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Ueber eine bestimmte Form der primiiren com-
binirten Systemerkrankung des Riickenmarks,
im Anschluss an einen Fall von spastischer Spinal-
paralyse mit vorherrschender Degeneration der Py-
ramidenbahnen und geringerer Betheiligung der
Kleinhirn - Seitenstrangbahnen und der Goll'schen
Stringe.

Von
Prof. Dr. Adolf Striimpell

in Leipzig.
(Hierzu Taf. IL)

In einer frilheren Arbeit (dieses Archiv Bd. XI. Seite 27flg.) habe
ich zwei Fille chronischer spinaler Erkrankung beschrieben, bei wel-
chen es sich um eine combinirte systematische Erkrankung mehrerer
Faserziige des Riickenmarks, und zwar insbesondere der Pyramiden-
bahnen, der Kleinhirn- Seitenstrangbahn und der sogenannten Goll-
schen Striange handelte. Meine spéteren Untersuchungen tber die
pathologische Anatomie der Tabes fiihrten mich zu der Anschauung,
dass diese schon klinisch von der Tabes grundverschiedenen Fille
auch in pathologisch-anatomischer Hinsicht einen ansgesprochenen
Gegensatz zu derselben bildeten, und ich sprach daher schon damals
(dieses Archiv Bd. XII. Seite 769) die Vermuthung aus, dass es eine
bestimmte Form der combinirten spinalen Systemerkrankung gebe,
deren Kklinisches Krankheitsbild im Allgemeinen der von Erb und
Charcot geschilderten ,spastischen Spinalparalyse“ zu entsprechen
scheine. Durch die Mittheilung eines neuwen, von mir lange Zeit kli-
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nisch beobachteten und vor Kurzem anatomisch untersuchten, hierher
gehorigen TFalles, glaube ich zu der Kenntniss der in Rede stehenden
Form der combinirten Systemerkrankung einen neuen Beitrag liefern
zu kdnnen.

Der Fall betrifft den einen der zwei Briider Gaum, deren Kran-
kengeschichte ich schon frither, in meiner Arbeit iiber die ,spasti-
schen Spinalparalysen« (dieses Archiv Bd. X. 8. 711) erwahnt habe.
Der leichteren Uebersicht wegen lasse ich die wichtigsten klinischen
Angaben hier noch einmal in Kiirze folgen.

Johann Friedrich Gaum, der jiingere der beiden kranken Briider, stammt
von einem Vater ab, der ,auch ein wenig gelihmt“ gewesen sein soll. Btwas
Niheres hieriiber isl nicht zu erfahren. Sein zwei Jahre dlterer Bruder ist seit
langerer Zeit in fast ganz gleicher Weise erkrankt, wie er selbst (s. u.). Von
seinen eigenen Kindern und der zahlreichen, freilich zum gréssten Theil sehr
jung gestorbenen Nachkommenschaft seines kranken Bruders, leidet Niemand
an einer ahnlichen Affection. — Patient selbst ist in der Jugend ganz gesund
gewesen, bis auf alle !/,—1/, Jahr eintretende, anscheinend epileptische
Krimpfe, welche auch spiter mehrmals wiedergekehrt sind. In seinen letz-
ten Lebensjahren hat Patient, soweit bekannt, nicht mehr daran gelitten. Er
ist Brunnenbauer und als solcher natiirlich Erkdltungen und Durchniissungen
oft ausgesetzt gewesen. Im Jahre 1859 fiel er beim Arbeiten in einen Bran-
nen, ohne aber irgend eine schwerere Verletzung davonzuiragen. Er hat auch
gleich nach dem Sturze weiter gearbeitet. Kurze Zeit darauf soll aber sein
Gang sich veriindert haben, worauf ihn zuerst seine Frau aufmerksam machte.
Seitdem soll sich sein Zustand bis zum Jahre 1878, zu welcher Zeit der
Kranke zuerst von mir in der hiesigen medicinischen Klinik beobachtet wurde,
nicht wesentlich verindert haben™).

Die Untersuchung des damals 56 Jahre alten Kranken ergab folgenden
Befund: Guter allgemeiner Brnihrungszustand, normale Intelligenz. Patient
selbst hat wenig subjective Beschwerden. Er klagt nur zuweilen diber seinen
Magen und iiber geringe, in der letzlen Zeit zeitweilig auftretende rheuma-
tische Schmerzen i den Beinen. Sonst ist er ganz wohl und kriftig und hat
noch vor Kurzem, trotz seines eigenthiimlichen Ganges, einen Weg von vier
Stunden zuriicklegen konnen.

Die Schadelbildung zeigt keine bemerkenswerthen Besonderheiten.
Im Gesicht keine Lihmungen, kein Nystagmus, keine Sprachsidrung, keine
Schlingbeschwerden. Die oberen Extremitdten sind kriftig und in nor-
maler Weise beweglich, zeigen aber eine deutliche Erhéhung der Sehnen-
reflexe (von den Enden der Vorderarmknochen, von den Sehnen des Biceps,

*) Hiermit stimmt die spiter gemachie Angabe seines noch lebenden
slteren Bruders nicht ganz fiberein, wonach die starke Gehstirung erst seit
ca. 1870 auffallend geworden sein soll. Jedenfalls hat sich das Leiden also
sebr langsam und sehr allmilig entwickelt.
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Triceps u. a. aus), Auch in den unteren Extremitéiten sind alle Bewe-
gungen mit ziemlicher Kraft ausfithrbar, nur steif und zuweilen verlangsamt
durch (reflectorisch) eintretende Muskelcontractionen. Bei der rascheren Aus-
fithrung passiver Bewegungen ist der sich sofort einstellende reflectorische
Muskelwiderstand sehr deutlich hemerkbar. — Die Sehnenreflexe sind an
beiden Beinen dusserst lebhaft: sehr starke Patellarrefloxe. anhaltendes Fuss-
phénomen. Hautreflexe normal. Sensibilitdat vollstindig fir alle
Empfindungsqualititen erhalten. Harn- und Stuhlentleerung
durchaus normal. Geschlechtliche Potenz noch erhalten. — Am meisten auf-
fallend und hochst charakteristisch ist das Gehen des Kranken, welches in
ausgesprochenster Weise alle Eigenthiimlichkeiten des ,rein spastischen
Ganges“ darbietet. Der Kranke geht mit ziemlich grossen und raschen
Schritten, wobei die Kniee aber fast gar nicht gebeugt, die Beine demnach
fast ganz steif gehalten werden. Die Fisse treten nur mit dem vorderen
Theile der Sohle, mit ihren Spitzen, auf den Boden auf, da der ganze Kérper
bei jedem Schritte durch die reflectorische Contraction des Gastroenemius ein
wenig in die Hohe schnellt. Der Korper scheint daher beim Gehen stets etwas
nach vorniiber fallen zu wollen, und Patient ist gendthigt, ziemlich rasche
Schritte zu machen, welche ihm weniger beschwerlich fallen. als absichtlich
sehr langsames Gehen. Die Fussspitzen werden wegen der mangelnden Beu-
gung im Knie (reflectorische Starre des Extensor cruris quadriceps) niemals
vollstindig erhoben und streifen fast bestindig den Fussboden. Auf den mit
Sand bestreuten Wegen des Krankenhausgartens konnie man an den breiten
Strichen im Sande stets deutlich erkennen, wo Gaum gegangen war!

Der Kranke blieb mehrere Monate lang im Spital, ohne dass sich an
seinem Zustande Etwas dnderte. Er wurde dann entlassen und kam, da er
zu seiner schweren Berufsarbeit nicht mehr fihig war, in das hiesige
Armenhaus. Der Liebenswiirdigkeit des dirigirenden Arztes daselbst, des
Herrn Dr. Lohse, verdankte ich die Moglichkeit, den Kranken auch ferner
im Auge behalten zu kénnen. Ich habe ihn in den folgenden Jahren, bis
1884, wiederholt gesehen und wntersucht. Eine wesentliche Aenderung sei-
nes Leidens trat nicht ein; nur klagie er, dass seine Beine langsam schwicher
wiirden, und dass er nicht mehr so weit gehen kinnte, wie friiher. Uebrigens
machte er mit Hiilfe eines Stockes noch immer ziemlich weite Ausginge in
die Stadt. Harnbeschwerden traten auch jetzt richt in bemerkenswerther
Weise ein. In der zweiten Hilfte des Jahres 1884 zeigten sich die alimilig
entstandenen sicheren Zeichen einer Lungentuberculose. Patient bekam
Husten und Auswurf, wurde matter und schliesslich bettligerig. Eine voll-
stdndige Lihmung der Beine trat aber sicher nicht ein. Patient konnte bis
zuletzt alle Bewegungen im Bett ausfihren. Wie weit die vorhandene
Schwiche schliesslich von dem Spinalleiden, wie weit sie von dem schweren
Allgemeinzustande abhingig war, liess sich freilich zuletzt nicht mehr sicher
entscheiden. Am 4. Februar 1885 starb’Patient unter allen gewdhnlichen
Zeichen der fortschreitenden Lungenphthise. Die Section wurde von Herrn
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Dr. Vierordt gemacht, welcher so freundlich war, Gehirn und Riickenmark
in Miller’scher Lisung fir mich aufzubewahren.

Pathologiseh - anatomischer Befund. Bei der makroskopischen Betrach-
tung des frischen Gehirns und Rickenmarks konnte eigentlich gar nichts
Krankhaftes mit Sicherheit wahrgenommen werden. Insbesondere ist hervor-
zuheben, dass die allgemeine Bildung und Grisse der nervésen Centralorgane
vollkommen normal erschien und dass die Seitenventrikel des Gohirns nicht
die geringste ungewdhnliche Brweiterung zeigten. Die weichen Hiute des
Gehirns und des Riickenmarks waren nirgends besonders getriibt oder verdickt:
es bestand mithin keine Andeutung einer sogenannten chronischen Meningitis.
Ebenso waren auch die Riickenmarkswurzeln villig normal. — Auch nach
vollendeter Hirtung der Organe in Miiller’scher Losung traten die krank-
haften Verinderungen in den Seiteustriingen des Riickenmarks nur undeutlich
hervor, so dass erst die mikroskopische Untersuchung (ungefirbte
Glycerinschnitte, Nigrosin, vor Allem aber Behandlung der Schnitte nach der
vortrefflichen Weigert’schen Himatoxylinmethode) ein richtiges Bild von der
Ausbreitung der Erkrankung gab.

Hiernach stellen sich die Verinderungen im Riickenmark folgendermassen
dar: Im unteren Lendenmark findet sich eine nicht sehr starke, aber voll-
stindig deutliche Degeneration der beiden, das bekannte kleine Dreieck in
den hinteren Seitenstringen einnehmenden Pyramidenbahnen, In der ge-
sammten iibrigen weissen Substanz ist eine ausgeprigtere Erkrankung nicht
sicher nachweisbar. Wahrscheinlich findet sich aber auch an dem vorderen
Rande der Vorderstringe ein geringer Ausfall einzelner Fasern, ebenso
vielleicht in den mittleren und inneren Partien der Hinterstringe. Die graue
Substanz erscheint vollstindig gesund: die Ganglienzellen, das reiche Fa-
sernetz in den Vorderhornern, die Einstrahlungen aus den Hinterstringen in
die Hinterhérner sind vollkommen normal, ebenso die vordere Commissur,

Im mittleren und oberen Lendenmark (Fig. 1, Taf II) ist die
beiderseitige Erkrankung der PyS*) bereits stirker, als in dem untersten Ab-
schnitte des Riickenmarks. Von dem vorderen Ende der erkrankten Felder
erstreckt sich eine schmale, aber ganz deutliche Randdegeneration in bei-
den Seitenstringen nach vorne und scheint iz den Vorderstringen sogar noch
etwas ausgebreiteter zu werden, In den mittleren Partien der Hinterstrédnge
erscheinen die Anfinge der Degeneration auch bereits etwas deutlicher; sie
sind aber immerhin noch sehr schwach und nicht scharf abgrenzbar. Die bei-
gegebene Abbildung kann diese Erkrankung daher nur in schematischer An-
deutung wiedergeben. — Die graue Substanz ist ebenso wie im unteren
Lendenmark, vollstindig unverindert. Ueber has Verhalten der Clarke’schen
Saulen s. u.

*) Ieh gebrauche im Folgenden die schon in den frilheren Arbeiten be-
nutzten Abkirzungen PyS == Pyramiden - Seitenstrangbahn, PyV = Pyrami-
den-Vorderstrangbahn, KIS == Kleinhirn-Seitenstrangbahn, GoS == Goll’sche
Stringe im Halsmark.
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Im unteren Brustmark nimmt die erkrankte PyS den grdssten Theil
der Hinterseitenstringe ein. Der Grad der Erkrankung ist ein ziemlich be-
deutender; doch ist es bemerkenswerth, dass auch hier, ebenso wie im Len-
denmark, immerhin noch verh#ltnissmissig zahlreiche normale Fasern in den
befallenen Abschnitten anzutreffen sind. Die Randdegeneration ist in der oben
geschilderten Weise deutlich vorhanden. Die Hinterstringe erscheinen auch
hier nicht vollig normal, doch ist ihr Befallensein noch immer sehr gering und
nicht deutlich abgrenzbar. Ueber die Beschaffenheit der Clarke’schen
Séulen ist es schwer, ein sicheres Urtheil zu fillen. Sie sind dberhaupt
auffallend wenig hervortretend und nicht so scharf, wie gewdhnlich umschrie-
ben. Im obersten Lendenmark ist die Anzahl ihrer Ganglienzellen relativ ge-
ring (in wenigen Schnitten mehr, als 6—8); etwas Krankhaftes ist an den
Zellen aber nicht nachweisbar. Im Brustmark werden dieselben reichlicher
und sind scheinbar ganz normal. Auch an den Nervenfasern zwischen den
Zellen ist eine sichere Verinderung nicht erkennbar; am ehesten kénnte
noch in dem inneren (medialen) Abschnitte der Clarke’schen Siulen eine
Abnahme der Fasern vorhanden sein. — Im Uebrigen nichts Abrormes.

Im oberen Brustmark (Fig. 2) ist die Degeneration der PyS in glei-
cher Weise, wie bisher, nachweisbar. Die nach aussen und vorn von der PyS
vorhandene Erkrankung zeigt sich hier schon entschieden als ein Befallensein
der KIS. Beachtung verdient hier auch ein schmaler erkrankter Streifen in
den Vorderstringen zu beiden Seiten der Fissura anterior. Derselbe ist
aller Wahrscheinlichkeit nach als eine Erkrankung der PyV zn deuten. Die
Degeneration in den Hinterstrdngen ist entschieden etwas stirker gewor-
den. Sie betrifft theils die medialen Abschnitte. d. i. also bereits das Gebiet
der Goll’schen Striinge, theils noch die susseren Theile, insbesonders auch
die von mir sogenannten ,hinteren usseren Felder“. Die Degeneration ist
freilich auch hier iberall noch recht gering und nirgends sehr scharf um-
schrieben. — Graue Substanz normal.

Die Halsanschwellung des Riickenmarks (Fig. 3) zeigt ein bereits
deutlich verindertes Bild. Vor Allem ist auffallend, dass die Erkrankung der
PyS hier zwar noch verhanden, aber doch bereits entschieden im Abnehmen
ist, weniger in Betreff der Ausdehnung, als in Betreff des Grades der Dege-
neration. Dagegen tritt die Erkrankung der nach aussen und vorn von der
PyS gebogenen KIS um so mehr hervor, obgleich auch hier noch normale Fa-
sern in Menge zu finden sind. In den Hinterstréngen findet sich jetzt neben
der hinteren Fissur ein ziemlich deutlich abgegrenzter, mit der Spitze nach
vorn gerichteter degenerirter Keil, dem inneren Abschnitte der Goll’schen
Stréinge entsprechend. Die Keilstringe zeigen nur in ihren hinteren Zusseren
Abschnitten eine schwache Andeutung von Erkrankung. — Graue Substanz,
Wurzelfasern etc. normal,

Im obersten Halsmark (Fig. 4) oberhalb der Cervicalanschwellung
ist die Erkrankung der PyS noch undeutlicher und geringer geworden. Hier
iiberwiegt die freilich auch nicht sehr starke Degeneration der KIS, welche
sich in einer schmalen Randzone bis zur vorderen Fissur fortsetzt. In den
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Hinterstringen ist das Befallensein der Goll’schen Stringe ganz deutlich,
und zwar erscheint der vordere Theil derselben etwas stirker ergriffen, als der
hintere. Awuch in den hinteren dusseren Abschnitten der Keilstringe ist noch
ein geringer Faserausfall nachweislich.

Noch weiter aufwirts ldsst sich die schwache Degeneration der Goll-
schen Stringe bis zu den Kernen der letzteren in der Oblongata verfolgen.
Die Ganglien der Kerne selbst sind unversindert. Auch die Erkrankung der
KIS ist in der Oblongata an der schon friiher (dieses Archiv Bd. X. S. 686
und Tafel VIII., Fig. 1, 10) von mir angegebenen Stelle nach vorn von den
Oliven sichtbar. Dagegen hort jede nachweisliche Degeneration der Pyrami-
denbahn von der Kreuzungsstelle derselben an weiter nach oben volisténdig
auf. Schon die Querschnitte der Pyramiden selbst erscheinen vollstdndig
normal, ebenso die Querschnitte durch den die Pyramidenbahn enthaltenden
Abschnitt des Hirnschenkelfusses. Im Gehirn konnte auch nach der Hirtung
desselben weder in der inneren Kapsel, noch in den Centralganglien, noch in
den motorischen Rindengebieten etwas Krankhaftes gefunden werden.

Auf die histologischen Einzelnheiten der Erkrankung bin ich nirgends
niher eingegangen, da dieselben in keiner Weise von dem bekannten Bilde
der systematischen Degenerationen im Riickenmark abweichen. Ueberall han-
delt es sich um eine einfache Atrophie der Fasern mit nachfolgender geringer
Vermehrung des interstitiellen Gewebes. In den Gebieten der erkrankten
Pyramidenbahn finden sich mehrfach Querschnitte kleiner Gefisse mit ziemlich
stark verdickien Wandungen — ein Befund, dessen secundire Bedeutung
schon langst erkannt ist.

Ueberblicken wir jetzt noch einmal das bisher Mitgetheilte, so
stellt sich unser Fall in klinischer Beziehung entschbieden als eine
vollkommen ,reine spastische Spinalparalyse® dar. Der Kranke ist
Jahre lang bis zu seinem Tode genau #rztlich beobachtet worden,
und bis zuletzt beschrinkten sich alle Krankheitserscheinungen auf
das motorische Gebiet, bis zuletzt handelte es sich ausschliesslich
um eine, mit einer sehr betrichbtlichen Steigerung der Sehnenreflexe
einhergehende motorische Schwiche der unteren Extremititen, wah-
rend trophische Storungen, Sensibilititsstorungen und Anomalien der
Blasen-, Mastdarm- und Geschlechtsfunctionen bis zuletzt vollstindig
fehlten. Ja, sogar auf motorischem Gebiete war eigentlich die Stei-
gerung der Sehenreflexe lange Zeit das einzige krankhafte
Symptom, auf welches alle sonstigen Storungen (die Erschwerung
der passiven Bewegungen, die Verinderung des Ganges) unmittelbar
zuriickgefiihrt werden konnten®). Erst in der letzten Zeit der Krank-

*y Naheres hieriiber findet man in meiner Arbeit »Zur Kenntniss der
Sehnenreflexe® (Deutsches Archiv fiir klin. Medicin, Bd. XXIV. 8. 1821g.).
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heit trat eine wirkliche Abschwichung der motorischen Kraft in den
Beinen hervor, welche aber so gering blieb, dass der Kranke bis kurz
vor seinem Tode noch immer eine Strecke weit allein gehen konnte,
Vorher konnte er, wie in der Krankengeschichte angegeben, trotz
seines ,spastischen Ganges“ noch einen Weg von mehreren Stunden
ohne besondere Miihe machen. In derartigen Fillen erscheint es
daber in der That, wie ich schon friher (a. a. 0.) vorgeschlagen
habe, richtiger, anstatt von einer spastischen Paralyse, von einer
spastischen Pseudoparalyse resp. Pseudoparese zu sprechen,
da die willkiirlichen Bewegungen durch die mit ihnen zusammen stets
eintretenden reflectorischen Muskelspannungen gehemmt werden und
dadurch upvollkommener erscheinen, als sie es in Wirklichkeit sind.

Wenn unser Fall somit zu Lebzeiten des Kranken als typisches
Beispiel der spastischen Spinalerkrankung im Sinne Erb’s und Char-
cot’s gelten konnte, so war hiermit eine sichere anatomische Dia-
gnose doch poch nicht gewonnen. Zwar wurde selbstverstindlich
auch an eine Moglichkeit einer, der Annahme der genannten Autoren
entsprechenden ,primiren Seitenstrangsklerose“ gedacht, doch muss-
ten, soweit die bisherigen spirlichen anatomischen Erfahrungen ein
Urtheil gestatteten, auch andere Moglichkeiten in Betracht gezogen
werden. Namentlich schien uns das Vorhandensein einer multiplen
Sklerose (cf. Charcot, Lecons, tome I, p. 294), ausserdem aber auch
das Bestehen eines chronischen Hydrocephalus (¢f. R. Schulaz,
Deutsches Archiv fiir klinische Medicin, Bd. XXIIL S. 851) oder auch
eines Hydromyelus (ef. meinen Fall, Dieses Archiv Bd. X. S. 695)
nicht sicher ausgeschlossen werden zu konnen.

Dem gegeniiber ergab nun aber die anatomische Untersu-
chung des Rickenmarks in der That als Hauptbefund eine Er-
krankung der Seitenstringe, deren primirer Charakter nicht in Zweifel
gezogen werden kanp. Denn, auch abgesehen von dem Umstande,
dass weder in dem oberen Abschnitte des Riickenmarks, noch in dem
Hirnstamme, noch in den Hemisphiren ein Krankheitsherd zu finden
war, von dem die Seitenstrangaffection als secundire absteigende
Degeneration hétte abhingig sein konnen, so spricht schon die eine
Thatsache mit voller Sicherheit fiir die primare Natur der Seiten-
strangerkrankung, dass pimlich diese letztere, im Lendenmark be-
ginoend, im obersten Halsmark ihr Ende erreicht. Von dem Beginne
der Pyramidenkreuzung an weiter nach aufwirts zeigte die Pyrami-
denbahn nicht mehr die geringste pachweisliche Veranderung, ein
Verhalten, welches sich selbstverstindlich nicht mit der Annahme
irgend eines hoher gelegenen Krankheitsherdes vereinigen lisst. Was
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nun aber die speciellen Abschnitte der Seitenstringe betrifft, welche
in unserem Falle erkrankt waren, so lehrt schon ein fliichtiger Blick
auf die Abbildungen, dass es sich hierbei in erster Linie zweifellos
um die Pyramidenbahn handelt. Dieselbe ist zwar lange nicht in
ihrer gesammten Fasermasse, aber im Lenden- und im Brustmark
doch in ihrer ganzen Querausdehnung ergriffen. Im Halsmark da-
gegen nimmt der Grad der Erkrankung schon merklich ab und, wie
soeben schon erwihnt, ist von dem Beginne der Pyramidenkreuzung
an nach aufwirts die Pyramidenbahn sicher vollstindig normal.

Allein die Erkrankung der Seitenstringe beschrinkt sich augen-
scheinlich nicht ausschliesslich anf die PyS. Auch die nach aussen
und vorn von derselben gelegenen Abschnitte, welche der Kleinhirn-
Seitenstrangbahn entsprechen, erscheinen nirgends vollstindig
normal und von der erkrankten PyS so deutlich abgegrenzt, wie man
dies z. B. bei einer secundiren absteigenden Degeneration einer PyS
oder in einem reinen Falle von amyotrophischer Lateralsklerose sieht.
Besonders hervorzuheben ist aber, dass die Erkrankung der KIS, zwar
iiberhaupt gering, doch in den oberen Abschnitten des Riickenmarks
entschieden verhaltnissmissig stirker ist, als in den unteren. Sie
reicht jedenfalls viel weiter nach aufwirts, als die Erkrankung der
PyS, und liess sich bis zum Beginne der Corpora restiformia ver-
folgen.

Zu der Erkrankung der beiden genannten Fasersysteme gesellt
sich weiter aber noch eine, zwar ebenfalls geringe, aber doch voll-
stindig deutliche Degeneration der Goll’schen Stringe hinzu.
Dieselbe beginnt oben an den sogenannten Kernen der GoS, ist im
obersten Halsmark und in der Cervicalanschwellung verhiltnissmissig
am meisten ausgepriagt, wird dann aber nach unten zu rasch undeut-
licher. Einzelne degenerirte Fasern in den Hinterstringen finden sich
zwar aller Wahrscheinlichkeit nach noch bis zum Lendenmark vor,
doch handelt es sich nicht mehr um die Erkrankung eines geschlosse-
nen Biindels, sondern, wie gesagf, nur noch um einzelne Auslaunfer.
In den Hinterstringen nimmt also die Erkrankung ebenso wie die Dege-
neration der KIS, aber im Gegensatz zu der Affection der PyS,
von oben nach unten zu ab.

Endlich ist noch der sogenannten ,,Randdegeneration« Kr-
wahnung zu thun, welche sich fast in der ganzen Ausdehnung des
Riickenmarks, am deutlichsten im Lenden- und Brustmark vorfindet.
Dass sie als ein hiufiger Befund bei den verschiedensten Erkrankun-
gen des Rickenmarks auftritt, ist lange bekannt. Ueber ihre Bedeu-
tung lasst sich aber noch kein sicheres Urtheil fillen. Von einzelnen
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Untersuchern ist sie als Folge einer bestchenden ,chronischen Me~
ningitis“ aufgefasst worden. Die verdickten Meningen sollen angeb-
lich theils ,,darch Druck®, theils durch ,eine Fortpflanzung der Ent-
ziindung per contiguitatem™ die Fasern in den benachharten Rand-
gebieten des Riickenmarks zur Atrophie bringen. Ich habe schon
frither (dieses Archiv Bd. XII. 8. 762) auf das Unwahrscheinliche
dieser Annahme aufmerksam gemacht. In unserem Falle kaun hier-
von erst recht nicht die Rede sein, da in der That jede Spur einer
wchronischen Meningitis<, d. h. einer Verdickung der weichen Riicken-
markshiute fehlte. Zum Theil ist die Randdegeneration jedenfalls
mit der Erkrankung der KIS identisch, da letztere oft recht weit
nach vorn reichen kann. Andererseits betrifft die Degeneration am
vorderen und noch mehr am inneren Rande der Vorderstringe wahr-
scheinlich ganz oder wenigstens zum Theil auch die Pyramiden-
Vorderstrangbahn, deren Erkrankung, wie aus zahlireichen an-
deren Beobachtungen (vergl. z B. dieses Archiv Bd. XI. S. 53) her-
vorgeht, haufiz (wenn eine PyV iberbaupt vorhanden ist, sogar
wahrscheinlich immer) gleichzeitig mit einer systematischen Degene-
ration der PyS nachweisbar ist. Betrifft die Randdegeneration ausser
den zu der KIS und PyV gehérigen Fasern noch andere Elemente,
so handelt es sich u. E. am wahrscheinlichsten auch hierbei um einen
primér (resp. secundir bei auf- oder absteigender secundirer Dege-
neration) erfolgenden Untergang bestimmter, an der Peripherie des
Riickenmarks gelegener Faserziige. Ueber die nihere Bedeutung dieser
letzteren ist freilich noch Niehts bekannt.

Somit sehen wir also, dass sich die oben mitgetheilte Beobach-
tung in anatomischer Beziehung als eine combinirte Systemer-
krankung darstellt und zwar vorzugsweise als eine primire Erkran-
kung der Pyramidenbahn, in geringerem Grade aber gleichzeitig
auch der Kleinhirn- Seitenstrangbahn und der sogenannten
Goll’schen Strange. Die Beschrinkung der Erkrankung auf die
bekannten Abschnitte des Riickenmarksquerschnittes, die Symmetrie
der Erkrankung in beiden Hilften desselben, das Fehlen aller son-
stigen Krankheitsherde, von denen die Strangerkrankung secundir
abhingig sein konnte, scheinen uns jeden Zweifel an der primér-
systematischen Natur der Affection unméglich zu machen. In
klinischer Beziehung kommt nach unseren bisherigen Kenntnissen nur
die Degeneration der PyS in Betracht. Jedenfalls wiissten wir nicht
ein einziges Krankheitssymptom zu nennen, welches auf die geringe

Betheiligung der KIS und der Goll’schen Stringe zu beziehen wire
Archiv f. Psychiatrie. XVIL 1. Heft 15
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(Néheres s. u.). Mit der Erkrankung der PyS hiingen aber wohl mit
Sicherheit die zu Lebzeiten des Kranken beobachteten spastischen
Erscheinungen d. i. die Steigerung der Sehuenrefiexe und die méassige
Parese der unteren Extremititen zusammen. In dieser Beziehung
muss es nur auffallen, dass die letztere trotz der anscheinend ziemlich
starken Betheiligung der Py8 im Brustmark und im Lendenmark bis
zum Tode des Kranken so gering blieb., Zwar waren, wie oben be-
merkt, an allen Stellen der PyS immerhir noch zahlreiche normale
TFasern vorhanden, so dass das Feblen einer stirkeren Parese der
unteren Extremitdten nicht gerade unerklarlich ist. Jedenfalls zeigt
aber unser Fall auf's Neue, wie unmoglich es bis jetzt ist, aus der
scheinbaren Intensitit der anatomischen Erkrankung einen Schluss
auf den Grad der vorher bestandenen klinischen Erscheinungen zu
ziehen, zumal im Gegensatz zu dem oben beschriebenen Falle auch
andere Beobachtungen vorliegen, bei denen trotz ebenfalls nur mittel-
starker Degeneration der PyS einejvolistindige Paraplegie bestand.
Die Erwigung dieses Umstandes gewinnt noch an Interesse, wenn
man die Frage aufwirft, ob auch wirklich alle in dem Gebiete der
PyS gelegenen Fasern physiologisch gleichwerthig sind, eine Frage,
welche uns namentlich auch im Hinblick auf das Verhiltniss zwischien
spastischen und Lihmungserscheinungen berechtigt zu sein scheint.
Wie in der Krankengeschichte unseres Falles besonders hervorgehoben
ist, bestand zu einer Zeit, wo eigentlich noch gar keine motorische
Schwiche in den unteren Extremitaten pachweislich war, bereits eine
susserst lebhafte Steigerung der Sehnenrefiexe mit allen ihren Folgeun.
Bin derartiges Verhalten, welches ich auch an anderen Kranken einige
Male becbachtet habe*), legt doch entschieden den Gedanken nahe,
dass die Steigerung der Sehnenreflexe nicht von einer Erkrankung
der motorischen Fasern selbst d i. also der PyS-Fasern im engeren
Sinne abhingig sein konue. Mit anderen Worten: die hemmenden
Erregungen, deren Wegfall erst die abnorme Steigerung der Sehnen-
reflexe bewirkt, gelangen anscheinend nicht durch die eigentlichen
motorisehes Fasern, sondern auf besonderen Bahnen zu den die Re-
flexcentren bildenden motorischen Ganglienzellen der Vorderhérner.
Hiernach wiirden also im Gebiete der PyS zunfichst zwei Faser-
arten zu unterscheiden sein: die eigentlich motorischen, zur grossen
cortico-musculiren Hauptbahn gehorigen Fasern und die reflexhem-
menden Fasern. Wollte man annechmen, dass sowohl die rein moto-

*) Vergl. hieriiber meine Angaben im deutschen Archiv fiir Klinische
Medicin, Bd. XXIV. S. 1861g.
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rischen, als auch die reflexhemmenden Erregungen durch dieselben
Fasern geleitet wiirden, so miisste man die weitere Voraussetzung
machen, dass die Fasern bei ihrer Erkrankung fir die eine Art der
Erregﬁng noch leitangsfihig blieben, wihrend sie fiir eine andere Art
der Erregung ihre Leitungsfihigkeit bereits verloren hétten. Eine
sichere Entscheidung, welche dieser Ansichten die richtige sei, ist frei-
lich zur Zeit nicht moglich. TUns erscheint aber die zuerst ausge-
sprochene als die annehmbarere.

Durch den Nachweis der gleichzeitigen Erkrankung mehrerer Fa-
sersysteme des Rickenmarks schliesst sich, wie bereits erwihunt, der
oben mitgetheilte Krankheitsfall an die beiden friiher (dieses Archiv
Bd. XL) von mir beobachteten Fille combinirter Systemerkrankung
anh, und ich glaube jetzt behaupten zu konnen, dass man die in Rede
stehenden drei Fialle als zu einer ganz bestimmten und beson-
ders abzugrenzenden Form der combininirten Systemer-
krankung des Rickenmarks gehdrig betrachten muss.

In anatomischer Hinsicht handelt es sich vorherrschend um die
Erkrankung dreier, im Wesentlichen jedenfalls aus langen Fasern
bestehenden Fasersysteme des Riickenmarks: der Pyramidenbahn
(PyS und PyV), der Kleinhirnseitenstrangbahn und der Goll-
schen Stringe. In den ausgebildeten Fillen findet man diese drei
Systeme gleichzeitig in mehr oder weniger hohem Grade erkrankt,
wahrend in den geringer entwickelten Fallen die Degeneration in
einem oder in zweien dieser Systeme noch gering ist oder sogar ganz
fehlen kann. Die einzelnen Systeme erkranken also wenigstens in der
Regel nicht gleichzeitig, sondern nach einander, wobei in zeitlicher
Beziehung wahrscheinlich grosse Verschiedenheiten vorkommen. Fast
immer scheint aber die Pyramidenbahn zuerst zu erkranken, denn
die Degeneration derselben ist gewshnlich am stirksten und auch die
klinischen Symptome (s. u.) weisen auf ihr friihes Befallenwerden hin.
Die Affection ist im Allgemeinen vollkommen symmetrisch in beiden
Hilften des Riickenmarks; kleine Unterschiede miogen in dieser Be-
ziehung freilich vorkommen. Tst eine PyV iiberhaupt vorhanden, so
erkrankt sie gleichzeitig mit der PyS, was mit dem systematischen
Charakter der Erkrankung vollstindig iibereinstimmt.

Die Kleinhirnseitenstrangbahn findet man gewdhnlich etwas
weniger stark erkrankt, als die PyS. Die kranke Region bildet ent-
weder nur die nach aussen von der PyS gelegene Randzone der
Seitenstringe, oder zeigt zuweilen auch nach vorn zu (vor der PyS)

15*
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eine deutliche Verbreiterung, wie man dies gewohnlich bei der secun-
diren aufsteigenden Degeneration der KIS sieht. Das letztere Ver-
Lalten (s. besonders Fig. IL, 1, 2 und 53 auf Taf I. von Bd. XI. dieses
Archivs) muss deshalb besonders hervorgehoben werden, weil dieses
knopfformige am vorderen Ende der KIS gelegene Gebiet vielleicht
eine gesonderte Stellung einnimmt und gar nicht zu der KIS im
eigentlichen Sinne des Wortes gehorf. Sollte sich diese von Bechterew
(Neur. Ctbl. 1885, No. 15) gemachte Angabe bestitigen, so miisste man
demnach annehmen, dass die betreffenden Fasern bei der in Rede
stehenden Form der combinirten Systemerkrankung zuweilen gleich-
zeitig mit der echten KIS erkranken, in anderen Fillen aber (wie in
dem jetzt mitgetheilten, ebenso auch in meinem erstenFalle, dieses
Archiv Bd. XI,, 8. 32 und Taf. 1, Fig. 1, 1—4) verschont bleiben.

Die Erkrankung der Hinterstringe ist in allen bisher un-
tersuchten Fillen im Halsmark am deutlichsten und betrifft hier
zunichst den meist schon #unsserlich abgrenzbaren Beuzirk der soge-
nannten Goll’schen Strange. TUeber die ndhere systematische
Stellung und Bedeutung der in den GoS enthaltenden Fasern sind
unsere Kenntnisse bekanutlich noch in vieler Beziehung liickenhaft.
Sicher scheint zu sein (Singer, Kahler), dass ein Theil der Fasern
aus dep hinteren Wurzelo der untern Abschnifte des Riickenmarks
bis znm Lendenmark hipab stammt, indem die in den Hinterstringen
aufwarts verlanfenden Fasern allmilig immer mehr in die Mitte ge-
dringt werden und im Halsmark auf diese Weise den medialen Ab-
schnitt der Hinterstringe d. s. eben die ,Goll’schen Strange“ ein-
nehmen. Ob daneben aber nicht auch noch andere Fasern in den
GoS enthalten sind, ist nicht bekannt. Die Befunde iber die Aus-
breitung der systematischen Degeneration der Go3 in unseren Fallen
stimmen mit der oben erwihnten Anschauung zum Theil gut liberein.
So sieht man namentlich an den keineswegs schematisirten Abbil-
dungen Fig. II., 1—6 auf Tafel I. Bd. XI. dieses Archivs sehr deunt-
lich, wie die Degeneration der GoS nach unten zu immer mehr und
mehr auseinander weicht und im Lendenmark (Fig. IL, 5 and 6)
schliesslich die mittleren, der sogenannten Wurzelzone angehorigen
Gebiete betrifft. Auch in unserem ersten Falle (a. a. O. Tafel L,
Fig. 1) sind #hnliche Verhiltnisse vorhanden; nur liegt der erkrankte
Bezitk der Hinterstringe im Lendenmark (Fig. 1, 8) mehr nach hin-
ten, als in dem anderen Falle, Worauf diese Verschiedenheiten be-
ruhen, lisst sich zur Zeit noch nicht sagen. Wahrscheinlich ist die
Moglichkeit individueller Abweichungen in der Lage der ein-
zelnen Fasergebiete in Betracht zu ziehen, wie dies ja z. B. von der
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Pyramidenbahn hinlinglich bekannt ist. — In unserver dritien, oben
veréffentlichien Beobachtung, ist die Erkrankung der GoS offenbar
erst in ihren Anfingen vorhanden. Vollkommen deuntlich abgegrenzt
ist sie nur im Halsmark. Nach unten zu wird sie rasch undeutlicher.
Die einzelpen sicher auch in den unteren Abschnitten der Hinter-
stringe degenerirten Fasern nehmen hier keinen umschriebenen Be-
zirk mehr ein, so dass es womdglich war, von der Ausbreitung der
Erkrankung auf den kleinen Figuren ein wirklich getreues Bild zu
geben. Immerhin erkennt man aber doch, dass im Lendenmark
(Fig. 1) die meisten degenerirten Fasern wiederum vorzugsweise iw
Gebiete der Wurzelzone zu liegen scheinen.

Ausser den GoS ist aber noch ein Abschnitt der Hinterstringe
zu erwihnen, welcher bei unserer combinirten Systemerkrankung offen-
bar nicht selten mit ergriffen wird, ndmlich die von mir so genann-
ten hinteren dusseren Felder (Bd. X1, 8. 70). Dass diesen Ab-
schnitten der Hinterstriinge eine selbststindige Stellung zukommt,
musste sich mir bei der Untersuchung erkrankter Riickenmarke erge-
ben, und es freut mich daher, dass meine Anschauung durch die ent-
wickelungsgeschichtlichen Untersuchungen Bechterew’s*) vollkom-
men bestitigt wird. Die Erkrankung dieser Felder, oder wenigstens
eines Theiles derselben, findet sich neben der Degeneration der GoS
in allen meinen drei Fillen. Am deutlichsten sieht man sie in Fig. I,
1—4 und Fig. 11., 2 auf Tafel I, Bd. XL In dem obigen dritten
Falle ist die Erkrankung der hinteren #usseren Felder, ebenso wie
die Erkrankung der GoS sehr gering, aber doch in Fig. 3 und 4
ebenfalls gut zu erkennen. Die Abgrenzung der genannten Bezirke
ist bis jetzt am sichersten moglich im Halsmark; die Lage der ana-
logen Gebiete in den unteren Abschnitten des Riickenmarks lisst sich
vielleicht ans der Ausbreitung der Degeneration bei der Tabes er-
schliessen (s. Bd. XII. dieses Archivs, 8. 765). Wahrscheinlich kom-
men aber auch hier geringe individuelle Abweichungen vor. Bei der
jetzt besprochenen Form der combinirten Systemerkrankung ist die
Degeneration der betreffenden Faserziige im Lendenmark noch nicht
beobachtet worden.

Ausser der bisher vorzugsweise beriicksichtigten Ausdehnung des
anatomischen Processes auf den verschiedenen Querschnitten des
Riickenmarks, miissen wir aber jetzt noch eine charakteristische Eigen-
thimlichkeit der Erkrackung erwihnen, welche sich auf ihre Aus-
breitung in der Linge der einzelnen Fasersysteme bezieht.

*) Neurologisches Centralblatt, 1885, No. 2, S. 31.
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Betrachten wir mit Riicksieht hieranf die Degeneration der drei haupt-
sichlich der Degeneration unterliegenden Systeme, der PyS, der KIS
und der GoS, so ergiebt sich Folgendes. Die Erkrankung der Pyra-
midenbahn findet sich auspahmslos schon im unteren Lendenmark.
In der Lendenanschwellung und im unteren Brustmark, zuweilen auch
noch im Halsmark ist sie am stiirksten ausgebildet, nimmt dann aber
nach oben hin raseh ab und hort in allen bisher beobachteten Fillen
spitestens an der Pyramidenkreuzung auf. In meinem ersten Falle
reichte sie in ziemlich starkem Grade nach aofwirts bis in’s oberste
Halsmark hinein. In dem zweiten Falle war sie im Lendenmark und
im Brustmark sehr ansgeprigt, setzte sich dann zwar auch noch in’s
Halsmark fort, aber doch entschieden schon mit abgeschwichter In-
tensitit. In dem obigen dritten Falle endlich ist die auch im Len-
den- und Brustmark erst mittelstark entwickelte Degeneration bereits
in der Halsanschwellung sehr gering und hort schon im oberen Hals-
mark ganz aof. Hieraus ist also ersichtlich, dass die Atrophie die
einzelnen Fasern nicht in ihrer gesammten Linge gleichzeitig befillt,
sondern an ihrem unteren Ende, d. h. also, da.die grossen Ganglien-
zellen in den Vorderhornern des Lendenmarks vollig normal sind,
wahrscheinlich am Austritte der Fasern aus den Ganglienzellen an-
fangt und von hier sich allmilig weiter nach oben fortsetzt. Die
primire systematische Atrophie der Pyramidenbahn ist
also eine aufsteigende Degeneration.

Gerade das umgekehrte Verhaltniss bietet die Erkrankung der
KIS und der GoS dar. Die KIS schien nur im ersten Falle in ihrer
ganzen Ausdehnung, ja sogar mit Betheiligung der hinzugehorigen
Ganglienzellen in den Clarke’schen Saulen erkrankt zu sein. In
dem zweiten und ebenso in unserem jetzigen dritten Falle ist die
Degeneration der KIS zweifellos im Halsmark am stirksten und nimmt
nach unten hin rasch betriachtlich ab. Die Untersuchung der Oblon-
gata in dem letzten Falle hat ausserdem gezeigt, dass sich die Er-
krankung der KIS bis in die Corpora restiformia hinein verfolgen
lasst. In den Goll’schen Striangen zeigten sich die Anfange ihrer
Erkrankung stets unmittelbar unter ihren Kernen im Beginne der Ob-
longata. Im Halsmark war ihre Affection in allen Fillen am aus-
geprigtesten; nach unten zu nahm sie immer mehr und mehr ab, am
raschesten in unserer letzten Beobachtung, bei welcher die Erkran-
kung der GoS offenbar noch sehr gering war. Demmach ist die pri-
mire systematische Atrophie der Kleinhirn-Seitenstrang-
bahn und der Goll’schen Stringe eine absteigende Dege-
neration. Vergleicht man die soeben hervorgehobenen Thatsachen
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mit dem bekannten Verhalten der secundéren systematischen De-
generationen, so findet man sefort den grundsitzlichen Gegensatz der
beiden Degenerationsformen: die Py-Bahn degenerirt secundir in
absteigender, primar in aufsteigender Richtung, die KIS
und die GoS degeneriren secundéir in aufsteigender, primér in
absteigender Richtung.

Wenn dureh das bisher Mitgetheilte die anatomischen Eigenthiim-
lichkeiten unserer combinirten Systemerkrankung hinlanglich scharf
charakterisirt sind, so fragt es sich jetzt, welche klinischen Sym-
ptome den apatomischen Verinderungen entsprechen und ob es
moglich ist, aus ihnen die anatomische Diagnose schon bei Lebzeiten
des Kranken zu stellen. So weit die bisherigen Erfahrungen reichen,
darf man hierauf antworten, dass das klinische Krankheitsbild, wel-
ches durch den besprochenen anatomischen Process hervorgerufen wird,
im Wesentlichen dem Symptomencomplexe der ,spastischen Spi-
nalparalyse entspricht. Sowohl die klinischen. wie die anatomi-
schen Erfahrungen sprechen dafiir, dass die Erkrankung wenigstens
in der Regel mit einer Degeneration der Pyramidenbahnen im Riicken-
mark beginnt, von dem Austritte der Fasern aus den Ganglienzellen
der Vorderhdrner an weiter nach oben steigend. Die Erkrankung
beginnt im Lendenmark und betrifft also jedenfalls zunichst die mit
den unteren Extremititen in Zusammenhang stehenden Fasern. Dem-
gemiss zeigen sich die ersten klinischen Symptome auch in den Bei-
nen und bestehen in einer, mit lebhafter Erhohung der Sehnenreflexe
verbundenen Parese derselben. Wir haben bereits oben ausgefiihrt,
wie die spastischen Symptome und die eigentliche motorische Parese
nicht immer Hand in Hand zu gehen brauchen. Schliesslich tritt
aber wohl in allen Fallen, entweder rascher oder langsamer, eine
wirkliche Lahmung der unteren Extremititen ein, welche zu volliger
Gehunfihigkeit fihrt. Die mannigfachen spastischen Erscheinungen
davern dabei fort und ich habe bereits frither erdrtert, wie dieselben
zum Theil reflectorischen Ursprungs sind, zum Theil vielleicht auch
auf directen Reizungsvorgingen in den motorischen Fasern zu be-
ruhen scheinen (a. a. 0. Bd. XI. 8. 49fig.).

In den Fallen, wo sich die Degeneration der Hauptsache nach
auf die Pyramidenbahn beschrinkt, wie in der obigen Beobachtung,
tritt das reine Bild der von Charcot und Erb aus klinischen Griin-
den als besondere Krankheitsform geforderten ,spastischen Spinal-
paralyse hervor. Werden aber noch andere Fasersysteme ergriffen,
so miissen natiirlich auch die Symptome mannigfaltiger werden. In
dieser Beziehung lisst sich aber erst sebr wenig Genaueres sagen.
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So kenner wir namentlich bis jetzt noch kein einziges Symptom, wel-
ches auf die Betheiligung der KIS hinweisen konnte. Ob die Erkran-
kung dieser Bahn auch zu den spastischen Erscheinungen in Be-
ziehung steht, ist noch ganz ungewiss und ebenso erscheint uns die
Vermuthung, dass die oben erwilhnte vielleicht eine selbststindige
Bedeutung besitzende vordere Verbreiterung der KIS sensible Fasern
enthalte, durch die bisherigen pathologischen Erfahrungen keineswegs
gestiitzt zu werden (vergl. z. B. dieses Archiv, Bd. X. 8. 695). In
nuserem zweiten Falle (a. a. O. Bd. X., 8. 55) schien die Sensibilitit
freilich herabgesetzt zu sein; da es sich aber um eine alte marastische
Frau handelte, kann die Beobacktung in dieser Hinsieht nicht recht
verwerthet werden. Bei der Tabes findet man die KIS und insbeson-
dere den betreffenden Theil derselben in der Regel véllig normal,
auch in solchen Fillen, welche zu Lebzeiten der Kranken ausgespro-
chene Storungen der Sensibilitit gezeigt haben. — Auf die Bethei-
ligung der Hinterstringe scheint mir bis jetzt nur ein Symptom
hinzuweisen, die Storung in der Iunervation der Harnblase. Deut-
liche Harnbeschwerden bestanden nur in meinen beiden ersten Fillen,
bei welchen auch die Erkrankung der GoS schon ziemlich weit fort-
geschritten war. Immerhin traten sie in dem ersten, genau beobach-
teten Falle viel spiter auf, als die spastische Parese der Beine, ein
Umstand, welcher ebenfalls dafiir spricht, dass die Degeneration der
GoS erst in den spiteren Stadien der Krankheit eintritt.

Trotz des verhdltnissmissig sehr scharf charakterisirten klini-
schen Krankheitsbildes unserer combinirten Systemerkrankung diirfte
aber doch die Diagnose derselben zu Lebzeiten der Kranken bis
jetzt noch kaum moglich sein. Zwar wird man in den Fillen spina-
ler Erkrankung, welche in der Form einer reinen spastischen Para-
lyse ohne Sensibilititsstorungen auftreten, stets an die Moglichkeit
einer priméren systematischen Affection der Pyramidenbahnen denken
und wird auch etwa hinzutretende Blasenstdrungen und dgl. auf die
Combination der Seitenstrangdegeneration mit einer Affection der
Hinterstriange, speciell der Goll’schen Stringe, beziehen kénnen —
gine vollkommene Sicherheit wird eine derartige Diagnose zur Zeit
aber noch niemals erlangen konnen. Denn zahlreiche andere Erkran-
kungen des Riickenmarks — transversale Myelitiden, die multiple
Skierose, Hydromyelie n. a. — konnen zn durchans dbunlichen Sym-
ptomencomplexen filhren. In dieser Hinsicht wird erst eine weit aus-
gedehntere klinisch-anatomische Erfahrung, als sie bisher vorliegt,
ndthig sein, um die diagnostischen Unterschiede zwischen den einzel-
nen, einander oft so #dhnlichen Krankheitsbildern erkennen zu lassen.
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Wahrscheinlich wird sich aber auch dann die Diagnose weniger auf
das Bestehen einzelner bestimmter Symptome, als vielmehr, wie bei
allen ibrigen combinirten Systemerkrankungen (Tabes, Friedreich-
sche hereditire Ataxie), vorzugsweise auf die besondere Gruppirung
und Reihenfolge der einzelnen Erscheinungen stiitzen. Einige in die-
ser Beziehung vielleicht zu beachtende Bemerkungen werden sich uns
spiater bei der Vergleichung der einzelnen Formen combinirter System-
erkrankung unter einander ergeben.

Ueber die Aetiologie der Erkrankung in unseren Fallen ldsst
sich nur Weniges sagen. In Betracht zu ziehen sind vorliufig alle
diejenigen Momente, welche uns iiberhaupt das Auftreten systema-
tischer Erkrankungen im Nervensystem verstindlich machen kénnen®).
Ja, es fragt sich sogar, ob derartige Krankheiten, wie die in Rede
stehende, auch in dtiologischer Hinsicht einheitlich zu sein brau-
chen, da offenbar verschiedene Ursachen eine Degeneration der-
selben Fasern und somit natiirlich auch dieselben klinischen Sym-
ptome hervorrufen konnten. Im Einzelnen wiire zunichst daran zu
denken, ob nicht die Syphilis, deren Beziehungen zu den systema-
tisch-degenerativen Processen der Tabes kaum bezweifelt werden
kann, auch in der Aetiologie unserer combinirten Systemerkrankung
eine Rolle spiele. Unsere eigenen Beobachtungen liefern hierfiir bis-
her keine sicheren Anhaltspunkte; héchstens konnte in dieser Hinsicht
von Bedeutung sein, dass die Patientin Werner (Fall 1. in Bd. X1.)
vor ihrer Erkrankung zweimal abortirt hatte. Andere Beobachtungen
aber, namentlich e¢in unten noch einmal zu erwihnender Fall von
Minkowsky, scheinen mehr fir einen derartigen Zusammenhang zu
sprechen. Von anderen chemischen oder infectivsen Giften ist bisher
nichts sicheres bekannt. Einige Fille scheinen dafir zu sprechen,
dass die Erkrankung zuweilen im hoheren Lebensalter auftritt
und daher vielleicht mit senilen Involutionszustinden zusammenhingt,
Ein derartiges vorzeitiges ,,Absterben® einzelner bestimmter Faser-
systeme wire nicht undenkbar und nicht ohne Analogie. Mein zwei-
ter Fall betraf eine 62 Jahre alte marastische Frau. Auch ein von
Demange™) bei einer 75jahrigen Greisin beobachteter Fall gehort
vielleicht hierher, obwohl er von dem Beobachter selbst als von Ge-
fassveranderungen abhingig aufgefasst wird. Unser dritter, oben mit-
getheilter Fall endlich legt den Gedanken nahe, ob nicht eine here-

*) Vgl. meinen Vortrag , iber die Ursachen der Erkrankungen des Ner-
veusystems“ im deutschen Archiy fir klin. Medicin, Bd. XXXV., S. 4flg.
**) Revue de médecine, Juillet 1885, p. 545.



234 Prof. Dr. Adolf Striimpell,

ditire fehlerhafte Beanlagung einzelner Fasersysteme zu einem vor-
zeitigen Versagen und einer schliesslich eintretenden Atrophie dersel-
ben flihren konne. Dieser Gedanke stiitzt sich namentlich auf die
Thatsache, dass der zwei Jahre &ltere, noch am Leben befindliche
Bruder unseres Kranken Gaum fast das gleiche klinische Sym-
ptomenbild, wie sein verstorbener jingerer Bruder, darbietet®). Ich
lasse einige kurze Notizen Giber den &lteren Gaum, den ich fortwih-
rend beobachte und erst vor wenigen Wochen zuletzt untersucht habe,
hier folgen.

Johaan Gottlob Gaum, Brunnenbauer, zur Zeit (1885) 65 Jahr alt, ist
bis auf einige voriibergehende acuie Erkrankungen bis zum Jahre 1876 ge-
sund gewesen. Seit dieser Zeit bemerkt er oine Schwere in den Beinen und
zuweilen Zittern in denselben. Niemals Schmerzen, Kriebeln u. dergl. in den
Beinen. Keine Blasen- und Stuhlbeschwerden. Pat. hat 28 Kinder gehabt,
von denen die meisten aber klein gestorben sind. Auffallende nervise Erschei-
nungen hat, soweit bekannt, keines derselben dargeboten. Bis ca. 1880 hat
Patient noch seine Arbeit verrichten kiénnen; dann wurde er allmilig wegen
zunehmender Schwiche der Beine arbeitsunfihig.

Status praesens 1878. Kraftig gebauter Mann. Intelligenz nicht
besonders entwickell. Sprache leicht skandirend, aber vollkommend deatlich
und verstéindlich. Leichter Tremor des Kopfes. Bei weitem Qeffnen des Mun-
des Zittern des Unterkiefers, In den Armen normale Kraft, aber leichter
Tremor in denselben bei allen willkéirlichen Bewegungen. Sehr lebhafte Seh-
nen- und Periostreflexe. Normale Sensibilitit. Untere Extremitiéten
zeigen noch bedeutende Kraft, fihlen sich rigide an. Passive Bewegungen
durch den reflectorischen Muskelwiderstand erschwert. Sehnenreflexe stark
erhoht. Ausgesprochen spastischer Gang. Sensibilitdt normal, ebenso die
Haruentleerung.

Status praesens von 1885. Tremor des Kopfes und der Arme noch
immer deatlich, wenn auch nicht viel stirker geworden. Auch die Zunge
zittert beim Herausstrecken. In den Gesichtsmuskeln beim Sprechen leichtes
Zucken. Pupillen gleich, mittelbreit, trige, aber deutlich reagirend. In den
oberen Extremititen gute Kraft; Sehnenreflexe noch lebhaft, aber doch etwas
schwicher, als friher. In den unteren Extremitdten auch noch ziemlich gute
Kraft, so dass Patient noch '/,—1 Stunde lang mit dem Stock gehen kann.
Kniereflexe sehr lebhaft, Fussphinomen aber nicht mehr so, wie friiher, her-
vorzurufen. Sensibilitit ganz normal. Harnentleerung nur ein wenig er-
schwert. Stuhl normal.

Wie man sieht, entspricht das Krankheitsbild fast ganz den bei
dem anderen Bruder beobachteten Symptomen. Nur das Zittern am
Kopf und in den Hidnden war bei dem jingeren Gaum nicht zu be-

*) Vgl. dieses Archiv Bd. X,, S. 711,
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merken. Ob anch die anatomischen Verinderungen in beiden Fillen
die gleichen sind, wird vielleicht eine spiter einmal mdgliche Unter-
suchung lehren.

Es eriibrigt uns jetzt noch, unsere Form der combinirten System-
erkrankung mit den fibrigen bekannten Formen derselben zu verglei-
chen und einige in der Literatur zu findende hierher gehorige Beob-
achtungen einer kurzen Besprechung zu unterziehen.

Bekanatlich ist der Ausdruck ,combinirte Systemerkrankung®
zuerst von Kahler und Pick™) fiir einen Krankheitsfall gebrancht
worden, welcher sowohl den klinischen Erscheinungen, als auch dem
apatomischen Befunde nach zu der Priedreicl’schen , hereditiren
Ataxie“ gerechnet werden musste. Seitdem hat auch F. Schultze,
welcher mehrere der von Friedreich selbst beobachteten Fille ana-
tomisch untersucht hat, den combinirt-systematischen Charakter der
Affection anerkannt. Es kann somit wohl als sicher erscheinen, dass
man diese klinisch und anatomisech wohl charakterisiite Erkrankung
als eine besondere Form der combinirten Systemerkrankung betrach-
ten muss. Ihre Eigenthiimlichkeiten, darch welche sie sich von den
anderen Formen unterscheidet, sind so auffallig, dass sie hier nicht
niher besprochen zu werden brauchen.

Die zweite, am besten bekannte Form der combinirten System-
erkrankung ist die Tabes dorsalis, deren systematische Natur ich
in einer fritheren Arbeit**) ausfithrlich erdrtert habe. Ein Vergleich
der Tabes mit unserer Form der combinirten Systemerkrankung er-
giebt neben einigen, fiir die Systemerkrankungen iiberhaupt charak-
teristischen Aehnlichkeiten so durchgreifende Unterschiede, dass
zwischen den beiden Krankheiten bis zu einem gewissen Grade
geradezn ein principieller Gegensatz zu bestehen scheint. In klini-
scher Hinsicht zeigt sich dieser Gegenstand namentlich in folgenden
Beziehungen: die Tabes begiunt meist mit Sensibilititsstérungen
(Schmerzen, Paristhesien), mit Harnbeschwerden und mit reflectori-
scher Pupillenstarre, bei der spastischen Form der combinirten
Systemerkrankung fehlen Sensibilititsstérungen, Blasenstérungen und

*) Dieses Archiv Bd. VIIL S. 251.

**) Dieses Archiv Bd. XIL 8. 761flg. — Auf die von Adamkiewicz
meiner Auffassung gemachten Einwdnde brauche ich nicht niher einzugehen,
da dieselben bereits von F. Schultze (Neurologisches Centralblatt, 1885,
No. 11) besprochen worden sird.
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Pupillenverinderungen ganz oder treten wenigstens erst spater auf;
bei der Tabes erlsschen im ersten Beginn die Sehnenreflexe, bei der
spastischen Paralyse sind dieselben von Anfang an hochgradig ge-
steigert; bei der Tabes bleibt die rohe motorische Kraft meist lange
Zeit erhalten, bei der spastischen Paralyse zeigt sich oft schon friih-
zeitig motorische Schwiche; zahlreiche andere Erscheinungen, welche
bei der Tabes hiufig vorkommen (Opticusatrophie, gastrische Krisen
u. a.), sind bei der spastischen Paralyse noch nicht beobachtet wor-
den. Diesen klinischen Unterschieden entsprechend finden sich auch
in anatomischer Hinsicht durchgreifende Gegensitze zwischen
beiden Krankheiten: die tabische Erkrankung beginnt in den hinteren
Wurzeln und Hinterstringen des Riickenmarks, die PyS und KIS
kommen, wenn iiberhaupt, erst sehr spit an die Reihe; bei der
spastischen Form der combinirten Systemerkrankungen erkranken,
wie es scheint, die PyS und KIS fast immer zuerst, erst spiter wer-
den auch die Hinterstringe ergriffen, und zwar nur bestimmte Theile
derselben. So fallt es namentlich aunf, dass die hinteren Husseren
Felder der Hinterstringe bei der Tabes relativ sehr lange frei bleiben,
wiahrend sie bei der spastischen Form der Systemerkrankung offen-
bar besonders hiufig ergriffen werden.

Das Avgefithrte geniigt wohl, um die Gegensitze zwischen beiden
Krankheiten, welche noch viel ausfiihrlicher dargestellt werden konn
ten, dem Leser vor die Augen zu fiihren. Andererseits lassen sich
aber, wie gesagt, auch gewisse allgemeine Aehulichkeiten beider
Krapkheiten nicht verkennen. Die Tabes kann zuweilen verhiltniss-
missig rtasch verlaufen, in anderen Fillen dagegen ein ungemein
langsames Fortschreiten zeigen. Dasselbe zeigt auch die spastische
Form der combinirten Systemerkrankung. In unseren ersten beiden
Fillen entwickelten sich alle Symptome in 1—3 Jahren, im letzten
vergingen 15 Jahre, vielleicht sogar eine noch lingere Zeit, ehe die
Erscheinungen einen héheren Grad erreichten. Wie bei der Tabes
ferner die durch das Erldschen der Sehnenreflexe charakterisirte
erste Periode der Krankheit Jahre lang bestehen kann, so ging in
unserem letzten Fall das einzig durch die Steigerung der Sehnen-
reflexe ausgezeichneie erste Stadium der Krankheit ebenfalls Jahre
lang der spiter eintretenden Parese vorher.

In den letzten Stadien beider Krankheiten, wo die Degeneration
bereits zahlreiche Fasersysteme ergriffen hat, ergiebt sich freilich
bei beiden ein anatomisches Bild der Erkrankung, dessen Hinzu-
gehorigkeit zn der einen oder der anderen Form nicht immer sogleich
zu erkennen ist. Kine genauere Beriicksichtigung des gesammten
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Krankheitsverlaufes ldsst aber dann meist noch nachtriglich die
richtige Deutung des Falles zu. Unterziehen wir von diesem, jetzt
neu gewosnnenen Standpunkte aus die bisherigen spirlichen Beob-
achtungen iiber ,combinirte Erkrankung der Hinter- und Seiten
stringe® einer genaueren Betrachtung, so ergiebt sich, dass dieselben
zum grossten Theil der Tabes, zum kleineren Theil aber wahrschein-
lich auch unserer Form der combinirten Systemerkrankung hinzuzu-
rechnen sind. So gehdren meines Erachtens zweifellos zur Tabes die
von Westphal im Bd. VIIL dieses Archivs, S. 469ff,, veriffentlichten
Falle L, IL, TII. und V. Den Fall IV. halte ich, wie ich sehon
frilher erwahnt habe (Bd. X., 8. 688), fiir eine dorsale Myelitis mit
secundiren auf- und absteigenden Degenerationen. Ebenso gehoren
zur Tabes die Fialle von Prévost (Archives de physiologie, IV.,
p. 764), von Pierret (Archives de physiologie, IV., p. 576) und
Dejerine (Archives de physiologie, 1884, II., p. 454). Die Ansicht
des letztgenannten Autors, wonach die Affection der Seitenstringe
durch eine die Tabes complicirende Meningitis spinalis posterior her-
vorgerufen werden soll, halten wir freilich fir durchaus unmoglich.
Zu der Tabes scheint uns endlich auch der durch die schliesslich
eingetretenen capillaren Himorrhagien bemerkenswerthe Fall von
Stadelmann (Deutsches Archiv fiir klinische Medicin, Bd. XXXTIL.,
8. 147) zu gehoren. In allen dicsen Beobachtungen ist die Erkran-
kung der PyS erst spit zu der tabischen Erkrankang der Hinter-
stringe gekommen, und zwar als selbststindige systematische De-
generation, wie ich dies fir meinen Fall Wiistner (Dieses Archiv,
Bd. XIL., 8. 757, und Bd. XI., Taf. 1., Fig. I1l., 1—4) ausfithrlicher
erortert habe.

Zu der spastischen Form der combinirten Systemerkrankung da-
gegen gehdren wahrscheinlich zuniichst die wenigen, als ,reine pri-
mire Seitenstrangsklerose® beschriebenen Fille. Manche derselben
sind nicht genligend genau untersucht und entziehen sich daher der
niheren Beurtheilung (Fall von Stoffella u. A) Der Fall von
Morgan und Dreschfeld scheint in der That die PyS allein zu
betreffen, zeigt aber eine Betheiligung der grauen Substanz, so dass
er vielleicht der amyotrophischen Lateralsklerose niher steht. Da-
gegen scheint die Beobachtung von Minkowsky (Deutsches Archiv
fir klinische Medicin, Bd. XXXIV., S. 433) wohl hierher zu gehoren,
zumal hier die PyS und KIS gleichzeitig erkrankt waren. Bemerkens-
werth ist, wie schon erwihnt, in diesem Falle auch die vorherge-
gangene Lues. Einen weiteren Fall von primérer Seitenstrangsklerose
hat Jubineau (Thése de Paris, 1883) veréffentlicht. Ausgesprochene
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Aehnlichkeit mit unseren Beobachtungen haben in anatomischer Be-
ziehung auch die Fille von Babesiu (Virchow’s Archiv Bd. 76) und
Sioli (dieses Archiv, Bd. XI., 8. 693), Ueber den ersteren sind die
klinischen Angaben leider niecht vollstandig genug, um ein sicheres
Urtheil zu gestatten; doch scheinen die motorisch-spastischen Symptome
vorherrsehend gewesen zu sein. Der Fall von Sioli scheint da-
gegen mehr eine mittlere Stellung einzunehmen und in mancher Be-
zichung auch der Tabes gedhnelt zu haben. Sehr analog unseren
Fillen scheinen dagegen wiederum die Beobachtungen von Reymond
(Archives de physiologie 1882, p. 457) und von Mader (Wiener me-
dicin. Blatter, 1883, No. 11) zu sein. Die Beobachtung von Ballet
und Minor (Archives de Neurologie, 1883) ist deshalb hier micht zu
verwerthen, da die Verfasser ihn selbst fiir eine diffuse Sklerose hal-
ten. Die Falle von Damaschino (Gazette des hépitaux, 1883, No. 1)
waren mir leider nicht im Original oder in einem geniigenden Aus-
zuge zuginglich, Die vollstindigste Uebereinstimmung mit unserem
letzten Falle zeigt aber die von Westphal in diesem Archiv Bd. XV,
S. 224 mitgetheilte Beobachtung. Hier waren die klinischen Sym-
ptome diejenigen einer reinen ,spastischen Spinalparalyse*, wihrend
der anatomische Befund in einer Degeneration der PyS, KIS und GoS
bestand, deren Kiuzelheiten grosstentheils dem oben Gesagten voll-
kommen entsprechen.

Wir sehen somit, dass die ,spastische Form der combinirten
Systemerkrankung® immerhin schon durch eine gentigende Anzahl
von Beobachtungen sichergestellt ist uud als eigene Form denanderen Ty-
pen der combinirten Systemerkrankung, ndmlich der Tabes und der here-
ditdren Ataxie, angereiht werden darf. Zahlreiche weitere Beobachtungen
freilich werden noch nbthig sein, um alle Eigenthiimlichkeiten und
vorkommenden Moglichkeiten erkennen zu lassen. Dann werden wir
auch ein richtiges Verstindniss fir die verschiedenen Uebergangs-
formen gewinnen, welche die einzelnen Typen der combinirten
Systemerkrankungen mit einander zu verbinden scheinen. Der Beginn
der Erkenntniss wird durch eine moglichst genaue Sonderung der
Einzelthatsachen gefordert; die fortschreitende Erkenntniss fasst die
Einzelthatsachen wieder unter hoheren und allgemeineren Gesichts-
punkten zusammen.
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