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Aus der poliklinischen Nervenabtheilung der psychiatrisehen 
Universitiitsklinik zu K5nigsberg (Prof. Dr. Meyer). 

Casuistische Beitriige zur Symptomatologie der 
Erkrankungen der motorischen I(erns~iule. 

Von 

Kurt Goldstein, 
1. Assistcnt;  all  d e r  K l i n l k .  

Der chronischen~ fast ausschliesslich auf die sensiblen Neurone des 
Centralnervensystems besehr~inkten Erkraakung bei der Tabes dorsalis 
steht eiae Reihe yon chronisehen Krankheiten gegenfiber, die wesentlich 
die motorisehe Kernshule afficiren. W~thrend jedoeh jene zu den 
h~iufigen Erkrankuagen des Nervensystems gehSrt~ kommen diese welt 
seltener zur Beobaehtung; dies gilt besonders, wean wir die noeh leidlich 
h~ufigen F~lle yon einfacher spinaler progressiver Muskelatrophie ausser 
Betraeht lassen. Dieser Umstand dfirfte die casuistisehe Mittheilung der 
beiden folgenden F~lle rechtfertigen. 

F a l l  I ,  

Alfred B,  1) 71/2 Jahre alt. Partus normal; keinerlei heredit~re Belastung~ 
Eltern und Ges~hwistern gesund~ niehts fiber iihnliche Erkrankangen in der 
Familie bekannt. Koine Kri~mp{% keine Enuresis nocturna; yon jeher schwS, ch- 
lich und kr~nklich; hat sehwere Raehitis and verschiedene Kinderkraukheiten 
dm'ehgemaeht. Neigt auch jetzt sehr zu fieberhaften Affeetionen. 

Im zwei ten  L e b e n s j a h r  wurde yon der Grossmutter~ die zu Besueh 
kam und den Knaben lunge nicht gesehen butte, bemerkt, dass  s ieh an den 
Augen e twas  verg~ndert hat te~ dass der Knabe schielte. Den Eltern war 
bisher nichts aufgefallen. Es war keine besondere Erkrankung vorhergegangen 
odor sonst irgend eine Veranlassung nachzuweisen. 

1) Patient ist in der Sitzung fiir wissenschaftliehe Heilkund~ in KSnigs- 
berg i. P. am 28. Mai 1906 yon mir demenstriert worden. 
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Das Schielen nahm allmiilig za; dazu gesellte sich ein Herabsinken des 
rechten Oberlides. Als sich im ffinften Lebensjahre des Knabcn besonders das 
tterabhiingen des Lidos verschtimmerte, suehto die Mutter die UniversitS~ts- 
Poliklinik fiir Augenkranke (Geheimrat K u h n t )  aafi 1) Dort wurde damals 
( Ju l i  1904), wie arts spiiter in liebenswfirdiger Weise berichtet worden ist, 
festgeste]lt: Reeh t s  P tos i s  und Li ihmung  des r ech ten  M. r ec tus  super .  
and  i n t e r n u s .  Linkes Auge ohne Besonderheit, Pupillen ohne Besonderheit. 
Aagenhintergrand normal. 

Im Jahre ]905 kam der Knabe zur Schule~ die ihn, bescnders seine 
Aagen, anstrengte. Lesen und Sehreiben ging schlecht. Im Sommer  1905 
machto or Masern dureh; daranfhin bedeatende Verschlechter~ng seines Augen- 
leidens. Bei der noohmaligen Untersuchang in der Augenklinik wurde fest- 
gestellt: g.  L ~ h m a n g  s g m m t l i c h e r  i iasseren  A u g e n m u s k e l n  mi t  
A a s n a h m e  des Ob l iquus  s u p e r i o r  und r e c t u s  ex te rnus .  Auf dem 
l i n k e n  Auge n y s t a g m u s a r t i g e  Z a e k u n g e n ,  b e s o n d e r s  bei E in -  
s t e l l b e w e g a n g e n .  Der Knabe wnrde der Universitgtspolildinik fiir Herren. 
l~ranke zweeks Untersuchang des tibrigen Nervensystems fibersandt. 

S t a t u s  veto 16. October  1905: Sch]echt gen~hrter Knabe~ stark pro- 
minentes Hinterhaupt; rachitische Veriinderungen am Sch~ide], deutiicher 
Rosenkranz. Sch~idelumfang 52. Kyphoscoliosis dextra der BrastwirbelsSule, 
mangelhafto Zahnbildung. Keine Degenerationszeiohen. 

Befund an den Augen  wie oben. 
H i r n n e r v e n  I:  o. B. V: frei sowohl in seinem sensiblen wie motorischen 

Antheil. VI: frei. VII: Gesiehtsmuseulatur beiderseits gleich innerviert. 
Gaamen etwas nach reehts vcrzogen (?) VIII--XI: o.B.  X1I: Zunge gerade 
herausgestre&t. Keine Atrophic. Keine fibrill~iren Zuclmngen. Die Motilifiit 
and Scnsibilit~it des Rumpfes und tier Extremitiiten ohne StSrung. Keinerlei 
Atrophic. S/immtliehe Sehnenphiinomene lebhaft. Keine Cloni. Keine spasti- 
sehen Erscheinungen. Blase, Mastdarm ohne StSrung. 

P s y c h i s c h :  Etwas eigenthfimlieh and still; doeh giebt der Itnabe im 
Ganzen gute Aaskunft. Leicht zum Weinen geneigt. Er lernt etwas mangelhaft. 

Die yon d e r A u g e n k l i n i k  g e s t e i l t e  D i a g n o s e :  O p h t h a l m o p l e g i a  
p r o g r e s s i v a  ex t e r i o r  konn te ,  da s ich  ke ine  we i t e ren  wesen t -  
l i chen  A n o ~ a l i e n  yon Se i ten  des Ncrvensys t . ems  e rgeben  b a t t e n ,  
b e s t g t i g t  werden .  

Ein halbes Jahr sp~iter, Apr i l  1906, kam der Knabe zur Naehunter- 
suchung in die Nervenpoliklinik. Die Mutter erziihlt, dass der Jungo sehlecht 
in der Sehule fortl~ommt, besonders sehleoht rechnet, w~ihrend er Religion 
besser begreif~. Er ist leioht vergesslich; sic kSnne ihn deshalb nichts helen 
lassen, er verg~sse, was er bringen sell. Er ist sonst ordentlich, sauber. 
Nit den Augen sei es etwa gleich geblieben. Nur habe sic bemerkt, dass er zu 
Zeiten, in denener  krank werde and fiebei'e, das rechte Lid stilrl~er hgngen 

1) Herr Geheimrat K n h n t  hat mir gfitigst die VerSffentlichung des 
Palles gestattet. 

Archiv fi PsyehiatMe. !3d, 49. Heft 3. 6~ 
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lasse. Sie wisse daraus schon vorher, wonn eine Krankheit bevorstiinde; aueh 
wenn der Knabe sich aufrege, nehme das Herabhiingen zu. 

Der Knabe macht einen sowohl kSrperlich wie geistig etwas zurfiok- 
gebliebenen Eindruek. Seine Kenntnisse im Reehnen und Sohreiben sind sehr 
goring, geringer als die des ein Jahr jiingereu Bruders, der in dieselbe Klasse 
ein Jahr spS~ter eingetreten ist. Er begreift Aufforderungen etwas schwer und 
ist umst~indlich. Er neigt leicht zum Weinen. 

Der A u g e n b e f u n d ,  der in der Augenklinik nachgepriift wurde, ergiebt 
gegen  fri iher am reeh ten  Auge keine Ver~nderung.  Am l inken  
Auge Nystagmus~ auch in der Ruhe sehr ausgesproehen; alas Auge wird 
dauernd bin und her bewegt, moist in horizontaler gichtung~ mit geringen 
Drehbewegungen. Die A u s w ~ r t s b e w e g u n g  des Bu lbus  ist  n i o h t  
v o l l s t ~ n d i g  aus r e i chend .  Das obere Lid h~ngt  e twas ,  allerdings 
viol weniger als rechts. (HShe der Lidspalte in der gewShnlichen Stollung 
rechts oa. 4 ram, links ca. 7 ram; bei maximaler Anspannung des Levator 
rechts ca. 7 mm, links ca. 10 ram.) 

D o p p e l b i l d e r  sind n i c h t  nachweisbar; auch sind niemals solche sub- 
jectiv hervorgetreten. 

P u p i l l e n :  gleichweit, linke vielleicht Spur welter als die rechte. 
R. L. -~ ,  R. C. - ~  Augenhintergrund ohne Besonderheiten. 

Sehsch~rfe: I% ~ 5/15, -@ 1~0 D. wird angenommen. Nd. [bis  8 cm 
nahe zu lesen, also gute  Ac c om m oda t i on .  L. ~ 5/5o--5/85; in der N~he 
Nd. III mit -~- 1,0, was auch fiir die Ferne angenommen wird ; Nd. 1 in 10 em. 
A c c o m m o d a t i o n  a lso  aueh  gut .  

Con]unctival- und Cornealreflex beiderseits ohne Besonderheiten. 
H i r n n e r v e n :  I, V, u IX, XI wie fl'iiher ohne StSrung. VI: Der 

l i n k e A b d u c e n s z o i g t  e i n e l e i c h t e P a r e s e .  u  Der Mund s t eh t  in 
de r  Ruhe  l inks  etwas hSher  als rechts .  Nur der l inko Mund- 
winkel  kann  se i tw~r t s  wi l lk i i r l i ch  bowegt  werden~ der r ech te  
nicht .  Bei mimischen Bewegungen geht aueh der rechte etwas seitwiirts, aber 
weniger als der linke. Beim Z~hnezeigen entfernt sich der linke Mundwinkel 
um ein Betr~ichtliohes mehr yon der Mittellinie als der rechte. Al le  Bewe- 
gungen  im ganzen  r e c h t e n  F a c i a l i s g e b i e t  weniger  a u s g i e b i g a l s  
l inks. Stirnrunzeln beiderseits goring, links aber besser a|s rechts. Augon- 
sehluss rechts weniger kr~ftig als links. Gaumen: Ziipfchen hiingt etwas nach 
rechts. Bewegungen auf beiden Seiten gleich gut. 

EIektrisehe Untersuchung: H e r a b s e t z u n g  der f a r a d i s c h e n  E r r e g -  
ba rke i t  in tier K i n n m u s k u l a t u r  tier r e c h t e n  Sei te  g e g e n f i b e r  
tier l inken.  Galvanisch: Keine Anomalie. 

Reflexe im Facialisgebiet ohne Besonderheiten. Geschmack ohne StSrung. 
X: Le i ch t e  Pa rese  bolder  M. t h y r e o - a r y t h a e n o i d .  Abduction 

dot Stimmbiinder normal~ be ider  Phonation bleibt ein etwa 1/2 mm breiter 
ovaler Spalt (Univers.-Polikl. flit" gals- und Nasenkranke, Professor Gerber).  
Schlucken~ Herzaction ohne Besonderheiten. 
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XII: DieZunge  weioht  beim Horvors t reeken  deutl ich nach 
l inks ab. I(eine Atrophie~ keine elektrisehen Anomalion. 

S p r a c h o : Wenig modulirt, abet sonst ohne Besonderheiton. 
Sensibilit i~t:  Am ganzen KSrper ohno StSrung. 
MotilitKt: Ueberall active Beweglichkeit erhalten. Koine Ataxio. Grebe 

Kraft im Ganzon gering~ abel" der Sehw/i.ohlichkeit dos Knaben entsprechend; 
nur dis S t reckung  des l inken Unte r schenke l s  sche in t  mit  ger in-  
gofer  K r a f t a l s  rechts  zu erfolgen. Auch vermag dorKrankeaufdem 
linken Bein allein par sehr unsicher zu stehen~ das Beckon sehwankt dabei 
nach rechts. Stehen auf dem reehten Bein sicher. Beim Stehen auf beiden 
Beinen Beckon etwas nach rechts geneigt. 

Kein Romberg: Gang ohne Stiirung. 
Umfang des Unterschenkels :  10cm fiber der Kniege lenk-  

spalte  rechts  27~ l inks 25 cm; 10 am unter dot Kniegelenkspalto beider- 
seits 21 cm. 

Es b e s t e h t a l s o  s i n e l e i c h t e A t r o p h i e d e r l i n k s s e i t i g e n O b e r -  
s c h e n k e l m u s k u l a t u r ,  die wahrsehe in l i ch  vorwiegend den Qua- 
d r iceps  betr i f f t .  Nach der func t ione l len  Pr/ i fung d/irfte auch 
eine Schw~che des l inken Glutaous medius anzunehmen sein. 
Elektrisoh ist keino Anomalio nachweisbar. Besonders sei hervorgohoben, dass 
auf myas then i sche  React ion und Ermiidbarkeit sowohl hier~ wie ill den 
Augen- und Gesichtsmuskeln and anderen Muskelgebieten geprfift worden ist 
and fiberall mit nogat ivem g e s u l t a t e .  

Passive Bewegliohkeit fiberall ohne StSrnng. Keinerlei Spasmen. Lob- 
hafte mechanische Muskelerregbarkeit am ganzen KSrper. Pateltarrefiexe, 
Achillessehnenrefiexe beiderseits gleieh, sehr lebhaft. Keino Cloni. Fuss- 
sohlenreflex @-~ normal; koin Babinski ,  kein Oppenheim~ koin Strfim- 
pcll~sehes Ph~nomen~ Mendel~scher Fussriiekenreflex normal. Reflexe an 
den oberon Extremitiiten gleich, lebbaft. 

Bauchdeekenreflex -~-, Cremastorrefiox "4-- 
Inhere Organe ohne jede Stiirung'. Urin frei yon Zucker und Efweiss I). 

Z u s a m m e n f a s s u n g :  Bei einem Knaben yon 7 Jahren hat sieh 
zunachst allmSlig im 2. Lebensjahr beginnend, eine progrediente LSh- 
mung der vom Oculomotorius versorgten "~usseren Muskelu des rechteu 
Auges entwickelt, w'~hrend im linken Auge nystagmusartige Zuekungen 
und eine gewisse Schwaehe des Levator palpebr, super, und des Rectu~ 
extern, auftraten. Im Uebrigen ist weder am Augenapparat noeh am 
fibrigen .Nervensystem irgend eine wesentliehe St~rung zu eonstatiren 
gewesen. Damals konnte also mit Recht die Diagnose auf eine Oph-  
t h a l m o p l e g i a  p r o g r e s s i v a  e x t e r n a  gestellt werden. Der Fall wies 
alle Punkte auf, welche Wi l b r and  und S a e n g e r  (19, S. 120), die 
kfirzlich das einschl~gige Material in ihrem Handbuch gesammelt haben, 

1) Bis hour% etwa 9 Monate sp~ter, hat sich im Befund nichts geandert. 
69* 
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als charakteristisch fiir diese zuerst bekanntlich yon v. Graefe  (7) be- 
schriebeue und spater besonders yon C. We st ph a] verschiedentlich be- 
handelte Krankheit aufgestellt haben. Der Verlauf war ein ehronischer , 
die Affection doppelseitig, betraf auch den Levator und war in frtiher 
Jugend aufgetreten; das iibrige Nervensystem war freigeblieben. 

Besonders dutch die Untersuchtmgen S i e m e r l i n g ' s  (16) ist os 
aufgedeckt worden, dass die chronische Ophthalmoplegie hi~ufig nut den 
Vorlaufer einer complicirteren Erkrankung des Centralnervensystems dar- 
stellt. Wie Oppenhe im (13) in seinem Lehrbuch (S. 1032) hervor- 
hebt, handelt es sich meist um Tabes, progressive Paralyse, multiple 
Sklerose u. A., o~ler aber um eine atypische Form der progressiven 
Bulbi~rparalyse. Auch unser Fall iibersehritt in seinem weiteren Yer- 
lauf das Bild der einfachen Ophthalmoplegie; er hat sich im Sinne der 
letzterwlihnten Krankheitsform fortentwickelt. Es b l ieb  n ich t  be i  
der  Li~hmung der A u g e n m u s k e l n ,  a l l m ~ l i g  fo lg ton  P a r e s e n  
des Fac ia l i s - ,  H y p o g l o s s u s -  und V ~ g o - a c c e s s o r i u s - G e b i e t e s  
(Nerv. laryngeus inferior). 

Schliessen wir uns der jetzt wohl allgemeinen Aunahme an, dass 
es sich bei der chronischen progressiven Ophthalmoplegie, die nach 
O pp e nhe im  ,,den Stempel ihres nuclei~ren Ursprm~gs an der Stirne 
tri~gt ~, um eine Affection des Kerngebietes handelt, so finden wir jetzt 
bei dem Kranken nicht nur Theile des Oculomotorius- und Abdueens- 
kerngebietes, sondern aueh der Kerne dos Facialis~ Hypoglossus und 
Vagoaecessorius (l~ucleus ambignus) betroffen. Gerade dieses Fort- 
schreiten vom Oculomotorius auf Facialis, Hypoglossus und Vagus giebt 
fiir die nucleate Natur des Leidens einen deutlicheu Beleg; wir ver- 
folgen in der Entwicklung gewissermaassen das Fortkriechen yon einem 
hSher gelegenen zu einem tiefer gelegenen Kerngebiete. Die Affection 
dfirfte am besten als P o l i o e n e e p h a l i t i s  c h r o n i c a  p r o g r e s s i v a  
i n fe r io r  zu bezeichnen sein. 

Dass wir es nicht mit einer Theilerscheinung einer der andercn 
vorher erwahnten typischen Erkrankungen des Centralnervensystems zn 
thun haben~ bedarf wohl naeh der ausfiihrlieh mitgetheilten I{ranken- 
geschichte keiner weiteren ErSrterung. Das ausschliessliche Befallen- 
sein der motorischen Kerngebiete li~sst keine Bedenken aufkommen. 

Die psychischen Symptome, die der Patient bietet~ liessen sich 
mSglicher Weise auf die durch die l~achitis gesetzten Veritnderungen 
des Schadels zurfickfiihren, so dass sie ftir das iibrige Krankheitsbild 
nicht in Betraeht ki~men. u steht die geistige Schwiiche abet 
in irgend einem noch nicht n~her zu bestimmenden inneren Zusammen- 
hange mit der Angenmuskelli~hmtmg, vielleicht liegt fiir beide dieselbe 
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Ursache zu Grunde. Jedenfalls ist es sehr auffallend~ dass, wie be- 
sonders S i e m e r l i ng  (l. c.)hervorgehoben hat~ bei der progressiven 
Augenmuskelllihmung GeistesstSrungen sehr h~iuflg zur Beobachtung 
kommen (cf. auch unseren zweiten Fall). 

Differentialdiagnostische Erw~tgungen verdient noch die Frage: ob 
es sieh um eine myasthenische Bulblirparalys% also eine Erkrankung 
ohne anatomischen Befund oder eine eigentliche Bulblirparalyse handelt. 
Das Fehlen der myasthenischen Reaction, wie fiberhaulot der starken 
Ermfidungserscheinungen, die bier gegeniiber der Liihmung ganz zuriick- 
treten (ein Verhalten, das gerade entgegengesetzt dem bei der Myasthenie 
ist)7 der ganz ehronisehe~ fortschreitende Verlauf ohne die fiir die 
Myasthenie charakteristischen Schwankungen, das starke Hervortreten 
der Augenmuskell•hmung und Freibleiben (trotz jahrelangem Bestehen) 
der Kau- and Sehultermuske]n, die bei Myasthenie so haufig betroffen 
sind, entscheiden zweifellos fiir die Diagnose der Erkrankung mit ana- 
tomischem Befund. 

Reine Fiille der Art~ wie der hier mitgetheilt% sind sehr selten. 
Am haufigsten wird noch eine Mitbetheiligung des Facialis bei sonst 
isolirter chroniseher Ophtha]mop]egie erwlihnt, so yon Hanke  (8)~ 
Recken  (14)~ Utho f f  (18), B i r d s a l l  (1), S t r f impel l  (17), Hudo- 
ve rn ig  (9). [m fibrigen handelt es sich bei den Beobaehtungen, in 
denen ein ahnliches Herabsteigen tier Affection wie in unserem vorlag, 
meist um Mitbetheiligung der inneren Augenmuskulatur~ auch um ein 
Auftreten in welt sp/iterem Alter (so bei Hirsch  berg  (10), E i s e n l o h r  (5)~ 
Cass i rer  und Seh i f f  (4)~ B e r n h a r d t  (3a) u. A. Die oft charakte- 
ristisehe Aetiologie: wie im Falle yon Cass i re r  und Sch i f f  der Alcoho- 
lismus~ im Falle B e r n h a r d t ' s  die wahrscheinliche Lues~ ]assert diese 
F~lle nicht in eine Kategorie mit dem unsrigen stellen. Am ahnlichsten 
diirften unserem Falle noch eine weitere Beobachtung yon Bern h ard t (3) 
and eine solche yon Bresgen (2) sein. Einen Fall, in dem die Affection 
yon den Augenmuskeln auf weichen Gaumen und die Halsmuskulatur 
fortsehritt~ hat kfirzlich Koe l i chen  (11) beschrieben. 

Andererseits steht der vorliegende Fall natiirlieh in naher Be- 
ziehung zu denen~ in welchen der Process in umgekehrter Richtung von 
unteu nach oben fortschritt, also zuerst Bulbiirsymptome~ spater Augen- 
symptome auftraten~ ferner zu jenen anderen interessanten Beobachtungen~ 
wo er nicht nur die Medulla oblongata~ sondern auch das Rfickenmarks- 
grau ergriff [der sogenannten Polioencephalomyelitis chronica~ Rosen-  
tha l  (15)J, wie es zuerst yon F o e r s t e r - R o s e n s t e i n  (6)~ dana yon 
Bernhard t~  S e ha f f e r  u. A. beschrieben worden ist. 

Auf die gesammte in Frage kommende Litteratur nigher einzugehen 
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liegt bier kein Grand vet. Es sollte nat kurz auf die Stel]ung des 
vorliegenden Fatles in der grossen Gruppe der Erkrankungen hingewiesen 
werden~ die mit einer fast absoluten Elektivit~it nur die Zellen der 
motorischen Kerns~iule betreffen. 

VieUeicht ist die bei unserem Falle gestellte Diagnose einer Polio- 
e n c e p h a l i t i s  noch eine zu enge. Die Krankheit ist noeh keineswegs 
zum Stillstand gekommen~ haben sieh doeh die Bulb~irsymptome erst 
im letzten Jahre entwickelt. MSglicher Weise haben wir in der Schw~tehe 
und Atrophie der linksseitigen Quadricepsmuskulatur und der Schwiiche 
des ]inken Glutaeus medius sogar schon ein Uebergreifen auf Gebiete 
des Riickenmarks zu sehen. Der Fall wfirde damit den zuletzt er- 
w~ihnten 7 den Polioencephalomyelitiden, n~iher kommen. Dass zwischen 
dem ersten Herde in der Medulla und dem weiteren im Rficken'mark 
ein weites gesundes Gebiet anzunehmen wiir% ist ffir die Form der 
Erkrankung nichts Ungewiihnliches. Auch die Progression in der Medulla 
oblongata ist keineswegs eine continuirliche. Aueh sind sonst Ffdle 
bekannt, in denea der Process yon den Augenmuskelkernen direct aufs 
Riickenmark iibergriff (cf. W i l b r a n d  und S a e n g e r  1. c. S. 212). Ueber 
die Ursache dieser Discontinuit~t der Erkrankung ist bisher nichts aus- 
znsagen~ wissen wit doch iiberhaupt im Allgemeinen noch so wenig 
tiber die Moment% die ffir die Localisation der Erkrankungen des 
Centralnervensystems bestimmend sind. 

Schliesslich mfissen noeh die zweifelios recht gesteigerteu 
Sehnenreflexe an den oberen und unteren Extremit~ten beachtet werden. 
Wfirden sonst nicht alle spatischen Erscheinungen vermisst werden~ so 
mfisste man die Annahme einer Seitenstrangerkrankung sicher in Er- 
wagung ziehen. Jedenfalls ist die Vermuthung nicht yon der Hand zu 
weisen, dass sich der Fall einmal im Sinne einer amyotrophischen 
Lateralsklerose weiterentwickelt. Ueberhaupt l~isst sich nicht voraus- 
sagen, ob nicht nach Jahren noch eine al]gemeinere Erkrankung des 
Centralnervensystems eintritt. In diesem Sinne verlangt die psychische 
Schwache~ die sich erst im letzten Jahr st'~rker entwickelt hat~ besondere 
Beachtung. Jedenfalls mfissen Fi~lle, wie der yon L i c h t h e i m  (12)~ 
in dem nach 11ji~hrigem Bestehen einer reinen stationaren Ophtal- 
mop|egie noch cerebrale Complicationen eintraten~ zur u ge- 
mahl:len. 

I I .  F a l l .  
Wilhelm Z. 1), H~rmonikamacher, bei der ersten Aufnahme in die psyehia- 

trische Klinik zu Tiibingen am 25. Juli 1900 18 Jahre alt. Keine hereditih'e 

1) Ieh habe den Kranken nicht selbst beobachtet. Mein Chef~ Herr Prof. 



Casuistische Beitrage zur Symptomatologie etc. 1079 

Belastung. Geburt normal. Von jeher sshwachlich, abet keine besonderen 
Krankheiten; hie Krgmpfe. In der Sshule sehlecht gelernt, hat aber alle 
t(lassen durchgemasht. Spgter Arbeiter bei seinem Bruder, begriff schwer. 
Immer leicht erregbar. 

Nachdem er schon lgngere  Zeit vorher  Schwindel~ besonders beim 
Arbeiten gehabt harts, e rkrankt  er a n s c h e i n e n d  z ieml ich  p lS tz l ieh  im 
F e b r u a r  1900. Er bekam sines Nashts Na se nb l u t en ,  Uebe lke i t  und 
t (opfweh ,  kein E rb reehen ;  es  habe ihm die reehto Brus t se i t e  
h e r a u s g e t r i e b e n .  D a n n , z o g  e s " i n  den l inken  Fuss ,  e twa4Woshen  
vor d e r A u f n a h m e ,  der mat t  wurde  und na c hseh i epp t e .  Gle ieh-  
ze i t i g  war d e r M u n d  n a c h r e e h t s  ve rzogen ,  die Z u n g e w i e h  hash  
r e c h t s  ab. Spg.terhin zog es in das r e c h t e A u g e .  Ersah doppelt. 
Wenner nisht verbunden war, wurde es ihm sehwindlig. Kein Kopfweh und 
Erbreshen. Allm~iiig wurde  d e r K o p f s c h w g c h e r ~  er spraehnachAn- 
gabs des Bruders zeitweise kindissh. Er sshlief sehr viol. Er hielt sieh rein- 
lich. Trauma, Potus, syphilitisshe Infektion in Abrede gestellt, auch yon 
seinem Bruder. ~ Keinerlei Ursashe ffir den Ausbrueh der Erkrankung bekannt. 

A u f n a h m e s t a t u s  yore 25. Jul i  1900: Auffallend klein, graeil gebaut. 
l~Igssiger Ern~hrungszustand. Schiidel U. -~- 56, Qu.-D. ~ 141/2, L.-D. 
19, nieht druckempfindlish. 

Reohte Pupille mittelweit, > 1. ; R./L. -~-, R./C. -4-" 
Bulbi stehen etwas vor. Nystagmus beim Bliek nach den Seiten. 

A u g e n m u s k e l n :  I{. A b d u e e n s l g h m u n g  und H e r a b h g n g e n  des 
oberen Lides.  L. ohne Besonderheiten. 

Prfifung auf Sehschgrfe und Function ergiebt normalen Befund. Am 
Augenhintergrunde ausser starker Ftillung der Venen nichts Auffallendes. 

V.: o.B.  VII.: im ganzen  Gebiete  des r e e h t e n F a s i a l i s  ge- 
r i n g e r e I n n e r v a t i o n  a l s l i n k s ;  L i d s c h l u s s  r e s h t s w e n i g e r k r ~ f t i g .  
R. M u n d w i n k e l s t e h t t i e f e r .  E l e k t r i s o h :  g. H e r a b s e t z u n g  d e r E r -  
r e g b a r k e i t i m F a e i a l i s g e b i e t .  P r o m p t s  Zuckung ,  K.S.Z. ~ A . S . Z .  

Weisher Gaumen gut innervirt, vielleisht etwas nach reehts abweiehend. 
Tonsillen sehr hypertrophisoh. 

Zunge  we ich t  s t a rk  i m B o g e n  nach  r ech t s  ab. g. Zungen -  
h glfte deu t l i ch  a t roph i sch~  s ta rk  gefal te t .  E l ek t r i soh :  Resh t s  
f a r a d i s c h  gar  n i ch t  e r r e g b a r ;  fiir g a l v a n i s e h e n  Strom st~rkere  Er-  
r egba rke i t  a l s l i n k s ,  g e c h t s  t r ~ g e Z u c k u n g .  K.S.Z. ~ A n . S . Z .  so- 

Meyer, hat ihn seiner Zeit in Ttibingen gesehen, dnroh seine Vermittelung 
babe ieh des Journal yon Herrn Prof. Wol lenberg  in liebenswfirdiger Weise 
erhalten, dem ieh bier meinen besten Dank daffir abstatten mSchte. 1VIeine 
I~rankengeschichte ist ziemlich wSrtlich dem T/ibinger Journal entnommen. - -  
Gleichzeitig mSchte ish an dieser Stelle Herrn Geheimrath S iemer l ing ,  dem 
damaligen Director der T/ibinger Klinik, fiir die Erlaubniss der VerSffentlichung 
des Falles bestens danken. 
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wohl  l inks  wie r ech t s ,  dooh ist  der Un te r sch i ed  l inks  viol grSsser  
a l s r e o h t s .  

Spraohe verschwommen, als wenn er einen Kloss im l~Iunde hgtto; nasaler 
Boiklang. 

Sehr starko Verbiegung der Wirbelsgule nach rechts und vorn, vor Allem 
im mittleren Brustthoil. Rechte Thoraxhglfte tritt sehr stark hervor. Der 
ganze Rumpf ist nach reehts verbogen, unter dem l. Igippenbogen starke Ein- 
sGhniirung. L. Hiifte springt stark vor. Pat. giebt bald an, dass die Vor- 
biegung im Februar d. J. entstandon set, bald, dass sic scit seiner Jugend 
bcstehe. 

Arme fret. Grebe Kraft beiderseits = 50. 
Untere Extremit~ten: Pat. hebt in l~iickenlage beide Beine bis fast zur 

Senkrechten. Bewegungen der Beine frei~ etwas unbeholfen, ttebung des 
~iusseron Fussrandes beiderseits, besonders links erschwert. Grebe Kraft der 
Beino gut. 

Umfang des Oberschenkels 8 cm, oberhalb dot Patella r. 34, 1. 35 era. 
Umfang des Unterschenkels 20 cm~ oberhalb des Con& ext. r. 28~ 1.29 cm. 
Gang:  Patient geht mit gebeugten Knien~ unsicher; seh le i f t  zumeis t  

das l i n k e B e i n ,  das am B o d e n k l e b t .  
Kniephi~nomene: rechts sehr schwach, links sehr lebhaft. 
Sensibilit~it ungestSrt. 
Psychisch: Orientirung gut. Geringe Kenntnisse. Etwas blSdes Benehmen. 
Innere Organe: Herzthiitigkeit beschleunigt~ HerztSne dumpf, I. Ton nioht 

rein. D~mpfung nicht vergrSsser~. Uebrige Organe ohne Besonderheiten. 
Urin fret yon Zueker and Eiweiss. Stuhl ohne Besonderheiten. Keine 

Inoontinenz. 
Patient wurde am 9. August 1900 unver~ndert mit der Medication Jod- 

kalium naoh Hause entlassen. 
II. Aufnahme  20. November  1900. Patient giebt an~ er habe zu Haus 

beim Bruder gearbeitet. Es set ihm ganz gut gegangen; der r ech t e  Fuss  set  
allmSAig s ch l eoh t e r  geworden ,  deshalb k~me er wieder. Doppelsehen 
will er nicht wiedor gehabt habon. 

S ta tus  des N e r v e n s y s t e m s :  l~echte StirnhSAfte sohw~icher 
i nne rv i r t  als die l inke,  r eoh te r  Mundwinke l  t ie fer  als d e r l i n k e .  
Das rechte  Lid hg~ng~ etwas t iefer  als das I inke.  Beide  Bulbi  
s t e h e n  vor. 

D a s r e c h t e A u g e k a n n n i c h t n a c h a u s s e n b e w e g t w e r d e n .  Sonst 
Augenmuskeln ohno Besonderheiten. Andeutung yon Nystagmus. 

g. Pupillen > 1. I~./L. @ ;  I~,/C. @.  Augenhintergrund ohne Besondor- 
heiten. 

GaumenbSgen gleich innervirt. Zunge woicht  nach  reohts  ab;  
r e e h t e H i i l f t e  gefal tet~ sohlaff~ a t roph i sch .  Galvan . :  reclats trS~ge 
Zuckung~ KSZ. =AnSZ.  

Arme fret. I~eflfex der oberon Extremiti~ten deutliGh. 
Abdominalreflex fehlt beiderseits. 
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Cremasterreflex L. -~- ; R. -- .  
In der Rfickenlage ist das rechte Bein abducirt und nach aussen rotirt, 

sieht besonders am Unterschenkel etwas ]ivide verf~rbt aus, ffihlt sich dort 
deutlich kiihler an. 

Das rechte  Bein kann nur bis zu einem Winkel yon 45 o er- 
hoben werden. Bewegungen im Knie und Fuss ziemlich gut. Grebe Kraft 
ziemlich gut. Bewegungen im linken Bein fl'ei. 

E lek t r i sch :  Herabsetzu, ng der galvan.  E r r egba rke i t  des 
rechten M. rectus  femoris~ vastus  in ternus ,  t i b i a l i s  ant icus  und 
pe roneus longus .  P r o m p t e Z u c k u n g K S Z . _ ~ A n S Z .  

Passive Bewegungen in den Beinen frei; 1. leichte Spannung. 
Patellarrefi.: L. sehr lebhaft; 1~. nicht sicher zu erzielen. 
Achillessehnenrefi.: L. deutlish; R. nicht sicher. 
Plantarrefl. : L. -~, R.-- .  
Gang: etwas unsicher, zieht das linke Bein etwas nach. 
Keine Ataxie. Kein gomberg. 
Sensibilit~it: Patient empfindet im ganzon rechten Beine feine Berfihrungen 

weniger gut als links. Ebenda Hypalgesie. 
Withrend des Aufenthaltes in der glinik hat sich das rechte Bein wieder 

etwas gebessert. Patient wird am 1. December 1900 nach Hause entlassen. 
Ueber den weiteren Verlauf der Erkrankung, iiben der ieh durch eine 

freundliche Erkundigung yon Seiten Herrn Profl Wol lenberg ' s  unterrichtet 
bin~ ist nut noch bekannt~ dass sich (nach Angabe des Bruders) das Nerven- 
leiden nicht ge~indert habeu sell bis zum Tode des Patienten~ der am 19. Mai 
1904 ~an Lungenschlag ~ erfolgte. 

Bei einem achtzehnjlthrigen jungen Manne hat sich zunachst sehein- 
bar acut unter Uebelkeit, Nasenbluten, Kopfweh und Schwindel beginnend, 
dann allmi~lig mit geringen subiectiven Beschwerden fortschreitend 
folgendes Krankheitsbild entwickelt: R e c h t s s e i t i g e  A b d u c e n s -  
l ~ h m u n g  mi t  z e i t w e i l i g e m  D o p p e l s e h e n ,  r e c h t s s e i t i g e  Ptosis~ 
Schwiiche  des r e c h t e n  F a c i a l i s  mi t  H e r a b s e t z u n g  tier e l ek -  
t r i s c h e n  E r r e g b a r k e i t ,  L•hmung des r e c h t e n  H y p o g l o s s u s  
mi t  A t r o p h i e  der  Zungenh i i l f t e  und trigger Z u c k u n g  in der-  
s e lben ,  Schw~tche im l inken  Bein~ verschwommene Sprache, Dazu 
kommt eine Skoliose der Wirbelsi~.ule, fiber deren Natur und Entstehungs- 
zeit allerdings nichts Naheres zu erfahren ist. 

Im Ganzen haben wir in dieser ersten Phase der Erkrankung ein 
Bild vor uns, das w e s e n t l i c h  eine Af fec t ion  m o t o r i s c h e r  Ge- 
b ie te  zeigte .  Aehnlich wie in unserem ersten Falle k6nnen wir auch 
hier eine Betheiligung yon Augenmuskeln (Rectus externus und Levator 
palpebrae superioris), der Gesichts- und Zungenmusculatur und sehliess- 
lich auch der linksseitigen Extremitgtenmusculatur constatiren. Miiglicher 
Weise ist auch die Rechtsskoliose auf eine Schwliche der linksseitigen 
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Rumpfmusculatur zuriickzufiihren. Aueh in d iesem F a l l e  kiinnen 
wit mit Recht, wie im ersten, als  Sitz der  E r k r a n k u n g  die moto-  
r i s che  Kerns~iule in A n s p r u c h  n e h m e n ;  ein centralerer ist schon 
wegen der e]ektrischen Ver~inderungen, eine Erkrankung der Nerven bei 
der ganzen Entwicklung und dem Fehlen jeder neuriti~chen Erscheinungen 
auszuschliessen. 

Doch schon dieses erste Stadium der Erkrankung weist ein e Reih e 
yon A b w e i c h u n g e n  gegen i ibe r  dem re inen  Bilde der  Er-  
k r a n k u n g  der  m o t o r i s e h e n  Kerns l iu le  in unserem ersten Falle auf. 
Bereits der acute Beginn ist beachtenswerth~ ferner die subjectiven Er- 
scheinungen des Schwindels~ der Uebelkeit~ der Kopfschmerzen und die 
psychische Sehwliehe; besonders auch die Differenz der Kniephi~nomene~ 
ffir die keiner|ei Erkl~irungsmSglichkeit sich ergiebt. Wit mfissen an- 
nehmen~ dass der Refiexbogen des Patellarrefiexes rechts an der Er- 
krankung betheiligt ist~ also schon im Anfang das rein motorische Ge- 
bier iiberschritten ist. 

S p a t e r h i n  s c h w a n d e n  r e c h t s  aus se r  dem P a t e l l a r r e f l e x e  
aueh  der  A c h i l l e s s e h n e n r e f l e x ~  der  F u s s s o h l e n -  und Cre-  
m a s t e r r e f l e x ~  sowie die b e i d e r s e i t i g e n  A b d o m i n a l r e f l e x e .  Der 
P a t e l ] a r r e f l e x  auf  der  l i nken  Se i t e  blieb dagegen~ wie schon 
vorher g e s t e i g e r t .  [m Uebrigen nahm die L~hmung des rechten 
Facialis~ Hypoglossus~ Abducens und die Parese des oberen rechten Lides 
zu; die oberen Extremit~ten zeigten weiterhin keine Anomalie; wahrend 
das linke Bein wie frfiher naehgeschleppt wird~ tritt im r e c h t e n  Bein 
e ine  mi t  H e r a b s e t z u n g  d e r ' e l e k t r i s c h e n  E r r e g b a r k e i t  ve r -  
b u n d e n e  Schw~che  auf. Auch die Sensibilit~it zeigt sich in diesem 
Beine leicht beeintrachtigt. 

Wir sehen damit den Process zun~chst in der  m g t o r i s c h e n  
K e r n s ~ u l e  du tch  U e b e r g r e i f e n  auf  die Ke rne  der  r e c h t e n  
u n t e r e n  E x t r e m i t ~ t  f o r t s c h r e i t e n ~  a n d e r e r s e i t s  abe r  auf  
w e i t e r e  R e f l e x b o g e n  und auch  auf  die s e n s i b l e n  Bahnen  in 
den H i n t e r s t r ~ n g e n  s ich  ausdehnen .  Der g e s t e i g e r t e  l inks -  
s e i t i g e  P a t e l l a r r e f l e x  m a c h t  a u s s e r d e m  eine B e t h e i l i g u n g  
des S e i t e n s t r a u g e s  w a h r s c h e i n l i c h ,  fiir die auch  die v e r m e h r t e  
S p a n n u n g  im l i n k e n  Beine sp r i ch t .  

Es kSnnte jetzt zweifelhaft sein 7 ob wir es iiberhaupt noch mit 
einer i~hn]ichen Affection wie im ersteu Falle zu thun haben. 

Besonders ist differentialdiaguostisch die Tabes~ an die besonders 
das Fehlen der Sehnenrefiexe denken liesse, und die multiple Sklerose 
in Betracht zu ziehen. Allerdings fehlen zum Bilde der Tubes eine 
Reihe wichtiger Symptom% die typischen Schmerzen~ die Lichtstarre der 
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Pupillen~ BlasenstSrungeu und munches andere; andererseits ware das 
so starke Hervortreten der motorischen St5rtmgen sehr ungewiihnlich. 

- -  Auch die specifische Aetiologie 1.~sst im Stich, sodass wit wohl yon 
der Tabes ganz absehen kiinnen. 

Welt schwerer ist es~ die mu l t i p l e  Sklerose  auszuschliessen. 
Besonders Sind die Klagen des Patienten fiber gerade fiir das Frfih- 
stadium der multiplen Sklerose oft sehr charakteristische S chwinde l -  
e r sche inungen  schon vor dem ers ten Auf t r e t en  der f ibrigen 
Symptome beachtenswerth. Auch das beiderseitige Fehlen des Bauch- 
deckenrefiexes ist auffallend und vielleicht fiir die Sclerosis multiplex 
zu verwerthen. Augenmuskell~hmungen sind bei der mu]tiplea Sklerose 
niehts UngewShnliches, besonders ,,Parese nut eines oder einzelner 
Augenmuskeln" (Oppenheim). Dagegen sind zum Mindesten recht 
ungewShnlich die Muskelatrophieu und besonders die qualitativen u 
~tnderungen der elektrischen Erregbarkeit, wie sie im Gebiete des Hypo- 
glossus nachweisbar waren. ,Eine vollst~ndige Entartungsreaction ist 
bier (bei tier multiplen Sklerose) wohl tiberhaupt noch nieht nach- 
gewiesen worden" (Oppenheim). Ueberhaupt ist das starke Vor- 
herrschea schwerer motorischer Erscheinungen wie hier, auch bei 
atypischen Formen tier multiplen Sklerose, die diese Erkrankang in so 
reichem Maasse bieteti kaum oder hSchst selten anzutreffen. Atlerdings 
sind Fgdle bekannt, wo die multiple Sklerose unter dem Bilde der 
amyotropischen Lateralsklerose ersehien (Pitres~ Dejerine).  Alles in 
Allem kann die multiple Sklerose nieht ganz yon der Hand gewiesen 
werden. 

Gegen einen Tumor, an den besonders zu der Zeit~ als nur die 
bulbliren Symptome vorhanden waren~ gedacht werden k0nute ~ spricht~ 
wie gegen einen acuten entzfindlichen Process der Umstand~ dass der 
Kranke nachher noeh vier Jahre ohne schwere Allgemeinsiiirungen ge- 
lelJt hat; ferner macht einen Tumor die Ausbreitung des Processes sehr 
unwahrse.heinlich. Gegen einen acut entzfindlichen Process spricht der 
langsam fortschreitende chronisehe u 

Ich glaube~ dass alle weiteren differentialdiagnostisehen Erwi~gungen 
zu keinem befriedige~den Resultate fiihren wiirden. Die weitere Ent- 
wicklung der Krankheit ist leider nicht iirztlicherseits beobachtet und 
die Section nicht gemacht worden. Es bleibt deshalb nur fibrig, den 
Befund darzulegen~ und wir mfissen yon spi~teren gthnlichen~ durch die 
Section gestiitzten F~llen Aufkli~rung derartiger dunkler~ wie der hier 
beschriebenen~ erhoffen. 

Eine gewisse Aehnlichkeit zeigt unser Fall mit einem yon Wil- 
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b r a n d  und S a e n g e r  in ihrem Handbuch (S. 213) mitgetheilten (chro- 
nische Ophthalmoplegie bei combinirter Hinterseitenstrangsaffection~ ver- 
bunden mit Bulbi~rkern- und beginnender Opticuserkrankung)~ bei der 
sie auch die Diagnose der multiplen Sklerose in Erwagung ziehen~ ohne 
zu einem sicheren Entscheid zu kommen. Deft (]. % S. 214)wird 
auch yon den Autoren auf i~hnliche Beobachtungen yon H u t c h i n s o n  
und yon W e s t p h a l - S i e m e r l i n g  hingewiesen. 

Eine kurze Erw~ihnung verdient noch die psychische StSrung~ die 
wohl eine angeborene Geistesschwliche darstellt~ zu der sich noch nach 
Ausbruch der hinzutretenden Erkrankung leichte Benommenheit und 
Schli~frigkeitszusti~nde gesellten. Ueber den Zusammenhang zwischen 
Ophthalmop]egie und GeistesstOrung haben wit schon kurz anllisslich 
des ersten Falles gesprochen. 

Zweifellos ist in unserem Falle neben  der  H i n t e r -  und 
S e i t e n s t r a n g e r k r a n k u n g  die A f f e c t i o n  der  m o t o r i s c h e n  
Kerns~tule das h e r v o r s t e c h e n d s t e  Symptom.  Auch handelt es 
sich wahrscheinlich um einen parenchymatSs-degenerativen Process~ 
~hnlich wie er bei den reineren Erkrankungen der motorischen Kern- 
saule im AIlgemeineu angenommen wird. Damit diirfte die Wiedergabe 
dieses an sich recht unklaren und keineswegs reinen Falles im Zu- 
sammenhang dieser Mittheilung gerechtfertigt erscheinen. 

Zum Schluss mSchte ich noch meinem verehrten Chef~ Herrn Pro- 
fessor Meyer  ~ ffir die freundliche Ueberlassung der beiden Falle meinen 
herzlichen Dank aussprechen. 
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