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Aus der psychiatrischen und ~ervenklinik zu Kiel 
(Geh. Med.-Rath Prof. Dr. Siemerling). 

Eine seltene Erkrankung der Pyramidenbahn mit 
spastischer Spinalparalyse und Bulbiirsymptomen. 

Von 

Dr. Kinichi 5[aka. 

Die Existenz einer primiiren Erkrankung der Pyramidenbahn allein ist 
noch nicht festgestellt. Die Pyramidenbahnaffection bei der progressiven 
Paralyse, bei welcher Veri~nderungen der Hirnrinde vorliegen~ ist nicht 
als primitr aufzufassen; vielmehr stellt diese Affection eine abstei- 
gende Degeneration darl). Einige Autoren haben auch die Degeneration 
der Pyramidenbahn mit Marchi 'scher Farbung vom Rfickenmarke bis 
znr Hirnrinde verfolgt. Die znerst yon Erb und Charco t  erwahnte 
spastisehe Spinalparalyse ist eine langsam eintretende spastische Lah- 
mung der unteren und spater auch der oberen Extremitaten ohne Atro- 
phie der Muskeln und ohne Aenderung 'der elektrischen Erregbarkeit 
derselben. Die Sectionsbefunde yon solchen Fallen~ die klinisch das 
Bild der spastischen Spinalparalyse zeigten~ liegen in grosser Zahl vor. 
Aber sie liefern ganz vereinzelt den Beweis daffir, dass es sich bei 
ihnen um eine isolirte primlire Seitenstrangsklerose gehandelt hat. In 
den meisten Fallen wurden dagegen verschiedenartige Gehirn-Rfieken- 
markserkrankungen gefunden: Compressionsmyelitis~ diffuse Myelitis~ 
multiple Sklerose, combinirte Systemerkranknng~ Meningitis spinalis, 
Rfiekenmarkssyphilis~ amyotrophische Lateralsklerose, chroniseher ttydro- 
cephalus~ Geschwulst etc. So sind die Meinungen der Autoren fiber 
die Existenz dieser Rtickenmarkskrankheit noch immer getheilt. W~hreud 
Erb und St r f impel l  u. A. sie als eine eigene Erkraukung ansehen~ be- 

1) Kinishi  Naka~ Arshiv fiir Psych. 1905. 
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trachten sic yon Leyden~ Mar ie  u. A. als einen klinischen Symptomen- 
complex. 

Der folgende Fall zeigte am Anfang die typischen Symptome der 
spastischen Spinalparalyse; in der letzten Zeit gesel]ten sich aber bul- 
bare Symptome hinzu, was yon dem gew6hnliehen Bilde der spastischen 
Spinalparalyse abweicht. Die anatomisehe Untersuchung liess eine 
Degeneration des corticospinalen Neurons der motorischen Bahn nach- 
weisen. 

Frau W.~ 68 Jahre. 
Aufnahme 5. December 1904. Exitus letalis 18. December 1904. 
Vater Potator. Patientin sell stets gosund gewosen sein. Seit ca. 20 bis 

21 Jahren verhoirathet, kein Abort, zwei Partus; Kinder sind klein gestorben. 
Potus wird entsohieden negirt. Februar 1904 sell sic auf der Strasse anf's 
linke Knie gefallen sein, aber keine Verletzung dabei. Habe gleieh danach 
Schmerzen im linken Bein gehabt. Die Schmerzen seien dann auf dos reehte 
Bein~ rechten Arm und linken Arm fibergegangen. Auch hobo sich atlmglig 
L~hmung der Beine entwickelt, die immer starker wurde. Seit ca. 3 Wochen 
kann Patientin iiberbaupt nicht mehr gehen. Im Sommer 1904 stellte sich 

ouch eine Schwgche der hrme ein. Im Juli habe sic sich gegrgert und auf- 
geregC. Seitdem sei angeblioh die Spraehe schlecht. KSnne oft stundenlang 
/iberhaupt nieht sprechen. Habe immer ein heftiges Temperament gehabt. 
Habe sonst psychisch nichts geboten. 

Von Blasen- und MastdarmstSrungen ist nichts bekannt. Keine Schwin- 
del- oder I{rampfanf~lle. In der letzten Zeit verschluckt sich Patientin beim 
Essen. 

Status. Gut gen~ihrt, starker Panniculus adiposus. 
Seh~deldach und Wirbels~iule nirgends druckempfindlich. 
Rechte Pupille etwas weiter als die linke. R/L. -@. R./C --~-. A.B.  

fl'ei. Kein Nystagmus. VII.normal, symmetriseh, Zunge gerade ruhig. Zungen 
bewegungen nach allen 1~ichtungen ausgiebig. Uvula weieht etwas nach rechts 
ab. Gaumensegel beiderseits gleichm~ssig gehoben. Ra~henreflex@. Spracho 
langsam, schwerfiillig (bulb~r). Xefl. der Oberextremit~ten @-. Keine Muskel- 
atrophic. Bei passivenBewegungen im rechten Schultergelenk aussert Patientin 
heftige Schmerzen, man bSrt dabei im Gelenk ein Knacken. Active and passive 
Beweglichkeit in den fibrigen Gelenken frei. Grebe Kraft sehr gering. 

Der rechteArm kann activ ira Schultergelenk nur wenig gehoben werden~ 
wiihrend der linke bis zur Horizontalen erhoben wird. Abdominah-eflex Null 
(Pannic. adip. stark). In den oberen Extremitgten leichte Spasmen~ dagegen 
sehr starke in den Unterextremitg~ten. Kniephiinomene beiderseits lebhaft~ bei- 
d'erseits Patellarclonus nnd Fusselonus. Links deutlich Bab insk i ,  rechts 
Plantarreflex nicht auszulSsen. Beide Fiisse stehen inKlump-Spitzfussstellung, 
der linke mehr als der rechte. Das rechte Bein kann yon der Untefiage aetiv 
gar nicht erhoben werden, dagegen bis 90 0 im Kniegelenk gebeugt werden, 
wenn die Ferse auf der Unterlage schleift. Das linke Bein wird einige Centi- 
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meter yon der Unterlage gehoben. Beugung bis zu 900 bei Sehleifen der Ferse. 
Die unteren Extremit~ten zeigen keine Atrophic. Sensibilit~t fiir alle Quali- 
tiiten inta2t. Starkes vasomotorisehes NachrSthen--Quaddelbildung. Pationtin 
ist vorsichtig beim Sehlucken, nimmt nur kleine Sehlueke, versehluekt sieh 
trotzdem leieht. Patientin kann nieht ohne Unterst/itzung stehen. Von beiden 
Seiten urtterstfitzt, kann sic einige Schritte gehen, die Fussspitze klebt am 
Boden. tt~rz und Lunge ohne Besonderheiten. Pals 927 regelm~issig. Arterien 
welch. L[ber und Milz nieht vergrSssert. Urin trfibe, alkaliseh.. Kein Zucker 
and kein Eiweiss. 

6. December. Schmerzen im Rfieken und in den Beinen. Versehluckt 
sieh beim Essen h~nfig. Hi~lt sich sauber. 

7. December. Hat keine Schmerzen. Es maeht den Eindruek, als ob der 
linke Mundwinkel etwas hinge und der linke Gesiehtsfacialis bei Bowegung 
etwas zuriickbliebe. Augenhintergrand normal. 

11. December. Keine Klage, beseh~ftigt sich etwas mit Lesen. Es f/illt 
auf, dass Pationtin h~ufig ohne reehte Motivirung bald laeht~ bald weint. 
Sonst unver~ndert. Keine Blasen- and Mastdarmst/~rung. 

14. December. Glyeerinklystier. Darauf Leibsebmerzen und Durcbfall, 
Stuhlgang enthiilt Blur. Leib nicht druekempfindlioh. Keine H~morrhoidal- 
knoten. 

15. December. StShnt und iammert heute Naoht, klagt, sic kSnne keine 
Luft helen. Athmung stark besehleunigt. Puls klein, 130. Geht heute Morgen 
besser. Puls 92, kriiftiger. Gesehmaoksprtifnng gut. Elektrisehe Unter- 
suehung: Im Gebiete des Faoialis and an den Extremit~ten fiir faradischen 
and galvanisehen Strom beiderseits normal. W~hrend der Untersuehnng Col- 
laps: plStzlieh wird Patientin bless, Pals klein, 140. Athmung ersehwert und 
besolileunigt. Naoh ]5 Minuten erholt sic sich. 

16. December. Naehts kSnne sic keine Luft helen. Sprache nur sehr 
sehwer verst/indlieh. Bezeiehnet vorgehaltene Gegenstgndo riehtig. Wiihlt 
unter vorgelegten Gegenstiinden den veto Arzt genannten riehtig aus. Ver- 
sehluekt sieh sehr h~ufig. Weinerliche Stiramung. 

17. December. Klagt fiber Luf~mangol. Athmung erschwert: Puls 
klein: 118. 

18. December. Klagt fiber Schmerzen in den Beinen und irn R~cken. 
P~hlte sich Vormittags ziemlieh wohl. Hatte Besueh yon den AngehSrigen, 
unterhielt sich rail denselben. Mittags p15tzlioher Collaps, als der.A_rzt hinzu- 
koramt, zeigt Patientin starke Cyanose, Cheyne-S toke ' sches  Athmen. Puls 
nieht ffihlbar. Exitus letalis. 

Section: Gehirn-Gewieht 1044~ Seh~deldaeh ohne Besonderheiten. Dura 
glatt spiegelud, schlaff, legt sich fiber beiden Hemisph~ren in starke Fallen. 
Pia glatt: Gyri sehmal and atrophiseh, klaffen auseinander. Art. basilaris hat 
sehr enges Lumen. Arterienw~nde nicht verdiekt. Auf versehiedenen Frontal- 
schnitten dutch das Cerebrum makroskopiseh normaler Befund~ ebenso auf 
Schnitten dutch Pens nnd Kleinhirn. 

Auf Querschnitten durch das Rtiekenmark, durch das ganze Rfiekenmark 
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sich hinziehende keilfSrmige weisse Verf~rbungen in beiden Seitenstr~ngen, in 
geringerem Grade ouch in beiden u Embolie der Pulmonal- 
arterie dureh zahlreiche Thromben. Aspiration des l~Iageninhalts. Eiterige 
Bronchitis und Bronchiolitis. ttyper~mie der Unterlappen. Emphysem der 
Oberlappen. IXesiduen beiderseitiger Pleuritis. Fettige Fleckung der Mitral- 
klappe. Fettige Fleckung und beetartige Erhebungen der Aorta ascendens. 
Kalkplatten der Descendens. Chronische Pericholecystitis mit schmierigem un- 
teren Leberrande. Etwas gesehwollene igilz, ttyper~mie der Niere. Narbe uncl 
Cyste der linken Niere. 

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

Gehi rn ,  g f i ckenmark ,  Hi rns t amm in FormollSsung geh~rtet. Die 
Sehnitte aus der Hirnrinde und dem Riickenmarke wurden zur Zellf~rbung mit 
Thioniu gebraucht. Die anderen Theile wurden naeh der tt~rtung in tier 
Miill er ~ schen Fltissigkeit respective Miill e r-Osmiumsg, ure zur Wei ger t  - Pa l  
Gieson,  Marohi~schen F~rbung verweudet. 

Dos Sacralmark: lgit den oben genannten F[rbungen erkennt man ein 
deutliches Ergriffensein der Pyramidenseitenstrangbahn, welches am l~ande des 
t~iickenmarks mit der Basis sitzt and ein Dreieck darstellt. Yore Hinterhorn 
ist die Degeneration durch eine Schicht yon gesunden Gewebe getrennt. 

Sowohl die Ganglienzellen des Yorderhorns, wie die Nervenfasern der 
grauen Substanz sind normal. Die Vorder- und Hinterstriinge sind ganz in- 
tact. Pis mater ist ]eicht verdickt, nicht zellig infiltrirt. Der Centralcaual ist 
obliterirt. In den Seiten- und Hinterstrfingen besonders in den letzteren finder 
sich eine m~ssige u der kleinen Gef~sse. Ihre Wandungen sind 
verdickt. 

Dos untero und mittlere Lendenmark zeigen gleiche Verhiiltnisse wie im 
Sacralmark. 

Im obersten Lendenmark tritt die Degneration der Seitenstr~nge starker 
hervor und reicht his zur Peripherie. Die vordere Grenze l~iuft quer yon dem 
hinteren Theile des Seitenhorns seitw~rts gegeu die Mitte des Pefipherie des 
Seitenstrangs. In den degenerirten Seitenstriingen finden sieh stellenweise 
einige kleine Liicken in der GrSsse mehrerer Querschnitte yon Nervenfasern 7 
wo diese untergegangen sind. 

In den Gef~sswandungen der degenerirten Zone sind Fettzellen vorhan- 
den. Im Piagewebe finden sich Kalkpl~ttchen. Die Vorderstfiinge sind noch 
intact. Die Mar oh i 'sche Fitrbung zeigt eine deutlich% scharf begrenzte Dege- 
neration, wie bei der W e i g e r t - P a l  und van Gieson'schen. Die Vorder- 
hornzellen sind meist gut erhalten~ es finden sich aber stellenweise einige 
atrophische Zellen mit Pigmentanh~ufung. 

Die Vorder- and ldinterwurzeln normal. 
Das Brustmark: Die Affection der Pyramidenseiteustrangbahn ist ebenso 

hoohgradig wie am oberen Lendenmark. In den degenerirten Zonen kommen 
einige helle unregelm~ssig gestaltete kleine tterde vor; bei der st~rl~eren Ver- 
grSsserung erkennt man darin feine Gliamaschen~ die Nervenfasern sind meist 
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nicht zu sohen~ stcllenweise finden sich stark ver~inderte P~este yon Mark- 
scheiden. Die Affection der Pyramidenbahn reieht auch vorne bis zur Quer- 
linio dur(h die hintere Commissur. Bis zum Hinterhorno roicht sic nicht ganz 
heran, besonders vom vorderen Theilo des Hinterhornes ist die Affection durch 
die gesu~de seitliche Grenzschicht gotronnt. Dor hintere Theil der Affection 
boriihrt abet fast das Itintorhorn. Die K l o i n h i r n s e i t e n s t r a n g b a h n  und ~ 
G o w e r s ' s c h e n  Bfindol  zoigen be iNIareh i ' seher  sowie beianderenF~ir- 
burthen gar koine Vergndorung. Die P y r a m i d e n v o r d e r s t r i i n g e  sind deut- 
lich vergndert; boi Gie s o n '  scher Fgrbung finder sich hior Gliawucherung. 

Die, Itinterstrh~nge sind ausser der Gefiissvermehrung ganz intact. Die 
Vorderhornzellen zoigen zum Theft Pigmentirung, abet keine Zellenverminde- 
rung. Die C la rke ' schen  Siiulon und die Hintorhhrner sind intact. Die Vor- 
t ier -  und H i n t e r w u r z e ] n  sind normal Dor C e n t r a l c a n a l  ist gut or- 
halton und mit normalen Ependymzellen bedookt. P i a  m a t e r  wie am Len- 
denmark. 

Ilalsanschwetlung: Das Ergriffonsoin der vordoren Pyramidenbfindel tritg 
bei allen Fgrbungen scharf 7 am medialen g a m e  dos Vorderstrangs boschriinkt~ 
hervor. Hier finder sich Schwund der Norvenfasorn~ Wuoherung des Gliage- 
wobos~ dassolbe Bild: welches man in den verhmdorten Soitenstriingen sieht. 

Die K l e i n h i r n s e i t o n s t r a n g -  und Gower sc hon  Bfindel  sind auch 
bier intact uud yon den verhmderten Pyramidenstriingen scharf begronzt. Die 
seitlicho Grenzsohicht ist auch normal. Die Pyramidensoitenstriinge zeigen, 
obonso hochgradig wie im Brustmark ihre Degeneration; die kleinen hollen 
Horde sind auch darin zu finden. In den afficirton Pyramidenbahuen sind ganz: 
normale Nervenfasern zu sohon. Die hintere Gronze dor Affection roicht boi- 
nahe bis zum ttinterhorn% die vordere Grenze goht boi Marchi  yon dor 
Gegend des Winkels, welchen das Vorderhorn mit dom Hinterhorne bildet~, 
nach der Seite hin: zugloich aber etwas nach vorne gerichtet. 

Von tier grauen Substanz ist die Affection durch die gesunde seitliche 
Grenzschicht getrennt. Pa l -Weigor t -P r i ipa ra te  zoigen etwas grhssere Aus- 
dehnung der Affection des Soitenstrangs; abor sie ist immer yon der gesundoa 
Kloinhirn- und Gowers~schen Bahn getronnt. 

Die Ilinterstr~ngo zeigon leichte Gof~ssvormehrung, sonst ganz intact. 
Die u sind in der medialen Gruiope leicht vermindert. Die 
Hinterhhrnor sind intact. Die Vorder- unzl Hinterwurzeln normal. Pia ist 
verdiokt~ aber nicht zollig infiltrirt. 

Das oboro H a l s m a r k  zeigt gleiehe Verh~iltnisse, hier finder man etwas 
mehr helle Herd% als in der Halsanschwollung. 

In der P y r a m i d e n k r e u z u n g  zeigt die Pyramidonbahn ebonso schwere 
Bosch~idigung~ wi~hrend die Kleinhirnsoitonstrangbahn auch in diesor Gegond 
intact bleibt. 

M e d u l l a  o b l o n g a t a :  Die Pyramidonbahn ist in ihrem Gebiete gleieh- 
m~ssig vorgndert und zeigt oin blasses Aussehon. Die Pyramidonfasorn~ welche 
im Rfiokonmarke ein kleines Fold oinnehmen: broiton sich hier mehr aus; sic 
sind auch mehr erhalten. So ist die Degeneration sehwgchor~ als im Rficken- 
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marke. Die holloa inselfSrmigen Herde sind auoh einzeln zerstreut vor- 
handen. 

Die K l e i n h i r n s e i t e n s t r a n g b a h n ~  Sch le i fe ,  die Oliven,  die spi -  
ha le  T r i g e m i n u s w u r z e l  bieten keine Ver~nderungen. Die H y p g l o s s u s -  
kerne sind normal. Man sieht aber in einigen Sohnitten yon Pa l -We ige r t -  
P~drbung in der Mitto des Kernes einen runden Markfaserkranz, welcher wegen 
seines reiohen Fasergehaltos yon der Umgebung scharf abgegronzt ist. Im 
Innern dieser Horde finden sich viele kleine Ganglionzellen und we~ige Mark. 
fasern, so dass sich innerhalb des dunklen Kranzes eine helle Fgzbung zeigt. 
Die Zellon zeigen keine Ver~nderung. Nach Obers t e ine r  kSnnen diese Horde 
golegentlich normalerweise vorkommen. Der Nucleus  a m b i g u u s  ist nicht 
ver~ndert. F ib rae  arouatae in tac t .  

Nucleus  arouatus~ Raphe  zeigen keine Verg, nderung. 
Die austretenden H y p o g l o s s u s -  und V a g u s w u r z e l n  sowie die So l i -  

t~rbt indelnormal .  Die Vago-:  G l o s s o p h a r y n g e u s -  und A o u s t i c u s -  
kern e nicht ver~ndert. 

Brticke: Die Vergnderung der Pyramidenbahn ist deutlich. Striae me- 
dullares stark entwickelt, Corpus restiforme, das hintere Lg~ngsbfindel zeigt 
keine VerEnderung. Die Facialiskerne and ihre Wurzelfasern sind ganz nor- 
mal. Die Fasern yon der oberen Olive zum gesunden Abducenskerne sind gut 
zu sehon. Die motorischen und sensiblen Trigeminuskerne wie ihre Wurzeln 
sind intact. 

In der HShe der T r o c h l e a r i s k r e u z u n g  ist die Pyramidenbahn aueh 
deutIich ver~indert und ist duroh die schSn gef~rbten normalen Brfiekenfasern 
in mehrore Biinde] getheilt. 

Die c e r e b r a l e T r i g e m i n u s w u r z e l  normal. Andere Gebilde zeigen 
bier keine Vergnderung. Troehleariskern% Bindearmkreuzung~ mediale Schleife 
normal. O c u l o m o t o r i u s k e r n ,  sowie seine austrotende Wurzel ganz intact. 

Das mittlere Drittel yon Hirnschenkelfuss, entsprochend der Pyramidon- 
bahn, zoigt eine blasse Verf~rbung. Darin sieht man auch einige helle insel- 
fSrmige Horde, we die Nervenfasern moist verschwunden sind. Die Affection 
ist deutlich, abor nicht so hoehgradig, wie im Rfickenmark. So kann man 
nicht eine scharfe Grenze angeben. 

Die innere  Capse[  zeigt b e i P a l - W e i g e r t - G i e s o n ' s c h e r  F~rbung 
keine Ver~nderung, aber bet Marchi  l~sst sich eine deutliche Degeneratio% 
der Pyramidenbahn entspreohend, naohweisen. Die Basalganglien bieten keino 
Ver~,nderung dar. 

Die Zellfgrbung tier P a r a e e n t r a l w i n d u n g  zeigt eineVer~ndernng und 
ziemlich starke Verminderung der grossen Pyramidenzellen. Die P a l - W e i -  
ge r t -  und Gieson'sohen Fg~rbungen zeigen keine deutliche Vergnderung in 
der Hirnrinde. Dagegen lassen sich mit Marchi 'seher  Methode viol sehwarz 
gefgrbte Markfasern in der Paraeentralwindung eonstatiren~ welche aus tier 
Markfaserschicht nach den Zellschichten ausstrahlen. 

Dor BaIken zeigt auch bei der M a r c h i '  schen PS~rbung, entsprech end den 
Fasern aus den Centralwindungen eine leichte VerEnderung. 
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Zusammenfassung. 
Eine bisher ganz gesunde 68jahrige Frau bekam im Anschluss an 

einen Fall aaf das linke Knie Schmerzen in dem betreffenden Knie, die 
nachher aber auch auf die anderen Extremitaten fibergingen. Zugleich 
entwickelte sich allmalig f o r t s c h r e i t e n d e  Li~hmung in den Beinen. 
Sparer gesellte sich die Pa re se  der  Arme hinzu. Endlich Spraeh-  
s tSrung  and S c h l u c k b e s c h w e r d e n .  Die Lahmung hatte spastischen 
Charakter und trat an den unteren Extremit~ten starker auf, als an den 
Armen: gesteigerte Sehnenreflexe, Babinski'sches Zeichen, Patellar- and 
Fussclonus, Spasmen. Keine Atrophi% keine SensibilitatsstSrung, keine 
u der elektrischen Erregbarkeit, keine fibrillaren Zackungen; 
Blasen-~ Mastdarmfunction bis zum Tode nicht gestiirt. Die Gesichts- 
und Zungenmusculatur zeigten ebenso keine Atrophie, keine fibrillaren 
Zuckungen. [m weiteren Verlauf trat unmotivirtes Lachen und Weinen 
auf. Wahrend einiger Tage vor ihrem Tode zeitweise voriibergehende 
Dyspnoeanf~ille; endlich pl/Jtzlicher Ted nach Cheyne-StokeschemAthmen. 
Die mikroskopische Untersuchung ergab eine frisehe and alte hochgra- 
dige Degeneration der Seitenstrange im ganzen Riickenmark, Degene- 
ration tier Pyramidenvorderstrange im Hals- and Brustmarke. Die 
Affection des Seitenstrlinge war breiter als das Degenerationsfeld, wel- 
ches man. bei der secundaren absteigenden Degeneration sieht. Die 
Kleinhirn- und Gower'schen Bahnen, die Hinterstrange intact~ ebenso 
die Vorder= and Hinterwurzeln. Die motorischen Zellen zeigten am 
Halsmark eine leichte Verminderung, sonst geringe Veranderung in einem 
Theile derselben im Brustmarke. Eine deutliche aber schwachere Dege- 
neration der Pyramidenbahn nach oben his zum Hirnschenkelfuss. Die 
innere Kal?sel und Centralwindung zeigten nur bei M arch i  Veranderung 
an den Fasern. Die motorischen Zellen der Paracentralwindung ver-  
mindert. Leichte  Veranderung in einem Theile des Balkens. In der 
medialen Schleif% we nach einigen Autoren die motorischen Bulb~r- 
herren verlaufen sollen, liess sich keine Veranderung finden. 

Das Trauma kann wie in unserem Falle der Krankheit vorangehen 
und erweckt dann den Anschein: als ob es die wahre Ursache ware. 
In S t r i impe l l ' s  Fall 1) yon primarer combinirter Systemerkrankung des 
Riickenmarks, welcher yon Erb als spastisehe Spinalparalyse an- 
gesehen wllrde, begann die GehstSrung im Anschluss an einen Fall, 
der aber keine schwere Verletzung zur Folge hatte. Die Schmerzen 

1) Strfimp611, Arohiv f. Psych. 17. 1886. 
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ohne objective Sensibilit~tsstSrung treten zuweilen bei der amyotrophi- 
schen Lateralsklerose aufl)~ auch in den yon Erb als spastische Spinal- 
paralyse angegebenen F~llen findet man dieselbe~). Unser Fall zeigte 
auch Schmerzen~ welche mit anatomischea Befunden nicht zu erkl~ren 
waren. O p p e n h e i m  vermuthet bei der spastischen Spinalparalyse, 
dass die Schmerzen eine Fo]ge der Muskelspannung sind. Doch sind 
sie in unserem Falle ganz im Anfang eingetreten~ wo die Muskelspannung 
noch nicht so ausgepr~gt war. 

Die Thrombosen der Pulmonalarterien~ welehe bei der Section ge- 
funden wurden~ sind als Folge der Herzschwliehe zu betrachten. Pa- 
tientin hatte schon vor der Aufnahme die Bulblirsymptom% Sprach- 
stSrung und Sehluekbeschwerden gehabt. Man kann annehmen~ dass 
die Innervation des Nervus vagus auf das Herz schon gestSrt war und 
in der letzten Zeit eine tterzschw~tche verursachte~ welche eine Thromben- 
bildung begfinstigte. Die Thrombose der Pulmonalarterien haben bei der 
Patientin dyspnoische Anfiille hervorgerufen und endlich plStzlich zum 
Tode geffihrt. 

Die Ver~nderungen bei der Seitenstrangsklerose fiberschreiten nach 
C h a r c  ot die Grenze des gekreuzten Pyramidenbfindel% welche das Stu- 
dium der secund~iren Degeneration za bestimmen lehrte. Marie  nimmt 
an~ dass diese erg~inzende Sklerose~ welche sich mehr oder weniger naeh 
vorne erstreck% in Abh~ingigkeit yon der Strangzel]enl~sion steht. In 
unserem Falle schien die Seitenstrangaffection die eigentliehe Grenze 
der Pyramidenbahn fiberschritten zu haben~ was sowohl bei der amyo- 
trophischen Lateralsklerose, wie auch bei der spastischen Spina]paralyse 
gewShnlich der Fall ist. Es ist wohl nach Mar ie ' s  Ansicht zu erklliren. 
Eine andere Erkl~rungsweis% dass die starke Degeneration der Pyra- 
midenbahn die andersartigen benachbarten I~ervenfasern direct in Mit- 
}eidenschaft gezogen hat~ ist wohl mSglich~ aber hSchst unwahrschein- 
lich~ well die Kleinhirnseitenstrangbahn trotz direeter b{achbarschaft 
ganz intact ist. Die Ver~inderungen der Vorderhornze]len waren leicht 
und die Zahl derselben im Halsmark wenig vermindert. Man darf 
darauf kein grosses Gewicht legen~ denn wir haben an den Extre- 
mit~ten keine Atrophie~ keine Yer~nderung der elektrischen Erregbarkeit 
constatirt. Wenn die Pyramidenbahn so hochgradig wie in unserem 
Falle ver~ndert ist~ fehlt der Reiz auf die motorischen Zellen und es kann 

1) Haene l ,  Archiv f. Psych. 37. 1903. - -  Striimpell~ Zeitschr. ffir 
Nervenheilk. 1894. Bd. 5. - -  P i lcz ,  Jahrb. f. Psych. u. Neurol. 1898. Bd. 17. 
- -  Collins~ Jahresber. Neur. Psych. 1903. 

2) Stri impsll~ Archly f. Psych. 1886. 
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secund~tr zur Atrophie der letzteren kommen. Ein Theil der Zellver- 
anderungen gehOrt bier zweifellos zur Altersver~nderung~ welche nor- 
malerweise bei alten Leuten vorkommt, n~mlich die Pigmentatrophie. 
Es handelt sich um eine isolirte starke Erkrankung der Pyramidenbahn, 
welche sieh vom Saeralmark bis zur tIirnrinde verfo]gen liess, wenn 
man die leichte Ver/~nderung der Yorderhornzellen und die Ueberschrei- 
tung der Affection aus dem Gebiete der Pyramidenseitenstrangbahn ausser 
Acht l/tsst. Man konnte diese Ver/~nderung der Pyramidenbahn mit 
P a l - W e i g e r t - G i e s o n ' s c h e n  F~rbungen nach oben hin bis zum Hirn- 
sehenkelfuss deut]ich nachweisen, wahrend sie in der inneren Kapsel 
und Hirnrinde nur mit Marchi ' scher  Methode zu Tage gebracht wurde. 
Da sich mit der letzteren Methode sehon frische Degenerationen nach- 
weisen lassen, so kann man annehmen, dass die u der letzt- 
genannten neueren Datums ist~ als die in den unteren Gehirnabsehnitten 
und im Rfickenmarke, und dass die Pyramidenbahnen im Ganzen in 
fortschreitender Veranderung begriffen wnren. Die Veranderungen sind 
wohl im Rfickenmark zuerst entstanden und nach oben fortgeschrittem Die 
k]inischen Symptome sprochen auch ffir diese Annahme. Patientin klagte 
zuerst fiber eine StOrung an den Beinen, dann an den oberen Extremi- 
t/tten, sp/tter traten im Endstadium die Bulb~rsymptome ohne Atrophie 
hinzu. Welche Abschnitte des Rfickenmarks zuerst befallen wurden, 
muss anatomisch dahingestellt bleiben, denn es handelt sieh hier um 
eine hochgradige Veranderung der ganzen Pyramidenbahn im Rficken- 
marke. In Folge dessert war kein deutlicher St~rkenunterschied zwischen 
den Rfickenmarksh6hen mehr zu eonstatiren. Wir haben in der Hirnrinde 
eine deutliehe Veranderung und Verminderung der grossen Pyramiden- 
zellen gefunden, welche gelegentlieh in der ganzen Pyramidenbahn eine 
absteigende Degeneration verursachen kann. Doch kann man aus dem 
oben genannten anatomischen Grunde dies ausschliessen. Wir haben 
auch klinisch im Verlauf% wenigstens im Anfang der Erkrankung kein 
Symptom gesehen, welches auf die Affection des Gehirns zurfiekzufiihren 
ist. Man muss annehmen, dass die motorischen Pyramidenzellen sp~ter 
als die Pyramidenbahn befallen sind. Natfirlieh ist hier nicht ausge- 
schlossen, dass zuerst die Pyramidenbahn in ihrem Centrum eine ana- 
tomiseh nicht nachweisbare StSrung erlitten und an ihrem peripheren 
Ende: wo sie vom Centrum am weitesten entfernt ist, wo schon nor- 
malerweise die Ern~thrungsverh/~ltnisse ungfinstiger zu sein scheinefi, 
eine Ver/~nderung gezeigt hat. D.iese durch eine FunctionsstSrung der 
Ganglienzel]en hervorgerufene Ver~tnderung der Nervenfasern ist mSglich, 
doch kann man sie nicht absteigend nennen. Wit haben sonst keinen 
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anderen Anhaltspunkt zur Annahme der absteigenden secund~iren Dege- 
neration der Pyramidenbahn. 

Die Ver~inderung der Balkenfasern wurde yon Probstl)~ S p i l l e r  2) 
bei der amyotrophischen Lateralsklerose gesetlen. Sieheres fiber den 
Ursprung und das Ende der Balkenfasern ist in tier Hirnrinde noeh 
nicht bekannt. Es seheint~ dass manehe der aus den Pyramidenzellen 
stammenden Axeneylinder eine Collatera]e naeh dem Balken entsenden. 
Ramon y Caja l  ist abet der Ansicht, dass das Contingent der di- 
recten Axeneylinder ffir den Balken ein bedeutend grSsseres ist; sie 
sollen insbesondere aus den kleinen und mittelgrossen Pyramidenzellen 
der Hirnrinde hervorgehen3). In unserem Falle waren die u 
rungen an den Ze]len~ wie an den Nervenfasern der Hirnrinde vor- 
handen. Als Folge davon hat man wohl im Balken der motorischen 
Region der Hirnrinde entsprechend eine ]eichte frische Degeneration ge- 
funden. Bei der amyotrophischen Lateralsklerose wurde die Degeneration 
tier motorischen Bahn in einzelnen Fiillen bis zur motorischen Region 
der Hirnrinde verfolgt. 

Wie zu der Erkrankung der Pyramidenbahn ffir die Beine spliter 
gew6hnlich eine Erkrankung der Bahn ftir die Arme sieh gesellt, so 
kann auch die Bahn ffir die motorisehen Kerne der Medulla oblongata 
affieirt werden~ wenn die Erkrankung naeh oben fortsehreitet. Aehnliche 
YerhMtnisse zeigt die "amyotropische Lateralsklerose. Merkwtirdiger 
Weise vermissten wir bis jetzt die Bulblirsymptome bei der spastisehen 
Spinalparalyse. lNach Erb  bestehen die Symptome bei dieser Erkran- 
kung aus Parese~ Muskelspannung~ gesteigerten Sehnenreflexen, Babinski- 
reflex; diese einzig und allein maehen das Symptomenbild der spasti- 
schen Spinalparalyse aus. Keine anderen Symptome dfirfen hinzukommen: 
keine StSrung der Sensibilitlit der Haut oder Muskeln~ keine Atrophie~ 
keine StSrung der Sphincteren~ kein Tremor~ keine Ataxie, keinerlei 
Sinnestiiuschungen, keine St6rungen der Hirnnerven, der Spraehe oder 
des Gehirns4). O p p e n h e i m  sehreibt aber in seinem Lehrbuche: ,Ob 
dieser spastisehe Zustand in typischen F~illen auch atlf die Articulations- 
und Sehlingmuseulatur tibergehen kann, so dass sich eine rein spastisehe 
Form der Bulb~rparalyse hinzugesellt, sehien zweifelhaft~ wird aber 
dutch einzelne klinische Beobaehtungen und einen yon S t r i impe l l  
auch anatomisch untersuchten Fall wahrscheinlieh gemaeht." Wenn bei 

1) Probst ,  Archly f. Psych. 30. 
2) Spiller~ Jahresber. f. I%urol. u. Psych. 1900. 
3) 0 b e r s t e i n e r, I%rv~so Centralorgan e. 
4) Deutsche Zeitschr. f. I%rvenh. 23. 1903. 
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dieser Krankheit im Endstadium spastisehe Bulb~rsymptome ohne Atrophic 
eintreten kSnnen~ ist wohl unserer Fall als eine reine spastisehe Spinal'- 
paralyse aufzufassen. 

Erb hat als Bowels der Existenz der spastisehen Spinalparalyse 
11 F~lle aus der Literatur zusammengestellt. Die F~lle sind aber meist 
nieht reine Affeetionen der Pyramidenbahn~ sondern ausserdem sind noeh 
bald mehr odor weniger die Kleinhirnseitenstrangbahn, bald die G oll-  
sehen Str~tnge oder die beiden gleiehzeitig mitbetheiligt, in einem Falle 
war Erweiterung der u 7 in einem anderen Hydrocephalus vor- 
handen. Nur bei zwei F~llen (Morgan-Dresch fe ld ,  Donnagio)  war 
die motori~che Bahn allein afficirtt). Einige F~lle yon diesen waren 
auch mit anderen Krankheiten combinirt oder sic zeigten andere Sym- 
ptome, welehe eigentlich naeh Erb zu dieser Krankheit nicht geh6ren 
diirfen. F r i e d m a n n ' s  Fall hatte zum Vor]~ufer der Krankheit eine 
Thrombose der Retinalarterien der Augen neben den spastischen Sym- 
ptomen eine Sensibilit~tsstSrung~ spater Apoplexiee). S t r f impe l l ' s  
Fall zeigte aueh in dem Endstadium unbedeutende StSrungen der Sensi- 
bilit~t an den Untersehenkeln3). Bischof f ' s  Fit!le zeigen Intelligenz- 
abnahme~ Betheiligung der Rumpf-~ Hals-~ Zungen- und Gesichtsmuscu- 
latur und Spraehst6rung4). Demoeh ' s  Fall zeigt Par~sthesien~ lanci- 
nirende Schmerzen~ Gfirtelgefiihl, Tremor etc., welehe der Verfasser zum 
Theil auf Alcoholismus beziehtS). 

So selten sind also die FNle~ welche ira Leben die yon Erb an- 
gegebenen reinen Symptome der spastisehen Spinalparalyse zeigen. 
und in welehen nach dem Tode alleinige Ver~nderung tier Pyramiden- 
bahn naehgewiesen wurde. Kein Wunder~ dass viele Autoren noeh heute 
die Existenz dieser Krankheit bezweifeln. So schreiben L e y d e n - G o l d -  
scheider6) :  ,Es w~re denkbar~ class das eorticospinale Neuron der 
Pyramidenbahn allein befallen sein kann; aber der anatomische Naeh- 
weis ist eben noeh nicht sieher erbraeht worden." R o t h m a n n  7) sagt: 
,Die Betraehtung der mensehliehen Verh~ltnisse zeigt~ dass aueh keine 
Beweise vorliegen, class die spastisehe Paralyse die Folge einer reinen 
Pyramidenbahnerkrankung ist." R. hat bei Affen die Pyramidenkreu- 
zung durchgetrennt und sah die Degeneration der beiderseitigen Pyra- 

1) l~ef. yon Erb. 
2) Zeitschr. f. Nervenh. 16. 1900. 
3) Neurol. Centralbl. 1901. 
4) Jahrb. f. Psych. u. Neurol. 1902. Bd. 22. 
5) Arch. f. Psych. 33. 
6) t~iickenmarkskrankheiten. 
7) Deutsche reed. Woehensehr. 1903. No. 24--25. 
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midenbahnen im Rfickenmark~ dabei weder L~hmung noeh Spasmen. 
Doch muss beim Menschen angenommen werden, dass die Unterbrechung 
der Pyramidenbahn, sei es im Rfickenmark~ sei es im Gehirn, eine 
Steigerung der Sehnenreflexe und Spasmen der Extremit~ten also 
spastische Symptome verursacht. 

S t r f impe l l l )  hat einen dem unseren Falle ~hnlichen Fall beschrie- 
ben~ den er zur amyotrophisehea Lateralsklerose z~hlt und der yon an- 
deren Autoren mehrfach als Zwischenform oder Uebergangsform citirt 
wird. In diesem Falle trat zuerst Kraftabnahme ziemlich gleichzeitig 
in beiden Armen und den Beinen ein. Naehher gesellte sich die StSrung 
der Gesichtsmuskulatur, die Bulb~rsymptom% die StSrung der assoeiir- 
ten Augenbewegungen~ Neigung zum Laehen und Weinen hinzu. 

Anatomiseh fund sieh die Degeneration der Pyramidenbahn yon 
tier inneren Capsel bis in's Lendenmark hinab. Ob die motorisehen 
Zellen der ttirnrinde erkrankt waren~ war unklar. Die Nervenzellen 
des Hypoglossuskernes, des tta[smarks und die Maskeln zeigten die 
Anf~nge einer Degeneration~ w~hrend kliniseh eine spastische L~hmung 
ehne ausgesproehene Atrophie bestanden hatte. Sensibilit~t~ Blase and 
Mastdarm waren intact. 

Ueber einen kliniseh ~hnlichen Fall berichtet F r iedmann~) .  Naeh 
voraufgegangener spastischer Lfthmung der Beine treten Schwierigkeit 
im Gebrauch der Arme auf. Keine Abmagernng und keine Sensibilit~ts- 
stSrung. Ganz plStzlich ohne [-lusten oder Fieber hoehgradige Dyspnoe 
bei vollem, klarem Bewusstsein Ted durch Herzl~hmung. Verfasser 
nimmt als Todesursache eine Affection der Medulla oblongata an. Dieser 
Fall wurde leider nieht anatomiseh untersucht~ aber es lfisst sieh wohl 
vermuthen, dass die Pyramidenbahn fiir die Medulla oblongata sp~ter 
in Mitleidensehaft gezogen war, wie in unserem Falle. Bei St r f impelUs 
Fall liessen sieh im Hypoglossuskerne ]eichte Ver~nderungen nachweisen~ 
.w~hrend in unserem Falle die Kerne der Medulla oblongata normal 
waren. StSrung der Augenbewegungen hat unser Fall nieht gehabt. In 
beiden F~llen war unmotivirtes Laehen und Weinen vorhanden. Diese 
treten gelegentlieh auch bei Hemiplegi% amyotrophiseher Lateralskle- 
rose, Pseudobulb~rparalyse ein. Bech te r ew  verlegt das Centrum fiir 
die Affectbewegungen in den Thalamus optieus. Wir konnten bei un- 
serem Falle keine Yeranderung in den Basalgang]ien finden. Es han- 
delt sich um eine Unterbrechmlg yon Bahnen~ welche hemmend auf die 
bulb'aren Centren wirken~ wie S i emer l i ng  und O p p e n h e i m  diese 

1) Zeitschr. fiir Nervenheilk. 1894. 
2) Nervenheilk. Bd. 16. 1900. 
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Erscheinung bei der Pseudobulb~rparalyse beschrieben und angenommen 
haben. Si,~ verlaufen wohl in der Pyramidenbahn. Die amyotrophische 
Lateralsklerose ist eine spastische L~hmung mit Atrophie: fibrill~rem 
Zittern, Ver~nderung der elektrischen Erregbarkeit. Anatomiseh stellt 
sich eine Erkrankung der beiden motorisehen •euronen dar. In unserem 
FMle fehlten diese Degenerationssymptome. Dementsprechend land sich 
in den u und Bulb~rkernen keine starke resp. gar keine 
Ver~nderung. Die Bulb~rsymptome~ welche bei amyotrophischer Late- 
ralsklerose gewShnlich hinzutreten~ waren auch bei unserem Falle vor- 
handen~ sind aber, da keine Atrophie der Muskeln~ keine Ver~nderung 
in den Bulb~rkernen vorhanden war~ als spastische Form aufzufassen. 
Zwangslachen und Weinen sind nur Zeichen: dass der Process auf das 
Gehirn fortgepfianzt ist. Sie kommen~ wie gesag L bei der amyotrophi- 
schen LateraIsklerose vor, sind aber nicht ffir diese Krankheit patho- 
gnomoniseh. Wir sehen bei der Pseudobulb~irparalyse die Bulb~rsym- 
ptome ohne Muskelatrophie eintreten~ indem nicht die Kerne der Medulla 
oblongata~ sondern die u zwischen der Hirnrinde und 
diesen Kernen unterbrochen werden. Wie gesagt~ ist es wahrscheinlich, 
class diese Fasern, welche alas erste Neuron der Pyramidenbahn bilden~ 
bei dem Fortschreiten eines Processes nach oben~ der auch das erste 
Neuron des Rfiekenmarks ergreift, mit afficirt werden kSnnen. Hier ist 
anatomisch die Intaetheit des Bulb~rkerns bewiesen und ieh meine~ dass 
dieser Fall mehr zur spastischen Spinalparalyse gez~hlt werden muss~ 
als zur amyotrophischen Lateralsklerose. 

Zum Schluss spreche ich Herrn Geheimrath S i e m e r l i n g  meinen 
herzlichen Dank ffir die Ueberlassung des Materials und die freundliche 
Untersuchung meiner Pr~parate aus. 


