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Dr. Hans  Haenel~ 
Nervenarzt in Dresden. 

(Hierzu Tafel I.) 

[)bgleieh die Zahl der anatomisch untersuchten und ver6ffentlichten F~ille 
~-on amyotrophischer Lateralsklerose bereits das l-lundert fiberschreitet, 
sind doeh eine Anzahl Fragen, besonders bezfiglich der Genese dieser 
Krankheit noeh ungel6st r ja manehen Untersuehern erseheint diese 
Krankheitsform so wenig seharf umgrenzbar~ dass sie bezweifelt haben, 
ob der ihr yon C h a r c o t  gegebene Name iiberhaupt aufreeht erhalten 
werden soll. Den Anlass dazu gab der Umstand~ dass die Beflmde 
allmilig immer mehr Theile des Nervensysbms als an dem krankhaften 
Process betheiligt erkennen liessen, und dass ausser dem, was der Name 
bezeiehnet, einer Sklerose der Pyramidenseitenstringe und der trophi- 
sehen Zellen fiir die Muskeln in den Vorderhiirnern, noeh allerhand 
andere Verinderungen sich bei genauerem Zusehen fanden. Aueh die 
Frag% an welehen Tlleilen des motorisehen Systems die grankheit ihren 
Ausgangspunkt nimmt~ ist lange und eingehend diseutirt worden~ ohne 
dass dieselbe entsehieden worden wire; j% man hat auf diese Frage 
tiberhaupt zuletzt verzichtet~ indem man sagte, dass die motorisehe 
Bahn in allen ihren Theilen zugleieh allmilig tier Degeneration anheim- 
falle. Weshalb dies abet der Fall sei~ daffir hat man nut die wenig 
erkl~renden Annahmen einer eongenitalen sehwicheren Yeranlagung, 
vereinigt mit den erworbenen Sehidliehkeiten eonsumirender Krank- 
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hsiten~ Ueberanstrengmlg etc. Jedenfalls ist die amyotrophisehe Late- 
ralsklerose sine Krankheit~ tiber die die Discussion noeh nieht abge- 
schlossen ist, und es mag desLlalb gerechtfertigt sein, in Ktirze hier 
einen Fall zu besehreiben~ deu ieh in der Nenen Charitd durch die 
Gtite des Herrn Geh.-Rath J o l l y  anatomisch nntersuchen kmmte nnd 
ftir dessen Uebertassung ieh ihm meinen besten Dank sage. 

Die Krankengeschiehte ist knrz folgende: 

Prau Caabriel, 45 Jahr% aufgenommon 16. Jamtar 1901. 
A n a m n s s e :  Horsditiire.Bslastung fshlt~ 4 gssunde I{inder. 1888 ein 

Nierenlsiden, alas angeblich gsheilt wurde. Potus and syphilitische Infection 
werden gslengne~. Seit 1899 haben dis Verwandten bemerk~, dass die Sprache 
tier Patientin etwas sdlwsrf~illig wurde; allmglig trat auch sins Schwgshe in 
der re&ten Seit% zuerst im Arm, dann im Bein auf. Plbtzlioh habs Patientin 
dann die Sprachs ganz vsrloren. 

S t a t u s  lorassens:  Herz und Langsn gesund; im Urin 1/2 pl~I. Eiweiss. 
Kopf nirgends druckempfindlich; Augenbswsgungen frei bis auf gels- 

gentlichs nystagmusartige Bswegungsn beim Blick naeh links. Pupillenreaetion 
auf Lieht und Accommodation prompt. Ophthalmoskopiseh normal. Ganmen 
o. B.~ dooh verschluckt sich Patientin hgufig bsim Essen. Die Zunge wsich~ 
sins Spur nach rsehts ab. - -  Patientin klagt tiber Genicksehmerzsn; die Be- 
wsgungen des Kopfes sind naeh alien Seiten aasfiihrbar~ scheinsn abet stwas 
gehemmt. 

Obsrs Extremitiiten: Bsyvsgungen hash alien Ssitsn ansNhrbar~ abet 
durchweg rechts mit srheblich geringerer KrafL t-Igndsdruek rechts viol 
schwiisher als links, t{eflexe an 1)olden Armen lsbhaft. 

Rumpf o. B. 
Untere Extremitgten: Mit geringsr Unterstiitzung vermag Patisntin allsin 

zu gehen, giebt dabei SchwindelgeftihI an. Ausgssproshener Romberg. Er- 
heblishs Spasmen in beiden Kniegdenken~ reshts stgrker als links. Patellar- 
reflexe beidsrseits lsbhaft; kein Fussklonus. Reohts bisweilen B a b i n s k i -  
sehss Zeiehen angsdeutet. 

Spraehe: geschieht spontan; Pationtin sprichtzwar langsam und undeut- 
lieh~ aber doeh verstiindlieh. Reins Paraphasie. Vorgezeigte Gegenstgnde 
wsrden riehtig bezeiehnet~ die Natur des Gegenstandes begriffen, gorge- 
sproshene Worts k/Snnsn naehgssproehen wettish. Einfashs und complicirts 
Auftrgge werden riehtig ausgefiihrt. 

K r a n k h e i t s v e r l a u f :  
~6. Januar. Seitw~rtsbewegungen des Zunge kaum mehr ausftihrbar; 

Nnndspitzen~ Baekenaufblasen nieht m/Sglieh. Lippen- und Gaumenlaute ver- 
sehleehtern sich. 

10. M~irz. In tier letzten Zeit sehr aufgeregt~ l~iuft planlos in den Zim- 
morn umher. Hgufig Pnlsbesshleunigung (135). 

26. Mgrz. Etwas triige Zuekung tier Zunge bei galvanissher Rsiznng. 
Bei Phonation Ganmsnsegel unbsweglieh. 
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18. April. Facialis beiderseits schwach innervirt, abel' rooh~s in allen 
Aesten schw~icher als links. Zunge im Ganzen atrophiseh~ rechts mehr ais 
links. Vorstreeken nur bis an die Zahnreihe mSglich~ mit Abweiehen nach 
rechts. Gaumenreflex fehlt. Beim Trinken kommt die Fifissigkeit zur Nase 
heraus. Sprache kaum mehr zu verstehen. Geruch, Gehbr, Geschmaek gut. 

Obere Extremit~ten: Spatia in[erossea und Daumenballen reohts einge- 
fallen. Fingerspreizm/g unvolikommen. Sehnen- und Periostreflexe gesteigert 
beiderseits; leiGhte Sp~smen; gesteigerte mechanische Muskelerregbarkeit. 

Untere Extremitgten: P~echts erheblich s&wgcher als links; sehleppt 
das rechte Bein nach beim @eben. ]~echter Arm und Bein etwas kfihler als 
links. Gang spastisch-paretisoh. 

Elektris~h : N.~genio-glossus faradiseh schwach~ galv~nisclt besser erreg- 
bar~ KSZ 7" AnSZ. - -  Unterarmmuskeln normal. HS, nde: I~eehts Opponens 
pollic, faradisch 0~ galvanisch trig% KSZ 7"  AnSZ. Adduct. pollie. Nra- 
diseh schwaeh~ gaivanisoh wie Opponens. Links alle Handmuskeln gut erreg- 
bar~ doch AnSZ 7 KSZ. - -  Bab insk i  rechts deutlich~ links fraglieh. 

6. Junk glinische Vorstellung als Bulp~irparalyse @ amyotrophische 
Lateralsklerose. 

28. Juni. Hat Schwierigkeiten~ den Kopf aufreeht zu halten. H~iufig 
Zwangsweinen. Bewegli&keit der Gesiehtszfige sehr gering. 

2. Juli. Zunehmende psyohische Veriinderung: sehr aufgeregt, j~hzornig~ 
sammelt unbraushbare Gegenst~nd% nimmt anderen Kranken die Saehen wet 
und versteokt sie in ihrem Bette; 15~rmt Nachts~ l~iuf~ im SaM herum. Ist 
unsauber. 

17. guni. Fieber; bronchi~cisehe Ger~iusehe fiber der ganzen rechten 
L u n g e . -  Kopf sinkt fast best~indig n~eh vorn. i~Iasseterreflex klonisch. 
Sprache: Consonanten fehlen fast vbllig~ resale sind yon einander kaum zu 
unterseheiden. Patientin verst~indigt sieh seit Lantern schriftlich. - -  Zunge 
wird nieht mehr ~or die Zgthne gebraeht, ist im vorderen Thefle weiel b atro- 
phisoh~ zeigt fibrill~ire Zuckungen. Starke Abmagerung der gesammten Mus- 
kulatur, l~eflexe an den oberen Extremit~ten kloniseh; Atrophien der ldeinen 
Handmuskeln troten seh~rfer hervor, namentlich reehts. - -  Nirgends Sensibi- 
lit~tssti3rungen.- Kein Fussklonus trotz starker l~eflexsteigerung an den 
Beinen. - -  Bab insk i  beidersoits deatlieh. Parese und Spasmen rechts stiirker 
als links, gein t~omberg. 

Elektriseh: Keine EaR. in Faeialis und Zunge. Starke faradisehe und 
galvanische Steigerung der Erregbarkeit. 

Gaumen: Zuekungen tr~ge; EaR. in den kleinen Handmuskeln des 
Thenar, Interossei zueken prompt. 

19. Juli ~. 
Aus dem Sectionsbericht sei hervorgehoben, dass die Nieren verkleinert, 

granulirt uud mit versohmglerter Rinde gefunden wurden~ das Herz dilatirt 
und hypertrophiseh: ~ranularatrophie der Nieren. 

Die milr Untersuchung erstreekte sich anf Gehirn~ Rfiokenmark 
and Zungenmuskulatur und wurde mit den Fgrbungen naeh Niss l ,  We[- 
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gert~ van  Gieson  und mit Carmin vorgenommen. Bezi/glioh der letzteren 
Methode wurde mit Erfolg eine yon S e h w a l b e  angegebene Modification att- 
gewendet~ die darin besteht~ dass die Sehnitte des in Celloidin eingebetteten 
Priiparates vor der Fiirbung noch einmal ehromirt werden, entweder dureh 
lgngeren AufenthaR in Mii l ler ' seher  Pliissigkeit, crier durch kiirzeren in tier 
Weiger t ' sehen  Chromalaunmischung; die tier Carminfgrbung ungiinstige 
Wirkung des Alkohols~ der bei der Einbettung unvermeidlich ist~ wird dureh 
diese Behandlung wieder aufgehoben und die Farbeneontraste sind so sehSn~ 
wie bei den uneingebetteten Prgparaten aus frttherer Zeit. 

In tier Rinde konnten nennenswerthe Faser- nnd Zellveriinderungen nicht 
gefunden werden~ nur die Riesen-Pyramidenzellen der motorischen Region 
sehienen sp~rlieher als sonst, lm Balken fand sich in der N~ihe des gnies, 
dicht am Eintritt desseiben in das Marl~ der ]inken Hemisphgr% eine alte Er- 
weichungscyste yon KirsehkerngrSss% in der Umgebung desselben eine Lieh- 
tung des Pasernetzes; ausser dieser fanden sieh weder makroskopiseh noeh 
mikroskopisch irgendwo Erweiehungen oder Blutungen. - -  Die Gefiisse weisen 
zahlreiche and sehr erhebliche Ver~inderungen auf; hauptsiiehlieh sind dieje- 
nigen am Pusse tier Windnngen betroffen; yon den ldeinsten, den Capillaren 
nahestehenden~ mit eben noch erkennbarer \u nnd Lymphraum~ sind es 
besonders die an tier Grenze zwisehen Rinde und Marksubstanz gelegenen. 
Die Rindengefiisse im engeren Sinne sind normal, nut vielleieht an Zahl etwas 
vermehrt. Die Oef~sse der erstgenannten Art zeigen eine nngleichm5ssige, 
faserige Verdickung ihrer Wand~ die die normale Schiehtenbildung fas~ zum 
Versehwinden gebracht ha~; die Fasern der gussersten Schichten gehen h~iufig 
direct in alas benachbarte Gliagewebe ~ber~ so dass eine Adventitia nnd ein 
perivasculi~rer Raum nicht mehr zu nnterscheiden sind. Die Intima ist hyalin 
gequollen~ stellenweise ~'ollstiindig structurlos geworden, yon unregelmgssigen 
Vaouolen durehsetzt~ in hyaline g~igelchen zerfallend. In den R~iumen der Ad- 
ventiti% we eine solehe zu nnterseheiden ist~ finder man eine mehr oder we- 
niger starke Rundzellen-lnfiRration und zahlreiche goldgelbe Pigmentzellen~ 
aaeh freies Pigment in gSrnehen, dagegen nirgends Biutungen (s. Fig. 1). - -  
Die Gefiisse der zweit-genannten Art~ besonders die in den obersten Sehiehten 
des Marks~ nach der Grenze der Rinde zu gelegenen~ yon kleinem und klein- 
stem Kaliber~ lassen durchg~ngig Ver~ndernngen der Intima und Media~ die 
den eben besehriebenen analog w~ren~ vermissen; dagegen fehlt fast nirgends 
eine t~undzellenanhiiufung in den Spalten der ;-kdventitia~ gelegentlich auch 
einige Pigmentkbrner. An einzelnen Stellen ist aueh die Adventitia der klein- 
sten Pialgefiisse in der Tiefe der Snlci infiltrirt, ohne class sieh diese Infiltra- 
tion indessen auf die in die Rinde eindringenden Gefiissehen fortsetzte; diese 
sind~ wie schon erwS~hnt~ yon normalem Aussehen~ wenn aueh an Zahl ver- 
mehrt. Es muss hervorgehoben werden~ dass ]ene Rundzellen-Anh~ufungen 
nirgends aus den Maschen tier Adventitia in den perivasculgren Lymphraum 
i~bertreten; der letztere ist fast tiberall deut!ich zu erkennen, erseheint auch 
hgtufig erweitert(vgl. Fig. 2). Obgleich keine specifisehe Gliaf~rbung ausgef~ihrt 
wurd% so lassen doch aueh die van  Gieson-Prgpara te  eine perivasculiire 
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Gliawueherung aussehliessen. Die beschriebenen Gef/issverg~nderungen sind an 
allen untersuehten Gehirnstfioken~ d. h. Centralwindung, SehlS~fen-, Stirn- und 
Hinterhauptslaioioen, zn erkennen. 

Einige Frontalschnitte dursh die ganzen ttemisphiiren zeig~en~ dass 
ausser der erwS~hnten Erweichnng im Balken nirgends Verg, nderungen si'eh 
finden liessen~ auch nicht allgemeine oder herdweise Paserlichtung oder Slde- 
rosen~ wie sie naeh B i n s w a n g e r  und A l z h e i m e r  tier arteriosklerotisehen 
Gefiisserkrankung hgufig beigesellt sin& Die innere gapsel bet ein normales 
Aussehen. 

Sehnigte dureh die Vierhfigelgegend lassen znerst in tier Eben% we der 
rothe Kern in die Bindearme iibeNeht , eine hellere Stelle im mittleren Drittel 
des Hirnsehenkelfusses~ d. h. dem der PyB. entsprechenden Felde erkennen. 
Sonst ist im Querschnitt~ ahgesehen yon einigen miliaren Blutungon im Vier- 
hfigelgrau und im centralen I-IShlengrau, die, nach tier Beschaffenheit der 
rothen BlutkSrpereben zu urtheilen, jfings~en Datums~ vielleieht sogar agonal 
sind, niehts Pathologisehes zu finden. Sehwer erkrankt erweist sich dagegen 
die Arteria basilaris: die Intima ist kissenartig~ oft anf fiber des Doppelte der 
normalen Gefgsswand verdiekt~ in ihren der Media anliegenden Sehiehten ver- 
sehiedentlieh der Fet~nekrose anheimgefallen; die Elastica ist aufgesplitter b 
unterbrochen~ verdoppelt~ die l~Iedia ist aufgeloekert, aueh hyalin degenerirt~ 
die Adventitia stellenweise yon t~undzellen infiltrirt. Manehmal kommt da- 
darch, dass sieh die gewueherte intima yon beiden Seiten ber/ihr~ and ver- 
sehmilzt, eine Verdoppelnng oder theilweise Obliteration der Arterie zustande. 
Die Infiltration der Adventitia mit tlundzel]en ist an den Stellen besonders 
stark~ we eine Nekrose der Intima die Media in Mitleidensehaft gezogen hat 
und zn dnrehsetzen droht~ nnd giebt sieh dadurch als reactive Entz/indung zu 
erkennen~ - -  Die lntensitg.C dieser Arterienerkranknng nimmt in den weiter 
abwgrts folgenden Sehnitten ab~ verschwindet aber nirgends ganz. Dagegen 
nimmt die Abblassung der PyB. raseh zu and zefgt in der Briieke und lge- 
dulla oblongata eine betr~iehtliehe Lichtnng ihrer Fasern; ihre helle Farbe im 
Weigertprg~parat wird besonders beim Vorgleich mit der tiefsehwarzen me- 
dfalen Sehieife deutlieh. Vom Beginn des IV. Ventrikels an lg~sst sieh auch 
eine Faservermindernng im hinteren Lgmgsbtindel nachweisen. Einzelne Epen- 
dymgranulationen treten auf. 

Yon den Kernen der Hirnnerven lassen der II[.~ IV,  V. in seiner moto- 
risehen ~nd sensiblen Portion~ der VI. keine VerSmderungen erkennen. Im 
VII. sieht man unter der Menge der gut entwiekelten Ganglienzelten eine 
Minderzahl~ bei denen der Kern randstgndig gerfiekt ist~ das Protoplasma ab- 
geblasst, die Nis  slkSrperehen nur noch in einem kleinen Bezirk zu erkennen~ 
im /ibrigen gesehwunden sind, der ganze Zellleib aufgetrieben oder aneh ge- 
schrumpft ist (s. Fig. 3). Eine Verminderung der Zahl der Zellen im Ganzen 
ist~ aaeh bei Z~hlung in den verschiedenen Ebenen des Kerns~ nieht naeh- 
welsher. - -  Der Kern des N. VIII. ist normal 7 der dorsale Kern des IX. und X. 
Paares ebenfalls~ im Nucl. ambiguus lessen sieh dagegen vereinzelte Zellen 
yon mangelhafter Fgzbbarkeit nnd im obigen Sinne ver~inderter Structur anf- 

Archly f, Psychiatrie, Bd. 37. Hef~ 1. 4 
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f n d e n . -  Am sehwersten ist~ wie fast regelmgssig in diesen Fgiien beob- 
aehte L der Kern des N. XI[ erkrankt. Auf Weiger tsehni t ten  ist sein Faser- 
netz stark geliehtet, and aueh die das ?~fark durehsetzenden \u sehr 
spiirlich. Bei Nisslpr~iparaten sieht man die Zelien erstens ihrer gahl naeh 
erheblieh vermindert ( 8 - - 1 ~ - - ~  Zelle% we in einem nermalen Priiparate 
50--70 sieh finden), and zweitens neben einigen gesund aussehenden Exem- 
plaren aueh die versehiedensten Stadien der Degeneratio% yon der beginnen- 
den Chrc~-~ratolyse bis zum sehwaeh loigmentirten~ g'elbliehen~ kaum noeh einen 
Kern erkennen lassenden Schatten. - -  Eine dem XI1. Kern lateral unten und 
oben direot benaehbarte Gruppe yon Zellen etwas kleineren Pormates ist qua- 
litativ wie quantitativ unveriindert. Die Paserlichtung ira hinteren Lgngs- 
biindel nimmt caadalwgrts ab~ so dass nahe seinem Bade ein Unterschied yon 
tier Norm nieht mehr naehweisbar ist. 

tn der ganzen Br{iekengegend~ tier ~fedulla oblongata tlnd~ wie wit 
gleieh hinzufiigen ldSnnen, gush im ganzen Rtiekenmark finden sieh bei zahl- 
reiehen der kleinen and kleinsten Geffi.sse eine adventitielle gandzelleninfil- 
tration, ganz entspreehend der im Gehirn erwghnte% ohne dass deren Wan- 
dungen andere Zeiehen einer Erkrankung~ die an Slderose erinnern kgnnt% 
aufwiesen; speeiell die intima~ die ja  bekanntlieh dahei zuerst ergriffen zu 
werden pflegt~ ist an den intramedallgren Gefgssen iiberalt normal. Die Art. 
spinalis anterior zeigt durehggngig eine mehr odor weniger starke Verenge- 
rung des Lumens dutch oonoentrische Intimav-ei-diekung, 15~sst aber ihrerseits 
jene adventitielle Infiltration vermissen. Obwohl man Gefgssehen mit den ge- 
nannten VerSmderungen iiberal[ im Qaersehnitt auffinden kann~ maeht es doch 
den gindruok~ als ob solche in der Umgebung der Nervenkerne and in den- 
sol'ben zahlreieher wiit,'en. Im l~iiekenmark sind fast aussehliesslieh die Ge- 
Nsse der Vorderhgrner derartig erkrankt~ einige wenige finder man aueh in 
den Septen der Seitertstrgng% wiihrend in den Hinterstrgngen keine patholo- 
giseh veriinderfien GefS, sse naehgewiesen werden konnten. An Geffissen, die 
im Langssehnitt getroffen sind, kann man nieht selten beobaehten~ dass die 
Rundzellen dasselbe nieht gleiehm~issig einseheiden~ sendern dass Streeken in- 
filtrirter Wand mit ganz odor fast normalen abweehsetn. 

Ira giiekenmark sind nnr die I-Iinterstr~inge and HinterhiSrner ganz nor- 
mal~ die /ibrige weisse Substanz zeigt durehg~ngig Faserliehtung. Am stgrk- 
sten heben sieh die PyS. in Weigertprgparaten als helle Folder heraus 7 
wahrend die Pyu sich nirgends starker deg'enerirt als der Rest der Vorder- 
str~inge erweisen. Aueh die Kleinhirn-Seitenstrangbahnen and die Go wer s- 
sehen B[inde[ zeigen deutliehe Paserverminderung (Fig. 4). Die degenerirten 
Partien lassen iiberall u and Verdiehtung der Glia erkennen~ gele- 
gent lieh~ wenn aueh nioht vorwiegend~ in Form kleinster perivaseulSorer Horde. 
K6rnehenzellen werden durehgi~ngig vermisst. Naeh nnten zu nimmt die De- 
generation der 'Corder- and Seitenstr~inge ab~ so dass in tier Htihe der Lenden- 
ansehwellung ein }~arbennntersohied zwisehen ihnen und den F[interstr~ingen 
nieht mehr zn erkennen ist; nnr die PyS. heben sieh noeh als helle Keile al). 
Die Gr~Ssse des stark degenerirten Feldes in den Seitenstr:~ingen entspricht viol 
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mehr dem~ wie man es nach Querschnittsl~isionen des Riiekenmarks~ als bei 
absteigender Degeneration naeh Gehirnerkrankungen findet. Von einem iso- 
lirten hnsfallen der starken Fasern im PyS. kann man nicht sprechen~ wenn 
auch unter den stehen gebliebenen die feinen in tier Ueberzahl sind. Eino 
weitere Differenzirnng yon Systemen im gorder- und Seitenstrang liisst sich 
nicht erkennen: hgehstens kann man sagen, dass ~lie innersten~ den Vorder- 
hsrnern anliegenden Sehich~en etwas faserreicher sind als die 5~usseren. 

Die Ganglienzellen der VorderhSrner im t/alsmark sind ebenfalls er- 
krankt; vorAllem fgllt eineVerminderung der vorderen und inneren Gruppe auf. 
Wenn anch auf Strueturver~inderungen nieht weiter untersucht werden konnt% 
da aus dem g/ickenmark keine Nisslpr~iparate angefertigt werden konnten~ so 
lassen doeh Zeltbilder~ wie die in Fig. 5 dargestellten~ auf degenerative Vor- 
ggnge im Zellleib aueh bei CarminSirbung mit einer gewissen Wahrscheinlich- 
l~eit sehliessen (Abrundung der ganzen Zelle, ihre Contouren naeh aussen 
statt naeh innen convex~ Kern an den iiussersten Rand geriickt~ zu Bohnen-~ 
selbst St~behenform abgeplattet~ jede Spur einer Protoplasma-Structur ira 
Zellleib gesehwunden~ s. Fig. 5). Anch die vorderen Wurzeln sind im Ver- 
gleieh zu den hinteren nnzweifelhaft fasergrmer. Die Zellen des Seitenhorns, 
wie aueh die der Clarke'sehen Sgnlen lassen keine Abnormitaten erkennen, 
die der Lendenansehwellung erseheinen dagegen wieder an Zahl redueirt.ab~- 

Erwghnt mar noch werden~ dass sich in sehr vielen Sehnitten in U~. 
Pia markhaltige Nervenfasern fanden~ sowohl einzeln wie aueh za kleiS~ 
Bfindeln yon 4--6 zusammengesehlossen; dieselben liegen so weir yon 7.r 
deren wie hinteren Wurzeln entfernt~ dass es nieht anggngig erseheint~ sie|~i~ 
abgesprengte Theile yon jenen anzusehen. 

Vonder Muskulatur wurde nur die Zunge nntersucht: dieselbe zeigte~e 
gewbhn]iehen degenerativen Vergnderungen: Verlust der Querstreifung "be~ 
vielen ~'asern, Zerfall in feine Litngsfibrillen mit zum Theil kurzwelligem Ver- 
lauf, Versehiedenheit des Kalibers der einzelnen Fasern auf dem Querschnitt~ 
Vermehrung und reihenfSrmige Anordnung der Kerne an den verschm~lerten 
Fasern, reiehliches interstitielles Bindegewebe. Neben den verschmiilerten 
sind auch gequollene Fasern nicht selten. 

Um den Befund noeh einmal zusammenzufassen~ so handelte es 
sich klinisch um einen ziemlieh typischen Fall amyotrophischer Lateral- 
sklerose mit bulMrem Beginn und vorwiegend halbseitiger Entwicke- 

, lung; hervorgehoben sei der Umstand~ dass das elektrische Verhalten 
der Muskulatur ein wechselndes war nnd eine unzweifelhafte EaR nur 
vereinzelt beobaehten Hess, - -  ein gerhalten~ das nicht ganz selten ist 
and darin seine Erkl~rung finder, dass neben den degenerirten noch 
immer eine ganze Anzahl normaler Muskelfasern sieh finden - -  sowie 
dass  das Krankheitsbild sehon 1/2 Jahr vor dem Tode durch ausgepragte 
psychische StSrungen eomplicirt wurde, die sieh gegen Ende immer 
mehr steigerten. 

4" 
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Der anatomische Befund deckte sich im wesentlichen mit dem nach 
dem klinisehen Bilde zu erwartenden. Ffir das bis zum Ende sti~rkere 
Ergriffensein der reehten KSrperhfitfte liess sich allerdings anatomisch 
kein Anhalt finden: die naehgewiesenen Yeranderungen waren durch- 
g~ngig auf beiden Seiten yon gleicher Ausbildung. A]lerdings wftre es 
denkbar~ dass Marehifarbung noch Verschiedenheiten in beiden Halften 
aafgedeckt hatte; besonders tier yon Hoche  beschriebene Fall hatte ja 
gezeigt, welch wichtige Erganzung gerade hierbei die Untersuchung 
nach Marchi  bilden kann. Es ist fast auzunehmen, dass dieselbe in 
unserem Falle auch im Gehim noch tiefere Veranderungen ergeben 
hatte. - -  Das Gemeinsame im ganzen Centralnervensystem waren Ver- 
~mderungen der Gefass% and zwar in zweierlei Form: die grSsseren and 
mittleren Arterien der Haute zeigten die gew0hnlichen Veranderungen 
tier Arterioskleros% besonders Intimawueherung and demzufolge u 
engerung resp. theilweise Verlegung des Lumens; die kleinen and klem- 
sten Gefiisse in der Nervensubstanz selbst liessen YerSnderungen der 
Wandstructur vermissen, boten dagegen iiberall das Biid der intraadven- 
titiellen Rundzelleninfiltration. Eine mittlere Stellung nahmen die kleinen 
'Arterien im Mark des Grosshirns am Fusse der Windungen ein: deren Wand 
war mehr gleichmassig faserig-hyalin entartet and yon Anhaufungen 
von Rundze]len and PigmentkSrnern and-Zellen umlagert. Auf die 
Bedeutung dieser Gefgssbefnnde kommen wir noch zurfick. 

Die tibrigen Verfmderungen wichen yon dem~ was gewShntich bei 
dieser Krankheit gefunden wird~ nieht wesentlieh ab: Zelldegeneration 
und -Sehwuud in den Kernen des VII., 1X.- -X,  XiI. Hirnnerven und 
der inneren und vorderen Gruppe in den VorderhSrnern des Rficken- 
marks, Paserdegeneration und -Verminderung in den Pyramiden-Seiten- 
strangbahnen yore Hirnschenkelfuss bis in's Sacralmark, im hinteren 
Lfmgsbiindel, in den Vorder- and Seitenstrangresten, in den Kleinhirn- 
8eitenstrangbahnen uud den Gow ers 'sehen Bfindeln 7 also mit anderen 
Worten in dem ganzen Markmantel des Rtickenmarks mit Ausnahme 
der Ilinterstr:~inge. Ein der PyV. entspreehendes Fold in den Vorder- 
strangen mit iihnlieh intensiverer Degeneration wie das den PyS. ent- 
spreehende liess sich nirgends auffinden. Doch scheint uns darans 
nicht nothwendig der Sehluss zu ziehen zu sein, dass deshalb eine der 
seltenen vollstandigen Py.-Rreuzungen in unserem Falle vorliegen mtisse. 
Wenn yon verschiedeneu Autoren: neuerdings wieder yon C z y h l a r z  und 
M a r b u r g  auf die hgufigen Verlaufsanomalien der PyB. bei amyotro- 
phiseher Lateralsklerose hingewiesen wurde, worunter ja in der Mehr- 
zahl das Fehlen der PyV. verstanden wird, so ware dabei immer noch 
daran zu denken~ dass in solchen Fallen eine PyV. zwar bestanden 
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haben mag~ aber nicht mit degenerirt ist. Die meisten Autoren gingen 
yon der Voraussetzung aus, dass die amyotrophische Lateralsklerose 
eine Systemerkrankung sei~ and musstea deshalb bei dem Befunde einer 
PyS.-Erkrankung aueh eine solche in den PyV. erwarten~ resp. bei dem 
Fehlen derselben auf eine vollsti~ndige Kreuzung sehliessen. Wenn man 
aber Befnnde wie z. B. den yon H w a s s  betrachtet~ der in der rechten 
Riickenmarkshalfte eine starke Degeneration yon PyS. und PyV. und in 
der linken nur eine geringe der PyS. fand~ oder den yon Spil ler~ bei 
dem beide PyS, aber nur die rechte PyV. erkrankt waren~ so liegt~ 
scheint es~ die Folgerung ebenso nahe, dass der Krankheitsprocess die 
eil~e Riickenmarksh~iifte im Ganzen st-:irker ergriffen hat als die andere. 
Wie steht es aber fiberhaupt mit dem System-Charakter unserer 
Krankheit? 

Unter einem System verstebt man~ wenn man der yon O p p e n h e i m  
gegebenen Definition folgen will~ einen morphologiseh abgrenzbaren 
Abschnitt der weissen Substanz yon bestimmter physielogiscber Dignit~it. 
Betraehten wit nun die yon den Autoren geschilderten und abge- 
bildeten Befunde~ so sehen wir~ dass in einer grossen Mehrzahl Gebiete 
der versehiedensten physiologischen Bedeutung ergriffen gewesen sind. 
Wir finden, dass es nut verh2ltnissm~/ssig wenige F~ille giebt~ in 
denen die Degeneration nicht fiber alas Gebiet der PyB. hinausgegriffen 
h'~tte, in denen nicht die Vorder-und Seitenstrangreste, die KISB, 
die Hinterstr~inge sich bei genauerem Nachsehen ebenfalls verandert 
erwiesen bfitten. 

Die Ausfal]e in den Seiten- und Vorderstrangresten zogen schon 
ziemlich friih die Aufmerksamkeit auf sich~ und Marie  war es~ der~ in 
fibertriebener Werthschlitzung dieser Beobachtung~ die gauze Krankheit 
auf eine Affection der Strangzellen und der kurzen Commissurenbahnen 
im Riickenmark zurfickffihren wo]lte. Spiiter sah man sieh ge- 
nOthigt~ doch auch der Degeneration der langen Bahnen wieder mehr 
Gewieht beizulegen~ und yon Hoche  wurde di% auch in dem jfingsten 
Werke yon S c h m a u s  aufgenommene Ansicht formulirt, dass die amyo- 
trophisehe Latera]sklerose eine Erkrankung der beiden motorischen 
Neuron% so wie der Strangzellenneilrone~ welehe die motorischen Kerne 
versehiedener Hiihen unter einander verbinden, sei. Ob man die letz- 
teren noch als ,System" bezeichnen soll~ kann schon zweife]haft er- 
scheinen; ihnen kommt zwar eine physiologische~ aber doch nut eine 
sehr beschrankte morphologische Einheitlichkeit zu. Nun verlaufen aber 
in den Vorder-Seitenstrangen ausser den ge~annten auch lange Bahnen 
aus dem Mittel- und Zwischenhirn~ aus Kernen der Medulla ob]ongata 
and wahrscheinlich auch dem Kleinbirn~ ferner aufsteigende sei:- 
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sib|e Bahneu und Niemand kann sagen~ ob bei der diffusen Faserliehtung~ 
die in diesen Gebieten Platz gegriffen hat, nieht auch Theile dieser 
Bahnen mit gelitten haben. Dass keine klinisehen Symptome aaf eine 
Betheiligung derselben hingewiesen haben, braueht uns umso weniger 
zu wundern~ als ja aueh die Betheiligung der KISB. und der Gowers-  
schen Bfindel in unserem Falle: ja Degenerationen in den [-Iinterstrg~ngen~ 
you denen O p p e n h e i m  nieht weniger wie 74 Fglle eitirt: symptomlos 
verlaufen sind. Aueh Degenerationen in der Sehleife (tit. b. Hoehe)  
sind gesehen worden, desgleiehen in der Olivenzwisehensehicht (Nut 'a -  
~ow). Dazu kommt~ dass die versehiedentlieh im Gehirn eonstatirtel~ 
Ver~nderungen nieht immer auf die motorisehen Regionen besehrgnkt 
waren~ sondern, um nut einen herauszugreifen, in dem yon Kaes  unter- 
suehten Nonne 'sehen Falle im Cuneus ebenso wie in der vorderen 
Centralwindung gefunden wurden. 

Dass solehe Befnnde nieht noeh h~tufiger sind, liegt vielleieht mit 
daran, dass aus naheliegenden 6riinden wohl stets die motorisehe 
Region in erster Linie, wenn nieht aussehliesslieh untersueht wurde. 
Sehliesslieh mag hervorgehoben werden~ dass, wie in unserem~ so noeh 
in einer Anzahl anderer Fglle der Literatur zu dem klassisehen Bilde 
sieh psyehisehe Symptome, Geistessehw~ehe, gerwirrtheit, Erregung hinzu- 
gesellten, yon denen v. Sa rb6  betont, dass sie sieher in den Rahmen 
des Leidens geh0ren~ sowie dass Sehwindelanfitlle~ apopleetiformer Beginn, 
Zwangslaehen sogar zu den hS~ufigen Complieationen zghlen (v. S a rbd ,  
S e h l e s i n g e r ,  L e n n m a l m ,  der aueh u. a. Gesehmaeksst6rungen auf 
einer ZungenhS~tfte eonstatirt% BOt t ieher  u. a.). 

Ueberblieken wit diese kurze Zusammenstellung, so genfigt dieselbe. 
obwohl sie auf Vollstitndigkeit nieht Ansprueh erheben kanl 4 doeh, um 
zu zeigen, dass nieht nur unter dem klinisehen, sondern aueh unter 
dem anatomisehen Bilde dessen~ was bisher als amyotrophisehe Lateral- 
sklerose besehrieben worden ist, sieh z. Th. reeht versehiedene Bilder 
zusammengefunden haben, und dass die Grenzen dieser Krankheit, die 
bei ihrer ersten Darstellung so wohl eharakterisirt und .durehsiehtig 
ersehien, allmghlieh immer welter gezogen worden sind. Diese 
Empfindung hat sieh aueh den Autoren versehiedentlieh aufgedr'gngt: 
und wir finden z. B., dass O p p e n h e i m  in der letzten Auflage seines 
Lehrbuehes dafiir pl~tdirt, die F'~lle, in denen sieh ausgesproehene Ver- 
anderungen in den nieht motorisehen Bahnen, also vor allem in den 
Hinterstr~tngen finden~ yon der amyotrophisehen Lateralsklerose zu 
trennen. Umso mehr mnss es auffallen, dass in einer der le~zten 
Publieationen fiber diese Krankheit, der yon C z y h l a r z  und Marburg~ 
ausgesproehen wird, dass alle Bemtihungen, dieselbe ihres Charakters 
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einer Systemerkrankung zu entkleiden, bisher vergeblieh gewesen seien: 
es bleibe nach den Befunden in neuerer Zeit nut die Annahme fibrig~ 
dass sie eine echte Systemerkrankung set. Den dieser Ansieht wider- 
spreehenden Befund ihres eigenen Falles (Degeneration im 6oll 'schen 
mad Burdaeh~schen Strange) erklaren sie als eine Folge vaseul~rer 
Sklerose oder der Kachexie. Das degenerirte Feld im Seitenstrang tiber- 
ragte aueh bei ihnen ventralwfirts das dem PyS. gewShnlieh zu- 
gesehriebene Areal. Aus dem Umstande, dass bei ihnen der dorsale 
Vaguskern ebenso wie der Nucl. ambiguus erkrankt war~ ziehen st% yon 
der Pramisse der Systemerkranknng ausgehend~ dieFnlgerung~ dass ersterer 
aueh motorische Funetionen besitze; dureh die exaeten experimente]len 
Untersuchungen yon O nu f nnd Col l ins  ist aber inzwischen festgestellt 
worden~ dass a]lein tier Nucl. ambiguus motorischer Natur ist~ wfihrend 
der dorsale X-Kern aussehliesslieh vegetativen Functionen vorsteht, 
d.h. nnr mit dem Sympathieus-System Beziehungen eingeht. 

Wir sehen also~ dass eine ganze Anzahl klinische ~ie anatomisehe 
Thatsachen' vorliegen~ die zu der Annahme einer echten einfaehen 
Systemerkrankung nieht stimmen~ und dass~ wollte man diesen strengsten 
31aassstab anlegen~ dann eine nieht unbetrlichtliehe Reihe yon Fallen 
aus tier Literatur der amyotrophisehen Lateralsklerose ausscheiden 
m(issten. Geben wit aber die Forderung~ alles yon diesem Gesichts- 
punkte aus erklaren zu wollen~ auf, so kommen wir, wenigstens fi[r 
eine Anzahl der F'511e~ vielleieht einer Einsieht in die Pathogenese niiher. 
Da seheint uns mm der Befund~ den wir im vorliegenden Falle am 
Gef~tsssystem erheben konnten~ yon ether gewissen Bedeutung. Wir 
fanden, wie oben genauer beschrieben, ausser den Veranderungen einer 
nieht unbetr~tehtliehen Arteriosklerose der gr6sseren Geflisse, eine Run& 
zelleninfittration in der Adventitia der kleinen und kleinsten Oef~isse~ 
deren Wandung im fibrigen sich intact erwies~ und zwar dm'eh das 
ganze Central-Nervensystem; nur im Gebiet der Hinters~range waren so 
gut wie gar keine Gef~tssver~tnderungen zu finden. - -  In der Literatur 
ist auf die Geffisse bisher verhaltnissm~tssig wenig Rticksieht genommen 
worden. 0 p pen h eim erwahnt in tier letzten Auflage seines Lehrbuehes 
keine Betheiligung der Gef~isse; verschiedentlieh finder man Arterioskle- 
rose in den Gefiissen der H~tute angefShrt (Pardo~ Mott~ g a h l e r  und 
P i ck ,  Hwass ,  Czyhlarz  u. •162 J e f f r e y  u. Achard)~ bei Mort 
aueh eine Hervorhebung der adventitie]len Infiltration. W~ihrend dieser 
die Zellverlinderungen m6glicherweise auf die Gef~isserkrankung zurtiek- 
ftihren zu kSnnen glaubt% erwfihnen C z y h l a r z  und Marburg  dieselbe 
nur~ verwerthen sie aber nieht im positiven Sinn% ,da eine ~thnliche 
sich bisher in keinem Falle angegeben land". Nur die Verfinderungen 
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in den Hinterstr~ngeu erk]~ren sie durch vaseul~re Sklerose. wobei die 
Sehwierigkeit~ weshalb auch hier in der Rege] pin dem System an- 
liegendes L~ngsovul allein oder vorwiegcnd Faserausfall zeigt~ ungel0st 
blcibt. Es wird damit zugestanden: dass nnter Umst~inden pine all- 
gemeine Sch~tdlichkeit~ - -  hier Ern~thrungsstSrungen in Folge vascul'~rer 
Sk]erose - -  pine loealisirte Erkrankung hervorrufen kann - -  was ja 
iibrigens reich garniehts Neues ist: wir brauchen bloss an die ganz 
speciellen Affinit~tten zu erinnern, die das Blei~ das Diphtheriegift, die 
zur Tubes ftihrende Noxe u. ,q. zu einzelnen Theilen dos Nervensystems 
zeigen. Berficksichtigen wir diese Thatsaehen, ohne uns vorl~tufig weiter 
um ihre Erkl~trung zu kfimmern~ so fgllt auf unseren Fall~ wie auf 
pine Reihe anderer, -~hnlieher: eta neues Lieht. Schon die senile 
Arteriosklerose allein kann naeh S a n d e r ' s  Untersuehungen zu Ver- 
gnderungen ffihren~ die pine gewisse systematisehe Verthei]ung crkennen 
lassen; er fund eine naeh March i  naehweisbare Degeneration tier PyB., 
die in jedem Pmlkt der Bahn einsetzen kann. 

Dass aneh in unserem Falle die Arteriosk]erose nieht ohne Einfluss auf 
das Central-Nervensystem geblieben ist~ zeigen zum mindesteu die groben 
Veranderungen ira Gehirn (Erweiehungsherd im Balken). Wiehtiger seheinen 
uns indessen die Befunde an don kleinen und kleinsten Gefiissen. Oariiber, 
class pine adventitielle und perivaseul:~ire Rundzellen-Infiltration nieht zu 
dem Bilde der einfachen Arteriosklerose gehOrt~ dfirftea die Meinuugen 
kaum mehr getheilt seth. S a n d e r  sagt, duss man pine st~trkere Rund- 
zelien-InfilU'ation geradezu zum Untersehiede der senilen yon den para- 
iytisehen und ghulichen (myelitisehen) Formen beuutzen kSnne. M a g e r  
hat gezeigt, dass man einen noch so geringen Grad derselben ftir die 
Diagnose entziindlieher \;orgfinge im Rtickenmark nicht ignoriren darf. 
D e g e n k o l b  ist der Ansicht~ duss sip in allen F~llen. we man sip 
findet~ ffir die Annuhme einer vorliegenden Infection oder zum mindesten 
Intoxication zu verwcrthen ist. A l z h e i m e r  sprieht sieh dahin aus, 
dass bei sehwerer Arteriosklerose der grOsseren Gef'~sse pine Adventitia- 
Infiltration zum Bilde gehSre, dass dann e~ne solehe aueh in den 
kleinsten Gef~ssen zwar viellcieht vorkommen k6nne~ aber jedenfalls 
sehr ungewShnlieh sei. - -  So selten nun pine solehe Betheiligung der 
Gefiisse bei der amyotrophisehen Lateralsklerose besehrieben worden ist~ 
so gewShnlieh ist ihr Vorkommen bei einer anderen systemartigen Er- 
krankung des Rfiekenmarks, der ,,eombinirten Systemerkrankung" bei 
Angmie. Vor kurzem hat in diesem Archly Rh e inb  o ld  t dieser Frage 
pine eingehende Untersuehung gewidmet. Er kam zu dem Ergebniss~ 
dass der G,'uppe yon Rfiekenmarkserkrunkungen be[ pernieiSser bezw. 
letaler An~imie pine grosse Gruppe an~miseher Spinalerkrankungeu 
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unter dem einheitlichen Gesichtspunkt der vaseular-toxfimischen Patho- 
genese augegliedert werden kiinne. W~thrend die letale Angmie meist 
zu herdfSrmigen Erkrankungen fiihre, komme es bei nicht letalen, 
leichteren An'~mien vorwiegend zu diffuser Sklerose mit systematischer 
Ausbreituug. Das Verh~ltniss der beiden Kraukheiten sei nicht das 
einer directen ~tiologischen Abhangigkeit~ derart, dass die Spinal- 
erkranknng eine Fo]ge der Angmie sei, sondern man babe sich zu 
denken~ dass die Angmie versehiedensten Grades ein Ausdruck be- 
stimmter Ern'ghrungsstSrungen sei~ auf deren Boden die Spinalaffectiou 
durch eine im Blute cireulirende uud yon den Gefgssen ihren Ausgangs- 
punkt nehmende Giftwirkung zu Stande kommt. Der sichtbare Aus- 
druck dieser toxi~mischen Beschaffenheit ist dann eben die adventitie]l% 
bezw. bei st~trkeren Graden auch perivascul~ire Rundzelleudnfiltration. 
Dieselbe ist jedenfalls ein viel feineres Reagens auf eine krankhafte 
Blutbeschaffenheit als die ,,An~mie", die in ihren leichteren Graden 
doch sehr der rein subjectiven Abschi~tzung unterliegt~ bei einem im 
iibrigen schwerkranken Menschen nieht ]eicht a|s ein besonderes Symptom 
angesehen werden wird, und der gegentiber auch die colorimetrische 
H~imoglobin-Bestimmung und die Blntk(irperchen-Z~hlung als ziemlich 
grebe Untersuchungsmethoden gelteu mfisse~. Wenn dieselbe in unserer 
Krankengeschichte nicht besonders hervorgehoben worden ist~ so wird 
man also daraus nicht ohne weiteres einen Schluss im negativen Sinne 
ziehen dfirfen. Wenn in dem Falle yon R h e i n b o l d t  die ausgedehnten 
Vergnderungen im Rtickenmark nur mit einer ,geringen BI~sse der 
Haut und sichtbaren Schleimh'~ute" verbunden waren~ so wird es sogar 
vorstellbar sein~ dass man einmal eine gusserliche ,An~mie" ganz ver- 
misst und doch yon einer ,,angmischen Rfiekenmarkserkraukung" in 
R b e i n b o l d t ' s  Sinne zu sprechen sich genSthigt sieht. 

Der Gedanke, dass auch bei der amyotrophischen Lateralsklerose 
der Process durch gewisse chemische Schadlichkeiten eingeleitet und 
unterhalten wel'de, hat sich schon verschiedenen Untersuchern (Pardo ,  
Pilcz u. a.) aufgedrg~ngt~ ohne dass es bishe~' gelungen wgre: diesen 
Gedanken fiber das Stadium der Hypothese zu erheben. Wir meinen~ 
dass ullser Fall~ in Verbindung mit anderen~ die ghnliche Gef';issbefunde 
aufwiesen~ geeignet seiu dfirfte~ hier in gewissem Sinne eine Brficke zu 
schlagen. Wir sehen~ dass Processe, die zu allgemeinen Vergnderungen 
des Blutes und dec kleinsten Gefasse ffihren~ unter Umstiinden 
eine Degeneration bestimmter Gebiete des Central-~Nervensystems in 
nlehr oder weniger systematischer Vertheilung zur Folge haben k0nnen. 
In den meisten FMlen tritt diese Degeneration unter dem Bilde tier 
,combinirteu Systemerkrankung" auf; doch finden rich auch F~ille~ die 
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degenerative Ver~tnderungen in der grauen Substanz und all den Ganglien- 
zelten aufweisen (B6deker  und J u l i u s b u r g e r ) .  Wit" seheu auf der 
anderen Seite eine Krankheit wie die amyotrophische Lateralsklerose~ 
die zum mindesten anatomiseh in einer ganzen Anzahl yon Fallen mit 
einer eombinirten Systemerkrankung Aehnlichkeit hat~ jedenfalls nicht 
so treng auf ein System~ das motorisch% beschr~nkt ist~ aIs es 
Anfangs schien: bei der auch klinisch nicht selten Stiirungen allgemeinen 
Charakters (Psychosen~ Schwindel u. a,) auftreten~ h~ufi~er sogar als 
bei den ~an~imiscben a Erkrankungen im obigen Sinn% und bei der 
einige Male entzfindliche Gefii,ssveranderungen ganz f~hnlicher Art wie 
bei jenen festgestellt werden konnten. Die Schlussfolgerung erschein~ 
nicht sehr fernliegend~ dass wenigstens ein Theil der als amyotrophische 
Lateralsklerose geffihrten F'~lle jener ersten Gruppe zuzurechnen sind~ 
d . h .  dass m:m ffir sie eine vasculiir-toxitmische Genese anzunehmen 
hat. WelcherArt diese toxische Schitdtichkeit ist~ wird in den meisteu 
F~illen allerdings unklar bleiben; in uuserem Falle kann man wolff 
daran denken~ der seit Jahren bestehenden chronischen Nephritis einen 
Antheil daran zuzuschreiben. 

1)en Einwand, dass man bei einer so allgemeinen Seh~dlichkeit, 
wie eine diffuse Entzfindung an den kleinsten Gef~ssen es ist~ keine 
systematiseh beschrgnkten Degenerationen erwarten kSnne: wird man 
naeh den oben gegebenen Parallelen: besonders mit den yon R h e i n -  
b o l d t  angeffihrten und ausgesonderten Fallen, wohl fallen lassen 
miissen; gesteht man dort die NSgliehkeit einer systematisehen Er- 
krankung zu, so kann man sie hier sehwerlieh leugnen, wo, wie gesagt~ 
die Besehr~tnkung anf ein System niehts weniger als seharf ist. Es 
muss auffallen, dass C z y h l a r z  und M a r b u r g  f[ir die Verituderungen 
in den Hinterstr'Xngen bei ihrem und anderen P~llen eine solehe Auf- 
fassung aueh ohne weiteres zulassen: w~hrend sie sich bei den wesens- 
gleiehen Degenerationen in den PyS. naeh einer anderen Erki~irung 
umzusehen genSthigt fiihlen. Ueber die Theorie yon E d i l l g e r ,  die sie 
hierbei zu der ihrigen maehen: vonde r  funetionellen Ueberanstrengung 
uud dadureh vorzeitigen Ablmtzung eines Neurons seien hier nur einige 
Worte hinzugeffigt. Es ist wohi vorstellbar~ dass ein g:mzes Orgm:, 
ein Muskel~ eine einzelne Drtise dureh t!berm~issige Thgtigkeit besouders 
geseh~idigt wird; bei der Uebertragung dieser Ansehauung auf einzelne 
Neurone oder Gruppen yon solehen ist aber doeh Vorsieht geboten. 
gs waren vor allem die Untersuchungen fiber die Coordination (v. L e y den 
F r e n k e l  7 O. Ftirster)~ die uns lehrten, dass eine Motititat ohne die 
dauernde Intervention der Sensibilit~tt nieht denkbar ist; wo also 
wahrend eines Lebens starke Anforderungen an die motorisehe TMitig- 
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keit gestellt worden sind~ mtissen stets die centripetal leitenden Neurone 
nfit in Anspruch genommen worden seth, und zwar wird die Summe 
der Energien auf den versehiedenen centripetalen Wegen zu eortiealen 
und subcorticalen Centren genau gleieh sein der auf eentrifugalem Wege 
wieder ausgesandten Energie; die Motilit':it, soweit sie eine eoordinirte 
ist, ist eine Function der Sensibilitgt. Von diesem Gesiehtspunkt aus 
wird die Anschauung yon der isolirten Ueberanstrengmlg eines be- 
stimmten, speeiell des motorischen Neurons~ und die daran sich 
kntipfenden Sehlussfolgerungen night mehr aufreeht zu erhalten seth. 

Die Bedeutung der angeblichen fehlerhaften heredit'~ren Anlage des 
motorischen Systems bet der amyotrophischen Lateralsklerose ist sehon 
yon C z y h l a r z  und M a r b u r g  gewiirdigt worden~ besonders dutch den 
Hinweis auf das meist sehr vorgesehrittene Alter der Kranken. Aueh 
unsere Kranke war 45 Jahre alt~ u n d e s  w~tre zum mindesten auf- 
fallend~ wenn aueh nieht ganz beispiellos~ dass eine congenitale krank- 
hafte Anlage erst in diesem Alter zu einer manifesten Krankheit ffihren 
sollte. Die Annahme ether erworbenea ScMdliebkeit wird also auch 
yon dieser Seite her nahe gelegt. 

Nut kurz erw~thnt set hier noch einmal der Befund von m a r k -  
h a l t i g e n  N e r v e n f a s e r n  in der  Pin des g f i e k e n m a r k s ~  de,t wit 
in unserem Fal]e erheben konnten. Solche Befunde sind in der Lite- 
ratur sehr spfirlieh; am bekanntesten ist wohl der Fall yon P i ek l e r~  
tier bet Riickenmarkscompression dureh Wirbelearies Nervenfasern in der 
Pin fand, die die unterbroehene Stelle fiberbriicktea und die er in Zn- 
sammenhang mit der kliniseh beobaehteten Besserung zu bringen 
geneigt ist. 

Neuerdings haben De rcum  und S p i l l e r  einen ~hnlichen Befund 
beschrieben~ ohne demselben eine physiologische Bedeutung beizumessen; 
sie geben der Ansieht Raum~ dass vielleieht schon normaliter in der 
Pin Nervenfasern ohne Markseheide vorhanden sind~ die unter Umstiinden 
einmal markhaltig werden kOnnen oder es sehon als bedeutungslose 
Yaria~ionen yon Geburt an sind, ghnlich wie es sieh mit den mark- 
haltigen Opticusfasern in der Retina yet'bait. Welehe yon beiden 
316glichkeiten in unserem Fatle vorliegt: lgsst sieh nieht entseheiden~ 
die Zahl der Fasern erseheint jedenfalls zu gering, als dass man ihnen 
eine nennenswerthe functionelle Bedeutung zuschreiben k(innte. 

Um das Wesentliche der vorstehenden Ausftihrungen zum Schluss 
zusammenzufassen, 8o k~bnnen wit sagen: 

Der vorliegende Fall ist nicht geeignet: die Anschauung, dass die 
amyotrophisehe Lateralsklerose eine eehte primbore Systemerkrankung 
sei~ zu stiitzen. Vielmehr weisen die gefundenen u ent- 
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ziindlicher Art an den Gefgssen des Central-Nervensystems darauf 
hin~ class in i h r e r  P a t h o g e n e s e  v a s e a l ~ t r - t o x ~ m i s e h e  Be- 
d i n g u n g e n  e ine  R o l l e  s p i e l e n  kSnnen .  Wenn diese Aetiologie 
aueh nieht ffir nile F'glle in Betraeht kommt~ so wird sic doch f~r eine 
hnzahl, besonders soleh% die Abweiehungen vom 8chulbilde erkennen 
lassen~ berficksiehtigt werden mfissen. Erweitert man die yon O p p e n -  
h e l m  aufgestellte Fordemng, alle FSlic mit Veranderungen in den 
Hinterstr'g, ngen yon dem Bilde tier amyotrophischen Lateralsklerose ab- 
zutrennen~ in logischer Folge dahin, aueh alle die F~ille nieht hinzu- 
zuzghlen, die klinisch odor anatomisch Betheiligung irgend weleher 
Gebiete ausser den beiden motorisehen Neuronen sammt Commissur- 
bahnen erkennen i a s s e n ~ -  so wird die Zukunft zeigen, w i e v i e l  
f i b e r h a u p t  yon  der  a m y o t r o p h i s e h e n  L a t e r a l s k l e r o s e  a ls  
! ; r a n k h e i t  su i  g e n e r i s  f ibr ig  b l e i b e n  wird.  Jedenfalls ist der 
vorliegende Fall geeignet, dazu beizutragen, class sic aus ihrer sehon 
ersdlfitterten Sonderstellung immer mehr verdr~ngt wird. 
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