XXIV,
Ein Fall von progressiver Muskelatrophie mit Er-
krankung der granen Vordersiulen des
Riickenmarks.

Von

Dr. W. Erb und Dr. Friedr. Schultze

in Heidelberg.

Wir theilen in den folgenden Blittern einen Fall von typischer pro-
gressiver Muskelatrophie mit, der zur Section gelangte und — wie
fast alle in den letzten Jahren untersuchten derartigen Fille — eine
ausgesprochene Verinderung in den grauen Vordersiulen des Riicken-
marks erkemnen liess. Es wiirde Angesichts der Constanz dieser
Befunde, wie sie seit Einfithrung besserer Untersuchungsmethoden in
die pathologische Histologie des Riickenmarks die Regel gewesen ist.
kaum ndthig sein, solehe Fille noch ausfiihrlich zun publiciren, wenn
nicht jiingst von Lichbtheim™ ein als progressive Muskelatrophie
hezeichneter Krankheitsfall publicirt worden wire, in welchem alle
und jede Veranderung am Riickenmark fehlte und aus welchem
Lichtheim deshalb den Schluss zog, die Anschauung von der pri-
mir myopathischen Natur der progressiven Muskelatrophie, wie sie
besonders von Friedreich in seiner bekannten grossen Monographie
liber diese Krankheit vertbeidigt wird, sei in der That die richtige
und fiir alle Fille zutreffende.

Unser Fall bietet nun gerade fiir die Beurtheilung der hier ob-
schwebenden Streitfragen den ganz besonderen Vortheil, dass er un-

*y Lichtheim, Progressive Muskelatrophie ohne Krkrankung der Vor-
derhorner des Riickenmarks. Dieses Avchiv, VIII Lifl. 3. 1878.
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gewdhnlich friih 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 frithen
Stadium der Krankheit machen und welche Bedeutung gerade hier-
durch das Vorhandensein der spinalen Verinderungen gewinnt, liegt
fiir den Kundigen auf der Hand.

Wir konnten uns damit begniigen, diesen neuen, nach allen Rich-
tungen hin sorgfiltig anatomisch gepriiften und gerade mit Riicksicht
auf die Frage von der fortgeleiteten Neuritis genau untersuchten Fall
einfach dem Lichtheim’schen gegeniiber zu stellen; allein es ver-
lohnt denn doch, zu untersuchen, ob denn wirklich der Fall von
Lichtheim zu der typischen progressiven Muskelatrophie gehort
oder nicht, und ob Lichtheim also wirklich berechtigt ist, die
weitgehenden Schliisse aus diesem vereinzelten Falle zu ziehen, die
er zieht. Sp schwierig nun auch eine solche Untersuchung ist, theils
weil das klinische Bild der typischen progressiven Muskelatrophie
noch nicht mit geniligender Schirfe feststeht, theils weil es ungemein
schwierig ist, bloss nach der wenn auch noch so ausfiihrlichen Be-
schreibung eines solchen Falles sich ein ganz authentisches Urtheil
iiber denselben zu bilden, so koénnen wir doch bei genauem Studium
des Lichtheim’schen Falles einige Bedenken nicht unterdriicken, die
sowohl klinischer, wie anatomischer Natur sind.

Besonders ist es die Entwicklungsweise der Krankheit, welche in
dieser Richtung betont werden muss: Patientin bekommt nach einer
grossen Ueberanstrengung heftige Schmerzen im Arm (wie es scheint
in der Schuiter?) und schon am folgenden Tage — am ersten Krank-
heitstag! — ist deutliche Schwiche des Arms vorhanden; dieselbe
bessert sich im Laufe des ersten Jahres und erst nach zwei Jahren
wird Abmagerung des Arms bemerkt! Das ist denn doch ein sehr
ungewoshnlicher Verlauf und man hat wohl ein Recht zu fragen, ob
es sich da nicht etwa um eine primire Gelenkaffection mit secundirer
Muskelatrophie handelt; das ist natiirlich jetzt nachtriglich nicht
mehr zu entscheiden. — Im Bein tritt die Schwiche nach einem
Puerperium und pach Abscessbildung am Fuss auf. — Weiterhin er-
scheint allerdings das Krankheitsbild als ein solches von progressiver
Muskelatrophie; aber diesem #hneln gar viele Krankbeitsbilder und
wer die Geschichte dieser Krankheit etwas genauer kennt, weiss,
dass die allerverschiedensten Krankheiten unter diesem Namen pu-
blicirt sind; erst in allerneuester Zeit lernt man ja das typische
Krankheitsbild der progressivsn Muskelatrophie genauer zu umgren-
zen! — Ungewdhnlich ist ferner iu dem Fall von Lichtheim das
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Auftreten von Parese gewisser Gesichtsmuskeln, ohne dass im Uebri-
gen bulbire Symptome bestanden; zu heachten ist wohl auch dax
spontane Auftreten einer schweren Hiftgelenkaffection.

Aber auch von anatomischer Seite scheint nns der Beweis kei-

~neswegs geliefert, dass es sich hier um die typische Form der pro-

gressiven Muskelatrophie gehandelt habe. Lichtheim findet nar
einfache Atrophie der Muskelfasern, von welchen nur einzelpe eine
undeutliche Querstreifung und ein bestiobtes Aussehen zeigen; er
betont ausdriicklich, dass keine Vermehrung der Muskelkerne he-
standen habe und constatirt im Weiteren nur eine erhebliche Zu-
nahme des interstitiellen Bindegewebes, mit theilweiser Umwandlung
desselben in Fettgewebe. Er fasst seine Ergebnisse dahin zusammen,
dass die Muskeln das typische histologische Bild atrophischer
Muskeln zeigten. Wir konnen das gern zugeben; wir erlauben uns
aber, darauf hinzuweisen, dass es neben der einfachen Atrophie
der Muskeln noch eine degenerative Atrophie derselben gicbt;
und dass bei der typischen progressiven Muskelatrophie eben diese
degenerative Atrophie der Muskeln mit thren Kernwucherungen, Ver-
lust der Querstreifung, Zevkliiftung der Fasern nach verschiedenen
Richtungen, wachsartiger Degeneration etc. die Regel ist, wie das ja
Friedreich in seinem Buche ausfiihrlich dargelegt hat.

Wir vermigen also in jenem Muskelbefunde durchaus nicht ge-
rade das typische Bild der progressiven Muskelatrophie zu erblicken,
wie es denn doch selbst bei 17jdbriger Dauer der moch immer im
Fortschreiten begriffenen Krankheit gefunden werden miisste.

Wir sind weit entfernt, mit Bestimmtheit behaupten zu kon-
nen, der Lichtheim’seche Fall babe nicht zur typischen progressiven
Muskelatrophie gehort, aber wir miissen doch auf Grund der im Vor- -
stehenden geltend gemachten Bedenken erkliren, dass wir die Zuversicht
Lichtheim’s nicht theilen kdnnen: ,dass selbst die strengste Kritik
mit der Zurechnung seines Falles zur Duchenne-Aran’schen pro-
gressiven Muskelatrophie einverstanden sein werde“.  Wir bhalten
vielmehr diese Zurechnung fiir nicht in wiinschenswerth geniigender
Weise begriindet.

Wenn nun in einem solchen Falle das Riickenmark vollstindig

normal gefunden wird — und wir haben keinen Grund, an der voll-
kommenen Exactheit der Lichtheim’schen Angaben in dieser Be-
ziehung zu zweifeln — so darf unserer Meinung nach ein solcher

Fall nicht ohne Weiteres als Gegenbeweis gegen eine viel grossere
Anzahl entgegenstehender Resultate dienen, um so weniger als das-
jenige Moment, welches in den entgegenstehenden Fillen als noth-
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wendig vorhanden vorausgesetzt wird — die Fortleitung eines ent-
ziindlichen Processes von den Muskeln durch die peripheren Nerven
zum Riickenmark noch nirgends mit Sicherheit nachgewiesen ist.
Wir miissen also die Schlussfolgernng, die Lichtheim aus seiner
Beobachtung zieht, ,dass Verinderungen der Ganglienzellen der Vor-
dersiunlen keine nothwendige Vorbedingung des Symptomenbildes der
progressiven Muskelatrophie sind“, als durch diese selbe Beobachtung
nicht geniigend begriindet zuriickweisen.

Unseres Erachtens kann man aus der an sich im hdchsten Grade
bemerkenswerthen Beobachtung nur schliessen. dass es Krank-
heitsfalle giebt, welche eine grosse Aehnlichkeit mit dem
Symptomenbild der progresssiven Muskelatrophie zeigen,
bei welchen aber die genaueste Untersuchung weder an den
Nerven noch am Rickenmark irgendwelche Verinderungen
ergiebt, welche also hochst wahrscheinlich peripheren, priméir myo-
pathischen Ursprungs sind. Wir betrachten diesen Fall daher als
ein hochst wichtiges Beweisstiick fiir die Anschauung, dass es in der
That Muskelatrophien und zwar progressive Muskelatrophien giebt,
welche primiar myopathischen Ursprungs sind; um so wichtiger als
alle frilheren, als Beweis angefiihrten Fille dieser Art wegen der
mangelhaften Methoden der Rickenmarksuntersuchung nicht beweis-
kriftig sein konnten. .

Statt nun, wie Lichtheim, zu sagen: dieser Krankheitsfall war
ein typisches Beispiel Duchenne-Aran’scher progressiver Muskel-
atrophie und weil die Untersuchung des Riickenmarks negative Re-
sultate gab, sind alle bisherigen, anscheinend sehr wohl gestiitzten
Anschaunungen iiber diese Krankheit als irrthiimliche zu bezeichnen —

* wiirde es uns passender erschiemen sein, zu sagen: hier ist ein Fall,

der klinisch grosse Aehnlichkeit mit der typischen progressiven
Muskelatrophie hat, sich aber bei der anatomischen Untersuchung
von dieser verschieden erwies; suchen wir dabher nach klinischen
Unterscheidungsmerkmalen dieser beiden, einander dhnlichen Krank-
heitsbilder!

Lichtheim hat diesen Weg nicht betreten wollen, sondern er-
klart einfach die Symptome der spinalen und der myopathischen pro-
gressiven Muskelatrophie fiir identisch und will eine Berechtigung
zur Trennung derselben nicht anerkennen.

Das erscheint uns entschieden zu weitgchend, um so mehr als
bisher noch Niemand ernstlich nach den klinischen Merkmalen einer
Differentialdiagnose beider Formen gesucht hat. Es ist das eine Auf-
gabe der nichsten Zukupft und wir hegen die entschiedene Hoffnung,
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dass es gelingen werde, uuterscheidende Kriterien zu finden. Schon
nach unsern jetzigen Erfahrungen erscheint es nicht undenkbar, dass
es uns gelingen werde, die (spinale) degenerative Atrophie der Mus-
keln von der (peripheren) einfachen Atrvophie derselben mit Hiilfe
der elektrischen Untersuchung zu differenzirven, indem bei jener unter
gewissen Voraussetzungen die KEntartungsreaction nachgewiesen wer-
den kann, die bei dieser fehlt. Dazu muss freilich die elektrische Un-
tersuchung noch weiter vervollkommnet und speciell bei dieser Krank-
heit mit grosserer Sorgfalt gemacht werden.

Jedenfalls muss in dieser Frage noeh weiter geforscht und
noch recht viel peues Material von den neu gewonnenen Gesichts-
punkten aus untersucht werden. Die grossen Fortschritte, welche
gerade in den letzten Jahven in der klinischen Sonderung der ver-
schiedenen spinalen Amyotrophien gemacht worden sind, lassen uns
hoffen, dass auch die Frage von der progressiven Muskelatrophie
und ihren Beziehungen zu verwandten Krankheitsformen ihrer Losnng
in nicht allzuferner Zeit entgegengeht. Als einen kleinen Beitrag zn
dieser Losung betrachten wir den im Folgenden zu schildernden Fall,
der leider — weil der Privatpraxis entnommen — ebenfalls in klini-
scher Beziehung noch nicht mit aller wiinschenswerthen Vellstindig-
keit untersucht ist.

Beobachtung.

Herr C. M.. 58 Jahre, Maschinenfabrikant. ein durch ungewdhaliche
Leistungsfahigkeit und Energie, durch grosse Muskelkrafi. ausserordentliche
Resistenz gegen Aussere Schidlichkeiten, Frkiltungen u. dgl. ausgezeichneter
Mann, kommt am 19. September 1876 zur Beobachtung.

Seiner Angabe nach war er immer gesund, und hat erst seit zwei
Jahron etwabei grissseren Anstrengungen, beim Heben von Lasten ete. leich-
tes Zittern in den Armen bemerkt. Er selbstaber datirt den Beginn seines
Leidens erst vom Herbst 1875, zu welcher Zeit er sich die Haare schueiden
liess und dadurch den Nacken in ungewthnlicher Weise entblésste. wihrend
er sich gleichzeitig vielfach Erkiltungsschiidlichkeiten bei erhitztem und
schwitzendem Kérper aussetzte.

Als erste Krankheitserscheinung zeigte sich bald darnach — und in den

folgenden Monaten immer stirker hervortretond — eine Schwiche in der
Haltung des Kopfes. welcher immer nach vorn sank und den Patienten
beim Essen, Zeichnen u. dgl. bedoutend genirte. — Damit verbunden waren

leichte Schmerzenin der Nacken- und Hinterhauptsgegend, welche
jedoch niemals hohere Grade erreichten.

Von Neujahr 1876 an hemorkte Patient auch eine leichie Schwiche
in den Armen und Schultern hei gewissen Bewegungen, speciell beim
verticalen Krheben der Arme und beim Heben von schweren Gegenstiinden.
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Diese Erscheinungen nahmen sehr allmilig zu, nachdem die Nacken-
schmerzen sehr bald einer continuirlichen Risapplication gewichen waren. Im
Sommer 1876 steigerte sich die Schwiche der oberen Extremititen und der
Nackonmuskeln immer mehr, so dass sich Patient zu einer Kur in Wildbad
(August 1876) entschloss. Er gebrauchte dort ohne Pausen 28 Bider, kehrte
aber darnach entschieden schlechter nach Hause zuriick.

Die Schwiiche der Arme und des Nackens hat seitdem erheblich zuge-
nommen und es hat sich jetzt auch eine deutliche und hochgradige
Schwache der unteren Exiremititen eingestellt, so dass Patient jetat
vur noch ',—1 Stunde gehen kann. nur schwer Treppen steigt und auf
ansteigendem Terrain rasch ermudet.

Abnorme Empfindungen Pardsthes’en. Schmerzen haben in den Extremi-
tiiten nie bestanden; nur an einer umschriebenen Stelle der Rickenfliiche des
rechten Zeigefingers bestand hie und da etwas taubes Gefiihl und jetzt
manchmal Formication. — Giirtelgefiihl bestand niemals. ~- Blasen- und
Mastdarmfunction ist immer normal gewesen; alle Gehirnfunctionen, Intelli-
genz. Gedichtniss, Sinnesfunctionen sind vollkommen ungestart.

Syphilis hat nie bestanden. Patient hat aber eine anstrengende Ge-
schiiftsthiitigheit gehabt; ein vielfach aufregendes und unregelmissiges Leben
gefiihrt; sehr viel Bier, aber wenig andere Spirituosen getrunken.

Status praesens Ende September 1876: Schr kraflig gebauter.
dickleibiger Mann. mit sehr starkem Panniculus adiposus. Zeigt eine auffal-
lend nach vorn geneigte Haltung des Kopfs und dadurch bedingte
Riickwirtsbeugung der Wirbelsiiule, und unsicheren Gang. Das Kinn ist
nach der Brust herabgesunken. und nur mit Miihe erhebt Patient den Kopf.
muss ihn heim Essen, Schreiben. Zeichnen u. s. w. mit der einen Hand stiitzen.
Die genauere Priifung der hauptsicblichsten, hier vorhandenen Bewegungs-
stérungen ergiebt nun folgendes:

Frhebliche Schwiache der Nackenmuskeln, so dass der Kopf
gegen geringen passiven Widerstand nicht erhoben werden kann. — Ebenso
bedeutende Schwiche der Cucullares und der ibrigen, das Schulterblatt
bewegenden Muskeln.

Schwiche des Deltoideus, des Triceps brachii und der Beuger
des Vorderarms beiderseits sehr ausgesprochen; dagegen sind die Mus-
keln. welche die Hand bewegen, in ihrer Leistungsfihigkeit nur wenig,
wenn auch deutlich herabgesetzt,

Sehr erheblich ist ferner auch die Schwiche der Riickenmuskeln.
die sich schon in der siark nach hinten gebeugten Haltung der Wirbeisiule
documentirt; Erheben des Rumpfes aus stark gebiickier Stellung geht nur
schwierig.

An den uniern Extremititen sind es besonders die vom Becken aus-
gehenden, die Bowegungen im Hiiftgelenk vermittelnden Muskeln,
welche in ihrer Leistungsfahigkeit vermindert sind.

Es erfordert wegen der Dicke des Fettpolsters eine genauere Betrachtung
und Untersuchung, um zu constatiren, dass die simmtlichen genannten
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Muskeln mehr oder weniger hochgradig atrophisch sind; in beson-
ders hohem Grade isl dies deutlich an der untern Halfte des Peclovalis major
und am Triceps brachii heiderseits. — Ueber die Erndihrungsverhiiltnisse der
Nacken- und Riickenmuskeln ist schwer ein Uytheil zu gewinnen. doch lisst
sich ihre Abmagerung nicht verkennen. Deutlich atrophisch ist auch die
Glutdalgegend beiderseits.

Dagegen sind die Muskeln der Vorderarme, die kleinen Handmuskeln
und auch die Deltoidei in ihrem Volumen nicht erheblich verminderl, und die
‘Muskulatur der Ober- und Unterschenkel erfreut sich sogar einer ganz beson-
ders michtigen Entwicklung.

Fibrillare Zuckungen sind (wahrscheinlich des dicken Fettpolsters
wegen) in den paretischen Muskeln nicht deuilich walirzunehmen.

Die Sensibilitdt der obeven Extremitiiten zeigt mit Ausnahme
ciner kleinen Stelle an der rechten Hand keinerlei Stérung. [Hier jedoch
findet sich an den einander zugekehrten Hilften der Dorsalseite der 1. und 2.
Grundphalange cine geringe Abstumpfung der Sensibilitdt. verbunden mit
Taubheitsgefihl, zeitweilig auttretender Formication und Schmerzen.

Auch an den untern Extremititen ist die Hautsensibiliitit
durchaus normal, mit Ausnahme einer umschriebenen Stelie an der iusse-
ren Fliche des linken Oberschenkels, woselbst Patient seit einigen Tagen
ebenfalls ein Taubheitsgefiihl mit etwas abgestampfter Tastemplindung hat.

Die Halswirbelsdule ist nach allen Richtungen frei beweglich und nir-
gends schmerzhaft. Eine ungewdhnliche Entwicklung des Hinterhaupthbeins
bedingt beiderseits eine harte rundliche Anschwellung. die sich aber entschie-
den als nicht pathologisch erweist.

Patellarsehnenreflex beiderseits vorhanden. Blase und Mastdarm fun-
given durchaus normal. Appetit und Verdawung sind regelmassig.  Schlaf
gut. S@mmtliche Ilirnnerven, Zunge, Kau- und Gesichtsmuskeln, Schlingmus-
keln, héherc Sinnesorgane, Gediichtniss. Intelligenz sind vollkommen normal.

Die elektrische Untersuchuug hat wegen der Dicke des Fetlpolsters
und der nicht geringen llautempfindlichkeit des Kranken mit den gréssten
Sehwierigkeiten zu kdmpfen und ergiebt deshalb nur unsichiere Resultate; sie
konnte auch, da der Kranke im weiteren Verlaufe seines Leidens in seiner —-
von der Stadt entfernten — Wohnung behandelt werden musste, spiilerhin
nicht mit der wiinschenswerthen Geuanigkeit wiederholt werden, was wir
lebhaft bedauern.

Sie ergab in den erten Wochen der Beobachtung in den simmtlichen
paretischen und atrophischen Muskeln zweifellos eine einfache Her-
absetzung der faradischen sowohl wie der galvanischen Erreg-
barkeit. Qualitative Verinderungen konnien nicht nachgewiesen werden,
jedenfalls gelang es nicht, deutliche und unzweifelhafte Zeichen von Entar-
tungsreaction zu constatiren.

Die Diagnose wurde sofort auf typische progressive Muskol-
atrophie gestellt und eine regelmissige Behandlung eingeleitet. Die-
selbe bestand in Galvanisation lings der Wirbelsiiule und am Halssympathicus,
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und in labiler galvanischer Reizung der paretischen atrophischen Muskeln,
besonders an Nacken und Schulter, abwechselnd mit Faradisirung derselben
Muskeln.

Ausserdem kamen spiter noch kalte Abreibungen des Korpers, Arg.
nitr., Jodeisen. Jodkalium u. dgl. zur Anwendung.

Diese Behandlung erwies sich dem allmiligen Fortschreiten des Leidens
gegeniiber vollkommon machtlos. Langsam zwar, doch unaufhaltsam schritt
die Schwiche der Muskeln fort, so dass die Haltung des Kopfs. der Gebrauch
der Arme immer schwieriger wurden, das Gehen immer miihseliger geschah,
indem die Atrophie sich nach und nach auch der Oberschenkelmuskeln be-
machtigte. Dagegen blieben Vorderarm und Hinde, sowie die Unterschenkel
in auffallender Weise wenig von dem Leiden afficirt.

Niemals trat eine Spur von bulbiren Symptomen ein; dem
Kranken schien eine relativ lange Lebensdauer beschieden, als im Laufe des
Sommers einsi ch zufillig hinzugesellendes Uebel seinen Leiden ein unerwartet
rasches Ende bereitete.

Im Juni 1877 wurde er in Folge eines Didtfehlers von einem sehr hef-
tigen acuten Magencatarrh befallen. Daran schloss sich eine von dem Kran-
ken eigenmachtig eingefithrie lingere Zeit forigesetzte Milchdidt an, die seinen
sonstigen didtetischen Gewohnheiten diametral entgegenstand. Dadurch kam
es zu hdchstgradiger Verstopfung und zu bedeutender Kothstauung im Rec-
tum. Diese, sowie vielleicht eine mechanische Irritation durch unzweckmiissige
Application von Clysmata, ruft einen hochgradigen Reizungszustand des Rec-
tum mit heftigem Tenesmus (auch auf die Blase sich erstreckend) Abgang von
fliissigen Ficalien und von Blat hervor.

Ausriumen des Reclum (August 1877) schafft Erleichterung. Da jedoch
Patient wegen der (durch die Geschwiirsbildung im Rectum —- s. Sections-
bericht — bedingten) Schmerzhaftigkeit hartnickig allen &rtlichen Applica-
tionen sein Veto entgegensetzt, stellt sich die Kothstauung bald wieder ein,
mit lebhafter Steigerung aller Beschwerden.

Dabei bestehen die Verinderungen am motorischen Apparat unverdndert
fort; es zeigt sich keine Paraplegie der Beine, keine Blasenlahmung.

Anhaltende Appetitlosigkeit, zeitweilige Fieberbewegungen, die heftigen
Schmerzen etc. bringen den Kriiftezustand des Kranken rapide herab. Ende
October zeigen sich beingstigende Erscheinungen von Seiten des Herzens
(Fettherz?): aussetzende, unvegelmissige Herzaction, Beklemmungsanfélle, Puls
klein und flatternd. Haut kithl, Anfille von Collapsus. — Reizmittel aller Art
vermochten ein solches Dasein nur noch kurze Zeit zu fristen. Bei fortschrei-
tender Krifteabnahme blieb das Bewusstsein vollig klar und am 31. Octo-
ber 1876 Abends 11 Uhr trat plétzlich, ohne alle weiteren Erscheinungen,
ein sanfter Tod ein.
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Die Berechtigung, den vorstehenden Fall als typische progres-
sive Muskelatrophie aufzufassen wird wohl von Niemanden ernstlich
in Abrede gestellt werden und bedarf keiner ausfithrlichen Begriin-
dung. Allerdings war es keiner von den gewdhnlichen Schulfillen,
bei welchen die Atrophie an den kleinen Handmuskeln beginnt, von
da auf Vorder- und Oberarm und spiter auf den Rumpf und die un-
teren Extremititen fortschreitet und wohl auch mit bulbédren Lih-
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 Riickenmus-
keln und die Glutaei und erst spiter die Oberschenkelmuskeln be-
fallen, wihrend die kleinen Hand- und die Vorderarmmuskeln —
wenigstens bis zu dem, den Krankheitsverlauf friihzeitig unterbrechen-
den Tode — relativ unbetheiligt geblieben sind. Diese Localisation
ist jedoch durchaus nichts Ungewohnliches und bei allen besseren
Autoren iiber progressive Muskelatrophie findet sich die Angabe, dass
in einem gewissen Procentsatz aller Fille die Krankheit an der Mus-
culatur des Rumpfes ihren Anfang nimmt. Wir selbst haben mehrere
derartige Fille gesehen.

Wenn man als klinische Merkmale fir die typische progressive
Muskelatrophie in der Regel folgende aufstellt: alimilig entstehende
und fortschreitende Atrophie eines grossen Theils der Musculatur,
und zwar in Form der ,Atrophie individuelle“, einzelne Muskeln und
Theile von Muskeln zwischen andeven betreffend; der Atrophie ent-
sprechende, fortschreitende Parese, ohne vorausgehende wirkliche
Paralyse; langes KErhaltenbleiben und schliesslich einfache Verminde-
rung der elektrischen (faradischen) Erregbarkeit, wihrend in ein-
zelnen Muskeln Zeichen von Entartungsreaction auftreten (Erb); das
Auftreten fibrillirer Zuckuugen in den atrophirenden Muskeln; Fehlen
aller erheblichen Storungen von Seiten der Sensibilitit, der Sinnes-
organe, der Blase etc., und endlich entschieden progressiven Charak-
ter des Leidens: so wird man alle wesentlichen Ziige dieses Sym-
ptomenbildes in unserm Falle wiederfinden.

Allerdings wird man Angaben iiber fibrillire Zuckungen ver-
missen; allein auf ihr Fehlen — das dbrigens auch in anderen Fillen
schon beobachtet ist, — wird man in diesem Falle wenig Werth
legen. weil die michtige Entwicklung des Fettpolsters fiir ihr Sicht-
barwerden, selbst wenn sie vorhanden waren, jedenfalls ein sehr er-
schwerendes Moment war. — Auch der Nachweis der Ebtartungs-
reaction in einzelnen Muskeln konnte in unsermn Falle nicht geliefert
werden; wir bedauern dies selbst sehr lebhaft, miissen aber die Schuld
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davon grosstentheils #fusseren Zufilligkeiten, theils der Dicke des
Fettpolsters und der Art und ungiinstigen Lage der befallenen Mus-
keln, theils der eine genauere Untersuchung im spiteren Krankheits-
verlauf aumsschliessenden dusseren Situation des Kranken zuschreiben.

Aber wenn auch das klinische Bild mit seinen nun nicht mehr
abzustellenden Mingeln die Skeptiker nicht iiberzeugen sollte, so
wiirde der anatomische Befund an den Muskeln — im Zusammenhalt
mit dem, was wir iiber den Krankheitsverlauf wissen — die Diagnose
iiber jeden Zweifel sicher stellen. Die folgende Darstellung des Sec-
tionsbefundes und der genaueren mikroskopischen Untersuchung der
Muskeln wird zeigen, dass in dieser Beziehung nicht der mindeste
Zweifel aufkommen kann.

Es hat sich in unserm Falle in der That um die typi-
sche progressive Muskelatrophie gehandelt.

Sectionsbefund.

Section*) am 2. November 1877. 40 Stunden nach dem Tode.
(Prof. Thoma.) — Grosse Statur, blasse schlaffe Hautdecken, sehr fett-
reiches Unterhauizellgewebe, bis 3 Cim. dicke Fettlage.

Die Musculatur der Riickseite des Thorax an allen Stellen sehr
blass und schlaff, Die Cucullares in ihren unteren Abschnitien weissgelb-
lich. nach oben blassroth. Der Serrat. antic. major fast durchweg hellgelb
und fetiglinzend; derOpisthothenar zeigt dieselbe hellgelbe fettglinzende Be-
schaffenheit an allen Stellen mit Ausnahme einiger der untersten Partien.
Ausserdem ist dieser ganze Muskel sehr auffallend geschwunden, viel
diinner als normal. Auch die iibrigen Riickenmuskeln, wenn auch in gerin-
gerem Grade schmichtig und atrophisch.

Die Nackenmuskeln zeigen dieselbe gelbliche Verfarbung und
Atrophie in sehr hohem Grade; nur unmittelbar an der hintern Fliche
der Querfortsitze der Halswirbel finden sich einige dunkler gerdthete Mus-
Telstreifen.

Im Wirbelkanal durchaus nichts abnormes; nirgends eine Verenge-
rung oder ein Vorsprung. Die Hiute des Rickenmarks erscheinen voll-
stindig normal. wenig blutreich; an den Nervenwurzeln sind makrosko-
pisch nirgends Verinderungen wahrzunehmen: keine nennenswerthe
Atrophie oder graue Verfirbung; nur die vordern Wurzeln des oberen Hals-
theils erschienen etwas schmichtig.

Auch am Riickenmark selbst ist an Form, Consistenz und Farbe
bei makroskopischer Betrachtung sowohl von Aussen als auf Querschnitten
keine deutliche und unzweifelhafte pathologische Verinderung
zu erkennen. Einzelne, ganz leicht grau gefirbte Stellen treten allerdings hie

") NB.! Im Privathause und unter erschwerenden Umstinden gemacht.
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und da auf dem im Ganzen sehr blassen Querschnitt hervor, kénnen aber
nicht mit Sicherheit als pathologisch angesprochen werden.

Die Muskeln an der vordern Fliche des Rumpfes sind von der-
selben gelblichen Beschaffonheit wie hinten; die stirksten Verinderungen zei-
gen indessen die Pectorales maj. und die Transversi abdominis.

Thorax weit; im Herzbeutel und den Plenrahéhlen otwas klare Fliissig-
keit; Herzbeutelblitter normal. Herz gross, subpericardiales Fett reichlich
entwickelt; seine Muskulatur schlaff, dunkelroth, bei weiter Hohle und nor-
maler Dicke. Klappen und Endocard unverindert. — Beide Lungen zeigen
in der Spitze einige graufarbige, bindegewebige Verdichtungen; das tibrige
Lungengewebe missig emphysematds bei missigem Blutgehalt und geringer
Durchfeuchtung. Milz etwas vergréssert, sehr blutreich und feucht. Im
grossen Netz und den Bauchfellfalten sehr viel Fett. Lage der Eingeweide
normal. Leber und Magen ohne hesondere Verinderungen. Der Darm hat
hlasse Schleimhant; im Dickdarm erhebliche Menge ziher dicker Kothmassen.
— Im Mastdarm, in der II6he des Sphincter internus, ein Ringgeschwiir,
welches bis auf die Muscularis reicht und flache. grau verfirbte, scharfe
Rénder besitzt.

Um die Nieren sehr viel Feti, im Usbrigen sind dieselben normal.

[liopsoas beiderseits, ebenso die Muskeln der beiden Oberschen-
kel in derselben Weise verindert. atrophirt und gelblich verfirbt wie die
Rumpfmuskeln. Dagegen sind an den Muskeln der Unterschenkel und
Vorderarme, ausser etwas blasser und miirber Beschaffenheit, keine makro-
skopischen Verinderungen sichthar.

Nervus cruralis beiderseits etwas diinn und weich, ohne Andeutun-
gon von grauer Verfirbung. Anatomischo Diagnose: Atrophia lipo-
matosa der Kérpermuskoln; Ringgeschwiir am Anus.

Bei der mikroskopischen Untersuchung des frischen Riickenmarkes
konnten nur wenige Zerzupfungspriparate dor grauen Vorderhdrner vorge-
nommen werden, welche nichts Abnormes finden liessen. Kornchenzellen fan-
den sich nicht vor.

Die Erhértung in Miiller’scher Flissigkeit ergab keine abnorme Fir-
bung irgend welcher Abschnitle. Bei der eingehenden histologischen Unter-
suchung zeigte sich die weisse Substanz liberall normal; auch in den Vor-
derstringen in der Nahe der vorderen Wurzeln.

In der grauen Substanz zeigen sich besounders in den unteren Ab-
schnitten der Lendenanschwellung und in dem unteren Abschnitt der Halsan-
schwellung folgende Abweichungen von dem normalen Verhalien: Schon bei
makroskopischer Betrachtung der Querschnitie aus dem genannten Abschnitte
der Londenpartie erschien dic ganze centrale Region der grauen Substanz
(nicht nur der Vorderhdrner) weniger stark mit Carmin gefirbt als die Umge-
bung und das betreffende Gowehe offenbar lockerer, zur Lilckenbildung bei
Anfertigung feiner Schritte geneigter.

An diesen Partien erblickt man fast nw Deiters’sche Zellen. von

Archiv f. Psyehiatrie, 1X. 2. Heft, 25
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denen einzelne bedeutende Dimensionen haben und mit dicken Ausldu-
fern versehen sind. Diese Zellen liegen in ziemlich grossen Zwischenraumen,
welche durch feine Gliafasern nur in spirlicher Weise ausgefiilli sind. Anf
manchem Gesichtsfeld erscheint das geschilderte Bild Jast ununterscheidbar
von dem Bilde der Sclerose nach einer traumatischen Myelitis acuta. Axen-
cylinder sind selten. Die Ganglienzellen der sogenannten medialen
Gruppe grosstentheils geschwunden oder hochgradig degenerirt, wenigstens
da, wo die Veranderungen der grauen Substanz am ausgesprochensten waren.
Die Ganglienzellen der vorderen und hinteren lateralen Gruppe
zum grosser. Theile von normaler Grosse und Beschaffenheit, zum kleineren
Theile verindert: man sieht 1. grosse Ganglienzellenpigmenthaufen ohne die
normale Grundsubstanz, 2. sogenannte ,sclerotische® d. h. kleine, wie ge-
schrumpfte Ganglienzellen mit diinnen Ausliufern und kleinem Kerne, 3. ku-
gelige Gebilde ohne Kern und ohne Fortsitze mit derselben Carminfirbung
und von der Grosse der Ganglienzellen,

Es kommen einzelne derartige Gebilde unzweifelhaft auch bei Individuen
ohne progressive Muskelatrophie vor, besonders bei dlteren, aber nicht in so
grosser Anzahl wie in den vorliegenden Praparaten. — Ferner zeigen sich in
der grauen Substanz des ganzen Riickenmarks viele Corpora amylacea von
theilweise betrichtlicher Grosse, wiahrend sie an ihren gewdhnlichen Fund-
orten — (in der Rindensubstanz, lings der Gefisse) nur sehr vereinzelt an-
zutreffen sind.

Die Gefasse sind nicht yerindert; keine irgendwie deutliche Kernver-
mehrung.

Der Hauptsitz der Deiters’schen Zellen (Spinnenzellen, sternférmige
Elemente) findet sich in dem centralen Abschnitte der Vorderhdrner; sie schie-
ben sich an manchen Priparaten noch ziemlich weit nach hinten hinein bis
iiber die Basis der Hinterhorner hinaus; auch innerhalb der vorderen und
seitlichen Gruppen der Ganglienzellen erblickt man sie, aber hier seltener. —
In den dbrigen Abschnitten der Hals- und Lendenanschwellung zeigen sich
die sternformigen Elemente der Glia in bedeutend spirlicherer Weise; sie
fehlen aber nicht; auch in den Vorderhirnern des Dorsalmarkes sieht man sie,
aber hier mehr vereinzeli. Die Clarke’schen Sdulen sind nicht wesentlich
verandert.

Die Anzahl der Ganglienzellen erscheint innerhalb derjenigen Grenze,
die als normale zugelassen werden muss; sicherlich sind sie nicht in starkem
Grade vermindert. Viele dersetben sind gross, mit langen Fortsitzen versehen,
die hiufig-in der Nihe der Ganglienzellen abgebrochen sind, so dass man ihre
Fortsetzung erst in kleiner Entfernung in dem correspondirenden Bruchende
wahrnimmt — eine nicht pathologische Erscheinung. Zwischen den norma-
len kleine, vielleicht auch atrophische Ganglienzellen; ferner Pigmenthaufen
und jene oben erwihnten rothgefirbten kugeligen Gebilde; alle diese degene-
rativen Verdnderungen an den erwihnten Partien in erheblichem Maasse aus-
gepriigt, in den iibrigen Abschnitten nur andeutungsweise vorhanden.

[n der Kinmiindungsstelle der vorderen Wurzeln iiberall normal beschaf-
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fene und, so weit man das beurtheilen kann, normal zahlreiche Axen-
cylinder, auch an den als abnorm zu bezeichnenden Partien des Hals- und
Lendentheils.

Die vorderen Wurzeln lassen weder in ihrem intra- noch im extra-
medulliren Verlaufe Abnormititen erkennen; nur vereinzelte Corpora amylacea
zeigen sich in ihnen; auf Kérnchenzellen wurde am frischen Priiparate nicht
untersucht. — Wenn auch allerdings iber das Fehlen oder Vorhandensein
einzelner Nervenfasern ein bestimmtes Urtheil nicht leicht zu gewinnen ist, so
kinnen wir doch so viel miv Sicherheit constatiren., dass von den vorhan-
denen Fasern keine auch nur eine Spur von Degeneration erken-
nen liess, dass Reste untergegangener Fasern oder auf solche etwa
zu beziohende Liicken nicht existirten und dass -—— was besonders hervor-
gehoben zu werden verdient — am Bindegewebe der vorderen Wur-
zeln auch nicht die geringste Anomalie bestand.

Die Nervi crurales zeigen ausser ihrer schon erwihnten auffallenden
Diinnheit (es bestehen in dieser Beziehung auch bei Gesunden nicht geringe
Differenzen) keine Abweichung vom normalen Verhalten. Ob nicht doch Atro-
phie einzelner Fasern vorhanden ist, ldsst sich #Husserst sechwer beurtheilen,
da sich ja schmale Fasern in sehr wechselnder Anzahl normaliier zu finden
pflegen. Usbrigens fand sich auch in einem Falle, in dem die graue Substanz
des Lendenmarkes im untersten Abschnitt véllig zerstért war und in dem er-
hebliche Atrophie der betreffenden vorderen Wurzeln bestand nur eine auffal-
lend geringe, schwer entdeckbare Veriinderung der peripheren Nerven, obwohl
ihire Muskeln hochgradig degenerirt waren.

Es wurden nur die erhirteten Priparate untersucht.

Die Muskeln waren der Sitz hochgradiger Verinderungen. Untersucht
wurden besonders der M.iliopsoas, der Recius femoris und der Musc. deltoides
und zwar sowohl an frischen als an in Alliohol gehirteten Priparaten. An
letzteren lisst sich — bei geeigneter icrocarminférbung — besonders das
Yerhalten der Kerne sehr gut studiren.

Die einzelnen Muskelfasern zeigten sich von sehr differentem Volumen;
nur hypervolumindse fehlten. In buntem Gemisch liegen neben einzelnen
normal dicken Fasern sehr schmale oder nur wenig verschmilerte -— anders
wie bei den Muskeln der spinalen Kinderlihmung oder der analogen Erkran-
kung der Erwachsenen, wo die gleichmiissige Atrophie aller Fasern vorherrscht
oder in weniger stark afficirten Muskeln die biindelweise gemeinsame Degene-
ration. Eine grosse Anzahl der Fasern hat noch normale Querstreifung, eine
kleinere Anzahl zeigt sie nicht mehr. Am gohiirteten tingirten Priparate fir-
ben sich derartige Fasern nicht oder nur in sehr geringem Maasse mit Car-
min; sie zeigen e¢in schwach granulirtes Aussehen. In diesen Musleln, sowie
in ihrem Sarcolemm, sowie im interstitiellen Gewebe einesehr ausgeprigte Kern-
vermehrung.*) Grdssere Abschnitte von Muskelfasern fast vollig mit Kernen

*} Auffallender Weise fand Lichtheim in seinem Falle keine derartige
Vermehrung der Muskelkerne vor. Es ist dieses Verhalten deswegen anffal-

25%
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wie angefiillt; um die Gefdsse herum ebenfalls bedeutende Kernwucherung,
50 dass man an einzelnen Partien fast an Tuberkelagglomerationen erinnert
werden konnte.

Ausserdem finden sich spindelformige, nicht quergestreifte, sich nicht
firbende Muskelfasern vollig von der Art, wie sie Zenker zuerst im Typhus-
muskel sah und beschrieb. — Nirgends wachsartige Degeneration nachweis-
bar. — An frischem Priparate fettige Entartung einzelner Fasern deutlich.
Am hochgradigsten zeigte sich yon den genannten Muskeln der Rectus femoris
afficirt; der M. deltoides zeigte besonders dicke Bindegewebsziige zwischen
den restirenden Muskelfasern.

Es fanden sich also die Muskeln im Zustande hochgradiger dege-
nerativer Atrophie oder chronischer Entziindung, wie Andere diesen
Zustand benennen, wihrend die peripheren Nerven und die vorderen
Wurzeln keine nachweisbaren Anomalien darboten.

Das Riickenmark zeigte dagegen wieder kein villig normales Verhal-
ten, wenn auch andererseits keine so hochgradigen Verinderungen wie in den
Fallen von Charcot und von Pick u. A." Der Grund wird leicht darin zu
finden sein, dass unser Fall in einem relativ sehr friihen Stadium des Krank-
heitsverlaufes zur Section kam. Das Wesentliche der gefundenen Verinderung
erscheint eine abnorme Aunsprigung und Vergrésserung der Gliazel-
len neben Rarefication des nervisen Gewebes an gewissen Partien der
centralen Abschnitte der vorderen grauen Substanz; weniger in den Vor-
dergrund tretend sind die degemerativen Vorginge an den Ganglienzellen;
doch ist es unzweifelhaft, dass eine nicht geringe Anzahl derselben theils be-
reits zu Grunde gegangen, theils in Degeneration begriffen ist.

Bei epikritischer Betrachtung dieses Falles erhebt sich zunichst
die Frage, welche Schliisse aus demselben ohne Weiteres gezogen
werden konnen und wie sich derselbe zu der schwebenden Haupt-
streitfrage: ob die progressive Muskelatrophie eine primir myopa-
thische oder eine primir spinale Erkrankung sei — stellt.

Wollten wir uns an den Ausspruch Lichtheim’s halten, ,dass
itber die Hypothese Friedreich’s der Stab gebrochen sein wiirde,
50 bald nur in einem einzigen Falle die Verinderungen in den zwi-
schen dem erkrankten Vorderhorn und den atrophischen Muskeln ge-
legenen Nervenfasern fehlien — so wiirden wir sagen diirfen, dass
lend, weil schon bei gewohnlicher einfacher Atrophie in einer kleinen Anzahl
von Muskelfasern die Anzahl der Kerne eine Zunahme erfahrt (contra Hayem,
Recherches sur I’Anatomie pathologique des Atrophies musculaires). Bei
degenerativer Atrophie — und die Fille von progressiver Muskelatrophie diir-
fen wohl hierher gerechnet werden — ist diese Kernvermehrung bei Weitem
erheblicher.
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unser Fall die Hypothese Friedreich’s (und damit auch die sich
ihr anschliessende Ansicht Lichtheim’s), vollstindig widerlegt. Aber,
durch reiche Erfahrung auf dem Gebjete der Nerven- und Riicken-
markspathologie belehrt, wollen wir in unsern Schliissen etwas vor-
sichtiger und zuriickhaltender sein, da der Moglichkeiten der Deutung
des vorlicgenden, wie dhnlicher Krankheitsfille nicht wenige sind.

Klinisch betrachtet, ist unser Fall eine unzweifelhafte, typische
progressive Muskelatrophie. Dasvelbe gilt von dem anatomischen
Befunde: die Verinderungen an den Muskeln, die ungleichmissige,
disseminirte Atrophie ihrer Fasern, die Kernwucherung in denselben,
die Wucherung der Sarcolemmakerne, des Bindegewebes, die theil-
weise Umwandlung dieses letzteren in Fettgewebe etc. sind vollkom-
men charakteristisch. Die klinischen und anatomischen Befunde an
den Muskeln decken sich also vollstindig: es ist, wie wir schon oben
sagten, ein Fall von typischer progressiver Muskelatrophie
(Duchenne-Aran).

Dazu finden wir dann ausgesprochene, wenn auch nicht sehr weit
verbreitete Verinderungen im Riickenmark, in den vorderen grauen
Siaulen, mehr die centralen Partien derselben betreffend, die mehr
peripheren dagegen verschonend. Diec Verinderungen — gewiss dem
frithen Stadjum der Erkrankung entsprechend — nicht sehr hochgradig,
aber sie sind ganz unzweifelhaft und treten beim Vergleich mit nor-
malen Riickenmarksquerschnitten in ganz frappanter Weise hervor.
Wenn nicht so viele, bei weitem nicht alle Ganglienzellen geschwun-
den sind an den vorzugsweise erkrankten Stellen — wie das in vielen
andern Fillen gesehen wurde —, so riihrt dies wobl daher, dass die
Krankheit noch nicht so weit vorgeschritten war; iiberdies konnte ja
auch der Schwund einer Anzahl vou Leitungsbahnen in der grauen
Substanz denselben Erfolg haben, wie die Zerstérung der Ganglien-
zellen.

Die lebbaft ventilivte Frage, ob die beiden Verinderungen — in
den Muskeln und in den grauen Vordersiulen — in einem causalen

Zusammenhang stehen, oder nicht, ob eine die andere bedingt, und
welche die primire sei, oder ob vielleicht heide coordinirt seien, for-
dert eine wenn auch nur kurze Erorterung.

Die vordern Wurzeln und die peripheren Nerven, so weit sie zu
den erkrankten Muskelpartien gehoren, sind vollkommen normal be-
funden worden, so weit dies mit unsern heutigen Untersuchungs-
methoden ermittelt werden kann®). Diese Thatsache spricht denn

*) Dies spricht auch sehr entschieden gegen die von Lichtheim aus-
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doch mit grosser Entschiedenheit gegen eine durch die Nerven auf-
wiirts fortgeleitete Neuritis, Wenn man nicht den Thatsachen Zwang
anthun und wenn man die gewiss sehr unwahrscheinliche Annahme
vermeiden will, dass eine ascendirende Neuritis hier vorhanden ge-
wesen, aber ohne Hinterlassung der geringsten Spur wieder abge-
laufen sei, wihrend die von ihr hervorgerufene Myelitis fortbesteht, —
muss man anerkepnen, dass hier ein directes Verbindungsglied
zwischen den erkrankten Muskeln und dem erkrankten
Riickenmark fehlt; von einem directen continuirlichen Zusammenhang
der beiderseitigen Verinderungen kann also hier keine Rede sein.

Dies legt aber auf der andern Seite die Frage nahe, wie es denn
komme, dass wenn man der Ansicht von dem spinalen Ursprung
huldigt, die vordern Wurzeln und die peripheren Nerven bei so aus-
gesprochener Muskelverinderung frei geblieben seien, wihrend man
doch weiss, dass bei acuter Degeneration oder Zerstorung der grauen
Vordersiulen immer die motorischen Nerven gleichzeitig mit den
Muskeln degeneriren.

Wir konnen darauf nicht anders antworten, als dass dies eine
noch zu erklirende Thatsache ist, dass aber in der von dem Einen
von uns*) bereits wiederholt ausgesprochenen Hypothese: ,dass die
trophischen Stérungen der Muskeln getrennt von jenen der motori-.
schen Nerven entstehen und wenigstens fiir einige Zeit bestehen kon-
nen“, vielleicht der Schliissel zur Erklirung dieser Thatsache liegt.
Wir wissen ja, dass schon bei gewissen Formen der peripherischen
Lihmungen (,Mittelformen« Erb) die degenerative Atrophie der Mus-
keln eintreten kann; ohne dass die Nerven selbst in erheblicher Weise
degenerirten und die Annahme, dass auch bei spinalen Erkrankun-
gen die degenerative Atrophie der Muskeln ohne gleichzeitige Dege-
neration der Nerven existiren kdnnen (wie sich das durch die ,par-
tielle“ Entartungsreaction documentirt), ist durch so .zahlreiche kli-

gesprochene Ansicht, dass das Fehlen von Veriinderungen an den vorderen
Wurzeln auch mit grosser Wahrscheinlichkeit auf das Fehlen jeder Verinde-
rung im Riickenmark schliessen lasse; das ist offenbar nicht richtig. Uebri-
gens ist schon wiederholt — wenn wir nicht irren von Charcot und von
Gombault bei progressiver Bulbarparalyse und ebenso auch in einem neueren
Falle von Pierret und Troisier — constatirt worden, dass trotz hochgra-
diger Verdnderungen im Mark und an den Muskeln die Verinderungen an den
vordern Wurzeln und den motorischen Nerven sehr gering waren oder selbst
vollig fehlten.

*) Vgl. Erb, Handb. der Krankh. des Riickenmarks. 1. Aufl. II. Abth.
S. 312, — 2. Aufl. S. 7291. '
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nische Beobachtungen gestiitzt*), dass uns der normale Befund an
den vordern Wurzeln in unserm Fall eigentlich gar nichts Befrem-
dendes haben konute, und vielmehr als eine erwiinschte Stitze jener
Hypothese angesehen werden kinnte. — Dic Annahme, dass bei be-
ginnender Erkrankung der vorderen grauen Substanz (resp. beim
Befallensein ganz bestimmter Theile derselben) zundchst nur die Mus-
keln und erst beim Weiterschreiten des Leidens auch die motorischen
Nerven degeneriren und atrophiren, kann gewiss als cine vorlinfig
berechtigte und zu weiteren Untersuchungen gecignete aufgestellt
werden.

Auch die Annahme, dass die Degenecration des Riickenmarks nur
die Folge der Degeneration der Muskeln und des dadurch bedingten
Ausfalls einer gewissen Zahl von Muskelfasern sei, lisst sich nieht
wohl festhalten; die nach Amputationen oder sonstigem Verluste von
Gliedmassen an dem Riickenmark gefundene geringgradige Verdnde-
rung lisst sich mit den in unserm und den andern &hnlichen Fillen
gefundenen degenerativen Processen in der grauen Substanz in keiner
Weise vergleichen. — TFerner konnte hei andern #hnlichen Muskel-
affectionen, so z. B. bei der Pseudohypertrophie der Muskeln,
welche doch cbenfalls die Function der Muskeln in hohem Grade
beeintrichtigt und mit dem Verlust einer grossen Anzahl von Fasern
einhergeht, bisher im Rickenmark keinerlei Atrophie, noch weniger
eine irgend erhebliche degenerative Verindernng nachgewiesen wer-
den.**) — In dem Fall von multiplen Osteomen der Fascien und
des intramusculiren Bindegewebes, welchen Mays***) jiingst aus der

*) Erb, Ueber eine noch nicht berchuiebene  Mittelform® der chron.
Poliomyelitis anterior. Erlenmeyer’s Centralbl. f. Nervenheilk. etc. 1878. .
Nr. 3. — Eine in dieser Beziehung hochst wichtige und schlagende Beoh-
achtung haben wir vor Kurzem zu machen Gelegenheit gehabt: bei einem
jungen Manne, der unter den Erscheinungen der amyotrophischen Lateralscle-
rose zu Grunde gegangen war, hatten die vollig gelihmten oberen Extremi-
taten die exquisiteste Entartungsreaction der Muskeln bei vollkommen erhal-
tener Erregbarkeit der Nerven dargeboten. Die Section ergab einen bedeu-
tenden intramedulliven Tumor mit Hohlenbildung; an einem Theil der
vorderen Wurzeln war keine nachweisbare Verinderung vorhanden. Der Fall
wird spater in extenso verdffentlicht werden.

**) Vgl. Fr. Schultze, Ueber die Beziehung der progressiven Muskel-
atrophie z. Pseudohypertr. d. Muskeln. III. Wandervers. der siidwestd. Neu-
rologen u. Irreniirzte. Dieses Arch. VIII. S. 169, 1878.

**y K. Mays. Ueber die sog. Myositis ossific. progress. Virch. Arch,
Bd. 74. 8. 145. 1878,
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Klinik von Friedreich beschrieb, untersuchte der Eine von uns
(Sch.) hauptsdchlich mit Riicksicht auf die vorliegende Frage das
Riickenmark genauer. .

Der Kranke hatte viele Jahre hindurch eine grosse Reihe von
Bewegungen nicht ausfiihren konnen, er zeigte hochgradige Atrophie
zahlreicher Muskeln (mit theilweisem Ersatze durch Fettgewebe);
pichts destoweniger erschien das Riickenmark voluminds und durch-
aus kriftig entwickelt und liess auch bei der mikroskopischen Unter-
suchung nicht die geringste Anomalie erkennen.

Dieselben Thatsachen sprechen auch gegen die Anwendung der
von Sigm. Mayer®*) jiingst aufgestellten, an sich ja sehr ansprechen-
den Hypothese, dass eine primir im Muskel vor sich gehende Ernih-
rungsstorung sich in riickliufiger Weise auf die motorischen Nerven
fortpflanzt und in diesen als Degeneration der Fasern erscheint.
Die Angaben Kiihne’s iiber den trophischen Einfluss der Nervenend-
platten auf die Ernahrung des Axencylinders, die neuerdings von
Rumpf**) eine Bestitigung und weitere Ausfiilhrung erfahren haben,
wiirden dieser Hypothese als Stiitze dienen. Allein abgesehen davon,
dass die S. Mayer’sche Hypothese noch in keiner Weise experimen-
tell erhirtet ist, und abgesehen davon, dass bekanntlich bei Durch-
schneidungen peripherer Nerven, wo doch dieser von der Peripherie
kommende trophische Einfluss aufhéren muss, eine Degeneration der
centralen Nervenfaserstiicke nicht vorkommt, wird man schon des-
halb in unserm Falle darauf verzichten miissen, die Verinderungen
im Riickenmark als das Endglied einer solchen ,riickliufigen Dege-
neration der motorischen Nervenfasern anzusehen, weil eben in den
Nerven und vordern Wurzeln keine Spur von degenerirenden Fasern
za entdecken war.

Und selbst wenn man eine solche Riickwirkung der primiren
Muskelerkrankung auf die graue Substanz des Riickenmarks anneh-
men wollte, wiare es denn doch im hochsten Grade wunderbar, dass
dieselbe in dem Falle von Lichtheim nach 17jihrigem Bestehen des
Leidens noch nicht, in unserem Falle dagegen schon nach 2 bis
3 Jahren der Krankheitsdauer erfolgt sein sollte; solche Vorginge
pflegen denn doch mit einer gewissen Gesetzmissigkeit und Regel-

*) Sigm. Mayer, Nachtrigl. Bemerkungen z. d. Aufsatz: Ueber Dege-
nerations- und Regensrationsvorgiinge im normal- peripher. Nerven. Prager
med. Woch. 1878.

**) Th. Rumpf, Zur Histologie der Nervenfaser und des Axencylinders.
Unters. d. physicl. Instituts in Heidelberg. Bd. IL. S. 1811, 1878.
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missigkeit einzutreten, die kawm einen so grossen Spielraum haben
diirfte.

Es kann also eine Abhingigkeit der spinalen Affection von der
etwaigen primiren Muskelaffection in unserm Falle in keiner Weise
wahrscheinlich gemacht werden. Es bleibt somit, wenn man nicht
die doch gewiss unwahrscheinliche Annahme machen will, dass zu-
fallig zu gleicher Zeit an mehreren Punkten des motorischen Appa-
rats der Krankheitsprocess cinsetze, nur die Annahme ibrig, dass
die Muskelverinderung die Folge der spinalen Verinderung
sei. Das regelmissige Zusammenvorkommen beider Verinderungen
in den typischen Fallen von progressiver Muskelatrophie deutet doch
entschieden auf einen vorhandenen Causalzusammenhang hin; und da
wir die erste Moglichkeit des Zusammenhangs unwahrscheinlich fan-
den, miissen wir uns wohl der zweiten zuwenden.

Wir wiirden blos aus dem anatomischen Befunde in unserem und
allen shnlichen Fallen gewiss picht den Schluss ziehen, dass die
Muskelverinderungen die Folge der spinalen Verinderung seien, weil
man ja in solchen chronischen Fillen tber die Zeit der Entstehung
der spinalen Verinderungen gar kein Urtheil haben kann; aber es
giebt in der Pathologie Thatsachen genug, welche die Méglichkeit
und die Existenz eines solchen Zusammenhangs beweisen. Wir
wissen ganz bestimmt, dass nach acut eintretender Zerstérung der
grauen Substanz des Riickenmarks (durch Entziindung, Blutung, Trauma
oder dgl.) sich in der Folge genau die gleichen — natiirlich quanti-
tativ verschiedenen, aber in ihrem Wesen vollkommen identischen —
Processe in den Muskeln entwickeln; wir wissen, dass dasselbe ge-
schieht nach Lostrennung der Muskeln von ihren spinalen Centren
durch periphere traumatische Nervenlidsionen; es steht deshalb nicht
das Mindeste der Annahme entgegen, dass bei chronischer Dege-
neration der vorderen grauen Siulen sich dieselben Processe im Muskel
in mehr chronischer Weise entwickeln.

Diese Erwigung, im Zusammenhalte mit dem anatomischen Be-
funde in unserm oben mitgetheilten Falle, nothigen uns die Annahme
anf, dass in diesem Falle die spinalen Verinderungen das
Primé#re, die Muskelverinderungen das Secundire waren
und wir betrachten somit diesen Fall als cine weitere Stiitze fiir die
von den meisten Neuropathologen getheilte Ansicht, dass die typi-
sche progressive Muskelatrophie eine Krankheit spinalen
Ursprungs ist.

Wie sich nun aber die Beziehungen dieser Erkrankung der grauen
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Vordersiiulen 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 erortern. Unsere eigene in dieser Bezichung ziem-
lich reiche Erfahrung lebrt uns jedoch, dass hier die allerverschie-
densten Uebergiinge und einander klinisch sehr nahestehende Formen
vorkommen. Aber wie eine schirfere klinische Beobachtung uns nach
und nach gelehrt hat zu erkennen, mit welch’® merkwiirdiger Regel-
missigkeit sich die Krankheitsbilder der typischen Formen spinaler
Erkrankung gestalten, und wie leicht man bei genaner Kenntniss der-
selben die gar nicht seltenen Misch- und Uebergangsformen unter-
scheiden kann, so hoffen wir, soll es auch gelingen, die einzelnen For-
men der Poliomyelitis anterior chronica nach und nach scharf von
einander und von andern Erkrankungen speciell auch von der myo-
pathischen progressiven Muskelatrophie zu unterscheiden.

Vor allen Dingen bedarf aber gerade die typische progressive
Muskelatrophie noch ganz besonders genauer, sorgfiltiger und kriti-
scher klinischer sowohl wie anatomischer Untersuchung; denn wir
kénnen nicht leugnen, dass nicht nur in klinischer Bezichung bei
dieser Krankheitsform npoch recht viel Unklarheit und Verwirrung
herrschen, sondern auch eine streng kritische anatomische Bearbei-
tung derselben mit. Beriicksichtigung der neu gewonnenen Gesichts-
punkte ein dringendes Bedirfniss ist. Moge es dem Eifer der Fach-
genossen bald gelingen, durch sorgfiltige Beobachtung und Unter-
suchung einschlagiger Fille eine scharf umgrenzte klinische und
anatomische Definition der typischen progressives Muskelatrophie zu
geben.

Heidelberg, 5. November 1878,



