
XIV. 

Aus dee allgemeinen Poliklinik der Sta& Basel 
(Prof. Massini). 

Beitrag zur Lehre yon der progressiven neuralen 
Muskelatrophie. 

Von 

Dr. F. Egger, 
Pri~atdocm~t, Stelh'ertre~er des Directors der allgemeinen Poliklinik.  

D u t c h  die vortreffliehen Arbeiten yon C h a r e o t  und M al'iel)~ l~ament- 
lieh aber yon t t o f f m a n n  2) fiber die progressive neurale Muskelatrophie 
sind VerOffenfliehungen fiber weitere Pglle dieser Krankheitsform iu 
ziemlieher Anzahl hervorgerufen worden~ so dass wit tiber das klinisehe 
Bild zur Zeit befriedigend unterriehte~ sind. Dagegen maeht sieh der 
Mangel an guten Obduetionsbefunden noeh reeht bemerkbar. 

Wenn ieh in Naehfolgendem es unternehme fiber zwei yon nfir beob- 
achtete F/ille yon progressiver nem'aler 5Iuskdatrophie zu beriehten 7 
ohne die anatomisehe Begrfindung derselben liefern zu k/3nnen, so tlme 
ich es nut deshalb, wail sieh weitere Beitrgge zur Symptomatologie trod 
Differentia]diagnose ergeben, und well sich mir bei der Beobaehtung 
dieser Ffille neue Gesiehtspunkte fiber die Stellung der Krmlkheit in der 
Grttppe 5bntieher Erkrankungsformen aufgethan haben. 

1) Charco t  und hl~rie, Sur tree forme par~ieuliSre d'atrophie muscu- 
laire etc. Revue m6d. 1888. 

2) Hoffmann~ Ueber progressive neurotische Muskelatrophie. Dieses 
Archiv Bd. XX. - -  Hoffm ann,  Weitere Boitr~ige zur Lehre u. s.w. Deutsche 
Zeitsd~r. f. Nervenheilk. Bd. L 
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I ~ r a n k e n g e  s e h i c h t e  I .  

Job. M--B.  36 Jahre alt. Arbeiter einer ~lineralwasserfabrik. 
Grossvater starb~ 86 Jahre alt an Apoplexie. Yater starb an Lungenent- 

ziindung, Mutter starb an Venenentziindung. In tier Familie seien keine Kranl~- 
beiten vorgekommen~ welehe mit L~ihmungen einhergingen. Zwei Sehwestern 
and ein Bruder gesund; ein i~lterer Bruder zeigt seit 11/~ Jahren alas ~hnliche 
Leiden~ an welehem Patient erkrankt ist (s. Krankengesehichte II.). Patient 
ist ~-erheirathet and hat 4 gesunde Kinder. Die Frau hat hie abortirt. 

Patient war im Jahre 1867 ira Augenspital. Ira Jahre 1878 erhielt er 
einen nngef~hrliehen Messerstieh zwischen 8. and 9. gippe. 

1882 and 1883 war er im Biirgerspital wegen acutem Gelenkrheumatis- 
mus. In seiner Jugend hat er viel an tier Wiese (Fluss bet Basel) gearbeitet 
nnd musste beim SandsehSpfen stundenlang im Wasser siehen. 

Die jetzige Erkrankung begann im Jahre 1892. M. spiirte zuerst eine 
Miidigkeit in den Beinen. gs fiel ihm a uf~ dass er beim Gehen die Kniee hSher 
heben musst% als andere Leute. Er maehte viele Fehltritt% stolperte~ stiess 
mit den Fussspitzen an und hatte alas Gefiihl~ ,als wenn er in hohem Grase 
gehe". Dabei fiihlte er sieh unsieher~ wenn er nieht auf die Fiisse and den 
Boden blicl(te. Nachts konnte er allein nicht gehen. In den Fersen hatte er 
oft Schmerzen ,,wie wenn man mit einem Messer darin herumw~ihlte". Das 
reehte Bein war immer etwas sehwiicher ~ls das linke. 

Im Juli 1893~ naehdem er eine Kiste mit Siphon in einen Keller getragen 
hatt% war plStzlieh der rechte Arm und das reehte Bein so schwach~ wie wenn 
er ein ,Sehl~igli" gehabL habe. Naeh einigen Tagen besserte sich dieser Zu- 
stand wieder. 

Bet der Arbeit hat er oft das Gef~ihl~ als wenn er im Kreuz auseinander- 
breehen wiirde, und als ob ibm der Leih mit einem GfirteI znsammengeschniirt 
set. In den It~nden stellte sich 6 Woehen naeh Beginn des Leidens in den 
Beinen Miidigkeit ein. Dazu nahm das Gefiihl in den Fingern ab~ nnd es war 
ibm ~als ob alle Gegenstiinde~ die er beriihrte, yon Watte umgeben seien". 
Oft verspiirte er heftige Sehmerzen~ die veto Innern der Hand aus in die Finger 
strahlten. Die Kraft in den Hgnden nahm ab~ er konnte die Gegenstgnde nicht 
mehr halten und l~onnte keine feineren Verrichtungen mehr vornehmen. Letz- 
teres besonders dann nieht wenn die Temperatur kalt war. 

Seit mehr als einem Jahr nun ist der Gang etwas anders geworden, i~'[. 
bringt die Kniee nieht mehr in die HShe und mugs die Beine steif halten~ weil 
er sonst umf~llt. Er kniekc oft in den Knieen zusammen. Besonders das 
Treppensteigen fiillt ihm sehwer. Er geht hiebei mit dem linken Beine voran~ 
driiekt mit tier Hand das linke Xnie durch~ wghrend sich die andere Hand mn 
Treppengel~inder sttitzt und zieht das reehte Bein gestreekt naeh. Das Auf- 
stehen yon einem Stuhl f~illt ihm sehwer; er muss dabei mit beiden tt~inden 
sich veto Stuhl abstossen nnd womSglieh nachher die Kniee mit der Hand 
durehdriicken, 
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In den Armen trod Beinen~ welche sichtlich abmagercen, namontlich in 
den unteren distMen Partien~ hat Patient oft das Oeffihl yon Taubsein and 
l(riebeln. Dieses Gefiih] steigert sich besonders Nachts und hindert ihn am 
Einschlafen. 

Seit lg, ngerer Zeit hat Patient ~Jf/er als frfihor das Bodfirfniss zu uriniren. 
Er miisse oft 30 Nal des Tages gehen und miisse lange drficken~ bis etwas 
kommt. Wenner dem Drange l~inger widerstehe~ so gehe es ohne Driieken. 
Nach dem Uriniren �94 ibm {Jfter ein Paar Tropfen in die Kleider. 

Patient leugnet jede veneriscM Infection. Angoblieh keine Abnahme der 
Po~enz. Mgtssiges Potatorium ist sicher vorhanden. 

hn November 1894 wurde Patient yon dem behandelnden Arz~e mit der 
Diagnose Tabes in alas Biirgerhospital geschickt (medic. Abtheilung unter tier 
Leitung yon Prof. Immermann) .  Deft wurdo das I~eiden als Nuskelatrophie 
erkannt. Es wurde eine leiehte Herabsetzung der faradisehen nnd galvanischen 
grregbarkeit ohne Fmtartungsreaction in den l~Iuskeln der Vorderarme nnd der 
Beine gefnnden. Die Prfifung dot Sensibilit~it ergab normale Verhiiltnisse bit 
auf die Enden der Extremit~iten~ welehe ftir s~immtliche Qualit:&en der Sensi- 
bilitgt eine deutliche Herabsetznng zeigten. Die/~eflexo an den unteren J~x- 
tremitgten und an den Armen waren erlosehen. Fibrill~ire Zuekuagen wnrden 
,icht wahrgenommen. Unter der Behandlung~ welche namentlich in Sool- 
biidern und Einspri[znngen mit Brown-S~quard ' sche r  Flfissigkeit. bestand~ 
trat eine Besserung des Ganges ein. Vor Weihnach~en verliess Patient das 
Spiral. Im folgenden Sommer konnte er wieder arbeiten~ d. h. beim Abffillen 
der 5Iineralwasserflasehen behiilflich sein. [m November 1895 kam er in die 
Behandlung des Amb~lalorinms tier allgemeinen Poliklinik. Ausser fiber das 
Gefiihl yon Schwiiche in den Armen and Beinen~ klagt er hauptsgehlioh fiber 
Pargsthesien in allen Gliedern~ welche ibm den Schlaf rauben. Er spfir~ seig 
[~angem daneben ein Zittern nnd Zncken in den Beinen und Armen~ welches 
manchmal so stark sei~ dass sioh die Pinger spontan bewegen. 

Stratus p r a e s e n s  (December 1895). 

MitCelgrosser Mann yon gesundem Aussehen und mitt~elmgssigem Erngh- 
rungszustande. Intelligenz normal. Patient macht gate Angaben fiber die 
Enistehung seines Leidens. 

Die Haltung ist ein wenig nach vornfiber gebfiokt. Der Gang ist un- 
sicher; Patient muss sieh dabei ant einen Stock stfitzen. Die Beine werden 
beim Gehen etwas gespreiztgehalten; die Fussspitzen sehleifen auf dem Boden. 
Keine Spur yon Spasmen, ]rein Sehleudern der Beine. Bei gesehlossenen 
.~,ugen schwankt Patient stark und wfirde umfallen~ wenner nicht gehalten 
wfirde. Bei stark gespreizten Beinen wird alas Schwanken geringer~ h/Jrt aber 
nicht ganz attf. 

Kopf :  Beide Gesichtshglften symmetrisoh. 
Die Cornea des reehten Anges zeigt eine centrale Maoula und vordere 

Syned~ie. Die Pupillen reagiren beiderseits prompt auf Lichteinfall und bei 
Accommodation. Die Augenbewegungen sind nach allen Riehtangen hin nor- 
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real, Kein Nystagmus. Die mimisehe Gesiehtsmukulatur wird normal inner- 
rift. Alle Bewegungen werden prompt a.usgefiihrL Die Zunge wird gerade 
herausgestreekt~ zoigt keinen Tremor and kein fibrillires Zittern. Das Zgpf- 
ehen steht gerade; die Gamnenb~Sgen werden beim knlauten gleiehmgssig ge- 
hoben. GehSr, Gerueh nnd Geschmack sind normal. Yisus reehts herabgo- 
setzt in Folge der ~laeula. Augonhintergrnnd normal. 

Am Halse einige verh:&tete Lymphdrfisen. Der Thorax ist normal ge- 
baut. Die Sehultermuskulatur~ Rticken- and Brustmuskeln sind gut entwickett. 
Wirbels~iule gerade. 

Obere Ex t r emi tg t en .  Die Oberarme zeigen normal entwiekelte Nus- 
kulatur. Die Unterarme sind deutlieh abge~rfagert. Die ttaut an den ]etzteren 
ist livide gefiirbt~ ebenso an den H:4nden und fiihtt sieh kalt an. 

]~Iaasse der [Jnterarme. 

i 0  Otto. unter].lalb der Epicondylenlinie 
~. - -  22~0; 1. == 22,5 Ctm. 

~00trn. unterhalb der Epieondylenlinie 
r. == 16~0; 1. ----- i6,25 Otto. 

An den tfinden fiiltt sofort ein missiger Sehwund der Damnen- und 
l<leinfingerballon anf. l~echts ist derselbe deutliehor ausgeprggt als links. 
Das Spatium interosseum zwischen Daumen and Zeigefinger ist tier eingesnn- 
ken~ und zwar reehts stS~rl~er als links. Werden die H~nde mit der InnenflS~ehe 
aneinandergelegt, so sieht man; dass der ?,Ietaearpus des reehten Daumens in 
eine Flgche mit den 1Uetacarpalknoehen tier iibrigen Finger geriiekt ist. An 
der linken Hand ist dieses Verh~ltniss noch nicht so deutlich ausgeprggt. 

Die Bewegungen in Sehulter-~ Ellbogen- und Itandgelenken werden aetiv 
and passiv normal ausgef(ihrt. Der rechte Daumen kman nicht opponirt wet- 
den ; er kann die Spitzen der anderen Finger nieht erreichen~ ohne dass letztere 
tleetirt werden. Das Spreizen der Finger gesehieht rechts gut mit Ausnahme 
des Zeige- und Nittelfingers, welche nnr wenig gespreizt werdon ldSnnen. Die 
Bewegungen der Finger sind kraftlos. Der linke Daumen erreicht nieht ganz 
die Spitze des kleinen Fingers. Opposition etwas boeintrichtigt? die anderen 
Bewegungen mSglioh, abet kraftlos. 

Die rohe Kraft in den Armen ist~ was das Heben derselben~ das Beugen 
und Streeken im l~llbogei~gelenk betrifft, ziemlich gut erhalten; die Bewegm~- 
ten im ttandgelenk sind wenig kfiiftig. Ganz schwaeh ist der Druek der Fin- 
ger? der Zeiger des Dynamometers wird dabei gar nicht yon der Stelle geriiekt. 

Die Reflexe an tier Hand und an den Knoehenvorspriingen tier -Vorderarm- 
knochen sind nieht auszuliSsen. Der Trieepssehnenreflex ist beiderseits er- 
haltea. 

Die Sensibilit&t am ganzen Arm ist ftir PinselberShrung~ fiir Untersehei- 
dung yon Nadelspitze and Nadelkopf intact. An der Volarseite der Finger da- 
gegen ist eine deatliehe Abstumpfung des Tastgeftihls vorhanden. 

Das Schmerzgefiihl zeigt sieh an beiden H~nden~ namentlieh an den Fin. 
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gem herabgesetzt. Dasselbe gilt f/Jr die Empfindung dos faradischen geizes, 
Die grossen Nervenstgmme sind auf Druck nicht schmerzhaft~ ebenso wenig 
die l~luskeln. 

Un te re  Ext remi tS ,  t:  Hochgradige Atrophic der Glutgalmuskulatur~ 
besonders deutlich ausgesproehen anf tier reehten Seite. Die Oberschenkd 
ebenfalls atrophisch~ und zwar hauptsgchlieh der Muse. quadrieeps, genn  si& 
der letztere contrahirt~ so sieht man beiderseits im Yastus ex~ernus und im 
Vastus internus do 2 resp. 1 wallnussgrosse Knoten a u f t r e t e n -  die Reste 
der eon~ractilen Nuskelsubstanz. Die Unterschenkel sind stark abgemagert; der 
rechte mehr als tier linke. Redlts ist die gussere SeRe tier Wade im Gebiete 
tier Ansiitze dos ~I, tibialis antieus und der M, peronei abgeflacht. Die Wa- 
denmuskell~Spfe sind ebenfalls atropbisch. Links ist noeh eine m~issige gun- 
dung vorhandeu. Die Fusssohlen liegen demBoden flacb auf. Die grosse Zebe 
beiderseits in mgssiger t{alluxvalgusstellung. Der rechte Fuss ist etwas blau- 
rgthlieh gefgrbt; in weniger hohem Grade auch der linke, 

~[a~sse de r  O b e r s e h e n k e l .  

17 0tin. oberhalb des oberon Patellarrandes 
5. = 42 Ctm.; 1. ~ 41Ctm. 

~ laasse  tier U n t e r s e h e n k e l .  

10 Otto. unterhalb des unteren Pateltarrandes (Mitte tier Wade) 
r. ~ 29,0 Otto. ; 1. ~ 30~5 0tin. 

20 Ctm. unterhalb des unteren Pa{dlarrandes 
r. ----- 9.5~0 Ctm. ; 1. = 25~5 Otto. 

,~ lot i l i tg t  der  u n t e r e n  E x t r e m i t i i t :  Wenn Patient auf dem Riicken 
liegt, kann er die gestreckten Beine im Hfiftgelenk nieht beugem Bei flectirten 
Unterschenkeln kann er die Beine an den Leib anziehen. Wenner beim Stehen 
die gniee etwas fleetirt~ verliert er den Halt und ~gllt urn. De," Gang~ das 
Treppensteigen und das Erheben yon tier sitzendeu Stellung sind schon ge- 
schildert worden. Bei passiven Bewegungen werden keine Spasmen wahrge- 
n o m m e u .  

g e c h t e r  F u s s :  Im Pussgdenk kann der Puss aotiv nicht dorsalflectirt 
werdem Plantarflexion mSglieh~ aber nut mit gednger Kraft; dabei wird tier 
Fuss adducirt. Adduction ziemlich gut, Abduction nut iu ganz mgssigem 
Grade mbglich. Der gnssere Fussrand ltann nieht gehoben werden. Die Zeben 
werden in dem Metatarsophalangealgelenk gut dorsalflectirt; dabei bleiben die 
II. und III. Phalangen plantarflectirt. 

L i n k e r  F u s s :  UnmSglich ist die Dorsalflexion im Pussgelenk. Die Ab- 
duction ist sehr schwa&. Plantarflexion und Adduction gu~ erhalten. Die 
Zehen werden gut dorsal- nnd plantarflectirt. 

S e n s i b i l i t g t  der  u n t e r e n  E x t r e m i t g t :  Am Obersehenkel~ Unter- 
scheakel und am Fussrfi&en beiderseits ist die Sensibilitgt fiir alle Qualitgten 
der Empfindang normal. An der Planta pedis und an den Zehen beiderseits 
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starke Herabsetzung des Tast- und Schmerzgeffihls. Kitzeln wird gar nicht 
gefiihlt; Nadelspitze wird stumpf empfunden. 

l~fuskelsinn ohne StSrung. 
g e f l e x e :  Die Patellarreflexe sind moistens nieht auszulSsen~ auch mit 

Anwendung des J e n d r a s s i k ' s c h e n  Verfahrens nieht. Einmal als Patient bei 
hnlass einer Demonstration vor tier Baseler medicinischen Gesellschaft sich 
liingere Zeit im sehr warmen Locale aufgehalten hatte: gelang es beiderseits 
eine schwache Contractur dos Muscul. quadric, auszulSsen. Kein Achilles- 
sehnenreflex. 

Kein Plantarrefiex erhiltlich. Bauchreflex normal. Cromasterrefiex nut  
linl~s deutlich. 

Die idiomusculire Contraction bei Beklopfen ist in den atrophischen Mus- 
keln der Ober- and Unterschenkel aufgehoben. 

An den Mnsl(eln der Oberschenkel werden deutliclm fibrillire Zuckungen 
bemerk~. 

E l e k t r i s  che U n t e r s u c h u n g .  E u l e n b u r g ' s c h e r  stationirer Apparat. 
S t i n t z i n g ' s c h e  Normalelektrode. Secundgrer faradisch~r Strom und galva- 
nischer Strom. 

Die N. faciales reagiren normal beiderseits auf ganz schwache faradische 
StrSme. RA. ~--- 132 Mm. 

Ob e re  E x t r e m i t ~ t .  

N e r v e n faradisch galvanisch 
r. 1. r. 1. 

N. nlnaris (oberh. des O l e c r a n o n ) . . .  t~h. 115 123 ~{A. 2:5 ~:0 
N. radialis . . . . . . . . . . . . . .  95 90 3,0 3~5 
N. ulnaris iiber dem Handgelenk . . . 3:5 2:3 
N. medianus . . . . . . . . . . . . .  4:5 3i2 

M u s k e l n  der  ob. E x t r e m .  faradisch galvanisch 

r. l. r. i. 

~I. deltoideus . . . . . . . . . . . . . . .  92 98 ? ? 
M. biceps . . . . . . . . . . . . . . . . .  104 105 ? ? 
1~I. supinator longus . . . . . . . . . . . .  95 95 8:0 1:8 
M. ext. dig. commun . . . . . . . . . . . .  100 103 275 3~0 
M. ext. indicis . . . . . . . . . . . . . .  100 ? ? ? 
M. ext. carpi radialis . . . . . . . . . . .  90 95 4:0 1:8 
M. abduct, poll. long . . . . . . . . . . . .  98 95 2 5 3:0 
N. ext. pollicis long . . . . . . . . . . . .  85 85 3'5 4:5 
M. ext. carpi ulnaris . . . . . . . . . . . .  105 125 1,3 2:2 
M. flexor carpi ulnaris . . . . . . . . . . .  110 105 2:8 1:8 
M. flex. dig. comm. prof . . . . . . . . . . .  88 105 2:0 3:5 
M. flex. dig. comm. subl . . . . . . . . . . .  ? 85 ? 2,8 
M. flex. poIlicis longus . . . . . . . . . . .  - -  88 - -  4:5 
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MusJ~e ln  d e r  H a n d  
L 

3I. opponens pollieis . . . . .  - -  
.~t. flexor brevis . . . . . . . .  75 
M. adductor brevis . . . . . .  - -  
M. abductor brevis . . . . . .  - -  
M. interossens [ . . . . . . . .  - -  

II . . . . . . . .  90 
III . . . . . . . .  95 

lV . . . . . . . .  95 

I~leinfingerballen . . . . . . .  - -  
Lumbrieales . . . . . . . . .  - -  

U n t e r e  E x t r e m .  faradiseh 
r .  

N. pm'oneus . . . . . . . . .  105 
N. tibialis . . . . . . . . . .  95 
1~I. glutaens max . . . . . . . .  95 
~f. tibialis antieus . . . . . .  75 
II. peroneus longus . . . . . .  85 
M. exL dig. eommunis . . . .  80 
3I. gastroenemius . . . . . . .  75 
3'I. interosseus perils . . . . .  90 

faradiseh 
l. 
88 
80 

90 

88 
I00 

105 

? 

95 

]~ 

105 
95 
85 
80 
85 
85 
90 
95 

galvaniseh 
r. ]. 

__ 1) 
3~5 5,0 

5~0 - -  
2,5 8,0 A >  ~-~) 
ASZ > KSZ 

} %0 
K > 5. 4~2 

- -  ? 

galvaniseh 
r. 1. 

1,3 1~5 
4,5 3~8 
7,0 11,0 I( > 1 
7,0 1( - ~  A 6,5 K > A  
8~0 4~0 
5,0 4~0 

l l ~ 0 K ~ A  6~0 K --= A. 
3~0 %5 

Im Quadrieq)s beiderseit, s sind nut  die oon~raotilen oben besohriebenen 
Knollenerregbar,  Dazwisehen kann keinegeaet ion desMuskels erhalten werden. 

r. l. r. 1. 
AnSZ ~ 2,5 AnSZ : 370 

1~I. vastus externus . . . . .  75 75 
KSZ --= 5~0 KSZ : =  5~0 

_li. vastus internus . . . . .  80 80 5:0 K ~ i 5~0 K ~--- A 
Die Zuckungen sind entsehieden verlangsamt. Namentlich die AnSZ ist 

dentlich trgge. 

g r a n k e a g e s e l t i s c h t e  171. 
31. Rudolf~ 39 Jahre Mr. Spongier. Bruder des Patienten [. 
Familiengesehiehte siehe Krankengesehiehte I. 
Gesehiehte des Individuums:  Pat ient  war in seiner augend hie krank. 

Er musste,  wie sein Bruder:  vieI im Wasser a.rbeiten. Im Jahre 1874 habe er 
Sehmerzen in den F/issen und gnieen  gehabt~ class er Iaut gebrfillt hab% wenn 
man ihn beriihrte. 

i) Die Haut fiber dem Daumenballen trod in der Vola mamls der red> 
ten Hand ist veto Oebrauehe dos Stoekes so se, bwielig, dass der Leitnngswider- 
s tand uniiberwindliot~ ist. 

2) Unter K ~--- Kathodensehliessungszuckung,  unter A Anodensehlies- 

sungszaekung verstanden. 
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lm Jahre 1879 fiel er yon einer 12 l~ltr, hohen Wand herunter uud sell 
3 Tage lung bewusstlos gewesen sein. Patient ist verheirathet und hat ein 
gesundes I{ind Yon 7 gahren. Er will hie venerisoh erkrankt gewesen sein. 

Beginn des jetzigen Leidens vet Ga. einem Jahre. Er sp/irte hie und da 
Sel~merzen im l~reuz nnd butte ein @efiihl ~,on Miidigkeit im rechten Bein, 
konnte auch nicht mehr so gut gehen wie friiher. Er selber butte seinen 
Zustand night be~ehtet 7 wenn ihn nieht sein jtingerer Bruder darauf auf- 
merksam geraaeht hgtte~ class es bei ibm auf ganz dieselbe Weise angefgngen 
babe. Er ist an einer Sehlagseheere beseh~iftigt und muss dieselbe mit dora 
reehten Ann herunterdrticken. Dabei mtlss er besonders fest auf dem reehten 
Bein stehen und er glgubte das }Iiidigkeitsgeftthl anf diesen Umstand znrtick- 
ftihren zn miissen. In don Armen versptirt er naeh seiner Anggbe nichts. 
Dem Bruder ist aufgefallen, dass er das rechte gnie beim Gehen h~her hebt 
als friiher und dass es beim Niedersetzen des Fusses zweimal klappe. 

Vegetative Funetionen in Ordnung; keine Sehwg, ehe der Sphineteren. 
S t a t u s  p r a e s e n s .  Mittelgrosser Mann yon gestmdem Aussehen und 

gutem Ernghrungszustand. 
Kopf. Pupillen gleiohweit~ reagiren prompt auf Liohteinfall und Accom- 

modation. Augenbewegungen naeh allen l~ichtungen hin frei. Im Faoialis- 
goblet nichts Abnormes. Zunge wird gerade ansgestreel~t~ zittert nieht. Gan- 
men hebt sich beim Anlauten gleiehm~issig. Sinnesorgane ohne Besonder- 
heiten. 

Obere  Extremitg~ten.  ~luskulatur der 0berarme and Sehultern krgftig 
entwiekelt. Unterarme etwas abgemagert. 

Maasse  am U n t e r a r m e .  

10 Ctm, unterhalb der Epieondylenlinie 
r. = 21 Ctm.; 1. = ~l  Ctm. 

2O etm. unterhalb tier Epieondylenlinie 
r. = 16 Ctm.; 1. = 16 Ctm. 

Daumen- and Kleinfingerballen nieht abgemagert. 
Active und passive Bewegliehl~eit in allen Gelenken und naeh alien Rich- 

tungen frei. Die rohe Kraft im tlandgelenk deutlieh herabgesetzt. Der tIgnde- 
druek ist sehr schwaeh. 

Dynamometer r. ~ 0; 1. = 5. 
Die Bewegungen in don Fingern sind etwas ungesohickt~ was sieh beim 

Auskleiden bemerkbar maeht~ indem Patient nieht im Stande ist~ den I(ragen- 
knopf anfzuliSsen. 

Die S e n s i b i l i t ~ t  an den oberon Extremit~ten ist naeh allen Riehtun- 
gen intact  

Trieepssehnenreflexe vorhanden. Sehnenreflexe an den Hgnden nieht 
erhNtlieh. 

Nervenst~mme nieht drnokempfmdlieh. 
Die l~umpfmaskulatnr gut ausgebiIdet. Wirbelsgule gerade, l)er Rumpf 

kann naeh allen I~ieh~ungen gut gebeugt werden, 
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U n t e r e  E x t r e m i t g t e n .  Beim Gehen hebt Patient das rechte Knie 
hSher als normal. Die rechte Pussspitze hebt sieh nicht gut veto Boden. Xein 
Schwanken beim Gehen, auch niebt bet geschlossenen Augen lind beim R/iek- 
w~irtsgehen. Kein Romberg. 

1)or reehte Unterschenkel ist deutlich magerer als der linke; die Wadeu- 
rundnng ist rechts weniger ausgesprochen. Leichter Grad yon Plattfuss. 

M a a s s e  de r  U n l ; e r s c b e n k e l .  

13 r unterhalb des unteren Patellarrandes (Mitre der Wade) 
r. ~ 32 Ctm.; 1. = 33,5 Ctm. 

30 @m. unterhalb des unteren Patdlarrandes 
r. ~--- 22 Ctm.; I. = 22 Ctm. 

Beweglichkeit in Htift- mad Kniegelenken vollkommen fret. Bet passiven 
Bewegungen keine Spannung. 

I ~ e e h t e r  Pus s .  Dorsalfloxion niehr mSglich. Plantar/lexion gut. 
Abduction und Adduetion sehwaeb. 
Der innere Pussrand kann etwas 7 der 5ussere gar nicht gel~oben werden. 
Zehenbewegungen normal. 
L in k er P u s  s. Alle Bewegungen werden ausgeNhrt~ abet nut mit mfissi- 

get Kraft. 
P a t  e 11 ar  s e h n e n r e f l e x  beiderseits vorhanden. 
P l a n t a r r e f l e x  vorhanden. Rechts werden dabei nur die Zehen 

schwach fleetirt. Links wird tier gauze Fuss dorsalfleetirt. 
Sensibilitgt an den unteren Extremitgteu ohne StSrungen. 
Drack auf Nervenstgmme nieht sehmerzhaft. 
Fibrill/ire Zuckungeu sind nisht bemerkt worden. Patient gieb~ aber an 7 

dass er im reehten Arm hie und da leiebte Znckungen verspfire. 

E i e k t r i s c h e  Un t e r s u c h u n g .  

Ob e re  E x t r e m i t g t e n  faradisd~ galvanisch 
r. 1. r. 1. 

Nerrus ulnaris . . . . . . . . . .  P~A. 118 120 MA. 2,3 176 
Nervus radialis . . . . . . . . . . . . .  90 85 3~5 3~5 
Muse. supinator long . . . . . . . . . . .  95 90 - -  - -  

, extens, caip. tad . . . . . . . . . .  98 95 3~5 4,5 
, extorts, dig. comm . . . . . . . . .  104 100 4,0 2,5 
, abduct, poll. longus . . . . . . . .  100 100 2,8 373 
~ extens, poll. long . . . . . . . . .  90 95 475 3,1 
, extens, carl), ulna' is  . . . . . . .  115 100 1~5 3~6 
, flexor carp. radialis . . . . . . . .  110 90 ? ? 
, flexor carp. ulnaris . . . . . . . .  105 100 2,1 2~6 
. flexor dig. sablim . . . . . . . . .  95 100 2~8 3~2 
, flexor poll. longus . . . . . . . .  100 98 270 4~2 
, opponens poll . . . . . . . . . . .  100 105 2,8 2~3 
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0 bore  E x t r e m i t g t .  faradisoh galvanisoh 
r. 1. r. 1. 

Muse. flexor, poll. brovis . . . .  _ x) 90 _ 1 )  3~0 KSZ 
, adductor poll. brevis . . . 1 )  95 _ 1 )  2~5 AnSZ trgge 
,~ abductor )oil  . . . . . . .  95 90 _ 1 )  ? 
, interossei I . . . . . . . .  90 98 

II . . . . . . . .  95 95 
III . . . . . . . .  100 95 

Unte re  h~xtremitgt .  

Nerwts peroneus . . . . . . . .  105 110 
Muse. Libialis antic . . . . . . .  80 75 7~5 6~0 

,~ peroneus long . . . . .  . . 95 98 6,0 ? 
~, ext. dig . . . . . . . . . .  95 85 6~0 ? 

E p i k r i s e :  I~'assen wir das Haupts~tchliehe aus den beiden mitge- 

~heil~en Krankengesehiehten zusammen, so ergiebt sieh zungehst die 
Thatsaeh% dsss bei zwei Brfidern, die aus gesunder Familie stammen~ 
im 3. Deeennium ihres Alters ein und dieselbe Erkrankung beobachtet 
wird~ und zwar hat die Krankheit  zuerst den jiingeren~ damals 33 Jahre 
alton Bruder ergriffen und erst drei Jahre darnach den ~dteren 38 Jahre 
alton. Bei Beiden stellte sieh die Affection ohne bekannte Ursaehe ein 
Wohl haben Beide an rheumatischen LeiderL gelitten~ es ist bei Beiden 
aueh ein Trauma vorgekommen~ doeh liegt zwisehen diesen Sehgdigungen 
und der jetzigen Erkr~nkung ein so langes Zeitintervall, dass man night 
gut an einen unmittelbaren Zusammenhang denken darf. 

Die Krankheit setzte bei beiden Patienten an der unteren Extremitgt 
ein, und zwar wie es sieh bei dem jtingeren aus der hnamnese deutlich 
naehweisen l~tsst~ wie es bei dem ~tlteren zur Zeit noch siehtbar ist~ im 
Peroneglgebiet. Bei beiden Brfidern erkrankte die reehte Seite zuerst 
und in h6herem Nasse als die linke. Naehdem zuerst eine deutlieh aus- 
gesproehene leiehte Ermiidbarkeit in den Beinen bestanden hatte, maeh- 
ten sieh Paresen und vollst~tndige Lithmungen bemerkbar. 

Es t rat  eine YerSnderung des Ganges in dem Sinne ein, dass die 
Kniee h0her gehoben werden mussten~ weil die Fussspitzen anstiessen. 
Neben diesen motorisehen Erseheinungen zeigten sieh auch sensible St8- 
rungen. Der j~ingere der Brfider hatte heftige Sehmerzen in den Fer- 
sen~ der ~ltere klagte tiber hgufiges Kreuzweh. Bald gesellten sieh nun 
aueh ~hnliehe Processe in den oberon Extremitgten hinzu. Die Zeit des 
ersten Auftretens yon Nfidigkeitsgeffihl in den Armen wird yon dem 

1) Schwiele. Zu grosset Leitungswiderstand. 
Arcltiv f. Psyehia~rie, Bd. 29, Heft 2, ~7 
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jfingeren bestimmt angegeben and so!l secbs Woeheu n~ch dem Be- 
ginn der Erseheinungen in den Beinen bemerkt worden sein. Bei 
dem ~lteren Brnder hat erst die ~rztliche Untersuchung eine ~Iit- 
betheiligung der oberen Extremit~ten ergeben. Es blieb nun nicht 
bei dem Mtidigkeitsgeffihl und den Lfihmungserseheinungen~ sondera es 
trat in den befallenen Gebieten eine ausgesproehene Atrophie der Mus- 
kulatur hinzu. Ob dieselbe gleichzeitig m it der P~rese begonnen hat~ 
kann naehtr~glieh nieht mehr festgestellt werden. Bei dem ~ilteren Bru- 
der liess sieh eine betr~ehtliehe Parese im Gebiete der kleinen Hand- 
muskeln naehweisen, als es noeh nieht zu einer Atrophie derselben 
gekommen war. 

W~hrend die Erkrankung bei dem ~ilteren Bruder zur Zeit andere 
Gebiete als die eben gesehilderten nieht ergriffen hat, so hat sie bei 
dem jfingeren progressiv weitere • befallen. So sehen wir 
bei ibm die Untersehenkel in h6herem Grade betheiligt~ namentlieh aueh 
was die Wadenmuskeln betrifft. Sehr stark sind dann ferner die Mus- 
keln tier Obersehenkel und des Beekens erkrankt. An den H~inden ist 
zu der Parese der kleinen Fingermuskeln eine starke Atrophie hinzu- 
gekommen~ and aueh die Nuskulatur der Vorderarme zeigt motorisehe 
und trophisehe StOrungen. In den erkrankten Gebieten sind hfiuilg 
fibrill~ire Zuekungen bemerkt worden. 

Sensible St6rungen traten bei dem jtingeren Bruder aueh in den 
oberen Extremitf~ten atff. Die anfSnglieh vorhandenen Sehmerzen haben 
naehgelassen und anderen StSrungen~ wie Gefiihl yon Tanbsein mid 
Ameisenkriebeln Platz gemaeht. Die Untersuehung ergab Herabsetzung 
der Hantsensibilitfit und des Sehmerzgeftihls a l  den ~iussersten Enden 
der Extremitfiten. Bei dem 5~lteren Bruder zeigen sieh entspreehend tier 
geringen Atrophie noeh keine grOsseren Abnormit~iten der Reflexerreg- 
barkeit, doeh maeht sieh im reehten Fusse eine Abnahme des Plantar- 
reflexes bemerkbar. Bei dem jfingeren Patienten dagegen sind Plantar- 
reflex und Aehillessehnenreflex ganz erlosehen, wtihrend die Patellar- 
reflexe so stark herabgesetzt sind~ dass sie nur unter ausnahmsweise grin- 
stigen ~iusseren Umstgnden hervorgerufen werden kSnnen. Die elek- 
trisehe lJntersuehung ergiebt im Allgemeinen eine nieht hoehgradige 
Iterabsetzung der direeten and indireeten faradisehen und galvanisehen 
Erregbarkeit. Nur in ganz wenig Muskeln ist dieselbe total erlosehen. 
In versehiedenen der atrophisehen Nuskeln wurde eine deutliehe Aen- 
derung im Zuekungsmodus beobaehtet, und zwar traten bei Arts die 
Zuekungen frtiher ein als bei KaS nnd die Zuekung verlief~ was hervor- 
gehoben werden muss~ tr~iger als norm,~l. 

Bei dem jiingeren Brnder t:l'itt Schwanken bei Augensehluss ein, 
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und zwar auch bei gespreizten Beinen. Es maehen sieh bei ibm ferner 
vasomotorische St6rungen bemerkbar~ indem die Endabschnitte der 
Extre,nit'aten eine blaurSthliche Hautfarbe und verminderte Hauttempe- 
ratur zeigm. Endlieh sind bei ibm StSrungen der Blasenfunetion vor- 
handen~ welehe in h~tnfigem Drang zum Uriniren und in Naehtr~ufeln 
bestehen. Die vegetativen Funetionen sind sonst bei beiden Patienten 
in Ordnung; die inneren Organe sind normal. Stimme and 8praehe 
bieten nichts Besonderes. Psyehische St6rungen sind keine nachzu- 
weisen. 

Naeh den mitgetheilten Krankengesehichten and Untersuehungsbe- 
funden liegt bei unseren Patienten eine Erkrankung vor~ welche wir 
nach dem Vorschlage H o f f m a n n ' s  als progressive neurale Muskelatro- 
phie bezeiehnen. 

Ich unterlasse es, die Symptomatologie dieser Krankheit genauer 
zu besprechen. In den Arbeiten H o f f m a n n ' s  finden wir dieselbe in 
elassiseher Weise dargestellt. Es sei mir nur gestattet ans unseren 
Beobaehtungen diejenigen Ptmkte hervorznheben~ in welehen unsere 
Fglle yon der Mehrzah] der bekannten Krankheitsbesehreibnngen ab- 
weiehen. 

Was zun~tehst die Aetiologie betrifft~ weldm noeh in vSlliges Dun- 
kel gehfillt ist, so darf nieht tmterlassen werden~ auf den Umstand him 
zuweisen, dass der eine der Brtider aahre ]ang mit dem Abfiillen yon 
Mineralwgssern besehaftigt war (Siphon)~ der andere dagegen zur Zeit 
noeh an einer Bleehseheere arbeitet. Es ist wohl an die MOglichkeit 
einer B]eiintoxication bei beiden dieser Arbeiten zu denken. Und sollte 
aueh eine Bleiintoxieation nieht im Stande sein ein so typisehes und 
yon der wirkliehen Bleivergiftung doeh so sehr abweichendes Krank- 
heitsbild zu sehaffen~ so haben wir in einer solehen Intoxication viel- 
leieht doeh ein den Fortsehritt der Krankheit begfinstigendes Moment. 

Das Auftreten der Erkrankung erst jenseits der 30ger Jahre ist, 
wenn naeh H o f f m a n n  aueh selten~ nieht ohne Pr~ieedenzfall. Aueh 
die Mehrbetheiligung der einen KSrperhglfte~ wie wir dies bei den bei- 
den Patienten gesehen haben~ ist yon C h a r c o t  sehon erw~ahnt worden. 

Das frtihzeitige Auftreten der Symptome in der oberen Extremitfit 
ist nicht anffallend~ seit Hof fmann  gezeigt hat~ dass die Erkrankung 
aueh einmal zuerst an den oberen Extremitgten anfangen kann. 

Die Thatsaehe, dass die kleinen ttandmuskeln manehmal bereits 
paretisch s!nd, obsehon sie noeh nicht sichtlieh an Volum abgenoramen 
haben, ist sehon von Hof fm ann  mitgetheilt worden. An anderer Stelle 
sagt allerdings dieser Autor~ dass Atrophie und Parese stets miteinander 
para]lel gehen. 

27* 
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Von gr/isserer Wichsigkeit scheint mir die Beobachtung zu sein~ 
welche wit bei unserem ersten Patieuten in Betreff der BlasenstSrungen 
gemacht hubert. Diese waren in charakteristiseher Weise x-orhanden. 
Sehon O r m e r o d  1) hat bei einem an progressiver neuraler Muskelatro- 
phie Erkrankten eine vorfibergehende Enuresis eonstatirt~ und zwar 
maehte sieh dieselbe nieht des Naehts~ sondern beim Gehen des Patien- 
ten bemerkbar. H o f f m a n n ~  weleher diesen Fall referirt~ lgsst die 
Frage offen~ ob dieses Symptom zur Krankheit gehOre~ oder ob es nut 
zufMlig sei. Dutch nnsere Beobaehtung gewinnt daher die erstere An- 
nahme an Wahrseheinliehkeit. 

l~rwghnenswerth ist ferner das Auftreten yon Sehwanken bei un- 
serem Patienten 1., wenn er die Angen sehloss. Aueh H o f f m a n n  hat 
dieses Symptom in einem einzigen Falle naehweisen kOnnen. 

Nan konnte bei unserm Pafienten anfanglieh im Zweifel sein~ ob es 
sich hier um eine ataetisehe StSrung handI% oder mlr um eine Pseudo- 
ataxie, hervorgerufen durch die mannigfaehen Nuskelparesen. Da eine 
betrfiehtliehe Seusibilit~ttsstSrung gerade in den [~fissen besteht, so d/Jr- 
fen wit annehmen~ dass nieht nur die Paresen Schuld an den Gleieh- 
gewiehtsst6rungen sind~ soudern dass diese mit dm'ch die Sensibilitgts- 
anomalien bedingt sind. 

Die beiden zuletzt erwghnten Symptome sind deshalb yon besonderer 
Wiehtigkei L weil sie die Prage der Differentialdiagnose beriihren. 

Wahrend H o f f m a n n  glaubte, dass die Tabes dorsatis bei der Diffe- 
rentialdiagnose unbertieksiehtigt bleiben dfirfe wegen der allzugrossen 
Versehiedenheit der Krankheitserseheinungen~ lehr~ uns im Gegentheil 
unser erster Pall~ dass die Tabes ernstlieh in Frage kommen kann. 
Sehon B e r n h a r d t  2) hat tibrigens be~ont~ dass bei dem Bestehen yon 
blitzfihnliehen Sehmerzen uud bei den der Tubes nieht unghnliehen Seh- 
stSrungen~ wie sie in u  3) F~tlleu beobaehtet wurden~ bei dem 
Fehlen der Patellarreflexe~ es dem Untersueher nieht zu verdenken sei~ 
wenn er die Diagnose Tabes stelle. 

Hubert wit nun, wie in unserem ersten Fall~ Ear zu den Sehmerze~ b 
zu dem Fehlen der Reflexe noeh Sensibilit'gtsstSrungen, die ihrerseits 
wieder alas R o m b e r g ' s e h e  Symptom im Gefolge haben~ und h6ren wit 
sehliesslieh noeh~ dass Gfirtelgeftihl vorhanden war~ dass eharakteristisehe 
.91asenst6rungen bestehen~ so nfihert sieh das Bild noeh mehr der rabes. 

1) Citirt bei Hof fmann .  Dieses Archiv Bd. XX. S. 695. 
~) Virchow~s Archly Bd. 133. S. 287. 
3) August- und Septemberheft tier medic.-chimrg, kSnigl. Akademie zn 

Neapel i889. 
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Wir h~rell ja auell bei dieser grkrm~kung yon Muskelatrophien, nnd das 
Fehlen der Pupillarreflexst6rungen sprieht nieht unbedingt gegen Tabes 
denn naeh den neuesten statistisehen Untersuehungen yon L e i m b a e h  1) 
an dem Krankenmateriale E r b ' s ,  die sieh fiber 400 P~lle yon Tabes 
erstreeken, sind Vergnderm~gen der Pupillenreaetion nut" in 70~25 pCt. 
beobaehtet worden, bei PNlen s~on 1--2j~hriger Dauer gar nut in 
63 pCt. 

In unserm speciellen Falle sprieht nun allerdings gegen das Vor- 
handensein yon Ta.bes in erster Linie das famililire Auftreten eines im 
Anfange so typiseh bei beiden Patienten gleiehartigen Krankheitsbildes. 
Ferner sprieht dagegen tier Umstand~ dass die ~uskelatrophie relativ 
sehr frfih aufgetreten ist, wghrend sie bei Tabes erst nach ]angem 
Bestehen anderer eharaeteristischer Symptome ausnahmsweise beobachtet 
wird. 

Dem Arzte aber~ tier yon der Erkrankung des zweiten Bruders 
noeh uiehts wissen konnt% der die Atrophie auch in dem zur Zeit 
bestehenden Umfange nieht naehweisen konnte, ist ein u nicht 
zu machen, wenn er bei dem ersten Patienten das Vorhandensein yon 
Tabes als sehr wahrseheinlich annahm. 

Weniger klar als die Symptomatologie der progressiven neuralen 
Muskelatrophie ist die Frage nach der Stellung~ welche sie in dem 
Systeme der ~hnliehen Muskelatrophien einzunehmen hat. 

Nach I-Io f fmann  bildet die neurale progressive Nuskelatrophie ein 
~Iittelglied zwisehen tier spinalen progressiven Muskela~rophie und der 
Dystrophia muscularis progressiv% ein Mittelglied, das bis jetzt fehlte 
und das sieh aber auch als trennender Keil zwischen die spinate Form 
und die museul~ren Spie]arten der progressiven ~{uskelatrophie ein- 
sehiebt. 

Meiner Meimmg nach lgsst sich eine solehe Auffassm~g nieht baleen. 
Vor al!em bed[~rfen wit eines trennenden Keilgl:iedes gar  nicht. Denn 
je mehr unsere Kenntnisse fiber die spinale und myopathisehe Nuskel- 
atrophie sich erweitert habel b u m  so mehr seheint es sieh herauszu- 
stellen~ dass diese seheinbar getrennten Gruppen, wenigstens zum Theil 
wieder vereint werden mtissen. Sehon Erb 2) hat eine Reihe yon F~llen 
angeffihrt, welehe klinisch zur Dystrophie gereehnet werden mtissen, 
w~hrend die anatomisehe Untersuchung neben den Muskelveranderungen~ 
welehe man Ms eharakteristiseh fiir Dystrophie hielt: unzweifelhafte Er- 
krankungsproeesse der spinalen Ga.nglienzellen naehgewiesen hat. Diesen 

1) Deutsohe Zeitschr. f. Nervenheilkunde. VII. 1895. 
2) Erb~ Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilk. Bd. 1. S. 208. 
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Beobachtungen yon Erb  reihen sieh '~hnliche an yon Pre isz l ) ,  8chulze2),  
S t r i impe l l  a) und namentlich yon Hitzig~) und yon HeubnerS).  

Umgekehrt wurden yon H i t z i g  6) bei einem Fall% wo kIiniseh und 
anatomisch eine Erkrankung der Ganglienzellen in den grauen Vorder- 
s~tulen coustatiert women war, in den Muskeln Veranderungen gefunden, 
welche den bei den rein mnskul'aren Formen der Atrophie bekannten 
ausserordentlich ~ihnlich waren. Nach diesen Befnnden ist der Sehluss 
gereehtfertigt, dass die beiden Gruppen~ mSgen sic auch in zwei klinisch 
wohl trennbare Krankheitsbilder auseinander gehalten werden~ doch 
ihre, m inneren Wesen nach eine hShere Einheit bilden. Eine solche 
Einheit l~isst sieh naeh der neueren Auffassung yore Anfban des 
Nervensystems aus discontinuMieh aneinander gereihten Neuronen auch 
ganz gut erld~ren. Bei beiden Erkrankungsformen handelt es sieh um 
Prozesse im direkten motorisehen Neuron. Von der spinalen Nuskel- 
atrophie ist es sieher bekannt~ dass das motorisehe Neuron~ Ganglien- 
zelle und motorisehe Faser degenerirt. Fiir die myopathisehe Form 
gilt zur Zeit die Anschauung E r b ' s  wohl ~ls bereehtigt, dass es sieh 
um eine funetionel]e StSrung der Ganglienzellen handelt~ wobei an 
diesen Centren eine grSbere Ver~tnderung in den meisten F~llen nieht 
naehweisbar ist: - -  yon den Ausnahmen haben wit oben g e s p r o c h e n -  
deren Ausdruek aber die complieirten Muskeldegenerationen bei der 
Dystrophie sind. 

Bei unserer neuralen Form der progressiven Muskelatrophie aber 
weisen die k]inisehen Symptome anf eine Betheiligung der peripherisehen 
m o t o r i s e h e n  und s e n s i b l e n  Nerven bin und die anatomisehe Unter- 
suehung hat best~tigend eine chronisehe, interstitielle Neuritis in den 
motorischen Nerven nnd ~thnliehe Ver~nderungen in den sensiblen Nerven 
mit anfsteigender Degeneration in den Hinterstr~tngen des Rfickemnarks 
naehgewiesen. 

Damit ist abet ein ganz fundamentaler Untersehied zwisehen der 
progressiven neuralen ]~Iuskelatrophie und den beiden Erkrankunge~l 
des rein motorisehen Neurons festgestellt. 

1) Dieses Archly Bd. XX. 417. 
2) Ebend~ Bd. IX. S. 369. 
3) Deutsche Zeitsehr. f. Nervenheilkunde. Bd, IlL S, 492, 
4) Berliner klin. Wochensehr. 1889. No. 28. 
5) Beitrgge zur pathol. Anatomic u. s.w. E.E. Wagner  als Festsehrift 

gewidmet. 1888. 
6) Kawk% Beitrgge zur pathol. Anatomic der spinalen ginderlahmung, 

Dissert. Halle 1889, 
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Wohin gehSrt nun die progressive neurale ~r 
Schon Hof fmann :  Cha reo t  nnd andere Antoren haben hervorge- 

hoben, welche Sehwierigkeiten die Differentialdiagnose des Leidens yon 
der m u l t i p e l n  c h r o n i s e h e n  Neur i t i s  bietet. Diese letztere Er- 
krankung nimmt oft einen ganz iihnliehen Verlauf. Sie kann im Peronea]- 
gebiet beginnen; L.ahmung und Atrophie in den Streekern am Unter- 
sehenkel~ der Wade~ den Obersehenkelmuskeln folgen aufeinander. 
Gleiehzeitig treten .ahnliehe Erscheinnngen ill den Hand- und Vorderarn't- 
muskeln auf. Sensibilit.atsstSrungen sind vorhanden oder kSnnen fehlen. 
Entartungsreaetion in ihren versehiedenen Variet.aten ist naehweisbar. 
Die Sehnenreflexe k6nnen fehlen oder vorhanden sein. Auch die Gehirn- 
nerven werden-nicht verschont. BlasenstSrtmg~ Giirtelgefiihl and Ataxie 
ist mehrfaeh beobaehtet worden. Also eine gauze Reihe yon Er- 
seheinungen, welehe beide Krankheiten gemein haben. Vor allem aber 
verdient hervorgehoben zu werden: dass der pathologisch-anatomische 
Befund bei der einen wie der anderen Erkranknng die grSsste Aehnlieh- 
keit zeigt. 

Naeh Hof fmann  trennt abet beide Krankheitsformen der b-rostand: 
dass die multiple Neuritis niemals in der Weise heredit.ar oder famili.ar 
auftritt~ wie die progressive neurale Muskelatrophie, dass sie in rasehen 
aufeinander folgenden Schfiben verl.auft: dass sie meist station.at wird 
und in Besserung oder Heilung iibergehen kann. Es fehlt ihr der 

s te t ig  delet.are Charakter und sie ist kamn je gleichm.assig ascendirend. 
Diese Gegengriinde seheinen nicht yon alien Autoren getheiIt zu 

werden. So fasst Oppenhe im 1) die Erkrankung direkt als eine 
chronisehe heredit'are Form der multipeln Neuyitis auf. \Venn ieh reich 
geneigt ffihl% diesem Vorgange Oppenhe im ' s  beizutreten~ so leiten 
mieh folgende Grfinde. Einmal die oben erw.ahnte GIeichartigkeit der 
klinisehen Symptome und des anatomischen Befm~des. Dann aber Er- 
w.agungen: welche die Gegengriinde Hof fmann ' s  zu beseitigen im 
Stande sind. 

Es ist der Gedanke naheliegend: fiir zwei Erkrankungen: welehe in 
ihren ~insseren Erscheinungen so vide gemeinsame Punkte bieten: auch 
auf ein gemeinsehaftliehes .atiologisehes Moment Sehlfisse ziehen zu 
diirfen. Fiir die multiple Neuritis haben wit nun tiber die Frage der 
Aetiologie bessere Anhaltspunkt% als fiir manehe andere Nervenkrank- 
heiten. Wenn aueh die Ursachen der multipeln Neuritis mannigfaltige 
sind~ so sind es doeh am h.aufigsten toxisehe. Alcohol, Blei~ ArseJ~, 
Kohlenoxyd~ Sehwefel-Kohlenstoff: Anilin u. s. w, sind einige yon den 

1) Lehrbuch der Nervenkrankheiten. S. 186. 
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greifbarsten Giften, welehe die Krankheit hervorrufen kOnnen. Dann 
sehen wir sic im Gefolge yon [nibetionskrankheiten auftreten, besonders 
naeh Diphtherie. Aueh hier handelt es sieh zweifeisohne um eine Intoxi- 
cation. In vereinzelr FMlen hOren wir~ dass gastro-intestinale Er- 
seheinungen oder putride Bronehitiden vorausgegangen sind~ und man 
glaubte eine Auto-Intoxication als Ursache der Polyneuritis annehmen 
zu dfirfen. Experimentell ist es gelungen~ dureh Baeterienprodukte 
�9 Shnliehe Erkrankungen herbeizuffihren. So hat R o ger  1) mittels Strepto- 
eoeeen, G i l b e r t  und Lyon 1) mittels Bacterium eoli Mnskelatrophie und 
Degeneration der Vorderhornganglienzellen erzeugt. 

Es liegt nun nahe, ftir die progressive neurale Muskelatrophie 
fi.hnliehe ~tfiologisehe Momente anzunehmen und zu denken: dass dureh 
Intoxicationen dieselben Folgeerseheinungen hervorgernfen werden~ wie 
bei der multiplen Neuritis. Es is L da wit his jetzt fiber solehe [ntoxi- 
cationen als gtiologisehe Ursache bei tier neuralen 5Iuskelatrophie niehts 
geh6rt haben: von um so gr6sserer Wiehtigkeit: class bei unseren beiden 
l?~illen die Miigliehkeit einer Intoxication dnreh Bbi thats~iehlieh vor- 
handen war. Von den beiden Brfidern: welche H o f f m a n n  in seiner 
zweiten Arbeit erwghn L war der eine starker Potator~ der andere hatte 
4 Jahre vet tier Erkrankung eine syphititisehe Infection mit t{eeidiven 
durchgemacht. 

Aueh H o f f m a n n  sind Gedanken an die M(iglichkeit des Vorhanden- 
seins einer Neuritis aufgestiegen. Nut kann er sich nieht mit der An- 
sieht befreunden: class es eine Nervenentzfindung geb% welehe sich dutch 
x iele Generationen fort.pflanzt und dabei manehmal unter den einzelnen 
Familienglieden~ eine merkwfirdige Auswahl trifle. Es driingt sich 
ihm wie bei der progressiven Dystrophi% tier Friedreich'sehen Ataxie~ 
der heredit~tren Chorea u. s. w. immer wieder der Gedanke auf~ dass 
tiefere Entwicklungsanomalien im Nervensystem, unvollstfindige Aus- 
bildung, geringere Widerstandskraft crier wie man sich diese Dinge alle 
denken miig% diesen hereditfiren Erkrankungen zu Grunde liegen. Auch 
dem~ der in den eonstatirten Nervenver~iuderungen bei der neuralen 
"Yluskelatrophie eine Entzfindung seh% bleibe schliesslieh doeh niehts 
tibrig, als zu eoueedirmb dass dieselbe in einem sehon abnormen und 
kranken Nervensystem sieh etablire und dasselbe wohl auch nur des- 
halb heimsueht% well as eben yon Haus aus sehon krank war. 

Diese Ausieht, dasses  sieh bei den heredit~iren Pormen der Nerven- 

1) @itirt naoh Leyden und Goldsehe ide r ,  Die F~rln'ankungon des 
l~iiekenmar]~es. Wien~ Holder. 1895. S. 188. 
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krankheiten um eine eongenitale Al)lage des Nervensystems handle, ist 
bekanntlieh ~Ton 8 t r i i m p e l l  noeh sehgrfer formulirt worden. 

Ich bin nun ganz der Meinung H o f f m a n n ' s ,  dass sigh der Begriff 
einer congenitalen Anl}tge, sagen wir eitler geringeren Widerstandskraft 
night, umgehen l'~sst. Eine solehe Anlage mtissen wir ja wohl in den 
meisten F~tllen annehmen, bei denen eine bekannte Sehgdliehkeit wie 
Alkohol~.Blei u. s. w. zu einer Erkrankang des ?~ervensystems ffihrt. 
Denn es reagirt dnrehaus nieht ein jeder Organismus~ der diesen Schgd- 
liehkeiten ausgesetzt ist~ gerade mit einer Erkrankung des Nerven- 
systems. Wie viele sind in hohem Grade den Sehgdigungen des Alko- 
hols unaufh0rlieh nnterworfen~ ohne dass sigh je bei ihnen eine multiple 
Neuritis entwickeln wtirde. Wir mfissen annehmen, dass viele Indivi- 
duen in ihren Zellen die F~higkeit besitzen~ den degenerativen Einfliissen 
dieser Gifte zu trotzen, dass andere dagegen diese F~ihigkeit entbehren. 
Diese verminderte Widerstandskraf{ gegen Intoxieationen~ die Unfghigkeit 
giftige Produkt% welehe in den K6rper eingedmngen sind, oder sieh in 
demselben entwiekelt haben, aus dem K6rper zu eliminiren oder sie im 
K0rper zu vernichten, kann nun attch, wie uns namentlich das 8tudium 
der Bacteriologie ertiffnet hat, vererbt werden. Ja aueh Intoxieationen, 
wie die Bleivergiftung, sollen nach O p p e n h e i m  1) bei den Nachkommen 
der Erkrankten eine Disposition zu ahnlichen Krankheitszust~tnden ver- 
ursachen. 

Man kann sich die familigre Erkrankungsweise aueh so erkl~iren, 
und unsere FSlle diirften daftir ein Beispiel abgeben, dass versehiedene 
Mitglieder einer und derselben Familie nnter ~nsserlieh ganz un~thnliehen 
Bedingungen derselben Intoxication ausgesetzt sind. So war der eine 
unserer Patienten als Arbeiter an einer Bleehscheere, der andere weil 
er sieh mit Nineralwasserflasehen zu besehgftigen hatte, derselben Intoxi- 
cation mit Blei ausgesetzt. Abet aueh da kommen wit, wie oben erwahnt, 
ohne die Annahme einer besonderen giderstandslosigkeit gegen die 
Intoxication night aus, denn es ist night die Regel~ dass ein Jeder, der 
Bleeh zu sehneiden hat oder der tgglich Siphonflasehen in den H~tnden 
hat, an neuritischen Erseheinungen erkraukt. 

Ich gebe also H o f f m a n n  vollkommen Reeh~, nut glaube ieh, dass 
sieh allerdings nieht eine Nervenentztindung als solehe in einer Familie 
fortpflanzen kann, wohl abet eine Widerstandslosigkeit des Organis- 
mus gegen Intoxicationen, welehe zu einer degenerativen Neuritis ffihren 
k0nnen. Es ist nieht nothwendig, class dem Nervensystem allein eine 
solehe Widerstandslosigkeit zukommt~ sondern sit kann~ allgemein ge- 

1) Oppenheim~ Lehrbuch der Nervenkrankheiten. S. 340. 
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sproehen, in denjenigen Zellen vorhanden sein, denen die Abwehr der 
toxisehen Stoffe ob]iegt. 

Wenn Hof fmann  glaubt, die Thatsaehe, dass die multiple Neuritis 
meist stationer werd% und in Besserung oder in Heilung fibergehen 
kSnne: biide einen Gegensatz zu der neuralen Muskelatrophi% so mfissen 
wit uns sagen, dass wit bei dieser Erkrankung in vielen Fgllen die 
toxisehe Ursaehe kennen und dass wit dureh Abhalte~ weiterer Seh~td- 
liehkeit den Process zum Stillstand bringen kGnnen. Eine multiple 
Neuritis in Polge yon Aleoholvergiftung geht nieht in Heilung fiber, 
bleibt aueh nieht stationer, wenn nieht das sehi~digende Moment g~tnz- 
lieh eliminirt warden kann. Hinwiederum haben wit aueh bei der 
neuralen Muskelatrophie Fi~lle kennen gelernt, bei denen lange Jahre 
hindureh ein stationStres u des Processes beobaehtet worden istl). 
Und bei unserem ersten Patienten haben wir eine entsehiedene Besserung 
eintreten gesehen. 

Haben uns die mitgetheilten F~tlle einige neue Gesiehtspunkte in 
Betreff der Aetiologie und der Classifieirung der neuralen progressiven 
Muskelatrophie geliefert, so w~re es noeh erfreulieher, wenn dadureh 
das zur Zeit ganz trostlose Gebiet der Therapie dieser Krankheit 
befruehtet wtirde. 

HSehst beaehtenswerth ist die yon Prof. lmmermann  eonstatirte 
Besserung unseres ersten Patienten w~hrend seines Aufenthaltes im 
Bfirgerspital. Wir sind geneigt, diese Besserung der Behmadlung mit 
Organs~tften zuzusehreiben. In neuester Zeit hat L @ i n e  2) fiber einen 
Fall yon progressiver Muskelatrophie beriehtet, bei welehem eine deut- 
]iehe Besserung naeh Darreiehung yon friseher Thyreoidea erzielt worden 
fst. Ieh habe unseren Patienten Thyreoidinpastillen gegeben und die 
Besserung hat bei dem ersten Patienten so weir angehalten~ dass er 
wieder arbeitsfShig ist. Das Sehwanken bei gesehlossenen Augen ist 
versehwunden, der Gang ist sieherer geworden und die Paraesthesien 
haben naehgelassen. Allerdings muss bemerkt werden~ dass neben der 
erwi~hnten Therapie aueh die eteetrisehe Behandlung angewendet wurde. 
Der zweite~ weniger stark erkrankte Patient hat sieh einer eonsequeuten 
Behandlung nieht unterziehen lassen. 

Wenn naeh Buehner  die Wirkung der Organextracte in einer Stei- 
germlg der natfirliehen Widerstandsfghigkeit besteht, so wfirde sieh eine 
gfiustige Wirkung gerade in m~seren F~il]en gut erkl:~tren lassen~ haben 

1) Hoffmann, Dieses Archiv Bd. XX. S. 712. 
2) Semaine m~dicale 1896. No. 26. 
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wir doch angenommen, dass eine individuelle Widerstandslosigkeit gegen 
Intoxication die Ursaehe der Erkrankung sei. 

Des Weiteren wh'd sieh die Polgerung ergeben, dass wir bei der 
Behandlung der neuralen progressiven Muskelatrophie alle diejenigen 
Seh~dliehkeiten yon dem Erkrankten fern halten, welehe ghnlich wie 
bei der multiplen Neuritis, direct als Gifte wirken oder indirect eine 
Autointoxication begtinstigen k6nneu. 

Bei einer Krankheit~ welche his jetzt allen therapeutischen Ein- 
griffen getrotzt hat~ ist Bin Versuch nach der angedeuteten Richtung 
wohl gestattet~ um so mehr, als wit nicht einer Mode der Therapie fol- 
gen, sondern weil unser Handeln, wenn auch night durch vollkommene 
klare Erkenntniss des Krankheitsproeesses~ so doeh durch annehmbare 
Hypothesen iiber dessen Wesen geleitet wird. 

Basel, Juni 1896. 


