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Zur Lehre der spinalen neuritischen ~[uskelatro- 
phie (Atrophia muscularis progressiva spinalis 
neuritica Bernhardt), (progressiven neurotischen 

oder neuralen Muskelatrophie Hoffmann). 
Von 

Dr. E. Siemerling, 
o, 5. Professor~ Director der psychlatrischen Klinik zu Tilblngen. 

(Hierzu Tafel II[--V.) 

Das Krankheitsbild der sogenamten neurotischen progressiven Muskel- 
atrophie ist durch eine Anzahl yon guten Beobachtungen als eine be- 
sondere Form der Muskelatrophie gestfitzt. Hoffmann~ dem wit n~ehst 
C h a r c o t - M a r i e  die Hauptkenntniss dieses Leidens danken~ sieht in 
ihr Bin Mitte!glied zwischen den wahren spina]en Myopathieen und den 
prim:,iren Myopathieen. Diese Form mit ihren eigenartigen Erschei- 
mmgen und dem zu Grunde liegenden anatomisehen Substrat zeigt ganz 
besouder8~ wie nahe sich die reinen spinalen und muskuliiren Formen 
der Muskelatrophie berfihren. Die seharfe Trennung zwisehen diesen 
beiden Hauptarten~ wie man sie frfiher glaubte annehmen zu sollen~ 
lasst sich sehon nach den Mittheilungen und Beobachtungen yon Erb ,  
H i t z ig ,  Preisz~ Schul tze~ S t r f impel l ,  H e u b n e r  u. A. nicht mehr 
aufreeht halten. 

Die pathologisch anatomischen Untersnchungen tiber neurotische 
Muskelatrophie sind bisher sp~tr]ich und es erscheint daher gerecht- 
fertigt~ nachstehenden Fall mit Sectionsbefund zu ver0fl'entlichen. 

B e o b a e h t u n g .  

20jiihrig-er 7 junger  Mensch~ ohne h e r e d i t ~ r e B e l a s t u n g .  Anfangs 
gute Es twicklung.  lm 5.--7. Jahre  Abmagerung der Unte rschen-  
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ke l  und  H~inde. W e i t e r g e h e n  der  A b m a g e r u n g  a u f O b e r s c h e n k e l  
uud A r m e .  G a n g  veto 13. J a h r e  an n i c h t m e h r  m S g l i c h .  A u s b r u c h  
e i n e r  P s y e h o s e  ( m e l a n c h o l i s c h - h y p o e h o n d r i s c h e  D e p r e s s i o n ) .  
G u t e I n t e l l i g e n z . - - S t a t u s .  g e f l e c t o r i s c h e P u p i l i e n s t a r r e .  H o e h -  
g r a d i g e  A b m a g e r u n g  tier v i e r E x t r e m i t i i t e n .  I ( e ine  S e h n e n p h g -  
nomGne, g e e h t e s  Bein  C o n t r a c t n r  im K n i e g e l e n k .  Kein K l u m p -  
fuss.  S t a r k e M u s k e l a t r o p h i e .  V o l l k o m m e n e L i i h m u n g  d e r U n t e r -  
e x t r e m i t S t e n ,  u n v o l l s t ~ i n d i g e  der  O b e r e x t r e m i t S t e n .  P i b r i l l g r e s  
Z i t t e r n  in I n t e r o o s t a l m u s k e l n .  H e r a b s e t z u n g ,  resp .  A u f h e b u n g  
tier e l e k t r i s c h e n  E r r e g b a r k e i t  f a r  b e i d e  S t r S m e . -  P s y c h i s c h :  
D e p r e s s i o n  mi t  m e l a n c h o l i s c h - h y p o o h o n d r i s e h e n  W a h n v o r s t e l -  
l n n g e n . -  C o I l a p s .  T e d . -  S e c t i o n  und m i k r o s k o p i s e h e  U n t e r -  
s a e h u n g :  D e g e n e r a t i o n  der  H i n t e r - n n d S e i t e n s t r i i n g e ~ b e s o n d e r s  
i m D o r s a l -  und  L e n d e n t h e i l .  - - A t r o p h i e  tier V o r d e r h o r n z e l l e n .  
der  C l a r k e ' s c h e n  S i iu l en ,  de r  v o r d e r e n  W u r z e i n .  H i n t e r e W u r -  
z e l n i n t a c t  e x t r a m e d u l l ~ r  u n d i n e i n e m T h e i l d e s i n t r a m e d u l i : d r e n  
u  D e g e n e r a t i o n  der  S p i n a l g a n g l i e n .  E i n f a c h e  a t r o p h i -  

sche  Dege :ne r a t i on  der  s e n s i b l e n u n d g e m i s e h t o n  Nerven .  
A t r o p h i c  der  M u s k u l a t u r .  

D., 20 Jahre alt, aufgenommen auf die Irrenabtheilung der C.harit6 ant 
12. Mai 1892, his 29. Mat 1892. 

Er kam mit einem grztliehen Attest, welches die Nothwendigkeit der Auf- 
nahme ,,wegen MelancholiG" bescheinigte. 

Nach der veto Vater abgegebenen A n a m n e s e  ist die Mutter an Schwind- 
suchC gestorl)en im 2. Wochenbett naeh Entbindung des Patienten. Ein iilteres 
Kind ist gestorben, 11/2 Jahre alt an Diphtheric, Gin jtingeres, a/4 Jahr alt, an 
Schwiiehe. Ein Kind ist todt geboren. Patient way bet tier Gebur~ krSftig, 
lint sieh gut entwickelt, lernte im ersten Jahre laufen, gleich naeh dem ers~en 
Jahre spreehen. Im 4. Jahre iiberstand er einen heftigen Brechdurchfall~ yon 
dent er sieh nur langsam erholte. 

Als der Knabe 5 Jahre alt war, bemerkte der Vater eine Abmagerung der 
Being nnd eine Deformitg~t der Ptisse. Er wurde angeblieh an Klumpfuss yon 
W i l m s  behandelt. Die Abmagerung sell zuerst am stgrksten an dan Unter- 
sehenkeln gewesen sein~ machte langsam Fortschritt% ging dann auch auf die 
Oberschenkel iiber. Die Schw5che nahm langsam z% der Gang wurde immer 
schwerer, 11 Jahre alt~ konnte er nut noch mit Unterstiitzung gehen. 2 .lahre 
spSter way aueh dieses nicht mehr mSglich. 

Im Alter yon 7 Jahren wurde aueh an den H~inden eine Abmagerung be- 
merkt. Aueh hier langsames Fortschreiten auf die Unter-, dann auf die Ober- 
arrne. Essen konnte er immer allein zu sich nehmen~ aueh his in die letzte 
Zeit schreiben. 

Den Sehulnnterricht erupting er zu Hause. Er hatte ein sehr gntes Ge- 
diiehtniss, war fleissig, zeigte grosses Interesse, 1ernte z. B. franzSsisch sGlbst. 
In letzter Zeta, namentlich im April fiel ihm das Lernen sehwerer~ er konnte 
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nicht mehr so gut franzSsisc.h sprechen als sonst. Seit Mai wurde er mfirrisch 
und schweigsam ohne weitere besondere Veranlassung. Oft traurig verstimmt, 
sprach vom lieben Gott viel. 

Urin- und Stuhlentleerung war s~ets ohne StSrung. Der Schlaf nur in 
der letzten Zeit gestSrt. 

Ueber Schmerzen sell er nie in den Armen geldagt llaben. 
Der ra ter  ist ein vollkommen gesunder und kriiftiger Mann. Keine syphi- 

litische [nfeetion. 
Bei Verwandten sollen niemals derartige Zustiinde yon Muskelschw~che 

und Abmagerung ~eobachtet sein. 

S t a t a s  p r a e s e n s  am 12. Mai 189~). 

Patient is~ em seinem Alter entsprechend grosset Mann. ])Ctrftiger Er- 
nShrungszustand. 

Die S t i r n  liegt gleichmS~ssig in Falten. 
Der L i d s c h l u s s  ist prompt, ebenso l%anzeln tier Stirn. 
Die A u g e n b e w e g u n g e n  sind fl'ei. Die Pupillen sind gleich, mittel- 

weit~ die Reaction auf Licht fehlt, ist auf Convergenz erhalten. 
WShrend tier weiteren Beobachtung sieht man~ dass die Pupillen oft ohne 

Aenderung der Beleuchtung ihre Weite ~indern. Die ophthalmosl(opische Un- 
tersuchung ergiebt keine Besonderheiten. 

Die Z a n g e  wird gerade hervorgestreckt, zittert leicht. Keine Atrophic. 
Die ZShne sind sehr defect. 

Die S p r a e h e  ist etwas nasal, er spricht mit geringer Exspirationsl(raft, 
zeigt abet sonst l~eine StSrung. 

Im linken M u n d f a c i a l i s  bemerkt man ab und zn blitzartiges Zucken. 
Die Innervation ist sonst gleich und gut. 

i ~ o p f b e w e g u n g e n ,  aeti~% wie passible sind frei. 
])er Umfang des T h o r a x  fiber den Brustwarzen betrSgt 72, bei Ausdeh- 

hung 82 Otto. 
Die rechte Thoraxseite springt etwas mehr her~'or als die link% die 'YVir- 

belsSmle verlSuft in ganz leichtem Bogen nach rechts. 
Auffallend ist die hochgradige A b m a g e r u n g  an allen E x t r e m i t i i t e n  

(siehe Photographien). 
Der i~{uskelschwund an den tt~nden und Armen ist ein sehr gleichmSsi- 

ger, am besten treten noch hervor Deltoidens~ Pectoralis~ Cueullaris. Der 
Biceps springt in Form einer schmalen Leiste vor~ man f[ihlt einen ganz klei- 
nen l~Iuskelwalst. Die Kraft~ welehe er aufwendet~ um Bewegungen zu hem- 
men~ ist ziemlich merklieh. 

Eine Pr~fung der a c t i v e n  B e w e g l i c h l ( e i t  der  A r m e  ist schwer~ da 
er nieht Folge leistet; soweit zu sehen, vermag er die Arme noch fiber die 
HorizontMe emporzuheben, im Ellenbogengelenk zu beugen und zn strecken~ 
die H[tnde h[t.ngen schlaff herab. 

Umfang  des ree]~ten Oberarms 12 Ctm. oberhalb des Olecranon 15~5 Ctm. 
~ ,, linI~ea ~ 12 ~ ,~ , 7~ 15,0 ~ 
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Umfang  des reohten Unterarms 14 Ctm. unterhalb des Oleoranon 13~0 Ctm. 

Allein aufl%htenkann or sich nieht; un~ers~iitzt man ihn, so l~ann or sich~ 
seitlich festhaltend an den W~inden des Bottes ~mfl'eeht halten~ ohne Festhal- 
ten sitzt er nur einen Augenbliel~ f~illt dann nach hinten. 

In den Be inen  ist gar l(eine active Bewegung' mSglieh. ])as rechte Bein 
liegt im Kniegelenk fleetirt und l~ann aueh nieht gat~z gestreckt werden. Deut- 
lithe Contraetur im Kniegelenk. Atrophic der Muslmlatur beiderseits gleieh- 
m~issig. An den Fiissen keine Deformit~t. 

U m f a n g  des rechten Oberschenkels 27 Ctm. unterhalb tier Spina 
ant. sup. 21 Ctm~ 

, dos linken Obersehenkels 21 Ctm. unterhalb der Spina 
ant. sup. 27 Ctm. 

, des reehten Unterschenkels 15 Otto. unterhalb dem gande 
tier Patell~ 21~75 Ctm. 



Zur Lehre der spinalen neuritischen Muskelatrophie. 109 

U m f a n g  dos linken Unterschenkels 15 Ctm. unterhalb dem unteren 
l~ande der Pate]la 21775 Ctm. 

Die p a s s i v e n  B e w e g u n g e n  mi~ Ausnahme im rechten Kniegelenk 
sind sonst frei. 

Die Beine emporgehoben fallen ganz schlaff herab. 
Die Priifung der Sensibi l i~5~t  stSsst bei mangelnder Aufmerksaml~eit 

etwas auf Sehwierigkeiten. Es l~isst sich aber so viol eruiren~ class die Berah- 
rungs- und Temperaturempfindlichkeit niohtwesentlicb gest6rt ist~ die Schmerz- 
empfindung ist herabgesetzt. 

Die A t h m u n g  ist eostoabdominal~ 24 in der l~linute; in don reehten In- 
tercostalr~umen ~ die st~irker hervortreten als links~ sieht man die Contraction 
der lntercostales~ ab und an aueh ein leichtes fibrillgres Zucken. An der fibri- 
gen )Iuskulatur ist sonst kein fibrillSxes Zucken wahrzunehmen. 

Der S p i t z e n s t o s s  im V. J. C. in tier l~Iammillarlinie sehr schwach. 
H e r z t S n e  rein; tiber den grossen Oef~ssen leise Ti3ne. 
P s y c h i s c h : Aengstliehe Unruhe mit melaneholisch-hypochondrischen 
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Vorstelltmgen. ~leist ist cr sehr still~ abweisend. Zeitweilig unruhig, ruft 
nach seinem Vater~ sehilt auf den Teufel~ beklagt siel b er babe gesiindigt. 

2b. Mai 1892: E l e k t r i s c h e  PrCifung: 

Obere E x t r e m i t g t e n .  

P a r a d i s e h :  Links: 
M. biceps } 
M. triceps desgl. 

Muskel an der dorsalen und volaren [ desgl. 
Flgche des Vorderarms / 

Bei t{eizung in der Gegend des Nerv. desgl. 
uln'aris tritt in den vorderen Gliedern des dritten und vierten Fingers leiehte 

Reehts : 

43 him. RA. 

bei 0 5'Ira. IrA. sgmmlieh 
nnerregbar 

0 Mm. RA. 

$treckung ein 
G a l v a n i s c h :  

Am Vorderarm werden yon ver- 
sehiedenen Stellen gus Con- 
tractionen des 3. und 4. ~'in- 
gers ausgeli~st (schwaehe 
Streokung tier vordersten Pha- 
langen). 

Dutch direetes Aufsetzen tier 
EIektroden auf Interosseiwer- 
den diese Contractionen nicht 
verstSrkt. 

liechts : Links : 
ca. 30 MA. Nur kleine Beugebewegungen 
(60 Elem.) des kleinen Fingers. KSZ = 

ASZ. Bei geizung yon ver- 
schiedenen Stellen der Volar- 
seite des Vorderarmes stets 
dasselbe. 

ca. 30 ~IA. 
(60 Elem.) 

Untere  E x t r e m i t g t e n .  

F a r a d i s o h  : Reehts : Links 
Bei 0 Mm. P~A. weger an Ober-~ noeh an Unterschenkeln desg'l. 

Contraetionen. 
G a l v a n i s e h :  

Bei Anwend. v. 60 Elem. (c~. 30 MA.) keine Contraction. desgl. 

Sternocleidomastoideus farad. Anfangscontraction bei 120 Mm. I~A. 
Deltoideus , , ,, 60 Mm. , 
Deltoideus galvanisch KSZ kurz bei "25 Elem. (16 MA.). 
Biceps , KSZ kurz bei 15 Elem. (16 MA.). 

Aus dem w e i t e r e n  Ver lau f  ist nooh Folgendes zu bemerken: Die 
Stimmung off sehr verzweifelt~ klagt~ class es ihm sehleeht gehe~ tier Bauch 
sei volI. Am 21. Mai jammert er~ es sei ihm ein Malheur passirt~ in der Naeht 
scion ihm die Eingeweide herausgefallen~ verweig'ert Essen~ es sei Gift darin~ 
er babe es selbst hineingethan. 

Am 28. Mai sehr gngstlich~ bittet~ er mSclfte nieht verzauber~ werden; 
es gehe ibm sohleeht~ er habe einmal gesagt~ das Wasser sei in Petroleum ver- 
wandelt~ das miisse er zuriieknehmen (hat es wirklich gesagt). Zuweilen 
sprieht er anhaltend: so t nein~ nicht, 
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Zum S c h r e i b e n  war or nieht zu veranlassen. EinEndeApri l  zuHause 
gesehriebener Brief ist gut leserlich~ wenig zittrig. 

Der Puls ist andauernd beschlennigt~ sehwankt zwischen 96 und la6~ 
moist 112--124 Sehl~ige in der Ninute. 

Niemals Temperatursteigerung. 
B l a s e -  und M a s t d a r m f u n e t i o n  sind niemals gest~Srt. 
In tier Naeht moist unruhig, sehlgft wenig. 
Am 17. l~{ai sehwerer Collaps. 
29. l~Iai Exitus im pliStzliehen Collaps. 
Die an demelbeu Tage vorg'enommene 0 b d a e r i e  n ergiebt Folgendes : 

Bei ErSffnnng dos Daralsaekes am unteren Riiekenmark fliesst eine grosse 
5Ienge Flfissigkeit herans. 

Das l~f iekenmark  selbst sehr sehmal, im oberen Theil bis in das obere 
Dorsahnark hinein sind die inneren Partien der H i n t e r s t r ~ t n g e  leieht g r a n  
durchseheinend. 

Ant dem Querse]mitt seheint dig g'raue Substanz blass. 
Die v o r d e r e n  W u r z e l n  sind durehweg etwas sehmal und grau; 

h i n t e r e  W u r z e l n  nieht besonders. 
A r a e h n o i  dec in tier Gegend der Hinterstriinge etwas weisslieh verdickt. 
G e h i r n  im I2~ingssinus wenig fli[ssiges Blur; weiehe tt~iute fiber der 

Conexitiit etwas verdi&t. OeNsse an der Basis zart~ dfinnwandig. Rindo 
fierMl breit, i~lark nieht blutreich~ Consistenz gut. Leichte Ependymitis im 
vierten Ventrikel. 

Vonder M u s k u l a t u r  sight am besten dig I~iiekenmuskulatnr aus. 
~I. b i e e p s b r a c h i i blassbraun mit gelblichen Streifen. 
hi. b r a o h i a l ,  int .  gut in Farbe. 
M. t r i c e p s  stark durchsetzt mit Fettstreifen, hellbraun. 
Die ~'Inskeln der rechten Armbeugeseite sind vollkommen blass~ hoeh- 

gradig atrolohiseh ~ ebenso an der Extensorenseite, an den Sehnen verlaufea 
nur noeh einzeln% ganz sehmal% blasse Muskelbiindelchen. 

Die hluskulatur der unteren ExtremitS.ten ist rein gelb~ hoehgradig ver- 
fettet~ namentlich Wadenmuskulatur; nnr tier Bie e ps zeigt blassbraune, mit 
vielen weisslicheu Streifen durehsetzte Muskelbiindel. 

Sgrnrntliehe Nerven der oberon und unteren Extremitiiten gut weiss 
aussehend. 

M i k r o s k o p i s c h e  U n t e r s u e h n n g .  
Bei tier mikreskopischen Untersuchung erfl'eute ieh reich der Unter- 

stiitzung des Herrn Collegen Gudden .  
Z u p f p r g p a r a t  yon den f r i s e h e n  Muske ln  tier F l e x o r e n  des  

Vorde ra rmes .  
Normal aussehende Muskelfasern fehlen ganz; die wenigen aoch als 

fl'tiheres Muskelgewebe erkehnbaren Fasern besitzen eine Breite yon 53 # and 
weaiger. 

Von Querstreifung ist nieht eine Spur, tier Inhalt der Faser ist gleich. 
mgssig getriibt, enth~lt kleine glSmzenden Trgpfchei~, 
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Danehen sind einige hoehgradig atrophisohe 0~002 ~, breite mit dem be~ 
schriebenen kSrnigea Inhalt angefiillt. 

Sehr wenige Pasern lassen gar keinen Inhalt mehr erkennen. 
~Iassenhaftes interstitielles Gewebe: Bindegewebe~ elastisohe Fasern 

und Fett. 
Einige Fibrillen haben ein gleiehmgssigeres Aussehen. Bei starker Ver- 

griSsserung erkennt man noeh eine Andeutung yen Querstreifung. Manohe 
Schlguche zeigen Ausbuchtungen yon 106 # Breit% wS~hrend die Faser sonst 
einen Durchmesser yon 38//, hat. 

Vordere  und h in te re  Wurze ln  werden gleieh frisch und in Osmium 
gehgrtet auf Zupfprgparaten untersucht. In den vorderen finden sich eine 
ziemliehe Anzahl stark zerfallener Pasern mit l~{arktropfen und keinem deut- 
lichen Achsencylinder. In den hinteren finden sich bei genauestem Naohsuchen 
violet Prgparate nur ganz vereinzelte Fasern mit Markzerfall und undeutlichem 
Achsencylinder. 

Ri ickenmark .  Untersuchung anf Quersehnitten. (Weigert~ Pal~ 
Mar e h i, Carmin, Nigrosin). 

Weisse Subs tanz .  Obers tes  Cerv iea lmark .  B e g i n n e n d e  Py-  
I ( r e u z u n g  (Fig. 1). Totale Degeneration des medialen Absohnittes tier 
Goll~sehen Strange in Form eines Spitzkeils. In den Burdaoh~sehen 
Str~ingen lateral ist die Degeneration sehr goring, in den Seitenstr~ingen 
nimmt namentlich rechts ein kleiner Bezirk Theil. Unterhalb der Py-Kreuzung 
ist die Ver[inderung im medialen Abschnitt der Goll~schen Str~inge nooh 
scharf ausgepr~gt~ erreicht abet lange nieht die graue Suhstanz und anoh seit- 
lich nicht alas Septum paramedianum~ bildet einen Spitzkeil. Sehr wenig ver- 
gndert ist der peripherische Theil der Keilstr~inge. In den Seitenstri~ngen ist 
ein schmaler peripherischer Streifen leicht ergriffen, rechts e~was mehr. 

B e g i n n e n d e  H a l s a n s c h w e l l u n g  (Fig. 2) lgsst die mediale Partie 
tier Goll 'schen Strange scharf abgegrenzt total degenerirt erkennen. Die seit- 
lich angrenzenden Theile tier Funicnli cuneati zeigen eine ganz geringe Lioh- 
tung der Fasern. u intact ist die Wnrzeleintrittszone. In den 
Seitenstrgngen zieht sieh ein Streifen entsprechend ungefghr tier directen KITS. 
nnd dem antero-lateralen B~ndel hin. 

t t a l s a n s e h w e l l u n g  (Fig. 3). Total degenerirt sind die Goll 'schen 
Strg~nge fast in ihrer Gesammtheit. Die LS~sion erstreokt sioh aneh beiderseits 
auf das ventrale ginterstrangsfeld~ dessert mediale Partie einnehmend. 

In den B urdach 'sehen Strgngen ist das hinter% gussere Fold ergriffen~ 
aber lange nicht so schwer~ als die Goll 'sehen Striinge; eine ganz geringe 
Lichtung flndet sioh seitlich an der Grenze zwischen Burdaoh  und Goll in 
der Gegend des Schul tze ' schen  t(omma. Die Wurzeleintrittszon% die Lis-  
sauer 'sehe gandzone sind intact. In den Seitenstrg.ngen ist ein ganz geringer 
Faseransfall in einem sehmalen peripherischen Saum rechts. 

Oberer  D o r s a l t h e i l  (Fig. l). Die Hauptdegeneration erstreckt sich 
bier soharf abgeschnitten auf den mittleren Theil der G oll 'schen Strgnge~ 
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auf das ventrale Hinterstrangsfeld iibergreifend. Viel leichter ist die Verande- 
rung im hinteren gusseren Fold der Burdach ' schen .  

In den Seitenstriingen finder sieh besonders im reehten ganzen Hinter- 
seRenstrang eine Abnahme der Fasern~ auf der anderen Seite auch in einem 
ldeinen keilfiSrmigen Bezirk des Gow ers 'sehen Bfindels. 

M i t t l e r e r  D o r s a l t h e i l  (Pig. 5). Die Atrophie grenzt sich in den 
Go ll 'schen Str~ingen nicht mehr so seharf ab gegen die B urdach'sehen~ ob- 
wohl tier Faserausfall in den zarten Strgngen im Vergleich zu dem in den 
anderen Partieen ein totaler ist. Das ventraIe ginterstrangsfeld ist miter- 
griffen~ in den Keiistriingen das hintere gussere Fold mit einem Sanm an der 
Grenze der zarten nnd l(eilstr~inge. Gu~ erhalten ist die Wurzeleintrittszone. 

In den Seitenstr~ingen ist der Paserausfall ein diffnser~ sieh anf das 
ganze Goblet der Hinterseitenstr~i~nge erstreekend~ aueh naeh vorne auf die an. 
tero-lateralen Biindel iibergehend. 

Dieses Bild bleibt dasselbe his in das nntere Dorsalmark hinein. 
Hier im unteren Dorsalmark (Fig. 6) zeigen die Hinterstriinge dasselbe 

Verhalten. 
In den Seitenstrgngen ist die Degeneration wesentlich anf das Gebiet der 

PyS. besehriinkt mit Einschluss des peripherisehen Theiles. 
Im oberen Londentheil (Fig. 7) sind diese Bezirke gleiehfalls ergriffen. 

Der Faseransfall in den Goll ' sehen Striingen ist hier nicht mehr so total. 
Seitlich sind die PyS. betroffen. 

Die Lendenanschwellung (Fig. 8) zeigt im Grossen und Ganzen dasselbe 
Bild. Nttr ist bier das v-entrale Hinterstrangsfeld versehont. 

Auch im Saeralmark ist noeh ganz leichter Faserausfall in den modialen 
Hinterstrangspartieen und in denperipherisehen The[len derHinterseitenstr~inge. 

Das F 1 e c h s i g'sehe ovale Feld (dorso-mediale Saeralbiindel-Obersteiner) 
ist gleiehfalls~ wenn aueh in geringem Grade degenerirt. 

Die g r a u e  S u b s t a n z  zeigt in den V o r d e r h 6 r n e r n  eine geringe Diehte 
des Fasernetzes, na.mentlieh deutlieh ist dieses im Lenden'theiI (Pig. 7). 

Die Hin terh  5rn er lassen keine Faserabnahme erkennen. 
Die Clarke~sehen Sg, nlen sind im Vergleieh mit normalen faseriirmer 

(Fig. 4). 
Die G a n g l i e n z e l l e n  tier Vorderh/Srner sind in tier ganzen Ausdehnung 

des tl~{iekenmarks veriindert. Sehr viele weisen einen weitgehenden Zerfall 
auf~ prgse,ltiren sieh als kleine knopff/Srmige Gebilde ohne Fortsgtze und/iberalI 
ist eineVerminderung der Zahl zu eonstatiren~ besonders deutlieh in der Hals- 
nnd Lendenansehwe]lnng. Im Halstheil findet sieh in einem Hinterhorn eine 
Ideine frische Bhltung. 

Die Ze l l en  tier C l a r k e ' s e h e n  S~iulen s indin  gleieher Weis% wie 
die Vorderhornzellen an Zahl goring und zum Theil stark gesehrumpft. 

Die v o r d e r e n  W u r z e l n  sind in alien H6hen d/inn und schmal~ zeigen 
dentliohen Zerfall einzelnm-Fasern. Bei Marehi-Prgparaten erkennt man 
reihenweise Sehollen in dem intramedullgren Sttiek. Die Degeneration der 

A r c h i v  L P s y c h i a t r i e .  Bd .  31. Hef t  1 u n d  2. 
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vorderen Wurzeln nimmt unterhalb der Lendenansehweklnng etwas an lnten- 
sitiit ab. 

Die h i n t e r e n  \Vurze ln  lassen bei genauester Pr6fung an ZupfprS~pa- 
raten~ Quersehnitten keine Vergnderungen erken. 

Eine u  der  H~iute des RM. ist nirgends vorhanden. 

Resume :  

E r k r a n k u n g  der  H i n t e r s t r i i n g e  am a u s g e d e h n t e s t e n  im 
u n t e r e n  D o r s M t h e i l .  lm o b e r e n  D o r s a l m a r k  und C e r v i c a l m a r k  
f a s t  t o t a l o  D e g e n e r a t i o n  der  m e d i M e n  A b s c h n i t t e  tier G o l l ' s o h e n  
8 t r g n g e .  In  den B a r d a e h ' s e h e n  S t r g n g e n  n i m m t  die D e g e n e r a -  
t ion  n a c h  oben h in  s e h r  ab~ is t  ganz  s]p[irlioh n o G h v o r h a n d e n i m  
o b e r s t e n  C e r v i e a l t h e i l .  H i e r  a u s g e s p r o c h e n e B e s o h r g n k u n g d e r  
D e g e n e r a t i o n  auf  die  m e d i a l e n  A b s e h n i t t e  der  z a r t e n  S t r g n g o  
mi t  E i n s c h l u s s  des ve~l t ra len  H i n t e r s t r a n g s f e l d e s  m e d i a l w g r t s .  
A b n a h m e  de r  H i n t o r s t r a n g s e r k r a n k u n g  naeh  dem L e n d e n m a r k  
zu. D e g e n e r a t i o n  der  8 e i t e n s t r ~ n g e  im h i n t e r e n  A b s o h n i t t  und  
z u m T h e i l i m a n t e r o - l a t e r a l e n B i i n d e l .  L ~ s i o n a m a u s g e s p r o o h e n -  
s t e a i m  u n t e r e n  D o r s a l m a r k  und L e n d e n t h e i l ~  nach  oben s eh r  an 
I n t e n s i t g t  a b n e h m e n d .  

F a s e r a b n a h m e  in den Yorderh~Srnern a n d  den C l a r k e ' s e h e n  
Sgu l en .  

D e g e n e r a t i o n  u n d A b n a h m e  d e r Z e l l e n i n  d e n V o r d e r h ~ r n e r n  
u n d i n  den C l a r k e ' s c h e n  Sgnlen .  

A t r o p h i e  der  vo*de ren  W u r z e l n .  
Gut  e r h M t e n :  h i n t e r e  Wurze ln~  W n r z e l e i n t r i t t s z o n e  und  

H i n t e r h S r n e r ~  v e n t r a l e s  H i n t e r s t r a n g s f e l d  yon der  o b e r s t e n  
L e n d e n s o h w e l l u n g  ab. 

Von den 8 p i n a l g a n g l i e n  ist eine t~eihe aus dem fi'als-~ Dorsal- nnd 
Lendentheil in Osmium geh~rtet~ auf Quer- und lAingsschnitten untersueht. 
Das Zwischengewebe ist nicht vermehrt. 

Es finder sieh aber ein ZerfM1 v i e l e r  Zel len .  
Die Bilder gleiohen etwas dene% wie sie W o l l e n b e r g  in seiner lm- 

kannten Arbeit geliefert hat. Wghrend einzelne Zdlen grit erhalten sind~ sehr 
deutlieh Kern und KernldSrper erkennen lassen~ sind andere deutlieh zerfallen~ 
hoehgradig gesehrumpft~ so dass sie nur noeh ein kleines H~iufehen in der 
Kapsel bilden mit ganz verwaschenem Kern und Kernkbrper. Die Pigmentation 
ist in den meisten Zellen eine sehr geringe. In Schnitten dureh den aus-  
t r e t e n d e n  g e m i s c h t e n  g e r v e n  sind nut ganz geringftigige Vergnderungen 
(Markzerfall) einzelner Fasern zu erkennen, die meisten Fasern sind voll- 
kommen gesund. 

In der Medul la~  der Brtieke~ der V i e r h i i g e l g e g e n d  finden sieh 
keine Besonderheiten. 

8tiicke aus versehiedenen Stellen der H i r n r i n d e  (Erste Stirn-~ Vordere 
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Centralwindung, Windungen an der Fissma calcarina naoh Pal und Weigert  
untersucht) zeigen keine Verg~nderungen. 

Der S y m p a t h i e u s  und des zweite ttalsganglion auf Quersehnitten prS.- 
sentiren sich normal. 

Von p e r i p h e r i s e h e n  Nerven sind eine ganzeReihe an Zupfpr~paraten~ 
Quer- und Lgngsschnitten mit versehiedenen Pgrbangen (Osmium-Oarmin- 
Carmin-Haematoxylin) untersucht, so Plexus '  b r a c h i a l i s ,  Radial is~ Me- 
dianus~ Ulnaris~ Ha u t a s t  veto Obera rm,  I s c h i a d i c u s ,  C ru ra l i s ,  
T i b i a l i s ,  P e r o n e u s ,  Saphenus .  

Alle Nerven sind stark yon der Degeneration ergriffen, die Nerven der 
oberen Extremitaten im Ganzen wenig'er. Dfe Figuren 11 und 12 geben Bilder 
vom Medianus und Peroneus. Ill letzterem ist der Fasersehwund tin erheblich 
stS~rkerer, als im Medianus. Beim Medi,~nus, Ulnaris und Poroneus, bei denen 
peripherisehe und eentrale Stiicke untersueht wurden, l~sst sieh naehweisen~ 
dass der Sebwund in der Peripherie viel ansgedehnter ist, als in den een- 
tralen Absehnitten. Besonders deutlieh ist dieses z.B. beimVergleieh zwischen 
den Querschnittsbildern des Isehiadieus am Austritt aus dem Beeken und dem 
Peroneus, ebenso beim Plexus braehialis und Ulnaris, Radialis und Medianus 
am Unterarm. hn Plexus braehialis~ resp. Ischiadieus sind einzelne B(indel 
noeh verhSfltnissmiissig gut erhalten, bet den peripherisehen Enden des Pero- 
neus, Radialis, Ulnaris, Media nus sind alle B/indel gleiehm~issig stark von dem 
Sehwund ergriffen. 

Hervorgehoben wird bier noeh einmal~ dass der gemisehte Nerv bet 
seinem Austritt aus dem Spinalganglion vSllig intact ist. 

Dot Sehwund der Nerve~ifasern ist ein sehr weitgehender, die Zahl is~ 
ganz erheblieh redueirt. 

Unter den noeh vorhandeneu lessen sigh nur sehr vereinzelte mit con- 
eentriseh gesehiehtetem Mark und gutem Aehseneylinder erkennen~ die meisten 
sind gesehrumpft~ zeigen auf L~i.ngssehnitten und Zupfprgparaten zerfallenes 
Mark nnd oft keine Spur yon AehsencyHnder. 

Eine Yerdiekung tier einzelnen Bfindel ist nieht vorhanden. Des Zwi- 
sehengewebe f~hrt an manehen Stellen Gef~isse mit verdiekter Wandung~ zahl- 
reieher als in normalen Vergleiehspr~iparaten vorhanden. Der Sehwund in 
dem Hauptaste veto Oberarm~im Saphenus ist gleichfalls ein sehr hoohgradiger. 

Von den ~[uskeln kamen zur Untersuehung: tiefe Nackenmuskeln~ 
T r i c e p s ,  Biceps  vom Oberarm~ B r a c h i a l i s  in ternns~ S n p i n a t o r  
][ongus, E x t e n s o r e n  u n d I r l e x o r e n  d e s U n t e r a r m s ,  B i c e p s ~ T r i c e p s  
femoris~ Gas t roe ne m i us~  Peroneus~  Soleus~ Ex tenso ren  des 
U n t e r s c h e n k e l s .  

Nit Ausn~hme tier tiefen Naekenmuskeln~ wetehe sehr gleiehm~issige 
Pasern mit guter Querstreifnng, keine Vermehrung des interstitiellen Gew6bes 
aufweisen~ sind alle Muskeln hoehgradig atrophiseh. Man kann alle Ueber- 
ggnge his zur vbliigen Verfettung verfolgen. 

Im Ganzen sind die Muskeln an den unteJ/'en Exti~ ;tgrker:er- 
griffen~ als an den oberen. Fast. ganz in Fett verwandelt sind' tier Gastr0- 

8* 
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cnemius~ Peroneus~ Soleus und die Extensoren dos Untersehenkels. Hier sieht 
man nur noch an einzelnen Stellen schmalste Reste yon l~luskelgewebe. Die 
intramusculiiren Nerven lassen keine einzige Nervenfaser mehr erkennen~ be- 
stehen aus einem mit Oarmin sich gleichm~issig fiirbenden Geweb% in welchem 
noch kleine Ringe sichtbar sind. 

An den Muskeln~ welehe nieht diese vSllige Umwandlang in Pett erlitlen 
haben, treten alle Abstufungen des Paserzerfalls hervor. Fig. 9 und 107 die 
erste ein Quersehnitt vom Biceps des Obersehenkels, die andere vom Supinator 
longus~ illustriren dieses. In einem und demselben Muskel sieht man neben 
verh~iltnissmSssig guten polygonalen Pasern hochgradig atrophisehe und hyper- 
trophische. Dazwischen linden sich lIaufen~ we die I(erne ~msserordentlich 
stark vermehrg sind, nur noch kleinste Reste yon ~'asern liegen oder ]eere 
Sareolemmschl~iuehe mit lternen. Lgmgssehnitte liefern davon gute Bilder. 
Besonders deutlieh treten in den einzelnen stark ergriffenen ~lusl(eln, z .B.  
Triceps braehii, Supinator longus~ Biceps femoris~ Gastrocnemius dig n e u ro -  
musculS~ren S tgmmchen  ganz unversehrt hervor 1) (s. Pig. 10). 

Die GefS, sse in einigen 1~fuskeln zeigen eine starke Verdickung ihrer 
Wandung, so besonders im Triceps femoris. 

Fassen wir die Resultate der klinischen und anatomisehen Beob- 
aehmng zusammen. 

Bei einem hereditgr nieht belasteten Knaben entwickelt sieh im 
Alter yon 5 Jahren eine zunehmende Abmagerung und Atrophie der 
Beine mit Deformit~it der Ffisse (angeblich Klumpfuss). 

Zwei Jahre sp~ter tritt dazu eine Abmagemng der Hgnde. Geistig 
gute Entwiekelung. Gang im Alter veto 11. bis 13. Jahre nur noeh 
mit Unterstfitzung mOglieh. Kurz vor Aufnahme ins Krankenhaus Aus- 
brueh einer Psychose (melaneholisch-hypoehondrisehe l)epression). 

Die Untersuehung im 20. Lebensjahre l~isst erkennen: fehlende 
Pupillenreaetion~ leicht nasale Spraehe, hoehgradige Abmagerung aller 
ExtremitS~ten und des Rumpfes. Schlaffe complete Lghmung der unteren 
Extremit~tten mit Contraetur im reehten Kniegelenk, incomplete L~h- 
mung der oberen Extremit~iten. Fibrill~res Zittern in den Intercostal- 
muskeln. W e s t p h a l ' s c h e s  Zeichen. Starke Herabsetzung resp. Auf- 
hebung der direeten nnd indireeten galvanisehen und faradisehen Er- 

1) Auf dieses Verhalten ist schon fr[iher yon mir (Charit~-Annalen 
14. Jahrg'. p. 452 und.dieses Arch. Bd. 19 p. 324) hingewiesen. Das normale 
Vorkommen dieser Gebilde ist wohl fiberall jetzt anerkannt (s. a. Blocq ct 
5I~rinesco~ Sur ]a Morpholog'i~ des faisceaux neuremnseulaires. Extr. des 
Comptes read. des s~anoes do la Soci4td de Biologic. S~ance du 21. Juni 1890 
und Babinski .  Faiseeaux neuro-musculuires Arch. do m6d. exp6riment. 
Bd. 1. 1,%9~ p. 416. 
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regbarkeit, tIerabsetzung der Sehmorzempfindlichkeit. Melaneholiseh- 
hypochondrische Depression. Tod im Collaps. 

Die Section und nachfolgende mikroskopische Untel'suehung ergiebt 
eine Degeneration der Hinterstr'Snge und Seitenstr~tnge, am st~irksten im 
unteren Dorsal- und oberon Lendentheil, naeh oben und unten an Aus- 
dehnung abnehmend. Die oberon Goll 'schen Str~tnge ganz vorwiegend 
ergriffen. Weiter eine Atrophic de," Zellen der VorderhOrner mit Faser- 
abnahme, der Clarke 'schen 8~iulen~ der vorderen Wurzeln, der Spinal- 
ganglion. 

Weitverbreitete Degeneration aller sensiblen und gemisehten Nerven. 
Entartung der Musculatur in verschiedenen Stadien. 

An de," ZugehOrigkeit dieses Falles zu der in Rode stehenden Form 
der Muskelatrophie kann nach dem Befund kein Zweifel sein. Die 
Diagnose wurde intra vitam nicht sicher gestellt. Die MOglichkeit einer 
Polyneuritis win'de erwogen. 

Wie mancher der mitgetheilten Fglle zeichnet sich auch dieser 
durch den ~ lange l  an [ t e red i ta t~  dureh das nicht famili~ire Auf- 
treten der Erkrankung aus. Oerartige Beobachtuugen sind mitgetheilt 
yon Chareo t -Mar ie~  J. Hoffmann~ Donath~ Ht i lsenmann~ Mari-  
neseo. Aueh F f i r s tne r  1) vermisste diese bei sei seinem Falle. Bei 
dem granken bestanden gleiehzeitig petit-maLAnf~tlle~ deren Vorhanden- 
sein Ff i r s tne r  im Sinne einor vielleicht angeborenen Disposition zu 
El'krankmlgen im Bereieh des Centralnervensystems zu verwerthen sueht. 

Ueber Krampfanf~tlle berichtet auch H o f f m a n n  2) (Dfisseldorf) bei 
e~em Patienten. Dot Ausbrneh der G e i s t e s s t a r u n g  im hier vor- 
liegenden Palle dfirfte woht ungezwungen mit dam allgemeinen hoeh- 
gradigen Schwgehezustand in Zusammenhang zu bringen sein. 

Bei den sehr erhebliehen Schwierigkeiten, welehe sieh oft tier 
Diagnose intra vitam entgegenstellen, namentlieh beim isolirten Vor- 
kommen dieser Muskelatrophie - -  in den bekam~ten Abhandlungen yon 
J. Hoffmann~ B e r n h a r d t ,  in der Dissertation yon S tude  sind diese 
eingehend gewiirdigt - -  mfissen wit bei der Zureehnung der nnr kli- 
niseh beobaehteten Fiille zur neurotisehen Muskelatrophie vorsiehtig sein. 

Das lehrt unter anderem die Mittheiluug yon O p p e n h e i m  and 

1) Piirstner~ Vors~ellung eines Palles yon nourotiseher progressiver 
Muskelatrophie in der Sitzung des Unterels~ssischen Aerztevereins vom 6. Mgrz 
1897. Deutsche reed. Wochenschr. 1898. No. 3. 

2) Hoffmann,  Vorstei[ung eines Falles yon progressiver neuraler ~Ius- 
kelatrophie in der 59. Vers. des psych. Ver. der Rheinprovinz am 19. Juni 97. 
Altgem. Zeitschr. f/ir Psych. 54. Bd. S. 666. 
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C ass i r e  r 1), wo intra vitam die Diagnose zwisehen Polyneuritis ehro- 
niea und neurotiseher Muskelatrophie sehwankte. Die Muskeln zeigten 
sieh atrophiseh, die Nerven und das Centralnervensystem waren intact. 

[eh besehri~nke mieh daher bei der weiteren Bespreehung wesent- 
lieh auf die Beobaehtungen mit Seetionsbefund. 

Zu den bereits bekannten und ausfiihrlieh in frfiheren Publieationen 
(J. H o f f m a n n ,  B e r n h a r d t )  erSrterten Seetionsbefunden yon Vi rehow,  
F r i e d r e i e h ~  D u b r e u i l ,  D e j e r i n e - S o t t a s v  gesellt sieh noeh aus dem 
Jahre 1894 die sorgf~ltige und interessante Untersuehung yon Mari -  
neseo ~) fiber einen seiner Zeit yon C h a r e o t  und Maria  ver6ffent- 
]iehten Fall (Obs. Y~ Sul tz ,  25j~thriges M'~dehen). 

Die Erkrankung begann bei dam heredit'~r nieht belasteten M/~d- 
ehen~ dessen beide Brfider sieh einer vortreffliehen Gesundheit erfreuten~ 
im Alter yon 15 Jahren mit Atrophie des reehten Beins~ spgter ge- 
sellten sieh dazu laneinirende Sehmerzen~ dann wurde aueh das linke 
Bein ergriffen~ weiter die H~nde. Im Alter yon 19 Jahren versehwan- 
den die Sehmerzen in den unteren Extremitf~ten~ waren niemals vor- 
handen in den oberen Extremit~iten. Es war sehliesslieh hoehgradige 
Muskelatrophie vorhanden mit Lf~hmungen an allen Extremit~ten, an 
den unteren Extremit'~ten starker. Fibrill~ires Zueken an den Hand- 
muskeln. Wes tpha l ' s ehes  Zeiehen. tterabsetzung der Temperatur an 
den unteren Extremit~ten (am Oberarm 31,6~ am Bein 25~6). Herab- 
setzung der Berfihrungs- und Sehmerzempfindliehkeit und desTempe- 
ratursinns~ namentlieh an den unterenExtremit'~ten~ St6rnng des Mnskel- 
sinns. Fehlen der Plantarreflexe. Starke Herabsetzung resp. Fehlen 
der faradisehen und galvanisehen Erregbarkeit. An den Handmuskeln 
theilweise Entartungsreaetion. 

Reeapituliren wit knrz die Seetionsbefunde: 
Bei u  Degeneration der Goll 'sehen Str~ng% der Nerven 

und Muskeln. Vorderhornatrophie (naehtr~iglieh untersueht). 
Bei D u b r e u i l h :  leiehte Vermehrung der Glia in den Goll 'sehen 

StrSmgen~ leichte Verf/irbung der PyS.~ ausgesproehene Alteration der 
peripherisehen Nerven naeh dem Centrum abnehmend. Muskelatrophie. 

Bei D e j e r i n e- S o t t a s: der Tabes analoge YerSnderungeu (Sklerose 
der hinteren Wurzelzone) in der Lumbalgegend nnd Sklerose des Go 1 l- 

1) Zur sog. neuritischen Form der progressiven Muskelatrophie. Vorstel- 
lung einos Falles in der Berliner Ges. fiir Psyehiatrie and Ner~enkrankheiten. 
13. Juli 1896. (Neurol. Centralbl. 1896.) 

2) Contribution ~ l'6tude de Famyotrophie Charcot-l~{arie. Arch. de 
m6d. exp6riment. T. Vl. 1894. p. 921; (auch im A~las der pathol. Histologie 
des=Ner~ensystems. 5. Lieferung mit Abbildungen des lliickenmarks.) 
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sehen Stranges im hinteren Abschnitt am Halse. Interstitielle hyper- 
trophisehe Neuritis bis zum Mark~ Wurzeln und Spinalganglien incl. 
Die Zellen der Spinalganglien intact. 

Bei Mar ineseo:  Degeneration der Hinterstr'~nge, der Hinterh6rner~ 
der hinteren Wurzeln~ Atrophie der Vorderhornze]len. Muskelatrophie 
und Degeneration der peripherischen ~-erven mit hypertrophisehem 
Zwischengewebe; (perb und intra-fascicul~res). 

Naeh dem Vorgang yon Mar ineseo  k6nnen wit aueh den yon 
G o m b a u l t  et Mal le t  als ,tabes infantile" bezeiehneten Fall hier 
anreihen. 

Die Erkrankung begann im Alter yon 7 Jahr.en. Im Alter yon 
10 .Jahren bestand eine schlaffe L~hmung der unteren Extremitaten~ 
eine vollst~ndige L~hmung der oberen Extremitfiten~ Muskelatrophi% 
Klauenhand. SensibilitatsstSrung~n (Anaesthesi% Analgesi% Thermo- 
Anaesthesie). Kein Zittem. Keine Hirnerseheinmlgen. Tod im Alter 
yon 58 Jahren. 

Die Section ergab Sklerose der ttinterstrange und der HinterhSrner. 
Atrophie der VorderhSrner. Hypertrophische Sklerose tier Wurzeln und 
peripherischen ~-erven. (Markzerfall stellenweise bei erhaltenem Aehsen- 
cylinder). Atrophie der Muskeln (Bieeps~ Supinator longus, Flexor su- 
blimis~ Thenarlnuskel.) 

Wir finden also als g e m e i n s a m e  C h a r a e t e r e  des ana tomi -  
schen  Befundes :  eine D e g e n e r a t i o n  der  Nerven~ Muskeln 
und H i n t e r s t r ~ n g e .  Der Nerv zeigt eine Abnahme der Lfision cen- 
tralwarts. 

Die ZerstSrung ist eine sehr weitgehende. Zaweilen verbindet sieh 
damit im Nerven eine Proliferation des Zwischengewebes. Diese ist 
aueh ein Mal (Dejer ine)  im Spinalganglion bei intaeten Zellen beob- 
actet. Das H i n t e r h o r n  ist in zwei F~llen (Gombault~ Mar inesco)  
betheiligt. Ueber sein Verhalten im Falle De je r ine  l~tsst sieh niehts 
Genaueres eruiren, Mar ineseo  ffihrt es als ladirt an. Affection tier 
V o r d e r h 6 r n e r  ist h~tufiger naehgewiesen (Fr iedre ieh~  Gombault~ 
D e j e r i n e ,  Mar inesco) .  

Zu diesen Befunden liefert der unsrige noch insofern eine Erweite- 
rung, als wir neben der Degeneration der peripherisehen Nerven (cen- 
tralw-arts abnehmend) und Muskeln, der Hinterstr~hlge, der Vorder- 
h~rner und vorderen Wurzeln eine a u s g e s p r o c h e n e  A l t e r a t i o n  der  
S p i n a l g a n g l i e n  und der Se i tens t r~ tnge  eonstatiren. Nur bei 
D~breu i lh  finden wir eine leichte Verf;wbung der PyS. erw~hnt. Eine 
so ansgedehnte Seitenstrangaffeetion, wie sie hier vorliegt~ ist bei dieser 
Erkrankung bisher nieht beobaehtet. Diese diirfte auch wohl das Zu- 
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standekommen der Con tractur im rechten Kniegelenk ungezwungen 
erkl~tren. 

Eine Hypertrophic des Zwisehengewebes im Nerven~ wie bei l)e- 
j e r ine ,  Gombault~ Mar inesco ,  vermissen wir. 

Letzterer erSrtert in seiner Abhandlung die Frag% welehe aueh 
van mir bei der ersten Publication ventilirt wurde, ob der Prozess  
,~ls eine Neur i t i s  a seeadens  aufzufassen ware. ]m Hinbliek darauf, 
dass tier Prozess nicht gleiehmassig im ganzen Nerven van der Peri- 
pherie bis zum Centrum ausgebildet war~ glaubt er diese Annahme ab- 
lehnen zu sollen. Bei Dejer ine  war z. B. die vordere Wurzel gesund, 
bei Marines co der extramedullare Theil der vorderen Wurzel. 

In unserem l~alle haben wir eine verh~iltnissmassig geringe l)ege- 
neration tier 5~ordereu Wurzeln zu verzeiehnen. 

Gegen die Annahme  des p r i m a r e n  Si tzes  im V o r d e r h o r n  
fiihrt Marin e s eo die ausserordentliehe Sehwere des Nervenzerfalls und 
die Hypertrophic des Zwisehengewebes ins Feld~ welche sieh sonst bei 
anderen Amyot, rophien nieht findet. Er ist geneigt: dieses Verhalten 
dutch einen besonderen Prozess, der ohne Neigung zar Reparation im 
jugendliehen Alter (bei G o m b a u l t  im 7. Jahr, Tad im 58., bei Deje- 
r ine im 3.~ Tad im 44..Jahre, bei Marineseo Beginn im 15.~ Tad im 
25. Jahre) den Nerven befallt~ zu erklaren. Ob dem jugendliehen Alter 
und tier Dauer dez Erkrankung eine solehe Bedentung hierbei zukommt~ 
erscheint im Hinblick auf unsern Fall (Beginn im 5.~ Ted im 20. Jahre, 
keine interstitielle Hypertrophic der Nerven) zweifelhaft. 

i)ie Yasomotoren spielen naeh l~'[arineseo wahrseheinlieh eiue 
Rolle bei der Proliferation des Zwisehengewehes: wie aus vorhandenen 
vasomotorischen St(srungen und aus einer u der Gefasse im 
Nerven (Gomblault  , Nar inesco)  hervorgehen soll. Das Hauptargu- 
ment gegen eine eventuelle Neuritis aseendens sieht er - -  und damit 
stimme ich fiberein --  in der systematisirten Erkrankung der Hinter- 
str:~ing% welehe in dieser Form wahl kaum van einer interstitiellen 
Neuritis abh~ingen kann. 

Es darf nieht befremden~ wsnn iiber die P a t h o g e n e s e  dieser 
Erkrankung~ wie schon die mannigfachen Bezeichnungen erkennen 
tassen, keine Uebereinstimmung herrscht, kennen wit doeh fiir sine 
grosse Zahl van Fallen nieht einmal das aetiologisehe Noment, dem 
die Erkranknng ihre Entstehung verdankt. Wit suehen den Mangel 
unseres Wissens dureh die hypothetisehe Annahme einer tieferen Ent- 
wickdungsanomalie im Nervensystem auszugleiehen. Unser vorliegender 
Fall ist nieht im Stande: der van Egger  neuerdings betonten Bedeutung 
einer Intoxication bei der Aetiologie das Wart zu reden. 
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In dell beiden yon E g g e r  mitgetheilten F~tllen war die M6glichkeit 
einer Intoxication dureh Blei vorhanden. 

Wenn wit aueh bet der multiplen Neuritis toxisehe Ursaehen ads 
die relativ h~iufigsten in Wirksamkeit treten sehen, so ist bisher doeh 
in keiner Weise der Bewei s erbracht, dass dieses bet der neuralen 
Muskelatrophie gleichfadls zutreffend ist. Im Gegentheil: gerade das 
ganz vereinzelte Vorkommen einer Intoxication in der Aetiologie dieser 
Erkrankung l~tsst uns deren Auffassung als eine ehronisehe heredit'~re 
Form der multiplen Neuritis ( O p p e n h e i m )  nieht zu Recht bestehen. 

Welche Grfinde gegen die Annahme ether aseendirenden Neuritis 
sprechen, ist eben er6rtert. Und der Umstand~ dass vielleieht gelegent- 
lieh einmad bet der neuralen Muskelatrophie wirklieh eine Intoxication 
als aetiologisehes Moment. eine Rolle spielt, vermag die angeffihrten 
Zweifel~ welehe sieh aus dem anatomischen Befund ergeben, nieht 
zu heben. 

H o f f m a n n  hat ill seiner ersten Publication (Arch. f. Psych. Bd. XX) 
ffir die frfiheren Bezeiehnungen: eigenthfimliche progressive atrophisehe 
Palralyse (S.e hu l tz e), forme partieuli6re d'atrophie mnseulaire Ch are o t- 
Marie) ,  nmseular atrophy of the peroneal type (Tooth),  den Namen 
,progressive neurotisehe Muskelatrophie" gesetzt. Er wollte damit 
abet keineswegs gesagt haben~ class das Leideu seine prim~tre Ent- 
stehung in ether Erkrankung der peripheren Nerven hahe, denn es 
sprieht Vieles daffir, dass der Ausgangspunkt, der prim~re Sitz in den 
Centralorganen zu suchen ist und zwar in der grauen Substanz des RM. 
(und den Spinalganglien?). Er hfflt es nieht f/it unm6glieh, sondern so- 
gar ftir wahrseheinlieh, dass die Krankheit ihren prim~tren Sitz im RM. 
und zwar in den ganglion~tren Apparaten desselben hat (p. 712). In 
der 2. Abhandlung fiber den Gegenstand (Zeitschl'. f. Nervenheilk. Bd. I) 
ersetzt derseIbe Autor die Bezeiehnnug neurotiseh dutch neural und be- 
nennt das Leiden ads progressive neurale Muskelatrophie. ,Doeh bleibt 
der Verdaeht, class die prinr~re Ursaehe doeh im Centralnervensystem 
liegt, bestehen." B er nh ar dt w~hlt die Bezeiehnung: spinal neuritisehe 
Atrophic. Als solche Wiil'de sic zwisehen den genuinen Myopathieen 
und dan rein myelopathisehen Formeu in der Mitre stehen. Naeh dem 
isolirten und famiii'gren oder hereditgren Character wfirde sieh diese 
Form in zwei Unterabtheilungen trennen, yon denen die eine als ,Atro- 
phia museularis progressiva spinadis neuritiea hereditaria seu familiaris", 
die andere ohne den Zusatz der letzteren Adjeetiva zu bezeiehnen 
w~tre. Damit sell abet uieht gesagt sein, dass das Leiden der Er- 
krankung der peripheren Nerven seine Entstehung verdanke. ,Deml 
vieles spricht daffir~ dass der prim~tre Sitz im Centralorgan, in der 
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grauen Substauz des RM. und den S p i n a l g a n g l i e n .  Mar inesco  
kommt zu dent Schluss~ dass es sich um eine Affection der motorischen 
uud sensiblen Neurone in Folge einer heredit';iren Einwirkung handelt. 
El" nimmt einen prim~tren Sitz im Mark an. Ein Mal wtirde die Here- 
dit~tt schlecht zu einem peripherischen Sitz stimmen: dann spricht auch 
fiir die centraIe Localisation das Fehlen einer Regeneration ira peri- 
pherischen Nerven~ welche bei intactem Centrum zu erwarten wfire 7 
welter die Abnahme der Degeneration nach dem Centrum und der Urn- 
stand: dass die freilieh ftir die vorliegende Erkranknng noch ganz mt- 
bekannte Nox% wie andere Gifte auch auf Anfang und Ende des Nerven- 
apparates am delet~irsten wirken. Anatomisch bezeichnet er das Leiden 
als ,une sclGrose posteriem'e amyotrophique avec dGgGn~rescensce et 
nGvrite interstitielle des nerfs peripheriques". 

Die Frage, ob der Prozess zuerst im sensiblen oder motorischen 
Neuron seinen Anfang nimmt~ l~sst er often. 

Auf Grund des Befundes im vorliegenden Falle halte ich es ffir 
sehr wahrscheinlich~ dass das Leiden einen intramednll~iren Ursprung 
hat: d. h. die hintere Wurzel nach ihrem Eintritt in das Riickenmark 
zmlitchst ergriffen hat. 

Das beistehende Schema mag die Ausbreitung des Prozesses: wie 
sic sich nach dem anatomischen Befund ergeben hat~ ~,eranschaulichen. 
Nehmen wit' an~ bei O ist der primlire Sitz der Affection 7 dann wfirde 
sich die Fortpfianzung des krankhaften Prozesses auf die Vorderhorn- 
zelle~ auf die vordere Wurze]~ den peripherischen Nerven und Muskel 
erkl~iren ]assert durch die Veranderung, resp. dan Fortfall der Wirkung 
yon Seiten der hinteren Wurzel. Die Affection des Spinalganglions 
mfisste als secund:~ir nach dem Gesetz des primi~ren Reizes entstanden 
durch den Ausfall~ resp. die StSrung yore centralen und peripherischen 
sensiblen Ende her gedacht werden. Warum gerade die hintere Wurzel 
ill ihrem extramedullaren Ende und im Beginn des intramedulliiren 
Verlaufs intact gcblicben ist~ entzieht sich der Beurtheilung. Vielleicht 
spielt dabei eine grSssere oder geringere Widerstandsf~higkeit der ein- 
zelnen Abschnitte eine Rolle. 

Dieser prim~ren intramedullfiren Entstehung wfirde der extramednl- 
l~tre Beginn im Spinalganglion entgegenstehen. Auch diese Miiglichkeit 
w~ire nicht ehne Weiteres yon der Hand zu weisen. Die verh'~ltniss- 
m~issig geringffigigen Verfinderungen im Ganglion wfirden nicht gegen 
den primftren Sitz sprechen. (cf. J u l i u s b e r g e r  und Meyer~ Beitrag 
zm' Pathologic der Spinalganglionzclle. Neurologisches Centralblatt 
189~ 7 No. 4.) Erstere Annahme erscheint mir aber naeh dem ganzen 
Befund plausibler. 
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Wenn gleieh der vorliegende Fall bei der grossen Ausdehnung der 
Hinterstrangssklerose nur schwer sich verwerthen l~isst um Sehlfisse zu 
ziehen auf, A b g r e n z u n g  e i n z e l n e r  G e b i e t e  in den  H i n t e r s t r f t n -  
gen~ mSehte ich doeh einen Umstand noeh erw~ihnen, auf welehen 
Herr College v. Lenhos , sSk  die Aufmerksamkeit bei einer Demon- 
station der Pr~parate lenkte~ n~tmlieh das Verhalten des v e n t r a l e n  
H i n t e r s t r a n g s f e l d e s .  

Trotz der zahlreiehen Untersuehungen ist noeh ke[ne Einignng fiber 
die Natm" der hier verlaufenden Fasern erzielt. 

Vorderhorn- 
zelle 

Vordere 
Wtlrzel 

Muskel ~ ' ~  

aufsteigender Ast tier 
hinteren Wurzel 

Sitz der Affection 
hintere Wurzel (intra- 

I medullSr) 
hintere Wurzel (extra- 

medullSr) 
Spinalgangliem 

eripher. Fortsatz 
bsteig'ender Ast der 
hinteren Wurzel 

Nach Re d l i c h  1) ist es wahrscheinlich: dass im ventralen Abschnitt 
endogene, aus tier grauen Substanz kommende Fasern verlaufen. 

P i n e l e s  e) trennt das ventrale HSt.-Feld des Brustlnarks yon dem 
des Sacral- und Lendenmarks. Letzteres soll in keiner]ei Bez[ehung zn 

1) P~edlich~ Die Pathologie der tabischen Hinterstrangserkrankung. 
Jena 1897; s. ~. dor~ Literatur. 

2) Pineles~ Die VerSnderungen im SaerM- und Lendenmark bei Tabes 
dorsalis~ nebst Bemerlmngen fiber alas dorsomediale Saeralbfindel. 
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den hinteren Wurzeln stehen: vielmehr gr6sstentheils aus endogenen 
Fasern aufgebaut sein. 

Die ventralen Antheile im Bereieh des Brustmarks sollen einen 
anderen Ursprung nehmen. 

Die Hauptstfitze ftir diese Entstehung des ventralen Hinterstrang- 
feldes arts endogenen Fasern suehen die Anh~tnger dieser Annahme in 
dem intaeten Verhalten bei Tabes. In Uebereinstimmung mit v. Len- 
hossek  1) and F l a t a u  ~) glanbe ieh, dass die vorliegenden Thatsaehen 
keinen Beweis daNr enthalten~ class dieses Feld Conjunetionsfasern 
(endogene) enthalten mfisste. Das Freibleiben dieses Feldes bei Tabes 
kann~ wie F la t au  erw~ihnt~ darauf beruhen~ dass bei Tabes meistens 
die lumbo-sacralen hinteren Wurzeln erkranken und das Freibleiben des 
ventralen Hinterstrangfeldes im unteren Rfiekenmark mit der Erhaltung 
der dorsalen und eerviealen Halswurzeln in Zusammenhang gebraeht 
warden k6nnte. 

Diese Autoren betraehten das ventrale Hinterstrangfeld haupts~teh- 
lieh als Durehtrittszone fiir die auf- nnd absteigenden Hinterwurzelfasern. 
In unserem Falle ist das Feld im Lenden- und Saeraltheil erhalten. 
Im Cerviealtheil nimmt as wenigstens in seinen medialen Partien dent- 
lieh an der Degeneration Theil. 

Dieses Verhalten wiirde zu Gunsten der Auffassung yon v. Lenhoss~k 
m~d F l a t a u  spreehen~ wenigstens darauf hinweisen~ dass das ven- 
t r a l e  H i n t e r s t r a n g s f e l d  im oberen  Absehni t t .  des Ri ieken-  
marks  ke ine swegs  sieh haupts~iehl ieh aus endogenen  F a s e r n  
zusammense tz t .  

Die vorstehende Beobachtung habe ich noeh in der Charit~ an- 
stellen kSnnen. Herrn 6eheimrath J o l l y  danke ieh ffir die fremldliehe 
Ueberlassung dos Materials bestens. 

E r k l ~ r u n g  der h b b i l d u n g e n  (Tar.  I I I - - V . ) .  

Tafcl ]II. Fig. 1-8.  Querschnitte aus verschiedenen HShen des Riicken- 
markes. 

Fig'. 1. beg. Py-Kreuzung. 
Fig. 2. Beginnende Halsansehwellung. 
Fig. 3. Halsansehwellung. 

1) v. Lenhoss6k~ Bau des Nervensystems. 
2) Platau~ Das Gese, tz der exeentrisehen Lagerung der langen BaSnen 

im ttiickenmark. 
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Fig. 4. Oberer DorsaltheiI. 
Fig. 5. Mittlerer Dorsaltheil. 
Fig. 6. Unterer Dorsaltheil. 
Pig. 7. 0beret LendentheiI. 
Fig. 8. Lendenansehwellung: 
Fig. 9. Quersehnitt aus dem M. biceps. Oberschenkel. Haematoxylin. 

Hartn. 0~. 3. S. Fasern yon sehr ungleiohem IEaliber. Hypertrophisehe und 
atrophisehe Pasern. 

Fig. 10. Quersehnitt aus dem N. supinat, longus. Sehr starker Nuskel- 
schwund. Neuromuseulgre Stgmmchen. Haematoxylin. Hartn. Oe. 3. S. 4. 

Fig. 11. Querschnitt aus dem Nerv. medianus. Hartn. Oe. 3. S. 5. 
Fig. 12. Querschnitt aus dem Nerv. peroneus. Hartn. Oe. 3. S. 5. 
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