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Die friihinfantile progressive spinale Amyotrophie. 
Y o n  

Dr. G. Werdni9, 
�9 Nervenarzt in Graz. 

(Hierzu Tafel XV.) 

C h a r a k t e r i s t i k :  In neuropathisch nicht belasteten Familien er- 
kranken zwei oder mehrere frfiher gesunde Kinder um den zehnten 
Lebensmonat ohne Fieber, Convulsionen oder andere Anzeichen einer 
Infection, somit in unauff~|liger, schleichender Weise, indem sie ihre 
Beine nicht mehr recht gebrauchen k6nnen und ihr Rumpf seine feste 
Haltung verliert, wlihrend sich gleichzeitig Fettsucht einstellt. Die 
Kinder lernen niemals gehen und k~innen nut mit Unterstfitzung stehen. 
Atrophie und Parese der Rfickenmuskeln, der Muskeln des Becken- 
giirtels, insbesondere der Mm. glutaei, in hervorragender Weise des 
M. quadriceps femoris. Die Krankheit befgtllt in ihrem chronischen, 
progressiven, centrifugalen und symmetrischen Verlaufe die Schulter- 
giirtel-, Rumpfarm-, Nacken- und Halsmnskeln, weiterhin auch die 
fibrigen Oberschenkel-sowie die Oberarmmuskeln, dann die Unter- 
schenkel- und Vorderarm-, am sp~itesten die Hand- und Fussmuskeln. 
Atrophie der Muskeln in Masse. Nirgends Hypertrophie oder Pseudo- 
hypertrophie. Bulbarsymptome, fibrill~ire Zuckungen und secund~re 
Contracturen kSnnen vorkommen. Durchwegs schlaffe Lahmung mit 
ausgebreiteter EaR, vSlligem Erl0schen der Sehnen-, theilweise auch 
der Hautrefiexe. Sitzen sehr erschwert oder unmSglich; Lordose der 
Lendenwirbelsau|e. Schmerzen fehlen~ nirgends Druckempfind|ichkeit, 
keine objectiven Sensibilit~tsstSrungen. Sphincteren in Ordnung. 
Geistige Entwicklung gut. Extremer Schwund der Muskeln, nicht so 
des subcutanen Fettgewebes. Erkrankung der Athmnngsmuskeln. 
Rascher, hSehstens mehrjiihriger t~idtlicher Verlauf. 
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A n a t o m i s c h :  Primate systematische Erkrankung des Riicken- 
marks, bestehend in Atrophie der Yorderhornzellen ohne Residuen ent- 
zfindlicher Erseheinungen; starke Degeneration der vorderen Wurzeln, 
geringere der gemischten Nervenst~mme. Secundlire einfaehe Atrophie 
mit mehr weniger ausgesprochener Kernvermehrung, stellenweise de- 
generative Atrophie und Lipomatose tier Muskeln. 

Die Aufstellung dieser pathologischen Individualitlit stfitzt sich 
auf die Beobaehtungen des Verfassers an den Brfidern Bauer-Pressler 
aus dem Jahre 1891(1), deren Absehluss hier erfolgt, sowie auf die 
Beobachtungsreihen Geschwister Dreiling und Geschwister H., publi- 
cirt yon Prof. J. H o f f m a n n ( 2 )  in Heidelberg veto Jahre 1893. Im 
Ganzen zehn Krankheitsfalle, yon denen sechs genau aufgenommen 
sind, und drei Sectionsbefunde. 

Zuni~chst sei es mir gestattet, das in meiner vorhergegangenen 
Arbeit fiber diesen Gegenstand Gesagte in gedrlingter Kfirze zu wie- 
derholen. 

Die Brtider W i l h e l m  B a u e r  (uneheliches Kind) und G e o r g  
P r e s s l e r ( ehe l i che s Ki nd )  der Annaund des Georg Pressler, Zimmer- 
manns und Bauzeichners, sind die ~.ltesten Kinder gesunder intelli- 
genter Eltern, welchen Potus und Lues fremd sind. Die Mutter hat 
nur einmal, und zwar im Jahre 1893 abortirt, und ausser den beiden 
genannten noch vier Kinder zur Welt gebracht. Es sind dies: 

F r a n z ,  gegenwlirtig 61/2 Jahre alt, kraftig entwickelt, Schlidel- 
umfang 52 Ctm., lernt etwas sehwer. 

Ma i i e ,  5 Jahre alt, gesund. 
E l e o n o r e  starb mit 5 Monaten an Pneumonie. 
T h e r e s i a ,  18 Monate alt, gesund. 
Keines dieser Kinder zeigt auch nur eine Andeutung yon Muskel- 

stSrungen, die Eltern kSnnen sich auch yon ihren Vorfahren her oder 
aus ihrer Verwandtschaft an Muskelerkrankungen nicht erinnern. 
Eine Schwester des Vaters hatte als Kind Hiinde und Fiisse krampf- 
haft gestellt (?), bliiulich, besuchte die Schule, war nie geistig nor- 
mal~ starb mit 15 Jahren an Variola. Zwei Brfider und eine Schwester 
des Yaters sind gesund, alle unverheirathet. 

!. Fall. Wilhelm Bauer  erkrankt, naehdem er vorher ganz gesund ge- 
wesen war, im Alter  yon 10 Monaten in unauffi~lliger Weiso an Schwiiehe 
der unteren Extremit~ten und der Rfickenmuskeln. Fettpolster auf dora Fuss- 
rfieken und fiber der Schoossfuge verst~rkt. Die Atrophie breitet sieh ziom- 
lich rasch fiber die iibrige KSrpermuskulatur aus, es maeht sich Z i t t e rn  der 
F i n g e r  bemerkbar. Alle Weiehtheile werden diok und teigig. Naeh aeht- 
monatlicher Krankheitsdauer hat bis auf geringe Bewegungen in den Sprung- 
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gelenken, Beugung und Streckung der Zeben jede willkiirliche Bewegung an 
den untoren Extremitiiten aufgehSrt. Der Knabe kann die H~inde nieht mehr 
zum Munde ffihren, ist best~ndig bettl~gerig und l~sst unter sich gehen. 
Unvollst~ndiger Augenschluss im Sohlafo, erschwertes Schlingon. Hydro- 
cephalus. 

S t a t u s  im Alter yon drei Jahren: Woiehtheilo der Extremit~ten teigig 
weich~ Fettpolster versti~rkt, Muskulatur nicbt zu ffihlen, atrophisch. Hydro- 
cephalischer Seh~del, welchen das Kind nicht bewegen kann. Untero 
Extremit•ten stets im Hfift- und Kniegolenke gebeugt, leichto Contraeturen 
in den Ftoxoren der Chef- und Unterschonkel. F/isso in Equinovarasstellung. 
Beine und Arme fiberall gleiehm~ssig dick, die willkiirlichen Bewegungen 
daselbst sehr besehr~nkt und langsam. Sensibilit~,t am ganzen KSpor erhal- 
ton, Hautreflexc schwaeh, Sehnenreflexe erloschen. Herabsetzung tier faradi- 
schen Erregbarkoit, galvanisch EaR. Reiehliche Sehwoisssecretion. Ted nach 
21/dj~hriger Krankheitsdauer an Pneumonie. 

O b d u c t i o n s b e f u n d :  Hydrocephalus chron, int.; Pneumonia lobul.; 
gen unguliformis; Atrophia musoulorum. 

Mikroskop i sehe  U n t e r s u c h u n g :  S y m m e t r i s e h e  S y s t o m o r k r a n -  
k u n g  d e s R / i c k e n m a r k e s ,  betreffend die grauen Vorders~ulen, untor 
wechseln der geringer Betheiligung der Vorder- S eitonstdingo, D e g e n o r a t i o n 
dot  vo rde ren  Wurzo ln ,  e i n f a c h e  h t r o p h i e  des untersuchton Musculus 
gastrocnemius. 

II. Fall. Georg P r e s s l e r  orkrankt ebenso wio sein Brudor im 10. Lo- 
b e n s m o n a t o ,  bis zu welcher Zeit or vollkommon gesund war. Beginn ohne 
Fieber odor sonstigo Begleiterscheinungen mit Boin- und Rfickenschw~cho und 
Zunahmo des Fettpolsters. Das Kind hat~e friiher sohon zu stehen vermoeht, 
jetzt war dies unmSglioh. Chore Extromit~ten noch gesund. Mit 15 Monarch 
pflegten vet dem Erwaehen Zuckungen a m ganzen KSrper vorzukommen. 

S t a tus  im April 1888 (Alter yon 15 Monaten): Seh~del gross~ Fon- 
tanelle geschlossen. Panniculus sear stark entwiekelt, besonders an den un- 
torch Extremit~ten~ we dieMuskulatur deutlich zu fiihlen ist. Deft sind Will- 
kfirbewegungen nut in den Fuss- und Zehengelenken ausgiebig~ im Hiiftgolenk 
fast gar nioht mSglich. Keine Contracturen. Herabsetzung dot elektrischen 
Erregbarkeit yon Muskeln und Nervon fiir beide Stromesarten. Tremor der 
Finger in tier Ruho sowohl als bet Bowegungen. Koin Intentionstremor. Die 
grebe motorische Kraft tier Fingorbeuger schoint nieht getitten zu haben. Von 
Soite dor Hirnnerven koine Ver~nderungon. Patellarreflexo erlosohon, Haut- 
reflexo erhalten. Sensibilit~t ungestSrt. 

Spi~ter maehto das Kind nur nooh Rutsohbewegungen am Fussboden. 
Im September 1889 Fieber, Halsweh, oolamptischer Anfall. Im darauffolgen- 
den Winter bemorkt die Mutter Zittern der Nackenmuskeln bei Kopfbewegun- 
gem Wenn sic den Knaben auf den Arm nahm, sank or fSrmlieh in sieh zu- 
sammen. Zungo etwas schwerfiillig. Sehlingen erschwert. Im Sohlafo halb- 
geSffnete Augen uud Zuckungen tier Extremit~,ten. Niemals Schmerzen. 

S t a t u s  am 15. Mat 1890. Der Knabe ist vier Jab.re alt und hat eine 
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KSrperli~nge yon 94 Ctm. Muskulatur ziemlicb abgemagert~ Panniculus reioh- 
lich~ an den unteren Extremiti~,ten sogar stark entwickelt. Schi~dolumfang 
49~5 Ctm. Intelligenz gut~ ebenso Sehen und HSren. Pupillen gleichweit~ 
reagiren prompt; Lidsehluss ausreichend, hugenmuskeln normal, kein Nystag- 
mus. Sohwiiche der Kaumuskeln, Yibriren derselben beim Beissen auf den 
Finger. Mimisehe Muskeln functioniren gut. Sehlingen and Sprache in Ord- 
nung. Zunge yon normalem Umfange, wurmfSrmige Bewegungen and Zittern 
derselben. Wirbels~ule kyphotisch im Brust-, lordotisch im Lendentheile. In- 
guinalgegend tier eingesunken. 

Atrophic der bIaokenmuskeln und u derselben bei Bewegungen. 
Lange Riickenmuskeln v i b r i r e n  ebenfalls , ihre Atrophic ist zwar nicht sehr 
deutlich nachweisbar, doch sind sic zweifellos paretiseh. Die geringste Kraft 
geniigt~ don sitzenden Kranken umzuwerfen. Schultergfirtel- und Rumpfarm~ 
muskeln gleichmiissig atrophisch, vibrirend. Scapula normal gestellt~ ttalt- 
losigkeit tier Schultern beim tIeben, hrmmuskeln gleichm~ssig atrophisoh~ 
ihre Function schwach, lqandmuskeln voll~ Tremor der Finger~ choroi forme 
B e w e g u n g e n an den oberon Extremitiiten. hbnorme Hyperextensionsffi, hig- 
keit im Ellbogen- und den Fingergelenken. Trieepsreflex erloschen. 

Stehen und Gehen unmSglich. Starke Atrophic and Farese tier Beeken- 
muskeln, besonders der M. glutaei~ der Beuger des Hfift- und der Streeker 
des Kniegelenkes. Beuger des Kniegelenkes kraftlos. Sich selbst iiberlassen, 
macht das Kind Rutschbewegungen~ wobei die Beine in beliebige Stellungen 
zu einander kommen. Contractur des M. ileopsoas~ des M. graeilis und Tensor 
fasciae. Unterschenkelmuskelu nioht auffallend atrophisoh, energielos. Active 
Beweglichkeit in den Sprung- und Zehengelenken vorhanden. Choreiforme 
Bewegungen der Ffisse und Zehen. Am ganzen KSrper nirgends Muskelhyper- 
trophie, durchgehends sehlaffe Liihmungen. Patellarreflexe orlosohen~ ttaut- 
reflexe vorhanden~ Sensibilit~,t ungestSrt. Iqirgends Druckempfindlichkoit dot 
Weichtheile. Sphincteren in Ordnung. Hoehgradige tterabsetzang der Erreg- 
barkeit gegen boide Stromesarten und EaR in allen erkrankten Muskelgebieten 
mit Einschluss der Unterschenkelmusk61n. Ein oxoidirtes Muskelstfickohen 
orgab mikroskopiseh: vorherrsohend einfacho Atrophic, zum Theil auch waehs- 
artige und Fettdegeneration, Kernvermehrung, AnhEufung yon Fettgowebo 
zwischon den Muskolfasern. 

Bis hierher die in meiner frtiheren Publication niedergelegten 
Beobachtungen. Und nun will ich fiber den weiteren Verlauf und 
Ausgang dieses Falles Bericht erstatten. 

Im September 1890 und im M~irz dos darauffolgendon Jahres wurde der 
Knabe yon heftiger Bronchitis heimgesueht. 

S ta tus  am 9. l~lovember 1891. KSrper hoehgradig abgemagert. Pan- 
niculus fast vSllig gesehwunden~ nur an den unteren Extremit~ten ist or noch 
in ausgiebigr Weise vorhanden. 

Lidsohluss goniigend, Bulbi frei beweglieh. Pupillen unver~ndert. Lip- 
pen k5nnon zugespitztwerdon. Chorea t i s che  Bewegungen  und f ib r i l -  
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l~re Z u c k u n g e n  in e in igen  G e s i o h t s m u s k e l n .  Zunge weder atro- 
phisch, nooh parotisch; Zittern derselben. Schw~ohe der Kaumuskeln wie 
friiher. Abnormitiit des Gebisses. Nut die mittleren Sehneidez~hne frontal 
gestellt; yon daaa  alle fibrigen Z~hne in steilem Abfalle naoh riickw~rts ab- 
weinhend. Ziihne des Ober- und Unterkiefers groifen gar nicht in einander. 
Die Mutter giebt an. dieser Knabe schlinge ersohwert, oder dooh ganz anders, 
als SiG es sonst bei Kindern zu sehen gewohnt war. Spraoho normal, Spei- 
ohe]secretion nioht vermehrt. 

Alle dem Gesichtssinne zug~ngliohen Muskeln des Nackens und des Hal- 
sos, aueh die veto Zungenbeine und veto Larynx abgehenden Muskeln atro- 
phisch und in l e b h a f t e n  fibri l l~iren Zuckungen .  Sternoeleidomastoideus 
dGutlich vorspringend, functionirt sicher und ruhig. Schultergiirtel- und 
Rumpfarmmuskeln beiderseits stark atrophirt, faseioul~rG Zuckungen beson- 
ders in den Mm. pectoralis major und cucullaris, wenigor im M. deltoideus. 
Umfang der Mitre des Oberarmes rechts 10,8, links 10,5 Ctm.~ der Vorderarme 
ihrer grSssten Circumferenz entsprechend beiderseits 11~25 Ctm. An den 
obGren Extremit~ten~ welche alle Bewegungen wenigstGns andeutungsweise 
ausffihren kSnnen ~ choreatische Bewegungen und durohgehends fascicul~re 
und fibrillate Zuckungen. Armo kSnnen nicht einmal aun~hernd bis zur Hori- 
zontalen erlaobGn werden. Hiindedruck ganz kraftlos~ lebhafter Tremor der 
Fingerspitzen. 

Umfang der Mitte des Oberschenkels reohts 17,4, links 17,0 Ctm. Wa- 
den 5 Ctm. unterhalb der Kniegelenkslinie rechts 13~5, links 13,0 Ctm. 
Sitzen nut mit Unterstiitzung dutch Kissen m~iglieh~ Rutsehen night mehr. 
Glutaei und Streeker des Kniegelenkes hoohgradig atrophiseh~ etwas wGniger 
die Beuger des Kniegelenkes. Adductoren relati~ am boston naohweisbar, 
jedoch kraftlos. Bewegungen im HfiftgGIenke und Strecken im Kniegelenko 
nur audeutungsweise m6glieh. In den Sprunggelenken sowie an den Zehen 
sind die BewGgungen noch ausgiebig. Beugecontractur der 2. ZGhe beider- 
seits. Sehnenreflexe durGhgehends erloschen, Hautrefiexe abgeschw~icht. Sen- 
sibilit~t am ganzen KSrper vollst~ndig erhalten. Keine Spur yon rhachitischen 
Ver~nderungen. Trichtorbrust. RippenbSgen stark vorspringend. Abdomi- 
hales Athmen. Ausgebreitete Ronchi an beiden Lungenfifigeln. HerztSnG 
rein, Pals kr~ftig. Unterleib aufgetrieben. Kein Erbrechen. 

Wiihrend des Jahres 1892 litt der Knabe wiederholt an Bronchitis, hn- 
sohwellung der Tonsillen u. dgl.~ wGduroh or zeitweise so geschw~eht wurd% 
dass man sein Ende erwarten konnte. Er erholtG sigh aber wieder~ und wurde 
zuletzt wieder etwas roller. 

S t a tus  am 10. December 1892. Die Atrophie tier gesammten Musku- 
latur hat zugenommen. Am besten erhalten sind Waden und Vorderarme. 
Zunge und mimische Muskeln unver~ndert. Die Mutter wiederholt naehdrfick- 
lichst, dass der Knabe anders sohlucke als ihre iibrigen Kinder. Versehlueken 
kommt indess sehr selten vor. Fascicul~re Zuckungen wie frfiher. Sitzen mit 
Unterstfitzung noch mSglich; tier Kranke sitzt stets nut auf der linken Ge- 
s~ssbacke, ganz zusammengekauert. Linko Backe  und l i nke r  Ober-  
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s c h e n k e l s t i i r k e r a b g e m a g e r t ,  als dieseTheile reohts. Contraetaren im 
Hiift- und Kniegelenke sowie des M. gracilis vermehrt. Unterschenkelmuskeln 
funetioniren~ abet kraftlos. Fusshaltung normal. Beugecontractur der 2. his 
5. Zehe links. Flantarflexion der gestreekten rechten grossen Zehe. 

Arme vollkommen paretisch. Die Hand kann nieht einmal mit Unter- 
stiitzung der zweiten zum Munde gefiihrt werden. Beim Bitten macht das 
Kind die Bewegungen des Applaudirens. Daumenballen beiderseits in m~ssi- 
gem Grade geschwunden. Leiehte Beugecontractur des 3. und 4. Fingers 
beiderseits. M. biceps~ triceps und Supinator longus beiderseits faradisch un- 
erregbar~ im Biceps links galvanisch bet 30 Elem. i~usserst sehwache tr~ge 
Zuckung. Im M. peroneus longus rechts die faradische Erregbarkeit bet Rs 2 
noeh vorhandeu, galvanisehe Zuekung bet 20 Elem. deutlich tr~ge. Sensibi- 
liter unveriindert. 

Am 31. M~rz 1893 erkrankt der Knabe neuerdings mit heftigem Hasten 
und Fieber. Ted am 2. April. 

Aus dem p a t h o l o g i s c h - a n a t o m i s c h e n  I n s t i t u t e  der  U n i v e r s i t ~ t  
zu Graz.  

A ut  o p s i e, vorgenommen 21 Stunden naeh dem Tode : Kiirper sohw~ch- 
Itch gebaut, hochgradig abgemagert. Haut erdfahl. Untere Stornalpartie stark 
eingesunken, RippenbSgen vorspringend. Thorax stark abgeplattet. 

Sch~del gross, l~nglich geformt; Knoehen diinn, porSs. Dura der Glas- 
tafel anhaftend, zart, im Sichelblatleiter fifissiges dunkles Blur. Pin der Basis 
blutreich, zart. Oberfi~che des Gehirns auf dem Schnitte ziemlich stark darch- 
feuchtet, sonst sehr blutreich; Sulei zwisehen vorderer Centralwindung und 
hinterem Ende der oberen Stirnwindung etwas breiter, die Centralwindungen 
im oberen Abschnitte etwas schlaffer. Substanz des Gehirns hart, brfichig; 
Corticalis violetgrau gef~rbt. Mark yon einzelnen dunklen Blutpunkten durch- 
setzt. Graue Centralganglien etwas dunklor, Gef~sse hier yon weiten R~umen 
umgeben. Ventrikel eng, Ependym iiberall zart. Substanz des gleinhirns 
hart, briiohig, blutreich. 

Darn mater des Riickenmarkes normal dick, sehr blass, Pin an Vorder- 
and Hinterfl~iche sehr zart~ blass. Aeussere Form des Rtickenmarkes unver- 
~ndert. Quersohnitt des Halsmarkes weiss, die graueu HSrner differenzirt, die 
Substanz fest~ z~h% blass. Im oberen Dorsalmark dasselbe Verhiiltniss~ bis 
herab zum Lendenmark, wo die Abgrenzung des Vorderhornes mit freiem 
Auge nicht zu orkennen ist. S~mmtliche vorderen Wurzeln, besonders im 
Verh~ltniss zu den hinteren stark verdiinnt und etwas dunkler gef~rbt. 

L~ngsmuskeln des Riickens im u verringert, die Einzelbiindel von 
einander schwer zu unterseheiden~ gelblich gef~rbt, da und deft noch brauue 
Biindel erkennbar. Intramuseul~res Fett sehr reichlieh. Flatysma diinn, seine 
untere H~lfte deutlich braun, die obere dagegen gelb gestreift und gefieekt. 
Sternooleidomastoideus entsprechend dick auf beiden Seiten, dieser und die 
hinteren Halsmuskeln geh6rig gefiirbt. Peetoralis ungewShnlich diinn~ und 
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namentlich nach rfickw~rts deutlich gelblich gestreift. Serratus antic, maj. 
fast in schmale Biindel zerlegt, und ebenfalls golblich gostreift. Ganz obenso 
aueh die Bauchmuskeln ver~ndert. Untorhautzellgowebe des Rumpfes fetflos, 
an den unteron ExtremitKton fettreioher, grobkSrnig, derber. Psoas hoehgra- 
dig verdfinnt, rechts blassgolb, links weiss gef~rbt. Glutaei ganzungewehnlich 
verdiinnt, membranartig, yon Fett so durchwaohsen, dass man die lichtgelben 
diinnen Einzelbfindel mit freiem Auge kaum entnehmen kann. Rechte Ober- 
schenkelmuskeln ausserordentlich dfinn, sehr bless, gelblieh gestreift. Rectus 
femoris fast ganz weissgelb verf~rbt, fettdurchsetzt; Tibialis anticus weni ger, 
Extensor dig. comm. noch weniger verKndert. Linko Oborsohenkelmnskulatur 
noch diinnor und vial mehr gelb gestreift als reohts. Unterschenkelmuskoln 
wie jane rechts. Muskeln des rechten Oberarmes ausserordentlich verdiinnt, 
doch noch recht gut braun gef~rbt, bless der Triceps nur yon sp~rlichen bran- 
nan B~ndchen durchsetzt, sonst weiss gef~rbt. Vorderarmmuskeln dieser Seitc 
auch hochgradig verdiinnt, alle gleich schm~chtig, blassbraun. Linker Ober- 
arm enth~lt sehr dfinne, braun gef~rbte, jedooh gelb gestreifte Muskeln. Tri- 
ceps degenerirt wie rechts. Delta besonders in seiner mittleren Portion stark 
gelb verf~rbt. Biceps sehr deutlich gelb gestreift. Am linken Vorderarm die 
Strccker diinn, gleichm~ssig braun, die Beuger hingegen degenerirt. 

Zwerehfell tiefstehond. Herzboutel enthiilt reichlich klare gelbliche 
Fliissigkeit. Herz im Breitendurchmesser vergrSssert. Rechts vial, links we- 
niger Blur und Faserstoffgerinnsel. Herzmuskol bless und briichig. Klappen 
sehr zart und gehSrig wait. Linke Lunge allenthalben fixirt, klein, Gewobe 
im Oberlappen vollst~ndig luftleer, sehr stark verdiohtet, derb, z~he, grau- 
braun. Bronchien ziemlieh bedeutend dilatirt, stellenweise zu S~cken ausge- 
wetter. Dasselbe im Unterlappen der Fall. Gewebe deft vollst~ndig luftleer 
und dunkel gef~rbt; verdiehtet, nach der Peripherie zu die Bronchien bosch- 
ders stark sackartig erweitert. Rechte Lunge grSsstentheils stark gedunsen, 
oben bless, trocken, unten blutroich; einzelne lobul~re Horde: Bronchien stark 
mit eiter~hnlichem Secret gefiillt. Schleimhaut der oberon Luftwege zart, 
dfinn. Tonsillen vergrSssert. Schilddrfise wenig vergressert, bless. Aorta 
thoracica dose. entsprechend wait, sehr zart. - -  Leber klein, Parenchym hart, 
brfichig, blassbraun. Milz etwas vergrSssert, Gewebe fest, z~ihe, bless grau- 
braun. Pnlpa sp~rlioh. Nieren entsprechend gross, hart, briichig, bless, im 
Magen gelblieher Inhalt, Schleimhaut zart, bless. Im Dfinndarmeanal sp~r- 
licher Inhalt, Schleimhaut in Diinn- und Dickdarm zart, dfinn, bless. Blase 
leer, contrahirt, ttoden beide im Scrotum. 

Diagnose :  Atrophia musculorum ot radicium anteriorum nervorum 
medullae spinalis. Bronchiektasia. Pneumonia chron, lobi super, et infer. 
sin. et lobi inferioris dextri. 

Mikroskop i sohe  U n t e r s u e h u n g .  

Dieselbo erstreokto sioh auf die motorischo Rindensph~ro des Gohirns, 
die Medulla oblongata, das Riickenmark, mehrere Norvonst~mme und -Stfick- 
~hen aus 27 Muskelpaaren, 
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Die Gehirnpartien und das Rfiekenmark warden zun~chst in Miiller- 
seher Fliissigkeit gehSrig geUirtet~ sodann mit hlkohol weiter behandelt und 
in Celloidin eingebettet. Die Sehnitte wurden theils mit Ammoniakcarmin, 
thoils naeh der We ige r t -Pa l ' s chen  Methode gef~rbt uud mit Pikroearmin 
naehgefiirbt. Das Ergebniss war folgendes: 

In den m o t o r i s e h e n  R i n d e n p a r t i e n  war keino krankhafte Ver~nde- 
rungnaehzuweisen. Auehin den Kernen tier m o t o r i s e h e n  H i r n n e r v e n  
war eine entsprechend grosse Anzahl wohl erhaltener Ganglienzellen vorhan- 
den und wenn mitunter auch kleine Zellen vorkamen~ so konnte man an den- 
solben dooh zumeist nicht die Merkmale der Atrophie nachweisen. Es gilt 
dies ganz bosonders veto III., IV., VI., aber auch veto IX. u. XII. Kerne. Im 
Facialis- und im motorischen Quintuskerne habe ieh bei wiederholter Duroh- 
sicht und Vergleich mit Normalpriiparaten eine allerdings nicht bedeutende 
Zahl yon Ganglienzellen naehgewiesen, welehe klein~ mit zackig contourirtem, 
wie angenagtem Kern versehen und arm an Forts~tzen waren. Auch das die 
Ganglienzellen umspinnende Fasernetz ist h~ufig schlecht entwickelt. Die 
Pyramidenbahn land ieh darchgehends in gutem Zustande. 

Hingegen traf ieh im ltfiekeBmarlle, und zwar veto unteren Ende dot 
Py-kreuzung caudalw~rts die sehwersten Ver~nderungen. Es sei vorausge- 
schickt, dass die Configuration des Riiokenmarkes sowie die hiiutigen Hiillen 
des letzteren auf allen Sohnitten das gowShnliehe Aussehen hatten. Auch die 
w o is s e S u b s t an z war durchgohends unversehrt. 

Ha l smark .  In der Gegend der beginnendon Py-l~reuzung im peripheren 
Theile des Vorderhornos einige normal aussehende, daneben aber etwa ebenso 
vielo geschrumpfte Ganglienzellen yon dora sparer zu besohreibenden Aus- 
sehen. 

HShe des IH. C e r v i e a l n e r v e n p a a r e s .  ImVorderhorn kommen grosse 
Ganglienzellen mit sehSnen gut begrenzten Kernen und deutliehen Forts~tzen 
fast gar nicht vor, am wenigsten links. Auffallend sind gaufen kleiner und 
kleinster, yon einem sehSnen Kerne fast ganz erfiillter Ganglienzelle% deren 
Zahl gegen die Basis des Hinterhornes zu anwiichst. Die moisten Vorderhorn- 
zellen aber sind Klfimpchen, welehe kaum noeh als Ganglienzellen zu erken- 
non sind. Perioellul~,re R~ume m~ssig vertreten. Gef~ssspalten etwas er- 
weitert. 

IV. und V. C e r v i c a l n e r v e n p a a r .  In beiden VorderhSrnern hie und 
da, zumeist in den medialen Partien einige sehSne grosse Zellen mit normaler 
Ausstattung und lebhafter~ abet noch immer blasser Carminfiirbung. Dann 
einigo grSssere dunkler tingirte Ganglienzellen mit grobkiirnigem Protoplasma~ 
undeutliohem Kern und fast ohne Forts~tze. Endlieh zahlreiohe, ganz kleine 
krtimelige Zellen~ yon welchen der latera]e Theil ganz orffillt ist. Perieellu- 
l~ire Riiume m~issig erweitert. Aueh an der Basis des Hinterhornes hie und 
da kriimelige Zellen mit dunkler Tinction. 

HShe des VI. C e r v i e a l n e r v e n p a a r e s .  Grosse polygonale Ganglion. 
zellen sind in beiden VorderhSrnern selten zu treffen. Die Zellen, welehe 
loolygonal odor spindelfSrmig aussehen~ einen ziemlieh deutliehen Kern and 
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Fortsgtze besitzen, sind nicht gross und haben grobkSrniges Protoplasma. 
Viele derselben haben einen ganz triiben Inhalt. Eino grosse Menge mehr 
weniger stark tingirter, starker lichtbrechender kleiner und kleinster Zel l -  
res to  yon l i n e a r e r  odor keulenf i i rmigor  Form ohne weitere Details, 
odor mit Kern~ aber ohne Forts~tzo (Fig. I.). Auch hier, wie fiberhaupt in 

Fig. I. Aus dem linken Vorderhorne der Halsanschwellung naho dem ven- 
tralen Rande. a. Ziemlich gut erhaltene Ganglienzelie. b. Zello mit un- 
deutlichen Fortsgtzen. o. Kleine Zellen mit relativ grossem Kerne. d. Atro- 

phische Ganglienzelle. e. Gef~ss. Carminpraparat. R e i c h e r t  Ocul. 3. 
Object 8a. Tubus. 

allen Lagen des Halsmarkes stellenweise jene erwghnten k l e in s t en  r u n d e n  
Zel len mit  r e la t iv  g r o s s e m K e r n .  Fasernetzwerkdesu 
auffalle~d geliohtet, Gliakerne nicht vermehrt. An sehr diinnen Schnitten der 
Hals- und Lendenanschwellung zeigte das Gliagewebe freilich h~iufig grfbere, 
mitunter zu Liicken confluirende Massen, und war das Fasernetz ziemlich 
spgrli~h vorhanden. Gefgsse mii~ssig gefiillt, ihre Wandungen und Umgebung 
bieten nichts Auffallendes. Intramedull~ire Abschnitte der vorderen Wurzeln 
in alien Lsgen dos ttalsmarkes sp~rlich vertreten, ttinterhSrner u. s. w. 
normal, 
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HSho dos VII. C o r v i c a l n o r v o n p a a r o s .  Durchgohonds atrophisch 
sind die Ganglionzollen im Centrum bolder, bosonders dos linkon Vorderhor- 
nes, w~hrond an der Poriphorio voroinzelt guto Zellon vorkommon, 3 - - 8  auf 
ein Vordorhorn. 

VIII. Corv ioa lnerv .  Das linke Vorderhorn onthi~It kaum eino odor die 
andero gut orhalteno Ganglienzello; allo fibrigon atrophlsch. Im Centrum 
allos atrophiseh. Im Seitenhorno oinigo besser orhalteno Zellon. Rochts etwas 
mehr schSne polygonale Ganglionzellen, auch im Centrum, bosonders aber im 
Seitenhorno. Die leeren Waben, wio sic im Fallo Bauer yon mir besohrieben 
worden sind, findon sich in W e igertpr~paraten nahozu dos ganzon Halsmar- 
kos wonigstons angodoutot. Es sind verSdete Zollbotton, yon dem gowShn- 
lichen Fasernotze dos Vordorhornes begrenzt und dadureh loioht hervortretcnd. 
An Carminpr~paraten sind sic nicht zu erkonnen. Centralcanal (iberall often, 
gut fiborkleidet. Die beginnenden Clarko'sohon S~ulen fiihren guto Zollon. 
Glia, Gef~sso u. s. w. normal. 

Dorsa lmark .  Clarko'soho Si~ulen und Seitonhornzellon intact. Mit 
geringen Variationen kommen auch in don Vorderhiirnorn oinigo grosse schSno 
Zellon vor, woitaus die moisten sind jodoeh yon linearer odor siehelfiirmigor 
Form, kriimelig anzusehen, viol dunkler tingirt als clio normalen, ondlioh 
ganz ohno Kern und Fortsiitzo. Fiudet sioh noch ein Kern vor, so ist or wio 
bonagt und trfibe, manchmal beinaho sehwarz tingirt. Pericolluliiro R~umo 
und Gof~ssspalton nioht auffallend~ woisso Snbstanz durohgohends normal, 
Contralcanal often. 

Im Allgomeiuon finden sioh links weniger normalo Ganglionzellen als 
rechts, dooh ist dioses Verh~ltniss hior nioht mohr so constant, wie im Hals- 
marko. Das Fasornotz der grauen Substanz ist in geniigonder Monge vorhan- 
don, Gliawuoherungon kommon nirgends vor, Gef~sse miissig gofiillt, ihro 
W~ndo normal. 

L e n d e n m ark. Im oberston Absehnitto sind die latoral-dorsalon Gan- 
glienzollgrnppen dor VorderhSrnor sowie die Zellon tier Clarke 'sohen S~ulon 
normal. Im fibrigen Boreioho der u kann man yon Zollgruppon 
nicht mohr sprechon, sic sind fast immer nur duroh ein paar gut orhaltono 
Ganglienzollen angedeutot. Auch grosse Zollo~, abor mit trfibem Inhalt uud 
ohno deutliohen Kern kommon vor. Hingogen traf ioh die kloinon Zollon mi~ 
rolativ grossom Korno hier viol seltonor als im Halsmark. Allos Uobrige, etwa 
6/10 der Ganglionzellon in krfimolige, stark tingirto Gebildo umgewandolt. 
In dor Lendenansohwollung kommon hie und da Sohnitto vor~ we sich das 
VerhMtniss zu Gunston tier orhaltonon Zollen bossort, abet donnoeh ist die 
Vorwiistung eino argo zu nennen. H~ufig sohoint die linko Soito starker mit- 
gonommon als die rochto, doch kommt auoh das umgekohrto Vorhalton vor. 
Am boston pr~sontirt sioh immer die dorsolateralo, am schleohtoston die mo- 
dialo Gruppo. Das Fasornotz dor Vorderhiirner ist nicht wesontlich gelichtot~ 
indoss konnto ich stollenweiso goschwollono Axonoylindor und h~uflg sohr 
markarmo Norvenfasorn nachweison. Das Gliagowobo ist auoh hier nioht auf- 

Axchiv f. Psychiatrie. XX'v'I. 3. Heft. '~6 
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fallend vers Doi te r s ' scho  Zollen land ich nirgends. Die Gof~sso dot 
grauon und weissen Substanz waren in koiner Weiss krankhaft ver~ndert. 
Die intramedull~ren Fasern der vorderen Wurzeln verliefen aus der grauea 
Substanz in broiten, yon Gliagewebo begleiteten Botten, und wurden gogen die 
Poripherie immer sp~rlioher. 

An Weigertpri~paraten kamen auoh hier die leeren Waben der Vorder- 
hSrner stellenweise kr~ftig zum Ausdrucke. Die weisse Substanz war auch 
im Lendenmarke vollkommen gesund. 

Im S a o r a l m a r k e  kommen manehe gut erhalteno Zellen vor, viols Zellen 
sind absr klein, :yon ovaler odor dreieckiger Form, ohne odor nur mit sp~r- 
lichen Forts~tzen versehen und triihen Inhaltes. Sehr h~ufig gesohrumpfte 
kriimelige Zellen. 

R i i o k e n m a r k s w u r z e l n .  Sohon beider  makroskopischen Besichtigung 
des Riiekenmarkes war der grosse Untersohied zwischen den Dimensionen der 
vorderen und der hinteren Wurzeln aufgefa]len, welsher sioh dutch das ganze 
Riiekenmark erstreokte. Wiihrend die hinteren Wurzeln durohaus diohte Bii- 
schel darste]lten, w a r e n  yon den  v o r d e r e n  n u r  w s n i g e  m a g e r e  Bi in-  
de l  v o r h a n d e n .  Sis wurden yon den Ersteren wohl um das 6faeho an 
Umfang fibertroffen. 

Die mikroskopisohe Untersuchung wards an heiderlei Wurzeln sowohl 
an Zupfpriiparaten, als auch an ohromgeh~irteten Pr~paraten naoh der Wei-  
g e r t ' s c h s n  Methods, dann an reiner Carminfiirbung vorgenommen, hush die 
Methods nach Marohi  kam zur Anwendung. 

Die Prfifung der h i n t e r e n  W u r z e l n  ergab durchaus normale Verh~lt- 
nisse. Die an Quersohnitten dicht aneinandergereihten, moist ansehnlich brei- 
ten Nervenfasern waren yon schmalen B~lkchen des Neurilemms in Gruppen 
geschieden. Nirgends u mehrung der Kerne. An Zupfpr~paraten und Schnit- 
ten keine Zerkliiftung des Markes. Naoh M a rch i~s  Methods keine schwarzen 
Markfasern. 

I:Iingegen boten die v o r d e r e n W u r z el n allot Regionen schon an Zupf- 
pr~paraten sofort einen abnormen Anblick. Einige wenige Biindsl hatten go- 
rings Verdickung des Endoneuriums mit etwas Kernvermehrung und moist 
gut erhaltenen Nervenfasern. Die moisten Btindel bestanden nur zum Theile 
aus Markfasern, zum grSssten Theile hingegen aus dichten, eminent fibrilli~r 
gestreiften~ stark kernhaltigen Str~ngen, welche sich h~gufig haarbiischelf6rmig 
auflSsten. Das Mark der vorhandenen Nervenfasern ziemlioh zerkliiftet, die 
Fasern hS, uflg ~usserst diinn, stellenweise varicSs aussehend. Manohmal stell- 
ten sis F~den dar, welche nur durch Borgung sines foinkSrnigen Inhaltes, und 
indem an einigen Stellen die Kerne der S c h wan n'sehon Soheide horvortra- 
ten, als Markfasern zu deuten waren. Vom hxonoylinder konnte ich an sol- 
chen Gebilden nichts wahrnehmen. An Querschnitten ist das Bfindel yon 
dichtem interstitiellen Gewebe ne~zartig durohzogen~ stellenweise giebt es 
reichlich dickers Markfasern, an andoren Stellen sind sic sehr spgrlieh, diinn~ 
durch foinmasohiges, stark kernhaltiges Gewebo auseinandergehalten. Manche 
Axeneylindsr sohen geschwollen aus. An einigen~ abet durchaus nioht an 
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allen Schnitton der Hals- und Lendenansohwellung gab es B(indel, wolche don 
fibrill~ron Str~ngen der Zupfpr~parate ontsproohend rundo, loin granulirto, 
oarmingofiirbte Inseln enthielten. Sohwarze Nervenfasorn bei Bohandluug naoh 
Marchi h~ufig. Die B(indol der Cauda equina sind bald vollst~ndig degeno- 
rirt, bald. etwas besser erhalton, and zoigen im ersteron Falle starke Kernver- 
mehrung im gewuoherten interstitiellen flewebe. 

Die pe r iphe ren  Nervon. Zupfprgparate mit Osmiumsgure, sonst wie 
die Vorigen. 

Die Nn. faoia l is  und hypog los sus  liosson keino auffallondon Abwoi- 
chungon veto normalen Aussehen erkennen. Um die Gefiiss0 des Perineuriums 
im Facialis etwas Anh~ufung yon Fottzellon. 

N. a x i l l a r i s  dexter.  Mit Osmiumsiiure behandolto Zupfpr~parate 
liossen an oiner sehr goringon Anzahl yon Norvenfasorn Zorklfiftung dos Mar- 
kes erkennen. Manche Fasern ausserordentlioh d~inn. Sohnitte nach Wei- 
gort ergeben Fettzellenanh~ufung um die Gef~sso des Perinouriums. Normalo 
Fasern meist dicht gedr~ngt, eine Anzahl derselben sohr diinn, nut wenigo 
Fasern ohne Tinetion. Endoneurium nur stellonweise etwas verst~rkt und 
mKssig kernreich. Der gloiche Norv der linken Seite schien nur noch gerin- 
gore Vor~nderungen zu zeigen. 

Die Nn. modianus  und u lna r i s  beider KSrperhiilfton sowie der N. ra-  
d ia l is  sin. lassen kaum hie und da naehwoisbaren soholligon Zorf~ll des 
Markes erkennen. Von u der Korne des Endoneuriums keine Spur. 
Dot N. r ad ia l i s  dexter  hingegen zeigt an Zupfpr~paraten etwas h~ufigor 
soholligon Zerfall, violo sohr diinno Markfasern, ziomlioh viol Bindegewebo. 
An Schnitten Fettzollen im Perineurium, in geringom Grade auch im vorstErk- 
ton kornreiohon Endcnourium. Adventitia dot Gef~sse manohmal vordickt, 
kernreioh Vielo Fasern ohne Weigertfgrbung, Axoncylindor stellonweiso 
auffallend dick, intensiv carmingef~rbt. Immerhin abet ist die Anzahl dor gut 
erhaltenen Fasorquerschnitte eine sohr ansehnliohe. 

Am intensivston waren die degenerativen Ver~nderungen an boidon Nn. 
or ural ib  u s. Nervenstamm vorh~ltnissm~ssig dfinn, ausgobreitotor schclligor 
Zorfall dos Markes. Peri- und Endoneurium verdickt, kornreich, fottduroh- 
sotzt. An Quersohnitten nach Woiger t  zahlroicho ungefSrbto Norvonfasern, 
verdiokto Axencylinder u. s. w. 

Die Nn. i soh iad ic i  und porone i  waren wiodor weir bessor erhalten; 
ihre Yer~nderungon entsprachon ungef~hr jonon dos rochten N. radialis. 

)Iuslteln. Zur Untersuchung golangten nachbenannte 27 Muskolpaaro: 
M. masseter, Orbicularis oris, Ptatysma, Sternocleidomastoideus, Rectus ab- 
dominis, M. obliquus int. und ext., Transversus abdominis. Longissimus dorsi, 
Diaphragma. 

M. poctoralis maj., Doltoides, Biceps brach., Triceps, Flexor digit, sub- 
limis, Extensor carpi radialis, Extensor pollicis longus. Thenar. 

M. psoas, Glutaei, Rectus femoris, Tensor fasciae, Sartorius, Biceps fe- 
moris, Tibialis anticus, Extensor dig. comm. pedis. Gastrocnemius. 

Untersuchung an Zupfl~rEparaton , sowie an LEngs- und Quersohnitten 
46* 
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yon in Mfiller'schor Fliissigkoit und in Alkohol geh~rteten Stiickchon. H~r- 
tung in gostrecktem Zustando. Colloidineinbettung. F~rbung tier Schuitte 
vorzugsweise mit H~matoxylin-Eosin, hio und da auch mit Boraxcarmin-Pikrin- 
s~uro. Zur Bourtheilung der intramuscul~ren Nervon wurdo h~ufig die Wei- 
g o r t '  sche F~rbung horbeigozogen. 

Zuniiehst muss ich vorausschicken, dass, abgesehen von ein paar 
normalen oder wenig veranderten Muskeln weitaus in der grSssten 
Zahl derselben vorwiegend e i n f a c h e  A t r o p h i e  gefunden wurde, 
neben welcher eine Veranderung einherging, welche ich nach W. S ch iif- 
f e r ' s  (3)Vorgange als  h o m o g e n e  E n t a r t u n g  bezeichnen will, und 
endlich fand ieh in unseren Muskeln eine Degeneration, welehe ge- 
wShnlich als s c h o l l i g e  E n t a r t u n g  beschrieben wird. Ke ines  der  
f r i s c h  z e r z u p f t e n  S t t i c k c h e n  v e r r i e t h  f e t t i g e E n t a r t u n g .  In 
den meisten, und selbst in den makroskopiseh ganz gelb gefitrbten 
Muskeln kamen in gr6sserer oder geringerer Zahl gut erhaltene Mus- 
kelbfindel vor. 

Lag ein in der e i n f a e h e n  A t r o p h i e  nicht sehr weir vorge- 
schrittenes Btindel vor, so waren am Liingsschnitte dicht geschlossene 
wellige Ztige dfinner Muskelfasern mit Querstreifung und ohne Zwi- 
schenlagerung yon Fett- und Bindegewebe zu finden. In welter vor- 
geschrittenen Fiillen war an Querschnitten das ganze Gesichtsfeld mit 
diinnen und dfinnsten Muskelfaserquerschnitten erffillt, unter welchen 
hie und da eine diekere runde Faser stehen geblieben war (Fig. II.). 
Wechselnde Mengen yon Fett- und Bindegewebe (Fig. IV.) umlagern 
das Biindel~ welches durch die grosse Menge der darin enthaltenen 
Kerne einen blliulichen Anblick gewlihrt. Noch mehr ist dies der 
Fall, wenn yon dem ganzen Bfindel nur mehr eine Saat yon Kernen 
fibrig geblieben ist (Kernfelder). Haufig findet man Fettzellenreihen 
zwischen den Muskelfasern eingelagert (Fig. III.). An Liingsschnitten 
fallen die atrophischen Muskelbfindel als mehr weniger breite, yon 
Fettreihen unterbrochene, wellig gestreifte Bfindel in's Auge. Sie 
enthalten diinne und dfinnste Muskelfasern mit Querstreifung, hie und 
da i~usserst schmale bandartige Gebilde ohne Querstreifung, mit Eosin- 
manchmal auch mit Hiimatoxylinfiirbung, meist homogen aussehend, 
oft aber Reihen yon aneinander abgeplatteten Kernen enthaltend. 
Ferner F~den, welche zu chromatinreichen Kernen fiihren, endlich 
fibrillares lockeres Bindegewebe und Reihen yon Fettzellen - -  Alles 
in parallelen, untereinander sich vielfach ablSsenden Zfigen. Die 
darin eingestreuten dickeren Muskelfasern haben lange, schmale, etwas 
vermehrte Kerne. 

Weit h~ufiger abet pr~sentirte sich das Bild in folgender Weise: 
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Am Querschnitt kein Bfindel ganz intact. Einzelne derselben enthal- 
ten noch gruppenweise gestellte Muskelfasern besserer Erhaltung. 
u Faserquerschnitte sehr dfinn. Zwischen den Muskelfasern zahl- 
reiche Fettzellen. Perimysium internum verstiirkt and fettreich. Mus- 
kelfasern abgerundet odor ganz rand, 1--4 Kerne, manchmal cen- 
tral gelegene. Einige dickere, aber manchmal anch dfinne Fasern 
homogen  entartet. In manchen Bfindeln s~mmtliche Fasern a~f den 
kleinsten Umfang redncirt, viele nur yon der Dicke eines Kernes. 
Manche Fasern ganz blass gefarbt. Die also veranderten Bfindel in 
ihrem Umfange sehr reducirt, der Raum zwischen den atrophischen 
Fasern mit Bindegewebe and zahllosen einzeln odor in Haufen herum- 
liegenden Kerncn erffillt. In den atrophischen Faserquerschnitten 
stecken blasse, stark chromatinhaltige, hi~ufig doppelt contourirte 
Kerne. Gefasse sehr zahlreich, ihre Adventitia manchmal verdickt. 
Am L~ngsschnitt enthalten die atrophischen Muskelpartien vorwiegend 
fibrilllires Bindegewcbe and zahllose donne and dfinnste, manchmal 
nocb quergestreifte, mit violetten Kernen ziemlich dicht besetzte Mns- 
kelfasern. Die Querstreifung an denselben h~ufig recht breit ange- 
legt. Diese Fasern wechseln mit blassvioletten odor nahezu farblosen, 
varicSs aussehenden Biindchen ab, welche in gewissen Entfernungen 
Kerne and stellenweise ttaufcn yon feinkSrnigem Protoplasma enthal- 
ten. In vielen yon den Fibrillen des Bindegewebes often gelassenen 
Spalten finden sich Reihen and Haufen yon blassen, stark chromatin- 
haltigen Kernen. Hie und de, aber selten, ein Klfimpchen contractiler 
Substanz~ dunkel, nndurchsichtig. In manchen Spalten Reihen yon 
ganz blassen, ungef~rbten, aneinander abgeplattete n Kernen mit ein 
odor zwei punktf6rmigen Kernk~irperchen. Das Ganzo ist stellenweise 
yon Fettreihen odor Zfigen dichten Bindegewebes odor yon vereinzel- 
ten m~chtigeren Muskelfasern unterbrochen. Letztere entweder gut 
quer- und langsgestreift odor mit verwaschener Quorstreifung. An 
sehr dfinnen Liingsschnitten fend ich manchmal, jedoch nicht sehr 
hliufig, m~chtigere Muskelfasern mit Reihen yon ungewShnlich langen 
linearen Kernen yon Eosinfarbung. Am Rande batten dieselben eben 
solche oder die gewiihnlichen hlimatoxylingefarbten Kerne. 

Es ist leicht zu ersehen, dass schon in solchen Fallen die ein- 
fache Atrophic nicht rein, sondern mit anderen Processen vermischt 
vorlag. Ich schreite nun zur Beschreibung eines Muskels, welcher 
vorwiegend homogene  E n t a r t u n g  zeigte, ttier wurde schon an 
Znpfprliparaten Verlust der Querstreifung, homogenes Aussehen mit 
matt hyalinem Glanze bei sonst ziemlich normalem lJmfange der Faser 
constatirt. Eine besondere Brfichigkeit war abet nirgends zu flnden, 
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vielmehr hatten viele Bruchenden ein zapfenfSrmig verjiingtes Aus- 
sehen. Auf dem Querschnitfe haben die Bfindel alle einen gewOhnlichen 
Umfang, viele derselben enthalten dicht geschlossene, andere etwas 
yon einander geriickte Fasern, deren kleinster Theil polygonal, der 
grSsste auni~hernd kreisrund ist. Durchmesser 8--66 ~, wobei die 
grSsseren Maasse weitaus fiberwiegen. Die meisten Muskelfaserquer- 
schnitte sind s i eb f i i rmig  d u r c h l S c h e r t ,  wie regellos mit feinen 
Nadeln durchstochen. Vacuolen nirgends; 2--3 Kerne, selten central 
gelegene. Auf dem Liingsschnitte liegen die Muskelfasern meist dicht 
aneinander, manchmal befindet sich feinfaseriges Gewebe dazwischen, 
worin hie und da Gruppen livider Kerne vorkommen. Beinahe alle 
Fasern entbehren der Querstreifung, sind stark liingszerklfiftet, manch- 
mal yon vielen lang gedehnten Spa]ten durchsetzt. Manche anschei- 
nend nicht quergestreifte Muskelfasern lassen aber bei schiirfster Ein- 
stellung eine ganz ausserordentlich feine Querstreifnng erkennen. Dem 
Sarcolemma anliegend oder weiter im Innern der contractilen Sub- 
stanz befindlich sind grosse, runde, blassviolette, homogene Kerne in 
nicht auffallend grosset Zahl zu erkennen, nnr ausnahmsweise 2--3 
hinter einander, sonst zerstreut. Randkerne geschwollen. Weder 
Vacuolen noch Spaltungen der Fasern, Bindegewebe nicht auffallend 
vermehrt. Gefasse normal, in ihrer Umgebung Fettzellen. Die Ent- 
artung kommt niemals streng bfindelweise vor, da gut quergestreifte 
und homogene Fasern hliufig abwechseln. 

Ich habe schon vorher erwlihnt, class an manchen Stellen yon 
Muskeln, deren meiste Bfindel in einfacher Atrophie begriffen waren, 
ebensowohl homogene Fasern, als aueh vereinzelte dunkle Klfimpchen 
contractiler Substanz vorzufinden waren. Ieh glaube, dass die vielen 
blassen, oft doppelt contourirten, mit stark chromatinhaltigem Ge- 
rfiste versehenen Kerne, welehe dort in den Spalten des Bindegewebes 
herumlagen, ebenfalls auf ehemals bestandene solche FleischpfrSpfe 
zurfickzuffihren seien, und dass dort das Endstadinm des gleichen 
Processes, wie ich ihn jetzt noch zu besehreiben habe, vorliege. In 
mehreren Muskeln, so im M. pectoralis dexter, vorwiegend aber in 
den Extensoren der Extremitaten stiess ich auf eine Veranderung, 
welche ich als s c h o l l i g e  D e g e n e r a t i o n  bezeichne, und die ich 
deshalb tier wachsartigen Degeneration nicht ganz an die Seite stelle, 
weil die Sehollen an frisch gezupften Prliparaten keinen hyalinen 
Glanz zeigten, und weil der waehsartigen Degeneration meines Wissens 
eine fSrmliche AufiSsung in Kerne, wie sie bier vorkam, nieht zu- 
kommt. Inmitten anderer sehr dtinner, mitunter noch quergestreifter 
Fasern gab es an Liingsschnitten opake, pfropfartige oder etwas lang- 
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liche Klumpen yon dunkler F~irbung, fiber welehe das Sarcolemma 
deutlich hinfiberzog, um am Ende des Klumpens als collabirter 
Sehlauch weiterzuziehen (Fig. u An manchen Stellen enthielt dieser 
Schlauch noch Reste yon Protoplasma oder jene vorerwahnten Kerne 
in grSsserer oder geringerer Zahi. Nicht selten sah ieh einen solchen 
Schlauch in einer gewissen Entfernung wieder quergestreifte contrac- 
tile Substanz enthalten. In der Regel aber folgte auf den ersten 
Pfropf alsbald ein zweiter u. s. f. Das mikroskopische Bild, wel- 
ches eine solehe Stelle bet, war ausserst eharakteristisch, und hatte 
eine gewisse Aehnliehkeit mit tier Abbildung, welche Z e n k e r  unter 
Taft II. Fig. 1 ersichtlich macht, nur mit dem Unterschiede, dass die 
Umgebung der PfrSpfe in unserem Falle nicht aus wohlerhaltenen 
quergestreiften Muskelfasern bestand: und (lass die PfrSpfe selbst in 
einer Kernwucherung begriffen waren, yon welcher ich gleich spreehen 
will, und die bei Z e n k e r ' s  Typhusmuskeln nicht vorkommt. Auch 
mit den wachsartig degenerirten Stellen des ex rive seiner Zeit exci- 
dirten Stfiekchens vom M. rectus femor, sin. dieses Kranken hatten 
diese eben beschriebenen Stellen eine entfernte Aehnlichkeit. Die 
bereits erwg.hnte Kernwueherung land ich abet auch deft nicht. 
Stellenweise war niimlich im vorliegenden Falle der Ueberzug mit 
dem Sarcolemma an den Pfriipfen weniger kenntlieh, und in solchen 
F~llen waren die Enden der Klumpen mit den vorerw~hnten Kernen 
ganz vollgepfropft. Diese an zahllosen Stellen vorkommenden An- 
hi~ufungen machten auf den ersten knblick den Eindruek yon Para- 
sitennestern. Hiiufig aber zog sich diese Anhaufung mehr in die 
Liing% und erinnerte an M u s k e l z e l l s c h l a u e h %  und dem entspre- 
chend traf man an Querschnitten h~iufig Sarcolemmsehlauche, welehe 
ganz mit Kernen angeffillt waren (Fig. VI.). An Langs- sowie an 
Querschnitten fanden sieh die Kerne auch in der Mitte des Klumpens 
eingelagert oder sie umgaben die Masse in ihrer ganzen Peripherie, 
in welchen Fallen ihre blasse Farbe lebhaft gegen das opake Aus- 
sehen des Klumpens contrastirte. Ueberdies fanden sieh in so ver- 
i~nderten Stellen auch abgesonderte Haufen yon Kernen gleicher 
Gattung. Die in solehem Gewebe vorfindlichen ziemlich zahlreichen 
Gef~tsschen batten gewueherte Endothelzellen yon ahnlichem Aussehen. 
Zum Schlusse hatte ieh noch zu bemerken, dass, sowie homogen de- 
generirte Muskelfasern nur selten unter dem Durchmesser yon 24 bis 
30 Ft gefunden wurden~ umgekehrt die schollige Degeneration nur an 
dfinneren Fasern vorkam, so zwar, dass die PfrSpfe eine Dicke yon 
18 g nur selten fiberstiegen. 

Am Ende der folgenden, die untersuehten Muskeln nach dem Urn- 
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fange und der Art ihrer pathologischen Ver~inderungen zur Anschauung 
bringenden Skala ffihre ich eine Anzahl yon Muskeln an, in welchen 
die Muskelsubstanz vollstandig nntergegangen und durch Fett- und 
Bindegewebe ersetzt war. 

An Q u e r s c h n i t t e n  no rma l  oder  wen ig  v e r a n d e r t :  Musc. 
s t e r n o c l e i d o m a s t o i d e u s  L. (32--56 g~ hSchst selten unter 
20 ~3, Fasern polygonal, dicht geschlossen. Derselbe Muskel R. 
(24--35 ~) hat an Langsschnitten ganz vereinzelte Fasern mit undeut- 
licher Querstreifung. P l a t y s m a  L. (22--33 ~) polygonal, dicht, Pe- 
rimysium int. etwas verstarkt. Derselbe R. (4,5--22 ~) polygonal, 
dicht, abet Perimysium int. sehr verstarkt und um die Gefasse Fett- 
anhaufung, auch zwischen den Muskelfasern Yettzellenreihen. Gefass- 
w~.nde verdickt. 

Vorwiegend  e i n f a e h e  A t r o p h i e  un te r  Z u r f i c k d r a n g u n g  
der  homogenen  E n t a r t u n g :  

M. del to id .  L. (21--40 ~); ein recht gut aussehender Muskel 
mit dicht geschlossenen polygonalen Primitivbfindeln. Einige Bfindel 
atrophisch (8--40 g) makroskopisches Aussehen: gelb verf~rbt. The- 
n a t  R. Die meisten Bfindel sind gut erhalten; in den erkrankten 
Bfindeln sind die kreisrunden, siebfSrmig durchlSeherten Faserquer- 
sehnitte die dieksten (21--50 ~), alle fibrigen weir dfinner. M. pee to-  
ra l i s  m a j o r L . ( 6 - - 5 8 ~ ) .  Y[. t en so r  f asc iae  L.(3--49~) .  M. ti- 
b ia l i s  a n t i c u s  L. (3--54 ~) und M. biceps  fern. L. (3--45 /~). Noch 
immer eine betr~.chtlicbe Zahl gut erhaltener Bfindel vorhanden. In 
mehreren Bfindeln sind aber nut 1--2 Fasern mittleren Umfanges zu 
finden, alle fibrigen stark atrophirt. Fettanh~.ufung massig, dagegen 
Perimysium int. verstarkt und reichliehes Bindegewebe zwischen den 
atrophischen Fasern. M. t enso r  f a s c i a e  R. (runde siebf~rmige bis 
50 /~, die fibrigen 4--31 ~) ist gr~sstentheils in einfaeher Atrophie 
begriffen. Manehe Bfindel bestehen fast nur mehr aus Kernen (Kern- 
felder). Perimysinm int. stark verdickt, grosse Massen yon Fettge- 
webe. Makroskopisch waren diese ffinf Muskeln sehr dfinn, rothbraun, 
gelb gestreift. Die Mm. f lexores  dig. sublim, beider Seiten, ma- 
kroskopisch R. dfinn, blassgrau, L. degenerirt (kreisrunde siebfSrmige 
53~69 ~t, die fibrigen 4--46 #). Gew5hnlich haben die Yfu~kfaser- 
cluerschnitte 1--3, selten 4 Kerne. Gross ist hier die Zahl der homo- 
gen entarteten Fas~rn. Eine solche Faser hat am Liingsschnitt anf 
eider Strecke von 220 g 15 zerstreute blasslivide homogene rnnde 
Kerne. In vielen Biindeln ist die einfache Atrophie sehr welt vor- 
geschritten; sie bestehen fast nur aus welligem Bindegewebe, in wel- 
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chem Zfige feinster Muskelfasern und zahllose Kernhaufen liegen. 
Abgeschnfirte Bfindel mit sehr a~rophischen Fasern. 

Ausgebreite atrophische Felder haben ferner die makroskopisch 
braunen, jedoch gelb gestreiften Musc. ob l iqu i  i n t e r n i  beider 
Seiten (3--42 t~.). Nur mehr der vierte Theil des Muskels besteht 
aus besser erhaltenen Biindeln im Musc. b iceps  brach,  beider 
Seiten (makroskopisch wie der vorige; R. 4,5--68 ~ in den atrophi- 
schen Bfindeln fast alles unter 16 #; L. 8--72 #, manchmal im gan- 
zen Bfindel nichts als Kerne). Beide Mm. t r i c i p i t e s ,  makroskopisch 
weiss, von splirlichen braunen Biindelcheu durchsetzt (2,25--99 p), 
in den wenigen besser erhaltenen Btinde|n Fasern mit vermehrten 
Kernen, jedoch niemals in Zeilen. Eine Faser hatte am Querschnitte 
8 Kerne. In allen den zuletzt angaffihrten Muskeln sind die Bfindel 
durch starke Bindegewebsmassen auseinandergehalten~ w~ihrend das 
Fettgewebe nur stellenweise starker zum Vorschein kommt. In den 
atrophischen Bfindeln hie und da homogene Fasarn. Abgeschnfirte 
Bfindel hiiufig, meist mit homogener Entartung. Sehr weir, stellen- 
weise his uur Ausbildung d i ch t e r  B i n d e g e w e b s m a s s e n  vorge- 
schrittene Atrophie zeigte der makroskopisch weiss gefiirbte Musc. 
psoas  L. (3--21 /~), und nicht vial besser erhalten war dersalbe 
Mnskel R. (makroskopisch hochgradig verdfinnt, blass; 10--52 t~). 

Vorwiegend  h o m o g e n e  E n t a r t u n g  wurde gefunden: Im 
M. m a s s e t e r  beiderseits (4,5--33 t~). Meist runde, stark siebfiirmig 
aussehende, m~ssig weit auseinandergeriickte Querschnitte. Der linke 
Muskel ist mehr entartet, als der rechte. M. o r b i c u l a r i s  oris mit 
durchgehends sehr dfinnen Fasern yon gleichm~ssigem Umfange (meist 
20--26 ~). L~ngszerkliiftung an Liingsschnitten stellenweise sehr aus- 
gesprochen. Auch hier keine Kernzeilen. M. t r a n s v e r s u s  a b d o '  
min is  L. (15--40 #); Muskelfasern dicht beisammen, 2--3 Kerne am 
Quersahnitte der Faser. Parimysium int. stellenweise breit, Adventitia 
der Gef~sse vardickt (der Muskel der rechten Seite war in Verlust 
gerathen). Die Mm. g a s t r o c n e m i i  beider Seiten waren makrosko- 
pisch hoehgradig verf~rbt, fettdurchsetzt. Sie enthalten grosse Felder 
auffallend diinner Muskelfasern (4--42 ~). Starke Fettauh~ufuug im 
Perimysium int.; sonst wie der vorige. Ausgesprochene homogene 
Entartung fand sich endlich im M. d e l t o i d e u s  R. (braun, etwas 
gelb verf~rbt; 10--38 t~), am T h e n a r  L., den Mm. obl iqui  e x t e r n i  
beider Seiten (gelblieh gestreift), sowie .am D i a p h r a g m a  (alle etwa 
6--56 tt). Die iutramuscul~ren Nervenzweige aller bisher angeffihrten 
Muskeln lassen bei Weigertfi~rbung Nervenfasarn in deutlich ver- 
minderter Zahl hervortreten. 
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E i n f a c h e A t r o p h i e ,  h o m o g e n e  und s c h o l l i g e E n t a r t u n g .  
Ich land diese Yeranderungen neben einander im M. p e c t o r a l i s  R. 
(sehr dfinn und zum Theile gelb gestreift), wo neben ziemlich aus- 
gebreiteten Bfindeln gut erhaltener, mit homogenen untermengter 
Fasern auch ebenso viele atrophische lagen (8--45 #). M. e x t e n s o r  
p o l l i c i s  l ongus  beider Seiten (dfinn, blassbraun), hat viele ganz 
kreisrunde, auffallend dunkle und trfibe, dann auch siebfSrmige Quer- 
schnitte (14-7-48 ~). M. e x t e n s o r  c a r p i  r a d i a l i s  beider Seiten 
(14--36 ~), wo grSsstentheils total atrophische Mnskelfelder mit sehr 
verdichtetem Perimysium int. und viel Fettanh~tufung vorkamen. Fer- 
her geh6rt hieher der M. r e c t u s  f emor i s  R. (weissgelb, 3--18 /z), 
die beiden Mm. s a r t o r i i  (3--59/~), der M. t i b i a t i s  a n t i c u s  R. 
(makroskopisch besser aussehend, als die Mm. gastrocnemii; 3--60 p) 
und der M. e x t e n s o r  comm. ped i s  R. (makroskopiseh besser als 
der M. tibialis anticus R.; 3--92 #). Ueberalt in mehr weniger Iocke- 
ren Zfigen von Bindegewebe atrophische Fasern verschiedenen Aus- 
sehens eingelagert, vielfach yon dunklen Pfriipfen unterbrochen. 
Starke Kernwucherung. Nur stellenweise viel Fettgewebe. Der gleiche 
Muskel der linken Seite hatte nur einfache Atrophie mit etwas homo- 
gener Entartung und starke Einlagerung yon Fettzellen zwischen den 
Muskelfasern. 

M e t a m o r p h o s i r t e  Mnskeln .  

Der M. l o n g i s s i m u s  do r s i  L. enthielt noch einzelne Bfindel 
ansehnlichen Umfanges, in welchen einfache Atrophie nnd homogene 
Entartung vorkamen (8--81 ~, ganz runde Querschnitte). Enorme 
Massen yon Fettzellen beherrschen das Gcsichtsfeld. Derselbe Mus- 
kel R. hat nur noch etwa in einem Zehntel seines Umfanges Muskel- 
gewebe (12--108 p), alles Uebrige ist Fettgewebe. Makroskopisch 
sind beide dfinn, gelblich, da nnd dort braune Btindel, Fett reichlich. 
Minimal sind die noch vorhandenen Muskelfasern in den Mm. glu-  
t a e i s  L. (2--24 lz), der Rest ist Fettgewebe, w~hrend die gleichen 
Muskeln rechts ganz dutch Fett- nnd Bindegewebe verdr~ngt sind. 
Makroskopisch waren sit ganz nngew6hnlich dfinn, membranartig, 
total yon Fett durchwachsen. Das gleiche Schicksal hatte der M. rec-  
tus  f e m o r i s  L. und die Mm. r e c t i  a b d o m i n i s  beider KSrperhlilf- 
ten. Intramuscullire Nerven entlfielten spi~rliche, manchmal nur'2 bis 
3 Nervenfasern. 

Die mikroskopische Untersuchung hat hiermit ergeben: Ueber  
da s  g a n z e  R f i c k e n m a r k  a u s g e b r e i t e t e n  S c h w u n d  der  Vor-  
d e r h o r n z e l l e n ,  bei I n t a c t s e i n  de r  weissen  S u b s t a n z ;  hoch-  
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g r a d i g e D e g e n e r a t i o n  d e r v o r d e r e n W u r z e l n ,  g e r i n g e r e  der 
g e m i s c h t e n  N e r v e n s t a m m e .  An den Muskeln: E i n f a c h e  A t ro -  
ph ie  and h o m o g e n e  E n t a r t u n g ,  be ide  mi t  m a s s i g e r  Kern-  
v e r m e h r u n g ;  s c h o i l i g e  E n t a r t u n g m i t  K e r n w u e h e r u n g .  S t a r k e  
H y p e r p l a s i e  des B i n d e g e w e b e s  und L i p o m a t o s e .  G e r i n g e  
H y p e r t r o p h i e  der  M u s k e l f a s e r n .  

Unter Hinweis auf den yon mir sehon frfiher antersuchten Fall 
kann ich das bisher Gesagte in anatomischer Riehtung zum Abschlusse 
bringen, indem ich das l~esultat beider mikroskopischen Prfifungen 
als ein im Wesentlichen gleiches bezeiehne. Das R f i c k e n m a r k  
war in beiden Fallen systematisch geschadigt, indem die Ganglien- 
zellen der VorderhSrner in der ganzen Ausdehnung des Centralorga- 
nes zum griissten Theil der A t r o p h i e  verfallen waren. Die kleinen 
brSekligen Reste yon Zellen, welche im II. Falle in so fiberwaltigen- 
der Menge gefunden warden, entsprachen ganz den leeren Waben in 
den VorderhSrnern des I. Falles. Jedesmal Sehwund der Ganglien- 
zellen aut primar degenerativem Wege, ohne jede Spur yon Con- 
sistenzveranderung, StSrung der normalen Configuration an den Vor- 
dersaulen, ohne Vacuolenbildung, Colloidentartung oder Verkalkung 
der ganglifsen Elemente, endlich ohne jede nut halbwegs zur Wahr- 
nehmung gekommene Vascularisation. Ieh betone dieses vollstandige 
Fehlen entzfindlicher Erscheinungen mit ~achdruek, um an geeigneter 
Stelle darauf zurfiekzukommen. 

Ich kSnnte nicht behaupten, dass die Ganglienzellen in irgend 
einem Absehnitte des zuletzt untersuehten Rfickenmarkes mehr atro- 
phirt gewesen w~iren, als in den fibrigen Theilen. Am meisten anf- 
fallig war die Verwfistung natfirlich in-den beiden Anschwellungen, 
wo die Grappirung der Ganglienzellen nahezu ganz vermisst wurde. 
Haufig schien es, als ob die linke Seite des Rfickenmarkes yon der 
Erkrankung etwas starker betroffen sei, als die recht% was im ersten 
Falle nieht beobaehtet worden war. Die Clarke~sehen Saulen and 
die Seitenhornzellen waren nieht gesehadigt. Die weisse Substanz, 
welehe im I. Falle in den Vorderseitenstriingen in geringem Grade 
gelitten hatt% land ich im IL Falle ganz normal. 

Im Gegensatze zu den wohlentwickelten hinteren Wurzeln stiess 
ich beide Male auf eine i n t e n s i v e  D e g e n e r a t i o n  der  v o r d e r e n  
W u r z e l n ,  was ieh als eine neue Bekraftigung der Verwfistungen in 
den Vorderhfrnern ansehe, wenn es einer solchen noch bedurfte. Ich 
fibergehe nun alle weiteren Refiexionen fiber diesen an Deutliehkeit 
nichts zu wfinschen fibrig lassenden Befund, und wende reich zur Be- 
sprechung der p e r i p h e r e n  Nerven.  Es lasstsich wohl nicht leug- 
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nen, dass die in Anbetracht der extensiven centralen Veriinderungen 
wenig constante Schlidigung des peripheren Leitungsapparates befrem- 
den musste. Allerdings k6nnten die in grosset Anzahl vorgefundenen 
normalen bTervenfasern einer nicht motorischen Qualit~.t zugerechnet 
werden, abet selbst flit diese Annahme sind sie an Zahl zu gross, 
oder was dasselbe sagen sol], der Rest, welcher als sehr diinn oder 
degenerirt crkannt wurde, war ftir den motorischen Antheil viel zu 
gering. Und doch kann man nach unseren gegenwlirtigen Anschauun- 
gen nicht annehmen, dass ein motorischer Nerv, dem sein trophischer 
Apparat abhanden gekommen ist, sich in seinem peripheren Verlaufe 
wieder erholen kSnne. Wir stehen hier einer Befremden erregenden, 
fibrigens auch yon Fr. S c h u l t z e ( 5 )  und O p p e n h e i m ( 6 )  in Fallen 
yon Poliomyelitis anterior und neuestens yon H o f f m a n n  (2) bei der 
in Rede stehenden Krankheitsform constatirten Thatsache gegeniiber, 
welche uns wieder zur Annahme einer Substitution untergegangener 
nerviiser Elemente hindrangen k6nnte. 

Die intramusculliren Nerven waren in meinem socben beschrie- 
benen Falle entscbieden auf ein sehr geringes Mass reducirt. In 
vielen Stammchen gab es nicht mehr als 3- -4  Nervenfasern, docb 
musste es auch hier verwundern, dass es in vollstlindig in Fett- und 
Bindegewebe umgewandelten Muskeln, wie im M. rectus femoris der 
linken Seite und im M. Iongissimus dorsi noch mehr weniger mit 
Nervonfasern versorgte Stlimmchen gab. 

Die intra vitam beobachteten bulbliren Stiirungen fanden sowobl 
in den zu diesen Gebieten geh~irigen Muskeln, als in einigen Kernen 
motorischer Hirnnerven durch die mikroskopische Untersuchung eine 
Erkl~rung. In ersteren konnte ich ziemlich ausgebreitete homogene 
Entartung nachweisen. Von den dazu gehSrenden Kernen der Ob- 
longata konnte nur im Facialis- und im motorischen Trigeminuskerne 
eine geringe Atrophie der Ganglienzelten constatirt werden. Immerhin 
genfigt dies als Beweis, dass die pathologischen Verandernngen des 
Rtickenmarkes gewissermassen ihre Fortsetzung in den motorischen 
Kernen der 0blongata gefunden haben. 

Die Muske ln  betreffend kann zwischen den beiden yon mir 
beobachteten Fii, llen kaum eine ausreichende Parallele gezogen war- 
den, well ich im ersten Falle leider nur e inen  Muskel zur Unter- 
suchung vorgefunden hatte. Es fand sieh damals eiufache Atrophie 
im M. gastrocnemius. [m zweiten Falle war bereits zu Lebzelten des 
Kranken ein Stiickchen aus dem linken M. rectus fern. excidirt wor- 
den~ dessen mikroskopische Untersuchung vorherrschend e i n f a c h e  
A t r o p h i e )  znmThei leauch w a c h s a r t i g e u n d  F e t t d e g e n e r a t i o n ~  
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K e r n v e r m e h r u n g  und L i p o m a t o s e  zu Tage gefSrdert hatte. Wie 
erwahnt, wurde dieser Muskel post mortem vollsti~ndig in Fett- und 
Bindegewebe umgewandelt angetroffen. 

Die wcitverbrcitete, der einfachen Atrophie associirte h o m o g e n e 
E n t a r t u n g ,  deren ich schon mehrfach gedacht babe, ist eine Ver- 
i~nderung am quergestreiften Muskel, welche schon yon Z e n k e r  er- 
wi~hnt, und als eine Abaft der waehsartigen Degeneration classificirt, 
spater anch yon S c h a e f f e r ( 3 )  u. A. beschrieben worden ist. Dieser 
Autor fand sic in Muskeln aus der Umgebung yon Geschwfilsten, 
haufig mit transversaler Zerklfiftung, was yon mir nieht beobachtet 
wurde. Er ftigt hinzu, dass diese Fasern wie die wachsig degenerir- 
ten nach schwach k(irnigem Zerfall der Resorption anheimfallen. Ieh 
muss gestehen, dass ich fiber das Schicksal der homogenen Fasern 
meines Falles nicht klug werden konnte. Sie schienen mir, da sie 
nicht hi~nfig unter dem Durchmesser einer mittelstarken Muskelfaser 
(ca. 30 ~) anzutreffen waren, ziemlich stationiir zu  sein. Keinesfalls 
abet konnte ich einen Uebergang dieser Fasern in die vom Typhus- 
muskel her bekannte wachsartige Degeneration vorfinden, obwohl ich 
eine nahe Verwandtschaft zwischen diesen beiden Degenerationsformen 
anzunehmen geneigt war und nach einem Beweise hiefiir suchte. Die 
an den Querschnitten solcher Fasern yon mir beobachtete s i e b f 5 r -  
mige  D u r c h l ~ c h e r u n g ,  fiber welche auch S c h a e f f e r  und Ft. 
S e h u l t z e ( 7 )  und F r a e n k e l ( 1 5 )  berichtet haben, scheint mir bei 
homogener Entartung nicht immer vorzukommen. S c h a e f f e r  be- 
schreibt sie ohne Zusammenhang mit letzterer, und sah h~ufig Zu- 
sammcnfliessen der Lficken zu grSsseren HShlen, was an meinen Pra- 
paraten niemals zu sehen war. 

Die im Fall Pressler an mehreren Muskeln beobachtete s c h o l l i g e  
D e g e n e r a t i o n  babe ich oben eingehend beschrieben. Dieselbe ist 
nicht als ein Ausgang der homogenen Entartung anzusehen~ denn 
hierzu fehlen die Uebergi~nge, welche nicht einmal andeutungsweise 
vorhanden sind. Ich habe nut noch zu constatiren, dass ich diese 
Degenerationsform in den Streckern der Extremitiiten auffallend hlihfig 
und bei allen Controluntersuchungen constant, in den Beugern hin- 
gegen niemals vorfand. Die Muskelfascrn, welche dieser Verlinderung 
unterworfen waren, geh(irten durchgehends zu den dfinneren und er- 
reichten bei Weitem nicht den Umfang, welchen die homogenen Fasern 
beibehalten hatten. 

Was die Form und den Umfang der Muskelfasern betrifft, so 
babe ich zu bemerken, dass ich die homogen entarteten Fasern im Durch- 
schnitte auffallend kreisrund und yon grSsserem Durchmesser fand, 
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als alle fibrigen erkrankten, ja  manchmal aueh grSsser als die gesun- 
den Fasern. Im Allgemeinen sind die Werthe s~mmtlicher Muskel- 
fasern niedrig zu nennen, und wenn ich h6heren Zahlen begegnete, 
so betraf dies eben homogene Fasern. Die breiteste Muskelfaser, die 
ieh in allen PrKparaten antraf, hatte einen Durchmesser von 110 u; 
Werthe yon 80 his 100 ~ kamen hie and da, abet nieht gerade h~afig 
vor an zweifellos quer getroffenen Fasern, so dass es erlaubt ware, 
hier yon einer massigen H y p e r t r o p b i e  der Muskelfasern zu 
sprechen. 

An Langsschnitten yon Muskelfasern, welche in der Atrophie noch 
nieht weit vorgeschritten waren, fand ich wohl h~.ufig eine Vermeh- 
rung der Kerne ,  abet hOchst selten eine Anordnung derselben in 
Zeilen, etwa 3--5 Kerne in der Aufeinanderfolge. Die grosse Kern- 
anhaufung an Querschnitten yon Muskelgebieten, welche einer weit 
vorgesehrittenen einfachen Atrophie verfallen waren, halte ich ffir 
eine relative Kernvermehrung, indem die den Muskelfasern im ge- 
wShnlichen Ausmasse zukommenden Kerne auf einen engen Raum 
zusammengedr~ngt waren (Kernfelder). Sehr interessant ist die Wu- 
cherung der Kerne in den PfrSpfen der schollig entarteten Fasern 
und ihrer Umgebung. Ob dieselben aus Muskelk6rperchen hervorge- 
gangen, und ob sie dazu bestimmt seien, die Abfuhr der schollig 
degenerirten Muskelsubstanz zu besorgen, will ich unentsehieden lassen. 
Versuche, Kerntheilungsfiguren nachzuweisen, babe ieh bald aufgege- 
ben, denn bekanntlieh eignen sich hierzu in chromsaurem Kati ge- 
h~rtete Muskeln nieht. Hingegen kann ich bestimmt behaupten, class 
neugebildete Muskelfasern nirgends vorhanden waren, denn die weni- 
gen an Zupfpraparaten gesehenen Stellen, wo eine Anh~.ufung von 
Protoplasma um Muskelkerne zu finden war, konnte ich, da yon dieser 
Stelle stets ein collabirter Sarcolemmschlauch weiterzog, nicht anders 
deafen, denn als im Sarcolemma noch verbliebene Reste der contrac- 
tilen Substanz. Nengebildete Muskelzellen waren an keiner Stelle 
anzutreffen. Auch S p a l t u n g e n  und Vacuo l en  konnte ich an keiner 
Muskelfaser nachweisen. 

Im grossen Ganzen kann ich reich dahin ausspreehen, dass die 
central gelegenen Muskeln am meisten gelitten haben, und dass die 
Muskelatrophie in groben Umrissen eine symmetrische war, w~hrend 
bei n~herem Eingehen in die VerhMtnisse h~utig die linke Seite als 
die starker befallene erkannt wurde, ein Umstand, der mit den klinischen 
Wahrnehmungen und mit dem Resultate der mikroskopischen Unter, 
suchung des Rfickenmarkes fibercinstimmt. Die Atrophie der Muskeln, 
welehe im Wesentlichen mit dem Befunde t i e n b n e r ' s  (14) fiberein- 
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stimmt, mfissen wir zur d e g e n e r a t i v e n  F o r m  rechnen. Dass die- 
selbe sin secund~rer, d. h. yon dem Verfall der Yorderhornzellen 
abhi~ngiger Process war, wird aus meinen spliteren Beobaehtungen 
zur Genfige hervorgehen. 

Die nun schon bekannten Umrisse unseres Krankheitsbildes wet- 
den dadurch sine Kr~ftigung erfahren, dass ich die jfingst yon Prof. 
H o f f m a n n  (2) in Heidelberg beobachteten einschl•gigen Falls her- 
beiziehe. Es set mir daher gestattet, dieselben im Auszuge vorzu- 
ffihren, worauf ieh reich der Bearbeitung der Krankheit vom klinischen 
Standpunkte zuwenden werde. 

tall 111. Die Geschwister Drei l ing entstammen einer neuropathisch 
nicht belaststen Familio. Die Eltern sind fret yon Potus und Lues, und kSn- 
nen sieh an das Vorkommen ~hnlioher Muskelerkrankungen in der Familie 
nioht erinnern. 

Ki~thohen Dre i l ing  erkrankte im 10. Lebensmona te .  Es wird zu- 
ni~ohst Fettsuoht beobaohtet~ bald darauf kann das bisher gesunde kri~ftige 
Kind nieht mehr stehen, und sioh nioht mehr im Bette aufsetzen, ohne Er- 
seheinungen der gewShnliohen spinalen Kinderl~hmung. hllm~lige Zunahme 
tier motorischen StSrungen. Geistige Funetionen, Hirnnerven, Sensibilit~t~ 
Sphincteren normal. 

S t a tus  im Alter yon 4 Jahren (April 1891). Fettpolster ausgiebig. 
Intellect, Sprache, Hirnnerven, Gesiehtsausdruek normal. Das Kind liegt der 
Mutter beim Tragen ganz hiilflos an. Obere und untere Extremitiiten stark, 
und zwar gegen den ebenfalls abgemagerten Rumpf hin etwas mehr abge- 
magert. Kopf kann nioht veto Kissen erhoben werden. Betriiohtliehe Parese 
und Atrophie ohne sine Spar yon Hypertrophie und Pseadohypertrophie in den 
Hals-, Sohultergfirtel- und Rumpfarmmuskeln, in den Beugern und Streokern 
des Ober- und Yorderarmes, im Thenar und Antithenar. Heben den Armes 
stark behindert, Schultern lose, Fingerbewegungen kraftlos. Gesi~ssmuskeln, 
Hiiftbeuger and alle Obersehenkelmuskeln stark atrophisch und hochgradig 
gel~ihmt. Beugung im Hiiftgelenke fast aufgehoben, Streckung im Kniegelenke 
minimal, auoh alle iibrigen Bewegungen tier Hiift- und Knieregion sehr be- 
schr~nkt. Untersohenkelmuskeln ebenfalls paretisch und atrophiseh. Leiehte 
Spitzfussstellung, Bewegungen im Sprunggelenko besehr~nkt, Zehenbewegun- 
gen ziemlioh gut. N Rumpf sehr mager, Riioken- und Bauohmuskeln stark 
geschw~oht. Aufsetzen und Umdrehen im Bette ganz unmSglich. Lange 
Riiekenmuskeln stark abgemagert; unausgleiohbare Lordose der Lendenwirbel- 
s~iule und des Kreuzbeins. - -  Pareso und Atrophie symmetrisch, L~hmung 
sehlaff. Stehen mit Unterstiitzung mSglich, Gehen gar nicht. Starke Herab- 
setzung der elektrisohen Erregbarkeit und EaR. Weder f ibr i l l~re  Zuokun- 
gen,  nooh 0 o n t r a c t u r e n .  Sehnenreflexe erl0sohen, Fusss0hlenrefiex 
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sehwaoh. Moohanisohe Erregbarkeit der Muskeln herabgesotzt, an den unteren 
Extremit/iten aufgehobon. Nervonst~mme nieht druekompfindlich, Knoohen 
nioht rhaohitisch, Gelenkapparate locker; Sensibilitiit intact. Ted im fiinfton 
Lebensjahre an Lungenersoheinungon. 

Soc t ionsbefund.  Sehr geringe Tedtenstarre. R/iokonmark im Lum- 
baltheile wen~ger voluminSs, als sonst; starke Atrophic der vorderen Wurzeln 
duroh das ganzo Riickenmark. Subeutanes Gewobo auffallend fettreioh. Hooh- 
gradige Atrophic und blass gelbrothe F~rbung der SkeletmuskulaLur. Muse. 
quadriseps am moisten degenerirt, grauwoiss. Peribronohitiseho Horde in den 
unteren Lungonlapp~m 

Mikroskopisshe  Untersuohung.  Gohirn und Kerne der motorisehen 
Hirnnorven normal. Im R~skenmarke yon der unteren Grenze der Olive ab- 
w~rts durchgehends, und besonders im Lendenmarke starke Sehrumpfung dor 
Vorderhernzellen und leere Zellbetton mit etwas Sehwund des Fasernetzes. 
Keine entziindliohen Veriinderungon. Intramodullg, re vordere Wurzelfasern 
sp~irlich vorhanden, vordere Wurzeln stark degenerlrt. HinterhSrner, hintere 
Wurzoln und Hinterstr~nge intact. Weisse Substanz der oberon Rfiekenmarks- 
abschnitte enth~ilt vermehrto Gliakerne und Gliafasern. Clarke'sche S~ulen 
und Riiekenmarkshiiute normal. Per iphero  Nerven:  N. cruralis dexter in- 
tensiv degenerirt, woniger der N. peroneus~ nooh weniger die Nn. medianus 
und radialis. Muskeln: Mehr weniger welt vorgeschrittene einfaohe Atro- 
phic, am st~rkston im M, quadrioeps femoris, ausgebreitete Folder yen Mus- 
kelkernen als Roste yen Muskelbiindeln; selbsf dfinnste Muskelfasern haben 
Querstreifung. Kernreihen kommon vor, mitunter 8--10 Kerne, hSohst solten 
dar/iber. Vereinzelte hyporvoluminSse Fasern. Vacuolon nirgends. Von Fort- 
degeneration odor waehsartiger Entartung keino Spur. 

IY. Fall. Louis Drei l ing,  Bruder des Vorigen, erkrank?~ ebenfa l l s  
im 10. Lobensmona to  ohne Ersoheinungen yon Poliomyelitis. Er lornto 
nioht stehen und nicht gehon, und verlernte das Aufsetzen, w~hrend sioh 
gleiohzeitig Fettsuoht ausbildete. Geistige Entwickelung normal, Sohmerzen 
fehlen giinzlieh. 

S ta tus  im Alter yon 23/4 Jahron. Geistesfunctionen~ Spra~h% Gebiete 
der Hirnnorven gesund. Ganzer KSrper mit diokcm Pannioulus adiposus be- 
deckt, Muskeln ranger, alle Weichtheile sohlaff und welch. Rhaehitis fehlt 
giinzlich. Patient kann in liegender Stellung weder den Kopf erheben, nooh 
den Oberleib aufrichten. Sitzen ohne Stiitze unm6glioh. Parese und Atrophic 
der Nacken-, Hals-some aller Sehulterg/irtelmuskeln, sS~mmtlioher Beugor 
am Oberarmo, des M. triceps, am Vorderarmo ganz besonders tier Beuger, end- 
lieh der kleinen Handmuskeln. Alle Bewegungon dot oberon Extremit~ten 
unausgiebig odor gar unmSgliob. Gelenke hyperextendirbar. Parese und Atro- 
phic der R/ickon-, der Bauohmuskoln, in hohem Grade der Ges~iss- und Ober- 
sohenkelmuskbln. Active Bewegungen im Htiftgelenke unmfglioh. Streoker 
am Unterschenkel stg, rker betroffen, als die Wadenmuskeln. Gehen unmfg- 
lich. - -  Atrophic symmetriseh, diffus, durchaus schlaffe L~hmung, nirgonds 
Muskelspannungen; keine f ib r i l l~ren  Zuokungen;  EaR; bin auf den 
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Unterkieferrcflex alie Sohnen- auch HauLreflexe erlosehen. Nervenst~mme 
nieht gesehwollen odor druokempfindlioh. Sensibiiit~t uJ~d Sphincteren in 
Ordnung. - -  Sp~iter Zunahme der Atrophic und Parese; stellenweise~ wie am 
Obersehenkel, liegt die Haut wie ein schlaffer Sack um die Muskeln. Letzte 
Beobachtung im Alter yon 31/2 Jahren. 

hber aueh noch andere Kinder tier genannten Familie wurden yon der 
Krankheit dahingerafft. Ioh fiihre si~mmtliche bisher nicht genannten Go- 
sohwister an: 

Johann. B~in- und hrmschw~iche, Fettsucht; Ted mit 11 Monarch. 
Magdalene starb am Ende des 2. Lebensjahres an Diphtheritis. 
Philipp starb 1 Monat alt an ,Gichtern". 
l~Iagdalene konnte mit 3/4 Jahren sohon gut stehen~ spii, ter nicht mehr. 

,Die Krankheit brach am Rumpf aus". Ted mit 2t/2 Jahren. 
Friedrioh lebt, ist I 1 Jahr~ alt and gesund. 

Philipp litt an ,,Specksucht". Die L~hmung brach am Rumpf aus~ Ted 
mit 21/2 Jahren. 

Magarethe starb 11 Tage alt. 
Michael starb gleieh naoh der Geburt. 

Yalentin litt an ,,Specksucht" und an der ,gleichen Krankheit"~ starb 
mit 23/4 Jahren. 

Philipp starb 11/2 Wochen alt an ,,Gichtern ". 
August starb mit 31/2 Wochen an ~Gichtern". 
Peter starb 3 Monate alt an Diarrhoe. 
Das wenige Wochen alto letzte Kind ist gesund. Nach hngab~ tier 

Mutter hatten alle Kinder, welche ,,an der Krankheit" gelitten hatten~ ~keine 
riohtige Todtenstarr~", Die Eltern wasst6n schcn aas Erfahrung, class, wenn 
die vcrher gesunden Kinder yon ,Specksucht" befallen wurdon~ dies eine 
fible Vorbedeutung habe. Gegen Ende des ersten Lebensjahres stellte sich 
dann aueh L~ihmung am Rumpf und an den Beinen ein. Es ist nicht zu 
zweifeln, dass es sich auch in mehreren der soeben genannten F~lle um die 
gleiche Krankheit gehandelt habe. 

Die nun folgenden Fiille der neuropathisch nicht belasteten Fa- 
milie H. entnehme ich ebenfalls den Beobachtungen Prof. H o f f m a n n ' s .  
Die Eltern dieser Kinder waren gesund, ebenso zwei Knaben im Alter 
yon 7 und 8 Jahren, sowie ein 3 und ein 5 Jahre altos M~dchen. 

u l~all. ~Das erstgeborene Kind, ein Knabe, war im L a u f e  des er- 
s t en  L e b e n s j a h r e s  ohne bekannt~ Ursach~ ganz allmiilig schwach im 
Rficken gcworden, so dasses nun immer in seinem Bettchen aufgesetzt wet- 
den musste, was vorher schon nicht mehr nSthig gewesen war. Er fiel leicht 
nach tier einen odor anderenSeite um~ and konnte auch den Kopf nicht mehr 
aufheben, wie er aach bis zu seinem Tode nie mehr sieh allein aafsetzen 
konnte. Er bekam frfih Z~hne und war sehr aufgeweckt. Laufen lernte or 
nicht; sp~iter wurden auch die Bewegungen mit don hrmen schlecht~ so dass 

&rchiv f. Psyehlatrie. XX'VI. 3. Heft. ~7  



732 Dr. G. Wsrdnig, 

or mit den I]~nden nioht mehr his zum Munde in die HShe reiehen konnte. 
Die g~nde gebrauehte er noeh, war aber nicht im Stands, die W/irfel in den 
aufgostellten Wfirfelbeoher zu werfen. Herr Prof. Sehu l t ze  in Bonn oonsta- 
tirto gslegontlich ether ambulatorisehon Untersuchung: Im Qaadricops und 
M. tibial, antic, boiderseits Liihmung und complete EaR. Das Peronousgebiet 
und die Mm. gastroonemii fret. In den lotzten Lobonsmonaten konnto alas 
Kind nioht mehr laut schroien, hiistelto, ohne aushustsn zu k6nnen und ging 
im Alter yon 1~/4 Jahren zu Grands. Sohmerzen, Bulbgrersohoinungen, Go- 
sichtslghmung u. s. w. waren nicht vorhanden". 

VI. Fall. Hermann H. war bis zu seinem ffinften Lebensmonat gesund, 
machte lebhafto Bewegungen mit den Beinen, sass schon gerade und mit 
steifem Rficken und konnto den Kopf sowie die Arms gut bewegen. Mit ffinf 
Monaten bekam or ethos Abends Zittern am KSrper ohne Convulsicnen und 
ohne Erbreehen, war aber am nKehsten Morgen wieder ganz gesund, wio vor- 
her, l~aeh 14 Tagen bemerkte die Mutter, dass das Kind die Beine nich~ 
mehr so leioht bewege, wie vorher, aber die Aerzte konnten damals noeh keine 
Liihmung naehweison. Dies gesohah erst 2~/2 Monate sparer, also im ach t en  
L e b o n s m o n a t e .  

S ta tus  im Alter yon 3/4 Jahren. Dsr Knabe ist taunter, nicht rhachi- 
tisch, hat intacte Sinneswerkzeuge und Hirnnervengsbiete. Den Kopf zu 
heben odor seitws zu drehen, ist ihm nicht miiglich. Er kann auch ohne 
Stiitze nicht sitzen, sendern knickt zusammen. Am st~rksten sind die Wirbel- 
siiulenstrecker gel~hmt, auch die Bauehmuskeln, Beckengiirtel- und Ober- 
schenke]muskeln sind intensiv paretisch und atrophiseh. Ges~ssmuskeln und 
Benger dee I]fiftgelenkes complett gel~hmt, Streckung im Kniegelenke un- 
mSglich. Unterschenkelmuskeln functioniren noch einigermassen. Weiehtheile 
der Arms schlaff, linker Arm kann nicht his zur Horizontalen erhoben werden. 
Parese ailer Schultergfirtel- und Armmuskeln. Kleine Handmuskeln schlaff, 
functioniren sehwaeh. Hyperextensionsf~ihigkeit der Gslenk% lose Schultern. 
Parese und Atrophic iibsrall symmetrisch, L~hmung sehlaff, ke ine  f i b r i l -  
liiren Z u c k u n g e n ,  EaR. in grosser Ausdehnung. Fehlen der Sehnenreflexe 
an Armen und Beinen, Absohws dsr ttautreflsxe. Nervenst~mme nieht 
verdiekt und nioht druekempfindlieh. Sensibilits normal. Wirbels~ule nicht 
difformirt. Innere Organs sind normal. - -  Zunahme der L~hmungserschei- 
nungen, Ted an Bronchitis nach 5/Aj~hriger Lebensdauer, naehdem Sehluoken 
und Stimme his zu Ends gut geblieben waren. Keine Obduction. 

Indem ich reich nun zur Besprechung des vorliegenden Materiales 
veto klinischen Standpunkte wends, habe ich vet  Allem darauf hinzu- 
weisen, d a s s e s  mir trotz eifriger Nachforschung nicht gelungen ist, 
hinsichtlich der A e t i o l o g i e  der Krankheit neue Gesichtspunkte zu 
gewinnen. Ich muss reich daher darauf beschr•nken, die der Krank- 
heir eigenthfimliche H e r e d i t / i t  als einziges ~itiologiseh verwerthbares 
Moment hervorzuheben, 
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Die S y m p t o m e n r e i h e  si~mmtlicher oben vorgeffihrten Krank- 
heitsgeschichten weist in allen wesentlichen Punkten eine grosse 
Uebereinstimmung auf. Die bisher gesunden Kinder erkranken mit 
auffallender Regelmassigkeit zu Ende  i h r e s  e r s t e n  L e b e n s j a h r e s  
ohne irgend welche auf eine Infectionskrankheit hlndeutende Ersehei- 
nungen, indem sich Schwache der unteren Extremitliten und des 
Rfickens einstellt, und der KSrper gleichzeitig yon Fettsucht befallen 
wird. Die zuerst befallenen Muskelgebiete waren bisher stets tier 
M. quadriceps, die Glutaei und Beuger im Hfiftgelenke, die langen 
Riicken- und wahrseheinlich ein Theil der Bauehmuskeln. Von die- 
sere Angriffspunkte breitet sich die Atrophie und Lahmung nach attf- 
und abw~rts aus, immer  s y m m e t r i s c h  g r o s s e  M u s k e l g e b i e t e  
e i nbe z i e he nd~  so zwar, dass alsbald auch die Naeken- und Hals- 
muskeln, die Sehultergfirtel- und Rumpfarmmuskeln und bald darauf 
die Muskeln des Oberarms erkranken. Mittlerweile haben auch die 
iibrigen Muskeln des Obersehenkels an der Erkrankung Theil genom- 
men, und nun geht es an die Muskulatur der Vorderarme and Unter- 
schenkel, sowie an die Hand- und Fussmuskeln, welehe Gruppen aber 
im Vergleich zu den friiheren Fortschritten der Krankheit e ine  auf-  
f a l l e n d e  R e s i s t e n z  b e w a h r e n .  Die Kinder machen schon in den 
frfihen Stadien der Krankheit den Eindruek vSlliger Hiilflosigkeit, sie 
lernen niemals gehen, verlernen das Stehen, haben haltlose Schultern 
und kSnnen in Folge der iiberhandnehmenden Parese ihrer Rumpf- 
und Beekenmuskulatur spater auch nur mit Unterstfitzung sitzen. Die 
Lahmung ist immer eine s c h l a f f e ,  und die A t r o p h i e  h a l t  mit  
t ier P a r e s e  s t e t s  g l e i c h e n  Schr i t t .  Zu Ende des Lebens sind 
die activen Bewegungen fast nur auf Hande und Fiisse besehrankt, 
und auch hier sehr sehwach. Die zu dieser Zeit bis zum Aeussersten 
geschwundenen Muskeln sind, wenigstens an den unteren ExtremitY, ten, 
noeh yon ziemlich ausgiebigem Fettpolster bedeckt. Ftihlt man nach 
den Muskeln, so sind sie grSsstentheils nieht mehr naehzuweisen, 
ihre Reste bilden mit dem Fettgewebe der Haut eine gleichmassig 
teigig weiche Substanz. Es bezieht sich dies ausnahmslos auf die 
Muskulatur der Extremitaten. Doeh kSnnen einzelne yon den Hals- 
muskeln bis zum Lebensende ganz oder grSsstentheils yon der Krank- 
heir verschont bleiben. H y p e r t r o p h i e  und P s e u d o h y p e r t o p h i e  
der Muskeln sind in keinem Stadium tier Krankheit vorhanden. 

Die beiden yon mir beobaehten Fi~lle zeigten eine Abweiehung 
yon den Fallen H o f f m a n n ' s  darin, dass bei den Ersteren f i b r i l -  
l a r e  Z u e k u n g e u  mit Z i t t e r n  der  F i n g e r  und B u l b a r e r s e h e i -  
nungen  beobaehtet wurden. Im II. Falle s a h  ,ich auch c h o r e a -  

47 * 
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t i s c he  B e w e g u n g e n  an den Extremit~ten, und sparer auch im 
Gesichte. So sehr wir die Bedeutung der erwahnten motorischen 
Reizerseheinungen ffir die Diagnose einer Riiekenmarksaffection an- 
erkennen, ebenso wenig verm6gen wir darfiber Aufschluss zu geben, 
welche Verlinderungen an den Vorderhornzellen jene Erscheinnngen 
hervorrufen, and vollends sind wir darfiber im Unklaren, warum in 
anatomisch so gleich gestellten Fallen, wie die eben beschriebenen, 
diese Reizerscheinungen das eine Mal vorkommen, das andere Mal 
abet fehlen. 

Was die B u l b a r s y m p t o m e  betrifft, so wurden solche in meinem 
I. Falle als Behinderung des Schlingens and nnvollstandiger Schluss 
der Augen im Sehlafe erhoben, wozu sich im II. Falle Schwache und 
Zittern der Kaumuskeln and Zittern der Zunge gesellten. Die Sprache 
ist in keinem Falle gest6rt gewesen. Bekanntlich hat die mikrosko- 
pische Untersuchung theilweise homogene Entartung der Mm. masse- 
ter and orbicularis oris constatirt, und weiter wurde nachgewiesen, 
(lass eine Anzahl yon Ganglienzellen des Facialis- und des motori- 
schen Trigeminuskernes sich im Zustande der Atrophie befand. Es 
haben somit auch diese Erscheinungen eine genfigende Erkl~irung ge- 
funden. Mangels einer besonderen Extensitat der aufgedeckten Ver- 
i~.nderungen konnten diese Bulbarsymptome dem Fortbestande des 
Lebens nicht bedrohlich werden. 

In keinem der genau beobachteten Falle fehlten hoehgradige 
Herabsetzung oder Verlust der e l e k t r i s c h e n  E r r e g b a r k e i t ,  und 
ausgebreitete, haufig complete E n t a r t u n g s r e a c t i o n ,  ein Symptom, 
welches in solcher Ausdehnung und bei derartiger Regelmassigkeit 
seines Auftretens einen Zweifel an der neuropathischen Natur des 
Leidens gar nicht aufkommen lasst. 

Die S e h n e n r e f l e x e  waren bald naeh der Erkrankung der be- 
treffenden Muskeln erloschen, was bei der Schadignng des Reflex- 
bogens an mehr als einer Stelle nicht anders zu erwarten ist, Auch 
die Hautreflexe batten stark gelitten. Hingegen war die S e n s i b i l i -  
t a t  niemals gest6rt~ und wenn H o f f m a n n  das eine oder andere Mal 
anamnestisch Schmerzen erwahnt, so spielen dieselben jedenfalls in 
der Krankheitsgeschiehte der Kleinen keine Rolle. 

Beinahe regelmassig stellt sich im Verlaufe der Krankheit Lor-  
dose  der  L e n d e n w i r b e l s i i u l e  ein, welcher in gleicher Weise, wie 
die iifters vorkommenden C o n t r a c t u r e n  die Bedeutung einer secun- 
daren Erscheinung in Folge des vielfachen Ausfalles yon Muskeln and 
Muskelgruppen zukommt. Die bei einigermassen vorgeschrittener 
Krankheit nahezu nie fehlende H y p e r e x t e n s i o n s f a h i g k e i t  mancher 
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Gelenke, yon uns an den Finger- und Ellbogengelenken beobachtet, 
dfirfte wohl yon trophischen StSrungen am Gelenkapparat im Gefolge 
der Rfickenmarkslasion am leichtesten abzuleiten sein. Ebenso k~nnte 
die Anomalie der Zahnreihen, welche im II. Falle angetroffen wurde, 
als eine trophisehe StSrung eentralen Ursprungs gelten; ieh w~re 
jedoch geneigt, sie ffir eine ererbte Anomalie zu halten, da sie auch 
bei dem noch lebenden, sonst gesunden Bruder dieses Knaben andeu- 
tungsweise vorhanden ist. Andere StSrungen in der Entwickelung 
des Knochensystems und seiner Verbindungen wurden bei dieser 
Krankheit bisher nicht vorgefunden. 

Die geistige Entwickelung aller erkrankten Kinder war, mit Aus- 
nahme des Kranken Bauer (I. Fall), wo Hydrocephalus internus vor- 
handen war, eine vSllig normale. 

Soweit bisher zu entnehmen ist, sind Knaben mehr zu dieser 
Krankheit disponirt, als M$dchen. 

Der V e r l a u f  der Krankheit ist ein c h r o n i s c h e r ,  aber gegen- 
fiber dem schleppenden Verlaufe tier Dystrophien ist er entschieden 
als ein rascher zu bezeichnen. Die bisher beobachtete Krankheits- 
dauer schwankt zwischen 9 Monaten und 61/2 Jahren. 

Ich babe mieh hinsichtlich der Symptomatologie kurz gefasst, 
weil dieselbe schon yon Prof. H o f f m a n n  und yon mir an anderen 
Stellen (l. c.) eingehend besprochen worden ist. Da das Gleiehe auch 
yon der D i f f e r e n t i a l d i a g n o s e  gilt, so werde ieh auch hier nur das 
unausweichlich Nothwendige vorbringen. Da ich gerade bei jenen 
Krankheiten des Nerven-Muskelapparates, welche den kindlichen Orga- 
nismus am haufigsten befallen, der P o l i o m y e l i t i s  a n t e r i o r  und 
den p r iml i r  m y o p a t h i s c h e n  E r k r a n k u n g e n  ( D y s t r o p h i e n )  
llinger zu verweilen bemfissigt sein werde, so mSchte ich die sonsti- 
gen etwa noch in Betracht kommenden Krankheiten zuerst abfertigen. 
Es sind dies die P o l y n e u r i t i s  und die p r o g r e s s i v e  n e u r a l e  
M u s k e l a t r o p h i e ,  unter den central entspringenden aber die p ro-  
g r e s s i v e  s p i n a l e  M u s k e l a t r o p h i e  nach dem Typus D u c h e n n e  
Aran  und die a m y o t r o p h i s c h e  L a t e r a l s k l e r o s e .  Zur Annahme 
einer P o l y n e u r i t i s  fehlen Schmerzen, Sensibiliti~tsst(irungen fiber- 
haupt, dann Schwellung und Druckempfindlichkeit der Igervenstlimme 
und der Weichtheile. Ueberdies schliessen das famili~tre Auftreten, 
der progressive typische Verlauf und der anatomische Befund die 
Krankheit ganzlich a u s . -  Aber auch die p r o g r e s s i v e  n e u r a l e  
M u s k e l a t r o p h i e  ist, obgleich sie manchmal im Kindesalter beob- 
achtet worden ist, hereditaren Ursprung verrStth, und mit degenera- 
tiver Atrophie der Muskeln und EaR einhergeht, schon darin yon 
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unserer Krankheit ganz verschieden, dass bei ihr ganz entgegengesetzt 
gerade die peripheren Muskelgebiete zuerst befallen werden, nnd dass 
Parese und Atrophie eine ascendirende Ausbreitung finden. Es sind 
ferner Schmerzen sehr im Vordergrunde der Erseheinungen, wie dies 
erkl~rlich ist bei einer Krankheit, welche ihren Sitz bisher vorwie- 
gend in den peripheren Nerven, zum Theil auch in den sensiblen 
Bahnen des Rfickenmarkes, niemals abet in der motorisehen Sphere 
des Centralorganes bekundet h a t . -  Die p r o g r e s s i v e  s p i n a l e  
M u s k e l a t r o p h i e  nach D u e h e n n e - A r a n ' s c h e m  Typus kann hier 
vom klinischen Standpunkte schon deshalb nicht in Betracht kommen, 
weil sie niemals so jugendliche Individuen bef~llt, fast immer mit 
Erkrankungen der kleinen Handmuskeln, und wenn schon ausnahms- 
weise mit einer anderen Localisation einsetzt, so doch immer unter 
den Muskeln individualisirt. - -  Der Annahme der a m y o t r o p h i s c h e n  
L a t e r a l s k l e r o s e  endlieh steht vor Allem der anatomische Befund, 
also das Fehlen einer systematisehen Erkrankung der Pyramidenbahn 
im Wege, w~hrend klinisch das Auftreten im frfihen Kindesalter, die 
Hereditlit, das Vorkommen ausschliesslich schlaffer L~hmungen, welche 
sich immer nur an die Ferse der Atrophie heften, und endlich die 
initiale Erkrankung glosser Muskelgebiete in der Rumpf-Obersehenkel- 
zone dagegen spreehen. 

Wenn ich nun die P o l i o m y e l i t i s  a n t e r i o r  n~iher in Betracht 
ziehe, so geschieht dies nicht so sehr hinsiehtlich ihrer a c u t e n  Form, 
zu deren Bilde ja initiale Erscheinungen einer Infeetionskrankheit, das 
Auftreten gliederweiser Lahmungen ohne Atrophie, spater theilweise 
Restitution und Zurfickbleiben yon begrenzten Lahmungen, welehe sich 
auf die vorhandene Herderkrankung im Rfiekenmarke zurfickffihren 
lassen, geh(iren, wahrend unsere Krankheit in einer dutch Jahre in 
grossen Muskelgebieten vorwlirts schreitenden Atrophie reprasentirt 
wird. Vielmehr wende ieh meine volle Aufmerksamkeit der ch ro -  
n i s c h e n  Form zu, und dies umsomehr, als seit einiger Zeit yon 
manehen Seiten die Tendenz besteht, mehr weniger alle spinalen 
Amyotrophien, etwa ausgenommen jene nach Syringomyelie, auf den 
Ablauf ehroniseh entzfindlieher Vorgange im Rfickenmark zuriiekzu- 
ffihren. Was nun die vorliegende Krankheit betrifft, so habe ieh mieh 
sehon gelegentlieh der ersten Bearbeitung meiner Falle dahin ausge- 
sproehen, (lass anatomiseh eine scharfe Abgrenzung unserer Befunde 
yon jenen bei ehroniseher Poliomyelitis nicht gut zulassig ist. Frei- 
lieh sollte man a priori glauben, dass in Fallen yon Poliomyelitis 
entziindliche Veriinderungen an den Ganglienzellen und an den Ge- 
fassen der grauen Vorders~ulen nachgewiesen werden miissten, allein 
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der Fall O p p e n h e i m  (8) hat an dieser strengen Unterschoidung zwi- 
sehen ,entzfindliehen" und ,rein degenerativen" Veranderungen in 
jenen Gebieten allzusehr geriittelt, als dass wir aus dem Fehlen irgend 
einer Spur yon entzfindlichen Veri~nderungen bei allen drei anatomisch 
untersuchten Kindern das Vorhandensein einer Poliomyelitis chronica 
aussehliessen kSnnten. Allein wie friiher bin ieh auch heute der An- 
sieht, dass unsere klinische n Erfahrungen fiber Poliomyelitis chronica 
eine Verweehslung dieser Krankheit mit dem in diesen Blattern ent- 
rollten Krankheitsbilde nicht zulassen. Zur Poliomyelitis geh0rt vor 
Allem kein hereditares Auftreten. Ferner werden bei ihr naeheinan- 
der raumlich entfel'nte KSrpertheile yon der Lahmung befallen, und 
theilweise wird letztere wieder riickgi~ngig. Die Atrophie folgt ferner 
der Parese erst nach, ein Umstand, weleher mir yon Wichtigkeit zu 
sein scheint. Und endlich bin ieh seit dem Bekanntwerden tier Hoff -  
mann ' schen  Falle erst reeht davon fiberzeugt, dass hier keine Polio- 
myelitis vorliegt, well in allen bier besehriebenen Fallen ein t y p i -  
s c h e r V e r l a u f ,  ein p r o g r a m m m ~ s s i g e s  A b w i c k e l n d e r  ganzen 
Muskelatrophie stattfindet, wogegen es kaum anzunehmen ware, dass 
die etwaige Poliomyelitis regelm~issig im spinalen Centrum der Rumpf- 
Becken-Oberschenkelmuskulatur einsetzen werde. 

Und nun noehmals die Frage: Wie v e r h a l t  s ieh die v o r l i e -  
g e n d e  K r a n k h e i t  zur G r u p p e  der  D y s t r o p h i e n ?  Die Beant- 
wortung dieser Frage erscheint mir yon um so grSsserer Wichtigkeit, 
als Prof. H o f f m a n n  meinen in tier frtiheren Bearbeitung niederge- 
legten Annahmen nieht beitreten zu ktinnen geglaubt hat. Ich habe 
dort, um die F~lle I. und II. bekannten Krankheitstypen anpassen 
zu kSnnen, vor Allem unter den Spinalleiden Umsehau gehalten. Da 
dies, wie es die soeben in Reds stehende Differentialdiagnose ergiebt, 
zu keinem Resultate ffihrte, warf ieh mein Augenmerk auf die pri- 
maren Myopathien. Ohne jemals den primar myelopathisehen Charakter 
jener Falle zu verkennen, und nachdem ich erkl~rt hatte, dass ich auch 
den Fall Pressler vermSge der ibm anhaftenden schweren nerv6sen 
Symptome seines primar myopathischen Charakters vollstandig ent- 
kleidet zu haben glaubte, musste ich mir doch zugeben, dass dieses 
unverkennbare Spinalleiden klinisch unter einer Reihe yon Ersehei- 
nungen verlaufe (Hereditat, infantiles Auftreten, initials Localisation 
im Riicken-Obersehenkelgebiete, Lordose derLendenwirbelsaule, Massen- 
erkrankung der Muskeln im Beginne sowie im progressiven Verlaufe), 
welche wir sonst nur bei den primaren Myopathien beisammen an- 
zutreffen gewohnt sind. Ich fand es umsoweniger absurd, eine auf 
Sehwund der Vo1:derhornzellen beruhende progressive Muskelatrophie 
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unter dem Bilde der heredit~ren Form tier Dystrophie verlaufen zu 
lassen, als ja  Aehnliches schon yon den Fallen P r e i s z  und H e u b n e r  
her bekannt war. Damit stimmte aber das Vorkommen yon Merk- 
malen nicht fiberein, welehe in so ausgesprochener Weise den Dys- 
trophien nicht zukommen (schwere nervSse Symptome, rascher Ver- 
lauf, der allerdings nur io beschranktem Umfange bekannte Muskel- 
befund), wohl aber wiederum ein Charakteristikon der uns bekannten 
Krankheiten des motorischen R~ckenmarksapparates sind, und so ge- 
langte ich zu der Schlussfolgerung, dass jene beiden F~lle , ,eine 
s c h a r f e  k l i n i s c h e  M i t t e l s t e l l u n g  ~' zwischen den progressiven 
spinalen Muskelatrophien und den Dystrophien einnehmen. 

Es seheint mir noch immer werth, diesen Gedankengang wieder 
anfzunehmen, und vielleicht gelingt es mir, denselben an der Hand 
der bekannten Thatsachen zu einem gefalligeren Abschlusse zu brin- 
gen. Gewiss fallt es mir nieht bei~ an dem System der Dystrophien 
rfitteln zu wollen, deren nmfangreiches Material Erb  (9) in seiner 
verdienstvollen Arbeit gelautert und vor weiterer Zersplitterung be- 
wahrt hat. Eine iiberwaltigende Zahl jener Fiille, welche die Grund- 
lage der E rb ' s ehen  Arbeit bildeten, hat gemeinsame klinische und 
anatomische Merkmale, auf welche ieh nieht nigher einzugehen brauche, 
die abet mit voller Berechtigung zum Aufbau der Erb ' sehen  Lehre 
yon den Dystrophien gef/ihrt haben. Mitten in diese Masse hinein- 
geworfen, wfirden sieh Falle wie die unserigen, freilich ~bel ausneh- 
men. Allein Jedermann wird zugeben, dass man sich die Grnppe 
der Dystrophien nieht wie ein vollkommen abgeschlossenes Gebiet 
denken kSnne. Es bestehen in der That schmale, bald aueh breitere 
Yerbindungen dieser Gruppe mit den uns bekannten neurotisehen 
Mnskelatrophien, und bei so mancher dieser Erscheinungen miissen 
wir gemass den heute geltenden Anschanungen die Erklarung schuldig 
bleiben. So kommt es manehmal vor, dass bei Dystrophien f i b r i l -  
l~.re Z u e k u n g e n  und E n t a r t u n g s r e a c t i o n  gemeldet werden, 
welche doeh gewShnlich dazu verwerthet zu werden pflegen, diese 
Krankheiten yon den spinalen Amyotrophien zu sondern. Allein wenn 
ich schon Einzelerscheinungen gegenfiber einem beweiskr~tftigen Sym- 
ptomencomplexe keine besondere Bedeutung beilegen will, so giebt 
es doeh wieder Falle~ welchen die Erscheinungen der Dystrophie nur 
theilweise zukommen, wahrend sich Nervensymptome in geradezn 
stiirender Weise beimengen. Ich erinnere z. B. an den Fall E i s e n -  
lohr(10),  wo die IIereditat fehlte, keine Muskelhypertrophie vorhan- 
den war, in den Muskeln aueh keine hypertrophischen Fasern gefun- 
den wurden, und wo man EaR nachweisen konnte. Vor noeh corn- 
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plicirteren Thatsachen stehen wir im bekannten Falle F r i e d r e i e h -  
8ehu l t ze  (7), wo die Erkrankung mit Schwund der kleinen Hand- 
muskeln begann, und spi~ter EaR gefunden wurde. Der Verlauf 
erstreckte sich jedoch fiber 20 Jahre, und der Rfiekenmarksbefund 
war negativ. Der Muskelbefund entsprach nach S c h u l t z e  und Erb 
dem gewShnlich nach Pseudohypertrophie Gesehenen. Aber in vivo 
war ein Stfiekchen vom M. biceps gewonnen worden, in welchem 
waehsartige Degeneration zu finden war. Wir halten diesen Fall ver- 
mtige seines langen Verlaufes, des Uebervolumens der Waden, der 
Hypertrophie mehrerer Muskeln mit darauffolgender Atrophie und 
Lipomatose, der Localisation der Erkrankung, ferner well fibrillate 
Zuckungen und bulblire Symptome fehlten, und der Rfiekenmarksbe- 
fund negativ lautete, ffir eine Dystrophie, und mtissen uns mit den 
tibrigen Thatsachen abfinden, so gut wir kSnnen. Das sind Bei- 
spiele, bei welchen man heute noch vollen Grund haben muss, dan 
Befund am ~eryensysteme fi]r einen negativen zu halten. Mit einem 
deutlichen ,,Ja" antwortet das Rfickenmark in anderen Fallen, indem 
sich bald eine mehr circumscripte, bald eine fiber das ganze Riicken- 
mark verbreitete Erkrankung der Vorderhornzellen nachweisen liess. 
Zu den ersteren gehSrt der Fall F r o h m e i e r ( l l ) :  typische juvenile 
Form mit Atrophie der Vorderhornzellen im Cervicaltheile beiderseits. 
Dann S i n g e r ' s  (13) Fall: 34ji~hrige Frau; Pseudohypertrophie ohne 
fibrillare Zuekungen und ohne EaR. Im Lendenmark fiber etwa zwei 
Wurzelgebiete sich erstreckende Atrophie der linken grauen Vorder- 
sanle mit hochgradiger Verminderung tier Ganglienzellen; in den 
Muskeln u. A. waehsartige Degeneration. Zu Leizteren der Fall Erb (9) 
(seine 24. Beobaehtung): typische Pseudohypertrophie; Beginn in 
frfihester Kindheit, keine nervSsen St6rungen, Dauer 12 Jahre. Mikro- 
skopisch: Degeneration der Vorderhornzellen so ziemlich im ganzen 
Rfickenmarke, am meisten im Lendentheile. Muskeln wie gewShnlich 
bei Pseudohypertrophie. Fall Pre isz(14)  typisehe Pseudohypertro- 
phie mit EaR; Dauer acht Jahre. Atrophie tier Vorderhornzellen im 
ganzen Riickenmarke, der vorderen Wurzeln, Degeneration der peri- 
pheren Nerven. In den Muskeln neben einfacher Atrophie homogene 
Entartung, ahnlich der waehsartigen, aber mit starker Kernwucherung. 
RShrenfiirmige Atrophie, Hypertrophie, Kernzeilen, Wucherung des 
Binde- und Fettgewebes. Fall Heubne r  (15) keine Hereditat nach- 
weisbar, Beginn im 3. Lebensjahre mit Bein-, spltter Rfickenschwaehe. 
Dann Erkrankung der Arme, hier besonders intensiv der k 1 e i n e n H a n d- 
m u s k e l n ,  Z i t t e r n  d e r F i n g e r .  ~irgends w a h r e H y p e r t r o p h i e ,  
niemals P s e u d o h y p e r t r o p h i e .  Andeutungen van EaR; 18ji~hrige 
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Dauer. Schwund der Vorderhornzellen im ganzen Rfickenmarke, be- 
sonders in der Lumbalgegend, bei Weigertf i i rbung zelllose Lficken 
statt Zellen, Atrophie der vorderen Wurzeln. Am frisehen Muskel 
hie und da structurlose B r S c k e l  und S c h o l l e n ,  manche Fasern 
homogen, glanzend; am geh~irteten Muskel bfindelweise einfache Atro- 
phie, zahlreiche hypertrophische Fasern mit Kernreihen, Vacuolen- 
bildung, s c h o l l i g e r  Z e r f a l l ,  r i e s e n z e l l e n a r t i g e  K e r n h a u f e n  
als Reste yon Muskelfasern in sehr kernreichem Bindegewebe, Lipo- 
matose. - -  Und hiermit w~ren wir auch richtig an jener Grenze an- 
gelangt, wo man seinen Gedanken Zwang antbun muss, um sie unter 
das Joch der Dystrophie zu beugen. Kliniseh spricht ausser dem 
langsamen progressiven Verlaufe und der Massenerkrankung der Mus- 
keln, nur das Fehlen schwerer nervSser StSrungen ffir eine Dystrophie, 
anatomisch aber haben wir ein eminentes Rfickenmarksleiden vor uns, 
mit einfacher Atrophie, aber auch mit homogener Entartung und 
scholligem Zerfall der Muskelfasern; dessenungeachtet halten wir 
diesen Fall fiir eine Dystrophie, well aus dermalen noch unbekannten 
Ursachen eine grosse Zahl hypertophischer Muskelfasern, strepto- 
coccenartige Kernreihen, sowie Vacuolen und Spaltbildungen der Mus- 
kelfasern zur Entwicklung gekommen siud. Kommen diese bei Dys- 
trophien freilich an dei" Tagesordnung stehenden Muskelverlinderungen 
aber aussehliesslieh den Dystrophien zu? Der Fall A l z h e i m e r  (10) 
diirfte wohl kaum ffir etwas anderes, als eine spinale progressive 
Muskelatrophie gelten, und dabei ist ihm doch ein dysatrophischer Mus- 
kelbefund eigen: Loealisation der Muskelatrophie nach Art der spi- 
nalen progressiven Muskelatrophie (kleine Handmuskeln, Biceps, Del- 
toidei, Cucullares, Sehulterblattmuskeln), l e b h a f t e  f i b r i l l i i r e  
Z u c k u n g e n ,  ein ffirmliches Wogen in den Muskeln. Atrophie der 
Ganglienzellen der Vordersaulen, und in den Muskeln h y p e r t r o -  
p h i s e h e  und a t r o p h i s c h e  F a s e r n ,  slimmtlich mit Querstreifung 
und starker Kernvermehrung ( lunge Kernze i l en ) .  Ieh halte es fiir 
nicht unwahrseheinlich, dass prim~ir degenerative Verlinderungen an 
den Vordersiiulen des Riiekenmarkes unter Umstlinden mit anatomi- 
schen Erseheinungen an den Muskelu einhergehen, welche den Dys- 
trophien eigenthfimlieh sind. 

Naeh meinem Daffirhalten ist man bei einer Abhandlung fiber 
die uns beschiiftigenden Krankheitsfalle sehon dadureh geniithigt, eine 
Parallele mit den primlir myopathischen Muskelatrophien zu ziehen, 
well ja gemeinhin nur diesen die b i l a t e r a l e  M a s s e n e r k r a n k u n g  
der Muskeln zukommt. Jedenfalls aber hat man in dem einen wie 
in dem anderen Proeesse den bisherigen Erfahrungen gemi~ss sein 
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Augenmerk auf den neuromuseuli~ren Apparat als Ganzes zu werfen. 
Es mag sein, dass die quergestreifte Muskulatur a l l e i n  durch irgend 
welche Ursachen eine ausgebreitete bilaterale trophische StSrung er- 
fahren k S n n e -  bei intactem Nervensystem; und ebenso ist es denk- 
bar, dass naeh ,~orangegangener prim~irer Erkrankung der Muskel- 
fasern die dazugehSrigen Neurone, also aueh die Ganglienzellen der 
VorderhSrner secundi~r in Mitleidenschaft gezogen werden. Aber da 
fiber der Aetiologie und Pathogenese der progressiven Muskelatrophien 
noch tiefes Dunkel sehwebt und wir noch gar nicht wissen, ob die 
Elemente der neuromusculliren Einrichtung dutch eine Noxe eine 
Schi~digung erfahren, welche zum progressiven Muskelschwunde ftihrt, 
oder ob eine ererbte mangelhafte Yeranlagung das eine Mal den 
peripheren, ein anderes ~lal den eentralen oder beide Theil e jener 
Einrichtung zugleich betreffe, so ist nnseren Vermuthungen ein grosser 
Spielraumgewlihrt. Die b i l a t e r a l e n  M a s s e n e r k r a n k u n g e n  wet- 
den aber hierbei immer zu einer gemeinsehaftliehen Auffassung her- 
ausfordern, well es doch n~her liegt, hiefiir das Centralorgan verant- 
wortlich zu maehen, als die peripheren Organe. Und warum die 
Elemente des Centralorganes in manchen Typen d e r  progressiven 
Muskelatrophie r e g e l m a s s i g  b i l a t e r a l  i h re  D i e n s t e  v e r s a g e n ,  
diese Frage ist, wie mir seheint, ebenso wichtig, als der Beantwortung 
noch ferne. Sie ist insbesondere ffir unsere Fii.lle aufzuwerfen. Zieht 
man die Hereditiit mit in Betracht, so liegt es allerdings, wie Strf im- 
pe l l (16)  sagt, sehr nahe, an eine mangelhafte Veranlagung eines 
bestimmten Systems am Centralorgane zu denken: 

Doeh kehren wit nach dieser kurzen Abschweifung auf das Ge- 
bier der Pathologie wieder zu unserem Thema zurfick. Gerade der 
vorhin erwlihnte hie und da zur Beobachtung gelangende Aus- 
tausch dystrophiseher und spinaler Erseheinungen und Befunde tritt 
bei unseren Fallen in versti~rktem Grade hervor. In diesem Sinne 
babe ieh mir die Anlehnung derselben an die Gruppe der Dystro- 
phien ehemals gedacht, und ieh bin heute nicht in der Lage, davon 
abzuweichen. Zu dem vollsti~ndigen Bilde der Dystrophie fehlt aller- 
dings zu Vieles, als dass man slimmtliehe vorliegende Fiille nieht ffir 
echte Spinalleiden erklli, ren mfisste. Zu jenem Bilde fehlt das Vor- 
handensein yon Pseudohypertrophie und van wahrer Hypertrophie, 
ein sehleppender Verlauf, und ein yon degenerativen Verli.nderungen 
freier Muskelbefund mit stark hervortretender Hypertrophie der Mus- 
kelfasern, Kernzeilen, Spaltbildungen u. s. w.; wlihrend umgekehrt die 
ausgebreiteten fibrilliiren Zuekungen, die Entartungsreaction, die Bul- 
b:,trsymptome und der durchgreifende Befund am Rfickenmarke welt 
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fiber den Rahmen dessen hinausreichen, was bei feststehenden Dys- 
trophien hie und da an Abweichungen gesehen wurde. Dass also die 
wichtigsten, i n s b e s o n d e r e  die s c h w e r e n  ne rv i i sen  E r s c h e i -  
n u n g e n  der Symptomenreihe, der Verlauf, sowie der anatomisehe 
Befund unserer Falle nur einer pr im~.ren D e g e n e r a t i o n  der  mo- 
t o r i s e h e n  C e n t r e n  des  R i i c k e n m a r k e s  entsprechen, ist yon mir 
schon frfiher betont worden, und ich habe seit meinen neuen Erfah- 
rungen noch mehr Grund, daran festznhalten. Aber ieh konnte den 
sammtlichen nun bekannt gewordenen Fallen auch die Tbatsache ent- 
nehmen, dass nahezu alle klinischen und anatomischen Erscheinungen 
mit einer Regelmassigkeit wiederkehren, welche nichts zu wfinschen 
fibrig li~sst. Es sind der 1Nervenkrankheiten nicht viele, bei denen 
es mSglich war, in verhaltnissm~ssig so knrzer Zeit ein so einheit- 
liches Bild zu entwerfen, wie gerade in dieser. Wit verdanken dies 
der engen Begrenzung der anatomischen Veranderungen auf ein System 
des Rfickenmarkes von besonderer Energie nnd den deletaren StS- 
rungen, welehe dort einreissen. Diese gleichsam progammm~ssig 
immer wiederkehrende Symptomenreihe und ihre exacte anatomische 
Grnndtage, welche ich Eingangs in der Charakteristik der Krankheit 
niedergelegt habe, ffihrten reich dazn, die vorliegende Krankheit als 
eine t y p i s c h e ,  als eine K r a n k e i t s i n d i v i d u a l i t a t  vorzuffihren. 
Sie ist eine spinale A m y o t r o p h i e ,  ihre Hezeichnung als , p r o g r e s -  
s i r "  trennt sie yon tier Poliomyelitis anterior, und der Ausdruck 
, ) f r i i h i n f a n t i l "  yon den weiteren spinalen Amyotrophien genfi- 
gend ab. 

Und nun wende ich reich noch zur Erlauterung des seiner Zeit 
yon mir gebrauchten Ausdrnckes, dass die yon mir beschriebenen 
Falle ,)eine scharfe klinische Mittelstellung" zwischen dan bisher be- 
kannten progressiven Amyotrophien und den Dystrophien einnehmen. 
So unzweifelhaft n~imlieh die von uns entwickelte Krankheit den 
spinalen Muskelatrophien znzuzahlen ist, so nnverkennbar ist es, dass 
sie in einem System dieser Krankheiten k l i n i s c h  jene Stellnng ein- 
nimmt, die ihr dutch die Hered i t&t ,  das i n f a n t i l e  A u f t r e t e n ,  die 
i n i t i a l e  L o c a l i s a t i o n  im L e n d e n - B e c k e n - O b e r s c h e n k e l -  
g e b i e t e ,  sowie durch die s y m m e t r i s e h e  E n t w i c k u n g  der  Mus- 
k e l a t r o p h i e  f iber  g r o s s e  M u s k e l b e z i r k e  angewiesen wird. Sie 
ist mit anderen Worten jene Form der spinalen Muskelatrophien, 
welche der Gruppe der Dystrophien klinisch zunachst stebt. Prof. 
H o f f m a n n  sagt am Schlusse der Besprechung seiner Falle: ,)Was wir 
aus den neuen Beobaehtungen vor Allem zu lernen haben, ist das, 
dass die chronische spinale Muskelatrophie, die Amyotrophia spinalis 
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progressiva, auch auf hereditiirer Basis und im Kindesalter vorkommt". 
Ich pflichte dem geehrten Autor bei, hi~tte jedoch noeh hinzuzuffigen, 
dass diese neuen Beobachtungen uns auch lehren, dass die Amyotro- 
phia spinalis progressiva in der vorliegenden Form sine symmetrische 
Entwickelung fiber grosse Muskelmassen nimmt, unter steter Einhal- 
lung sines Ganges in centrifugaler Richtung, was bisher bei spinalen 
Amyotrophien nicht bekannt war. Dis c h r o n i s c h e  s p i n a l s  Mus- 
k e l a t r o p h i e  tritt in ihrer Form als friihinfantile progressive spiaale 
lmyotrophie vielmehr u n t e r  E r s c h e i n u n g e n  auf ,  yon w e l c h e n  
sin T h e i l  g e m e i n i g l i e h  nur  den D y s t r o p h i e n  zukommt .  

Zum Schlusse sei es mir gesattet, den Herren Prof. Hans E p p i n -  
ge t  in Graz und Prof. J. v. W a g n e r  in Wien fiir das rege Interesse, 
welches sie meiner Arbeit entgegengebracht haben, sowie Herrn Do- 
centen Dr. Oskar Z o t h  flit die gfitige Anfertigung der Photogramme 
meinen wlirmsten Dank auszusprechen. 
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Erkliirung der AbbUdungen (Taft XV.). 
Fig. IL A. Querschnitt veto M. triceps sin. Einfaohe Atrophic mit m~Ls- 

siger Bindegewebswueherung und sehr geringer Fetteinlagerung. Uebersichts- 
bild. VergrSsserung 75. 

B. Dorselbe Muskel bei 150faeher VergrSsserung. Die Vertheilung tier 
Kerne ist sehon mit freiem Augo zu erkennon. 

Fig. IlL Liingssohnitt aus dem M. extensor digitor, comm. pedis, sin. 
Einfaehe Atrophie. Bei a atrophiseho Partien. Lipomatoso. 75faohe Ver- 
gr6ssorung. 

Fig. IV. Querschnitt aus dem M. tibialis anticus dext. Einfaohe Atro- 
phic mit etwas st~rkerer Bindegcwobswuoherung. 150fache VergrSsserung. 

Fig. V. L~ngsschnitt aus dem M. extensor digit, comm. podis dexter. 
Mit der Loupo zu bosehen. Sehollige Entartung. Boi a Klumpen yon Muskel- 
substanz; b Kernhaufen in donselben; r eine zu einem fSrmlichen Muskel- 
zellschlauoh umgewandelte Muskelfaser. 150lathe VergrSssorung. 

Fig. VI. Die gleiche StelIe ~m Quorsohnitte. Bei a quorgetroffone Kern- 
haufen. 300facho Vergr6sserung. 
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