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Zur Lehre der spinalen neuritischen Muskelatro-

phie (Atrophia musecularis progressiva spinalis

neuritica Bernhardt), (progressiven neurotischen
oder neuralen Muskelatrophie Hoffmann).

Von
Dr. E. Siemerling,

0. 3. Professor, Director der psychiatrischen Klinik zu Tiibingen.
(Hierzu Tafel III—V.)

PN N

Das Krankheitshild der sogenanuten neurotischen progressiven Muskel-
atrophie ist durch eine Anzahl von guten Beobachtungen als eine be-
sondere Form der Muskelatrophie gestiitzt. Hoffmann, dem wir nichst
Charcot-Marie die Hauptkenntniss dieses Leidens danken, sieht in
ihr ein Mittelglied zwischen den wahren spinalen Myopathieen und den
primiiren Myopathieen. Diese Form mit ihren eigenartigen Erschei-
nungen und dem zu Grunde liegenden anatomischen Substrat zeigt ganz
besonders, wie nahe sich die reinen spinalen und muskuliren Formen
der Muskelatrophie berithren. Die scharfe Trennung zwischen diesen
heiden Hauptarten, wie man sie friher glaubte annehmen zu sollen,
Iisst sich schon nach den Mittheilungen und Beobachtungen von Erb,
Hitzig, Preisz, Schultze, Strimpell, Heubner u. A. nicht mehr
aufrecht halten.

Die pathologisch anatomischen Untersuchungen iiber neurotische
Muskelatrophie sind bisher sp#rlich und es erscheint daher gerecht-
fertigt, nachstehenden Fall mit Sectionsbefund zn verdffentlichen.

Beobachtung.

20jahriger, junger Mensch, ohne hereditire Belastung. Anfangs
gute Entwicklung. Tm 5.—7. Jahre Abmagerung der Unterschen-
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kel und Hinde. Weilergehen der Abmagerung auf Oberschenkel
und Arme.. Gang vom 13. Jahre an nicht mehr moglich. Ausbruch
einer Psychose (melancholisch-hypochondrische Depression).
Gute Intelligenz.—Status. Reflectorische Pupillenstarre. Hoch-
gradige Abmagerung der vier Extremitdten. Keine Sehnenphi-
nomene. Rechtes Bein Contractur im Kniegelenk. Kein Klump-
fuss. Starke Muskelatrophie. Vollkommene Lihmung der Unter-
extremititen, unvollstindige der Oberextremitdten. Fibrilldres
Zittern in Intercostalmuskeln. Herabsetzung, resp. Aufhebung
der elektrischen Frregbarkeit fiir beide Strome. — Psychisch:
Depression mit melancholisch-hypochondrischen Wahnvorstel-
lungen. — Collaps. Tod. — Section und mikroskopische Unter-
sachung: Degeneration der Hinter- und Seitenstringe, besonders
im Dorsal- und Lendentheil. — Atvophie der Vorderhornzellen,
der Clarke’schen Sdulen, der vorderen Wurzeln. Hintere Wur-
zeln intact extramedulldr undin einemTheil des intramedulliren
Verlanfs. Degeneration der Spinalganglien. Einfache atrophi-
sche Degeneration der sensiblen und gemischten Nerven.
Atrophie der Muskulatur.

D., 20 Jahre alt, aufgenommen auf die Irrenabtheilung der Charité am
12. Mai 1892 bis 29. Mai 1892.

Er kam mit einem #rztlichen Attest, welches die Nothwendigkeit der Auf-
nahme ,,wegen Melancholie* bescheinigte.

Nach der vom Vater abgegebenen Anamnesc ist die Mutter an Schwind-
sucht gestorben im 2. Wochenbett nach Entbindung des Patienien. Ein dlteves
Kind ist gestorben, 11/, Jahve alt an Diphtherie, ein jingeres, 3/, Jahr alt, an
Schwache. Ein Kind ist todt geboren. Patient war bei der Geburt kriftig,
hat sich gut entwickelt, lernte im ersten Jahre laufen, gleich nach dem ersten
Jahre sprechen. Im 4. Jahre {iberstand er einen heftigen Brechdurchfall, von
dem er sich nur langsam erholte.

Als der Knabe 5 Jahre alt war, hemerkte der Vater cine Abmagerung der
Beine und eine Deformitdt der Fiisse. Er wurde angeblich an Klumpfuss von
Wilms behandelt. Die Abmagerung soll zuerst am starksten an den Unter-
schenkeln gewesen sein, machte langsam Fortschritte, ging dann auch auf die
Oberschenkel iber. Die Schwiche nahm langsam zu, der Gang wurde immer
schwerer, 11 Jahre alt, konnte er nur noch mit Unterstiitzung gehen. 2 .Jahre
spater war auch dieses nicht mehr moglich.

Im Alter von 7 Jahren wurde auch an den Handen eine Abmagerung be-
mevkt. Auch hier langsames Fortschreiten auf die Unter-, dann auf dic Ober-
arme. Essen konnte er immer allein zu sich nehmen, auch bis in die letzie
Zeit schreiben.

Den Schulunterricht empfing er zu Hause. Er hatte ein sehr gutes Ge-
ddchtniss, war fleissig, zcigte grosses Interesse, lernte z. B. franzdsisch selbst.
In letzter Zeit, namentlich im April fiel ihm das Lernen schwerer, er konnte
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nicht mehr so gut franzdsisch sprechen als sonst. Seit Mai wurde er miirrisch
und schweigsam ohne weitere hesondere Veranlassung. Oft traurig verstimmt,
sprach vom lieben Gott viel. )

Urin- und Stublentleerung war stets ohne Stérung. Der Schlaf nur in
der letzten Zeit gestort.

Ueher Schmerzen soll er nie in den Armen geklagt haben.

Der Vater ist ein vollkommen gesunder und kraftiger Mann. Keine syphi-
litische [nfection.

Bei Verwandten sollen niemals derartige Zustinde von Muskelschwiche
und Abmagerung heobachtet sein. :

Status praesens am 12. Mai 1892.

Patient ist ein seinem Alter entsprechend grosser Mann. Diirftiger Er-
nithrungszustand.

Die Stirn liegt gleichmissig in Falten.

Der Lidschluss ist prompt, ebenso Runzeln der Stirn.

Die Augenbewegungen sind frei. Die Pupillen sind gleich, mittel-
weit, die Reaction auf Licht fehlt, ist auf Convergenz erhalten.

Wihrend der weiteren Beobachtung sieht man, dass die Pupillen oft ohne
Aenderung der Beleuchtung ihre Weite dndern. Die ophthalmoskopische Un-
tersuchung ergiebt keine Besonderheiten.

Die Zunge wird gerade hervorgestreckt, zittert leicht. Keine Atrophie.
Die Zihne sind sehr defect.

Die Sprache ist etwas nasal, er spricht mit geringer Exspirationskraft,
zeigh aber sonst keine Stérung.

Im linken Mundfacialis bemerkt man ab und zu blitzartiges Zucken.
Die Innervation ist sonst gleich und gut.

Kopfbewegungen, active, wie passive sind frei.

Der Umfang des Thorax dber den Brustwarzen betriigt 72, bei Ausdeh-
nung 82 Ctm. )

Die rechte Thoraxseite springt etwas mehr hervor als die linke, die Wir-
belsinle verlauft in ganz leichtem Bogen nach rechts.

Auffallend ist die hochgradige Abmagerung an allen Extremitiiten
(siehe Photographien).

Der Muskelschwund an den Hinden und Armen ist ein sehr gleichmisi-
ger, am besten treten noch hervor Deltoideus, Pectoralis, Cucullaris. Der
Biceps springt in Form einer schmalen Leiste vor, man fiihlt einen ganz klei-
nen Muskelwulst. Die Kraft, welche er aufwendet, um Bewegungen zu hem-
men, ist ziemlich merklich.

Eine Priifung der activen Beweglichkeit der Arme ist schwer, da
er nicht Folge leistet; soweit zu sehen, vermag er die Arme noch iber die
Horizontale emporzuheben, im Ellenbogengelenk zu beugen und zu strecken,
die Hiinde hingen schlafl herab.

Umfang des rechten Oberarms 12 Ctm. oberhalb des Olecranon 15,5 Ctm,

” » linken n 12, ” n n 150
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Umfang des rechten Unterarms 14 Ctm. unterhalb des Olecranon 13,0 Ctm.
” » linken ” 14, ” » ” 13,0

Allein aufrichtenkann er sich nicht; unterstiitzt man ihn, so kann er sich,
seitlich festhaltend an den Winden des Bettes aufrecht halten, ohne Festhal-
ten sitzt er nur einen Augenblick, {allt dann nach hinten.

In den Beinen ist gar keine active Bewegung mdglich. Das rechte Bein
liegt im Kniegelenk flectirt und kann auch nicht ganz gestreckt werden. Deut-
liche Contractur im Kniegelenk. Atrophie der Muskulatur heiderseits gleich-
missig. An den Fiissen keine Deformitit.

Umfang des rechten Oberschenkels 27 Ctm. unterhalb der Spina
ant. sup. 21 Ctm, i
” des linken Oberschenkels 21 Ctm. unterhalb der Spina
ant. sup. 27 Ctm.
" des rechten Unterschenkels 15 Ctm. unterhalb dem Rande
der Patella 21,75 Ctm.
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Umfang des linken Unterschenkels 15 Ctm. unterhalb dem unleren
Rande der Patella 21,75 Ctm,

Die passiven Bewocgungen mit Ausnahme im rechten Kniegelenk
sind sonst frei.

Die Beine emporgehoben fallen ganz schlaff herab.

Die Priifung der Sensibilitdt stdsst bei mangelnder Aufmerksamkeit
etwas auf Schwierigkeiten. Es ldsst sich aber so viel eruiren, dass die Beriih-
rungs- und Temperaturempfindlichkeit nicht wesentlich gestort ist, die Schmerz-
empfindung ist herabgesetzt.

Die Athmung ist costoabdominal, 24 in der Minute; in den rechten In-
tercostalrdumen , die stéirker hervortreten als links, sieht man die Contraction
der Intercostales, ab und an auch ein leichtes fibrillires Zucken. An der iibri-
gen Muskulatur ist sonst kein fibrillires Zucken wahrzunehmen.

Der Spitzenstoss im V. J. C. in der Mammillarlinie sehr schwach,

Herzténe rein; iber den grossen Gefdssen leise Tone.

Psychisch: Aengstliche Unruhe mit melancholisch-hypochondrischen
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Vorstellungen.  Meist ist er sehr still, abweisend. Zeitweilig unrubig, ruft
nach seinem Vater, schilt auf den Teufel, beklagt sich, er habe gesiindigt.
29, Mai 1892: Elektrische Priifung:
Obere Extremitaten.

Faradisch: Rechts: Links:
M. biceps } 43 Mm. RA. desgl.
M. triceps °
Muskel an der dorsalen und volaren } bei 0 Mm. RA. simmlich  desgl.

Flache des Vorderarms unerreghar
Bei Reizung in der Gegend des Nerv. O Mm. RA. desgl.

ulnaris tritt in den vorderen Gliedern des dritten und vierten Fingers leichte
Streckung ein

Galvanisch: Rechts: Links:

Am Vorderarm werden von ver- ca. 30 MA. Nur kleine Beugebewegungen

schiedenen Stellen aus Con- (60 Elem.)  des kleinen Fingers. KSZ —

tractionen des 3. und 4. Fin- . ASZ. Bei-Reizung von ver-
gers ausgeldst (schwache schiedenen Stellen der Volar-
Streckung der vordersten Pha- seite des Vorderarmes stets
langen). dasselbe,

Durch directes Aufsetzen der ca. 30 MA, —
Elektroden auf Interosseiwer- (60 Elem.)
den diese Contractionen nicht

verstirkt.
Untere Extremitidten.
Faradisch: Rechts: Links
Bei 0 Mm. RA. weder an Ober-, noch an Unterschenkeln desgl.
Contractionen.
Galvanisch:

Bei Anwend. v. 60 Elem. (ca. 30 MA.) keine Contraction. desgl.
Sternocleidomastoideus farad. Anfangscontraction bei 120 Mm. RA.
Deltoideus » " » 60 Mm.
Deltoideus galvanisch KSZ kurz bei 25 Elem. (16 MA.).

Biceps ” KSZ kurz bei 15 Elem. (16 MA.).

Aus dem weiteren Verlauf ist noch Folgendes zu bemerken: Die
Stimmung oft sehr verzweifelt, klagt, dass es ithm schlecht gehe, der Bauch
sei voll. Am 21. Mai jammert er, es sei thm ein Malheur passirt, in der Nacht
seien thm die Eingeweide herausgefallen, verweigert Essen, es sei Gift darin,
er habe es selbst hineingethan.

Am 23. Mai sehr dngsilich, bittet, er méchte nicht verzaubert werden;
es gehe ihm schlecht, er habe einmal gesagt, das Wasser sei in Petroleum ver-
wandelt, das miisse er zurlicknehmen (hat es wirklich gesagt). Zuweilen
spricht er anhaliend: so, nein, nicht,
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Zum Schreiben war er nicht zu veranlassen. Ein Ende April zu Hause
geschriebener Brief ist gut leserlich, wenig zittrig.

Der Puls ist andauernd beschleunigt, schwankt zwischen 96 und 136,
meist 112—124 Schldge in der Minute.

Niemals Temperatursteigerung.

Blase- und Mastdarmfunction sind niemals gestort.

In der Nacht meist unruhig, schlift wenig.

Am 17. Mai schwerer Collaps.

29. Mai Exitus im plétzlichen Collaps.

Die an demelben Tage vorgenommene Obduection ergiebt Folgendes:
Bei Erdffnung des Duralsackes am unteren Riickenmark fliesst eine grosse
Menge Flissigkeit heraus.

Das Rickenmark selbst sehr schmal, im oberen Theil bis in das obere
Dorsalmark hinein sind die inneren Partien der Hinterstringe leicht grau
durchscheinend.

Aut dem Querschnitt scheint die graue Substanz blass.

Die vorderen Wurzeln sind durchweg etwas schmal und grau;
hintere Wurzeln nicht besonders.

Arachnoidea jn der Gegend der Hinterstringe etwas weisslich verdickt.

Gehirn im Lingssinus wenig flissiges Blut; weiche Hiute iber der
Conexitit etwas verdickt. Gefdsse an der Basis zart, diinnwandig. Rinde
fierall breit, Mark nicht blutreich, Consisienz gut. Leichte Ependymitis im
vierten Ventrikel. |

Von der Muskulatur sieht am besten die Rickenmuskulatur aus.

M. biceps brachii blassbraun mit gelblichen Streifen.

M. brachial. int. gut in Farbe.

M. triceps stark durchsetzt mit Fettstreifen, hellbraun.

Die Muskeln der rechten Armbeugeseite sind vollkommen blass, boch-
gradig atrophiseh, ebenso an der Extensorenseite, an den Sehnen verlaufen
nur noch einzelne, ganz schmale, blasse Muskelbiindelchen.

Die Muskulatur der unteren Extremititen ist rein gelb, hochgradig ver-
fettet, namentlich Wadenmuskulatur; nur der Biceps zeigt blassbraune, mit
vielen weisslichen Streifen durchsetzte Muskelbiindel.

Simmtliche Nerven der oberen und unteren FExtremititen gut weiss
aussehend.

Mikroskopische Untersuchung.

Bei der mikroskopischen Untersuchung erfreute ich mich der Unter-
stiitzung des Herrn Collegen Gudden.

Zupfpridparat von den frischen Muskeln der Flexoren des
Vorderarmes.

Normal aussehende Muskelfasern fehlen ganz; die wenigen noch als
fritheres Muskelgewebe erkehnbaren Fasern besitzen eine Breite von 53 u und
weniger.

Von Querstreifung ist nicht eine Spur, der Inhalt der Faser ist gleich-
méssig getriibt, enthdll kleine glinzenden Tropfchen,
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Daneben sind einige hochgradig atrophische 0,002 u breite mit dem be-
schriebenen kérnigen Inhalt angefiillt.

Sehr wenige Fasern lassen gar keinen Inhalt mehr erkennen.

Massenhaftes interstitielles Gewebe: Bindegewebe, elastische Fasern
und Fett.

Einige Fibrillen haben ein gleichmissigeres Aussehen. Bei starker Ver-
grosserung erkennt man noch eine Andeutung ven Querstreifung. Manche
Schlduche zeigen Ausbuchtungen von 106 u Breite, wihrend die Faser sonst
einen Durchmesser von 38 w hat.

Vordere und hintere Wurzeln werden gleich frisch und in Osmium
gehirtet auf Zupfpraparaten untersucht. In den vorderen finden sich eine
ziemliche Anzahl stark zerfallener Fasern mit Marktropfen und keinem deut-
lichen Achsencylinder. In den hinteren finden sich bei genauestem Nachsuchen
vieler Priparate nur ganz vereinzelte Fasern mit Markzerfall und undeutlichem
Achsencylinder.

Riickenmark. Untersuchung auf Querschnitten. (Weigert, Pal,
Marchi, Carmin, Nigrosin).

Weisse Substanz. Oberstes Cervicalmark. Beginnende Py-
Kreuzung (Fig. 1). 'Totale Degeneration des medialen Abschnittes der
Goll’schen Stringe in Form eines Spitzkeils. Tn den Burdach’schen
Stringen lateral ist die Degeneration selr gering. In den Seitenstriingen
nimmt namentlich rechts ein kleiner Bezirk Theil. Unterhalb der Py-Krenzung
ist die Verinderung im medialen Abschnitt der Goll’schen Stringe noch
scharf ausgeprigt, erreicht aber lange nicht die graue Substanz und auch seit-
lich nicht das Septum paramedianum, bildet einen Spitzkeil. Sehr wenig ver-
dndert ist der peripherische Theil der Keilstringe. In den Seitenstringen ist
ein schmaler peripherischer Streifen leicht ergriffen, rechts etwas mehr.

Beginnende Halsanschwellung (Fig. 2) ldsst die mediale Partie
der Goll’schen Stringe scharf abgegrenzt total degenerirt erkennen. Die seit-
lich angrenzenden Theile der Funiculi cuneati zeigen eine ganz geringe Lich-
tung der Fasern. Vollkommen intact ist die Wurzeleintrittszone. In den
Seitenstringen zieht sich ein Streifen entsprechend ungefihr der directen KHS.
und dem antero-lateralen Biindel hin.

Halsanschwellung (Fig. 3). Total degenerirt sind die Goll’schen
Stringe fast in ihrer Gesammtheit. Die Lésion ersireckt sich auch beiderseits
auf das ventrale Hinterstrangsfeld, dessen mediale Partie einnehmend.

In den Burdach’schen Stringen ist das hintere, dussere Feld ergriffen,
aber lange nicht so schwer, als die Goll'schen Stringe; eine ganz geringe
Lichtung findet sich seitlich an der Grenze zwischen Burdach und Goll in
der Gegend des Schultze’schen Komma. Die Wurzeleintrittszone, die Lis-
sauer’sche Randzone sind intact. In den Seitenstringen ist ein ganz geringer
Faserausfall in einem schmalen pervipherischen Saum rechts.

Oberer Dorsaltheil (Fig. 4). Die Hauptdegeneration erstreckt sich
hier scharf abgeschnitten auf den mittleren Theil der Goll’schen Stréinge,
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auf das ventrale Hinterstrangsfeld tibergreifend. Viel leichter ist die Verdnde-
rung im hinteren &usseren Feld der Burdach’schen.

In den Seitenstringen findet sich besonders im rechten ganzen Hinter-
seitenstrang eine Abnahme der Fasern, auf der anderen Seite auch in einem
kleinen keilfsrmigen Bezirk des Gowers’schen Biindels.

Miitlerer Dorsaltheil (Fig. 5). Die Airophie grenzt sich in den
Goll’schen Strdngen nicht mehr so scharf ab gegen die Burdach’schen, ob-
wohl der Faserausfall in den zarten Strdngen im Vergleich zu dem in den
anderen Particen ein tolaler ist. Das ventrale Hinterstrangsfeld ist miter-
griffen, in den Keilstriingen das hintere dussere Feld mit einem Saum an der
Grenze der zarlen und Keilstriinge. Gut erhalten ist die Wurzeleintrittszone.

In den Seitenstréingen ist der Faserausfall ein diffuser, sich auf das
ganze Gebiet der Hinterscitenstrdnge erstreckend, auch nach vorne auf die an-
tero-lateralen Biindel iibergehend.

Dieses Bild bleibt dasselbe bis in das untere Dorsalmark hinein.

Hier im unteren Dorsalmark (Fig. 6) zeigen die Hinterstringe dasselbe
Verhalten.

In den Scilenstringen ist die Degeneration wesentlich auf das Gebiet der
PyS. beschréinkt mit Kinschluss des peripherischen Theiles.

Im oberen Lendentheil (Fig, 7) sind diese Bezirke gleichlalls ergriffen.
Der Faserausfall in den Goll’schen Strdngen ist hier nicht mehr so total.
Seillich sind die PyS. betroffen.

Die Lendenanschwellung (Fig. 8) zeigt im Grossen und Ganzen dasselbe
Bild. Nur ist hier das ventrale Hinterstrangsfeld verschont.

Auch im Sacralmark ist noch ganz leichter Faserausfall in den medialen
Hinterstrangspartieen und in den peripherischen Theilen derHinterseitenstringe.

Das Flechsig’sche ovale Feld (dorso-mediale Sacralbiindel-Obersteiner)
ist gleichfalls, wenn auch in geringem Grade degenerirt.

Die graue Substanz zeigt in den Vorderhdérnern eine geringe Dichte
des Fasernetzes, namentlich deutlich ist dieses im Lendentheil (Fig. 7).

Die Hinterhdrner lassen keine Faserabnahme erkennen.

Die Clarke’schen Sdulen sind im Vergleich mit normalen faserirmer
(Fig. 4).

Die Ganglienzellen der Vorderhdrner sind in der ganzen Ausdehnung
des Riickenmarks verfindert. Sehr viele weisen einen weitgehenden Zerfall
auf, prisentiren sich als kleine knopfformige Gebilde ohne Fortsitze und iiberall
ist eine Verminderung der Zahl zu constatiren, besonders deutlich in der Hals-
und Lendenanschwellung. Im Halstheil findet sich in einem Hinterhorn eine
kleine frische Blutung.

Die Zellen der Clarke’schen Sdulen sind in gleicher Weise, wie
die Vorderhornzellen an Zahl gering und zum Theil stark geschrumpft.

Die vorderen Wurzeln sind in allen Hohen dinn und schmal, zeigen
deutlichen Zerfall einzelner Fasern. Bei Marchi-Priparaten crkennt man
rethenweise Schollen in dem intramedulliren Stick. Die Degeneration der

Archiv f, Psychiatrie. Bd. 31. Heft 1 und 2. 8
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vorderen Wuwizeln nimmt unterhalb der Lendenanschwellung etwas an Inten-
sitit ab.

Die hinteren Wurzeln lassen hei genauester Priifung an Zupfpripa-
raten, Querschnitten keine Verinderungen erken.

Eine Verdickung der Hiute des RM. ist nirgends vmhanden

Resumé:

Erkrankung der Hinterstrdnge am ausgedehntesten im
unteren Dorsaltheil. Im oberen Dorsalmark und Cerviecalmark
fast totale Degeneration der medialen Abschnitte der Goll’schen
Strénge. In den Burdach’schen Stringen nimmt die Degenera-
tion nach oben hin sehr ab, ist ganz spiirlich noch vorhanden im
obersten Cervicaltheil. Hier ausgesprochene Beschrinkung der
Degeneration auf die medialen Abschnitte der zarten Stringe
mit Binschluss des ventralen Hinterstrangsfeldes medialwirts.
Abnahme der Hinterstrangserkrankung nach dem Lendenmark
zu. Degeneration der Seitenstrdnge im hinleren Abschnitt und
zum Theilim antero-lateralen Biindel. Lisionamausgesprochen-
sten im unteren Dorsalmark und Lendentheil, nach oben sehr an
Intensitidt abnebmend.

Faserabnahme in den Vorderhdrnern und den Clarke’schen
Sadulen.

Degeneration und Abnahme der Zellen in den Vorderhdrnern
und in den Clarke’schen Sdulen.

Atrophie der vorderen Wurzeln.

Gut erhalten: hintere Wurzeln, Wurzeleinirittszone und
Hinterhdrner, ventrales Hintersirangsfeld von der obersten
Lendenschwellung ab.

Von den Spinalganglien ist eine Reihe aus dem Hals-, Dorsal- und
Lendentheil in Osmium gehirtet, aut Quer- und Lingsschnitten untersucht.
Das Zwischengewebe ist nicht vermehrt.

Es findet sich aber ein Zerfall vieler Zellen.

Die Bilder gleichen etwas denen, wie sie Wollenberg in seiner he-
kannten Arbeit geliefert hat, Wahrend einzelne Zellen gut erhalten sind, sehr
deutlich Kern und Kernkdrper erkennen lassen, sind andere deutlich zerfallen,
hochgradig geschrumpft, so dass sie nur noch ein kleines Hiufchen in der
Kapsel bilden mit ganz verwaschenem Kern und Kernkérper. Dije Pigmentation
ist in den meisten Zellen eine sehr geringe. In Schnilten durch den aus-
tretenden gemischten Nerven sind nur ganz geringfiigige Verinderungen
(Markzerfall) einzelner Fasern zu erkennen, die meisten Fasern sind voll-
kommen gesund.

In der Medulla, der Bricke, der Vierhiigelgegend finden sich
keine Besonderheiten.

Stiicke aus verschiedenen Stellen der Hirnrinde (Erste Stirn-, Vordere
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Centralwindung, Windungen an der Fissura calcarina nach Pal und Weigert
untersucht) zeigen keine Verdnderungen.

Der Sympathicus und das zweite Halsganglion auf Querschnitten pri-
sentiren sich normal.

Von peripherischen Nerven sind eine ganze Reihe an Zupfpriparaten,
Quer- und Langsschnitten mit verschiedenen Férbungen (Osmium-Carmin-
Carmin-Haematoxylin) untersucht, so Plexus brachialis, Radialis, Me-
dianus, Ulnaris, Hautast vom Oberarm, Ischiadicus, Cruralis,
Tibialis, Peroneuns, Saphenus.

Alle Nerven sind stark von der Degeneration ergriffen, die Nerven der
oberen Extremitiiten im Ganzen weniger. Die Figuren 11 und 12 geben Bilder
vom Medianus und Peroneus. In letzterem ist der Faserschwund ein erheblich
stérkerer, als im Medianus. Beim Medianus, Ulnaris und Peroneus, bei denen
peripherische und centrale Stiicke untersucht wurden, ldsst sich nachweisen,
dass der Schwund in der Peripherie viel ausgedehnter ist, als in den cen-
tralen Abschnitten. Besonders deutlich ist dieses z.B. beim Vergleich zwischen
den Querschnittshildern des Ischiadicus am Aunstrilt aus dem Becken und dem
Peroncus, ebenso beim Plexus brachialis und Ulraris, Radialis und Medianus
am Unterarm. Im Plexus brachialis, resp. Ischiadicus sind einzelne Biindel
noch verhiltnissmissig gut erhalten, bei den peripherischen Enden des Pero-
neus, Radialis, Ulnaris, Medianus sind alle Biindel gleichmissig stark von dem
Schwund ergriffen.

Hervorgehoben wird hier noch einmal, dass der gemischte Nerv hei
seinem Austritt aus dem Spinalganglion véllig intact ist.

Der Schwund der Nervenfasern ist ein sehr weitgehender, die Zahl ist
ganz erheblich reducirt.

Unter den noch vorhandenen lassen sich nur sehr vereinzelte mit con-
centrisch geschichtetem Mark und gutem Achsencylinder erkennen, die meisten
sind geschrumpft, zeigen auf Lingsschniiten und Zupfpriparaten zerfallenes
Mark und oft keine Spur von Achsencylinder.

Eine Verdickung der einzelnen Biindel ist nicht vorhanden. Das Zwi-

- schengewebe fiihrt an manchen Stellen Gefdsse mit verdickter Wandung, zahl-
reicher als in normalen Vergleichspriparaten vorhanden. Der Schwund in
dem Hauptaste vom Oberarm, im Saphenus ist gleichfalls ein sehr hochgradiger.

Von den Muskeln kamen zur Untersuchung: tiefe Nackenmuskeln,
Triceps, Biceps vom Oberarm, Brachialis internus, Supinater
longus, Extensoren und Flexoren des Unterarms, Biceps, Triceps
femoris, Gastrocnemius, Peroneus, Soleus, Extensoren des
Untoerschenkels.

Mit Ausnahme der tiefen Nackenmuskeln, welche sehr gleichmissige
Fasern mit guter Querstreifung, keine Vermehrung des interstitiellen Gewebes
aufweisen, sind alle Muskeln hochgradig atrophisch. Man kann alle Ueber-
génge bis zur volligen Verfettung verfolgen. ‘ '

Im Ganzen sind die Muskeln an den uniefén Kxtremitiiten stirker ev-
griffen, als an den oberen. Fast ganz in Fett verwandelt sind der Gastro-

Qi



116 Dr. E. Siemerling,

cnemius, Peroneus, Soleus und die Extensoren des Unterschenkels. Hier sieht
man nur noch an einzelnen Stellen schmalste Reste von Muskelgewehe. Die
intramusculdren Nerven lassen keine einzige Nervenfaser mehr erkennen, be-
stehen aus einem mit Carmin sich gleichméssig firbenden Gewebe, in welchem
noch kleine Ringe sichtbar sind.

An den Muskeln, welche nicht diese vollige Umwandlung in Fett erlitten
haben, treten alle Abstufungen des Faserzerfalls hervor. Fig. 9 und 10, die
erste ein Querschnitt vom Biceps des Oberschenkels, die andere vom Supinator
longus, illustriren dieses. In einem und demselben Muskel sieht man neben
verhaltnissmissig guten polygonalen Fasern hochgradig atrophische und hyper-
trophische. Dazwischon finden sich Haufen, wo die Kerne ausserordentlich
stark vermehrt sind, nur noch kleinste Reste von Fasern liegen oder leere
Sarcolemmschlduche mit Kernen. Lingsschnitle liefern davon gute Bilder.
Besonders deutlich treten in den einzelnen stark ergrifienen Muskeln, z. B.
Triceps brachii, Supinator longus, Biceps femoris, Gastrocnemius die neuro-
musculdren Stimmechen ganz unversehrt hervor?) (s. Fig. 10).

Die Gefisse in einigen Muskeln zeigen eine starke Verdickung ihver
Wandung, so besonders im Triceps femoris.

[Fassen wir die Resultate der klinischen und anatomischen Beob-
achtuug zusammen.

Bei einem hereditir nicht belasteten Knaben entwickelt sich im
Alter von 5 Jahren eine zunehmende Abmagerung und Atrophie der
Beine mit Deformitit der Flisse (angeblich Klumpfuss).

Zwei Jahre spiter tritt dazu eine Abmagerung der Hinde. Geistig
gute Entwickelung. Gang im Alter vom 11. bis 13. Jahre nur noch
mit Unterstittzung moéglich. Kurz vor Aufnahme ins Krankenhaus Aus-
bruch einer Psychose (melancholisch-hypochondriseche Depression).

Die Untersuchung im 20. Lebensjahre lisst erkennen: fehlende
Pupillenreaction, leicht nasale Sprache, hochgradige Abmagerung aller
Extremititen und des Rumpfes. Schlaffe complete Lihmung der unteren
Extremititen mit Contractur im rechten Kniegelenk, incomplete Lih-
mung der oberen Extremititen. Fibrillares Zittern in den Intercostal-
muskeln. Westphal'sches Zeichen. Starke Herabsetzung resp. Auf-
hebung der directen und indirecten galvanischen und faradischen Er-

1) Auf dieses Verhalten ist schon friher von mir (Charité-Annalen
14. Jahrg. p. 452 und dieses Arch. Bd. 19 p. 324) hingewiesen. Das normale
Vorkommen dieser Gebilde ist wohl iberall jetzt anerkannt (s. a. Blocg et
Marinesco, Sur la Morphologie des faisceaux neuromusculaires. Extr. des
Comptes rend. des séances de 1a Société de Biologie. Séance du 21. Juni 1890
und Babinski. Faisceaux neuro-musculaires Arch. de méd. expériment.
Bd. 1. 1889, p. 416,
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regbarkeit. Herabsetzung der Schmerzempfindlichkeit. Melancholisch-
hypochondrische Depression. Tod im Collaps.

Die Section und nachfolgende mikroskopische Untersuchung ergiebt
eine Degeneration der Hinterstriinge und Seitenstringe, am stirksten im
unteren Dorsal- und oberen Lendentheil, nach oben und unten an Aus-
dehnung abnehmend. Die oberen Goll’schen Siringe ganz vorwiegend
ergriffen. Weiter eine Atrophie der Zellen der Vorderhérner mit Faser-
abnahme, der Clarke’schen Siulen, der vorderen Wurzeln, der Spinal-
ganglien.

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

An der Zugehorigkeit dieses Falles zu der in Rede stehenden Form
der Muskelatrophie kann nach dem Befund kein Zweifel sein. Die
Diagnose wurde intra vitam nicht sicher gestellt. Die Moglichkeit einer
Polyneuritis wurde erwogen.

Wie mancher der mitgetheilten Fille zeichnet sich auch dieser
durch den Mangel an Hereditit, durch das nicht familiire Auf-
treten der Erkrankung aus. Derartige Beobachtungen sind mitgetheilt
von Charcot-Marie, J. Hoffmann, Donath, Hilsenmann, Mari-
nesco. Auch Firstnerl) vermisste diese bei sei seinem Falle. Bei
dem Kranken bestanden gleichzeitig petit-mal-Anfille, deren Vorhanden-
sein Filirstner im Sinne einer vielleicht angeborenen Disposition zu
Erkrankungen im Bereich des Centralnervensystems zu verwerthen sucht.

Ueber Krampfanfille berichtet auch Hoffmann?) (Diisseldorf) bei
eihem Patienten. Der Ausbruch der Geistesstérung im hier vor-
liegenden Falle diirfte wohl ungezwungen mit dem allgemeinen hoch-
gradigen Schwichezustand in Zusammenhang zu bringen sein.

Bei den sehr erheblichen Schwierigkeiten, welche sich oft der
Diagnose intra vitam entgegenstellen, namentlich beim isolirten Vor-

kommen dieser Muskelatrophie — in den bekannten Abbandlungen von
J. Hoffmann, Bernhardt, in der Dissertation von Stude sind diese
cingehend gewiirdigt — miissen wir bei der Zurechnung der nur kli-

nisch beobachteten Fille zur neurotischen Muskelatrophie vorsichtig sein.
Das lehrt unter anderem die Mittheilung von Oppenheim und

1) Firstner, Vorstellung eines Falles von neurotischer progressiver
Muskelatrophie in der Sitzung des Unterelsissischen Aerztevereins vom 6.Mérz
1897. Deutsche med. Wochenschr. 1898, No. 3.

2) Hoffmann, Vorstellung eines Falles von progressiver neuraler Mus-
kelatrophie in der 59. Vers. des psych. Ver. der Rheinprovinz am 19. Juni 97,
Allgem. Zeitschr. fir Psych. 54. Bd. S. 666.
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Cassirert), wo intra vitam die Diagnose zwischen Polyneuritis chro-
nica und neurotischer Muskelatrophie schwankte. Die Muskeln zeigten
sich atrophisch, die Nerven und das Centralnervensystem waren intact.

Ich beschrinke mich daber bei der weiteren Besprechung wesent-
lich auf die Beobachtungen mit Sectionsbefund.

Zu den bereits bekannten und ausfiihrlich in fritheren Publicationen
(J. Hoffmann, Bernhardt) erdrterten Sectionsbefunden von Virchow,
Friedreich, Dubreuil, Dejerine-Sottas, gesellt sich noch aus dem
Jahre 1894 die sorgfiltize und interessante Untersuchung von Mari-
nesco?) iiber einen seiner Zeit von Charcot und Marie verdffent-
lichten Fall (Obs. V, Sultz, 25jihriges Miidchen).

Die Erkrankung begann bei dem hereditiir nicht helasteten Mid-
chen, dessen beide Briider sich einer vortrefflichen Gesundheit erfreuten,
im Alter von 15 Jahren mif Atrophie des rechten Beins, spiter ge-
sellten sich dazu lancinirende Schmerzen, dann wurde auch das linke
Bein ergriffen, weiter die Hande. Im Alter von 19 Jahren verschwan-
den die Schmerzen in den unteren Extremitiiten, waren niemals vor-
handen in den oberen Extremititen. Es war schliesslich hochgradige
Muskelatrophie vorhanden mit Libmungen an allen Extremitiiten, an
den unteren Extremititen stirker. Fibrillsires Zucken an den Hand-
muskeln. Westphal’sches Zeichen. Herabsetzung der Temperatur an
den unteren Extremititen (am Oberarm 81,6, am Bein 25,6). Herab-
setzung der Berfihrungs- und Schmerzempfindlichkeit und des-Tempe-
ratursinns, namentlich an den unteren Extremititen, Storung des Muskel-
sinns. Fehlen der Plantarreflexe. Starke Herabsetzung resp. Fehlen
der faradischen und galvanischen Frreghbarkeit. An den Handmuskeln
theilweise Entartungsreaction.

Recapituliren wir kurz die Sectionsbefunde:

Bei Virchow: Degeneration der Goll’schen Striinge, der Nerven
und Muskeln. Vorderhornatrophie (nachtriglich untersucht).

Bei Dubreuilh: leichte Vermehrung der Glia in den Goll’schen
Striingen, leichte Verfirbung der PyS., ausgesprochene Alteration der
peripherischen Nerven nach dem Centrum abnehmend. Muskelatrophie.

Bei Dejerine-Sottas: der Tahes analoge Veriinderungeu (Sklerose
der hinteren Wurzelzone) in der Lumbalgegend und Sklerose des Goll-

1) Zur sog. neuritischen Form der progressiven Muskelatrophie, Vorstel-
lung eines Falles in der Berliner Ges. fiir Psychiatrie und Nervenkrankheiten.
13. Juli 1896. (Neurol. Centralbl. 1896.)

2) Contribution a 'étude de 'amyotrophie Charcot-Marie. Arch. de
méd, expériment. T. VI. 1894, p. 921; (auch im Atlas der pathol. Histologie
des-Nervensystems. . Lieferung mit Abbildungen des Rickenmarks.)
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schen Stranges im hinteren Abschnitt am Halse. Interstitielle hyper-
trophische Neuritis bis zum Mark, Wurzeln und Spinalganglien inecl.
Die Zellen der Spinalganglien intact.

Bei Marinesco: Degeneration der Hinterstriinge, der Hinterhérner,
der hinteren Wurzeln, Atrophie der Vorderhornzellen. Muskelatrophie
und Degeneration der peripherischen Nerven mit hypertrophischem
Zwischengewebe; (peri- und intra-fasciculires).

Nach dem Vorgang von Marinesco kénnen wir auch den von
Gombault et Mallet als ,tabes infantile“ bezeichneten Fall hier
anreihen.

Die Erkrankung begann im Alter von 7 Jahren. Im Alter von
10 Jabren bestand eine schlaffe Lahmung der unteren Extremititen,
eine vollstiindige Lihmung der oberen Extremitiiten, Muskelatrophie,
Klauenhand. Sensibilititsstérungen (Anaesthesie, Analgesie, Thermo-
Anaesthesie). Kein Zittern. Keine Hirnerscheinungen. Tod im Alter
von 58 Jahren.

Die Section ergab Sklerose der Hinterstringe und der Hinterhorner.
Atrophie der Vorderhrner. Hypertrophische Sklerose der Wurzeln und
peripherischen Nerven. (Markzerfall stellenweise bei erhaltenem Achsen-
cylinder). Atrophie der Muskeln (Biceps, Supinator longus, Flexor su-
blimis, Thenarmuskel.)

Wir finden also als gemeinsame Charactere des anatomi-
schen Befundes: eine Degeneration der Nerven, Muskeln
und Hinterstrdnge. Der Nerv zeigt eine Abnahme der Lision cen-
tralwirts,

Die Zerstorung ist eine sehr weitgehende. Zuweilen verbindet sich
damit im Nerven eine Proliferation des Zwischengewebes. Diese ist
anch ein Mal (Dejerine) im Spinalganglion bei intacten Zellen beob-
actet. Das Hinterhorn ist in zwel Fillen (Gombault, Marinesco)
betheiligt. Ueber sein Verhalten im Falle Dejerine lisst sich nichts
Genauveres eruiren, Marinesco fiilhrt es als ladirt an. Affection der
Vorderhérner ist hiufiger nachgewwsen (Friedreich, Gombault,
Dejerine, Marinesco).

Zu diesen Befunden liefert der unsrige noch insofern eine Erweite-
rang, als wir neben der Degeneration der peripherischen Nerven (cen-
tralwirts abnehmend) und Muskeln, der Hinterstringe, der Vorder-
hérner und vorderen Wurzeln eine ausgesprochene Alteration der
Spinalganglien und der Seitenstringe constatiren. Nur bei
Dubreuilh finden wir eine leichte Verfarbung der PyS. erwihnt. Eine
so ausgedehnte Seitenstrangaffection, wie sie hier vorliegt, ist bei dieser
Erkrankung bisher nicht beobachtet. Diesc diirfte anch wohl das Zu-
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standekommen der Contractur im rechten Kniegelenk ungezwungen
erkliren.

Eine Hypertrophie des Zwischengewebes im Nerven, wie bei De-
jerine, Gombault, Marinesco, vermissen wir.

Letzterer erdrtert in seiner Abhandlung die Frage, welche auch
von mir bei der ersten Publication ventilirt wurde, ob der Prozess
als eine Neuritis ascendens aufzufassen wire. Im Hinblick darauf,
dass der Prozess nicht gleichmiissig im ganzen Nerven von der Peri-
pherie bis zum Centrum ausgebildet war, glaubt er diese Annahme ab-
lehnen zu sollen. Bei Dejerine war z. B. die vordere Wurzel gesund,
hei Marinesco der extramedullire Theil der vorderen Wurzel.

In ungerem Falle haben wir eine verhiltnissmissiz geringe Dege-
neration der vorderen Wurzeln zu verzeichnen.

Gegen die Annahme des priméren Sitzes im Vorderhorn
fithrt Marinesco die ausserordentliche Schwere des Nervenzerfalls und
die Hypertrophie des Zwisechengewebes ins Feld, welche sich sonst bei
anderen Amyotrophien nicht findet. Er ist geneigt, dieses Verhalten
durch einen besonderen Prozess, der ohne Neigung zar Reparation im
jugendlichen Alter (bei Gombault im 7. Jahr, Tod im 58., bei Deje-
rine im 3., Tod im 44. Jahre, bei Marinesco Beginn im 15., Tod im
25. Jahre) den Nerven befallt, zu erkliren. Ob dem jugendlichen Alter
und der Dauer dez Erkrankung eine solche Bedentung hierbei zukommt,
erscheint im Hinblick anf unsern Fall (Beginn im 5., Tod im 20. Jahre,
keine interstitielle Hypertrophie der Nerven) zweifelhaft.

Die Vasomotoren spielen nach Marinesco wahrscheinlich eine
Rolle bei der Proliferation des Zwischengewebes, wie aus vorhandenen
vasomotorisechen Stirungen und aus einer Vermehrung der Gefisse im
Nerven (Gombault, Marinesco) hervorgehen soll. Das Hauptargu-
ment gegen eine eventuelle Neuritis ascendens sieht er — und damit
stimme ich iberein — in der systematisirten Erkrankung der Hinter-
stringe, welche in dieser Form wohl kaum von einer interstitiellen
Neuritis abhingen kann.

Es darf nicht befremden, wenn {ber die Pathogenese dieser
Erkrankung, wie schon die mannigfachen Bezeichnungen erkennen
lassen, keine Uebereinstimmung herrschi, kennen wir doch fiir eine
grosse Zahl von Fallen nichf einmal das aetiologische Moment, dem
die Erkrankung ihre Entstehung verdankt. Wir suchen den Mangel
unseres Wissens durch ‘die hypothetische Annahme einer tieferen nt-
wickelungsanomalie im Nervensystem auszugleichen. Unser vorliegender
Fall ist nicht im Stande, der von Egger neuerdings betonten Bedeutung
einer Intoxication hei der Aetiologie das Wort zu reden.
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In den beiden von Egger mitgetheilten Fillen war die Moglichkeit
einer Intoxication durch Blei vorhanden.

Wenn wir auch bei der multiplen Neuritis toxische Ursachen als
die relativ hiufigsten in Wirksamkeit treten sehen, so ist bisher doch
in keiner Weise der Beweis erbracht, dass dieses bei der neuralen
Muskelatrophie gleichfalls zutreffend ist. Im Gegentheil: gerade das
ganz vereinzelte Vorkommen einer Intoxication in der Aetiologie dieser
Erkrankung lidsst uns deren Auffassung als eine chronische hereditire
Form der multiplen Neuritis (Oppenheim) nicht zu Recht bestehen.

Welche Griinde gegen die Annahme einer ascendirenden Neuritis
sprechen, ist eben erdrtert. Und der Umstand, dass vielleicht gelegent-
lich einmal bei der neuralen Muskelatrophie wirklich eine Intoxication
als aetiologisches Moment. eine Rolle spielt, vermag die angefithrten
Zweifel, welche sich aus dem anatomischen DBefund ergeben, nicht
zu heben.

Hoffmann hat in seiner ersten Publication (Arch. f. Psych. Bd. XX)
fiir die fritheren Bezeichnungen: eigenthiimliche progressive atrophische
Paralyse (Schultze), forme particuliére d’atrophie musculaire Charcot-
Marie), muscular atrophy of the peroneal type (Tooth), den Namen
sprogressive neurotische Muskelatrophie* gesetzt. Er wollte damit
aber keineswegs gesagt haben, dass das Leiden seine primire Ent-
stehung in einer Erkrankung der peripheren Nerven habe, denn es
spricht Vieles dafiir, dass der Ausgangspunkt, der primire Sitz in den
Centralorganen zu suchen ist und zwar in der grauen Substanz des RM.
(und den Spinalganglien?). Er hilt es nicht fiir unméglich, sondern so-
gar fiir wahrscheinlich, dass die Krankheit ihren primiren Sitz im RM.
und zwar in den ganglionfiren Apparaten desselben hat (p. 712). In
der 2. Abhandiung tber den Gegenstand (Zeitschr. f. Nervenheilk. Bd. I)
ersetzt derselbe Autor die Bezcichnung neurotisch durch neural und be-
nennt das Leiden als progressive neurale Muskelatrophie. ,,Doch bleibt
der Verdacht, dass die primiire Ursache doch im Centralnervensystem
liegt, bestehen.“ Bernhardt wihlt die Bezeichnung: spinal neuritische
Atrophie. Als solche wiirde sie zwischen den genuinen Myopathieen
und den rein myelopathischen Formen in der Mitte stehen. Nach dem
isolirten und familifiren oder hereditiren Character wiirde sich diese
Form in zwei Unterabtheilungen trennen, von denen die eine als , Atro-
phia muscularis progressiva spinalis neuritica hereditaria seu familiaris®,
die ‘andere ohne den Zusatz der letzteren Adjectiva zu bezeichnen
wire. Damit soll aber nicht gesagt sein, dass das Leiden der Er-
krankung der peripheren Nerven seine Entstehung verdanke. ,Denn
vieles spricht dafiir, dass der primire Sitz im Centralorgan, in der
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grauen Substanz des RM. und den Spinalganglien. Marinesco
kommt zu dem Schluss, dass es sich um eine Affection der motorischen
und sensiblen Neurone in Folge einer hereditiren Rinwirkung handelt.
Er nimmt einen primiren Sitz im Mark an. Ein Mal wiirde die Here-
ditit schlecht zu einem peripherischen Sitz stimmen, dann spricht auch
fir die centrale Localisation das Fehlen einer Regeneration im peri-
pherischen Nerven, welche bei intactem Centrum zu erwarten wiire,
weiter die Abnahme der Degeneration nach dem Centrum und der Um-
stand, dass die freilich fiir die vorliegende Erkrankung noch ganz un-
bekannte Noxe, wie andere Gifte auch auf Anfang und Ende des Nerven-
apparates am deletirsten wirken. Anatomisch bezeichnet er das Leiden
als ,une sclérose posterieure amyotrophique avec dégénérescensce et
névrite interstitielle des nerfs peripheriques®.

Die Frage, ob der Prozess zuerst im sensiblen oder motorischen
Neuron seinen Anfang nimmt, lisst er offen.

Auf Grund des Befundes im vorliegenden Falle halte ich es fiir
sehr wahrseheinlich, dass das Leiden einen intramedulliiren Ursprung
hat, d. h. die hintere Wurzel nach ihrem Eintritt in das Riickenmark
zunichst ergriffen hat.

Das beistehende Schema mag die Ausbreitung des Prozesses, wie
sic sich nach dem anatomischen Befund ergeben hat, veranschaulichen.
Nehmen wir an, bei O ist der primire Sitz der Affection, dann wiirde
gich die Fortpflanzung des krankhaften Prozesses auf die Vorderhorn-
zelle, auf die vordere Wurzel, den peripherischen Nerven und Muskel
erkliren lassen durch die Verinderung, resp. den Fortfall der Wirkung
von Seiten der hinteren Wurzel. Die Affection des Spinalganglions
miisste als secundir nach dem Gesetz des primiren Reizes entstanden
durch den Ausfall, resp. die Stérung vom centralen und peripherischen
sensiblen Ende her gedacht werden. Warum gerade die hintere Wurzel
in ihrem extramedulliren Ende und im Beginn des intramedulliren
Verlaufs intact geblieben ist, entzieht sich der Beurtheilung. Vielleicht
spielt dabei eine grossere oder geringere Widerstandsfihigkeit der ein-
zelnen Abschnitte eine Rolle.

Dieser primiren intramedulldren Entstehung wiirde der extramedul-
liire Beginn im Spinalganglion entgegenstehen. Auch diese Moglichkeit
wire nicht ehne Weiteres von der Hand zu weisen. Die verhiltniss-
miissig geringfiigigen Verfinderungen im Ganglion wirden nicht gegen
den priméiren Sitz sprechen. (ef. Juliusberger und Meyer, Beitrag
zur Pathologie der Spinalganglionzelle. Neurologisches Centralblatt
1898, No. 4.) Erstere Annahme erscheint mir ahber nach dem ganzen
Befund plausibler.
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Wenn gleich der vorliegende Fall bei der grossen Ausdehnung der
Hinterstrangssklerose nur schwer sich verwerthen lisst um Schlilsse zu
ziehen auf Abgrenzung einzelner Gebiete in den Hinterstrin-
gen, mochte ich doch einen Umstand noch erwihnen, auf welchen
Herr College v. Leuhossék die Aufmerksamkeit bei einer Demon-
station der Priparate lenkte, nimlich das Verhalten des ventralen
Hinterstrangsfeldes.

Trotz der zahlreichen Untersuchungen ist noch keine Einigung iiber
die Natur der hier verlaufenden Fasern erzielt.

aufsteigender Ast der
hinteren Wurzel

zelle

Vorderhorn- —————'—_—"*‘?—-{

0 Sitz der Affection
hintere Wurzel (intra-
| " medullir)
hintere Wurzel (extra-
medulliir)
Spinalganglion

Vordere
Wurzel

peripher. Fortsatz

absteigender Ast der
hinteren Wurzel
Muskel

Nach Redlich?) ist es wahrscheinlich, dass im ventralen Abschnitt
endogene, aus der grauen Substanz kommende Fasern verlaufen.

Pineles?) trennt das ventrale HSt.-IFeld des Brustmarks von dem
des Sacral- und Lendenmarks. Letzteres soll in keinerlei Beziehung zn

1) Redlich, Die Pathologie der tabischen Hinterstrangserkrankung,
Jena 1897; s. a. dort Literatur.

2) Pineles, Die Verinderungen im Sacral- und Lendenmark bei Tabes
dorsalis, nebst Bemerkungen tiber das dorsomediale Sacralbiindel.
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den hinteren Wurzeln stehen, vielmehr grosstentheils aus endogenen
Fasern aufgebaut sein.

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

Die Hauptstiitze fiir diese Entstehung des ventralen Hinterstrang-
feldes auns endogenen IFasern suchen die Anhinger dieser Annahme in
dem intacten Verhalten bei Tabes. In Uebereinstimmung mit v. Len-
hossék?) und Flatau2) glaube ich, dass die vorliegenden Thatsachen
keinen Beweis dafiir enthalten, dass dieses Feld Conjunctionsfasern
(endogene) enthalten miisste. Das Freibleiben dieses Feldes bei Tabes
kann, wie Flatau erwihnt, darauf bernhen, dass bei Tabes meistens
die Iumbo-sacralen hinteren Wurzeln erkranken und das Freibleiben des
ventralen Hinterstrangfeldes im unteren Riickenmark mit der Erhaltung
der dorsalen und cervicalen Halswurzeln in Zusammenhang gebracht
werden koénnte.

Diese Autoren betrachten das ventrale Hinterstrangfeld hauptsich-
lich als Durchtrittszone fiir die auf- und absteigenden Hinterwurzelfasern.
In unserem Falle ist das Feld im Lenden- und Sacraltheil erhalten.
Im Cervicaltheil nimmt es wenigstens in seinen medialen Partien deut-
lich an der Degeneration Theil.

Dieses Verhalten wiirde zu Gunsten der Auffassung von v. Lenhossék
und Flatau sprechen, wenigstens daranf hinweisen, dass das ven-
trale Hinterstrangsfeld im oberen Abschnitt des Riicken-
marks keineswegs sich hauptsichlich aus endogenen Fasern
zusammensetzt.

Die vorstehende Beobachtung habe ich noch in der Charité an-
stellen kinnen. Herrn Geheimrath Jolly danke ich fiir die freundliche
Ueberlassung des Materials bestens. .

Erklirung der Abbildungen (Taf. ILI--V.).

Tafol TII. Fig. 1—-8. Querschnitte aus verschiedenen Hohen des Riicken-
markes.

Fig. 1. beg. Py-Kreuzung.

Fig. 2. Beginnende Halsanschwellung.

o

Fig. 3. Halsanschwellung.

1) v. Lenhoss 6k, Bau des Nervensystems.
2) Flatau, Das Gesetz der excentrischen Tagerung der langen Babnen
im Riickenmark,
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Fig. 4. Oberer Dorsaltheil.

Fig. 5. Mittlerer Dorsaltheil.

Fig. 6. Unterer Dorsaltheil.

Pig. 7. Oberer Lendentheil.

Fig. 8. Lendenanschwellung:

Fig. 9. Querschnitt aus dem M. biceps. Oberschenkel. Haematoxylin.

Hartn. Oc. 3. S. Fasern von sehr ungleichem Kaliber. Hypertrophische und
atrophische Fasern.
Fig. 10. Querschnitt aus dem M. supinat. longus. Sehr starker Muskel-
schwund. Neuromusculdre Stimmchen. Haematoxylin. Hartn. Oc. 3. S. 4.
Fig. 11. Querschnitt aus dem Nerv. medianus. Hartn. Oc. 3. S. 5.
Fig. 12. Querschnitt aus dem Nerv. peroneus. Hartn. Oc. 3. S. 5.
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