habe, oder deren Autopsie ich 
nicht machen konnte , gaben mir dasselbe pr~tgnante und im Ganzen 
in seinen charakteristischen Zfigen leicht erkeanbare Krankheitsbild, 
iiberall babe ich dieselben wesentlichen Eigenschaften wieder linden 
kBnnen, n~imlich fortschreitende prim~re Muskelatrophie mit Erschlaf- 
lung der Muskeln in der eigenthiimlichen oben geschilderten Ver- 
breitung. - -  

III .  Die p a t h o l o g i s c h e  A n a t o m i e  unserer Krankheit war 
D u c h e n n e  zuniichst unbekannt geblieben. Obgleich mehrere seiner 
Patienten starben, hatte er nicht Gelegenheit eine Autopsie zu ma- 
chen und neigte sich der Ansicht zu~ es mBge sich un~ein peripheres 
Muskelleiden handeln. Aber bereits B~i rwinke l  1861 bemerkte bei 
Gelegenheit des Referates fiber die D u e h e n n e ' s c h e  Arbeit, dass das 
elektrisehe u der Muskeln (ihre intacte faradische Erregbar- 
keit) f~ir ein centrales Leiden spr~che, welches in der Medulla oblong. 
zu suchen sei. Denselben Gedanken begrfindete Sehu lz  in Wien*)~ 
besonders aber hat W a c h s m u t h  durch seine kleine oben bereits 
citirte Schrift dazu beigetragen, der anatomischen Untersuehung ganz 
bestimmte Anfgaben zu stellen~ indem er aus der Analyse der 

*) Beitr~ge zu den Motilit~tsstBrungen der Zunge. Wiener reed. 
Wochensch. 1864. 38. 39. 

~2' 
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Symptome den Schluss herleitete, dass der anatomische Processs in 
der Medulla oblongata in der NS, he der S t i l l i ng ' schen  Nerven- 
kerne zun~chst der Raphe zu suchen sei, und dass er vermuthlich 
~hnlicher Natur sein werde, wie die bei der Tabes beobachte graue 
Degeneration der hinteren Rfickenmarksstr~nge. An positiven Resultaten 
der anatomischen Untersuchungen fehlte es fast ganz. Tro  u s s e au hatte 
einige Male eine vermehrte Consistenz tier Medulla oblongata, eine 
relative Sclerose gefunden, eine Angabe, die ohne mikroskopisetre 
Untersuchung keinen Werth hat. Daneben hatte aber bereits T r o u s -  
seau  und dann such W a c h s m u t h  makroskopisch die atrophische, 
grau durchscheinende Beschaffenheit, mikroskopisch die fettige Atro- 
phic an den Wurzeln des Hypoglossus, Vagus und Facialis constatirt, 
indessen gerade fiber das Verhalten der Medulla oblongata und des 
Rf~ckenmarks gab es nut negative Befunde. 

Diese Lficke wurde ziemlich gleichzeitig durch Untersuchungen 
yon C h a r c o t ,  yon D u c h e n n e  und J o f f r o y ,  sowie yon fair selbst 
ausgef~llt. Meine Beobachtungen, wetche yon zwei Fallen vollstSn- 
dige anatomisch-mikroskopische Untersuchungen brachten, sind ira 
Jahre 1870 (dieses Archly) abgedruckt. C h a r c o t ' s  erster Fall 
ist in dem Arch. de physiol. MSrz I870 verSffentlieht, welchem 
sich etwas sparer (Juli 1870) eine einschlSgigq Beobachtung yon 
D u e h e n n e  und J o f f r o y  unmittelbar anschloss. Diesen beiden Un- 
tersuchungen waren indessen bereits 1869 zwei Beobachtungen yon 
C h a r c o t  und J o f f r o y  vorausgegangen, welche jedenfalls unserer 
Krankeit nahe stehen, wenn sic auch yon den Autoren selbst nicht 
dazu gerechnet wurden.*) 

Die Ergebnisse aller dieser Untersuchungen stimmten im Grossen 
und Ganzen genfigend fiberein: es wurde, ausser der Erkrankung der 
Muskeln und Nervenwurzeln, eine Degeneration der motorisehen (Py- 
ramiden-) Bahnen im Rfickenmark, sowie eine Atrophic der grauen 
Substanz der VorderhSrner, mit Schwund der multipolaren Ganglien- 
zellen in diesen H~rnern, sowie in den S t i l l i n g ' s c h e n  Nervenker- 
nen der Medulla oblongata erkannt. Die franzSsischen Autoren 
waren es, welche auf die Atrophic der Ganglienzellen ein besonderes 
Gewicht lenten und sie zur Atrophie der Muskeln in einen nahen 

*) Im II. B~nd des Arch. de physiolog. 1869 Nai theilten diese Autoren 
zwei F~ille yon progressiver Muskelatrophie mit, bei welchen die Autopsie eine 
tiefe Alteration der grauen Substanz und der Vorderseitenstrgnge im R(icken- 
mark ergeben hatte. Die Symptome, in vielen Punkten ~hnlich, waren doch 
nieht ohne Weiteres mit unserer Krankheit zu identificiren und sind aaeh yon 
den Autoren nicht dazu gerechnet worden. 
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Connex brachten, der seither durch zahlreiche Beobachtungen deut- 
scher und franz~sischer AuLoren anerkannt ist. 

Da jedoeh trotz dieser Uebereinstimmung hinsiehtlich der Natur 
des anatomischen Processes, sowie hinsichtlich der Bez]ehung der 
Einzelheiten zu den Symptomen differente Ansichten bestehen, so 
werde ieh mir erlauben, zunaehst die Auffassung, welehe ieh auf 
Grund meiner eigenen Untersuchungen vertrete, auseinander zu setzen, 
um sp~ter auf divergirende Ansichten kurz einzugehen. Es sei nur 
noeh bemerkt, dass Ineine beiden neuen F~lle mit den drei frfiheren 
vollkommen ~tbereinstimmen, sie ~iberall untersttitzen und vervollstgn- 
digen, nirgend ihnen widerspreehen. 

1. Die U n t e r s u c h u n g  der  a t r o p h i s e h e n  i~Iuskeln. Hierzu 
Fig. 1 Tar. XII). Am st~rksten ist die Muskelatrophie in der Zunge und 
hier wieder in der Zungenspitze ausgepragt. Naehst der Zunge bieten 
die Lippenmnskeln, dann die Muskeln der Hand und des Vorderarms 
die stgrkste Atrophie dar. Makroskopisch erseheinen die atrophischen 
Muskeln blass (blassroth oder blassgelb), streifig, yon schwammiger 
Consistenz; in der Zungenspitze ist die EntwickIung des Fettgewebes 
zwischen den atrophischen Muskeln sehr reiehlich und giebt dem 
Quersehnitt ein retieulirtes Ansehen. Beim Zerzupfen erscheinen die 
Primitivfasern der atroplfischen Muskeln yon sehr verschiedener Breite, 
einzelne zu sehr schmalen Sehl~uehen geschrumpft, die indessen fast 
fiberall noch quergestreifte Substanz erkennen lassen. Das Sarkolemm 
ist kernreich und enth~lt bier und da gelbe kSrnige Pigmentgranu- 
lationen. Auf Querschnitten der erh~rteten Muskeln stellt sich der 
ungleichmgssige Sehwund der Muskelfasern deutlich dar, einzelne sind 
ganz schmal, andere nahezu yon normaler Breite. Das Zwischengewebe 
zeigt keine merkliche interstitielle Kernwucherung, nut an einzelnen 
Stellen Haufen yon Fett und Pigmentgranulationen. Esliegt  also eine 
einfache, ungleichm~tssige Atrophie der Muskeln v o r . -  Die intramus- 
cul~ren N e r v e n s t ~ m m c h e n  (Fig. 1. n n) lassen eine sehr deut- 
liche, an Intensit~t wechselnde, zum Theil aber sehr hochgradige 
Atrophie erkennen, ohne Wueherung des interstitiellen Gewebes oder 
der ~Nervenscheide. 

2. Die N e r v e n .  Makroskc~pisch ist bereits die dfinne~ grau- 
durchscheinende Beschaffenheit der Wurzeln des Hypoglossus, Facia- 
lis etc. yon T r o u s s e a u ,  W a c h s m u t h  u. A. nachgewiesen. Sie 
wurde auch in unsern F~tllen leicht constatirt. Beim Zerzupfen waren 
die atrophischen ~erven theils sehr derb-faserig, theils welch und 
leicht zerreisslich; jene entsprachen mikroskopisch einer sklerotischen 
Atrophie, bei diesen land sich fettige Degeneration der Nervenfasern 
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verschiedenen Grades, ganz ~thnlich derjenigen, welche seit W a l l e r  
nach der Durchschneidung motorischer Nerven in ihrem peripheren 
Theile so vielfach beobachtet und beschrieben ist Die vorderen 
Wurzeln der Spinalnerven, besonders im Bereich tier Halsanschwel- 
lung, bieten dieselbe Erkrankung, zuweilen in sehr hohem Grade dar. 
Daran schliesst sich die gleiche atrophische Degeneration der vor- 
deren Wurzelfiiden, welche die u durchsetzen, sowie die 
Dfinnheit der das Gewebe der Medulla oblongata durchziehenden Ner- 
venf~den, besonders deutlich am Hypoglossus. 

In den gemischten Nervenstammen ist die Degeneration hier und 
da noch in geringerem Grade nachweisbar, 5fters abet nicht mit 
Sicherheit zu erkennen. Dies Verhalten lasst abet keinen sicheren 
Schluss auf den Zustand der motorischen Fasern zu, da sie eben yon 
zahlreichen anderweitigen Fasern begleitet sind. Ueberall da aber, 
we wit die motorischen Fasern allein treffen, zeigen sie eine hoch- 
gradige Atrophie, sowohl an ihrem Ursprunge vom Centralorgan, als 
an ihrer peripheren Endigung. An beiden Stellen erscheint die Er- 
krankung gleich hochgradig. Man wird also schliessen dfirfen, dass 
die motorischen Nerven in ihrer ganzen Ausdehnung einer Degenera- 
tion unterlegen sind, welehe die Nervenfasern selbst betrifft, Anfaugs 
als fettige Degeneration, weiterhin als sklerotische Atrophie sich dar- 
stellt, wobei jedoch das interstitielle Gewebe, wie die gemeinschaft- 
liehe 7Nervenseheide, intact bleiben. 

3. Im R f i c k e n m a r k  (hierzu Fig. 1.2.3. Taf. XII.) selbst finder sich 
eine sehr ausgedehnte Erkrankung der ganzen vordern weissen, sowie 
der grauen Substanz vet. Ganz intact sind nur die weissen Hinterstr~nge*), 
die hintern Wurzeln und die hintern grauen HSrner. Yon der vordern 
weissen Substanz nimmt die bei weitem st~trksteDegeneration dieVorder- 
seitenstr:Ange (Pyramidenbahnen) ein, etwa entsprechend dem Verlauf 
der seeund~ren absteigenden Degeneration Tf i rck ' s .  Die innern Ab- 
schnitte der Vorderstrgnge, wie die hintern Seitenstrgnge correspon- 
diren in der Intensit~t der Erkrankung, letztere in einer aueh der 
absteigenden Degeneration zukommenden u indem sie naeh 
vorn nieht fiber den Aequator hinaus reicht, nach aussen im Hals- 
das interstitielle Gewebe stgrker gesehrumpf,  derber, yon ~rossen 
sternfSrmigen Zellen durchsetzt, kurz vollkommen dem Zustande der 
S k l e r o s e  entsprechend; die Gefasse sind nur in geringffigiger Weise 

*) Ein sohmaler sklerotisoher Streifen, dioht neben tier Mittelspal~e 
tier Hinterstrange fand sich in dem Falle Jasobi, tier a~eh sonst einige Abwei- 
chungen veto gewShnliehen Typus zeigte. 
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und Brustheile yon del:Peripherie durch eine schmale Zone getrennt 
bleibt, innerhalb der I-Ialsanschwellung ist sie auch yon der grauen 
Substanz dm'ch die retieulirte Substanz geschieden. Erst im Lenden- 
theil erreiehen die degenerirten Bezirke die Peripherie. Ausser die- 
ser Pyramidenbahn sind auch die fibrigcn Theile der vordern und Sei- 
tenstr~inge, welche die intraspinalen motorischen Fasern F 1 e eh si g 's  
enthalten, in die Degeneration hineingezogen, jedoch in einem viol 
geringeren Grade. 

Ihre starkste Intensitat hat diese Erkrankung ziemlich regel- 
massig im obern Brusttheil und im Bereiche tier Halsanschwellung. 
I~ach oben zu setzt sie sich mit abnehmender Intensitat nach dem 
Verlaufe der Pyramidenbahnen fort, durch die Kreuzung hin- 
dutch in die Pyramiden der Medulla oblongata. Diese lassen fast 
bestandig einen massigen Grad der Erkrankung erkennen, selten 
einen so hochgradigen, wie in dem zweiten meiner neuen Falle. 
Durch die Medulla oblongata geht der Process in die Pyramidenfase- 
rung des Ports tiber, wo ich ihn mehrere Male nachweisen konnte; 
nun aber nimmt er sehr sehnell ab und selbst in dem genannten 
zweiten Falle, der dutch hochgradige Sklerose der Pyramiden in der 
Medulla oblongata ausgezeichnet war, konnte ich den Process fiber 
die Mitte des Pons hinaus nicht mehr verfolgen. 

Die Verbreitung der Erkrankung in der weissen Substanz wird 
in der bekannten Weise constatirt. Schon nach der Chrom-Erharttmg 
verrath sich auf dem Querschnitt die hellere Farbung der erkrankten 
Faserztige. Be ide r  Carmin-Imbibition dagegen tr~inken sic sieh ge- 
sattigter roth and treten dadurch in sehr auffalliger Weise hervor. 
Histologisch ist ~or Allem die Verarmung an Nervenfasern bemerkens- 
werth, die Intensitat dieser Verarmung entspricht dcr Intensitat tier 
Erkrankung fiberhaupt und ist ziemlich wechselnd gefunden worden. 

Die INervenfasern selbst sind atrophisch, ihr Qnerdurchmesser in 
wechselndem Grade vermindert, die Markscheide goring odor feh- 
lend, der Achsencylinder dfinn, niemals, wie bei der eigentlichen 

�9 Sklerose hypertrophiseh. Das interstitielle Gewebe entartet zu einem 
feinmaschigen Gewebo, welches in den Fallen geringerer Intensiti~t 
(meinem ersten Fall)reichliche Fettk~rnchenzellen enthielt: histologisch 
schliessen sich diese Falle mehr der secundaren absteigenden Degene- 
ration an. In andern Fallen aber und besonders in meinen beiden 
neueren, war die Degeneration der Seitenstrange viol hochgradiger, 
betheiligt. In den Partien geringerer Intensitat, in den innern Vor- 
der- und Seitenstrangen sind diese histologischen Charaktere nur 
wenig ausgepragt, doch erweist die dunkle Karminfarbung und das 
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zerstreute Vorkommen yon KSrnchenzellen die Theiinahme an dem 
Krankheitsprocesse. Auch nach oben zu in der Medulla oblongata 
und iln Pons ist nur eine mgssige Dunkelf~trbung mit Carmin und zer- 
streutes Vorkommen yon KSrnchenzellen nachweisbar; in der Medulla 
oblongata erkennt man fiberdies sine undeutliche Zeichnung der Fa- 
serung; das ganze Gewebe erscheint dunkler getr~iakt, man findet 
auch hier zuweilen einzelne zerstreute KSrnehenzellen, ira Ganzen also 
aueh Zeichen eines atrophischen Processes mit Verdfinnung der Ner- 
venfasern. 

Ein ganz besonderes Interesse beansprucht die Theilnahme der 
grauen Substanz der VorderhSrner im Rfiekenmark (Fig. 3 n. 4)*) und 
die in derselben nachweisbare auffMlige Atrophie tier grossen multipo- 
laren Ganglienzellen. Dieser auffgllige und interessante Befund, welcher 
auch in meinen ersten Fi~llen constatirt wurde, ist besonders "con den 
franzSsischen Autoren betont und mit der Muskelatrophie in unmittel- 
baren Zusammenhang gebracht. Die grossen Ganglienzellen der Vor- 
derhSrner sind als die trophischen Centren der motorischen Fasern 
bezeichnet worden ( C h a r c o t ,  Duchenne) .  Die Atrophie der Zellen 
ist eine sehr auff~llige, am st~rksten in dem Bereich der Halsanschwel- 
lung, und so intensiL dass nut noah ganz vereinzelte grCissere und 
mehrere kleine geschrumpfte Ganglienzellen vorgefunden warden. 
Nach oben und naeh unten nimmt die Intensitat dieser Atrophie 
ab, in der Lendenanschwellung ist sie nur wenig auffitllig. Die atro- 
phischen Ganglienzellen sind stark pigmentirt, rundlich, hi~rtlich, 
glgnzend. Uebrigens sind die Zellen der SeitenhSrner, sowie die Zellen 
der C la rke ' schen  Kerne in meinen Beobaehtungen stets intact ge- 
wesen. Ausser der Atrophie der Ganglienzellen bietet die graue 
Substanz aueh einen ebenso dentlichen Schwund der sie dnrchsetzen- 
den Nervenfasern dar, erst in den hintern, dan HinterhSrnern zuge- 
kehrten Abschnitten treten wieder markhaltige Fasern auL Die ganze 
fibrige Substanz ist atrophisch, zeigt vergrSsserte sternf~rmige Zellen 
und erhMt dadurch ein eigenthfimlich gefleckt punktirtes Aussehen; 
hie und da warden KSrnchenzellen nachgewiesen. Corpp. amylacea sah 
ich nie, die Gef~tsse bieten keine auff~llige Erkrankung dar. 

In der M e d u l l a  o b l o n g a t a  ist die der eben beschriebenen 
Atrophie der grauen u analoge Alteration in der Atrophie 
tier S t i l l i n  g'schen l~ervenkerne gegeben. 

Am evidentesten und deutlichsten ist die Atrophie des Hypo- 

*) Diese beiden Figuren sind nach l~Iikrogr~phien, dis Herr J. Grimm 
in Offenburg angefertigt h~t, lithographirt worden. 
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glosmlskerns, weleher genau d~eselbe Alteration darbietet, wie die 
grauen VorderhSrner, dieselbe hochgradige Atrophie der Zellen, die- 
selbe atrophiseh-fleckige Besehaffenheit der Grundsubstanz. Bei Wei- 
tern nieht so sieher und auff~llig ist die Atrophie der tibrigen Ner- 
venkerne in der Medulla oblongata naehgewiesen. Ueberhaupt sind 
diese weniger genau eharakterisirt und bekannt. Indessen ist doch 
wiederholt eine analoge Zellenatrophie in den Kernen des Facialis, 
Vagus, Aeeessorius angegeben worden. - -  

Dies ist die Verbreitung und Besehaffenheit der Rtiekenmarks- 
Alteration, wie ieh sie lhnen an Pr~tparaten, Zeichnungen und Pho- 
tographien*) zu erlautern gesueht babe. Bemerkenswerth ist der 
anatomische Process vor allen l)ingen dutch seine Verbreitung. Er 
durehsetzt das gauze Riiekenmark in einer ganz bestimmten Begren- 
zung. In tier graaen Substanz sind es die VorderhSrner und deren 
Analoga in tier Medulla oblongata. In der weissen Substanz sind 
vornehmlieh die Pyramidenbahnen ergriffen. Die Hinterstr~tnge blei- 
ben in der ganzen Ausdehnung frei. Diese Verbreitung sehliesst sieh 
somit der Function der Nervenbahnen an; sie umfasst die sammt- 
lichen m o t o r i s e h e n  Elemente und Bahnen des Riiekenmarks, ist 
am intensi'esten in den Pyramidenbahnen, und entwiekelt sieh mit 
einer ziemlich strengen bilateralen Symmetrie. I)iese Anordnung der 
anatomischen Verbreitung hat man neuerdings als systematische Er- 
krankungen oder Systemerkrankungen bezeiehnet (F 1 e eh sig), so fern 
sie sich bestimmten Fasersystemen eng anschliessen. Von diesen syste- 
matischen Erkrankungen ist es, wie F l e c h s i g  mit Recht hervorhebt, 
kaum anders denkbar, als class tier Process in den Nervenelementen 
selbst sich entwiekelt und 15ngs des Faserverlaufes derselben fort- 
kr iecht , -wahrend alle andern Abnormit5ten, insbesondere die des 
Zwisehengewebes secundgrer Natur sind. Dieser theoretisehen Auf- 
fassung, welehe ieh ftir die Degeneration der Hinterstrgnge bereits 
1863 in meiner Monographie fiber die Tabes dorsalis vertreten babe, 
entspricht die histologisehe Besehaffenheit tier erkrankten Partien, 
sofern die Atrophie resp. Degeneration der nervSsen Elemente (Zellen 
und Nervenfasern) das dominirende Zeichen ist, wghrend die Betheili- 

*) Die mikroskopischen Photographien yon Rii@enmarksquerschnitten, 
welche i~h ihnen vorzeigen kann, und welche in Bezug auf Sicherheit und 
Klarheit ganz Vorzfigliches leisten, sind yon Herrn J. Grimm in Offenburg 
(Baden) ~ngefertigt. Gerade die Atrophie der Ganglienzellen, welehe in einer 
Zeiehnung kaum mit Precision wiedergegeben werden kann, ist in diesen 
Photographien sehr deutlieh, am schSnsten in den Glasphotographien erkennbar. 
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gung des Zwischengewebes (FettkSrnchenzellen, vergrSsserte D eite r s- 
sehe Zellen) sehr wohl secundar entstanden sein kann. Wir kommen 
daher zu der Ueberzeugung, dass es sich um einen chronisehen pa- 
renchymatSsen, d. h. in den Nervenelementen selbst verlaufenden und 
naeh den Bahnen gleicher Function fortsehreitenden Degenerations- 
process handelt, bei welchem die Alteration der Neuroglia eine un- 
tergeordnete Rolle spielt nnd erst seeundar sich entwickelt. 

Die Natur dieser Degeneration betreffend, so bet sie in den Fallen 
geringerer Intensitat grosse Aehnlichkeit mit der histologischen Be- 
schaffenheit der absteigend en T fir e k'sehen Degeneration, ausgezeiehnet 
dureh zahlreiehe KSrnehenzellen. Die intensiveren Falle, nnd beson- 
ders meine beiden neneren, geben dagegen vollkommen die Zeichen 
der Sklerose, so class die Erkrankung der weissen Substanz unbe- 
denklich als s y m m e t r i s e h e  s y s t e m a t i s e h e  S e i t e n s t r a n g s k l e -  
rose  zu bezeiehnen ist, um so mehr, als aueh die secundSre Tfi rek-  
sehe Degeneration yon gielen, besonders franztisisehen Autoren zur 
Sklerose gereehnet wird. 

Somit stellt sich uns das anatomisehe Substrat nnserer Krank- 
heit dar als eine chronisehe, sehliesslieb sehr verbreitete Degenera- 
tion tier motorisehen Bahnen, yon den Endapparaten im Muskel 
selbst, dureh die motorisehen Nerven, bis zu den motorisehen 
Leitungsbahnen und den trophisehen Centren im Rtiekenmark. D~s 
ganze motorisehe System ist einer progres~iven Erkrankung mit 
sehliesslieher Atrophie unterworfen. In alien Abtheilungen ist der 
Process tier n~imliehe, von den Gewebselementen selbst ausgegangen, 
mit keiner oder erst secundarer Betheilignng der interstitiellen Sub- 
stanz. Ueberall bietet sich ziemlieh dieselbe Intensit~t dar, so dass 
die Muskelatrophie und die Zellenatrophie in den granen H6rnern 
sich ziemlich genau in In- nnd Extensitgt entsprechen. Bei solcher 
gleichmassigen Verbreitung fiber die ganze Bahn der motorischen 
Apparate seheint es mir sehwer zu behaupten, dass der Ausgangs- 
punkt immer ein und derselbe bestimmte Punkt sein mfisse. Es scheint 
mir die M6glichkeit nieht ansgesehlossen, (lass der Process an ver- 
schiedenen Punkten der Leitungsbahn beginnen nnd yon hier aus sieh 
fiber die gauze Ausdehnung derselben verbreiten kSnne. So viel aber 
steht fest, dass bei l~tngerer Dauer und intensiverer Entwieklung der 
Krankheit fiberall ebensowohl die peripheren Muskeln, wie die tro- 
phischen Centren im Rfickenmark und der Medulla oblongata affi- 

eirt sind. 
Dieser anatomisehe Befnnd, wie ihn unsere Untersuehung ergeben 

hat, correspondirt vollkommen mit der Analyse des voraufgesehickten 
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Symptomenbildes. Aus den Syrap to rae  n entnahmen wir die Entwick- 
lung einer prira~iren p r o g r e s s i v e n  M u s k e l a t r o p h i e ,  zuerst ira Be- 
reiche der yon der Medulla oblongata beherschten Muskeln, spiter fiber 
die oberen Extremitfiten, endlich fiber die gesaramte gSrpermuskulatur 
verbreitet: dabei bleibt die Sensibilit~t, die Intelligenz und die Func- 
tion der Sphincteren intact. Dera entsprechend ergab die ana to ra i s  eh- 
histotogische Untersuchung ein~ Erkrankung der raotorischen Eleraente 
und Leitungsbahnen sowohl in tier Medulla oblongata, wie ira tlfieken- 
mark selbst, in einer nach dera Lendentheil abnehraenden Intensitit. 
Die Erkrankung traf aussehliesslich die tier Motilitit dienenden Bah- 
hen: die hintern Stringe und Wurzeln blieben ganz intact. Die Form 
der a n a t o m i s c h e n  Erkranknng in den raotorischen Partien ist eine 
parenchyraatOse, d. h. eine solche, wetehe prirair die Nerveneleraente 
bef~llt, erst secund~ir ist die Nitbetheiligung der Neuroglia. In Be- 
treff der einzelnen, ergriffenen Partieen, so steht die Erkrankung der 
grauen Substanz, die Atrophic und der Untergang der motorisehen 
Ganglienzellen in den grauen VorderhOrnern in Beziehuug zu der 
Atrophie der Muskeln, ebenso die Zellenatrophie in den S t i l l i n g -  
schen Kernen der Medulla oblongata, am exquisitesten ira Hypo- 
glossus-Kern. Nieht so Mar ist fl'eilieh die Bedeutung der degene- 
rirten weissen Faserz~ige und ihrer Beziehung zu den Syraptoraen; 
doch giebt sic jedenfalls weiteres Zeugniss yon tier Verbreitung des 
degenerativen Processes fiber alle raotorischen Fasern, sowohl der- 
jenigen~ welche zum Gehirn ffihren als derjenigen~ welche die Ver- 
bindung ira Rfickenraark besorgen. 

Dies sind die gesultate raeiner Untersuchungen und die Deutung, 
die ieh ihnen gebe, woraus, wie ich raeine, eine gen~igende Ueberein- 
stimmung zwischen dem Symptoraenbilde und dem pathologisch ana- 
tomischen Processe resp. seiner Verbreitung hervorgeht. - -  

Mit diesen meinen Resultaten steht nun eine Anzahl yon Beob- 
aehtungen anderer Autoren vSllig ira Einklang. 

ZnnS.chst nenne ich die Beobachtung von Kuss raau l*) ,  deren 
raikroskopische Untersnehung Prof. M a ie r  in Freiburg ausgeftihrt hat, 
sic stimrat vollkoramen rait raeinen Untersuchungen tiberein. Perner 
der Fall des Amerikaners Hun,  den ich jedoch nnr ira Auszuge 
kenne, sodann zwei Beobachtungen yon Dum~ni l ,  aus seiner bereits 
citirten Monographie, sowie ein neuerer Fall yon W o r ra s. Endlich rechne 
ich noch zwei F~tlle von abnorraem Verlauf hierher, den Fall yon 

*) Vgl. Kussmaul,  Ueber progressive Bulbgrparalyse in u  
klinisehen Vor~r~igen No. 54. 
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B a r t h  (Leipzig) und einen yon mir ( J aeob i )* ) .  Beide, in ihrer Ent- 
wicklung und dem Verlaufe abweiehend, gaben in der letzten Periode 
ein mit unserer Krankheit tibereinstimmendes Bild und einen anato- 
tomischen Befund, der sich ebenfalls vollkommen anschliesst.**) 
Endlich ist noeh ein "~on C o r n i l  und L ~ p i n e  1875 unter der Be- 
zeiehnung einer ~nbaeuten spinalen Paralyse publieirter Fall anzu- 
sehliessen. Im Ganzen babe ieh a lso '9  oder 12 F~lle zusammenge- 
stellt, in welehen Krankheitsbild und anatomischer Befund mit meinen 
Untersuehungen fibereinstimmt, immerhin sehon eine ganz respectable 
Anzahl. 

Nun aber darf ieh nieht versehweigen, dass auch abweiehende 
Beobaehtungen existiren. Zun~tehst nenne ieh zwei franzSsisehe Beob- 
aehtungen, die eine ~on C h a r e o t  1870, die andere yon D u c h e n n e  
und J e f f r e y  1870, welche beide als Paralysie glosso-laryng6e be- 
zeiehnet sind, unserem Krankheitsbilde entsprechen, bet welchen abet 
die postmortale Untersnehung nieht die Degeneration der weissen 
StrSmge, sondern nut eine Atrophie der grauen Substanz und deren 

*) Klinik der Rfickenmarkskrankheiten II. p. 441. 
**) Der Fall yon B a r t h  (Archiv der Heitkunde 1871 XII.)~ welsher mit 

lipomat6ser l~[uskelatrophie einherging, ist yon Charco t  als symmetrisehe 
Seitenstrangslderose angesprochen worden und seitdem yon den meisten Auto- 
ren hierzu gezghlt. Auch mein Fall ist mehrfach discutirt. ]ch selbst habe 
ihn in meinem Buche als ein Beispiel primarer Seitenstrangsklerose hinge- 
stellt und yon tier BulNirparalyse untersehieden. Da ieh aber in den neueren 
F~illen eine ebenso starke Sklerose der Seitenstr~inge gefnnden habe, ieh fiber- 
dies jetzt bestimmter als fr/iher die Sklerose nur als ein spgteres intensiveres 
Stadium versehiedener Degenerationen und gntziindlieher Processe ansehe, so 
fS~llt Nr miohjederGrund fort, diesenPallprineipiell yon derBulb~rparalyse zu 
trennen. Ieh sehliesse reich also hiermit der Auffassung an, welehe F l e c h s i g  
Mirzlieh fiber diesen Fall ausgesprochen hat (Ueber Systemerkrankungen etc. 
I[I.) Wenn ~ber Erb die Seitenstrangdegeneration in diesem Falle als seeun- 
d~re, yon Gehirnsyphilis hergeleitete, ansprechen will, so ist das vollkommen 
unbegrfindet; die Verbreitnng des Prooesses, die Atrophie tier Ganglienzel[en, 
obenso wie das Bild, welches die Krankheit darbot, weisen eine solohe Auf- 
fassung entsehieden zurfiek. N6glieh, dass die der spinalen Erkrankung vor- 
hergehenden und sie zum Theil noeh begleitenden Hirnsymptome syphiliti- 
seher Natur waren: ieh habe dariiber keine Ansieht ge~iussert, weft mir die 
Entseheidung dariiber naeh seehsjiihrigem Verlaufe nnd naeh der Beobaehtung 
selar verschiedener • nieht wohl m6glich ersehien. Es kannnureinUrthei[ 
fiber das zuletzt vorhandene Symptomonbild und den anatomiseben Be%nd 
gef~llt werden, nnd beide entspreehen ohne Zweifel der progr, atroph. Bulb~r- 
paralyse. 
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Ganglienzellen ergeben hat. Da diese Untersuchungen zu den ersten 
fiber diese Krankheit angestellten gehSren, so ware die MSglichkeit 
nicht ganz ausgesehlossen, dass eine weniger betr~iehtliehe Theilnahme 
der weissen Substanz unbeachtet geblieben ist, indessen selbst wenn 
diese MSgliehkeit nicht anerkannt wird, so stehen sie mit meinen 
Beobachtungen nicht gerade in greltem Widersprueh. Denn ich selbst 
land die Intensit~it der Seitenstrang-Degeneration sehr weehselnd, 
zuweilen (in meinen ersten Fiillen) nur geringffigig~ so dass es nieht 
ganz im Widersprueh st~ind% wenn sie in einzelnen F~illen ganz 
fehlte. 

Bedeutender aber sind die Differenzen meiner Beobachtungen 
mit denjenigen, welche C h a r c o t  seit i865 als das Krankheitsbild 
der symmetrischen amyotrophisehen Seitenstrangsklerose aufgestellt 
hat. Bei diesen Untersuchungen ist C h a r c o t  nicht yon einem bereits 
mehr odor minder feststehenden S y m p t o m e n b i l d %  sondern yon 
eider an a t o m i s c h ,  anscheinend scharf genug charakterisirten Krank- 
heitsform ausgegangen, n~mlieh der prim~ren bilateralen, systemati- 
schen Degeneration (Sklerose) der Seitenstr~nge. Nachdem L. T t i r ck  
zuerst die halbseitige absteigende secund~re Degeneration der Sei- 
tenstr~nge in Folge yon Herderkrankungen tier Hirnsubstanz, dann 
auch die doppelseitige seeund~ir absteigende Degeneration derselben 
Str~tnge in Folge yon doppelseitigen Him- oder transversalen Rficken- 
markserkrankungen entdeckt und besehrieben hatte, gelang es ihm 
auch bei den Autopsien F~ille yon prim~irer d. h. yon Hirnerkrankun- 
gen unabh~ngiger doppelseitiger Degenerationen der Seitenstr~inge 
nachzuweisen, Beobachtungen, denen tibrigens so gut wie jede klini- 
scbe Krankenbeobachtung abgeht. Yon diesen zun~ichst wenig be- 
aehteten Krankheitsformen beobachtete C h a r c o t  neue Beispiele, den 
ersteu Fall 1865")~ dann andere 1869 und sp~iter. Aus dieser Beobach- 
tungen hat er in seinen Lemons sur les maladies du syst~me nerveux 
das klinisehe Bild der symmetrischen Lateralsklerose im Zusammenhang 
aufgestellt, welches sowohl in Frankreich, wie in Deutschland mit 
grossem Beifall aufgenommen ist. Zahlreiche einschltigige Beobach- 
tungen sind seither ~on verschiedenen Autoren verSffentlicht (fre}lich 
ohne die Controlle des anatomischen Befundes)~ und man konnte nicht 

*) Lemons sur los malad, du syst. nerv. roe. ot loubl, par Bourneville. 
3e. fast. Amyotrophies. 12e. et 13e. legon 1874. - -  Cha r t e r .  Union m~d. 
1865 No. 20. 30. Fall yon Lateralsklerose mit permanent.or Contractur 
aller vier Extremit~i.ten und des Rumpfes~ Integrit~it dor gautempfindung, der 
Blason- und Mastdarmfunction~ normale~ Vorhalten dos Gohirns. 
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ohne Erstaunen sehen, dass ein Krankheitsprocess, welcher bisher so 
ausserordentlieh selten bei den Sectionen constatirt war, einem so 
h~iufig beobaehteten Krankheitsbilde entspreehen sollte. Die Ansehauun- 
fen C h a r c o t ' s  fiber diese Krankheitsform sind neuerdings yon 
G o m b a u l t * )  in einer kleinen Broschfire monographiseh zusam- 
mengestellt, nnter Beiffigung der Beobachtnngen, anf welche sich diese 
Schilderung stfitzt. Vergleieht man alas hier gegebene Bild mit dem 
unsrigen, der progressiven amyotrophischen Bulbarparalyse angeh6ri- 
gen, so fallen bedeutende Differenzen in die Augen, so bedeutend. 
dass man kaum glauben kann, denselben Process vor sich zu haben. 
Diese Differenzen betreffen vornehmlich zwei Punkte: 

1. In der Schilderung C h a r c o t ' s  ist die Muskelatrophie zwar 
aueh eine progressive, abet eine deuterop~thisehe, welcher, in einem 
frfiheren Stadium der Krankheit, L~thmungen vorhergehen. In dieser 
Auffassung wfirde sieh C h a r e o t  tier ursprfingliehen Ansicht Du-  
e h e n n e ' s  ansehliessen, weleher ja aueh zuerst eine Lnhmung ohne 
Atrophic annahm. Abet diese Ansieht D u e h e n n e ' s  ist ~on den 
spgteren Autoren nicht acceptirt. Ftir unsere F~tlle kann sic in kei- 
her Weise Geltung haben; da handelt es sieh fiberall um eine prim~tre 
progressive Muskelatrophie, der niemals ein Stadium der Lghmung 
vorhergeht. Dies ist in vollem Einklange mit der anatomischen Natur 
des Processes, weleher sieh in den motorischen Nerven-Elementen 
selbst entwickelt. Die deuteropathisehe Muskelatrophie liesse einen 
Process voraussetzen, welcher, wie die typische Sklerose, znn~iehst im 
Bindegewebe der weissen Str~inge verl~uft und erst sp~tter die graue 
Substanz mit ihren Zellen zur Atrophic bringt, oder einen solchen, 
welcher, wie die Ataxie, zuerst andere Bezirke des Rfiekenmarks be- 
fiillt und erst weiterhin auf die motorisehen tibergreift. 

2. Die zweite ebenso wiehtige Differenz besteht darin, class in 
dem C h a rc  o t 'schen Bilde tier symmetrisehen amyotrophisthen Seiten- 
strangsklerose die Form, tier Typus der Muskeiaffeetion ein ganz 
anderer ist, als in unseren Fgllen. In unsern F~tllen handelt es sieh 
um eine LShmung mit Ersehlaffung (Paralysie par r6solution, ato- 
nisehe Lghmung), in C h a r e o t ' s  Bilde um eine tonisehe (spastisehe) 
Lahmung mit gigiditgt, Muskelspasmen und Contraetur. Diese Diffe- 
renz ist eine prineipielle. Sic wird nieht dadurch aufgehoben, dass 
gelegentlich auch in unsern F~tllen Contraeturen anftreten, denn 
diese Contracturen sind yon ganz untergeordneter Bedeutung, kSnnen 
gSmzlieh fehlen und gehen im Wesentliehen aus der habituellen Hal- 

*) Paris 1877. l~ude sur l~ Sel6rose lat~rale amyotrol)hique. 
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tung der Glieder, nicht aus Muskelspasmen hervor. C h a r c o t  bezieht 
dies yon ihm hervorgehobene Symptom der Muskelspasmen auf die 
Sklerose der Seitenstr~nge, indem er sieh an eine zuerst yon Bou-  
c h a r d  ausgesprochene Ansehaaung anlehnt. Dieser Autor hat die 
Entstehung hemiplectiseher Contraetnren mit der yon Hirnl~sionen 
abhangigen Entwicklung der secund~tren Degeneration in Zusammen- 
hang gebraeht. Da beide Vorg~nge zeitlich so ziemlieh zusammen- 
treffen, so ist diese Idee vollkommen berechtigt, allein weder ist ihre 
Constanz bewiesen, noch hat die Physiologie bisher Thatsachen zur 
Deutung eines solchen Zusammenhanges geliefert. Vor der Hand ist 
es sehwer ein Reizungssymptom yon der Atrophie gewisser Faserbahnen 
herzuleiten. Es sei denn, dass man die secundare Degeneration als 
entzfindlieh irritativen Vorgang dentete. Uebrigens ist aueh die An- 
sieht B o n c t ~ t r d ' s  nicht unbestritten geblieben. Unter andern meint 
It. J a c k s o n ,  dass die Contracturen weder vom Grosshirn noeh yon 
der Seitenstrangsklerose abhgngig seien, sondern yon dem Klein- 
him, dessen Einfluss nach der Zerst6rung der Grosshirn-Pyramiden- 
Bahn fiberwiegend eintrete. 

Wenn nun die Ansieht B o n c h a r d ' s  fiber die Bedeutung der 
Seitenstrang-Degeneration auch auf die Fglle primarer Seitenstrang- 
sklerose fibertragen werden soll, so lassen sich die Bewe~se bier- 
fiir night wohl aus jenen F~llen seeundgrer Degeneration her- 
leiten; sie mfissen eben aus den directen Beobachtungen primarer 
Seitenstrang-Erkrankung erh~rtet werden. Als ein soleher Beweis 
sollen nun die yon C h a r e o t  aufgeffihrten Beobachtungen gelten. 
Allein es will mir scheinen, class dieser Beweis nicht in genfigender 
Weise erbracht ist. Nicht alle F~lle, welche "~on G o m b a n l t  
zu dem Krankheitsbilde gerechnet werden, zeigten die tonisehe 
Form der Lghmung in deutlicher Weise. In unseren eigenen Fgllen 
fehlte der Charakter der tonisehen L~hmung vollst~indig, und Con- 
traeturen waren ausser der Klauenhand fast nie vorhanden. Diese 
aber kann um so weniger auf die Seitenstrangdegeneration bezogen 
werden, als sie sich, wie ieh noch kfirzlieh beobachtete*), ganz in 
derselben Weise bei einer progressiven Mnskelatrophie ausgebildet 
hatte, die secund~r nach Tabes dorsalis entstanden war and auf 
einer Atrophie der grauen u ohne jede Betheiligung der 
Seitenstr~nge beruhte. 

So viel geht jedenfalls aus unseren Beobachtungen mit SiGher.. 
heit hervor, dass die Seitenstrang-Degeneration nicht nothwendig zu 

*) Deutsche Zeitschr. f. prakt. Medicin 1877 No. 



664 Prof. E. Leyden, 

Contraeturen und Rigidit~t ffihrt, dass also dieses Symptom aueh 
nieht als eharakteristisehes, d. h. diagnostiseh verwerthbares Sym- 
ptom tier betreffenden L~sion aufgestellt werden kann. 

Dieser Differenz der Ansiehten und Erfahrungen gegenfiber muss vor 
allen Dingen die Frage aufgeworfen werden, ob es sieh in beiden Grup- 
pen yon F~illen um denselben anatomisehen Process handelt. Ich habe in 
meiner Klinik der Rfiekenmarkskrankheiten die MSgliehkeit often ge- 
lassen, dass es eine primiire Sklerose der Seitenstr-gnge gebe, welehe, 
yon der interstitiellen Substanz der Seitenstr5nge ausgehend, erst sp~t- 
ter auf die graue Substanz der VorderhSrner fibergreife. Als einen 
solehen Fall, stellte ieh die eine meiner Beobaehtungen, die oben 
bereits besproehen ist, hin. Indessen stimmt aueh dieser Fall nieht 
zu dem Bilde der Contraeturparalyse (Rigiditg des quatre mem- 
bres avee eontracture), und ieh bin jetzt der Ansieht, Nass er eben- 
falls zur progressiven amyotrophisehen Bulb~rparalyse zu reehnen 
ist. Ich muss F l e e h s i g  ganz Reeht geben, wenn er sagt, dass die 
Systemerkrankungen nieht gut interstitielle gntztiudungen sein kSn- 
nen, sondern in den Nervenelementen selbst, naeh den Bahnen 
gleieher Function verlaufen und sieh verbreiten. Es ist daher we- 
der wahrseheinlieh, noeh dutch Beobachtungen eonstatirt, dass eine 
i n t e r s t i t i e l l e  S k l e r o s e  sieh genau nach de m System der Pyrami- 
denbahnen verbreitet. 

Ieh habe ferner bereits angegeben, dass mir selbst dasselbe 
Krankheitsbild, welches das yon C h a r  c o t Nr die Seitenstrangsklerose 
aufgestellte ist, in einigen F~tllen begegnet sei, bei welehen dm'eh 
die Autopsie eine, vorzfiglieh i n  Itals- und obern Brusttheile etablirte, 
aber doeh in I-Ierden fiber das ganze Rfiekenmark verbreitete Skle- 
rose (diftuse Skterose, diffuse ehronische Myelitis) eonstatirt wurde.*) 

*) Diese Beobachtung steh~ nicht gerade im Widerspruch za den Beob- 
ach~uagen Cha reo t ' s ,  dean er selbst giebt ~n, dass der Zusammenhang der 
Contraeturen mit der Seitenstangskleross Ausnahmen und Einschrgnkungen 
erleidet. Bereits in seinen ersten Aufs~tzen hieraber Arch. d. physiol. 1864 
p. 354ff. sagt er: ,,Nehrmals sahen wir die Contractur in den letzten Sta- 
dien der Krankheit verschwinden - -  wahrseheinlieh in Folge yon ErschSp%ng 
des spinalen Centrums - -  und dutch eine Sehlaffheit der paralytisehen Glie- 
der ersetzt werden. - -  - -  Dies sind die Symptoms der doppelsei~igsn primi- 
riven Sklerose tier Seitenstr~ing% aber sis gehSren ihr nieht exelusiv an. Man 
begegnet ihnen mit denselben Oharakteren in allen P~illen, wo dis Vordersei- 
tenstr~nge in einsr gewissen Ausdehaung der Si~z einer langsamen Binde- 
gewebsproliferation goworden sind. So beobachtet man die motorisehe Parese 
oder Paralyse zuerst einfach, sp~iter mi~ permanenter Coatractur verbunden 
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Die in meinem citirten Werke niedergelegten Falle sind inzwischen 
durch eine sehr exquisite Beobachtung aus meiner Strassburger Kli- 
nik vermehrt worden, welche E. K i l l i an  in seiner Dissertation (ab- 
gedruckt in diesem Archly VII. Hft. 2 p. 28--45) untersucht und 
beschrieben hat. Es ist nicht ohne Interesse, wenn man diesen Fall 
yon Ki l l i an  mit der yon G o m b a u l t  gegebenen Schilderung ver- 
gleicht, die vollstKndigste Uebereinstimmung zu finden. Besonders  
auffallend wird dies an einem Symptom, welches nicht so regelmassig 
Beachtung findet, welches also wohl in beiden F~llen auffiillig ge- 
wesen sein muss, ich meine den eigenthfimlichen Gesichtsausdruck, 
der in beiden Fallen als ein s a r d o n i s c h e s  L a c h e l n  beschrieben 
wird.*) Er erinnert an den Gesichtsausdruck der Tetanisclren, wie 
ihn KSnig  beschrieben, der also aus einem erhiihten Muskeltonus 
hervorgeht. Dieser Ausdruck steht in grellem Gegensatz zu dem 
schtaffen, h~ngenden, weinerlichen Ausdruck der Bulbarparalyse, wie 
ich ihn oben geschildert und demonstrirt habe. 

Ich lasse nun die beiden oben erwahnten neuen Beobachtungen 
folgen. 

I. 

P r o g r e s s i v e  a m y o t r o p h i s e h e  Bulb~rpa ra ly se .  A l l m ~ l i g e r  B e g i n n  (M~rz 

1875) m i t  S c h w ~ e h e  i m  r e c h t e n  Arm,  4 a n n  l i n k e n  A r m  u n d  Fuss .  W e i -  

t e r h i n  S p r a c h s t S r u n g e n ~  T y p i s c h e r  p r o g r e s s i v e r  ~rerlaufi B e m e r k e n s -  

w e r t h e  s t e n o e a r d i s C h e  ~ n f ~ l l e .  D a u e r  der  K r a n k h e i t  21//3 J a h r .  Ree .  d e n  

26. J u n i  1876 ,  t 9. Jul i  1877. O b d u e t i o n  (Dr. Grawitz) :  ~ n a t o m i s c h e  
D i a g n o s e :  Graue  D e g e n e r a t i o n  der  S e i t e n s t r ~ n g e  des  R i l e k e n m a r k s .  

bei der multilocularen Sklerose. wean die Plaques die Vorderseitenstr~nge in 
einer HShe yon mehreren Centimetern einnehmen. Man beobachtet sie eben- 
falls im Verlaufe des" Ataxie 1. pr., wean sich die Degeneration auf die Sei- 
tenstr~inge verbreitet. Endlich auch bei der ,absteigenden Sklerose" etc. Bei 
dieser Einschr~nkung ist os nicht wohl m6glich, die tonisehe resp. Con- 
tracturparalyse als ein wichtiges diagnostisches Symptom der prim~ren, sym- 
metrischen Lateralsklerose hinzustellen. 

*) E. Kill ian 1. c. p. 32. ,,Im Gesicht kein Strabismus, keine Ver- 
ziehung". ,,DerMund ist fast immer zu einem L~eheln verzog'en, ~hnlich wie 
dot Gesichtsausdruck des Tetanischen. Die Kiefer sind geschlossen~ der 
Speichel fiiesst nicht ab" etc. 

Archiv f. Psychiatrie. VIII. S. Heft, 43 
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At roph i e  des N. facial, uncl g l o s s o p h a r y n g e u s .  T,ipomatSse A t roph ie  der  

Zunge.  A t roph i e  der  Vorder~rm-  u n d  H a n d m u s k e l n .  l~eehtsse i t ige  Pleu-  

ritis.  Oedem beider  YUungen, f r i sehe  pa renchym~tSse  Nephr i t i s .  

Frau J. D o n t h ,  27 J., aus gesunder Familie, im 16. Jahre zum ersten 
Male menstruirt, seit 3 Jahren verheirathet, vet einem Jahre zum ersten Male 
entbunden, gegenwiirtig im 8. Monate der zweiten Schwangerschaft.*) Sie 
war his auf die jetzige Krankheit zwar sehwgehlieh, abet stets gesund. Den 
Anfang ihrer Erkrankung datirt sie 13/4 Jahre zurtick. Um diese Zeit be- 
merkte sie eine geringe Schw~ehe ira r e e h t e n  Arm und H a n d ,  welehe sieh 
allmghlig steigerte, so dass Pat. naeh einigen Monaten nieht mehr sehwer 
arbeiten konnte; sie vermochte zwar alle Bewegungen auszuftihren, aber nicht 
mit der friiheren Kraft. Vor einem Jahre wurde auch die linke Hand in der- 
selben Weise befallen, weiterhin wurde der reehte, darauf der linke Fuss 
befallen. Das Gehen wurde der Pat. sehwer, sie ermfidete bald, so dass sie 
leicht zusammenkniekte. Doch konnte sie immer noeh gehen und war be- 
st~ndig ausser Bett. Yier Monate vor ihrer Aufnahme in alas Krankenhaus 
begann die S p r a eh e ersehwert und undeutlich zu werden. Pat. war nunmehr 
so elend, dass sie das Krankenhaus ira Priedriehshain aufsuchLe. Sie wurde 
deft mittelst Elektrieit~t behandelt, doeh is~ eine Besserung nieht eingetre~en. 
Die Krankheit sell jedoeh seitdem still stehen. Die l~l[uskulatur tier Arme 
hat im Laufe der Zeit an Umfang abgenommen; am tibrigen K6rper ist der 
Pat. eine analoge Abmagerung nicht aufgefallen. Schmerzen, Sensibilit~its- 
st6rungen, Contracturen sind nie dagewesen. 

Eine Ursaehe ftir ihre Krankheit weiss Pat. nieht anzuschuldigen; doch 
giebt sie an, dass sie lgngere Zeit in einem feuchten Keller gewohnt hat und 
vielen Temperatnrweehseln ausgesetzt war. 

S t a t u s  p r a e s e n s  veto 27.  J u n i  1 8 7 6 .  

Pat. istvongraeiler Statur, geringem Panniculus, gelblichweisser~ dtinner 
Hunt, Gesicht ziemlieh mager, Wangen und Lippen yon gesunder RSthe. 
Kein Fieber. Intelligenz vollkommen intact. Die Kranke klagt tiber Schw~i- 
ehe in a l l en  v i e r  E x t r e m i t g t e n  und  t iber  e r s e h w e r t e  S p r a c h e .  
Die obern Extremit~ten zeigen ~m Yerh~ltniss zu den untern eine gering- 
ftigige l~Iuskulatur, besonders die Muskeln des Vorderarms sind atrophisch, 
die Muskelb~uohe zumal der Volarseite deutlich abgeflacht. Die Hand zeigt 
den deutlichen Typus der progressiven Muskelatrophie, indem die Ballen des 
Dauraens und Kleinfingers stark atrophiseh und die Spatia interossea einge- 
Sunken stud. Die Bewegungen der Hg~nde sind ungeschickt, kraftlos, rechts 
wohl noch in h6herem Grade, wie links. Per Druck der linken Hand ist noeh 

*) Sic wurde spiiter reehtzeitig nnd leieht entbunden. 
verlief ohne StSrung. 

Das Woehenbett 
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leidlich kr~ftig. Die untern Extremit~ten zeigen keine deutliche Abmagerung, 
sind frei beweglioh @eine Spur yon Contractur), aber kraftlos, so dass der 
Gang unsicher, sehwankend ist, doch werden die Beine oher geschleift, keino 
Spur yon Schleudern. Kein Schwanken bei geschlossenen Augen, keine Sen- 
sibilit~tsstSrungen. Die Sprache ist schwerf~llig, n~selnd, lallend. Die Zunge 
zeigt beim Herausstrecken fibrillate Zuekungen. Aueh an den obern Extre- 
mit~ten werden fibrill~ro Zuekungen wahrgenommen. Das Schlingen ist nicht 
erschwert, doch verschluckt sieh Pat. zuweilen. - -  Die elektrische Prfifung 
der atrophischen l~Iuskoln ergab lebhafte, normale Reaction. 

Am 9. December 1876 stellte ich die Kranke in der Klinik vor und gab 
folgenden Status pr. zu Protokoll: 

Pat. ist yon graciler Statur, abet gut gebaut, Fettpolster nicht ganz feh- 
lend, Gesicht ziemlich yell, Wangen und Lippen yon Hater F~rbung. Der 
Gesichtsansdruck der Pat. ist bekfimmert und eigenthfimlich weinerlich. In- 
telligenz vollkommen frei, kein Fieber. Pals 100, yon normaler Beschaffen- 
heir. Die Klagen der Pat. beziehen sich auf ihre grosse Schw~che and die 
bedeutende StSrung der Sprache. 

An den H~nden und Vorderarmen f~llt sofort tier betr~chtliche ~uskcl- 
schwund auf, welcher vollkommen dem Typus der progressiven Muskelatrophie 
entspricht. Die Spatia interossea sind rinnenfSrmig vertieft, die Ballen des 
Daumens and Kleinfingers fast total geschwunden. Die Finger sind in die 
Hohlhand eingeschlagen, lassen sich aber mit einiger Gewalt (nieht willkfir- 
lich) ziemlich leicht strecken. Die ganze Hand erscheint auf diese Weise auf- 
fallend mager, doch sonst yon normaler F~rbung, insbesondere auch ohne 
Knochendeformit~t. Auch die Vorderarme, welohe fibrigens eine natiirliche 
Ffirbung zeigen, lassen deutliche und starkc Muskelatrophie, nach dem Typus 
tier D u che n n e- A r a n'schen Krankheit erkennen. Die Bewegungen der Ober- 
extremlt~ten sind nach allen Richtungen mSglich, abet sehr kraftlos, die 
Finger kSnnen nieht gestreckt werden, and beim Versuch der Bewegung tritt 
ein eigenthfimliches~ leichtes Zittern ein. 

Die Zunge  ist klein and dfinn, ihre Oberfl~che etwas runzlig, ihrc 
Bewegungen langsam und wenig ergiebig; doch kann sic bis vordic Z~ihne her- 
ausgestrockt werden, wobei man lobhafte fibrill~ire Muskelcontractionen wahr- 
nimmt. Das ganze Organ ist sehr welch und auch bei Bewegungen fehlt die 
derbe Consistenz eines con~rahirten Muskels. Ebenso sind die L i p p e n  sehr 
diinn and weich, bei Bewegungen, z. B. Zuspitzen and Schliessen des Mun- 
des ist die d(inne Beschaffenheit und die geringe Contractionskraft leicht zu 
constatiren. Am Gaumen ist keine deutliche Abnormit~t in Form nnd Bewe- 
gang erkennbar. 

Die Sprache ist schwer verst~ndlich, lallend und n~iselnd. Sowohl die 
Lippen- wie die Zungenbuchstaben werden sehr undeutlieh artieulirt und 
es ist der Umgebung nut durch Uebung mSglich, die Kranke zu verstehen. 
- -  Speichelabfluss ist nicht auffs stark, obwohl das Versehliessen des 
Mundes mit geringer Kraft geschieht and z. B. das Zuspitzen desselben gar 

43* 
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nicht mSglich ist. Sehlingbesehwerden geringen Grades. Pat. isst etwas 
langsam and verschlaekt sieh zaweilen. 

Auffgllig ist der fiir die chronische progressive Bulbgrparalyse charakte- 
ristische Gesiehtsausdruck. Die Ziige der untern Gesichtshg~lfte sind hgngend, 
schlaff~ runzlig~ weinerlieL der Mnnd kaum gesehlossen~ die Lippen blass, 
schlaff, runzlig. Dagegen eontras~irt die obere Gesichtshg~lf;e durch die etwas 
empor gezogencn Augenbrauen und das lebhafte Spiel der Augen. - -  Was 
endlich die untern ExtremitS.ten betrifft, so zeigen sic keine anffS.11ige Muskel- 
atrophic, abet die Nuskeln sind schlaff and kraftlos. Pat. geht zwar noeh 
allein, abet der Gang ist schleppend, und nach kurzer Zeit ist sic so ermiidet, 
dass sic sieh setzen muss. 

Die elektrische Erregbarkeit gegen den constanten and faradisohen 
Strom ergab gate nnd lebhafte Reaction, entsprechend dem Umfang der un- 
tersuchten ~Iuskeln. - -  Sensibilitgk Sphincteren etc. v611ig intact. 

Am 18. December bekam Pat. zum ersten l~Ial einen Ohnmachtsanfall; 
Nachmittags 5 Uhr sank sic plStzlich ohne Verboten bewusstlos zusammen, 
bekam epileptiforme Zuckungen, Drehung des Kopfes naeh rec'~ts, der Bulbi 
nach oben, Cyanose, endlieh trat Schaum vor den MuM. Dieser Anfall dauerte 
circa 3 Minutem alsbald kehrte dasBewusstsein zuriick. Wghrend des Anfalls 
konnte tier Radialpuls nicht geffihlt werden. Unmittelbar naeh dem Anfall 
war er klein, schwaeh, 108 Sehlg.ge. Zw61f Minuten nach dem Anfall E r -  
b r e c h e n .  Die Nacht daranf schlechter Schlaf, Klage fiber Sohmerzen im 
gopfe. Dann aber trat wieder Wohlbefinden ein nnd der Zufall sehien ohne 
Einfluss anf das fibrige Befinden vergangen. Aber schon am 22. ej. m. trat 
ein i~hnlicher Anfall ein. W~ihrend Pat. Abends 9 Uhr auf dem Stable sass, 
wurde sic yon Sehwindel and einem Gef~thl tier Beklemmung auf der Brust 
befallen, das Bewusstsein war nieht g~nzlieh anfgehoben, Krg.mpfe traten 
nicht ein. Der Anf~ll dauerte ca. 5 Minuten. Pal. klagte noch am folgenden 
Morgen fiber ttustenreiz und ein kitzelndes Geftihl unter dem I~Ianubrium 
Sterni. Am ngchsten Tage, 31/2 Uhr Nehm. kam ein schnell voriibergehen- 
der Anfall yon Schwindel and Athemnoth. 

Die Anfg.lle blieben danach arts, doeh klagte Pat. fiber ein bestgndiges 
yon Zei~ zu Zeit gesteigcrtes Oppressionsgefiihl. welches mit einem lgstigen 
Druek in tier Magengegend verbunden war. Auch des Naehts bestand das- 
selbe h~iufig und behinderte den Schlaf. - -  Am 1. Januar Abends 7 Uhr ein 
ernenter, aber kurzer Anfall yon Dyspnoe, ebenso am 2. Jannar. Uebrigens 
ist der Puls auch in den Anfgllen unvergndert, zwischen 8 0 - - 1 0 0 ,  regel- 
m~issig, allerdings niedrig und sehwaeh. Pat. klagt fiber Kopfschmerzen and 
Reissen fast im ganzen K6rper: in den Armen hat sic eta lgstiges Gefiihl yon 
griebeln, welches sich veto Schultergelenk bis in die Fingerspitzen zieht. Um 
die Brust bis zur Wirbelsg, ule hat sic steohende Sehmerzen. 

Am 11. Januar wird zum ersten Sial 0edem der Pfisse eonstatirt. Sei~ 
einigen Tagen r e i e h l i c h e  N a c h t s c h w e i s s e .  Das Schlingen and die 
Spraehe sind in den letzten Wochen erheblioh schleehter geworden. Die An- 
fg, lle yon Dyspnoe kehren alle Paar 'Page wieder, haben jedoch keinen bedroh- 
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lichen Charakter. Pat., welehe fibrigens fast nur auf Befragen klagt, giebt 
wiederholt Sehmerzen im Rfieken, im Kopf und den Extremit~ten an. Beim 
Sitzen werden die Schmerzen im R@ken vermehrt. Die Kopfsehmerzen sitzen 
haupts~chlieh in der Gegend der Scheitelbeine. 

Pat. klagt fiber zunehmende Schlingbeschwerden und Sehw~iche der 
Beine. Die Zunge ist klein, sehlaff, runzlig, zeigt auf der Oberfliishe mehrere 
narbenartige Einkerbungem Die H~nde sind so sshwach, class sie gar nicht 
zu gebrauchen sind, bei jeder intendirten Bewegung stellt sich Zit- 
tern ein. 

Am 21. Februar wurde folgender Status notirt: Pat. ist starker abge- 
magert, wie frfiher, doch ist die Ern~hrung immer nooh eine teidliche. Das 
Gesioht ist ziemlioh ranger, Wangen eher blass, Lippen ziemlich gut gef~rbt. 
Die Atrophie der obern Extremit~ten ist noeh fortgeschfitten. Die Hand ist 
so mager, dass fast nur Haul und Knochen restiren, die }~Iusknlatur der u 
derarme rechts noeh starker atrophiseh als links. Die Finger sind eingesehla- 
gen, lassen sieh jedoeh f~st ganz s~reeken. Bet intendirten Bewegungen der- 
selben fgllt ein eigenthfimliches lebhaftes Zittern auf. Die Finger sind sport- 
tan so gut wie unbeweglich. Die Hgnde vermag Pat. unter sehwankenden 
Bewegungen noeh langsam auf den Kopf zu legen. Die Muskulatur der 
untern Extremit~ten ist etwas magerer als frfiher, doeh verhgltnissmg.ssig derb 
und gut. 

Die StSrung der Spraehe hat betr~ehtlich zugenommen, so dass fast nur 
nut noeh ein unverstgndliehes Lallen mSg]ich ist. Viol st[irker sind die De- 
glutitionsbesohwerden, die Bissen gleiten nur langsam herunter, h~ufiges Ver- 
schlueken. Die kleine, atrophische, sehtaffe Zunge zittert stark, ist wenig 
beweglich und zeigt lebhafte fibrill~re Vibrationen. Auf der Oberfl~che zeigt 
sie besonders am rechten Rande mehrere narbenartige Einzieh~ngen. Auch 
die Lippenmuskulatur ist stark atrophiseh. 

In den Vordergrund traten in dot letzten Zei~ die Athembeschwerden, 
welche in Anf~llen yon Beldemmung und Dyspnoe bestanden, mit dem Gefiihl 
der Erstickung und Pr~icordialangst; dabei besteht im Halse ein Geffihl yon 
Zusammenschnfiren das sieh yon beiden Seiten her bis zt;r Mittellinie erstreekt. 
Die Anfitlle sind gewShnlieh so heffig, class sich Pat. im Belle aafriehten 
muss. Oft ist tier Anfall yon allgemeinem Schweissausbrush begleitet. Die 
Respira~ionen sind dabei regelmiissig, die Contractionen des Zwerehfells und 
die Bewegungen des Thorax ergiebig. In don Lungen selbst ist nichts Ab- 
normes naehweisb~r. Auch die HerztSne sind rein. Der Herzstoss yon eher 
geringer Intensiti~t, doch ffihlbar, Spitzenstoss im 4. Intereostalraum yon ge- 
wShnlieher Besehaffenheit. Puls regelm~ssig, klein, 8 0 - - 1 0 0 .  Urin ohne 
Eiweiss, ohne Zucker. - -  Die elektrische Erregbarkeit gegen frtiher nieht 
merklieh veri~ndert, im Allgemeinen dem Grade der Atrophie entspreehend. 
Auch die i~Iuskeln der Unterextremitiiten zeigen eine gute Erregbarkeit. 

Der Gang  ist viol sehlechter als frfiher, schwerfiitlig, sehleppend, un- 
sieher, se dass die Pat. ohne Unterstiitznr)g schwankt. Die Fttsse werden 
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kaum vom Boden abgehoben. Die Sensibilitit l~isst nirgends Abnormiti~ten 
nachweisen. Die Sehnonroflexe sind vorhanden. 

Am 22. Abonds 6 Uhr bekommt die Pat., naehdem sic zwei Stundon 
ausser Bert gewesen, einen tier oben beschriebenen Anf~lle yon Luftmangel. 
Die Kranke klagt fiber intensive zusammenschnfirende Sehmerzen in der Gegend 
tier untern Rippen, im Serobieulus eordis und zu beiden Seiten des Halses, 
dabei sitzt sic vornfibergebeugt auf dem Stuhle und bietet des Bild hochgra- 
diger Orthopnoe dar; die Gesichtsziige sind verzerrt mit dem Ausdruok leb- 
hafter Angst. Die Inspiration gesehieht untor Betheiligung der Hfilfsmuskeln, 
mit heftigor Action der Nasenfl~gel nnd boi ge6ffnetem Mande. Puls ist sehr 
frequent, (122 in d. N.) die tladalis dabei eng. niedrig, die Auscultation er- 
giebt reine tterztSne. Kein Sehweissansbrueh. Der Anfall dauerte bis gegen 
7 Uhr. Puls b~ld darauf 80. - -  Diese Anf~lle, yon etwas verschiedener In- 
tensitiit and Dauer (in der gegel 1/4 bis 1/2 Stunde anhaltend), wiederholten 
sich oine Zeit lung tiglieh, blieben dann abet im Laufe des 5Ionat M~irz meh- 
rere Tage aus, nut noeh dutch ein driiekendes Geffihl im Halse nnd ein 
Kr~tzen im Sohlunde vertreten. Dann gegen Ende 5Iirz erneuerten sic sich 
wieder und bcgannen nun mit einem znsammenschnfirenden Gefiihl im Epi- 
gastrium. 

Unter diesen Beschwerden batten sieh aueh die fibrigen Symptome we- 
sentlich versohlechtert und tier Zustand der Pat. war ein sehr elender. Die 
allgemeine Ernihrung hatte sehr gelitten, die Schw~Lche war erheblieh gestei- 
gert, so dass P~,t. bestgndig ira Botte lag in erhShter tl~fickenlage. Sohmer- 
zen bestanden in Scrobieulus cordis, die sich naeh dem Essen steigerten 
und sieh hiufig naeh hinten bis in die Wirbelsiule zogen. Aueh im Genick, 
besonders beim Vorbeugen des Kopfes bestehen spannende Sohmerzen. Die 
S p r a e h e  ist sehr langsam, durehaus unverstindlieh und ]eise, fast tonIos; 
aueh dot Ueberrest des SpraehvermSgens erliseht sehr bald in Folge schneller 
Ermfidung. Flfissige Speisen werden ziemlich gut gesehluckt, feste Bis- 
sen nm" unter grosser Anstrengung und Bcschwerden. Die Kranke sueht 
unwillk/irlieh dureh Bewegungen des Kopfes naeh vorne den Schlingaet zu 
unterstfitzen, gersehlucken tritt im Ganzen selten ein. Die Z n n g e  ist 
klein, gerunzelt, atrophisch, weich, ihre Bewegungen wenig ergiebig und zit- 
t e rm;  lebhafte fibrillire Zuekungen. - -  Die 0 b e r e x t r e m i t g, t e n betreffend, 
so ist tier Nuskelsehwund an den Vorderarmen und den Hinden noeh auffglli- 
get, wie frfiher, die Ballen dos Daumens und Kleiufingers so gut wie totaI 
geschwunden. Die Bewegungen in Sehulter und Ellbogen sind frei, wenn 
auch kr~ftlos. Die Handgelenke befinden sieh in Flexion rind k6nnen will- 
kfirlieh nicht gestreekt werden. Die Finger sind flectirt und eingesehlagen, 
sic k6nnen willktirlich gar nieht, passiv nut mit Mfihe gestreekt werden. Im 
Hand-, Ellbogen-, und Schultergelenk sind die passiven Bewegen ganz frei. 
- -  An den u n t e r n  E x t r e m i t ~ t t e n  ist die Nuskulatur nieht gerade atro- 
lohisch, aber schlaff, und dieKraft derselben gusserst goring. Pat. kann kaum 
allein stehen nnd muss sioh sofort wieder setzen, da die Beine zu zittern an- 
fangen; sic hat des Geffihl, als wollton die Beino unter ihr zusammenbreehen. 
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Gehen kann Pat. nur mit Unterst~itzung und nur wenige Sobritte, dabei wer- 
d~n die Fiisse gesehleppt~ die Sohritte sind ~nsserst klein. Dis einzelnen 
Bewegungen der Beine sind naoh allen l~iohtungen hin, sowohl aetiv, wie 
passiv, durohaus frei, aber die aetiven kraftlos~ langsam, unsioher und yon 
schneller Ermiidung gefolgt. Sehnenreilexe, Spannungen~ Spinalzittern nioht 
vorhanden. Die e 1 ek t r i s  che Erregbarkeit sowohl gegen den induoirten~ wie 
den constanton Strom.ist vorhandon, nahozu normal, nur entspreohend der 
Atrophie vermindert. Die S e n s i b i l i t ~ t  ist an den Fiissen herabgesetzt, 
sonst iiborall intact. 

Was die iibrigen Systemo betrifft, so bioten sie koine organisehen Er- 
krankungon dar. Der Appetit, dieDigestionundDof~eatioa ist gut. Die Respi- 
ration frei, Thorax und Lungon ohne Abnormit~t. Ebenso verh~lt sich alas 
Herz in Bezug nach Palpation~ Inspection und Auscultation ganz normal. 
Puls 1 0 0 - - 1 0 8 ,  regelm[tssig, klein. Der Urin ist yon normaler Menge and 
Farbe, ohne Albumen. Die Menses rogelmiissig, yon normalem Verlauf. 
Die asthmatischen Anf~lle waron yon Mitte M~rz bis Mitt~ April ausgeblieben. 
Etwa Mitte April macht sich st~rkeros Spoicheln bemorklich, am st~rkston 
i~Iorgens, dabei klagte Patientin tiber oin Gof/ihl yon Trockenhoit ira Munde, 
welches besonders beim Schlingen hinderlich war. Anch klagte Pat. wieder 
mehr iiber zeitweiso auftretende Schmorzen~ welche, veto Scrobieulus cordis 
ausgehond, meist in die linke Soite ausstrahlten, mit einem Gef~ihl dor Be- 
~ingstigung. Diose Sticho halten ca. 1/t Stunde an und vorschwinden dann; 
solcho Zuf~lle wiederholen sich fast t~iglich~ besonders l~Iorgens~ oft mohrmals 
am Tage. 

Am 27. April l l  Uhr Abends trat wieder ein st~rkerer Anfall yon Be- 
~ngstigung ein. Er begann mit krampfhaft zusammenschniironden Schmerzen 
ira Scrobiculus cordis, wodurch eine hoehgradige Athemnoth bedingt wurde: 
Pat, musste sich im Botte aufrichton und in vorno /iborgobeugter Stellung 
verharr~n. Die l%spiration war enorm beschleunigt (48 in der Minute), fast 
rein costal. Die Inspiration goschah mit Zuhilfenahme aller accessorischen 
Muskeln und heftiger Action dor Nasenfiiigel. Daboi war das Gosicht stark 
gerSthet, nioht cyanotisoh, die Gesichtszfige entstellt, verstSrt, mit dem Aus- 
druck der hSchsten Angst. Die Haut des KSrpers war mit roiohlichom 
Schweiss bedeckt, in der AehselhShle Temperatur 38,9, die untern Extremi- 
t~ten kfihl. Die H e r z a c t i o n  war dabei nngomein heftig, der Herzstoss so 
stark, dass die aufgelogte Hand emporgehoben wurde, die [torztSno laut, rein. 
Der Puls der Carotiden, wie der Temporales abnorm stark fiihl- uncl siohtbar. 
DieRadialis imGanzen eng, ihrPulshoch, celer, relativ gespannt, regelmgssig, 
124 in der Minute. Zusammonschniirende Schmerzen im Halse, wie sie sonst 
geklagt wurden, bestandon dieses Mal nicht, dagegen traten beim Aufsotzen 
starker Schwindol und Kopfschmorz ein, gloichzeitig Zittern an allen Gliedern, 
selbst die Kiefer ge~iethen in zittornde Bewegungen. Dieser Anfall dauerto ca. 
eino Stunde. (0rd. Pulv. aeroph. - -  Tot. Valor. et Castor. - -  Morph. subcutan). 
Iqach dem Anfall tritt grosso Mattigkeit und Schweiss oin, danu folgte Schlaf 
und die l~acht war ziemlich gut. Am n~chsten Morgen f/ihlto sich Pat. 
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noeh sehr matt, klagte fiber Kolofschmerzen und ein Geffihl yon VSlte und 
Druek in der Magengegend. Pat. nimmt noah die erh6hte gfickenlage ein. 
da sie sonst ein Gefiihl yon Luftmangel bekommt. Die Herzac~ion ist rnhig, 
Herzstoss kaum ffihlbar, Radialis welch, Puls 74, regelm~ssig. Resp. 24, 
eostoabdominM. 

Dieser Zustand der Mattigkeit und - -  man kSnnb sagen - -  latenten 
Dyspnoe dauerte auch in den folgenden Tagen an, ohne dass sieh ein Anfall 
erneuerte. Sehlaf und Alopecit waren missig, das Schwiehegeffihl gross. 
Puls 80. g. 22. 

Bemerkenswerth waren in der ganzen letzten Zeit r e i  o h l i e h e  
S e h w e i s s e .  - -  In den ersten Tagen des Nai klagte Pat. fiber drfiekende 
Schmerzen in don Augen und Empfindlichkeit gegen Licht. Conjunctiven nieht 
gerSthet, Pnpillengleieh, gut reagirend, Bewegungen des Auges und der Lider 
f r e i . -  Gegen die Nitre des Mortar ~Iai entwickelte sich PleuriLis, zuerst 
rechterseits, dann aueh linkerseits. Zuerst Stiche und geibungsger~nsch, 
dann ein m~tssiges Exsudat. TemperaturerhShung ( 3 7 , 1 - - 3 7 . 4 )  war nieht 
nachweisb~r. P. 96. R. 2 0 - - 2 4 ,  Hierbei nahmen die sehon geringen 
Krifte der Pat. yon Tag zu Tag mehr ab, der Aploetit sehwand ginzlieh, die 
Hfilflosigkeit und der Verfall steigerten sieh und der To d erfolgte. 

Am 23. Abonds ~ar  noch ein dem friiheren ~ihnlicher~ aber nioht so 
heftiger asthmatischer Anfall aufgetreten (P. 124, R. 34), der eine Stunde 
dauerte und mit einem profusen Sclaweisse endigte. T. 37,6. Am 24. l~Iai 
T. 39,7, P. 114, I%. 26. Um 10 Uhr germ. starker Frost,  dann Hitzo and 
Schweiss. Abends T. 38,9, P. 102~ g. 24. Im Urin Spuren yon Albumen. 
Seitdem continnirliehes F ieber (38 ,3 - -38 ,6 ,  P. 100 - - 120 ) .  Andauernde Dys- 
pnoe. Spraehelallend, tonlos, unverstgndlich, Schlingen sehr erschwert, 5fters 
Wiirgen und Erbreehen. Sehlaf nur durch Morphium zu erzielen. Sensorimn 
vollkommen frei. Unter Mlmihligem Fortschreiten des Kr~iftoverfalls erfolgt 
der lang ersehnte ~od am 9. J u l i  1877. - -  

A u t o p s i e  den 9. J u l i  1 8 7 7 .  (Herr Dr. Grawi t z . )  

Kurzer Schidel. Dura transparent, Pia leieht 5dematSs, Gef~sse normal. 
Hirnsubstanz im Ganzen an~imiscb. - -  Die H~iute des  t l i i c k e n m a r k s  
durchscheinend. Form und Umfang des tliickenmarks bieten nicht Abnormes, 
Consistonz etwas schlaff. Auf dem Durehschnitt erkennt man bereits in der 
galspartie eine durchseheinende, leieht r S t h l i c h  graue Beschaffenheit an den 
h i n t e r n  A b s e h n i t t e n  b e i d o r S o i t e n s t r i n g e .  Dieso Farbenver~inderung 
wird im obern Brusttheil etwas undeutlicher, tritt dann aber naeh der Len- 
denansehwellung zu wieder deutliehor horror. Die Vorderstrgnge dos t/iieken- 
marks erseheinen abgeplattet und ebenfalls leicht grau durehscheinend. - -  

Die Muskoln der Unterextremititen zeigen eine verhiltnissm~issig kr~f- 
tige Todtenstarro. Die Muskulatur der Sehultern, Ober- und Vorderarme ist 
iussorst atrophiseh und w e l l  Die Muskoln des Vorderarms, am st~rksten 
der Supinator longns, sind in grossemUmfange fettig entartet, yon blassgolb- 
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lioher Farbe. Auch die Muskeln des tIalses sipd blass, gelblich, atrophisch, 
namentlieh abet zeigt die Zunge eine reticulirte gelbe Beschaffenheit dutch 
Fettentwicklung ur~dSchwund derl~luskulatur, besonders in den tiefern Schich- 
ten des Hyo- und Genioglossus. Nach der Zungenspitze zu wird diese Dege- 
neration am stS~rksten, hier ist die ganze Muskulatur in eine donne, schlaffe 
Fettmasse verwandelt. - -  Die fl'eiiodiparirten Nervenst~mme des Lingualis und 
Hypoglossus lassen makroskopisch keine Abnormit~it erkennen. - -  In der 
rechten PleurahShle 1 Liter klare, mit Fibrinflocken gemischte F10ssigkeit. 
Beide Lungen 5dematSs, in den Bronchien reichlicher Schleim. Herz klein, 
sehr blass, Klappen intact. - -  Beide ~ieren geschwollen. Rindensubstanz 
triibe; in den Papillen alto Kalkablagerung.-  

Fsische Untessuchung (mikroskopisch) am Tage der Autopsie. 

I. Des N. I - Iypoglossus  ist an seinem Ursprung in einen durehschei- 
nenden Faden verwandelt, der sich sehr schwer zerzupfen liisst. Nikro- 
skopiseh enthalten die PrimitivbOdel sehr viel gew6hnliches Bindegewebe, in 
welchem zerstreut dickere, breitere Nervenfasern mit einer etwas vergnderten, 
d.h.  wenig glS~nzenden etwas k6rnig veriinderten l~Iarkscheide eingesehlos- 
sen sin& 

Bei noch weiterem Zerzupfen, so dass eine Reihr yon Fasern isolirt wird, 
erkennt man zahlreishe vessehmSlerte Fasern, yon denen ein Theil nut aus 
breiten Achsencylindem besteht, welche in versehiedenen Abst~nden fettige 
Degeneration und nur vereinzelte Reste yon Myelin erkennen lassen. 

II. Der P a c i a l i s  ist bedeutend markiger, beim Zerzupfen sehr weich, 
enth~ilt eine Anzahl gutes markhaltiger Pasern, wenig verschm~ilerte, hingegen 
sehr deutlieh i n t e r s t i t i e l l e  F e t t e n t w i c k l u n g ,  d. h. ziemlich reichliche 
freie, runde und ovale K6rnehenzellen zwischen den Nervenfasen eingelagert. 

Sehr reiohlich finden sich dieselben aneh auf mehreren kleinen Gefiissen, 
thefts in weohselst~ndigen K/Jrnehenhanfen, theils sind einzelne Strecken yon 
GeNssen total mit FetttrSpfehen bedeckt. 

III. Die v o rdern  W u r z e l n  aus der Cervicalgegend enthalten einige 
fettig degenerirte Nervenfasern, in andern ist alas l~Iyelin k6rnig, wenig glen- 
zonal, doeh nicht gerade zerfallen. Kein intorstitielles Fort. 

IV. Am Halstheile des Sympathicus nach dem ZerzNofen keine Erkran- 
kung erkennbar. 

V. Am Herzmuskel keine fettige Degeneration. 
u Die M u s k u l a t u r  derZunge nnd tier gorderarmmuskel ist gelb, 

blass, atrophiseh und enthg.lt schmale, kernreiehe, zum Theft gelb pigmen- 
tirte Pasern. Die einzelnen Muskelfasern, selbst die schmalen, zeigen meis~ 
noch gute Querstreifung. sind zum Theft stark getriibt, wie best~ubt; deut- 
licho, fettige Degeneration nicht vorhanden. 

Die intramuskulgsen N e r v e n s t g m m e h e n  zeigen sieh in den Partien 
tier atrolohisehen Muskeln dnrchweg erkrankt und zwar mit dentlicher, im 
Allgemeinen starker Atrophic tier Nervenfasern, moist mit deutlieher fettiger 
Atrophic tier Markscheide. Ein grosset Theil des zwischen den atrophischen 
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~Iuskelbiindeln gelegenen Stimmehen zeigt gar kein Mark mohr, nur einen 
Achseneylinder, ansoheinend vermehrte Zwisehensubstanz und eine geschioh- 
tote Neurilemmscheide. 

Das Riie k e n m a r k zeigt hash der Erhgrtung in Chromsgure die bekannte 
undeharakteristiseheFirbungderHinterseitenstringe, am stirksten in der obern 
Dorsalpartie, nichstdem in tier Halsansehwellung. Die Medulla oblongata 
zeigt keine auff~llige F~rbung. Bei Kalib.ehandlung treten K/~rnche~zellen 
hervor, nnd zwar a) innerhalb derMedulla oblongata in den Pyramidon, ziemlieh 
reichlich, sowie in der Umgebung des sich naeh oben/Sffnendon Centralkanales; 
b) im R i i c k e n m a r k  selbst in den ttinterseitenstrangen, sehr reichlich im 
obern Dorsaltheile, weniger reiehlieh im Halsmarke, hier wiedermn beson- 
ders reichlich auf den Gef~ssen dieser Stringe aufgelagert; aueh in der 
grauen Substanz der VorderhSrner Fettk6rnehen auf einzelnen Gefissen, keine 
Corp. amyl. Die Pia war kaum verdiokt, in der Vorderspalte kernreiche Go- 
fisse mit oinzelnen gelben Granulationen besetzt. 

Naeh tier Carminfirbung und Aufhellung in Terpenthin biotet alas 
Riickenmark in exquisitester Weise bedeutende Verinderungen dar. Die gan- 
zen vorderen Partien sind dunkler mit Carmin getrinkt,  am moisten treten 
aber die Hinterseitenstrgnge durch ihre dunkelrothe Firbung horror, ngchst- 
dam die innern Absehnitte tier Vorderstringe (Tar. XII. Fig. 2.). Diese Far- 
bendifforenz ist am stirksten im obern Dorsaltheile, fast ebenso stark in tier 
Halsanschwellung, nimmt nach der Lendenanschwetlung entschieden ab, aueh 
nach der Medulla oblongata zu wird sic undeutlicher. An den Pyramiden 
tier Medulla oblongata keino deutliche Farbendifferenz. Die ginterstringe 
sind ganz normal, nut im untern Abschnitt der Dorsalpartie tritt neben dot 
MitteIlinie ein ganz schmaler rother, mit Corp. amyl. versehener Streif horror. 
H i s t o l o g i s c h  zeigen die Hinterseitenstringe der Halsansehwellung das 
Verhalton dot Sklorose: derbe Boschaffenheit, Verlust tier Nervenfasern, zahl- 
reiche Sternzollen, wonig K6rnehenzellen. 

Die g r a u e  S u b s t a n z ,  besonders der tIalsansehwellung ist atrophisch, 
durehscheinend, yon grob punktirtem Ausseben. Sic enthilt wenig Markfasern 
and ist dutch ihre Armuth an Ganglienzellen sehr auffgllig, nut einzelne 
ldeine, gelbpigmentirte sind vorhanden, besonders im ~ussern Winkel, nor- 
male grosse vielstrahtige kaum z u finden. Dagegen sind die Zellen der C 1 a rk  e- 
sehen S~nlen and dot SeitenhSrner anscheinend intact. Diese Zellenatrophie 
erstreckt sich dutch das ganze giickenmark, ist aber in tier Hats-Anschwel- 
lung bei Weibm am st~rksten. Im Lendentheil ist sic immer noch deutlieh, 
doch so, dass die bekannten drei Gruppen angedeutet, abet nur dutch we- 
nige pigmentirte und kleine Zellen vertreton sind. Im Uebrigen enth~ilt die 
dfinne graue Substanz dot Vordorhiirnor sehr reichliehe Sternzellen und erscheint 
imGanzen, besonders in ihrem vordern nnd innern Theile diinn und atrophisch. 
Die vordern Wurzeln sin4 diinn, bieten sonst aber nichts Auff~illiges. 

In der M e d u 11 a o b I o n g a t a zeigen die Pyramidon geringe sklerotische 
Erkrankung. Oliven ganz intact. Die Fasern des ltypoglossns sehr diinn, 
so class sic schwer zu verfolgen sind~ die Zellen in seincm Kern ldein, gelb~ 
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atrophisch und vereinzelt, auf den verschiedenen Sehnitten ist die Atrophic 
verschieden, am st~irksten ausgesprochen in den o b er n Theilen tier Medulla 
oblongata. 

I I .  

P r o g r e s s i r e  1M:uskelatrophie und  :Bulbgrlo~ralyse. :Beginn ~n den  A t -  
men. Atrophie und Schl~ffheit der l~uskeln. Typisehe Symptome und 

Verl~uf. I)auer der Kr~nkhei~ 21/2 ~hr. Symmetrische Sklerose der Sei- 

tenstrgnge. Atrophie der Ganglienzellen in den Vorderh6rnern und den 

Kernen der l~edull& oblongat~. 

Herr v. N., Arehitekt, 40 Jahre alt,  wurde mir im October 1876 yon 
Herrn Dr. S e he e 1 e aus Danzig zur Behandlung naeh B er]in zugeschickt und 
hier dora Augusta-Hospitale (tbergeben~ we ihn Herr Prof. S e n a t o r  beobaeh- 
fete und beMndelte. Ueber seine Anteeedentien wurde ermittelt, dass er aus 
einer Familie stammte, in welcher Nervenkrankhoiten versehiedener Art mehr- 
fach vorgekommen waren, und dass bei ihm specie]l die gegenwgrtige Krank- 
heit etwa ~ Jah~e fr(iher begonnen hatte. Sic war in ihren ersten Anfs 
yon Prof. E u l e n b u r g  in Greifswald ,,als protopathisehe progressive Muskel- 
atrophic" bezeichnet, zu welcher sich im Laufe des Sommers 1876 Symptome 
einer beginnenden progressiven Bulbgrparalysehinzugesellt ha%ten. Die Mus- 
kelatrephie hatte sich an beiden Armen entwickelt, links starker als rechts, 
mit exquisiter Atrophic der Interossei, der Daumenballen und ~[uskdatrophie 
am Vorderarm. Sommer ] 876 waren Sprach- und Sehlingbesehwerden hin- 
zugetreten, auch die untern Extremitgten sind deutlich schwach, ohne auf- 
fa]lende Atrophie, doeh haben die Extensores eruris und die Peronei am mei- 
sten gelitten. Sehnenreflexe am Knie sind deutlieh vorhanden. Von Con- 
traeturen ist in den Beriehten iiber seine Krankheit nichts erws 

Die Krankheit sehritt trotz der elektrisehen Bohandlung und trotz der 
angewandten B~tder unaufhaltsam fort, und Pat. befand sich zur Zei~, als er 
nach Berlin kam, bereits in einem sehr traurigen Zustande. 

Die Symptome waren exquisit and unverkennbar. Die Zunge wenig be- 
weglich, atrophisch-runzlig, yon fibrillgren Zuckungen bewegt, ebenso deut- 
lich war die Atrophic tier Lippen. Die Sprache war gusserst undeutlich, des 
Schlingen behindert, der Gesiohtsausdruek in der charakteristischen Weise 
vers Der Kopf konnte kaum gehalten werden, Pat. suchte ihn stets an- 
zulegen, der Hals ist ranger, seine }~Iuskulatur atrophisoh, an den Hgnden deut- 
liehe Muskelatrophie. Aueh des freie Sitzen war dem Pat. sehwer, er konnte 
auf lgngere Zeit nut angelehnt sitzen. Die Beine zeigen keine auffallige 
Atrophic, doch ist die Muskulatur sehlaff, weieh, die Kraft so betrgchtlieh her- 
abgesetzt, dass Pat. kaum stehen kann. Zeitweise dyspnoisehe Anfglle. 
Keine Rigidit~t noeh Contraetnr. 

Auch die bier angestellten therapeutischen Verstmhe blieben, wie nieht 
anders zu erwarten war, resultatlos. Pat. kehrte ira December nach Danzig 
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zurtiek. Er konnte damals noch, auf eine Stuhllehne gestfitzt, einige Schrittc 
durch die Stube machen, wobei er die Fiissc am Boden schleppte. Die rechte 
Hand konnte or mit Anstrengung noch zum Mundo ffihren, und konnte richer 
auch etwas rauchea. Das Schlingen jedoch war schr erschwert, leicht trat 
Husten in Folge des Versehluckens ein. Die Sprache war zu einem kaum 
vcrstgndliehen Grunzen reducirt. Zunge und Lippen botcn eine hochgradige 
Atrophic dar, in den Nuskeln des Gesichts und Halses lebhaftcs Muskelzittern. 
Die Musketatrophie der Hande war mgssig, an den untern Extremitaten nicht 
auffgllig. 

Dicse Symptome schrittcn langsam fort. Im Januar entwickeltc sich her- 
tiger Bronchialkatarrh, welcher gemildert wurde, abet" bald wieder exaeerbirte. 
Die Schlaflosigkeit war so stark, dass Morphium nicht entbehrt werden konnte. 
Dcr Auswm'f wurde eitrig, sehliesslich blutig. Die Xrifte verfielen mehr und 
mehr; am 31. Juli 1876 trat der Ted ein. 

Die Section wurde yon gerrn Dr. S c h e e l e  in Danzig gemacht und die 
Priparate (Rfickenmark incl. Med. oblong., sowie Partien der atrophischen 
Muskeln) mir fibersandt. 

Die Untersuchung naeh der Erhirtung orgab durchaus analoge Verhiilt- 
nisse wie im vorigen Falle, nur war die Seitenstrangsklerose noeh intensiver 
und verbreiteter als dort. 

a) Die Muske ln .  Die atrophisehen Muskeln zeigen eine ungleichm~s- 
sige, einfaehe Atrcphie, bei welsher die 5Iuskelfibrillen in versehiedencm Grade 
verkleinert sind: einzelne im hSchsten Grade zu ganz schmalen Sehl~uehen 
degenerirt, doch meist noeh mit querges~reiftem, wenn aueh blass gef~irbtem 
Inhalt versehen, andereweniger atrophirt, noch andere yon normaler, betricht- 
licher Dicke. Diese Atrophic ist schr unrcgelm~ssig, Gruppen kleiner Fasern 
liegen neben grossen etc. Die Interstitien sind nieht verbreitert, nut bier 
und da tiegen in denselben l?ettkgrnshenhaufen; die breiten intramuskuliron 
Bindegewebsziigc sindmit mehr weniger reiehliehen Fettblasen erffillt. Die in- 
tramuskul~iren kleineren Nervenstgmmehen zeigen einfache unglcichm~issige 
Atrophic, so dass sic auf dcm Quersehnitt fleekig erscheinen. Die Zunge vet- 
h i l t  sich im Wesentlichen ebcnso, nur dass sic weir stirker lipomatSs ist; 
namentlich sind die querverlaufenden Biindel dutch die bedeutende, aber 
nngleichmg, ssige Atrophic ausgezeiohnet. 

b) Das Rtieke n m a r k  zeigte alsbald nach der Erhgrtung in ehromsaurem 
Ammoniaksehr in tens ive  und  d e u t l i e h e  s y m m c t r i s e h c  S e i t e n s t r a n g -  
s k ler  o s e, welehe sich yon derl~Iedulla oblongata his nach unten bin erstreckte. 
Die Pyramiden der Medulla oblongata selbst waren sehr stark degenerirt, ge- 
scl~rumpft, sklerotiseh, wie es nur in den exquisitesten Fgllen sein kann. 
Diese Sklerose erstreekte sich nach oben zu in den Pens hinein, nahm aber 
hier schr sohnell ab und war fiber die Nitre des Pens hinaus nicht zu ver- 
folgen. Nach unten zu hielt die Sklerose die gewShnliehe typische Verbrei- 
tung inne, war nur ausgezeichnet durch ihre ungew6hnliehc Intensitit. Aueh 
die mikroskopische Besehaffenheit entsprach vollkommen tier Sklerose, indem 
die degenerirte Pattie aus einem schr derben feinmasehigen gcschrumpftem 
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Gewebe bestand, das nur noch wenig ~ervenfasern, dagegen viel sternfSrmige 
Elemente enthielt; gleichzeitig waren die Gef~isse sehr verdickt und ihre Ad- 
ventitien mit zahlreichen dunkeln FettkSrnchenzellen besetzt. Im Gewebe 
selbst waren die KSrnehenzellen nnr sehr vereinzelt anzntreffen. 

1%ben der Sklerose der Seitenstr~nge ging auch hier eine geringftigige 
Rothf~rbung der ganzen vordern weissen Substanz einher, welche mit der 
total normalen Fgrbnng derHinterstr~nge contrastirte. Die Hinterstr~nge und 
hintern Wurzeln erscheinen ganz intact, die intramuskul~iren Fasern der vor- 
dern Wurzeln sehr stark atrophirt, und die innnern Abschnitte der Vorder- 
strange wieder stgrker sklerotisch (Tfirek'sehe Strange). Endlieh zeigt die 
vordere g raue  S u b s t a n z  das schon mehrfaeh geschilderte Verhal[en; sic 
ist diinn, atrophiseh, arm an Markfasern, ziemlichreichan sternfSrmigen Zellen 
nnd besonders auffgllig dutch den fas t  t o t a l en  Mangel  an G a n g ] i e n s e l -  
len, nut wenige geschrumpfte, stark pigmentirtesindiibrig geblieben. Ihre Atro= 
phie ist im ganzen Vorderhorn gleichm~ssig, dagegen sind die Zellen des Sei= 
tenhorns und der C 1 a r k e'schen Kerne vollkommen gut erhalten. Diese Atrophic 
ist ebenfalls am st~rksten in der Halsanschwellung, geringer, aber doch noch 
deutlich in der Lendenansehwellung. In der ]~Iednlla oblongata ist die 
sk l e ro t i sche  S e h r u m p f u n g  der  P y r a m i d e n  sehr eelatant, die Fase- 
rung der Medulla d~inn, insbesondere die Wurzelfasern des Hypoglossus atro- 
phisch, die Zellen der Hypoglossus-Kerne sind his auf kleine Reste ge- 
sehwunden. 

Anhang. 

I.  

Kurze Uebersicht der F~Ule yon progressiver, amyotrophischer Bulbir- 
paralyse mit anatomischer Untersuchung. 

Meine Pg l le  (Dieses Arch. III. h c.). 

1. 44jahr. W~ischerin: achtnormaleGeburten. Im Sommer 1866 Magen- 
beschwerden mit Blutbrechen, zurtickbleibende Schw~che. ~ovember 1867 
beginnt Sehw~che und Abmagerung der linken Hand, zuerst am Daumenballen, 
his zur Sehulter fortschreitend, dann in geringem Grade Betheiligung der 
rechten Hand. Im Januar 1868 beginnende SpraehstSrung und Schlingbe- 
schwerden, Salivation. Langsame Bewegliohkeit der Zunge. Geftihl yon 
Spannung in den Kaumnskeln. Im Juni e. a. Formieation und Nachschleppen 
des linken Beines. Bis zum Juni 1869 bedeutendes Fortsehreiten der Krank- 
heir: fast totale L~hmung der Zunge und der Lippen, fast totale Anarthrie, 
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Schlingen el~chwert, beide Arme gelghmt, Beine paretisch. Elektromnskul~h'e 
Contractiliti~t bis anf die atrophischen Muskeln der giinde erhalten. Keine 
SensibilitgtsstSrung. Function tier Sphinctereu erhalten. Sensorium frei. 
Schliesslich sind "auch die Beine hochgradig geliihmt; dyspnoische Aufglle, in 
deren einem der Ted erfolgt. - -  Fettige Atrophie der Wnrzeln des iN'. Hypo- 
glossus, Vagus, Facialis, der oberen Spinalnerven. - -  Ausgebreitete Erkran- 
kang der vordern and Seitenstr~tng% sowie der vordern grauen Substanz. 
Hinterstr~nge frei. 

2. 53ji~briges Dienstmi~dchen. Im October 1867 dyspnoischer Anfall, 
bald daranf Schwerbewegliehkeit tier Zunge, im Verlaufe eines Jahres zuneh- 
meade Sprachst(irung, Sehtingbeschwerden and Speichelfluss. Sehmerzen im 
Hinterhaupte, StirnnndHals. Um diese Zeit Schw~che undAtrophie des linken 
Armes. Jenner 1869 aueh Schwiishe des linkeu Beines. M~rz 1869 fast 
vSllige Sprachlosigkeit, hochgradige Schlingbesehwerden. Anfatie yon Dys- 
pnoe. 8chmerzen in Kopf, ttals and Armen. - -  Geringe Besserung bei gal- 
vanischer Behandlung. Ted durch Peritonitis. - -  Atrophie der Wnrzeln des 
ttypoglossns, Vagus, Faeialis. Erkrankung der Vorder- and Seitenstr~nge, 
aufsteigend durch die Medulla oblongata his in den Pens hinein. 

3. 60j~hriger Mann, Zungen- und Lippenparalyse, hochgradige Sprash- 
l~hmung, Speieheln, erschwertes Sehliagen, Sehmerzen im Kopf und den gie- 
fern. Sehr langsames ForLschreiten der Krankheit. Hoehgradige Atrophie 
tier Zunge and der Lippen, spgter auch der Muskulatur an den Hiinden und 
Armen, sowie der Beine. Eigenthiimlicher Gesiehtsausdruck. Die atrophi- 
sehen ]~Iuskeln sind welk and schlaff, lebhaftes, fibrillgres Zittern derselben, 
keine Spur yon Rigidit~t oder Contraeturen. Ted 3 Jahre nach Begina der 
Erkrankung. - -  Atrophie der Wurzeln des Hypoglossus, Yagus, Facialis, so- 
wie tier vordern Spinalwurzeln. Hoehgradiger Sehwund der grossen Gangliea- 
zellen in den granen VorderhSrnern und den St i l l ing 'schen hTervenkernen. 
Degeneration der Pyramidenseitenstrangbahn. 

4. (Fall Kussmaul -~Ia ie r .  u Arch. 61. Bd.) 

48j~hrige G~rtnersfrau. Die Erkranknng begann im Mfirz 1868 ohne 
besondere Veranlassung allm~ilig mit rascher Ermiiduug beim Sprechen, im 
Herbst war die Spraehe bereits sehr unversti~ndlieh. Dann vermehrte Spei- 
che]seeretion, Schluekbeschwerden. Znnge zittcrnd~ Ausschen welk (Januar 
1869). Im duni 1869 ist die articulirtr Spraehe so gut wie ganz verloren 
gegangen, die Zunge deutlich atrophiseh, runzlig, yon fibrilli~ren Zuckungea 
bewegt. Schw~che in Armen and Beinen ohne deutliche Muskelatrophie. 
Zunehmende Schwi~che der Muskeln, so class die Beine geschleppt werden 
und Pat. nur einige Schritte mit Un~erstiitzung gehen kann. Die Arme wie 
gel~hmt; Abmagerung sehr gross. An den F(issen beginnt sich Equino-varus 
Stellung auszubilden, dieselbe nimmt weiterhin zu. Die Beuger tier linken 
Hand und Finger in Contractur. Sensibiliti~t stets intact, ttustenanf~lle mit 
Sticknoth. Oedem der Unterextremit~ten. Ted am 13. Juni 1 8 7 0 . -  
Riickenmark und Medulla oblongata makroskopiseh nicht auff~llig vergndert. 
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Nach der Erhiirtung Degeneration der Seitenstriinge dutch das ganzo Riicken- 
mark his in den Pens hinein, Atrophic un/~ Sehwund der grosson Ganglien- 
zellen in den grauen VorderhSrnern und den Nervenkernen der Medu]la ob- 
]ongata. 

5. Dum6ni l :  Erster Fall (1. c. p. 154: auch yon G o m b a u l t  als 
Lateralsklerose citirt). 

65j~hrige Frau rept. Februar 1865. Seit einem Jahre Sehw~iche der 
linken Oberextremit~t, schnelle allgemeine Verbrei~ung der Sehw~iehe. Er- 
schwerte Deglntition: ,,les quatresmembres dans un dtat de rdsolu~ion presque 
compl6te etc." Ted am 24. M/irz. Autopsie .  Fettige Atrophic der i~Iuskeln, 
der Wurzeln des Hypoglossus, Facialis, Accessorius, der vorderen Spinalwur- 
zeln. Das R i i ckenmark  zeigt nach der Erh~rtung in Chromsiiure symme- 
trisch einc helle F~rbung dor Seitenstr~nge his zum Bulbus med. hinaufl Die 
Zollen der VorderhSrner sind an violenStellon klein, yon zerrissenem Ansehen, 
und yon raroficirtem Gewebe umgebon. 

6. Dumdni l :  Zweiter Fall (Gaz. hebd. 1867, ebonfalls yon Gom- 
bau l  t als symmetrische Lateralsklorose citirt). 

Muskelatrophie beschr~nkt auf die obern Gliedmassen. Parose aller vier 
Extremiti~ten. Glossolabial-Paralyse. Sehr tangsamer Verlauf der Krankheit 
durch 14 Jahre. Weder Contractur noch Rigidit~t der Muskoln. - -  Sklerose 
tier Seitenstr~nge und der vorderen Pyramiden. Atrophic der Zellen in den 
grauen VorderhSrnern. 

7. M. G o m b a u l t .  Arch. d. physiolog. IV. p. 509---518.  

Scldrose symmgtrique des cordons latgraux do la moelle et des pyramides 
antdrieures dans le bulbe. Atrophic dos eellules dos comes ant6rieures de la 
moelle. Atrophic museulaire progressive. Paralysie glossolaryngge. 

Seit einiger Zeit Schwi~cho der reehtenHand, Behindernng tier Spraohe, 
die Bewegungen tier Lippen behindert. Weiterhin geht die Articulation 
ganz verlofen, his auf ein unverst~ndliches Grunzen. Die Zunge klein, rissig, 
stark atrophirt, yon fibrill~ren Zuekungen bewegt, fast unbeweglich. Schlin- 
gen wesentlich beeintr~chtigt. An den Oberextremit~ten ist die motorisehe 
Schw~che sehr gross, rechts ein wenig geringer als links. Die Paralyse ist 
yon einem gewissen Grade yon Contractur begleitet, indem die Finger in die 
Hohlhand eingeschlagen sind und a~ch der halbflectirte Ellbogen der Exten- 
sion Widerstand leistet. Die hluskelmassen sind atrophisch und von lebhaf~en 
fibrill~ren Zuekungen bewegt. Die Unterextremitiiten sind gleichmitssig abge- 
magert, schwach~ fibrill~re Zuckungen. Elektrische Erregbarkeit erbalten. 
Sensibilitiit intact. Die Autopsie ergab die oben notirten Resultate. 

8. J. Worms. Note sur un cas d'atrophie musculaire progressive avec 
paralysio glosso-labro=laryngde. Arch. d. physiol. IV. 1877. Mai his 
Octobre p. 7 0 6 - - 7 1 7 .  
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Atrophic musculaire progressive m~rqu4e surtout aux membres supgrieurs. 
Paralysie et atrophic des muscles de la langue. Atrophic des eellules 
nerveuses des cornes ant6rieures aux rdgions cervicale et dorsale. Au 
bulbe atrophic et destruction des cellules nerveuses des noyaux de l'hypo- 
glosse, du spinal et du pneumo-gastrique. Sclgrose symmetrique des cor- 
dons lat6raux. 

30jghriger Pat. Beginn der grankhcit Anfang 1870,  14 Tage nach 
einem lebhaften Schreck. Erste Symptome bestanden in Schmerzen l~ngs 
der Wirbels~ule und den Unterextremit~ten, so dass er kaum gehen konnte. 
Ira September 1871 war die Diagnose nicht mehr zweifelhaft; die Symptome 
der Glosso-labial-Paralyse hatte sich zu dem der progressiven Muskelatrophie 
hinzugesellt. Lage im Bert, Wirbelsg~ule steif, die Beine, nicht auffgllig 
aCrophirt~ haben noeh einige Bewegnngen erhalten, an den obern Extremitgten 
ist die L~hmung vollst~ndig. Der Orbicularis oris ist nur in geringem Grade 
afficirt. Die Sprache ist schwach, fast zu einem unverst5ndlichen Grunzen 
geworden, die Zunge klein, geschrumpft, gefnrcht, lebhafte fibrill~Lre Znckun- 
gen, fast unbeweglich. Die Muskeln des Halscs so schwach und atrophiseh, 
dass beim Aufrichten der Kopf nicht mehr gehalten werden kann, sondern 
gewaltsam herabf~llt. Die obern Extremitgten stark abgemagert, unbeweg- 
lich, die Finger sind in permanenter Flexion, zumal im Niveau der ersten 
Phalangen (main ~n griffe). Die l~Iuskeln des Rumpfes bis auf die abgema- 
gerten Pectorales sind fast intact. Die untern Extremitgten haben noeh einen 
gewissen Grad yon Muskelkraft behalten, die Muskeln anscheinend yon gutem 
Volumen. ,,Ils ne sont le sigge d'aucune contraeture." Faradisehe Contraetili- 
t~t erhalten. Sensibilitgt intact. Autops ie .  Atrophic der vordern Spinal- 
wurzeln und der bulb~ren I~erven, besonders des Hypoglossus. Scl~rose 
bilatgrale symmgtrique des faisceaux ant6ro-latgralaux: Sclerose der Pyra- 
miden im Bulbus. Deutliche Atrophic der Zellen in den grauen VorderhSr- 
nern und den l%rvenkernern der Medulla oblongata. 

9. Leyden  (Fraa Donth). Siehe oben p. 666. 
10. L e y d e n  (Herr v. I~.). Siehe oben p. 675. 
11. Fall des Amerikaners Hun. 

12. A. P ick ,  Beitr~ge zur normalen und pathologisehen Anatomic des 
Centralnervensystems. Dies es Arch. VIII. Heft 2. S. 294:  Zur Lehre yon 
den Systemerkrankungen des Riickenmarks. Ein Fall yon Sol,rose lat~rale 
amyotrophique. 

Hiezu kommen noch folgende F~ille yon abnormem Verlauf: 

13. Leyden.  Klinik der Rtiekenmarkskrankheiten, II. p. 441:  
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13. 30jg~hriger Kaufmann J., wiederholt syphilitiseh infieirt. 1861 
Abducenslghmung, dutch Jod geheilt, 6fters recidivirt. 1863 Impotenz, 
Blasensehwgche. 186z~ Eingeschlafensein und Sehwgche im linken Beine, 
wenige Tage darauf analoge Affection des rechten Beins mit Anaes- 
thesie. (Die t(rankheit wird fiir beginnende Tubes gehalten.) Besserung, 
doeh bleibt der Gang unsicher and sehwankend. 1863/64:  Versohlimme- 
rung der Sehwg~ehe in den Beinen, Sehwindelanfiille mitAnaesthesie einer 
KopfhSolfte. 1865 none Versehlimmmerung. Ein Zustand yon Delirium mit 
Verdunkelung des Bewusstseins, der mehrere Tage dauerte, Besserung unter 
mercurieller Behandlung. Besserung des Allgemeinbefindens, nut die Geh- 
sehwgehe dauert fort, besonders das linke Bein ist schwach. 1865 Diplopie 
nnd geistige Apathie, Bessserung dureh Jodkali. Die Schwgehe tier Beine 
bleibt im Wesentlichen unvergndert. 1869 nach stg~rkeren geistigen An- 
strengungen nahm die~Sehwgehe der Beine wieder zu, ouch in den Armen 
und HSmden trot Sehwgehe auf. 1870 konnte Patient nut yon zwei Gehiil- 
fen gestiitzt dutch dos Zimmer gehen. JetzC wurde ouch die S p r a e h e  
undeutlish and langsam (Sehmierkur ohne jeden Erfolg). 1871 ist die 
Spraehe his auf unartieulirte Laute erlosehen. Obere wie untere Extremitg, ten 
absolut be~vegungslos, Finger krallenartig gesehlossen. IIochgradlge Abma- 
gerang der Muskeln an den Hgnden, Vorderarmen and Schultern. Zunge fast 
unbeweglieh, gesohrumpft, von fibrillg, ren Zuekungen erseh/ittert. Der Kopf 
kanu nicht mehr gehalten werden, er sinkt anf die Brust herab. Weinen und 
Laehen ist bis zuletzt mSglieh. Ted dureh Pneumonie. - -Exquis i te  sym- 
meLrische Sklerose der Pyramiden und der VorderseitenstrSmge. Atrophic 
der Zellen in deh VorderhSrnern und tier Medulla oblongata. - -  Kleine keil- 
f6rmige Sklerose in den I-Iinterstr~ngen. 

14. O. Barth.  Beitrgge zur Kenntniss der Atrophia muscularis lipo- 
matosa. Arch. d. IIeilkunde 1871. XII. 1 2 1 - -  133. 

zi4jg, hriger Cigarrenarbeiter, bemerkte zuerst um Miehaelis 1867 Steif- 
heit im linken Fussgelenk; Gehen ersehwert. Februar 1868 Sehw~che im 
linken Kniegelenk, Sehmerz; Gang nnsicher mit IIiilfe eines Stoekes. I-Ierbst 
1868 Theilnahme des r eeh ten  Pussgelenks and tier Zehen. Gehen ist nut 
mit IIiilfe zweier StSeke mSglieh. MSzz 1869 Sehw~iehe im reehten Kniegelenk; 
seit Miehaelis 1868 Sehmerzen in der reehten Schulter und Hiifte, SehwS~ehe 
derreehten Hand, sparer ouch der linken. Seit 0stern 1869 ist Pat. bett- 
lggerig, da aueh die Obersehenkel Theil nehmen. An Hgnden und Ffissen 
allm~hlige Abmagerung. Aufriehten im Bert unmgglieh. Muskulatur des 
Beines sehlaff und diirf~ig, ouch die obern Ext~emiti~ten diirftig genghrt: die 
einzelnen Gelenke frei beweglieh, nur das reehte ttandgelenk weniger. Ja- 
nuar 1870 Spraehe sctlwerf~llig. Sehlueken miihsam und langsam. Elek- 
trisehe Contractilitiit an den funetionsunfiihigen Muskeln sehr herabgesetzt. 
Die frfiher fast vollkommen gesehwundenen Muskeln, besonders beide Adduet. 
poll. and die Wadenmuskeln hubert bedeutend an Volumen zugenommen, 

Archly f, Psyehiatrie. VIII.  3. Heft, 4 4  
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functioniren jedoeh nicht. - -  Gesichtsausdrnck matt, Mienenspiel tr~Lge. 
Ptosis. Schlingen erschwerL Italsmuskulatur hypertrophisch. Weiterhin 
steigert sich die Erschwerung des Schluckens, des Athmens und der Sprache, 
die Bewegnngen des Kopfcs der Arme und der Beine nahmen mehr and mehr 
ab, die Finger konnten nur schwer aus der Beugestellung herausgebracht 
werden. - -  Ted dutch Pneumonie. 

A u t o p s i e. Das Riickenmark zeigt nach der Erhi~rtnng in Chromsg~ure und 
der CarminNrbung auffallend dunkle Fiirbung einzelner Stellen der Seiten- 
strange, so dass die Pr~parate ein ghnliches Anssehen haben, wie bei doppel- 
seitiger absteigender sectmdgrer Degeneration. In der graaen Substanz fgllt 
am meisten die sehr kleine Anzahl yon Ganglienzelien in den VorderhSr- 
nern auf. 

15. Zn den F~llen mi~ /~bnormem oder atypischem Verlaufe ist auch tier 
yon Corn i l  und L 6 p i n e  unter der Bezeiehnung einer subacuten spinalen Pa- 
ralyse 1875 verSffentlichte Fall za rechnen. (Sur an easde paralysie ggngrale 
spinale antgrieure subaigue, saivi d'autopsie. Gaz. mgd. 1875, No. 11.) 

27jghriger Mann litt in Folge yon Erkgltangen seit drei Jahren an 
Schwgche des reehten, sparer des linken Beines und der t~iickenmuskeln. 
Naeh zwei Jahren begannen auch die Oberextremitgten zu erlahmen. Das 
Volumen der Muskeln nahm ab, fibrill~ren Znckungen, C o n t r a e t u r e n oder 
D e f o r m i t g t e n  f eh l t en .  IIerabgesetzte elektrische Erregbarkeit. St~run- 
gender  Respiration, Ted dutch Asphyxie. 

Au~ops i e .  Im untern Absehnitt des i~iickemnarks reiQhliche K6rn- 
chenzellen, Ganglienzellen tier grauen VorderhSrner atrophisch. Yon oben 
his anten herabgehende Selerosirnng der Seitenstrgnge, bei Integritgt des 
Hinterstrangs. Nervenwurzeln atrophisch. }Iuskeln blass, kSrnig; im in- 
terfibrill~ren Gewebe viel Fett. 

Hieran sehliessen sich: 

Zwei F'ille von progressiver, amyotrophischer Bulbirparalyse ohne 
Alteration der Seitenstr~inge, 

1. C h a r c o t ,  Arch. d. physiologic 1870, III. p. 2 4 7 - - 2 6 0 .  

Note sur un cas de paralysie glosso-laryngge, suivie d'autopsie. 

68ji~hrige Frau, hatte schon am 11. April 1869 behinderte Sprache 
und erschwertes Schlingen. Ziemlich plStzliche Verschliramerung im Septem- 
ber e. a. Die Articulation ist fas~ unmSglich und das Schlingen sehr behin- 
deft. Schw~che im linken Arme. Die Znnge ist nicht deutlich atrophisch, 
an ihrem R~ndern fibrillate Zuekungen, ihre Bewegungen sind nicht sehr er- 
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heblich beschrankt. Die Bewegungen des Orbicularis oris deutlich geschw~cht; 
Deglutition stark behindert, h~ufiges Verschlucken mit Erstickungsanf~llen, Spei- 
chelfluss. Abmagerung an den Muskeln der linken Schulter, besonders des 
M. deltoideus, in denselben fibri11~re Zuckungen. Auch tier Arm ist abgema- 
gert und schwach. Die rechte Obercxtremit~t ist in allen ihren Theilen ab- 
gemagert und zeigt ebenfMls fibrill~ire Zuckungen. Sensibilit~t intact. 
Schnelles Fortschreiten der Schw~che und Abmagerung. Schlingen so gut 
wie unmSglich. Dyspnoe. Puls 150. Ted am 29. October 1869. - -  Atro- 
phie der bulb~ren I%rven (Hypoglessus, Vagus, Glossopharyngeus). Atro- 
phie und Schwund der Ganglienzellen in den VorderhSrnern und den Kernen 
der l~Iedulla oblongata. Integrit~t dot weissen Strange. 

2. D u e h e n n e  et Jo ' f f roy ,  Arch. de physiolog. III. 1870. Juillet 
p. 4 9 7 - - 5 1 5 .  

De l'atrophie aigue et subaigue des cellules motrices de la moelle et du 
bulbe rachidien ~ propos d'une observation de paralysie glosso-laryng6e. 

65j~hrige Frau, hatte vor einigen Jahren eine linksseitige Hemiplegie, 
welche nach vier Tagen schwand. Sechs Monate sp~ter leichte Articulations- 
stSrung, bald auch erschwertes Sclucken. iN'~selnde Stimrae, Speichelfiuss. 
Das gunzeln der Lippen fast unmSglich, die Articulation der Lippenbuchsta- 
ben undeutlich. Zunge gut gen~hrt, keine Muskelatrophie. Vor~ibergehende 
Besserung dutch Faradisation. Bald aber neue Versehlimmerung uud Fort- 
schreiten der Krankheit. Die Zunge bfisste ihre Bewegung ganz ein, die 
Articulation'ist verloren, tier Kranke l~sst nur eine Art Grunzen hSren. Jetzt 
beginut auch der rechte Fuss etwas zu schleppen. Im August 1870 
plgtzlich~r Ted durch Syncope. - - - A u t o p s i e .  Im Bulbus Atrophie tier Ner- 
venkerne. Im Riickenmark ist die weisse Substanz intact, in den grauen Vor- 
derhSrnern Atrophie und Pigmentirung der multipolaren Ganglienzellen. 

II .  

F'~lle von primirer symmetrischer Seitenstrangsklerose. 

1. L. Tiir c k: Uebor Degeneration einzelner Rfickenmarksstr~ngo, welche 
sich ohne prim~ire Erkrankung des Gehiras oder R~ickenmarks entwickelt. 
Wien. Sitzungsber. 1856. 21. 112. 

Es fanden sich erkrankt: 
a) beide Hinterstr~ngo Mlein : 3 ma.1, 
b) beide ttinterstr~nge mit den innersten Partien der Seitenstr~nge: 

5 mal~ 
44* 
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c) die beiden Seitenstr~nge allein: 2 real, 
d) beide Vorderstr~nge zugleich mit beiden Seitenstri~ngen: 1 mal. 

Die Erkrankung der Seitenstri~nge gab sich durch die Anwesenheit einer 
miissigen Anzahl yon KSrnchenhaufen kund; sie liess sich yon der Insertion 
der untersten Lendennerven durch die Pyramiden bis in den Grosshirnschen- 
kel verfolgen, woselbst sie erlosch. In letzterem Falled. liess sieh die Do- 
generation durch die Pyramiden hinauf links nur bis zum untern Briickeu- 
rand, reshts bis ins untere Viertel der Briieke verfolgen. In vielen Fi~llen 
wurden die Nervenzellen untersucht und yon normalem Aussehen gefunden. 
In einem dieser Fi~lle wurde: D e g e n e r a t i o n  der v o r d e r e n  Wurze ln  con- 
statirt (in den zwei andern Pgllen sind die vorderu Wurzeln leider nicht un- 
tersucht); die Wurzeln waren sehwach gallertartig durehscheinend. Auch die 
Wurzeln und sin Theil des Stammes des Accessorius und Hypoglossus waren 
verschm~chtigt und durchscheinend~ sgmmtliche hintern Wurzeln normal. Die 
vordern, sowie der Hypoglossus zeigten Verminderung der NervenrShren und 
ziemlich ausgebreitete geringe fettige Degeneration.*) 

2. Charcot ' s  erster Fall wurde 1865 beobachtet uud stellto eine 
Contracture hystgrique dar, welche bei der Autopsie Sklerose tier Seiten- 
stfiinge ergab. 

Es fo]gen die beiden 1869 publicirten Pglle: C h a r t e r  et J e f f r e y :  
Arch. do physiol. 1869:  

a) Progressive Muskelatrophie, besonders ausgesproohen an den obern 
Extremitgten. Muskcl-Atrophie der Zunge und des Orbicularis otis. Para- 
lyse der untern Extremitiiten mit Rigiditiit. Atrophie odes Schwund des 
Nervenzellen in den VorderhSrnern des grauen Substanz, im Kals- und Dorsal- 
theile. In der Medulla oblongata Atrophie und Destruction des Nervenzellen 
im gypoglossus-Kerne. Atrophie dos vordern Spinahvurzeln, sowie des Wur- 
zeln des Hypoglossus und Facialis. Symmetrische Seitenstrangsklerose. 

*) An Ti irck 's  Beobashtungen wiirde sieh der Zeit nach C. W e s t p h a [  
anschliessen, welsher bei Geisteskranken symmetrische typisehe Degeneration 
tier Seitenstri~nge im Riickenmark constatirte. (Virchow's  Arch. Bd. 39.) 
Dies w~ren zugleieh die einzigen, sisher eonstatirten F~lle yon pI'im~rer Sei- 
tenstrangsklerose ohne Zellenatrophie der grauen Substanz. W e s t p h a l  be- 
trachtet diese Riickenmarksdegeneration als sine selbstst~indige, primgre, un- 
abhg~ngig yon tier Gehirnaffection. Ich glaube jedoch, class man diese Auf- 
fassung so lange in Zweifel ziehon kann, bis nicht auch andere Fi~lle yea pri- 
mgrer Seitenstrangsklerose ohne Betheiligung der grauen Substanz und ohne 
Geisteskrankheit beobachtet sind. Uebrigens entsprachen auch die Symptoms 
dieser F~lle keineswegs dora franzSsischen Symptomenbilde der Seitenstrang- 
skleros% es sind weder Contracturen, noch Muskelspasmen angegeben. 



Ueber progressive, amyotrophische Bulb~rparalyse etc. 685 

b) Muskelatrophie der obern Rumpfglieder mit Contraetur aller vier 
Extremit~ten. Lippen- und Zungenpavalyse. Anfang der Krankheit im lin- 
ken Arm. Dauer 16 Monate. Sklerose der Seitenstrgnge. Atrophic der 
Zellen des Vorderhorns. Heerde granulSser Desintegration in den Hinter- 
hSrnern. Strangf6rmige symmetrische Sklerose der Seitenstrgnge. Be- 
trgcht]iche u der Dura und Pia mater spinalis ,Au niveau de la 
partie supgrieure du renflement cervical l a  s u r f a c e  de s e c t i o n  p r d -  
s e n t e  une t e i n t e  g r i s e  ~ p e u p r d s u n i f o r m e  et une s o r t e  de d e m i -  
t r a n s p a r e n c e . "  

, In der obern Partie der Halsansohwellung behauptet die Alteration der 
Sklerose in versehiedenem Grade fast die Totalitgt der weissen Strgnge, so- 
wohl der vordern, wie der hintern ; aber deutlich vorherrsehend in der hintern 
Partie der Seitenstr~nge. - -  \ '%iter abwgrts sitzt die Erkrankung nicht mehr 
in den Hinterstriingen und zeigt sich in den vordern beschr~nkt auf die der 
grauen Substanz zun~chst gelegenen Partien, aber sic nimmt noch die Totali- 
t~t der Seitenstr~nge ein, vorherrschend in der hintern Partie derselben. In 
der obern Dorsalpartie besteht die Sklerose der Seitenstr~nge fast allein~ in- 
dem die vordern nur Spuren yon Sklerose tragen. Welter abwgrts sind es 
nur die Seitenstr~inge." - -  

Diese Beschreibung stimmt nicht vSllig zu einer Cypischen d. h. sym- 
metrischen Sklerose der Seitenstr~inge, jedenfalls war die Halsanschwellung 
fast in ihrem ganzen Querschnitte sklerotisch erkrankt. Dasselbe wird yon dem 
Falle L. C l a r k e  zu sagen sein, welcher neben der Erkrankung der Seiten- 
strgnge die ganze Cerviealpartie auffallend schmal und verkleinert zeigte. 

3. L. C 1 a r k e, Progressive Muscular Atrolohie accompanied by muscular 
rigidity and contraction of joints. 

Meal. chirurg. Transact. 1873 p. 103. ,,Der Durchmesser des Riicken- 
marks wenigsten um ~/t ldeiner als normal, gusserlieh Yon normalem Ansehen, 
trotzdem war die graue Substanz yon einem Ende zum andern tief erkrankt. 
Im obern Halstheile sind alle weisse Strgnge congestionirt, das Bindegewebe 
stark hyioertrolohirt mit Proliferation der BindegewebskSrperehen. Dies Ver- 
hgltniss war noch mehr in den hintern Theilen der Vorderseitenstrgnge aus- 
geior~gt , in welehen die Nervenfasern dutch Desintegration (?) gelitten hatten. 
,,Die Cervicalanschwellnng war so stark atrophirt, dass ihr Durchmesser kaum 
der dariiber gelegenen Pattie gleich kam. Der Durchmesser der Lendenan- 
schwellung war nicht viel unter der Norm, aber die graue Substanz ebenso 
sehwer erkrankt, wie im Halstheil. Linkerseits ein grosser Herd yon Erwei- 
chung und Zerfall. In allen Partien des l~iiekenmarks hatten die Nerven- 
zellen, besonders in der vordern grauen Substanz, betrgchtliche Degenera- 
tion und Zerfalt erlitten. Viele waren ganz odor theilweise mit braunem 
Pigment erfiillt, welches die Kerne verdeekt. Alle tibrig gebliebenen Zellen 
stark verkleinert, ihre Portsi~tze gesehrumpft, eine Anzahl offenbarverschwun- 
den. - -  Auch diese Besehreibung l~sst Zweifel zu~ ob es sich um eine sym- 
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metrisehe Seitenstrangsklerose oder nicht vielmehr um eine Cervicalsklerose 
mit geringerer Betheiligung der Lendenanschwellung gehandelt habe. 

4. M. G o m b a u 1 t : Scldrose symmdtrique des cordons latdraux de la moelle 
et des pyramides antdrieures dans le bulbe. Atrophie des cellules des 
cornes antdrieures de la moelle. Atrophie musculaire progressive. Paralysie 
glosso-laryn g4e. 

Arch. de physiol, et pathol. 1872 p. 5 0 9 - - 5 1 8 .  

58jKhrige Frau, die Krankheit beginnt mit Schwgche des linken Armes, 
auf die linke untere Extremitgten, dann die rcchtsseitigen Glieder fortsehrei- 
tend. Fast veto Beginn an Sprachbeschwerden, bis zur Unbeweglichkeit 
der Zunge fortschreitend und mit Schlingbeschwerden verbunden. Die untern 
Extremitiiten weniger afficirt, Elektricitgt erhalten, Sensibilit~t intact. (Con- 
traeturen?) 

Autops ie .  Musknl. der oberen Extremitgten gelb gefgrbt, sonst wie 
oben. Verfasser hglt die Seitenstrangsklerose ftir alas Primgre. 

5. A. Gomb anl  t : (t~tude sur la Scldrose latgrale amyotrophique: Paris 
1877) hat cine Schilderung der Krankheit nach der Lehre Cha rco t ' s  zu- 
sammengestellt. Diese Affection, bisher mit der progressiven Muskela[rophie 
zusammengeworfen, nnterscheidet sich wesentlich dadurch, dass sic deft pro- 
topathisch, bei der Seitenstrangsklesose d e u t e r o p a t h i s o h  ist. Anatomisch 
besteht die Alteration in einer Atrophic der Nervenzellen in den granen Vor- 
derhSrnern, bcgleitet yon einer symmetrischen Sklerose der weissen Seiten- 
strange. Der erste Theil dieser Uision verrgth sich durch progressive Atrophic 
der 5laskeln, der zweite durch eine Paralyse mit Contractur, welche die vier 
Extremitgten ergreift und auch zuweilen aaf die Muskeln des Rumpfes iiber- 
geht. Dabei fehlt jede Betheiligung der Sphineteren. Endlich treten die 
Symptome tier Zungen- und Lippenparalyse h i n z u . -  Anatomisch ist die 
Analogie mit der secund~r absteigenden Degeneration keineswegs vollstgndig, 
denn die prim~re Lateralsklerose nimmt einen viel grSsseren Abschnitt ein, 
sic beschr~nkt sich nicht blos auf die cerebrospinalen (fibres commissnrales 
longues) Bahnen, sondern ergreift anoh die eigenen Elemente derSeitenstr~tnge 
(fibres commissurales courtes). Die Grenzen tier Erkrankung sind diffus, ver- 
wischt. - -  Die Symptome der symmetrischen prim~ren Seitens(rangsklerose 
betreffend, so werden die obern Extremit~ten yon einer Atrophic der Muskeln 
(en masse) befallen, abet fast immer an den H~inden stgrker ausgesprochen. 
Ausserdem sind diese Glieder in allen ihren Gelenken Sitz einer spasmodi- 
schen Starre, welehe jedes Segment in seiner Stellung fixirt. Die untern 
Extremit~ten, yon normalem Aussehen und gutem Yolumen, sind in ihrem 
Gebrauehe wesentlieh beeintr~chtigt. Bei tier geringsten Anstrengung steifen 
sioh diese Muskeln anf, gerathen in eine forcirte Adduction und kreuzen sich, 
auch werden die Unterextremit~iten oft yon tonischen Kr~tmpfen befallen. 
Gleichzeitig besteht in allen Gelenken eine gewisse Steifigl~eit, ein Zustand 
yon Halb-Contraetur, ebenso im tlticken nnd galse. - -  Hierzu gesellt sich die 
Lippen- und Zungen-Paralyse. Die Sprache wird unverst~ndlich, ngselnd, 
der Speiohel fliesst ab. Alle Ziige tier untern Gesichtshglfte behalten einr 
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befremdliche Unbewegliehkeit, die Lippeneommissur ist naeh aussen gezogen 
nnd die starke Ausbildung der Naso-Labialfalten giebt der Physiognomie den 
A u s d r u c k  des  p e r m a n e n t e n L g e h e l n s . - -  DieSensibilit~t, die Func- 
tion dot Sphineteren blelbt intact, ebenso die Intelligenz. 

Die Beobaehtungen, welche diesem Krankheitsbilde als Basis beigegeben 
sind, sind neun an der Zahl, yon denen aber nut sieben zur Autopsie kamen. 
u diesen sieben F~llen hubert aber aueh nicht alle die gIeiche Beweiskraft. 
Zwei derselben (der zweito Fall C h a r c o t ' s ,  sowie der FMI yon L. C la rke )  
waren mit ether allgemeinen Atrophie and Verkleinerung der ttalsansehwellung 
eombinirt (s. obenp. 685) an dere, wie die b eiden FS~lle yon Dum 6ni l  (No. V. 
u. VII.) entspreehen eher meinem Bilde der pr. a. BulbgrparMyse und boten 
keine eigentliche Contraetur dar. In No. V. Dum6ni l ' s  erstem Falle heisst es: 
Paralyse aller vier Extremit~iten mit Resolution; ,,Les quatres membres sent 
duns un gtat de rgsolntion presque complete; h droite les doigts sent fig&is 
snr la paume de la main et ne peuvent ~tre etendues d'une manibre passive 
que diffieilement. - -  Des Riiekenmark bet die typische Erkrankung der u 
derseitenstrgmge dar, die Wurzeln des Hypoglossns and der vorderen Spinal- 
herren waren yon durchscheinender Besehaffenheit. - -  Auch in dem zweiten 
Falle yon D u m d n i l  ist yon keiner Contractnr die gede. - -  Was die Defer- 
miter tier Hand betrifft (sc. main en griffe), so habe ich bereits oben im Text 
gezeigt, dass sic yon der Sklerose tier Seitenstrgnge ganz unabh~ingig ist. 
D u m g n i l  sagt tiber ihre Entstehung: ,,Cette d6formation ne se rencontre 
en effet, que, lorsque l'atrophie des interosseux ne permet plus ~ r muscles 
de faire ~quilibre, d'une part k Faction des extenseurs des doigts, qui ren- 
versent alors la premi6re phalange sur le  dos de la main, d'autre part ~ l'ac- 
tion des flgchisseurs, qui entrainent les deux premi6res phalanges duns une 
flexion p ermenente." 

III .  

P. F l e c h s i g . .  
Ueber Systemerkrankungen im Riiekenmark. 4 Artikel. W a g n e r ' s  
Arehiv 1877. (3. Prim~ire Degenerationen tier Pyramidenbahnen) 

hat neuerdings die Lehre der primiiren bilateralen Sklerose in ihrem anato- 
misehen Theile einer Kritik unterworfen, weleher ioh fast iiberall v611ig zn- 
stimmen kann. In ihrer anatomisehen Verbreitung, sagt P l e e h s ig ,  ist diese 
Affection charakterisirt 1. durch eine strangf6rmige Sklerose der Seitenstr~nge, 
a b and za dash der Tj i rck 'scben Fascikel (Pyramiden-gorderstrangbahn), 
2. dutch Erkrankung tier" grauen VorderhSrner mit Atrophic resp. Schwund 
tier Ganglienzellen: 3. Degeneration zahlreicher anderer Wurzelfasern (ein- 
faehe Atrophic); 4. mit dieser Alteration des Rtiekenmarks eombiniren sieh 
analoge u in tier Medulla oblongata and ihren t(ernen, den Pyramiden, 
den ttirnnerven; 5. Alteration der peripheren motoriseheri Nerven in den Nus- 
keln. Der Begriff dot primitiven symmetrischen Seitenstrangsklerose setzt eino 
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intensive Affection der Seitenstr~inge, analog der T ii r ~ k'sohen absteigenden D e- 
generation voraus, verbunden mit einer geringeren AffeCtion der Seitenstrang- 
reste und der u (Zones radiculaires: Chareot).  
IIistologisch ist die Erkranl~ung der Seidrose latdrale amyotrophique als eine 
parenchymatSse, d. h. inden Nervenelementen selbst verlaufende zu deuten, 
und man kann dabei zweierlei Vorg5nge unterscheiden, das erste Stadium ent- 
sprioht offenb~r der absteigendenDegeneration T/irct~'s, das sp~tere der Sole- 
rose. Schon die Lokalisation der symmetrisehen Seitenstrangsklerose scheint 
mit Entsehiedenheit dafiir ztt sprechen, dass es sich in allen FSllen um einen 
yon den nervSsen Elementen ansgehenden Erkrankungsprocess handelt, denn 
der Process besehdtnkt sich auf die Bezirke einzelner der elementaren Paser- 
systeme, welche den Narkmantel zusammensetzen. Der systematisehen Glie- 
derung der Vorderstringe entsprieht in keiner Weise eine Differenzirang des 
Stiitz- und Ern~;hrungs-Apparates. Was die Pyramidenbahnen virtuell sondert, 
ist die systematische Stellung der Pyramidenfasern, daher die Pyramidenfasern 
der Angriffs- resp. Ansgangspunkt des zerstSrenden Processes sein m/issen. 
DieeinfacheBezeichnung: p r i m i r e  s t r a n g f 6 r m i g e D e g e n e r a t i o n  der 
Py r a m i d e n bah n e n (einfache und complicirte Form) wgre die beste. - -  Zu 
erSrtern ist noeh die Frage, ob eine primgre Degeneration der Pyramidenbah- 
nen ohne Betheiligung anderer Systeme des Narkmantels, crier der graaen 
Substanz vorkommt. C h a r t e r  war offenbar noah ver wenigen Jahren geneigt, 
dies anzunehmen. Er unterschied eine Sel~rose latgrale symm6triqae primi- 
tive und eine amyotrophische Form. Vonder erstern lagen offenbar nut spgr- 
]iohe Beobaehtungen vor, welche das prim~re Vorkommen dieser Degeneration 
nicht sieher erwiesen. C h a r t e r  seheinz daher neuerdings (Lemons etc.p. 279) 
hinsichtlich des u einer reinen prim~iren Lateralsklerose zweifel- 
haft geworden zu sein. 
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