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Ein Fall yon progressiver Iluskelatrophie mit Er- 

kranhmg der grauen Vord~rsiinlen des 
l|fickenmarks. 

Vo~l 

1)r. W. (rb un(I J)r. Friedr. Schultze 
in Ileidelberg. 

W i r  theilen in den folgenden 131iit~ern einen Fall yon typischcr pro- 
gressiver Muskelatrophie mit, der zur Section gelangte und - -  ~'ic 
fast alle in den letzten Jahren untersnehtcn derartigen F ~ t l l e -  eine 
ausgesprochene Veriinderung in den grauen Vordersliulen des Rficken- 
marks m'kennen liess. Es wih'de Augesichts der Constanz dieser 
Befunde, wie sit seit Einfiihrung bcssel'er Untcrsu('hungsmethoden ill 
die pathologische ltistologie des Rfickenmarks dig ]~egcl gewesen ist. 
kaum nSthig sein, solche F~ille noch ausffihrlich zu publiciren, wenn 
nicht jiingst yon L i c h t h e i m  :~) ein als progressive Muskelatrophie 
bezeichneter Krankheitsfall publicirt wordell wiire~ in welchem alle 
und j e d e  Verii.nderung am g~ickenmark fchlte und aus welchenl 
L i c h t h e i m  deshalb den Schluss zog, die Anschauung yon der pri- 
miir myopathischen Natur tier progrcssiven Muskelatrophie, wie sit 
I)esonders yon F r i e d r e i c h  in seiuer bekanntcn grosscn Monographie 
iiber diese Krankheit vertheidigt wird, sei in der That dis richtige 
und ffir alle F~tlle zutreffende. 

Unser Fall bietet nun gera.de fiir die Beurtheilung der bier ob- 
schwebenden Streitfragen den ganz bcsondcren Vortheil, dass er un- 

*) L i ch the im ,  Pl'ogressive h'luskelatrophie ohne Erl(ranl<ung der ~or- 
derhiirner des l fiickcnmarks, l)icses Al'~'hiv, VIII. lift. 3. 1878. 



370 Dr. W. Erb lind Dr. Friodr. Sehuitzo, 

gewiihnlich frfih zur Section kam, indem er schon im 2. bis 3. Jahre 
des Krankheitsverlaufs durch eine intercurrente Krankheit beendigt 
wurde; wir konnten somit die Untersuchung in einem relativ frfihen 
Stadium der Krankheit machen und welche Bedeutung gerade bier- 
dutch das Vorhandensein tier spinalen Veranderungen gewinnt, liegt 
fiir den Kundigen auf der Hand. 

Wir kSnnten uns damit begnfigen, diesen neuen, nach allen Rich- 
tnngen hin sorgflt]tig anatomisch geprfiften und gerade mit Rficksicht 
anf die Frage von der fortgeleiteten Neuritis genau untersnchten Fall 
einfach dem L i c h t h e i m ' s c h e n  gegenfiber zu steilen; allein es ver- 
Iohnt denn doch, zu untersuchen, ob denn wirklich der Fall yon 
L i e h t h e i m  zu der t y p i s c h e n  progressiven Muskelatrophie gehSrt 
oder nicht, und ob L i c h t h e i m  also wirklich berechtigt ist, die 
weitgehenden Schlfisse aus diesem vereinzelten Falle zu ziehen; die 
er zieht. $9 schwierig nun auch eine solche Untersuchung ist, theils 
well d~s klinische Bild der lypischen progressiven Muskelatrophie 
noch nicht rnit geniigender Schiirfe feststeht, theils weil es ungemein 
schwierig ist, bless nach der wenn auch noch so ausffihrlichen Be- 
sehreibung eines solchen Falles sich ein ganz authentisches Urtheil 
iiber denselben zu bilden, so kOnnen wit doch bei genauem Studium 
des L i c h t h e i m ' s c h e n  Falles einige Bedenken nicht unterdr/icken, die 
sowohl klinischer, wie anatomischer Natur sind. 

t3esonders ist es die Entwicklungsweise der Krankheit, welche in 
dieser Richtung betont werden muss: Patientin bekommt nach einer 
grossen Ueberanstrengung heftige Sehmerzen im Arm (wie es seheint 
in der Schulter?) und schon am folgenden Tag(; - -  am e r s t e n  Krank- 
h e i t s t a g ! -  ist deutliche Schw~.che des Arms vorhanden; dieselbe 
bessert sich im Laufe des ersten Jahres und erst nach zwei Jahren 
wird hbmagerung des Arms bemerktl Das ist denn doeh ein sehr 
ungew6hnlicher Verlauf und man hat wohl ein Recht zu fragen, ob 
kS sich da nieht etwa um eine primitre Gelenkaffection mit secund~trer 
Muskelatrophie handelt; das ist natfirlich jetzt nachtriiglich nicht 
mehr zu e n t s e h e i d e n . -  Im Bein tritt die Schw~tche nach einem 
Puerperium und nach Abscessbildung am Floss auf. - -  Weiterhin er- 
scheint allerdings das Krankheitsbild als ein solches yon progressiver 
Muskelatrophie; aber diesem ithneln gar viele Krankheitsbilder und 
wet die Geschichte dieser Krankheit etwas genauer kennt, weiss, 
das,~ die allerverschiedensten Krankheiten unter diesem Namen pu- 
blicirt ,~ind; erst in allerneuester Zeit lernt man ja das typische 
Krankheitsbild der progressivsn Muskelatrophie genauer zu umgren- 
zen! - -  UngewShnlich ist ferner iu dem Fall yon L i c h t h e i m  das 
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Auftreten von Parese gewis.~er Gesichtsinuskeh~, ohne dass im Uebri- 
gen bulbiire Symptome bestanden; zu beachten ist wohl auch das 
spontane Auftreten ether schweren Hiiftgelenkaffection. 

Aber auch yon anatonfischer Seite scheint uns der Beweis kei- 
�9 neswegs geliefert, dass es ,~ich hier um die tyl)ische Form der pro- 

gressiven Muskelatrophie gehandelt habe. L i c h t h e i m  findet nur 
einfache Atrophie der Muskelfasern, yon welchen nur einzelne eine 
undeutliche Querstreifung und eiu besti~ubtes Aussehen zeigen; er 
betont ausdrficklich, dass k e i u e  Vermehnmg der Muskelkerne be- 
standen habc und constatirt im Weiteren nur eine erhebliche Zu- 
nahme des interstitiellen Bindegewebes, mit theilweiser Umwandlung 
desselben in Fettgewehe. Er fasst seine Ergebnisse dahin zusammen, 
dass die Muskeln das typische histologische Bild a t r o p h i s c h e r  
Muskeln zeigten. Wit kSnnen das gern zugeben; wir erlauben uns 
aber, darauf hinzuweisen, dass es neben der e i n f a c h e n  A t r o p h i e  
der Muskeln noch eine d e g e n e r a t i v e  A t r o p h i c  dcrsclben ~ie!~t; 
und dass bet der t y p i s c h e n  progressiven Mnskelatrophie eben diese 
degenerative Atrophie der Mnskeln mit ihren Kernwuchenmgen, Vet'- 
lust der Querstreifung, Zerkliiftnng der Fasern nach verschiedenen 
Richtungen, wachsartiger Degeneration etc. die Regel ist, wie das ja  
F r i e d r e i c h  in seinem Buche attsfiihrlich dargelcgt hat. 

Wir verm~igen also in jenem Muskelbefimde durchaus nicht ge- 
fade das typische Bild tier progressiven Muskelatrophie zu erblicken, 
wie es denn doch selbst bet 17ji~hriger I)auel" der noch immer im 
Fortschreiten begriffenen Krankheit gefunden werden mfisste. 

Wir sind welt entfernt, mi t  B e s t i l n m t h e i t  bchaupten zu kSn- 
hen, der L i c h t h e i m ' s c h e  Fall hahe n i c h t  zur typischen progressiven 
Muskelatrophie geh~irt, aber wit mfissen doch auf Grund tier im Vor- 
stehenden geltend gemachten Bcdenken erkliiren, dass wir die Zuversicht 
L i c h t h e i m ' s  nicht theilen k~innen: ,,dass selbst die strengste Kritik 
mit der Zurechnung seines Falles zur I ) u c h e n n e - A r a n ' s c h e n  pro- 
gressiven Muskelatrophie einverstanden sein werde% Wir halten 
viehnehr diese Zurechnung fiir nicht in wfinschenswerth geniigender 
Weise begriindet. 

Wenn nun in einem solchen Falle das Rfiekenmark vollsti~ndig 
normal gefunden wird - -  und wir haben keinen Grund, an der voll- 
kommenen Exactheit der L i e h t h e i m ' s c h e n  Angaben in dieser Be- 
ziehung zu zweifeln - -  so daft unserer Meinung nach ein soleher 
Fall nicht ohne Weiteres als Gegenbeweis gegen eine viel grSssere 
Anzahl eutgegenstehender Resultate dienen, nm so ~'eniger als das- 
jenige Moment, welches in den cntgegenstehenden FMlen als noth- 
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wendig vorhanden vorausgesetzt w i r d -  die Fortleitung eines ent- 
z/indlichen Processes yon den Muskeln dutch die peripheren Nerven 
zum Rfickenmark noch nirgends mit Sicherheit nachgewiesen ist. 
Wir miissen also die Sehlussfolgeruug, die L i c h t h e i m  aus seiner 
Beobachtung zieht, ,)dass Verlinderungen der Ganglienzellen der Vor- 
ders~tulen keine nothwendige Vorbedingung des Symptomenbildes der 
progressiven Muskelatrophie sind r als durch diese selbe Beobachtung 
nicht genfigend begrfindet zurfickweisen. 

Unseres Erachtens kann man aus der an sich im hSchsten Grade 
bemerkenswerthen Beobachtung nur schliessen, d a s s  es K r a n k -  
he i t s f l i l l e  g i e b t ,  w e l c h e  eine g r o s s e  A e h n l i c h k e i t  mi t  dem 
S y m p t o m e n b i l d  der  p r o g r e s s s i v e n  M u s k e l a t r o p h i e  z e i g e n ,  
bei w e l c b e n  a b e r d i e  g e n a u e s t e U n t e r s u e h u n g w e d e r  an den 
N e r v e n  noc h  am R f i c k e n m a r k  i r g e n d w e i c h e  Ver~,tnderungen 
e r g i e b t ,  welche also hfchst wahrscheinlich peripheren, priralir myo- 
pathischen Ursprungs sind. Wit betrachten diesen Fall daher als 
ein hSchst wiehtiges Beweisstfiek ffir die Anschauuug, dass es in der 
That Muskelatrophien und zwar progressive Muskelatrophien giebt, 
welche primar myopathischen Ursprungs sind; um so wichtiger als 
alle frfiheren, als Beweis angefiihrten Falle dieser Art wegen der 
mangelhaften Methoden der Rfickenmarksuntersuchung nicht beweis- 
krliftig sein konnten. 

Statt nun, wie L i c h t h e i m ,  zu sagen: dieser Krankheitsfall war 
ein typisches Beispiel D u c h e n n e - A r a n ' s c h e r  progressiver Muskel- 
atrophic und well die Untersuchung des Rfickenmarks negative Re- 
suitate gab, sind alle bisherigen, anscheinend sehr wohl gestfitzten 
Anschauungen fiber diese Krankheit als irrthfimliehe za b eze i ch n en -  

�9 wiirde kS uns passender erschienen sein, zu sagen: hier ist ein Fall, 
der k l i n i s c h  grosse Aehnlichkeit mit der typischen progressiven 
Muskelatropbie hat, sich aber bei der anatomischen Untersuchung 
yon dieser verschieden erwies; suchen wit daher nach klinisehen 
Unterscheidungsmerkmalen dieser beiden, einander ~thnlichen Krank- 
heitsbilder ! 

L i c h t h e i m  hat diesen Weg nicht betreten wollen, sondern er- 
klart einfaeh die Symptome der spinalen und der myopathiseben pro- 
gressiven Muskelatrophie ffir identiseh uud will eine Berechtigung 
zur Trennung derselben nicht anerkennen. 

Das erscheint uns entschieden zu weitgr um so mehr als 
bisher noeh Niemand ernstlieh nach den klinisehen Merkmalen einer 
Differentialdiagnose beider Formen gesueht hat. Es ist das eine Auf- 
gabe der nlichsten Zuku~ft and wit hegen die entschiedene Hoffnung, 
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dass es gelingen werde,  uuterscheidende t(ritcrien zu findcn. Schon 
nach unsern jetzigen Er fah rungcu  crschcint cs nicht undcnkbar,  dass 
es uns gelingen werdc, die (spinale) degenerat ive Atrophic der Mus- 
keln yon der (peripheren)  cinfachcn Atrophic derselben mit Hiilfe 
der  elektrischen Untersuchuug zu diffcrcuziren~ indcm bci jener  uutcr  
gewissen Voraussetzunge~l die E~tar tungsreact ion nachgewiesen wer- 
den kann, die bei dieser fehlt, l)azu muss freili(.h die elektrische Un- 
tersuchung noch weiter vervollk,)mmuet und speciell bei dieser Krauk- 
heit mit grSsserer  Sorgfalt  gemacht  werdcn. 

JedenfaUs muss in dieser F r a g e  noch weiter gcforscht und 
noch recht  viel neues Material yon den hen gewonnenen Gesichts- 
punkten aus untersucht werden. Die grossen Fortschr i t te ,  ~e lche  
gerade in den letzten Jahren in der klinisehen Sondernng dvr ver- 
schiedenen spinalen Amyotrophien gemacht worden sind, lassen uns 
hoffen, dass auch die Frage yon der progressiven Muskelatrophie 
und ihren Beziehungen zu verwandten Krankheitsformen ihrer LSsung 
in nieht allzuferner Zeit entgegengeht.  Ale einen kleinen Beitrag zu 
dieser L6sung betrachten wir den im Folgenden zn schildernden Fal l ,  
der leider - -  weii der  t)r i~atpraxis eutnommcn ~ ebenfalls in klini-  
scher Beziehung noch nicht mit a l ler  wiinschcnswerthen u 
keit  untersueht  ist. 

B c o b a c h t u n g .  

tterr C. M.. 58 Jahre, ~[asshincnfablikant, ein durch ungewShnliche 
Leistungsf~ihigkeit und Energie, durch grosse Musleelkraft, ausserordentlic:hc 
Resistenz gegen ~ussero Sch~idlichkeiten, Erk~iltungen u. dgl. ausgezeiebneter 
Mann, kommt am 19. S e p t e m b e r  1876 zur Beobachtung. 

Seiner Angabe nach war mr immer gesund, (rod hat erst s e i t  zwei  
J a h r e n etwa bei grSsssereu'Anstren gun g~n, bebn Heben yon Las~e,n etc. 1 e i c h - 
tes  Z i t t e r n  in den A r m e n  bemerkt. Er selbstaber datirt den Beginn seines 
Leidens erst veto t t e r b s t  1875, zu weleher Zeit er sich die I-Iaare schneiden 
liess und dadurch den l~ael~en in ungewSlln}icher Weise entblSsste, wShrend 
er sieh gleichzeitig vielfaeh Erl<~iltungssehiidlichl~eiten bei erhitztem und 
sehwitzendem I(Srper aussetzte. 

Als erste Krankheitserscheinung zeigte sich bald darlmeh - -  und in den 
folgenden Monarch immer s~i~rker hervortretend ~ eine S c h w g s h e  in der  
H a l t u n g  des  K o p f e s .  weleher immer naeh vora sank und den Patienten 
beira Essen, Zeiehnen u. dgl. bedeut.end genirte. - -  Damit verbunden waren 
l e i c h t e  S c h m e r z e n  in d e r  b racken-  und t I i n t e r h a u p t s g e g e n d ,  welehe 
jedoch niemals hShere Grade erreichten. 

Von N e u j a h r  1876 an bemerkte Patieut aueh eine le iehl .e  S c h w i i c h e  
in d e n A r m e n  u n d S c h n l t e r n  bei gewissen Bewegangen, speciell beim 
vertiealen Erheben der Arme und beim lteben yon schweren Gegenstt~nden. 
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Diese Erscbeinungeu nahmen sehr allm~ilig zu, nachdem die ~aeken- 
schmerzen sehr bald einer continuirtichen Eisapplication g'ewichen waren. Im 
Sommer 1876 steigerte sich die Schw~che der oberon Extrernit~iten und der 
Nackenmuskeh~ immer mehr, so class sich Patient zu einer Kur  in W i l d b a d  
(August 1876) entscldoss. Er gebrauchte deft ohne Pausen 28 Biider, kehrte 
aber darnach entschiede, schlechtor nach Hause zuriick. 

Die Schwiiche der Arme und des Nackens hat seitdem erheblich zuge- 
nommen und es l.at sich jetzt auch eine d e u t l i c h e  und h o c h g r a d i g e  
Schw~iche der  u n t e r e n E x t r e m i t S t e n  eingestellt, so dassPa t i en t j e t z t  
nur noch t 2 - - 1  Stunde gehen kann. nut schwer Treppen steigt und auf 
a nsteigendera Terrain rasch ermiidet. 

Abnorrae Empfindungen Pari~sthes'en. Schmerzen haben in den Extremi- 
t~iten hie bestanden; nur an einer umschriebenen Stelle der Riickenfliiche des 
rechten Zeigefingers bestand hie und da etwas t a u b e s  Gef i ih l  undje tz t  
manchmal F o r m i c a t i o  n. - -  Giirtelgefiihl bestand niemals. ~ -  Blasen- und 
51astdarmfunetion ist immer normal gewesen; alle Oehirnfunctionen, Intelli- 
genz. GedS, chtniss, Sinnesfunctionen sind vollkommen ungesttirt. 

Syphilis hat nie bestanden. Patient hat abet eini~ anstrengende Ge- 
schiiftsthiit;gl~eit gehabt; ein vielfach aufregendes und unregeIm~ssiges Leben 
gefiihrt; sehr vie] Bier, abet wenig andere Spirituosen getrunken. 

S t a t u s  p r a e s e n s  E n d e  S e p t e m b e r  1876: Sehr kriiftig gebauter. 
di@leibiger )Iann. mit sehr starkemPanniculus adiposus. Zeigt eine a u f f a l -  
l end  n a c h  vorn g e n e i g t e  H a l t u n g  desKopfs und dadurch bedingte 
Rfickw~irtsbeugung tier Wirhelsiiule, und u n s i c h e r e n  Gang .  Das Ktnn ist 
nach der Brust herabgesunkon, und nur mit miihe erhebt Patient den Kopf, 
muss ihn beim Esson, Schreiben. Zeichnen u. s. w. mit der einen Hand stfitzon. 
Die genauere Priifung der hauptsiichlichsten, hier vorhandenen Bewegungs- 
stSrungen ergiebt nun folgendes: 

E r h e b l i e h e  Schwi iehc  der  R a c k e n m u s k e l n ,  so dass dot Kopf 
gegen geringen passiven Widerstand nicht erhoben werden kann. - -  Ebenso 
bedeutende SchwS, che t ier  C u c u l l a r e s  und tier fibrigen, alas Schulterblatt 
bewegenden Muskeln. 

SehwS, chc des  D o l t o i d e u s ,  des T r i c e p s  b r a c h i i  und der B e u g e r  
des  V o r d e r a r m s  b e i d e r s e i t s  sehr ausgesprochen; dagegen sind die Mus- 
ke ln .  w e l c h e  d ie  Hand  b e w e g e n ,  in ihrer Leistungsfiihigkeit nur  w e n i g ,  
wenn anch deutlich herabgesotzt. 

Sehr erheblich ist ferner auch die Sehwi i che  tier R, i i c k e n m u s k e l n .  
die sich schon in dot stark nach hinten gebeugten Haltung tier Vlirbeisii, ule 
documentirt; Erhobon des Rumples aus stark gebiickter Stellung geht nur 
schwierig. 

An den u n t e r n  Ext remi t / i ,  ten sind es besonders die veto Beckon a u s -  

gehenden, d ie  B e w e g u n g e n  im H i i f t g e l e n k  v e r m i t t e l n d e n  M u s k e l n ,  
welcho in ihrer Leistungsf~higkeit vermindert sind. 

Es erfordert wegen tier Dicke des Fettpolsters eine genauere Betrachtung 
und Untersuchung, um zu constatiren, dass die  s ~ m m t l i c h e n  g e n a n n t e n  
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M u s k e i n  mehr oder  w e n i g e r  h o c h g r a d i g  a~coph i sch  s ind ;  in beson- 
ders hohem Grade ist dies deutlich an der unicorn H~ilrbe des t)eetoralis major 
und am Triceps brachii beiderseits. - -  I~eber ,:lie ErnShrtmgsverhiiltniss~, der 
Nacken- und Riickenmusl~eln ist sehwer ein Urtheil zu gewinnen, doch 15sst 
sich ihre Abmagerungnicht verkennen. Deu t l i c h  a l r o l )h i s ch  ist aueh di~; 
G l u t r t a l g e  gend  beiderseits. 

Dagegen Sind die Muskeln der Vorderarlne. die ldeinen tlandlnuskeh~ 
und atteh die Deltoidei in ihrem \~olumen ni(',ht erhO)lich verminder(, und die 

"Muskulatur der Ober- und Uuu:,rschenkel erfi'eut sieh sogar einer ganz beson- 
ders mii,chtigen Eni, wicklung. 

F i b r i l l g r e  Z u c k u n g e n  sind (wahrscheinlieh des dicken Fettpolslers 
wegen) in den paretischen guskeln n i c h t d e n t l io h wahrzunehmen. 

Die S e n s i b i l i t ~ i t  de r  o b e r e n  E x t r e m i t S t e l l  zeigt mit Ausnahme 
einer kleinen Stell~ an der rech~:en liand k ~ i n e r i e i  S t S r u n g .  tIier jedoch 
finder sich an den einander zugekehrten lliilften der Dorsalseite der 1. und 2. 
Grundphalange eine geringe Abstumpfung der Sensibilit~i.l. vert)unden mit 
Taubheitsgeffihl, zeitweilig auftretender Formieation trod Schmerzon. 

Auch an den n n t e r n  E x t r e m i t ? i t e n  ist die t l a u t s e n s i b i l i i t S t  
d u r e h a u s  n o r m a l ,  mit Ausnahme einer umschriebenen St, clio an tier [msse- 
ren Flgche des linken Oberschenkels, woselbst Patien~ seit einigen Tagen 
ebenfalls oin Taubheitsgefiihl mi~ etwas abgestun~pf'cer Tastempfindm~g hat. 

Die Halswirbelsgule ist nach alien [lichtungen froi beweglich und nir- 
gends schmerzhaft. Eino ungewShnliche Entwickhmg des Itin~erlt~upfl~eins 
bedingt beiderseits eine harte rtmdliehe Ansehwelhmg. die si~ql al,er ent.scbie- 
den als nieht pathologisch erweist. 

l'atellarsehnenreflex beiderseits vorhanden. Blase und 3iasldarm fun- 
giren durchaus normal. Appet, il und Verdauung' sind regehng.ssig. Schlaf 
gut. Sihnmtliche IIirnnerven, Zunge, l(au- u,ad Gesiehtsnmsl~ella, S(~hling,nu~- 
keln, hShel'e Sinnesorgane, Gedii('htniss~ lntclligeaz sind vollkom,nen normal. 

Die e l e k t r i s c h e  U n t e r s u c h u n g  hat wegen der l_)icke des Fettpolsters 
und tier nieht geringen ilautempfi,ldlichkeiL des Kranken mib den grSssten 
Schwierigkeiten zu kgmpfen nnd ergiebt deshalb nnr tmsi&ere gesull~ate; sie 
konnte auch, da tier Kranke im weiterel~ Verlaufe seines Leidens in s e ine r - -  
yon der Stadt entfernten ~ Wohnung behandeh werden mnsste, spiiLerhin 
nieht mit tier wiinschenswert~hen Geuauigkeit wiederholt werden, was wit 
lebhaft bedauern. 

Sie ergab in den erten "~Vochen der Beobachtung in den s~immtl ic t len  
p a r e t i s c h e n  und a t r o p h i s c h e n  3Iuskeln  zweifellos eine e i n f a c h e  Her- 
a b s e t z u n g  de r  f a r a d i s c h e n  sowohl  wie de r  g a l v a n i s c h e n  E r r e g -  
b a r k e i t .  Qualit, a,tive Vergnderm~gen konnten nicht naehgewiesen werden, 
jedenfalls gelang es nieht, d e u t l i c h e  und unzweifelhafl~e Zeichen yon Entar- 
tungsreaetion zu constatiren. 

Die D i a g n o s e  wurde sofort attf t y p i s e h e  p r o g r e s s i v e  Muskel -  
a t r o p h i e g e s t e l l t u n d e i n e t e g e l m i i s s i g e  B e h a n d l u n g  eingeleitet. Die- 
selbe bestand in Galvanisation lii.ngs der Wirbelsii.ule und am lialssympathicus~ 
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und in labiler galvanischer Reizung der parstischen atrophischen Muskeln, 
besonders an Nacken und Schulter, abwechselnd mit Faradisirung derselben 
Muskeln. 

Ausserdem kamen spiiter noch kalts Abrsibungen des Kiirpers, Arg. 
nit,'., Jodeisen, Jodkalium u. dgl. zur Anwendung. 

Diese Behandlung erwies sich dem allm~ligsn Fortschrsiten des Leidens 
gegenfiber vollkommon maehtlos. Langsam zwar, doch unaufl~altsam schritt 
dis Schw~che der Muskeln fort, so dass die llaltung des Kopfs. del: Gebrauch 
der Arms immer schwieriger wurden, das Gehsn immer miihseliger geschah, 
indem dis Atrophic sich nach und nach auch der Oberschenkelrnuskeln be- 
miichtigte. Dagegen blieben Vorderarm und Hiinde, sowio die Unterschenkel 
in anffallsnder Weiss wenig yon dem Leiden afficirt. 

N iemal s  t r a t  eine Spur  yon b u l b ~ i r e n S y m p t o m e n  s in ;  dem 
Kranl~en schien sine relativ lange Lebensdauer beschieden, als im Laufe des 
Sommers einsi ch zuFallig hinzngosellsndesUsbcl seinen Leiden sin unerwartet 
rasches Ends bersitete. 

hn Juni 1877 wurde er in Folge einss Diiitfehlers yon einem sehr hef- 
tigen acuten Magsncatarrh befallen. Daran schloss sieh sine yon dem Kran- 
ken eigenmi~chtig eingefiihrte l~ngere Zeit fortgesetzts Milehdiiit an, die seinen 
sonstigen di~itetischen Gewohnheiten diametral entgegenstand. Dadurch kam 
es zu htichstgradiger Verstopfung und zu bsdeutender Kothstauung im Rec- 
tum. Diese, sowie vielleicht sine mechanische Irritation dutch unzweckm~ssige 
Application yon Clysmata, ruft einen hoehgradigen Reizungszustand des t~.oc- 
turn mit heftigem Tenssmus (auch auf die Blase sich crstreckend) Abgang yon 
flfissigen Fiicalien und yon Blut hervor. 

Ausritumcn des Rectum (August 1877) schafft Erleichternng. 1)a.jedoch 
Patient wegen tier (durch die Geschwiirsbildung im Rectum --- s. Sections- 
l~ericht - -  bedingten) Schmerzhaftigkeit hartn~.ckig allen 5rtliehen Applica- 
tionen sein Veto entgegensetzt, stellt sieh die Kothstauung bald wisder sin, 
mit lebhafter Steigerung aller Beschwerden. 

Dabei bestehen die Veriinderungen am motorischen Apparat unverii, ndert 
fort; es zeigt sich ksine Paraplegie der Beine, keine Blasenl~hmung. 

Anhaltende Appetitlosigkeit, zeitweilige Fieberbcwegungsn, die heftigen 
Schmorzen etc. bringen den Kriiftezustand des Kranken rapids herab. Ende 
October zsigen sich beiingstigends Erschsinungen yon Seiten des tIerzens 
(Fcttherz?) : aussetzende, unregelmassigc Herzaction, Beklemmungsanf~lle, Puls 
ldein und flatternd. Haut kiihl, Anf~lle yon Collapsus. - -  Rsizmittel aller Art 
vermochtsn sin solches Dasein nur noch ]~urze Zeit zu fristen. Bei fortschrei- 
tender Kriifteabnahme blieb das Bewusstsein vSllig klar und am 31. Octo-  
ber 1876 Abends 11 Uhr trat p15tzlich, ohne alle weiteren Erscheinnngen, 
ein sanftsr Ted  sin. 
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Die Berechtigang, den vorstehenden Fall als typische progres- 
sive Muskelatrophie aufzufassen wird woh[ yon Niemanden ernstlich 
in Abrede gestelit werden und bedarf keiner ausfiihrlichen Begrfin- 
dung. Allerdings war es keiner yon dell gewiihnlichen Schulf~illcti, 
bei welchen die Atrophie an den kleinen Handmuskeln beginnt, voH 
da auf Vorder- und Oberarm nnd spliter auf den Rampf and die un- 
teren Extremitliten fortschreitct und wohl auch mit bulb~ren Liih- 
mungserscheinungen sich vergesellschaftet, sondern es haben hier die 
Erscheinungen der Atrophie an den Muskeln des Nackens und Schul- 
terblatts und des Oberarmes begonnen, haben dann die Rfickenmus- 
keln und die Glutaei und erst sp~iter die Oberscllenkelmuskeln be- 
fallen~ w/~hrend die kleinen Hand- und die Vorde ra rmmuske ln -  
wenigstens bis zu dem, den Krankheitsverlauf frfihzeitig unterbrechen- 
den Tode - -  relativ unbetheiligt gebliebeu sind. Diese Localisation 
ist jedoch durchaus nichts UngewShnliches und bei allen besseren 
Autoren fiber progressive Muskelatrol)hie findet sich die Angabe, (lass 
in einem gewissen Procentsatz aller Falle (lie Krankheit fill (let' Ml|s- 
culatur des Rumpfes ihren Anfang nimmt. Wir selbst haben mehrere 
derartige Fiille gesehen. 

Wenn man als klinische Merkmale f/ir die typische progressive 
Muskelatrophie in der Regel folgende aufstellt: allm~tlig entstehende 
und fort~chreitende Atrophie eines grossen Theils der Musculatur, 
und zwar in Form der ,Atrol)hie individuelle", einzelne Muskeln und 
Theile yon Muskeln zwischen ~mderen bctreffend; der Atrophie cnt- 
sprechende, fortschreitende l 'arese, ohne v ,) r a u s g e hen  d e wirkliche 
Paralyse; langes Erhaltenbleiben und schliesslich einfache u 
rung der elektrischen (faradischen)Erregbarkeit ,  w~ihl'end in ein- 
zelnen Muskeln Zeichen yon Entartungsreaction auftreten ( E r b ) ;  das 
Auftreten fibrill/irer Zucknngcn in den atrophirenden Muskeln; Fehlen 
aller erheblichen StSrungen van Seiten der Sensibilitiit, der Sinnes- 
organe, der Blase etc., und endlich entschieden progressiven Charak- 
ter des Leidens: so wird man allc w e s e n t l i c h e n  Zfige dieses Sym- 
ptomenbildes in unserm Falle wiederfinden. 

Allerdings wird man Angaben fiber fibrill/~re Zuckungen ver- 
missen; allein auf ihr Fehlen - -  das fibrigens auch in anderen Fallen 
schon beobachtet i s t , -  wird man in diesem Falle wenig Werth 
legen, well die machtige Entwicklung des Fettpolsters ffir ihr Sicht- 
barwerden, selbst wenn sie vorhanden waren, ]edenfalls ein sehr er- 
schwerendes Moment w a r . -  Auch der Nachweis der Ehtartungs- 
reaction in einzelnen Maskeln konnte in unserm Falle nicht geliefert 
werden; wit bedauern dies selbst sehr lebhaft, m/issen aber die S('huld 
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davon gr6sstentheils fiusseren Zufalligkeiten, theils der Dicke des 
Fettpolsters und der Art und ungiinstigen Lage der befallenen Mus- 
kcln, theils der eine genauere Untersuchung im spi~teren Krankheits- 
verlauf ausschliess~nden ~tusseren Situation des Kranken zuschreiben. 

Abet wenn auch das klinische Bild mit seinen nun nicht mehr 
abzustellenden Miingeln die Skeptiker nicht fiberzeugen sollte, so 
wfirde der anatomische Befund an den Muskeln - -  im Zusammenhalt 
mit dem, was wir fiber den Krankheitsverlauf w i s s e n -  (lie Diagnose 
fiber jeden Zweifel sieher stellen. Die folgende Darstellung des See- 
tionsbefundes und der genaueren mikroskopischen Untersuchung der 
Muskeln wird zeigen, dass in dieser Beziehung nicht der mindeste 
Zweife| aufkommen kann. 

Es ha t  s ich in u n s e r m  F a l l e  in der  T h a t  um die t y p i -  
sche  p r o g r e s s i v e  M u s k e l a t r o p h i e  g e h a n d e l t .  

Sect ionsbefund.  

Section*) am 2. blovember 1877. 40 Stunden nach dora Tode. 
(Prof. Thoma.) - -  Grouse Statur, blasse schlaffe Hautdecken, sehr fet t-  
re ichos Unte rhau tze l lgewebe ,  bis 3 Ctm. dicke Fettlage. 

Die Musculatur  der Riickseite des Thorax an allen Stollon schr 
blass und schl aff. Die Cucullares in ihren unterenAbschnitton woissgelb- 
lich. nach oben blassroth. Der Serrat. antic, major fast durchwog hellgelb 
und fettgl~nzond; derOpisthothenar zoigt dieselbo hellgelbe fottgl~nzonde Be- 
schaffenheit an allen Stellen mit Ausnahme einiger der untorsten Partien. 
Ausserdemist dieser ganze Muskel sehr auf fa l lend  goschwunden,  viol 
diinner ,~ls normal. Auch die iibrigen Riickenmuskeln, wenn auch in gerin- 
gerem Grade schm~chtig und atrophisch. 

Die Nackenmuskeln  zeigon dieselbo gelblicho Vorf~rbung und 
A t r o p h i e i n  soh rhohem Grade;  nur unmittelbar an derhintern Fl~che 
der Quorforts~tzo der Halswirbel finden sich einige dunkler gerSthetc Mus- 
kelstreifen. 

Im Wirbelkanal  durchaus nichts abnormes; nirgends eine Yoronge- 
rung odor ein Yorsprung. Die tt~iute des Rfickonmarks erscheinon voll- 
st~ndig normal, wenig blutroich; an den Nervenwurzeln sind mal~rosko- 
pisch n i rgends  Yor i inderungen  wahrzunehmen: keine nennenswerthe 
Atrophic odor graue VerPdrbung; nur die vordern Wm~zeln des oberon llals- 
theils orschienen etwas schm~chtig'. 

Auch am Rfickenmark selbst ist an Form, Consistonz und Farbo 
bei makroskopischor Betrachtung sowohl yon Aussen als auf Querschnitten 
keino deut l icho und unzwei fe lhaf te  pa thologische  Ver~ndorung 
zu erkennen. Einzelne, ganz leicht grau gefiirbtc Stellon treton allerdings hie 

*) ~B.! Im Privathause t,~ltt unter erschworeuden Umst~inden gemacht. 
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und da auf dem im Ganzen sohr blassen Querschnitt hervor, kSnnen aber 
nicht mit Sicherheit als pathologisch angesprochen werdon. 

Die Musko ln  an dor  v o r d o r n  Fli~che des  Rumpfe s  sind von der- 
selben gelblichen Be~chaffonhcit wie hinten; die st~rkston Ver~inderungen zei- 
gen indessen die Pectorales maj. und die Transversi abdominis. 

T h o r a x  weir; im Herzbeutel und den PleurahShlen otwas klare Fliissig- 
keit; Herzbeutolbl~tter normal, fferz gross, subpericardiales Fett reichlich 
ent~ickolt; seine Muskulatur schlaff, dun](olroth, bei welter HShle und nor- 
maler Dicke. Klappen und Endocard unver~ndert. - -  Beido L u n g e n  zeigen 
in dor Spitze einige graufarbige~ bindegewebige Verdichtungon; das fibrigo 
Lungengewcbe miissig emphysematSs bei mSssigem Blutgehalt und goringor 
Durchfeuchtung. Milz otwas vcrgressort, sehr blutreich und feucht. Im 
grossen Netz und den Bauchfellfalten sehr viel Fett. Lago der Eingeweide 
normal. L e b e r  und Magen ohne bosondere Vedinderungen. Der Darm hat 
blasse Schlcimh~ut; im Dickdarm crhebliche Menge z:~her dicker Kothmassen. 

- -  Im M a s t d a r m ,  in tier IIShe des SphincLcr internus, ein R i n g g e s c h w i i r ,  
welches bis auf die Muscularis rcicht und flache, grau verffirbte, scharfe 
R~nder besitzt. 

Um die N i e r e n  sehr viel Fett, im Uebrigen sind dieselben normal. 
I l i o p s o a s  beiderseits, ebenso die Muske ln  tier b e i d e n  O b e r s e h o n -  

ke l  in derselben Weise vcr~tndert, atrophirt und gelblich verfiirbt wie die 
Rumpfmusketn. Dagegen sind an don Muskeln d e r  U n t e r s c h e n k e l  und  
V o r d e r a r m e ,  ausscr e tw~ blasser und miirber Beschaffenheit, koino makro- 
skopischon Ver~nderungen sichtbar. 

]~ervus c r u r a l i s  beiderseits etwas diinn und weich, ohne Andeutun- 
gon yon grauer Verfiirbung. A n a t o m i s c h c  D i a g n o s e :  A t r o p h i a  l i p o -  
m a t o s a  de r  K e r p e r m u s k e l n ;  Ringgeschwiir am Anus. 

Bei der m i k r o s k o p i s c h e n U n ~ e r s u c h u n g des frischen Rfickenmarkes 
konnten nur wenige Zerzupfungspr~parate der grauen VordorhSrner vorge- 
nommon werden, welchr nichts Abnormes finden liessen. KSrnchenzollen fan- 
den sich nicht vor. 

Die Erh~rtung in Miil ler 'scher Fliissigkeit ergab keine abnorme F~ir- 
bung irgend welcher Abschnitte. Bci dor oingehenden histologischen Unter- 
suchung zeigte sich die w e i s s e  S u b s t a n z  iiberall normal; auch in den Vor- 
derstr~ngen in tier .N~he der vordercn Wurzeln. 

In der g r a u e n  S u b s t a n z  zeigen sich besonders in denunterenAb-  
schnitten der Lendenanschwolhmg und in dem unteren Abschnitt der Halsan- 
schwolhmg folgendo Abweichungen yon dem normaien Verhalten: Schon bei 
makroskopischer Betrachtung der Qucrschnitte aus dora genanntel.l Abschnitte 
der Lendenpartio erschion die gauze centrale leegion dcr grauen Substanz 
(nicht nur der VorderhSrner) weniger stark mit Carmin gefiirbt als die Umge- 
bung und das betreffcnde Gewebe offenbar lockercr, znr Liickenbildung bei 
Anfertigung feiner Schritte genoigtcr. 

An diesen Partien erblickt man fast nm' De i t e r s ' s che  Z e l l e n .  yon 
Archiv  f. Psych ia t r i c .  IX. _'2. Ileft .  9 ~  
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donen einzelne b o d e u t e n d o  D i m o n s i o n o n  habon und mit dickon husl~iu- 
fern versehon sind. Diese Zollen liegen in ziomlich grossen Zwischenr~umon, 
welcho durch feino Gliafasern nut in sp[irlicher Weise ausgefiillt sind. Auf 
manehem Gosichtsfeld erscheint das geschilderto Bild d'ast ununterscheidbar 
yon dem Bildo der Sclerose nach einer traumatischon Myelitis acuta. Axr 
cylinder sind selton. Die G a n g l i e n z o l l e n  dot sogonannten m e d i a l e n  
Gruppo grSsstenthoils geschwunden odor hochgradig degenerirt, wenigstens 
da, we die Voriinderungen der grauen Substanz am ausgesprochonsten waren. 
Die G a n g l i e n z e l l e n  der v o r d o r o n  und h i n t e r o n  l a t o r a l e n  Gruppe 
zum grosser. Thoile yon normaler Gr6sso und Beschaffonheit, zum kleineron 
Theile ver[indert: man sioht 1. grosso Ganglienzellonpigmenthaufen ohne die 
normale Grundsubstanz. 2. sogenannto ,sclerotische "~ d. h. kleino, wio ge- 
schrumpfte Ganglienzellen mit dfinnen husliiufern und kleinem Kerne, 3. 1r u- 
g o l i g e  Gebilde ohno Kern und ohno Forts~tze mit dersolben CarminfSrbung 
und yon der GrSsso der GanglionzoUon. 

Es kommon oinzolno dorartige Gebilde unzwoifolhaft aueh bei ]ndividnen 
ohne progressive Muskelatrophio vor, besonders bei ~.lteren, abet nicht in so 
grosser Anzahl wie in dell vorliegendr Pr~paraten. - -  Fornor zeigen sich in 
der grauon Substanz dos ganzon Rfickonmarks violo C o r p o r a  a m y l a c o a  yon 
theilweiso betr~chtlicher GrSss% w~hrend sio an ihren gowShnlichon Fund- 
orten - -  (in dor Rindensubstanz, liings der Gofiisso) nut sehr voreinzolt an- 
zutroffen sin& 

Die Gef~sse sind nicht .vor~ndort; keino irgondwie deutliche Kernver- 
mehrung. 

Der ]tauptsitz dor D e i t  ers'sohon Zellen (Spinnonzollen, stornfSrmige 
Elemento) find~t sich in dora centralen Abschnitto dor VorderhSrnor; sic schio- 
ben sich an manchon PrSparaton noch ziomlich welt nach hinten hinein bis 
fiber die Basis der tlintorhSrnor hinaus; auch innerhalb d6r vordoren und 
soitlichen Gruppen dot Ganglionzollon erblickt man sio, abet hier soltoner. - -  
In den fibrigen Abschnitton der Hals- and Londonanschwollung zeigen sich 
die sternfSrmigen Elemonto dot Gila in bodoutond sp~irlicherer Woise; sio 
fehlen abor nicht; auch in don VordorhSrnern dos Dorsalmarkos sieht man sio, 
abor hier mehr vereinzolt. Die Clarke 'schon S~ulon sind nicht wesentlich 
veriindert. 

Die A nz ah l  der Ganglienzellen erscheint innerhalb dorjenigon Gronze, 
die als normalo zugelassen warden muss; sichorlich sind sio nicht in s t a r k e m  
Grade vermindert. Viele derselben sind gross, mit langen FortsS, tzen versehen, 
die h~ufig in dor N~he der Ganglionz~ilen abgebrochon sind, so dass man ihro 
Fortsotzung erst in kleinor Entfernung in dora corrospondirondon Bruchendo 
wahrnimmt - -  oino n i o h t  pathologischo Erschoinung. Zwischen den norma- 
Ion kleine, violleieht auch atrophischo Gangtionzollon; fornor Pigmenthaufen 
und jeno obon orwiihnton rothgof~rbton kugeligon Gobilde; alle diose degeno- 
r~tivon V~r~nderungen an den erwg~haten Partien in orhoblichem Maasso aus- 
geprSgt, in don fibrigon Absehnitten nur andoutungsweiso vorllandon. 

[nder  Einmfilldungsstelle der vorder~n Wurzeln iiberall normal bese~h~f- 
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fene und, sowei tman das beurLheilen kann, norn~al z a h l r e i c h e  Axen-  
c y l i n d e r ,  auch an den als abnorm zu bezcichliondcn Par{.ien des l-lals- uud 
Lendenthoils. 

Die vo rde ren  Wurze ln  ]assen weder in ihrenlintra- nochim extra- 
medullEren Verlaufe Abnormit~ilen erkennen; nur vereil~zelte Corpora amylacea 
zeigen sieh in ihnen; auf K6rnchenzellen wul'de am frisehell Priiparate nich~ 
untersueht. - -  Wenn auch allerdings iiber d~s Fehlen oder u 
einzelner Nervenfasern ein bestimmtes Urtheil nicht leicht zu gewinllen ist, so 
kiinnen wir doch so viel n~i~ Sicherheit consd,,atireI,,~ dass yon den v o r h a n -  
d e n e n  F a s e r n  keine  a u c h  n u t  ei~le Spur  yon D e g e n e r a t i o n  erl~en- 
hen l i e ss ,  dass Res te  u n t e r g e g a n g e n e r  F a s e r n  oder auf solche etwa 
zu beziehende Liicken n i c h t  e x i s t i r t e n  und d a s s - - w a s  besonders hervor- 
gehoben zu werden ve rd i en t - -  am B i n d e g e w e b e  tier v o r d e r e n  Wur-  
z e l n  auch  n i e h t  d i e g e r i n g s t e A n o m a l i e  bes t and .  

Die Nervi  c r u r a l e s  zeigen ausser ihrer schon erwiihnien auffallenden 
Diinnheit (es bestehen in dieser Beziehung auch bet Gesunden nicht geringe 
Differenzen) keine Abweichung veto normalen Verhal~en. Ob nicht doch Atro- 
phie einzclner Fasern vorhanden ist, liisst sich ~i.ussers~ schwer beurtheilen, 
da sich ja schmale Fasern in sehr we('hselnder Anzahl normaliter za finden 
pfiegen. Uebrigens laud sich auch in einem Falle, in dem die graue Su})stanz 
des Lendenmarkes im untersten Abschnitt vSllig zerstiirt war und in dem er- 
hebliche Atrophie der betreffenden ~orderen Wurzeln bestand nur eine aufial- 
lend geringe, schwer entdeckbare Verih~derung der 1)eripheren 1Xerven, obwohl 
ihre Muskeln hochgradig degenerirt waren. 

Es wurden nur die erhg.rteten Pr:,iparate untersueht. 
Die Muskeln  waren des Sitz ho(:hgradiger Vergnderui~lien. gntersucht 

wurden besonders der M. iliopsoas, der ]{ect~:s t>moris und der Muse. del~oides 
und zwar sowohl an frischen als an in Alkohol geh~irteten Pr:~iparaten. An 
letzteren lgsst sich - -  bet geeigneter l)icroearalilli~arbung ~ besonders das 
Verhal~en der Kerne sehr gut studiren. 

Die einzelnen Muskelfasern zeigtel~, sich yon sehr differentein Volumen; 
nur hypervolumingse fehltcn. In buntem Gemisch liegen ncl)e~ einzelaen 
not'real dickeu Faseru sehr scl~male oder nur wenig verschmiilerte ~-- anders 
wie bet den Muskeln tier spinalen Kinderliihmung odes der analogen Erkran- 
kung tier Erwachsenen, we die gleichmiissige Atrophie aller Fasern vorherrscht 
oder in weniger stark afilcirten Muskeln die biindelweise gemeinsame Degene- 
ration. Eine grosse Anzahl der Fasern hat noch normale Querstreifung, eine 
kleinere Anzahl zeigt sie nicht mehr. Am gehitrteten tingirten Pr~iparate f~ir- 
ben sich derartige Fasern n i c h t  oder nur in sehr geringem Maasse mit Car- 
rain; sie zeigen ein schwach granulirtes Aussehen. In diesen Muskeln, sowie 
in ihrem Sarcolemm~ sowie iminterstitiellenGewebe einesehr ausgeprii, gtc Kern- 
vermehrung.*) Griissere Abschuitte yon Muskelfasern fast vSllig mit Kernen 

*) Auffallender Weise land Li c h t h e i m in seinem Falle keine dera rtige 
Vermehrung der l~luskelkerne vor. Es ist dieses Verhalten deswegen auffal- 

25* 
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wie angofiillt; um die Gof'~sse hemm obenfalls bedeutendo Kornwuchorung, 
so dass man an einzolnen Partion fast an Tuberkclagglomerationen orinnert 
werdon kSnnte. 

Ausserdem finden sich spindelfSrmige, nicht quorgestreifto, sich nicht 
t~rbendo Muskelfasern vSllig yon der Art, wie sic Zo n ke r  zuorst im Typhus- 
muskel sah und beschrieb. - -  Nirgends wachsartige Degeneration nachweis- 
bar. - -  An frischem Priiparato fottige Entartung oinzelnor Fasorn deutlich. 
Am hocbgradigston zoigto sich yon don gonannten Muskoln dor Rectus fomoris 
afficirt; der .M. deltoides zeigto besonders dicko Bindogewebsziigo zwischen 
don restirenden Muskolfasern. 

Es fandcn sich also die Muskoln  im Zustande h o c h g r a d i g e r  doge-  
n e r a t i v e r  A t r o p h i c  odor c h r o n i s c h e r  E n t z f i n d u n g ,  wie hndere dieson 
Zustand bonennon, w~hrend die p o r i p h e r e n  N e r v e n u n d  die v o r d e r e n  
W u rz oln keine nachwoisbaron Anomalion darboten. 

Das R f i c k o n m a r k  zoigto dagogon wioder kein vSllig normalos Verhal- 
ton, wonn auch andorersoits keine so hoohgradigen Ver~ndorungen wie in don 
F~llon yon C h a r c o t  und yon P i c k  u. A .  Der Grund wird leicht darin zu 
finden sein, dass unsor Fall in oinem relativ sohr friihen Stadium des Krank- 
heitsvorlaufes zur Section kam. Das Wosontliche der gefundenen Vor~,nderung 
orscheint oino abnorme A u s p r ~ g u n g  und V e r g r S s s e r u n g  der  G l i a z e l -  
Ion neben R a r e f i c a t i o n  dos n e r v f s o n  G e w e b e s  an gowissen Partion dot 
centralen Abschnitte dor vorderen g r a u e n  S u b s t a n z ;  wenigor in den Vor- 
dorgrund trotend sind die degenorativen Vorgiinge an den Ganglienzollon; 
doch ist es unzwoifolhaft, dass eine nicht goringo Anzahl dorselben thoils be- 
roits zu Grundo gegangon, theils in Degeneration begriffen ist. 

Bei epikri t ischer  Betrachtung dieses Fal les  erhebt  sich zuniichst 
die F rage ,  welche Schlfisse aus demselben ohne Weiteres gezogen 
werden kSnnen und wie sich derselbe zu der schwebenden Haupt-  
s trei t frage:  ob die progressive Muskelatrophie eine primitr myopa- 
thische oder eine prim~tr spinale Erkrankung  sei - -  stellt. 

Wollten wir uns an dell Aussprueh L i c h t h e i m ' s  ha l ten ,  , d a s s  
fiber die Hypothese F r i e d r e i c h ' s  der Stab gebrochen sein wfirde, 
so bald nur in einem einzigen Fal le  die Veritnderungen in den zwi- 
schen dem erkrankten  Vorderhorn und den atrophischen Muskeln ge- 
legenen Nervenfasern fehlten" - -  so wfirden wir sagen dfirfen, dass 

lend, weil schoa bei gewShnlicher einfacher Atrophic in einer kleinen Anzahl 
yon Muskelfasemdie Anzahl der Kerne oine Zunahmo erf~hrt (contra H a yem,  
Recherches sur l'Anatomie pathologique des Atrophies musculaires). Bei 
dogenerativor Atrophie - -  und die F~ille yon progressivor Muskelatrophie diir- 
fen wohl hierher gerechnet werden - -  ist dieso Kernvermehrung bei Weitem 
erheblicher. 
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unser Fall die Hypothese F r i e d r e i e h ' s  (und damit aueh die sieh 
ihr anschliessende Ansicht Li eh t 11 e i re's), vollstSndig widerlegt. Aber, 
durch reiche Erfahrung auf dcm Gebiete der Nerven- und R/icken- 
markspathologie belehrt, wollen wir in unsern Schlfissen etwas vor- 
sichtiger und zurfickhaltender seth, da der M(iglichkeiten der l)eutung 
des vorliegenden, wie ahnlicher Krankheitsfalle nicht wenige stud. 

K l i n i s e h  betrachtet, ist unser Fall eine unzweifelhafte, typische 
progressive Muskelatrophie. Das-elbc gilt yon dem a n a t o m i s c h e n  
Befunde: die VerSnderungen an den Muskeln, die ungleichmSssige, 
disseminirte Atrophie ihrer Fasern, die Kernwucherung in denselben, 
die Wucherung der Sarcolemmakerne, des Bindegewebes, (lie theil- 
weise Umwandlung dieses letzteren i~l Fettgewebe etc. sind vollkom- 
men charakteristisch. Die klinischen und anatomischen Befunde an 
den Muskeln decken sich also vollstSndig: es ist, wit wit schon oben 
sagten, ein F a l l  yon  t y p i s c h e r  p r o g r e s s i v e r  M u s k e l a t r o p h i e  
( D u c h e n n e - A r a n ) .  

Dazu finden wir (lanl~ ausgesprochene, wenn auch nicht sehr wait 
verbreitete Ver~tnderungen im Riickenmark, in den vorderen grauen 
Saulen,  mehr die eentralen Partien derselben betreffend, die mehr 
peripheren dagegen verschonend. Die VerSnderungen-  gewiss dem 
frfihen Stadium der Erkrankung entsprechend-- nicht sehr hochgradig, 
aber sie sind ganz unzweifelhaft und treten beim Vergleich rnit nor- 
malen Rfickenmarksquersehnitten in ganz frappanter Weise hervor. 
Wenn nieht so viele, bet weitem nicht alle Gauglienzellen geschwun- 
den sind an den vorzugsweise erkrankten Stellen - -  wie da.~ in vielen 
andern FMIGn gesehen wurde - - ,  so r~ihrt dies wolff daher, dass die 
Krankheit uoeh nieht so welt vorgesehritten war; /iberdies k~nnte .jtt 
aueh der Sehwund einer Anzahl you I~eitungsbahnen in der grauen 
Substanz denseiben Erfolg habeu, wig dig ZerstSrung der Ganglien- 
zellen. 

Die iebhaft ventilirte Frage, ob (lie beiden Ver~inderm~gen - -  in 
den ]~Iuskeln und in den grauen Yorders~iulen - -  in eineln eausalen 
Zusammenhang stehen, oder nieht, ob eine (lie andere bedingt, und 
welehe die primlire ski, oder ob vielleieht beide eoordinirt seien, for- 
dert eine wenn aueh nur kurze ErOrterung. 

Die vordern Wurzeln und die peripheren Nerven, so welt sic zu 
den erkrankten Muskelpartien geh6ren, sind vollkommen normal be- 
funden worden, so welt dies mit unsern heutigen L;ntersuehungs- 
methoden ermittelt werden kann*). Diese Thatsaehe sl)rieht denn 

*) Dies spricht aueh sehr entschiMen gegen die yon l,i( 'htheiln aus- 
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doch mit grosser Entschiedenheit gegen eine durch die Nerven auf- 
warts fortgeleitete Neuritis. Wenn man nicht den Thatsachen Zwang 
anthun nnd wenn man die gewiss sehr tmwahrscheinIiche Annahme 
vermeiden will, dass eine aseendirende Neuritis hier vorhanden ge-  
wesen ,  aber ohne Hinterlassung der geringsten Spur wieder abge- 
laufen sei, w~ihrend die yon ihr hervorgerufene Myelitis fortbesteht, 
muss man anerkennen, dass  h ie r  ein d i r e c t e s  V e r b i n d u n g s g l i e d  
z w i s c h e n  den e r k r a n k t e n  Muske ln  and dem e r k r a n k t e n  
R fi c k e n m a rk  fe h I t; yon einem directen continuirlichen Zusammenhang 
der beiderseitigen Verlinderungen kann also hier keine Rede sein. 

Dies legt aber auf der andern Seite die Frage nahe, wie es denu 
komme, dass wenn man der Ansieht yon dem spinalen Ursprnng 
huldigt, die vordern Wurzeln und die peripheren Nerven bei so aus- 
gesprochener Muskelveranderung frei geblieben seien, w~ihrend man 
doch weiss, dass bei acuter Degeneration oder Zerst(irung der grauen 
Vorders~iulen immer die motorischen Nerven g l e i c h z e i t i g  mi t  den 
Muskeln degeneriren. 

Wir k/innen darauf nicht anders antworten, als dass dies eine 
noch zu erklarende Thatsache ist, dass aber in der yon dem Einen 
yon uns*) bereits wiederholt ausgesprochenen Hypothese: ,,dass die 
trophisehen St/irungen der Muskeln getrennt yon jenen der motori-. 
schen Nerven entstehen und wenigstens ffir einige Zeit bestehen kiin- 
nen", vielleicht der Sehlfissel zur Erklth'ung dieser Thatsache liegt. 
Wit wissen ja, dass schon bei gewissen Formen der p e r i p h e r i s e h e n  
IAhmungen (,,Mittelformen" Erb) die degenerative Atrophie der Mus- 
keln eintreten kann; ohne class die Nerven selbst in erheblicher Weise 
degenerirten und die Annahme, dass auch bei s p i n a l e n  Erkrankun- 
gen die degenerative Atrophie der Muskeln ohne gleichzeitige Dege- 
neration tier Nerven existiren kSnnen (wie sich das durch die ,,par- 
tielle (' Entartungsroaction documentirt), ist dureh so zahlreiche kli- 

gesprochene Ansicht, dass das Fohl on yon Vor~indorungon an don vorderen 
Wurzeln auch mit grosser Wahrschoinlichkoit auf alas Fehl~n joder Ver~nde- 
rung im Rfickonmark sohliessen lasso; das ist offenbar nicht richtig. Uebri- 
gons ist schon wioderholt --- wenn wit nicht irren yon Charcot  und yon 
G o m b a u l t bei progressivorBulbiirparalyse und ebonso auch in oinem neueron 
Falle yon Pierrot  und Trois ior  - -  constatirt worden, dass trotz hochgra- 
diger Ver~ndorungon im Mark und an don Muskoln die Ver~nderungon an don 
vordern Wurzeln und don motorischon 5Torven sehr goring waron odor solbst 
r611ig fohlton. 

*) Vgl. Erb, ftandb, der Krankh. des Rfickenmarks. 1. Aufl. II. Abth. 
S. 312. - -  2. Aufl. S. 729ff. 
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nisehe Beobachtungen gestiitzt*), dass uns der normale Befund an 
den vordern Wurzeln in unserm Fall eigentlich gar nichts Befrem- 
dendes haben konnte, und viehnehr als oine crwfinsehte St(itze jener 
Hypothese angesehen werdeu k i i n n t e . -  Die Annahme, dass bet be -  
g i n n e n d e r  Erkrankung der ~:orderen grauen Substanz (resp. beim 
Befallensein ganz bestimmter Theile derselben) zunaehst nut die Mus- 
keln und erst beim Weitersehreitcn des Leidens aueh die motorisehen 
Nerven degeneriren und atrophir~'n, kann gewiss als eine vorl~ul]g 
berechtigte und zu weiteren Untersuehungen geeignete aufgestellt 
werden. 

Aueh die Annahme, dass die Degeneration des Rfiekenmarks nnr 
die Folge der Degeneration der Muskeln und des dadureh bedingten 
Ausfalls ether gewissen Zahl yon Muskelfasern set, li~,sst sictl nicht 
wohl festhalten; die naeh Amputationeu oder sonstigem Verluste yon 
Gliedmassen an dem Rfiekenmark gefundene geringgradige Ver~nde- 
rung l~tsst sieh mit den in unserm und den andern fihnlichen FS.11en 
gefundenen degenerativen Processen in der grauen Substanz in keiner 
\\reise vergleiehen. - -  Ferner konnte bet andern ~ihnliehen Muskel- 
affeetionen, so z. B. bet der P s e u d o h y p e r t r o p h i e  der  Muskeln ,  
welehe doeh ebenfalls die Function der Muskeln in hohem Grade 
beeintraehtigt und mit dem Verlust ether grossen Anzahl yon Fasern 
einhergeht, bisher im Rfiekenmark keinerlei Atrophic, noeh weniger 
eine irgend erhebliehe degenerative Ver'andernng naehgewiesen wer- 
den .**)~  In dem Fall yon m u l t i p l e n  O s t e o m e n  der Faseien und 
des intramuseul~ren Bindegewebes, welehen M ays***) jtingst aus der 

*) Erb, Ueber eine noch nicht bercluiebene ,,~litteltbrm" dor chron. 
Poliomyelitis anterior. Er lenmeyer ' s  Centralbl. f. Nervenheilk. etc. 1 8 7 8 ,  
Nr. 3 . - -  Eine in dieser Bcziehung hSchst wiGhtige nnd schlagende Beoh- 
aGhtung haben wir vor Kurzem zu machen Ge, legcnheit gehabt: boi einem 
jungon Manne, der unter den Erseheimmgen der amyotrophischen Lateralscle- 
rose zu Grundo gegangen war, ha tten die vSllig gel'~ihmteu oberon Extremi- 
t~ten die exquisiteste Entartungsreaction de:' I~tuskehl bei vollkommen erhal- 
tenor Errogbarkoit tier Nerven dargeboten. Die Section ergab cinch bedeu- 
tendon intramedullaron Tunmr mit ftShlenbildung; a~l einem Theft der 
vorderen Wurzeln war keine naehweisbare VerS.nderung vorhanden. Dot Fall 
wird sp~itor in extenso vorSffentlicht werden. 

**) Vgl. Pr. S~hultze,  Ueber die Beziehung der progressiven Nuskel- 
a trophio z. Pseudohypertr. d. Muskoln. III. Wandervers. der siidwestd. Neu- 
rologen u. Irreniirzte. Dieses Arch. VliI. S. 169. 1878. 

**) K. Nays,  Ueber die sog. 3Iyositis ossifit:, progress. Virch. Arch. 
Bd. 74. S. 145. 1878, 
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Klinik von F r i e d r e i c h  beschrieb, untersuchte der Eine von uns 
(Sch.)  haupts~,chlieh mit Rficksicht auf die vorliegende Frage das 
Riickenmark genauer. 

Der Kranke hatte viele Jahre hindurch eine grosse Reihe yon 
Bewegungen nicht ausffihren kiinnen, er zeigte hochgradige Atrophie 
zahlreicher Muskeln (mit theilweisem Ersatze dutch Fettgewebe); 
nichts destoweniger erschien das Rfickenmark voluminSs und durch- 
aus krliftig entwickelt und liess auch bei der mikroskopischen Unter- 
suchung nicht die geringste Anomalie erkennen. 

Dieselben Thatsachen sprechen auch gegen die Anwendung der 
yon Sigm. Mayer*)  jfingst aufgestellten, an sich ja sehr ansprechen- 
den Hypothese, dass eine primar im Muskel vor sich gehende Erni~h- 
rungsstSmng sich in rfiekliiufiger Weise auf die motorischen Nerven 
fortpflanzt und in diesen als Degeneration der Fasern erscheint. 
Die Angaben Kfihne 's  fiber den trophisehen Einfiuss der Nervenend- 
platten auf die Ern,~hrung des hxencylinders, die neuerdings yon 
Rumpf**) eine Bestatigung und weitere Ausffihrung erfahren haben, 
wfirden dieser Hypothese als Stfitze dienen. Allein abgesehen davon, 
dass die S. Mayer ' sche  Hypothese noch in keiner Weise experimen- 
tell erh~trtet ist, und abgesehen davon, dass bekanntlich bei Durch- 
schneidungen peripherer Nerven, we doch dieser yon der Peripherie 
kommende trophische Einfiuss aufh6ren muss, eine Degeneration der 
eentralen Nervenfaserstfieke n i ch t  vorkommt, wird man schon des- 
halb in unserm Falle darauf verzichten mfissen, die Veriinderungen 
im Rfickenmark als das Endglied einer solchen ,,rficklitufigen" Dege- 
neration der motorischen Nervenfasern anzusehen, weil eben in den 
Nerven und vordern Wurzeln keine Spur yon degenerirenden Fasern 
zu entdecken war. 

Und selbst wenn man eine solehe Rfickwirkung der primliren 
Muskelerkrankung auf die graue Substanz des Rfickenmarks anneh- 
men wollte, ware es denn doch im hiiehsten Grade wunderbar, dass 
dieselbe in dem Falle von L i c h t h e i m  nach 17j~thrigem Bestehen des 
Leidens noch  n i c h t ,  in unserem Falle dagegen schon  n ach  2 bis  
3 J a h r e n  der Krankheitsdauer erfolgt sein sollte; solche Vorgiinge 
pfiegen denn doch mit einer gewissen Gesetzmassigkeit und Regel- 

*) Sigm. Mayer, Nachtr~gl. Bemerkungon z. d. Aufsatz: Ueber Dege- 
nerations- und Rogonorationsvorg~inge im normal-peripher. Norvon. Prager 
reed. Woch. 1878. 

**) Th. Rumpf,  Zur Histologie der Nervenfasor und des Axencylinders. 
Untors. d. physiol. Instituts in Heidelberg. Bd. II. S. 181ff. 1878. 
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mi~ssigkeit einzutreten, die kaum einen no grossen Spielraum haben 
dfirfte. 

Es kann also eine Abh~ngigkeit der spinalen Affection yon der 
etwaigen primaren Muskelaffection in nnserm Falle in keiner Weise 
wahrscheinlich gemacht werden. Es bleibt somit, wenn man nicht 
die doch gewiss unwahrscheinliche Annahme machen will, dass zu-  
f~ l l i g  zu gleicher Zeit an mehreren Punkten des motorischen Appa- 
rats tier Krankheitsprocess einsetze, nur die Annahme iibrig, da s s  
die M u s k e l v e r l i n d e r u n g d i e F o l g e d e r s p i n a l e n V e r a n d e r u n g  
sei. Das regelm~sige Zusammenvorkommen beider Ver~inderungen 
in den typisehen Fallen yon progressiver Muskelatrophie deutet doch 
entschieden auf einen vorhandenen Causalzusammenhang hin; und da 
wit die erste MSglichkeit des Zusammenhangs nnwahrscheinlich fan- 
den, mfissen wir uns wohl der zweiten zuwenden. 

Wir wfirden blos aus dem anatomischen Befunde in unserem und 
allen iihnlichen FMlen gewiss nicht den Schluss ziehen, dass die 
Muskelveranderungen die Folge der spinalen Ver~nderung seien, weil 
man ja  in solchen chronischen Fii.llen iiber die Zeit der Entstehung 
der spinalen Ver~tnderungen gar kein Urtheil haben kann; aber es 
giebt in der Pathologie Thatsachen genug, welche die M~glichkeit 
und die Existenz tines solchen Zusammenhangs b e w e i s e n .  Wir 
wissen ganz bestimmt, dass nach acut eintretender ZerstSrung der 
grauen Substanz des Riickenmarks (dutch Entzfindung', BIutung, Trauma 
oder dgl.) sich in der Folge genau die gleichen - -  natfirlich quanti- 
tativ verschiedenen, aber in ihrem Wesen vollkommen identischen - -  
Processe in den Muskeln entwickeln; wir wissen, dass dasselbe ge- 
schieht nach Lostrennung der Muskeln yon ihren spinalen Centren 
durch periphere traumatische Nervenl~tsionen; es steht deshalb nicht 
das Mindeste tier Annahme entgegen, dass bei c h r o n i s c h e r  l)ege- 
neration der vorderen grauen Saulen sich dieselben Processe im Muskel 
in mehr chronischer Weise entwickeln. 

Diese Erwagung, im Zusammenhalte mit dem anatomischen Be- 
funde in unserm oben mitgetheilten Falle, nSthigen uns die Annahme 
auf, d a s s  in d i e s e m  F a l l e  die s p i n a l e n  V e r ~ i n d e r u n g e n  das  
P r i m a r e ,  die  M u s k e l v e r a n d e r u n g e n  das  S e c u n d ~ r e  w a r e n  
und wir betrachten somit diesen Fall als eine weitere Stiitze ffir die 
yon den meisten Neuropathologen getheilte Ansicht, d a s s  die t y p i -  
s che  p r o g r e s s i v e  M u s k e l a t r o p h i e  e ine  K r a n k h e i t  s p i n a l e n  
U r s p r u n g s  ist. 

Wie sich nun aber die Beziehungen diesel" Erkrankung der grauen 
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u zu jenen mehr oder weniger verwandten Krankheits- 
formen gestalten werden, die man unter dem Namen der chronischen 
Poliomyelitis anterior heutzutage zusammenfasst, wollen wir an dieser 
Stelle noch nicht erSrtern. Unsere eigene in dieser Beziehung ziem- 
lich reiche Erfahrung lehrt uns jedoch, dass bier die allerverschie- 
densten Uebergiinge und einander klinisch sehr nahestehende Former 
vorkommen. Aber wie 'eine schS.rfere klinische Beobachtung uns nach 
und nach gelehrt hat zu erkennen, mit welch' merkwfirdiger Regel- 
mi~ssigkeit sictl die Kranki~eitsbilder der typischen Formen spinaler 
Erkrankung gestalten, und wie leicht man bei genauer Kenntniss der- 
selben die gar nieht seltenen Misch-und Uebergangsformen unter- 
scheiden kann, so hoffen wit, soil es auch gelingen, die einzelnen For- 
men der Poliomyelitis anterior chronica nach nnd nach scharf yon 
einander und yon andern Erkrankungen speciell auch yon der myo- 
pathisehen progressiven Muskelatrophie zu unterscheiden. 

Vor allen Dingen bedarf abet gerade die typische progressive 
Muskelatrophie noch ganz besonders genauer, sorgf~ltiger und kriti- 
scher klinischer sowohl wie anatomischer Untersuchung; denn wir 
kSnnen nicht leugnen, dass nicht nur in klinischer Beziehung bei 
dieser Krankheitsform noeh recht viel Unklarheit und Verwirrung 
herrschen, sondern auch eine streng kritische anatomische Bearbei- 
tung derselben mi t  Berficksichtigung der neu gewonnenen Gesichts- 
punkte ein dringendes Bedfirfniss ist. MSge es dem Eifer der Fach- 
genossen bald gelingen, dutch sorgfii.ltige Beobachtung und Unter- 
suchung einschl~.giger F~tlle eine scharf umgrenzte klinische und 
anatomisehe Definition der typischen progressiven Muskelatrophie zu 
geben. 

Heidelberg, 5. November 1878. 


