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Ein Fall yon amyotrophischer hateralsklerose. 

Von 

Dr. C. Moeli, 
Assistent an der Nervenklinik der CharitY, 

(Hierzu Tat. X. Fig. 6a--6e.)  

%T 
l~achstehender  Fall bietet manches Eigenthfimliche d a r  und erscheint 
deshalb einer Mittheilung~.werth. 

Herr Kaufmann P., 55 Jahre alt, wurde mir Anfang Mat 1879 zur 
electrischen Behandlung iiberwiesen. Ein Brader des Patienten war eine Zei~ 
lang in einer Irrenanstalt, bet den fibrigen Gesehwistern. den Eltern and in 
den Seitenlinien liegen keine nervSsen Leiden vor. Sg~mmtliohe fiinf Kinder 
des Krankea sind gesund. Sein Beruf als Burehhalter setzte ihn keinen be- 
sonderen Sch~dlichkeiten, Anstrengungen oder Entbehrungen aus. Patient, 
der sieh stets einer guten Gesundheit erfreut, speciell hie an Lues gelitten 
hatte, bemerkte zuerst im Priihjahr 1876 eine Unsieherheit beim rasehen 
Gehen. Schmerzen waren weder damals noch iiberhaupt im Verlaufe dot 
Krankheit vorhanden. 

Nach Mittheilung des behandelnden Arztes bestanden damals nnd spgter 
keine Contraeturen, keine SensibilitiitsstSrungen, eine besondere Sshmerzhaf- 
tigkeit tier Muskeln bet Drnck wurde nieht bemerkt. Patient konnte seine 
Beine hei bewegen, doch trat ein unsieherer nnd breitbeiniger Gang allmiilig 
mehr und mehr hervor. P. brauchte deshalb im Sommer 1877 eine Badekur 
in Rehme, jedoch ohne wesentliohen Erfolg. Er vermoehte zwar in der ngch- 
sten Zeit noeh Spazierg~inge, selbst yon einiger Ausdehnung zu unternehmen, 
doch wurde der Gang schleehter und schlechter, nnd auch 30 Lohb~der, 
welche er im Sommer 1878 nahm, vermochten nieht den gleiehmi~ssigen Fort- 
sehritt des Leidens aufzuhalten. Vielmehr stand der Kranke Anfang des 
Jahres 1879 so schwach auf den Ftissen, class er z. B. beim Sichumwenden, 
am ein hinter ibm liegendes Bach zu ergreifen~ umstiirzte, und das dureh 
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sein Hinfallen auf der Strasse seine Familie mit der Nachricht erschreckt 
wurde, er habe einen Sehlaganfall erlitten. Er ging ind~ss im Sommer 1879 
an einer Seite leicht gestiitzt, naeh seinem Gesehg~ftsloeale, legte Gg~nge yon 
etwa zwanzig Minuten ohne Besehwerden zuriiek undging auf ebenem Beden 
und we er durch Begegnungen nieht zum Ausweiehen genSthigt wurde, aueh 
allein. Auch das Stehen war nicht besonders behindert, wie darans herver- 
geht, class der Kranke noch immer nine Zeit lung am Pulte stehend arbeitete. 

Seit dem Spatsommer 1878 hatte sich eine Schwaehe des reehten Ames 
dem Patienten zuerst insefern bemerklich gemacht, als er beim AufhEngen des 
UeberzieherS den Kleiderhaken nieht mehr gut erreichen konnte. Die Fnnc- 
tionsf~higkeit des linken Armes verminderte sich glei&falls im Laufe des 
Winters; am rechten Arme machte das Leiden solche Fortschritte, dass P. 
schon Neujahr nicht mehr den Hut mit der reehten Hand zum Grusse abziehen 
konnte, spatter musste er auch die Suppe trinken, daes ihm nicht mehr mSg- 
lich war, den LSffel zum Munde zu f~ihren. Die Bewegungen der oberen 
ExtremitEten waren niemals dutch Muskelspannungen gehindert, Zittern oder 
Zuckungen derselben wurden nieht beobachtet. 

Patient war immer recht ranger gewesen, doch wurde die Abnahme der 
Weiehtheile an den Schultern jetzt selbs~ seiner Frau auff~llig, wEhrend der 
Umfang der Beine sieh angeblieh nieht wesentlich ver~ndert hat. Spreehen, 
Kauen, Sehlingen sind intact geblieben; die Stuhl- und Urinentleerung war 
stets unbehindert. Ein mi~ssiger Brenehialeatarrh besserte sich mit dem Ein- 
tritt des Sommers ohne ganz zu versehwinden. Von Seiten dos Gehirns be- 
standen keine StSrungen, Sohlaf, Appetit und Verdauung waren gut. 

S t a tu s  p raesens  am 3. Nai 1879: Grosser l~lann yon mS~ssig kri~fti- 
gem Knechenbau. Die tIaltung ist etwas gebiiekt. Die Muskulatur, abgesehen 
yon don weiter zu erwghnenden Veriinderungen am ganzen KSrper nur mgssig 
entwiekelt; Unte~hautfettgewebe sehr geringe; Schgdet nichts Besonderes, Pu- 
pillen etwas eng, aber gut reagirend; Gesieht nnd Geh6r intact. Die Muskeln 
des Bulbus und die Gesiehtsmuskeln zeigen nlchts Abnormes. Die Zunge 
wird gut bewegt und bietet keine fibrillgzen Zuckungen, keine Atrophic dar. 
Das Gaumensegel wird gut gehoben, die Spraehe und das Schlueken ist in 
keiner Weise beeintr~chtigt. Der Kopf wird frei gedreht, kann aueh gegen 
passiven Widerstand gehoben werden. Das Zucken der Schultern geschieht 
jedoch mit sehr geringer Kraft. Die Wirbels~ule ist nirgends sehmerz- 
haft. Es zeigt sich an dan Musl~eln dos Nackens und der Schultern nine 
ansserordentliche Abmagerung, welche rechts noeh ausgesproehener ist als 
links. Alle Knochenvorspriinge liegen dicht nnter tier Haut. Der Cu- 
cnllaris ist beiderseits sehr dfinn, tier rechte Deltoidens ist nur in seiner 
Seapnlarpartie noeh etwas erhalten, veto reehten Peetoralis ist besonders die 
Clavieularportion gesehwunden, an demselben bemerkt man fibrill~reZuckun- 
gem Auch tier Latissimus ist dfinn. Linkerseits sind die entspreehenden 
5lnskeln gleiehfalls, nur weniger stark in ihrem Volumen verringert, anch hier 
fibrillgre Zuckungen. Die passiven Bewegungen sind in beiden Sehultergelen- 
ken ganz nngehemmt. Dagegen vermag der Kranke bei Fixirung des Schul- 
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terblatts den rechten Arm in seitlieher Riohtung kaum veto E6rper zu ent- 
fernen, fl'ei gelassen bringt er den Arm mit einer schleudernden Bewegung 
etwas h6her. Aueh die Bewegungen des Armes nach vorn und hinten sind 
sehr beeintr~chtigt, die !~otation ist weniger beschrinkt. Die entspreohenden 
Bewegnngen im linken Sehnltergelenk sind etwas besser erhalten. Beide Arme 
sind sehr ranger, nnd zwar besonders die Oberarme. Auch hier zeigt sioh die 
Erkranknng auf der reehten Seite welter vorgesehritten, der reehte Oberarm 
hat 1,5 Ctm. weniger Umfzng als der linke. Die Bewegangen im Ellbogen- 
g~lenk sind wenig kri~ftig, besonders l isst  sich die Beugung schon mit sehr 
geringer Kraft verhindern, mit geringerer a ls auf der linken Seite. Xeine 
Contraeturen. Im Umfang des Vorderarms ist wenig Untersehied, der Hinde- 
druek erseheint reehts etwas sehwgoher als links, aueh die Dorsalflexion im 
tlandgelenk ist ziemlieh kraftlos. Der Daumenballen ist ziemlieh flaeh, jedoeh 
keineswegs eingesunken, aueh ist kein Anfall einer Bewegung zu eonstatiren 
und kann der Is beicIerseits den gestreekten Zeigefinger gut gegen den 
in Abduetionsstelhng fixirten Daumen bewegen. Die Beugnng nnd Streekung 
der Finger leidlieh erhalten, alle Gelenke l~ssen passive Bewegungen zu. 

Eine ausserordentliehe Abmagerung Zeigen dielguskeln zur reehten Seite 
tier Wirbelsgnle, woselbt iiberall die Knoehen besser durehzuf~hlen sind 
als links. Die Intereostalriume eingesunken. Die Banehmttskeln eontrahiren 
sieh Joeim ttusten eLwas. Die Lendenmuskeln and Glutgen haben nicht deut- 
lich an Umfang abgenommen, doeh ftihlen sich die letzteren etwas sehlaff an. 

An den Beinen ist die Nusknlatur beiderseits nieht sehr kriiftig, aber 
sis eontrastirt doeh deutlich mit dem Yerhalten der Sehultern- nnd Armmus- 
keln nnd is~ naeh Aussage des Patienten auch friiher ni&t stiirker entwiekel~ 
gewesen. Patient bewegt in Riiekenlage die unteren Extremitiiten vell- 
kommen frei, weder die Bewegungen des Htiftgelenks noeh der anderen Ge- 
lenke kSnnen ohne Kraftanwendung verhindert werden. Die passiven Bewe- 
gungen gehen gut yon Statten. 

Der Kranke steht breitbeinig. Sehliessen tier Augen ist 0hne Einfluss 
anf seine Haltung, dagegen kommt er dureh leiehtes Anstossen immer in Gefahr 
umznfallen. Dem entspreehend hil ter  sieh bei den 6fter verkommenden Hnsten- 
st6ssen gem an den 316beln fest und hat sieh bereits einmal beim Umschlagen 
in Folge hef~igen Niesens einen grossen Blnterguss im Gesieht zugezogen. 
Beim Versuch im Stehen den gumpf etwas auf die Seite zu beugen, zeigt sieh 
ebenfalls leieht Sehwanken. Zur Vorwiirtsbeugu~g und zu kreisenden Bewe- 
gungen des tlumpfes isg tier Kranke nieht zu bewegen. Sp~iter zeigte sieh 
jedoch, dass er, wenn ihm Jemand hiilfbereit zur Seite steht, sieh vorsiehtig 
biieken und nach dem Fussboden herablangen kann. Das Hinsetzen geht 
ebenfalls schleeht. Aus liegender Stelhng sich zu erheben, wird dem Kranken 
sehwer. Er steht sehr schleeht auf einem Fusse, er entfernt den anderen Fuss 
nicht recht vom Boden, sondern liiftet ihn nut wiederholt. Ein aueh nut eini- 
germassen sehnelles Umdrehen im Stehen ist unm~iglieh, vietmehr bewegt sieh 
Patient in mehreren Absiitzen hernm, ohne das Bein wesentlieh vom Boden 
abzuheben. Betreffs des Ganges ist zuniishst zu bemerken, dass der I@anke 
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ohne Unterstiitzung und leidlieh rasch geht, wenn or sich auf ganz ebenem 
Boden befindet. Hat el" den ziemlieh weiten Weg zu mir zurtbkgelegt, und 
besonders etwas cilia zuriiekgelegt, so ister  zwar seiner Aussage naoh nicht 
besonders erm~idet, aber die Unsieherheit beim Stehen, sowie die gleich zu 
besehreibenden Verinderungen des Ganges treten stirker horror, als wenner 
sich etwas ausgeruht hat. 

Der Gang bietet folgendes Eigenthiimliehe: Die Sohrittlinge ist m~ssig 
gross, Patient setzt die Fiisse etwas weir yon einander und besonders den 
linken in etwas tappender Weise auf, so dass tier Gang dadurch gergusch- 
yeller wird. Der OberkSrper wird, w~ihrend die Arme sehlaff herunter 
hingen, in leicht vorniiber gebeugter Stellung vollkommen steif getragen. 
Sehr hgut~g passirt es dem Patienten, besonders bei rascherem Gehen, 
dass er naeh der Seite abweioht and zwar anseheinend hiufiger naoh 
tier linken. Er greift dann gerne naeh den M6beln, um sieh festzuhalten, zu- 
weilen gelingt es ibm auch ohne dies naeh voriibergehender Verzbgerung sei- 
non Weg fortzusetzen. Ein Ausweichen ist sehr schwierig; sehiebt man ihm 
ein Hindernlss in den Weg, so wird dureh des in ldeinen Schritten bewirkte 
seitliche Ansbiegen eine ansserordentliehe Verzggerung in seiner Fortbewegung 
hervorgerufen. 

Die Sensibilitgt an ken Fiissen und Untersehenkeln vollkommen intact, 
die Hantreflexe an den unteren Extremititen yon mittlerer Stirke. Druek auf 
die Muskeln n~rgends sehmerzhaft. Des Pussphg.nomen ist beiderseits deut- 
lioh, ebenso des Kniephinomen lebhaft. An den oberon Extremigiiten bei 
meehaniseher Reizung keine Zuckungen. 

Dis eleotrisehe Priifung ergiebt in den erl~rankten Muskeln eine theil- 
weise sehr hoehgradige Herabsetzung der galvanischen und faradiSehen Erreg- 
barkeit. Dieselbe ist ziemlioh proportional der Abnahme des Volums, dem- 
entspreehend sind auf tier linken Seite etwas geringere Stromstgrken nothwen- 
dig. Am wenigsten ausgiebig war die Contraction im Deltoideus tier rechten 
Seite. Sehr hoehgradig herabgesetzt zeigte sbh sodann die Erregbarkeit der 
Muskeln zwischen Scapula und Wirbelsiule. Besonders auf tier reohten Seite 
ist selbst bei ganz starken Str6men~ ja sogar bei Alternativen die Zuekung 
sehr goring. In allen Muskeln tier Sehulter und des Armes tritt ESZ bei ge- 
ringerer Nadelablenkung auf als ASZ, aneh ist die Contraction nirgends auf- 
fillig trige. Die Erregbarkeit der Lendenmusl~eln und Glutgen liess keine 
wesentliche Herabsetzung wahrnehmen, aueh die Mnskeln der unteren Extre- 
mititen reagirten auf beide Stromarten gut. Bemerkenswerth erseheint, dass 
bei Faradisation der Wadenmuskeln Clonuseontraction auftraL der Fuss raseh 
wiederholte Plantarflexion, wie beim Auftreten des Fussphgnomens erfnhr. 

Die Behandlung bestand in Galvanisation lings der Brust- und Wirbel- 
s ine  und peripherer Faradisation nnd Galvanisation. Ausserdem gab sieh 
tier t(ranke grosse Niihe dureh systematisehe Uebungen mehr Sieherheit im 
Gauge nnd im Stehen zu erlangen. In dieser Beziehnng trat aueh wihrend 
einer mehr als viermonatlichen Beobaehtung. keine Versehleehterung auf, ja 
der Kranke ging sogar wieder mehr ohne Unterstiitzung. Indessen nahm die 
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Abmagerung der linksseitigen Sehultermuskeln und des Pestoralis nosh zu 
and die Erhebung des linken Armes wurde eine noeh besshriinktere. 

Ende September ftihlte sish der Kranke plStzlish sehr sshwash. Ausser 
ether Temperatur yon 39,2 liess sich pleuritisshes Reiben in der reshten 
Achse]hShle nashweisen. Schwa.she D~mpfung RHU, rassher Collaps, Tocl 
am 4. Tage nash Constatirung der Erkrankung. 

Sec t ion  den 27. September 1879,  zwSlf Stunden nash dem Tode. 
Aus dem Sectionsprotokoll (Herr Dr. Neelsen)  hebe ish horror: Uebermittel- 
grosser Mann, stark abgemagert, besonders an den oberon Extremit~ten, mi~ 
sshlaffer, graubleicher Haut, shne Todtenflecke, keine Starre. SshgAel ohne 
Abnormit~t der Form, etwas dick, Diploe vermindert. Dura ziemlich lest an- 
haftend, geringes Osteophyt der Ssh~delinnenfliishe neben der Pfeilnabt. In 
den Sinus fliissiges Blut und frisohe Gerinnsel. Nash ErSffnung der Dura 
entleert sich reichliche, Mare, serSse Fliissigkeit. Piavenen m~issig stark ge- 
fiillt, Arterien leer. Gewebe des Grosshirns makroskopisoh nishts Abnormes, 
B]utgehalt m~issig, normale Consistenz, gentrikel etwas wetter. 

Dura des gfickenmarks normal, in der Pin des Lendentheils ldeine Kno- 
chenpl~ttshen. Das Rtickenmark hat iiberall normale Consistenz, auf dem 
Quersshnitt, besonders des Halsmarks erssheinen die Seitenstriinge grau dege- 
nerirt. Die Nerven der beiden Armplexus zeigen makroskopisch nichts Ab- 
horrers. 

Die ]angen R[iskenmuskeln beiderseits, namentlish aber reshts stark ver- 
diinnt, yon graurSthlisher, rechts mehr schmntzig graugelber Farbe. Latissi- 
mus dorsi reehterseits platysmas d~tnn, blassgraugelb, links etwas star- 
ker und rSthlioher. Deltoideus beiderseits zu einem diinnen h~utigen Gebilde 
atrophirt. Die LumbalmuskeJn nnd die der nnteren Extremit~iten yon rother 
Farbe, nicht auffglIig d~inn. 

Die mikroskopische Untersushung konnte ish im hiesigen pathologischen 
Institute vornehmen und sage ish Herrn Professor A. T h i e r f e l d e r  auch an 
dieser Stelle meinen ergebensten Dank. 

Die Priifung tier frischen und geh~rteten Muskeln ergiebt: Die Zahl der 
Muskelfasern ist erheblish vermindert, das Binde- und F6ttgewebe vermehrt. 
Besonders in den langen Poiiskenmuskeln ist das Volumen der Fibrillen auf- 
f~llig vermindert. Bei Verglsiehung mit Fasern aus dem am wenigsten ver- 
~nderLen Muss. infraspin, sinister, durch Mikrometermessung zeigt sish, dass 
in den hochgradig erkrankten Muskeln nur sehr wenige Fasern die Breite der 
gesunden haben, der bei weitem grSssere Theft ist nur halb so breit, theil- 
weise nosh sohmSler. Ein ansehnlieher Theft ist in wurst- odor riibenfSrmige 
kurze St/icke nmgewandelt. Nur die breiteren Fasern, welshe sich in unregel- 
m~ssiger Weise zerstreut zwischen den atrophischen findon, lassen dentlishe 
Querstreifung erkennsn, moist ist nur eine unregelmg~ssige gekSrnte Masse vo~'- 
handen. An mit Hg~matoxylin und Eosin gefg~rbten Prgparaten sieht man die 
Kerne an einzelnen Stellen sich beriihrend und Ketten bildend an einander 
gereiht, an anderen Punsten liegen dieselben in dishten Haufen zusammen. 
l~[~n sieht manehmal an den an~ stg, rksten atrophirten Pasern die Korne in 
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geringerer Anzahl liegen, als an den weniger verEnderten, doch ist dies eine 
Ausnahme und sind vie!mehr die ersteren oft ganz mit Kernen umkleidet.*) 
Aueh lgngs d.er Capiilaren liegen die Kerne dieht. 

Am Ausgesproehensten sind diese VerEnderungen in den langen R/ieken- 
muskeln und im Deltoidous rechterseits, dann 4m Cueullaris nnd im linken 
Deltoideus. Kaum ver~ndert zeigt sieh der linke Infraspinatus. 

Auf Querschnitten des Plexus braehialis tritt naeh Nigrosinf'~rbung an 
einzelnen Stellen eine mEssige Verbreiterung des interstitiellen Bindegewebes 
horror. Kernwueheruagen sind nieht vorhanden, die Nervenfasern an Zahl 
geringer, theilweise yon auffEllig ds Kaliber. 

I n  don vorderen Wurzoln des Hals- und Brustmarks, weleho makrosko- 
pisoh nicht auff~llig d/inn ersoheinen, sind an einzelnen Stellen die Norven- 
fasern sehr verschm~lort, des Bindegewebe unbodeutend vorbrei~ert, nirgends 
l~sst sieh Vorfettung naehwoisen. An Quorschnitton dot vorderon Wurzeln 
des Lendenmarks sind diese Ver~nderungen nur in sehr viol goringerom Grade 
naehweisbar. Die hinteren Wurzeln bieten koine Abnormit~t dar. 

An Zerzupfungspraparaten aus der hinteren Partie der Seitenstr~nge 
finden sich an den Gofs jedoch nut sp~rliehe KSrnehenzellen. Nach der 
H~rtung in Mtiller'scher L~sung zeigt des Riickenmark in den hinteren Sei- 
tonstrg~ngen eine hollere F~rbung. DieUntersuehung mit Gamin odor Nigrosin 
gef~rbter Querschnitte ergiebt Folgendes: Bei sehwaeher VergrSsserung odor 
wenn man die Pr~parate gegen des Lieht hglt, sieht man im ganzen Hals- 
nnd oberen Brusttheil eine intensivere F~irbung der Vorder- und Seitenstr~nge 
gegentiber den Hinterstr~ngen. Im Lendenmarke ist die F~rbung des Quer- 
sehnitts eine gleichmg~ssigere. Innerhalb der starker gefgrbten Seitenstr~nge 
springt eine noeh welt ges~ittigCere Partie deutlieh hervor, welche anscheinend 

rechts noeh e~was ansgedohnter als links, der Lage naeh den Pyramidenseiten- 
strangbahuen entsprieht. Dieselbe erreieht naeh aussen nieht den Rand der 
Medulla, aueh naeh innen ist sie durch eino blasser gefgrbte Zone yon der 
grauen Substanz getrennt und stSsst nur an des ftinterhorn unmittelbar an. 
Die Bestimmung der vorderon Grenze ist sehwierig~ da hier ein allmgliger 
Uebergang stattfindet. Im Brustmarke sind die degenerirten nur beschr~nk- 
teren Stellen gleiehfalls sehr doutlich wahrzunehmen aueh hier auf einer Seite 
etwas ausgedehnter sich darstellend, als auf der anderen. Im Lendenmarke 
erreiehen die nut noch etwas stS.rker gef~rbten Partien den Rand, doeh ver- 
sehwindet des Bild bis zum unteren Lendenmark allm~lig. 

Aueh in den ttinterstr~ngen macht sich eine abgegrenzte stg~rker gefgzbte 
Pattie bemorklieh~ jedoch nur in dot unteren tlglfte des Halsmarks und im 
oberon Brustmark. Am auffallendsten tritt dieselbe an leCzterem Punkte auf, 
wo sie in zwei nicht sehr breiten B~ndern don medialen Theil der B u r d a c h -  
sohon Strange oinnimmt. Diese B~ndor verlaufen r und ganz 

*) Naeh Roth (Oentralbl. ftir Nervonheilk. 1879,  No. 14) enth~It der 
grSsste Theil der stark atrophirten Fasern nur wonige Kerne. 
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sohwaeh coneav gogon die hintero Medianfissur. (Cfr. Taf. X. Fig. 6 b - - d . )  
Sic niihern sieh dabei etwas den HinterhSrnorn, ohno an diosolbon anzustossen, 
violmehr sind sie yon dot grauen Substanz dureh eino holler gef~rbte Zone 
abgogrenzt. Die Farbo diesor Bgnder ist iibrigens selbst an dieser Stelle we- 
niger dunkol als die der vorher besehriebenon Pattie dot SeitonstrSmgo. Bis 
zum unteron Drittel des Brustmarks l~sst sioh diese VerSmderung verfolgen, 
die Stellen wordon allmi~lig immer weniger tier gofgrbt und bosehr~nkter, bo- 
halten aber im Ganzen ihro bandartigo Form. Naeh obon bin dagegen, im 
mittleron Halstheile, tritt  eine gabolige Theilung des poriphoron Endes auf, 

.welche die in Figur 6 a. nachgozoichnote eigenthfimliche Form dor bier fibri- 
gens nut noeh blasson and nut boi gonauem Hinsehen bomerkbaron u 
bung bowirkt. 

Boi Anwendung stgrkerer VorgrSsserung zoigon sich in don verf~rbten 
Partien d er Hintorsettenstrgnge in der Halsanschwellung die Nervenfasorn und 
zwar besonders in dot ]Hitte in ihrer Zahl hoehgradig vorringert. 

Wiihrend die seitlicho Gronzschieht der grauon Substanz und die Klein- 
hirnseitonstrangbahnen keine Ver~indorung erkennen lassen, verliert sich die 
Verdiehtung des Bindegewobes allm~lig nach vorne in den Soitonstrangroston. 
Die Vordorstrgnge spociell aueh die medianen Partion derselben zoigon nor- 
male Verh~knisso. 

In der grauon Substanz der VorderhSrner f~llt eine h0chgradigo Vergn- 
derung der Zaht und Form der GanglienzelIen auf. Am stiirl~sten betroffen 
zeigt sieh die mediale Gruppe, in der fast nut plumpe Sehollen odor saekfSr- 
mige Gobilde vorhandon sind and auch diese sp~rlich im Vergleicho mit der 
Zahl der Ganglienzellon des normalen Riickonmarks. In der lateralon Gruppe 
dagegen lgsst sieh immer noeb an einzelnon Zellen dor einen Seito und an 
oinor grSsseren Zahl dot andoron die Erhaltung der Form, des Kerns und dot 
Fortsgtze nachwoisen. Die Fasern, welche normalerweise sich in dot granen 
Substanz durchl~reuzon, sind zum bei weitem grSss~en Thoilo nieht wahrzu- 
nohmon, aueh die naeh der vordoron Commissur hinziehendon Fasern sind 
wonig deutlieh. Nut am vorderen Rande dot grauen Sgule sieht man einige 
dfinno Bfindel vorlaufon. Die vorderen Wurzelbfindol ersoheinen fiborall deut- 
lieh sehmgohtigor als an normalon Prgparaten yon don entsiorechondon Stellen. 
In allen Sehnitten liegen theilwoiso sehr grosse Spinnonzollen, jodoch nicht 
iiborall gleieh dieht bei einander. Dieselben trifft man dureh die VorderhSr- 
her his fiber die Frontalobene dos Contralcanals hinaus naeh hinten an. Die 
gr6ssoron GeNsse erschoinen ~uf dem Durchschnitt in ihrer Wand nicht be- 
senders vordickt. An mit Borax - -  Carmin gefi~rbten Prgparaten sieht man 
koine Vormohrung der Gliakerne weder in der grauen n0ch in der woissen 
Substanz. 

Im unteron Halsmark zeigen sich die Zeilen des Tractus intorm.-later. 
gut orhalten, ebenso die C la rke ' s chen  Siiulen. Die Vorderstr~nge bleiben 
frei. Die Vergnderung in den Hinterstrgngen stollt sich als Verbreiterung der 
Sopta dar, innorhalb doren jedoeh fiberall zahlreiehe normale Faserquor- 
sehnitte siehtbar sind, sie dass der Process sich hior als weniger intensiv or- 
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weist, a]s in den tlinterseitenstriingen. Hier verh~lt sich die Verdiehmng 
ebenso wie obeu. Im oberon Dorsalmark ~hn]iehesBild: hochgradiger Schwuad 
der Ganglienzellen und Nervenfasern, miissig reiehlieho Spinnonzellen, die 
vorderen Wurzetbiindel sind diinn. Im unteron Dorsalmark ist die Vordieh- 
tung in den Hinterstrgmgen nicht mehr deutlieh. Die Sklerose der I-Iintersei- 
tenstr~nge erscheint nicht ganz so intensiv wio obon, da eine grSssero Zahl 
you Nervenfasern erhalten ist. 

Im oberon Lendenmark sind die Ver~nderungen der grauen Substanz 
noeh doutlich, welter unten dagegen zeigen sieh zahlreiehe, wohlerhaltene 
Ganglienzolllen. Die Spinnenzellen troten zuriick. Wie die Ganglienzellen, 
zeigen sieh hier auch die Faserbfindel in tier grauen Substanz und die vor- 
deren Wurzelbiindel yon ansehnlicher St~rke. 

Die Pyramiden dos verl~ngerten Markes sind naeh Umfang und Faser- 
relchthum als unver~ndert anzusehen. Der ttypoglossuskern enth~;]t zahlreiche 
gut aussehende Zellen, auch die Wurzeln des gypoglossus sind yon normaler 
St~rke. An Schnitten aus der Briicke, den Grosshirnsehenkeln, der linken 
Kapsel und hinteren Centralwindung ist nichts I(rankhaftes wahrzunehmen. 

Es fund sich also Atrophic tier Gang]ienzellen und Nervenfasern in den 
u bis in's Lendenmark reichend, starke symmetrisehe Degenera- 
tion der Pyramidenseitenstrangbahffen neben welt sohw~oherer Erkrankung 
der Seitenstrangrests. Im unteren gals- und oberon Brustmark mgssige Ver- 
~nderung in den medialen Theilen tier Burdaoh'sehen Strange. Atrophic 
eines TheiIes der Pasern in den vorderen Wurzeln dos gals- und Brustmatks 
und don Nerven des Plexus braehialis. Welt verbreitete Atrophic in den 5Ius- 
keln des Sehultergiirtels, des giiekens und der Oberarme. 

Sieht man zun~ehst yon dem Befunde in den Hinterstr~ngen ab, 
so fragt es sich, in welcher Beziehung steht die Sklerose der Hinter- 
seitenstrSnge zur Erkrankung der grauen Substanz. Bekanntlich ist bei 
der Poliomyelitis anterior eine Betheiligung der weissen Str~tnge haufig 
beobaehtet. Es ergiebt sich indess, dass dieselbe in der Regel naeh 
Sitz und Intensit~t der Affection der VorderhSrner entspraeh. So 
verh~lt es sich in den F~llen yon C h a r e o t  und J e f f r e y * ) ,  P a r r o t  uud 
J e f f r e y * * ) ,  Vulpian***) ,  D~j~r ineJ ' ) ,  in welchen spinale Kinder- 
lahmungen zur Section kamen. Bei R o g e r  und Damasehino-~ '~)  
war die Ver~nderung in der weissen Substanz ebenfalls in der N~ihe 
der grauen  am deutliehsten, in dem zweiten Falle yon Rin e eke  r t'~J') 

*) Arch. de Physiol. 1870 IlL p. 144. 
**) ibid. p. 313. 

***) ibid. p. 321. 
~-) Arch. do Physiol. 1875 VII. p. 255. 

t t )  Gaz. medic. 1871 No. 41 p. p. 
t t t )  Tageblatt der ilostockor Naturforscherversammlung 1871. p. 122. 
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befindet sich die Yer~tnderung in den Vorderstr~ingen und vorderen 
Partien der Seitenstr~inge. Eine welter verbreitete Erkrankung der 
weissen Substanz, die sich in dem Falle yon W. Mfiller*) ergab, 
wird yon dem Autor selbst in Beziehung gebracht zu einer gleichzei= 
fig vorhandenen Affection des Grosshirns (Paralyse). In dem Falle 
yon Roth**) land sich keine weitere Verbreitung in der weissen 
Snbstanz und auch in der genau beschriebenen Beobaehtung yon Ft. 
Schul tze***)  wird das Fehlen einer solchen betont. Von den Fal- 
len, welehe L e y d e n t )  mitgetheilt hat, ist im zweiten, ein Jahr nach 
Einritt tier Krankheit untersuehtem Falle eine intensivere Fgrbung der 
inneren Vorder- und hinteren Seitenstrlinge erw~ihnt. Es fanden sich 
grosse platte Zellen, welehe L e y d e n  als aus den Elementen der Neu- 
roglia hervorgegangen ansieht, auch in den weissen Str~ingen. Eine 
intensivere Affection lag nieht vor, da L e y d e n  selbst sagt, das die 
die weissen Str~tnge nach dem Verschwinden tier Zellen keine sehr 
bedeutende Yer~nderungen w~rden dargeboten haben. Im ersten nnd 
dritten Falle war die weisse Substanz nicht alterirt. E i s e n l o h r t t  ) 
berichtet einen Fall, in dem ein diffuser Process auch in der weissen 
Snbstanz sieh welt verbreitet land, jedoeh war keine bestimmte Partie 
vorzugsweise betroffen. 

Yon normaler Beschaffenheit war die weisse Substanz in dam 
neuerdings mitgetheilten Falle yon H u m p h r e y s t t t ) ;  in dem Tay -  
lor'schen*-~) war die Yer~inderung in den u be- 
sehr~inkt auf die Gegend, in der eine Erkraukung der grauen Sub- 
stanz bestand. T u r n e r * * t )  untersuchte das Riickenmark eines Kin- 
des, das etwa zwei Monate nach Auftreten der L~ihmung an Broncho- 
pneumonie starb. Er fand rothe Erweiehung, h~imorrhagische Herde 
mit Zertrfimmerung des Gewebes and Sklerose der VorderseitenstrSmge 
dutch das ganze Rfickenmark. Ob dieselbe auf dem ganzen Quer- 
schnitte gleieh intensiv war, ist nicht gesagt. 

Von den als Poliomyelitis verSffentliehten FS.11en, welehe Er- 
waehsene betrafen, lasse ich den yon Gombaul t***t) ,  dessert Befund 

*) Jahresber. fiir 1871. II., 43. 
**) Virehow's  Arch. Bd. 58, 263. 

***) 

t) 
++) 

*t) 
**t) 
***t) 

u Arch. Bd. 68, 109. 
Dieses Arch. Vl., 271, 280. 
Tageblatt d. Hamburger Naturforsehervers. 1876, io. 146. 
Ned. Times 1879. I. Io. 188 (Gaz. med. 1879, No. 45). 
ibid. 187. 
ibid. 188. 
Arch. d. Physiol. 1873, Bd. V. io. 84. 
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an den Ganglienzellen ffir ungeniigend zur Erklarung der Erscheinun- 
gen yon W e s t p h a l * )  angesehen wird, in dem fibrigens die weisse 
Substanz ganz intact war, ausser Betracht. Von dem Webber ' schen  
Falle finde ich in  der mir zugi~nglichen Literatur**) nur das u 
densein yon theilweiser Degeneration in den weissen Strangen ange- 
geben. Corn i l  und L~pine***) beschreiben das Rfickenmark eines 
Mannes, der nachdem eine Lahmung und allgemeine Atrophie erst der 
Beine, dann der Arme aufgetreten war, nach mehr als drei Jahren 
unter Bulbltrsymptomen starb. In den Vorderh6rnern, deren Gewebe 
verdichtet war, waren die Ganglienzellen hochgradig verandert. Im 
Halstheil bestand eine diffuse Sklerose im Umfang des Vorderhorns, 
welche sich im Brust- und Lendentheil auf die hintere Pattie des 
Seitenstranges jeder Seite beschrankte, wo sic an das Hinterhorn an- 
grenzte, die Peripherie der Medulla aber nur selten erreiehte. Die 
Autoren glauben diese Sklerose als eine in Bezug auf die Atrophie 
der Vorderhornzellen secundiire ansehen zu miissen. Yon L e y d e n t )  
wird dieser Fall als eine progressive amyotrophische Bulbarparalyse 
mit abnormen Verlaufe angeftihrt. In dem D ~ j ~ r i n e ' s e h e n t t  ) Falle, 
sowie in dem neuesten yon Fr. S e h u 1 t z e t t t )  mitgetheilten, bestand keine 
erhebliehe Veranderung in der weissen Substanz. Auch in den Fallen~ 
welche als progressive Muskelatrophie publicirt sind, ist nur einige 
Male eine Alteration der weissen Vorder- oder Seitenstri~nge gefun- 
den. Unter diesen wird im B a u d r i m o n t ' s c h e n * t )  bloss der eine 
u als schw~cher bezeichnet und in dem C la rk  e'schen 
Falle~ welcher besonders in den hinteren Theilen der Vorderseiten- 
strange Veranderungen darbot, zeigte sich eine sehr auffallige Ver- 
kleinerung der Cerviealanschwellung**t)~ dagegen sind hier zwei Falle 
yon Dum~nil***t)anzuffihren,  yon denen der erste Sklerose des 
hinteren Drittels beider Seitenstrange und einzelner Stellen der u 
derstrange, der zweite einen iihnlichen Befund ergab. 

*) 
**) 

heiten. 2. Aaflage p. 722. 
***) G~z. medic. 1875, 127. 

~) Dies. Arch. Bd. VIII. 682. 
t t )  Arch. de Physiol. 1876. 430. 

~ t t )  Virchow's  Arch. Bd. 73. p. 443. 
*t) Confr. Leyden.  Dies. Arch. VIII. 685 .  

**+) Schmidt 's  Jahrb. 130, 158. 
***t) Jahresber. f. 1867. II. 291. 

Archly f. Psychiatrie.  X. 3. Heft, 

Dies. Archly VI. p. 810. 
S c hm id t ' s  J~hrb. 173. p. 296 und Erb ' s  R/ickenmarkskrank- 

47 
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Es ergiebt slch aus dieser Uebersichr dass bei Krankheitserschel- 
nungen, welche wit auf eine prim~re Affection hauptsi~chlich der grauen 
Substanz der Vorderh5rner beziehen k0nnen, eine Betheiligung der 
weissen Substanz in der Art, dass die Pyramidenbahnen vorzugsweise 
oder ausschliesslich befallen sind, nur ausnahmsweise beobachtet ist. 
Die wenigen Fi~lle, in denen dieser abweichende Befund erhoben wurde, 
haben slimmtlich in den spitteren Stadien der Krankheit Bulb~rerschei- 
nungen dargeboten und sind, wie bekannt, fast alle yon Char -  
cot*) bei der Aufstellung des Krankheitsbildes der amyotrophischen 
Lateralsklerose verwandt worden, w~hrend Leyden**)  dieselben bei 
seiner Zusammenstellung der Falle yon progressi~,er amyotrophischer 
Bulbi~rparalyse mit anffihrt. Zu ihnen muss dem charakteristischen 
Befunde nach der hier mitgetheilte Fall gestellt werden. Dass in 
demselben die Med. oblong, normal war, diirfte diese Auffassung nicht 
umstossen. Der Kranke erlag einer Pneumonie etwa 31/2 Jahr nach 
dem Auftreten der ersten Symptome. In der Beobaehtung yon Cot -  
ni l  und L~pine  waren nach fast drei Jahren noch keine Bulb~tr- 
erscheinungen da, und in einem yon L e y d e n  beobachteten und 
gleichfalls als abnorm verlaufende amyotrophische Bulbarparalyse 
bezeiehneten Falle***) bestand die Schwi~che der Beine 6 Jahre ehe 
SprachstSrungen eintraten, l~och langsamer, yon 14jahriger Dauer 
war der Verlauf im zweiten Dum~nil ' schen Falle. Es wird deshalb 
die Annahme gestattet sein, dass der Kranke vor Eintritt der Ver- 
~nderung in der Oblongata der intercurrenten Lungenerkrankuug 
erlegen sei. 

Bei der eingehenden Bearbeitung, welche der anatomische Befund 
der amyotrophischen Lateralsklerose in jfingster Zeit besonders durch 
F l e c h s i g t )  erfahren hat, erseheint es fiberfifissig, andere als yon 
den bisher mitgetheilten abweichende Einzelheiten des Untersuchungs- 
resultates zu berfihren. Was die m~tssige bandf~rmige Sklerose in 
den Hinterstr~ngen betrifft, so ist eine bestimmte Beziehung derselben 
zu der iibrigen Erkrankung nicht ersichtlich. Die Affection betrifft 
die Region der Hinterstrlinge, welche nach C h a r c o t ~  Ansicht bei 
der Tabes zuerst erkrankt. 

Eine Vergleichung der Bilder mit den yon P i e r r e t  und C h a r c o t  

*) Klinisehe Vortr~ge II., 250. 
**) Dieses Arehiv Bd. VIII., 641. 677. 

***) Klinik der R~ickenmarkskrankheiton II., p. 441 uud 1. c. 681. 
J-) Archiv der Heilkunde. Bd. 19. Io. 53 und 441. 



Ein Fall yon amyotrophischer Lateraisklerose. 729 

gegebenen Abbildungen*) zeigt eine bedeutende Uebereinstimmung in 
Lage und Form. Auch in dem yon E i sen loh r** )  besehriebenen Fal le  
einer rasch verlaufenden Tabes war die Lage der Yeranderung eine 
ahnliche, nur war die Affection viol intensiver und im mittleren und 
oberon Dorsaltheil weiter ausgebreitet. Bei einem Falle P ie r r e t '  s***) 
bestanden, obgleich die Sklerose nicht sehr vorgeschritten war, eine 
gewisse Schwache und intensive Schmerzen. 

u unserem Kranken wurde dagegcn trotz directen Befragens das 
Bestehen irgendwelcher Schmerzen ftir den ganzen Verlauf der Krank- 
heir verneint, wie auch in anderen Fallen yon Erkrankung der Ban- 
delettes externes keine tabischen Schmerzen vorhanden waren, t )  Aueh 
das Vorhandensein deutlicher Knie- und Fussphanomene hat, ganz ab- 
gesehen yon der massigen Intensitat der Hinterstrangerkrankung nichts 
Auffalliges. Denn schon in seiner ersten Mittheilung fiber das Vor- 
kommen dieser Erscheinungen hat W e s t p h a l - ~ t  ) es ausgesprochen, 
class ein Fehlen derselben nur in den Fallen yon Degeneration der 
tlinterstrange zu erwarten sei, in denen sich die Affection bis in den 
unteren Brust- und Lendentheil erstreckt. 

Nur kurz erwahne ich das Fehlen einer Degeneration in den 
Vorderstrangen, welches zu der Annahme einer totalen Decussation 
beider Pyramiden nSthigt. Unter den 6 Fallen, welche F l e c h s i g t t t )  
wegen der Genanigkeit der anatomisehen Darstellung seiner Bearbeitung 
der amyotrophisehen Lateralsklerose zu Grunde gelegt hat, boten zwei 
dasselbeVerhalten dar. Die seitdem vereffentlichten Beobaehtungen yon 
Piek*'~),  P i c k  und K a h l e r * * t )  , Shaw***t)  und die unserige er- 
gaben gleichfalls keine u Es war somit eine 
totale beiderseitige Kreuzung der Pyramidenbahnen unter den bisher 
beobaehteten Fallen dieser Krankheit recht haufig vorhanden, wah- 

*) P ie r ro t ,  Arch. de physiol. 1871. IV. Taft 8. Fig. 3. Charoot ,  
Klinische Vortr. II. Taft 1. Fig. 3. 

**) Centralbl. f. Nervenheilktmde 1878. p. 145. 
***) 1. c. 1o. 372 und Arch. d. physiol. 1870, III. p. 605. 

t') Cfr. Kah le r  und Pick. Dies. Arch. VIII. 276. 
f f )  Dies. Arch. Bd. V. p. 822. 

t i t )  1. o. p. 58. 
*t) Dies. Arch. Bd. VIII. p. 294. 

**t) Beitr~ge zur Pathologie und pathologischen Anatomie des Central- 
nervensystems. Separatabdrack aus tier Prager Vierteljahrsschrift Bd. 141 
and 142. 

***-~) Journ. of Nerv. and Mont. Disease. Chicago 1879. Refr. im Central- 
blatt f. Nervenhoilk. 1879. p. 135. 

47* 
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rend F l e e h s i g * )  diese Art der Faservertheilung nur bei 15 pCt. der 
yon ibm untersuchten Individuen land. Solange wir nieht eine weit 
grSssere Zahl yon Untersuchungsbefunden besitzen, wird es zweifel- 
haft bleiben, ob eine solche Differenz wirklich besteht, in welchem 
Falle man wohl an eine Verwendung derselben zur Annahme einer 
besonderen Disposition ffir die in Rede stehende Erkrankung denken 
kSnnte. 

Was das klinische Bild des Falles betrifft, so ist zun~chst das 
h~ufige Umfallen des Kranken yon Interesse. Die unteren Extremi- 
t~ten zeigten keine Abmagerung, ihre Bewegungen nur einen m~ssigen 
Grad yon Schwache; der Patient ging t~,glich aus und brachte selbst 
einige Zeit am Pulte stehend zu. Auch die Muskeln der Lenden- 
gegend und des Beckens waren, wie sich durch die Untersuchung im 
Leben and ihr Aussehen bei der Autopsie erwies, nieht betr~ehtlieh 
erkrankt. Vielmehr ist in dem ungewShnlieh starken Befallensein der 
Muskeln des Rfickens und des Sehultergfirtels~ die Erkl~rung flit die 
auffallend hervortretende Unsicherheit des Ganges etc. zu suchen. 

Beim aufrechten Stehen wird der Schwerpunkt, welcher ffir ge- 
wShnlich hinter der Drehaxe der Schenkel liegt, schon durch jeden 
Wechsel in der Haltung des Kopfes oder der oberen Extremit~ten, ]a 
dufeh eine Yeranderung der Ffillung der Eingeweide verschoben. In 
pl~tzlicher Weise geschieht dies durch Husten und Niesen~ wobei der 
Kopf, in geringerem Grade auch der Rumpf, nach vorne bewegt wird, 
so dass zur Erhaltung des Gleiehgewichtes eine Anspannung der Mus- 
keln im Naeken und an der Wirbelsaule nSthig wird. Bei der ge- 
ringen Leistungsfahigkeit dieser Muskeln bei unserem Kranken hat 
ffir ihn des Niesen eine Pedeutung wie vergleichsweise ffir einen Ge- 
sunden ein rasches und excessives Vornefiberbeugen. Die Fersen 
werden hierbei vom Boden abgehoben, und man fallt, wie es unse- 
rein Kranken wiederholt passirte, bin, wenn man nieht durch rasche 
Yorwartsbewegung das Gleichgewicht wieder gewinnt. Letzteres Mittel 
musste ein an progressiver Muskelatrophie leidender Mann anwenden, 
yon dem P i e r r e t  erz~hlt**), dass er wegen Schwache bestimmter 
Muskeln stets darauf achten musste, seinen Schwerpunkt naeh vorne 
zu verlegen. That er dies nicht, so fiel er nach hinten und suchte 
nun, um sein Gleichgewieht zu erhalten, so sehnell als mSglich r~ek- 
w~rts zu laufen. Einem Kranken, den P i e r r r e t  und T r o i s s i e r  

*) Leitangsbahnen im Gehirn und Riiekenmark. 1876. p. 271. 
**) Rev. mons. 1877. Centralblatt fiir die medic. Wissensch. 1877. 

p. 845. 
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beobachteten*), gelang es nicht, sieh auf diese Weise auf den Beinen 
zu erhalten. Derselbe litt an hochgradiger Muskelatrophie, welche 
besonders die Muskulatur des Rfickens, Naekens und der Schultern 
befallen hatte, besonders schwierig war auch das Aufrichten aus lie- 
gender Stellung. Die Lumbalmnskeln waren intact, die Beine nicht 
abgemagert und ihre Kraft erhalten, abet der Gang war unsicherer als 
frfiher. Wean diesem Kranken der Kopf nach hinten gebogen wurde, 
so taumelte er mehrere Schritte nach rtickw~irts, verlor sein Gleich- 
gewicht und fiel urn. 

Bei unserem Kranken zeigte sich welter Unbehtilflichkeit beim 
Ausweiehen nach der Seite, well die nothwendige Drehung des Rum- 
pfes dutch die erhebliche Betheiligung der vom Beckea aus spiralig 
um den Rumpf nach der ~Tirbels~iule gelegten Muskeln an der Er- 
krankung erschwert wurde. Beim raschen Gehen wurde die Haltung 
des Kranken durch die Neigung des Rumpfes nach vorne, welehe we- 
gen des bedeutenderen Luftdrucks bei schnellerer Vorw~irtsbewegung 
eine grSssere ist**)~ eiae unsichere. F~r das h~iufig beobaehtete seit- 
liche Abweichen be,:m Gehen hat ~'ielleicht auch der Wegfall jeder 
grOsseren Bewegung im Sehultergelenk neben den sonstigen Defeeten 
eine Bedeutung. Die Schwingungen der Arme beim Gehen bieten ja 
eine wesentliche H~lfe zur Beschr~inkung der Drehung des KOrpers 
am die Yertical.achse. Seel igmti l ler***)  schreibt dem aussehliess- 
lichen Wegfall dieser Hfilfe in einem Lebensalter, wo der Gang 
noch schwierig ist, das Auftreten einer grossen Unsicherheit beim 
Gehea zu. 

Ein vierj~hriger Knabe war mit 17 Monaten erkrankt und hatte 
eine L~hmung und Atrophie der oberen Extremit~ten davongetragen, 
w~hrend die Muskeln des Rtiekens, des Rumpfes und der unteren 
Extremit~iten vollkommen kr~iftig entwickelt waren. Der Knabe fiel 
auffallend h~ufig hin und S e e l i g m f i l l e r  erkl~irt dies aus dam Weg- 
fall der Beih~lfe, welche die als Balancirstangen gebrauchtea Arme 
einem Kinde dieses Alters beim Gehen gew&hren. 

Das Resultat der electrischen Prtifung~ welche nur Herabsetzung 
der Erregbarkeit and nirgends Entartungsreaction nachwies, differirt 
Yon dem in den bisher untersuchten F&llen erhaltenen. Im B e r g e r -  
schen Fa l l e t ) f and  sich qnantitativ und qualitativ normale electrische 

*) Arch. de Physiol. 1875. Bd. u p. 236. 
**) Cfr. Fick in Hermann's  Handb. der Physiol. I. 2. H~lfte. p. 331. 

***) Jahrb. f. Kindorheilk. XII. p. 349. 
-~) Deutscho Zeitschr. f. pract. Med. 1876. :No. $9 und 30. 
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Erregbarkeit, im Pick ' sehen*)  in den Muskeln auf der Streckseite 
des Vorderarmes ASZ fast gle;ch KSZ, am Kleinfingerballen langsame 
wurmfGrmige Reaction, sp~ter die Erregbarkeit ganz erloschen. Bei 
K a h l e r  und Pick**) ist angegeben, dass an einzelnen weniger atro- 
pbischen Muskeln zwar KSZ > ASZ, aber ein Auftreten yon KOZ vor 
AOZ, sonst eine einiache quantitative Herabsetzung der Erregbarkeit 
gegen beide Stromarten in den Muskeln zu beobaehten war. 

In der yon C h a r c o t  gegebenen klinisehen Darstellung der amyo- 
trophisehen Lateralsklerose nehmen die Contracturen eine hervor- 
ragende Stelle ein, wahrend dieselben in unserem Falle nicht beob- 
achtet werden konnten. Die gleichzeitig vorhandene Affection in den 
Hinterstr~ngen kann dies Fehlen nicht bedingen. 

Westphal***)  hat auf Grund seiner Beobaehtungen von com- 
binirter Erkrankung der Rfiekenmarksstrange sich dahin ausgespro- 
chen, dass bei gleichzei~iger Affection der Hinter- und Seitenstr~nge 
keine Contracturen auftreten, wenn die Degeneration der als Wurzel- 
zonen bezeichneten Partien der Hinterstr~tnge sich his in den Lendentheil 
erstreckt. Diese Bedingung war im vorliegenden Falle nicht erffillt. 

Nun hat L ey den in seiner jfingsten Abhandlung fiber progressive 
amyotrophisehe Bulbarparalyset) hervorgehoben, dass durchaus nieht 
alle FMle, welehe zur amyotrophischen Seitenstrangssklerose gerechnet 
werden, deutliche Contracturen zeigten, und dass in seinen eigenen 
Beobachtungen dieselben vollstandig fehlten, somit kein charakteristi- 
sches Symptom der Seitenstrangdegeneration abgeben kSnnten. Cha r -  
cot  selbst sagt allerdings, dass die Contracturen in den Unterextremi- 
taten abn~hmen, wean die Atrophie einen gewissen Grad erreicht babe. 
P i c k  hat flit seinen Fall, in dem fibrillare Zuckungen und auffallende 
Muskelschw~che vorhanden waren, darauf hingewiesen, dass mGg- 
licherweise zur Zeit der Untersuchung die Contracturen schon ge- 
schwunden seien, da bereits Zeichen yon Theilnahme der Medulla 
oblongata bestanden, t t )  Indess ist zu berficksichtigen, dass Char  c o t 
angiebt, unter den yon ihm angeffihrten Fallen seien zweimal bnl- 
bare Erscheinungen schon im Beginne tier grankheit aufgetreten. t t t )  
Anf die anderen neneren Falle lasst sich diese Erklarung ffir das 

*)1. c.p.  297. 
**) ]. e. p. 160. 

***) Dies. Arch. IX. p. 713. 
t) ]- e. p. 663. 

t t )  1. c. p. 308. 
t t r  Ich finde iibrigens bei Durehsich~ der Fiflle, welche Charcot  bei dot 

Kr~nkheitsbesohreibung verwendot h~t~ dass die Bulb~rsyraptome vorausgin- 
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Fehlen yon Centracturen wohl kaum anwenden. In dem W o r m s -  
schen*) zeigte sich zwar an den unteren Extremit~iten, welche einen 
gewissen Grad yon Kraft behalten batten, ausser einer leichten Ab- 
nahme des Wadenumfanges normales Volumen und gute faradische 
Erregbarkeit und durchaus keine Contracturen. Da aber die Mus- 
keln nach dem Tode nicht untersucht wurden, kann man zu einem 
sicheren Schlusse tiber ihr ~erhalten nicht kommen. Dagegen beob- 
achtete S h a w  seinen Kranken, ehe Atrophie eintrat, und konnte an 
den unteren Extremitaten ausser etwas leichterem Eintritt der Ermii- 
dung keine Krankheitserscheinungen wahrnehmen. Auch in unserem 
Falle fehlten die Contracturen g~inzlich. 

Wenn C h a r c o t  aus der klinisehen Thatsache, dass Parese und 
Contractur der Atrophie vorangingen, schliesst, dass die Seitenstrangs- 
sklerose vor Erkrankung der grauen Substanz zu Stande komme, so wei- 
sen - -  das Causalverh~ltniss als richtig vorausgesetzt J die letzt- 
erw~ihnten F~lle uns auf die Ansicht L e y d e n ' s  bin, dass der Process 
nicht in allen F~illen ein nnd denselben Ausgangspunkt haben mfisse. 
K a h l e r  und P i c k  nehmen ffir die F~lle mit vorangehender L~hmung 
und Rigidit~t eine zuerst und am intensivsten in den Pyramidenbah- 
hen auftretende Degeneration an und ftihren die Erkrankungen mit 
Muskelatrophie und Schlaffheit auf ein wenigstens anf~ingliches Vor- 
herrschen der Affection in den grauen Vorders~iulen oder den peri- 
pherischen Gebieten zurfick. In ihrem sehr rasch und unter ausge- 
sproehenen Contracturen verlaufenen Falle zeigte sich eine besondere 
Ausbreitung des Processes, der mikroskopisch bis in den Hirnschenkel- 
fuss verfolgt wurde, w~ihrend makroskopisch die Centralwindungen 
atrophisch erschienen. Unsere Beobachtnng wtirde also in Bezug auf 
den Sitz der Erkrankung und die Schnelligkeit des Yerlaufes ale Yer- 
treter der anderen Form der Affection dastehen. 

Auch S h a w  ist zu dem Schluss gekommen, dass in seinem Falle 
die Atrophic der Ganglienzellen tier grauen Substanz das Prim~re 
sei, er sieht nun aber die u in den Seitenstr~ingen als 
eine secund~ire Degeneration ~hnlich der nach prim~iren Hirnl~sionen 
an. Dieser u scheint mir ganz unzutreffend. 

Zun~ichst kSnnte die angenommene secund~ire Degeneration der 
Pyramidenbahnen doch nicht mit der nach Lasionen dieser Fasern in der 

pen, in 1. Fall K u s s m a u l  ( u  klin. Vortr. 54. p. 12), 2. Lay-  
den ' s  Fall Krcu tz  (Dies. Arch. II. p. 657) und 3. (Klinik d. Riiekenmarks 
II. p. 510), ~i. Hun (Med. Centralbl. 1872. p. zi28), 5. Wilks (Med. Cen- 
tralbl. 1870. io. 239). 

*) Archly de Physiol. 1877. Bd. IV. p. 706. 
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inneren Kapsel ausnahmslos auftretenden verglichen werden, sondern 
etwa mit dem Vorgange, wo eine secund/ire absteigende Degeneration 
auf die graue Substanz der u fibergreift, was, wenn auch 
wiederholt beobachtet, doch im Vergleich zur H/iufigkeit der erstge- 
nannten Ver~inderung als seltenes Vorkommniss bezeichnet werden 
muss. Dann aber ist oben angeffihrt, dass eine vorzugsweise in den 
Pyramidenbahnen sich haltende Affection der weissen Snbstanz nach 
prim/irer Affection der Vorderh6rner nnr sehr selten sich finder. 
Warum dies der Fall ist, 1/~sst die Auffassung S h a w ' s  ganz uner- 
kl/~rt. Wir werden also keinen Grund haben yon der Ansicht abzu- 
gehen, dass die einzelnen Theile des directen cortico-muskul~ren 
Systems ( F l e c h s i g ) ,  innerhalb dessen der Process sich ja ganz vor- 
zugsweise verbreitet, in gleichwerthiger Weise, aber nicht stets glei- 
cher Folge and relativer Intensit/~t erkranken. Das Krankheits- 
bild kann der C h a r c  o t ' schen Schilderung entsprechen oder die 
Bulb~irerscheinungen treten bedeutend in den Vordergrund oder es 
besteht auch einmal eine weitverbreitete Muskelatrophie, der keine 
Contracturen vorangegangen sind, mehr oder weniger fang ohne Auf- 
treten yon Symptomen seitens der Medulla oblongata. 

Es gilt, sich bei weiteren Beobachtungen durch eine genaue Pr/ifung 
des Verhaltens der Muskeln Sicherheit fiber das constante Fehlen einer 
ausgesprochenen Entartungsreaction zu verschaffen, um zu wissen, ob 
dies Moment f/ir eine Untetscheidung yon /ihnlichen F/illen yon Polio- 
myelitis anter, chron, verwendet werden kann. Da es bei weiter vor- 
geschrittenen F/fllen fraglich sein kann, ob der Atrophie eine L~ihmung 
vorangegangen ist, k6nnen solche F~ille klinisch denen/ihnlich erschei- 
hen, welche F r i e d r e i c h * )  als generell auftretende Muskelatrophie be- 
zeichnet hat. Mit diesen theilen sie auch wegen der drohenden Bul- 
b/~rparalyse die schlechte Prognose. Eine grosse Ausnahme bildet 
ein Fall wie der yon F r i e d r e i c h * * )  beschriebene, in welchem eine 
ausserordentlich verbreitete Atrophie sich in wenigen Jahren entwickelt 
hatte, dann aber viele Jahre lang station/ir blieb, und werden wit 
beim Auftreten yon Massenatrophie einen welt rascheren Verlauf als 
bei der gew6hnlichen Muskelatrophie zn erwarten haben. 

Die Fig. Tafel X. a--o sind mittelst Prismas boi dreimaligor VergrSsse- 
rung gezeichnot. 

*) Uebor progrossive Muskolatrophie. Borlin. 1873. p. 231. 
**) 1. c. p. 35. 




