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Beitrag zur Pathologie der neuralen Muskel- 
atrophie [IIoffmann] 1). 

Von 

Dr. Gierlich, 
Nervenarzt in Wiesbaden. 

(Hierzu Tafel IlL) 

D ie  Lehre yon der neuralen Muskelatrophie: wie sie H o f f m a n n  zuerst 
5egrfindet, B e r n h a r d t ,  S e h u l t z e ,  C h a r e o t  und Mar ie ,  T o o t h  u. A. 
welter ausgeffihrt haben, ist heute als eine besondere Form des ehro- 
nisehen Muskelsehwundes allgemein anerkannt~ wenn aueh Ueberg~inge 
zur Dystrophia museulo,'um einerseits wie zu tabisehen und neuritisehen 
Affeetionen andererseits nieht zu verkennen sind. 

Die Zahl der pathologiseh-anatomisehen Untersuehungen einwands- 
fi'eier Falle ist bisher gering. Es dfirfte deshalb gereehtfertigt er- 
seheinen, die fo]gende grankengesehiehte mit Seetionsbefund mitzu- 
theilen. 

B e o b a c h t u n g ,  

B. A, wurde am 27. Augtlst 1898 anscheinsnd gosund geboren, tteredi- 
~i~re Erkrankungen sollen in der Familie nicht bestehen. Die Eltern sind ge- 
sund und ist speciell Lues nieht naehzuweisen. Von drei Gesohwistern des 
Patienten sind zwei gesund, ein Bruder dagegen, der am 6. August 1897 ge- 
boren wurdo, also ein Jahr ~,lter ist~ aIs der Patient, erkrankte in derselben 
Weise wio Patient. Beide Gesohwister, die normal zur Welt kamen, zeigter~ 
keine StSrungen bis zum Ende des ersten Lebensjahres. Als die Kinder nun 
anfangen sollten zu laufen, bemerkte man eine Behinderang: so dass sie nur 
sehwer und langsam Portschritte maehten. Es bildete sieh mehr und mehr eir~ 

1) Naoh einer Demonstration auf der XXXII. Wanderversammlung s~id- 
westdeutsoher Neurologen und Irren/irzte in Baden-Baden am 1. und 2. Juni 
1907. 
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Pes equino-varus beiderseits .aus mit Versteifung im Fussgelenk, so dass am 
Ende dos dritten Lebensjahres des Gehen fast unmSglieh war. Zu dieser Zeit 
bestand eine LS~hmung in den Dorsalfleetoren der Fiiss% aueff konnten die Zehen 
nieht beweg~ werden. Es fund sich Beugecontraetur in Folge Verkiirzung der 
Aehillessehne ohne Gelenkaffection. Die Wadenmuskulatur war nicht sichtbar 
atrophisoh, anObersehenkel~ Beeken~ Pmmpf~ Schalter undArmeu war nirgends 
eine StSrung in der Bewegli&keit vorhanden. Dutch Tenotomie der Aehilles- 
sehne beiderseits wurde des Gabon wesentl.ich gefSrdert. Unser Patient kam 
dann im vierten Lebensjahr wieder zur Beobaehtung. Die Atrophic dot Dorsal- 
flectoren hatte noeh zugenommen~ irgend eine Bewegung des Fusses odor 
der Zehon war unmSglieh. Die elektrische Untersuchung tier befallenen Mus- 
keln ergab eine hochffradige Herabsetzung der elektrischen Erregbarkeit der 
Muskeln fiir beide Stromesarten. Nine genanere Untersuehung der anderen 
Muskeln des KSrpers konnte nioht vorgenommen werden, da die elektrische 
Untersuchung jedesmal Erbreehen auslOst% des innerhalb 10 Stunden 5ffers 
wiederkebrte. Die Obersehenkel zeigten keine irgendwie ausgesproehcnc Afro- 
phi% Beeke% gumpf~ Sehulter~ Arme waren in ihrer Bewegung voUkommen 
trei. Dagegen liessen die kleinen Handmuskeln deutliohAtrophie erkennen~ die 
sieh auf Daumen und Kleinfingerballea nnd die Lumbrieales und Interossei der 
Mit, gelhandknoehen erstreekte. Der Druck der Hand war sehr sohwaeh~ Sprei- 
zung der Finger desgleichsn~ doch noch mSglioh. Die SensibilitSt war nirgends 
naehweisbar gestSrt~ die Pupillen reagirten prompt. 

DerMuskelschwund nahm allm~hlieh zu 7 ergriff dieWadenmuskeln~ sodass 
das Gehenwieder sehr behindertwar~ wi~hrend die Obersehenkelmnskulatur kaum 
an Umfang and Kraf~ verloren hatte. An den oberon Nxtremitaten ging beim 
Tode der Sehwund aueh bereits auf die Vorderarmmuskeln tiber. Des Kind ent- 
wickelte sigh psyehisoh vollstiindig normal~ kam am 1. April 1905 zur Schule 
und lernte gut, so dass derLehrer niclat tiber das Kind zu ktagen butte, ausser, 
dasses beim Sehreiben in der Ha[tung des Griffels behindert sei. Des Kind 
erkrankte dann im 7.Lebensjahre an Bronchopneumonie und starb nach kurzem 
Krankenlager acht Tage spiiter als sein oben erwiihnter Bruder. Bei der yon 
Herrn Proseetor Dr. Herxhe imer  vorgenommenen Section fanden sieh aus- 
gedehnte Bronohopneumonien~ beiderseits am sti~rksten in den Unterlappen. 
Des lttiekenmark war vielleieht etwas ldeiner, als es normal se/n soIlte, zeigte 
auf Quersehnitten leichte Verfiirbung in der~ Hintersh'gngen~ an den I~iieken- 
marksh~iuten keine Besonderheiten. ltirnstamm und Gehirn ohne makroskopb 
sehen Befund. 

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

l~s wurden nach Hi~rtung in Formol yon den verschiedenen Segmenten des 
t~(ickenmarks~ den versehiedenen HShen des Hirnstamms, dann yon einzelnen 
Abschnitten der l~inde des Grosshirns und des Kleinhirns Sohnittc angefertigt 
nnd dieselben nach der yon Weiger t  angegebenen ~Iodification der van Gie- 
son-Fiirbung~ sodann nach Weige r t ' s  Markseheidenmethode in der Modifi- 
eation~ wie er sic lmrz vet seinem Tode angab (Fluorehrembeize und Eisen- 
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H~matoxylin) ~und ferner naoh B i e 1 s ch o w sky ~ s Fibrillenmethod% einzelno 
SchniRe aueh hash Ni s s l  gefgrbt. 

Die Cauda equina und der Genus medullaris zeigten gegen die Norm 
keine Ver~inderung. Dieselben begannen erst im oberon Sacralmark und sollen 
zung~chst an einigen SehnRten aus versohiedenen HShen des Rtickenmarks 
genauer beschrieben werden. 

5. L u m b a l s e g m e n t .  AufWeigertbildern sieht man in den VorderhSrnern 
der grauen Substanz den Markfaserfilz reichlich entwiekelt. Derselbe zeigt be- 
sondere Diehte in den Zellgruppen~ speeie]l in den beiden medial und der 
lateralen vorderen Gruppe~ diese lassen im Vergleich mit normalen Pr~iparaten 
keinen Unterschied in der Entwicklung der Fasermenge und der Form der ein- 
zelnen Fasern erkennen. Dagegen ergiebt dieser Vergleioh in der lateralen 
hinteren Zellgruppe eine, wenn aueh gering% so doeh deutliehe Lichtung im 
Faserfilz, so dass die gauze Gruppe heller erseheint. Bei starker VergrSsse- 
rang erkennt man in dieser Gruppe an den einzelnen Markseheiden Auftrei- 
bangen~ Quellungen~ manchmal rosenkranzartige Verdiek~ngen, die Zah! und 
GrSsse solcher Anschwellungen, wit sit sich auch im Normalen finden~ jeden- 
falls bei weitem tiberschreiten. Auch ist die Fgrbung der moisten, bier noch 
restirenden Marksoheiden~ eine.auffallend helle, blassblaue. Markseheidenreste 
in Form yon blauen mehr odor weniger runden Klumpen finden sieh nur sehr 
sp~irlieh. Ausser dieser besehriebenen Stelle ist somit das ganze u 
.normal mit l~arkseheiden versehen. Im Hinterhorn sind die 3farkscheiden~ wit 
es ja der Norm entsprieht, zumeist sohmgler wit im Vol'derhor~ aber gut 
gef~rbt. Ein Ausfall der Fasern ist ~irgends zu constatiren, speciell hat auch 
die Li s s a u e r '  sche Randzone reich lithe und normale Narkscheiden. 

Die pr~iehtig dunkelblau gefi~rbte weisse Substanz lg~sst an zwei Stellen 
eine Aufhellung im Parbenton erkennen; die eine dieser Stellen liegt am dor- 
salen Rande des hinteren Seitenstrangs, hat eine etwa dreieckige Gestalt und 
grenzt an den lateralen Rand des Hinterhorns. Sit tritt nut bei starker Ver- 
grSsserung deutlieh hervor. Die zweite hellere Stelle befindet sieh in den 
Hinterstrgngen and nimmt etwa die mittler% mediale Partie derselben ein~ 
erstreekt sieh in geringerer Stgrke his zum hinteren Rande, so dass das yen- 
trale Fold, die Wurzeleintrittszone and speeiell aueh die an das mittlere 
Drittel des Suleus med. post. grenzenden Fasern normal ersoheinen. _~lit~ 
starker VergrSsserang sieht man in den helleren Partien~ neben vielen nor- 
mal erseheinenden Fasern, einzelne sehr dfinn% andere aber auch sehr dick 
und gequollen, manchmal auf dem QaerschniR blasse Ringe darstellend. Die 
~'orderen Wnrzeln lassen intraspinal und extraspinal keine Ver~nderungen 
erkennen~ desgleiohen haben auch die hinteren Wurzeln vSllig normales Aus- 
sehen. 

Auf Weigert-van Giesonbildern finder man in den VorderhSrnern im 
Allgemeinen normale Verh~iltnisse. Die Ganglienzellen der medialen Gruppen 
nnd der lateralen Vordergruppe sind normal an Zahl and lassen bei starker 
VergrSsserung einen hellen iCern mit gutem Chromatingeriist und lfern- 
kSrperchen erkennen. Die Nisslsehollen finden sich in normaler Zahl und 

.99" 
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Anordnung. Die Forts~tze der Zellen sind wohl ausgebildet. Nur in der 
hinteren lateralen Gruppe erkennt man noben normalon Zellen einzeln% die 
sichtlich gesohrumpft sind und ihre Fortsiitze zum Theil eingebiisst haben~ 
w~hrend der pericellulSre l~aum an GrSsse gewonnen hat. Der Rand dieser 
Zellen ist oft zackig~ ihr Kern ist meist nieht mehr deutlich zu erkennen~ 
dunkler als normal und die Nisslsehollen sind in grSsserem odor geringerem 
Maasse versohwunden. Die Zahl dieser so veriinderten Zellen ist jedoeh im 
Verhiiltniss Mein~ yon 8 Zellen~ die bei mittlerer YergrSsserung in einem Ge- 
sichtsfeld liegen~ erweisen sigh bei starker YergrSsserung 5 als normal nnd 3 
als vergndert. Die ganze Pattie dieser lateralen hinteren Zellgruppe hat auf 
den van Gieson-Sehnitten einen gelberen Parbenton a]s normal and bei starker 
VorgrSsserung sieht man diesen bedingt dureh eine Vermehrung des Gliage- 
webes. Man erkennt alas Maschennetz der Gliafasern gegenfiber der Umgebung 
vermehrt und sieht deutlieh einzelne Spinnenzellen, deren Fasern in dem Netz- 
work sioh verlieren. Im tlinterhorn finden sioh vSllig normale Yerhgltnisso. 

In der weissen Substanz fallen die oben an Weigert-Priiparaten beschrie- 
benen helleren Stellen dutch erhShten gelbliehen Farbenton auf~ der yon Yer- 
mehrung des Gliagewebes herriihrt. Eine Wucherung des Bindegewebes, wel- 
ches bei dieser Fiirbung hellroth erscheint und .sieh veto Gliagewebe auffallend 
gut abhebt~ ist nieht zu constatiren. 

Bielsehowsky-Pr~parate orientiren zuni~ehst fiber die GanglienzeIlen der 
VorderhSrner; sie lassen dioFibrillenbfischel imZellleib und den Forts~tzen gut 
hervortreten~ mit Ausnahme einzelner Zellen der lateralen binteren Grupp% die 
aueh auf van Gieson-Pr~paraten bereits als ver~indert erkannt und oben be- 
schrieben warden. In diesen Zellen sind die Fibrillen im Zellleib verbacken~ 
verdickt~ in den Forts~tzen moist noch besser erhalten. Die Kerne dieser Zellen 
haben oft duakie Farbe. 

4. L u m b a l s e g m e n t .  In diesem Segment treten die bereits vorhin be- 
schriebenen Ver~nderungen noeh welt deutlicher horror. 

Aut Weigert-Pr~paraten erscheinen die VorderhSrner normal in Bezug 
auf Pasergehalt und Aussehen der einzelnen Fasern~ mit Aasnahme der Fasern 
in der hinteren lateralen Zeilgruppe. Dieso Gruppo ist auffallend faserarm 
nnd ersoheint bei durehfallendem Lieht und bei sehwacher VergrSsserung noeh 
holler wie die entspreehende Partie in dem vorher beschriebenen Pr~iparat. 
Bei starker VergrSsserung erkennt man ebenfalls den starken Faseraasfalt 7 nnd 
die einzelnon noeh erhMtenen Fasern zeigen fast alle abnorme Auftreibungen 
and Verdickungen odor rosenkranzEhnliehe Formon. Auch liegen bier mehrero 
rundo odor nnregelmg, ssig gestaltete blassblaue Klumpen im Gesiehtsfeld. Im 
Hinterhorn ergiebt ein Vergleioh mit normalen Pr~iparaten normales Verhalten 
tier Fasern an Zahl, GrSsse and Form. Speeiell die L issauer~sohe  Rand- 
zone erseheint ,75[lig intact. 

In der weissen Substanz fallen die beiden sehon im vorigen Pr~iparate 
besohriebenen heilen Stellen in dora sonst tief dnnkelblau gefgrbten Priiparato 
gleieh in die Augen~ und zwar haben diese Stellen an Ansdehnnng nnd Inten- 
siti~t der Farbendifferenz bedeutend gewonnen. Die eine liegt am lateralen 
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hinteren Rande des Seitenstrangs in etwa keilfSrmiger Ausdehnung, dessen 
Basis dem lateralen Rande des Hinterhorns aufsitzt; von letzterem~ namentlieh 
naeh vorne z% dureh eine sohmale Lage normal aussehonder, diehter gelegener 
Fasern getrennt. Medianwgrts zu nimmt diese hellore Stollo allm~ihlieh dunk- 
leren Parbenton an, ihre Breite betr•gt in der grSssten Ansdehnung der Stelle 
etwa oin Drittel der dos ganzen Seitenstrangs. 

Die zweite helle Stelle liegt im Hinterstrang~ sic erstreekt sioh fast fiber 
den ganzon Strang, 15.sst nut ein ventrales Fold und einen kleinen Saum am 
inneren Rande dos Hinterhornes frei und am medianen Suleus ist eine Gruppe 
diehter gelegener~ daher dunkel erseheinender Pasern zu fi~.den. Die helien 
Partien des Hinterstranges ersoheinen bedeutend liohter als die des Seiten- 
stranges. Bei starker VergrSsserang erkennt man in den hellen Gebieten~ 
namentlich im Hinterstrang~ neben normal erseheinenden Fasern solehe mit 
den bereits oben beschriobenen krankhaffen Vefiinderungen: Quetlungen~ Auf- 
treiben und dergleichen. An den lateralen Portion des Hinterstrangs sieht man 
auf allen Sohnitten dieser Gegend dicke, glatte Fasern in die HinterhSrner 
einziehen. Die vorderen und hinteren Wurzeln lassen nirgends krankhafte Ver- 
iinderungen erkennen. 

Auf Woigert-van Gieson-Schnitten erweisen sieh die Zellen der Vorder- 
hSrner als vSllig normal mit Ausnahme einzelner Zellen der hinteren lateralen 
Zellgruppe. Hier liegen neben solehen mit durehaus normalem Aussehen in 
Bezug auf Forts~itz% Zellplasma und Kern einzelne, welohe die oben bereits 
genaner besehriebenen Zeiehen krankhafter Vergnderungen an sieh tragen. 
Ihre Fortsiitze sind mehr odor weniger versehwunden, der Zellleib ist ge- 
schrumpft und hat unregelmgssige Grenzen. Im Zellplasma sind die Nissl- 
sehollon verwasehen odor versehwunden, der Kern hat meist dunlden Farbon- 
ton, ist an anderen Zellen nieht zu finden. Die Zahl dieser~ im versehiedenen 
Stadium der Degeneration begriffenen Zellen ist im VerhSltniss zu den nor- 
malon Zellen eine grSsser% wie in dem zuletzt besehriebenen 2. Saeralsegment. 
Yon 8 Zellen, die bei mittlerer VergrSsserung im Gesiehtsfeld liegen, erweisen 
sioh bei starker VergrSssorung 4 bis 5 als mehr odor weniger vergndert. Die 
hSehsten Grade der Veriinderung~ wie sic oben besehrieben sind~ finden sieh 
jedooh nur vereinz~lt; unter don aeht zum Vergleieh herausgegriffenen nur ein- 
real. Entspreehend der vermehrten Zollatrophie ist das Gliagewebe, welches 
sieh dureh hellen Farbenton gut abhebt~ deutlieh vermehrt. Es betrifft diese 
Vermehrung sowohl das feine Gliamasehonnetz wie aueh die Zellen. GeNss- 
oder Bindegewebsneubildung ist i~ieht zu eonstatiren. Die Hinterhgrner lassen 
an dlesen Schnitten keine Ver~nderungen erkennen. In der weissen Substanz 
sind es jene boiden am Weige-i't-Pr~iparat heller erscheinenden Partien, die nun 
dureh einen gelben Farbenton stark hervortreten. Dieso Fiirbung ist im 
Hinterstrang bedeutend stgrker als im Seitenstrang. Sic erweist sioh be- 
dingt duroh Vermehrung des Gliagowebes. Nine Bindegewebsvermehrung fehlt 
ouch hier. 

Bielsehowsky-Priiparate zeigen zun~iehst die Ver~nderungen in den 
Fibrillen der einzelnen, bereits oben als kranl~haft vergndert beschriebenen 
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Zellen der hinteren lateralen Gruppe des Vorderhorns. Die Fibrillen dieser 
Zellen sind namentlieh im Zellleib verldumpt und verbaeken, so class die sonst 
so sohSn hervortretenden Fibrillenbfischel sieh hier nieht finden, Die FortsStze 
der Zelie% sowohl der Achsencylinderfortsatz wie die Dendriten lassen zumeist 
noch feine, hie und d~ gewellte Fibrillen efl~ennen. Die l(erne der veriinderten 
Zellen haben vielfaeh dunklen Farbenton angenommen. Alle iibrigen Zellen 
des "/order- und Hinterhorns erscheinen yon nermalem Aussehen. 

1. L u m b a l s e g m e n t .  Auf Markseheidenbildern ist in den Vorder- 
hSrnern nirgonds eine Abnahme der Fasern oder Yeriinderung der Form 
derselben zu erkennen~ das Gleiche finder sioh in den HinterhSrnern~ mit 
Ausnahme tier Gegend der Clarke ' sehen S~iulen. Diese zeigt ein auffallende 
[loll% se dass bei schwaeher YergrSsserung kaum Markseheidea odor Mark- 
scheidenreste hier zu erkennen sind. Dahingegen liegt nm die S~iulen herum~ 
namentlieh an den ventralen Theilen~ ein gut ausgebildeter Faserzug. Bei 
starker YergrSsserung sind in den Si~ulen ebenfalls nur sehr spiirlieh Mark- 
seheiden and Markseheidenreste zu erkennen; alle diese sind stark veriindert, 
sie haben moist grosse t blasige Auftreibungen yon t~ellem Farbenton u n d e s  
finden sioh auch einzelne zerstreute breit% meist runde, doeh aueh unregel- 
miissig gestaltete hellblaue Klumpen. Besonders bemerkt sei noeh~ dass die 
L i s s a u e r ' s e h e n  Randzonen in ihrem Fasergehalt vollkommen normal er- 
scheinen. In der weissen Substanz fi~llt bier im Itinterstrang eine Partie dureh 
abnorme Helligkeit auf~ weleho die ~hnlieh gelegone Partie im vorigen Prii- 
parat bodeutend iibertrifft. Dieselbe erstreekt sich etwa keilfSrmig vonder  
Basis der HinterhSrner his zum dorsalen Rande des Riiekenmarks~ die 
Spitze des Keiles hat noch mehr Fasern~ erseheint daher dunlder, deeh ist der 
mediale Theil derselben starker geliehtet als der lateralo. Am dorsalen 
Rande nimmt die Lichtung etwa die tt~lfte des ganzen Stranges ein, an dem 
medianen Suleus sind mehr Fasern zu sehen, als ringsum; der Uebergang in 
die lateralen~ dem ttinterhorn anliegenden dunkleren Partien ist nirgends oin 
sehroffer~ sondern geht ullmiihlieh vor sieh. Aus den lateralen Partien sieht 
man ler~iftige Pasern in's Hinterhorn eintreten. Boi starker VergrSsserung er- 
kennt man in der besehriebenen hellen Partie neben wenig normal aussehenden 
Fasern viele yon abnorm kleinem und grossem Quersehnitt. Eine zweite, wenn 
such welt weniger hello Pattie liegt im Seitonstrang~ und zwar im dorsalen 
lateralen Theil desselben. Sic grenzt naeh aussen an den dorsalen Rand, be- 
ginnt in einiger Entfernung veto Hinterho~,n und zieht dann bis fiber die Mitre 
des Strangs naeh vorn. Medialwiirts erstreckt sio sieh fiber die Hiilfte des 
Stranges. Der Uebergang in die dunklen medial gelegenen Stellen ist ein 
allmi~hlieher. 

Auf Weigert-van Gieson-Prgparaten lassen die "Corder- und Itinterhorn- 
zellen kein Abweiehen yon der Norm erkennen~ wiihrend in den Clarke~sehen 
Siiaien neben normalen sieh ~uch reiehlieh Zellen finden~ die gesehrumpft 7 
fortsatzlos sind~ in einem erweiterten~ perieelluliiren Raume liegen und in ihrem 
Zellloib keine odor nut verklumpte Nisslsohollen erkennen lassen 7 wiihrend tier 
gern~ soweit ein soleher noeh siehtbar ist, sein Chromatingerfist und KernkSr- 
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perehen mohr odor wenigor vorioren hat. Unter 8 Zellen~ die man bei mittlerer 
Vergr6sserung sieht, finder sich nur zwei nm[male, wfthrend soehs mehr odor 
weniger starlre Veriinderungen erkennen lassen. Dieses ganze Goblet erscheint 
abnorm gelb gofiirbt und ergiebt im Vergleioh mit normalen Pr~iparaten eine 
dentliche Vermehrung des Neurogliafaserfilzes und der Gliazellen. Eine gleieh 
erh~hte gelbe F~rbt~ng zeigen ouch die im l~Iarksehoidenpriiparat hell orsehei- 
nenden Stellen der weissen Substanz im Hinter- und Soitenstrang. Nament- 
lieh im Hinterstrang erkennt man auf Quer- nnd L~ingssehnitten die dentliehe 
Vermohrung der Neuroglia. 

Auf Bielschowsky-Pr~iparaten erweisen sieh ebenfalls die Gliazellen der 
Vorder- und HinterhSrner als normal, mit Ausnahme derjenigtn der Clarke- 
schen S~iule. Bier tritt uns an den oben bertits als veriindert beschriebenen 
Zellon dieser SS.ulen eine AufliJsung nnd Yerklumpung des sonst gut ausge- 
pliigten Fibrillennetzes entgegen. Diese Veriinderungen sind im Zellleib mehr 
ausgepr~igt wie in den Fortsiitzen: soweit solehe an diesen Zellen noeh vorhan- 
den sind. Die l(orne der ver~indtrten Zellen erseheinen dunkel oder sind ganz 
verschwunden. Man sieht in einzelntn Zellen grosso Vaeuolen~ umgeben yon 
verbaekonen und theils in Kbrnehen aufgel~isten Fibrillen; aueh einzelne An- 
hSufongen yon KSrnehen liegen im Gesiehtsfeld, offenbar die letzten l~este dtr 
zu Grundo gegangenen Zellen. Die einzelnen Fibrillen haben auf Querschnitten 
ein sehr versthiedenes, theils zu diinnes} 5fters aber zu diel;es Volumen~ und 
auf Lgngssthnitten sind ihre Conturtn unseharf, die einzelntn Fasern lassen 
Ansehwellungen erktnnen~ ;~veit mehr und grSsser, wie sic sieh aueh in der 
Norm finden, und in diesen oft belle, zerldtiftete Stellen. Neben den so ver- 
~inderton Fasern sind abtr aueh iiberall in den helltn Stellen noeh normalo 
vorhanden. 

4. Dorsa l segmont .  Auf Weigert-Pr~paraten erseheint das Fasernetz in 
Vorder- und HinterhSrnern vSllig normal, bis auf die Gegend der Clarke-  
sehen S~iulen. In diesen ist eine Li(~btung unvtrkennbar, and ouch bei starker 
Vergrbsserung finden sieh nur wenige Fasern yon normaltr Dieko und Form; 
die meisten sind abnorm dick und blass, haben theils Rosenkranzform, odor 
oinzelno blasige Auftreibungen yon blassblauer Farbo. Blassblauo Klumpen 
finden sieh wtnig. In der weissen Substanz treten die beidtn~ sehon ~iftors 
besehriebenen hellen Stellen doutlith horror. Die helle Partie im Hinterstrang 
liisst bei schwaeher Vergr~isstrung fast gar koint Fastrn erkennen; sie hat 
wiodtr die Form tints I(eiles~ der mit soiner Spitze dtr hinteren Commissur 
zugeriehtet ist~ diose abet niehtganz erreieht; doeh sind in dermedialen 13iilfte 
des ventralen Feldes dieFasern weniger dieht gtlagert wie lateral. Am dorsalen 
1Kande nimmt die Breite dtr keilf/~rmigen, btllen Stelle etwa die mediale Hiilfte 
des Hinterstrangos ein. An dem medianen Suleus sind wiederum reiehliehe 
Fasern gelegtn. In den medianen Partitn des Stranges reieht die Liehtung 
nieht ganz bis zum Sulous intermtdins posterior. Der Uebergang yon den 
hellen in die dunklen Partien isL nirgends ein absolut sehroffer, sondern erfolgt 
alhniihlieb. Aueh bei starker Vorgr/isserung finden sieh in den hellon Partion 
nur sehr wenig Fasern~ und diose zumeist mit kranl~haften Auftreibungtn nnd 
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dergleiehen. Die hellenPartien des Seitenstranges sind ganz bedeutend weaiger 
yon den normalen Partien untersehieden~ wie die des Hinterstranges. Sie 
tiegen wiederum in den laCeralen, hinterenPartien des Stranges~ erreichen aber 
dos Hinterhorn nioht, eistrecken sieh etwa dreieckig~ die Spitze dem Hinter- 
horn zugewandt~ naeh vorn~ und reichen hier fast bis an die austretenden 
seitliehen Wurzeln. Bet starker VergdSsserung finden sich in diesem Gebiete 
viele normale Fasern and relativ wenig vergnderte. 

Weigert-van Giesonbilder zeigen in den Ganglienzellen des Vorder- und 
Hinterhorns keine Verii, nderung mit Ausnahme tier Clarke~sehen Siiulen. Hier 
sind neben normalen Zellen solehe zu finden, die die beim vorigen Prg~parat 
gen~uer besehriebenen Verg.nderungen aufweisen~ doeh ist die Zahl der ver- 
5~nderten Zellen im Yergleiohe mit den gesunden geringer, und aueh der Grad 
der Ver~nderungen vielfaeh kein intensiver. In den kranken Portion ist dos 
Gliagewebe vermehrt. 

B i e l s c h o w s k y b i l d e r  dieser Gegendlassen ebenfallsin den Clarke-  
sehen Siiulen die sehon im vorigen Bilde besehriebenen Veriinderungen er- 
kennen. 

1. DorsMsegment .  Weigertbilder zeigen in der grauen Substanz nor- 
m~le Markseheidennetz % mit Ausnahme der Gegend der Cla rke '  sehen Sgulen, 
in denen dos Verhalten dieser ein ungefiihr gleiehes ist~ wie in den vorigen 
Prgparaten. Auoh die helle Stelle im Seitenstrang zeigt fast das gleiche u 
halten, hat aber an Intensit~tt naehgetassen und hebt sich in Folge dessert yon 
den normalen medialen Partien dieses Stranges nieht mehr so deutlich ab. In 
den hinteren Strgngen hat der vorhin besehriebene keilfSrmige Ausschnitt an 
seiner Spitze, also der hinteren Commissur z% an Breito gewonnen, so dass 
die ganze mediale H~tlfte des der hinteren Commissur anliegenden Theiles des 
Hinterstranges weir Miler erscheint, wie die laterale." Am dorsalen Rande 
nimmt die_hellei'e Stelle dos mittlere Drittel des Stranges ein. Sie erreieht 
den Suleus intermedius posterior nieht. Am Suleus medialis posterior liegen 
wiedernm reichlieher Poser% namentlioh ventralwiirts. Im Uebrigen ist der 
Fasera.usfall ein sehr grosser, aueh bet starker VergrSsserang sind nur einzelne 
normale zu erkennen. Der Uebergang des helIen vom dunkel gefS~rbten TheiI 
des Stranges ist hier ein ziemlieh soharfeq doeh ist ouch in den lateralen~ 
danlden Partien des Stranges 7 namentlieh in den mittleren Theilen desselben~ 
eine leiohte Liehtung unverkennbar. 

Auf Weigert-van Giesonbildern und naeh B i e 1 s c h o w s k y gefiirbten Prii- 
paraten sind wiederam die bereits genauer beschriebenen Vergmdernngen der 
Strgnge und Clarke 'sohen Sgulen zu erkennen. Ausserdem zeigen einzelne 
Stellen im lateralen Vorderhorn AufiSsung der Nisslscholien und dunkle Kerne. 

5. Cerv iea l segment .  Die Prgparate dieses Segmentes ersoheinen bei 
den versehiedenen Fiirbungen vollstiindig normal~ mit Ausnahme einer ldeinen 
Pattie der [-Iinterstriinge. Auf Weigert-Pr~iparaten ist diese Partie hell und 
hat auoh bet starker VergrSsserung nut spiiiliehe Fasern. Sie liegt ganz im 
Goll 'sr  Strong, bildet einen spitzen Keil an der medialen Begrenzung 
dieses Stranges. Die Spitze beginnt etwa im oberon Drittel des Strangs~ die 
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Basis des Keiles nimmt an der dorsalen, medialen Grenze des Hinterstrangs 
etwa ein Seohstel der Griisse des Stranges ein. Ventralwiirts zeigt der helle 
Keil eine kleine Ausbuehtung~ um dann wieder spitz zuzugehen. Der Ueber. 
gang der hellen Stelle in die umliegenden dunklen 7 d. h. markscheidem'eiehen, 
ist lateral ein ziemlieh sehroffer, frontal ein atlmiihlieher. An dem medianen 
Sulcus sind etwas mehr Fasern aufzufinden als in den iibrigen Theilen. Die 
spgrliehen, nooh vorhandenen Fasern lassen zum Theil keine u 
erkennen, zum gr6ssten Theil aber tragen sic die bekannten Degenerations- 
zeiohen. An Weigert-van Giesonbildern sieht man wieder starke Vermohrung 
der Neurogqia in diesen helIen Pattie% wghrend dasBindegewebe nicht wesent- 
lieh gewuehert ist. Die nach Bie l sohowsky  impriignirten Priiparate lassen 
reiehlioher Fibrillen erkennen~ als Markseheiden vorhanden waren. Die Fibrillen 
haben zumeist Degenerationszeichen. 

Die Vergnderungen sind in allen HShen des Riiekenmarks auf der reehten 
wie linken Seite nieht wesentlich verschieden. 

Sehnitte duroh die Medulla oblongata unterhalb der Oliven zeigen im 
@oll~sehen Kern eine kleine dreiecldge Lichtung~ die an der medialen~ vor- 
deren Spitze dieses Kernes sitzt. Sie ist dureh Ausfall yon Markfasern be- 
dingt~ im Uebrigen ist im Kern keine Degeneration zu finden in Bezug anf 
Fasern und Zellen. Die Fibrae arcuatae und mediale Sehleife sind normal 
entwiokelt. 

In den Schnitten weiter frontalwiirts dureh die Medulla oblongata, 
Pens, Peduneulus eerebri zeigten sich nirgends Ver/inderungen, desgleiehen 
erschienen Schnitte aus versehiedenen Gegenden des Grosshirns und der Klein- 
hirnrinde normal. 

Von Muskeln und Nerven konnten nur ein Stiiek der Vordersehenkelmus- 
keln mit anMngendem Nervus peroneus und ein Stfiek Wadenmuskulatur mit 
dem Nervus tibialis zur Untersuchung entnommen werden. /)as Aussehen 
dieser h{uskeln war ein blesses, wie verfettetes. Die Nerven waren diinn und 
zart. Auf (~uer- und L~ngssehnitten zeigten sieh die Muskelfasern in ausge- 
dehntem Maasse aCrophisoh, so zwar, dass neben einzelnen wohlerhaltenen 
Pasern alle Ueberg~inge des Zerfalls von dem beginnenden Verlust der Quer- 
und L~ngsslreifung bis zur vSlligen~ fettigen Entartung vorhanden waren. 
Die Sareolemmkerne waren vermehrt und die Bindegewebsziige verdiekt. Die 
Peronealgruppe zeigte hSheren Grad des Zerfalls wie die Wadenmuskulatur. 

In den Nerven finder sieh Degeneration und Sehwund der Nervenfasern; 
ihre Zahl ist erheblieh redueirt. Die Marksoheiden sind geqaollen, verblasst 
und fehlen vielfaeh; ebenso lessen die nooh erhal~enen Axenoylinder die An- 
zeiehen des Zerfalls erkennen. Doeh sind aueh viillig normale Fasern einge- 
streut. Das Zwisehengewebe ist verdiekt. CentralwSrts nehmen die degenera- 
riven Erscheinungen ab. Muskelspindeln fanden sigh nieht. 

Fassen wit die klinisehen und anatomisehen Befunde km'z zu- 
summon. 

Bei einem Knaben, der anseheinend normal geboren wurd% sehen 
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wit" am Ende des ersten, resp. Anfang des zweiten Lebensjahres~ als er 
zu laufen anfing, naeh und nach eine Lahmung der Dorsalfleetoren bei- 
der Ffisse auftreten, mit eonseeutiver Verkiirzung der Aehillessehne~ so 
dass ein Equino-varus sieh ausbildete, der das Gehen sehr ersehwerte. 
Dureh beiderseitige Tenotomie wurde zeitweise Besserung im Gehen er- 
ziett," die bei dem weiteren Fortsehreiten des Leidens aueh auf die 
Wadenmuskulatnr wieder naehliess. Patient bewegte sieh mfihsam fort~ 
indem el' den Aussenrand der Sohle aufsetzte und naeh Stepperart die 
Beine hob. 

Im vierten Lebensjahre begannen aueh die kleinen Ha,dmuskeln beider- 
seits atrophiseh zu werden, so dass Spreizen der Finger und H~tndedruek 
allmfthlieh immer mehr behindert waren. Die elektrisehe Untersnehung 
der befallenen Nuskeln ergab Herabsetzung der Erregbarkeit fiir beide 
stromesarten. Die Patellarsehnenreflexe fehlten. Sonst war kein ab- 
normer Befund zn erheben. Sensibilitgt~ Ceordination~ Pupillenreaetion 
normal. Ein ein Jahr t~lterer Bruder litt an ganz gleieher StSrung, 
zwei jtingere Gesehwister ersehienen vollkommen gesund. Desgleiehen 
ist bei den Eltern und deren Anverwandten kein derartiges Leiden za 
ermitteln. Die beiden kranken gnaben starben innerhalb 8 Tagen an 
Bronehopneumonie. Die mikroskopisehe Untersuehung unseres Patienten 
ergab im Rfiekenmark Degeneration "in den Hinterstrangel b die im 
unteren Lendenmark fast den ganzen Quersehnitt derselben einnahm, mit 
Ausnahme des dorsoventralen Feldes, weiter oben sich auf die Gol l -  
sehen Strg, nge besehrgnkte und nur wenig auf die Burdaeh 'sehen iiber- 
griff. Der Defect spitzte sieh eentralw~rts immer mehr keilfSrmig zu 
nnd war als kleiner geil noeh in der HShe des Goll ' sehen Kernes zu 
finden. Dieser selbst war intact. Es land sieh ferner eine Degeneration 
leiehteren Grades in dan hinteren, lateralen Partien des Seitenstranges~ 
im Lenden-und Brustmark, welehe ungetithr die Gegend der Pyramiden- 
bahn, der Kleinhirnseitenstrangbahn und der Gowers ' sehen Strange 
einnahm. Im Hinterhorn zeigten die Glarke ' sehen S~tulen Faserausfall 
und Degeneration der Zellen, dagegen waren im iibrigen Hinterhorn der 
Faserfilz und die Zellen normal~ die L i s s a n e r ' s e h e  Randzone iiberall 
intaet. Im Vorderhorn batten in der Lendenansehwellung die lateralem 
hinteren Zellengruppen ihren Faserfilz stark eingebiisst~ und die hier 
liegenden Zellen befanden sieh im degenerativen Verfall~ ohne an Zahi 
wesentlieh verringert zu sein. Bin fthnlieher~ wenn aueh etwas weniger 
ausgepr~gter pathologiseher Befund war in den lateralen Zellgruppen 
des ersten Dorsal- und der unteren Halssegmente zu finden, hn Uebrigen 
waren die Vorderh6rner in Bezug anf Faserfilz und Zellen normal. Die 
vorderen und hinteren Wurzeln ersehienen nirgends naehweisbar erkrankt. 
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Die untersuehten Muskeln tier Untersehenkel hatten auffallend 
blasses, fettiges Aussehen und befanden sieh im Zustand tier Atrophie, 
in dem die Muskelfasern theils ihre Lgngs- und Querstreifmlg eingebfisst 
batten, theis bereits in fettigem Zerfall begriffen waren. Zwisehen diesen 
atrophischen Fasern waren bier und da noeh normale eingelagert. Die 
Sareolemmkerne zeigten sieh vermehrt, die Bindegewebszfige verdiekt. 

In den untersuehten Nerven der Unterschenkel fand sieh Degene- 
ration und Sehwund der Nervenfasern, die eentralwarts abnahm. Mus- 
kelspindeln fanden sieh nieht. Medulla ob]ot~gata, Pons, Gross-und 
t{leinhirn ohne Befund. 

An der ZugehOrigkei t dieses Falles zu der Gruppe der neuralen 
Muskelatrophie ( H o f f m a n n )  kann ein Zweifel wohl nieht existiren. 
Auffallend ist nur der sehr fr~ihe Beginn~ doeh sind Fglle, die im dritten 
Lebensjahr ihren Anfang nahmen, 0fters erw~ihnt (Chareot - l~ lar ie  
u. A.) und I-Ioffmann sowohl wie 8ehu l t z e  besehreiben aueh Falle~ 
die bereits mit Beginn des zweite, Lebensjnhres yon der Krankheit be- 
fallen wurden. Im Uebrigen entspricht tier Verlauf der Erkrankung 
ganz den yon H o f f m a n n  aufgestellten eharakteristisehen Merkmalen 
einer ehronisehen degenerativen Atrophie der Muskeln~ die an den dis- 
talen Enden der unteren Extremitgten ihren A~ffang nimmt und spi~ter 
anf die gleiehen Partien der oberen Extremit/tten iiberspringt. Maneh- 
real finden sieh leiehte Sensibilit~ttsst6rungen, die in unserem Falle 
fehlten. Als anatomisehe Grundlage dieser St0rung fand sieh neben 
einer Atrophie der befallenen Muskeln und Nerven eine ausgedehnte 
Ver~inderung im g[iekenmark. Bevor ieh auf letztere n~.her eingehe, ist 
ein Ueberbliek fiber die Literatm" angezeigt. 

Bei tier Bertieksiehtigung der einsehl':igigen Beobaehtung dfirfte es 
sieh empfehlen, sieh m6gliehst genau an die yon H o f f m a n n ' ) a l s  
pathognomoniseh ffir die in Rede stehende Affection aufgestellten Be- 
funde zu halten. 

Dass Ueberg~tnge zur Dystrophia mu~eulorum vorkommen nnd leicht 
zu Verweehslnngen Anlass geben~ fiihrt H o f f m a n n  bereits weiter aus, 
da letztere sieh zuerst am Unterschenkel und Vorderarm etabliren 
k6nne. Es f/illt da nieht immer leieht~ die fiir Dystrophia eharkteristi- 
sehen Merkmale zu eruiren nnd richiig zu bewerthen. Das ffihrt dana 
zu }leinungsdifferenzen. 

1) H o ffm an n ~ Ueber progr, neurotisehe l~Iuskelatrophie. Archly f. Psych. 
Bd. XX. - -  Derse lbe ,  Weiterer Beitrag zur Lehre yon der iorogressiven neu- 
rotischen Muskelatrophie. D6utsehe Zeitsehr. f. Nervenheillr Bd. I. S. 95. - -  
Derse lb% I~liniseher Beitrag zur Lehre yon der Dystrophia museul, progres- 
siva. Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilk. Bd. XII. S. 418. 
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So will H o f f m a n n  den yon O p p e n h e i m  und C a s s i r e r  1) beschrie- 
bench Fall von Musl~elatrophie, der der Dystrophic entsprechenden ana- 
tomischen Befunde aufwies~ auch dieser Krankheit zugewiesen wissen~ 
obwohl die Autoren ihn zur neuralen Muskelatrophie rechnen. Hoff-  
mann  stfitzt seine Ansicht wohl mit Recht auf das Befallensein der 
Gesichtsmusketn, die relativ stSrker erkrankt waren, als die distalen 
Enden der Extremitaten. Ebenso weist H o f f m a n n  die yon R e i n h o l d  
und Gof f roy  und Achard2  ) ver6ffentlichten FNle und anatomischen 
Befunde als nieht zur neuralen Muskelatrophie gehSrig zurfick. 

Ueber einen Fall yon Dystrophi% der dem neuralen Typus kliniseb 
~hnlich sah~ beriehtete jiingst G. SpillerS).  Bei einem 26jahrigen 
Mann trat nach Sturz erst vorfibergehende L~hmung~ dann distalw~rts an 
den unteren~ 3 Monate sp~ter aueh an den oberen Extremit~ten Muskel- 
schwund ein~ der aber sehnell bis zur Hfifte und Oberarm weiterschritt~ 
bald auch Schulter~ Rficken und Rumpf crgriffen und innerhalb einlger 
Jahre einen sehr hohen Grad erreichte. Bei tier Section wurde das 
centrale und periphere Nervensystem gesund gefunden, dagegen land 
sich Atrophie und Degeneration der Muskelfasern. 

Ein Fall~ den P l a e z e k t )  zu der in Rede stehenden Gruppe rech- 
net% erwies sieh bei Nachuntersuehungen des Rfickenmarkes als Tabes 
mit Muskelatrophie. 

Unserer Gruppe nahestehend und doch trotz R a y m o n d ' s  5) Ein- 
spruch mit Recht als selbstst~indige Affection abgetrennt, ist die yon 
DSj~r ine  ~) zuerst beschriebene: NSvrite'~ interstitielle hypertrophique 
de Fenfance. In diesen F~llen verlief die distalwlirts beginnende Muskel- 

1) Opponheimund Cassirer~ Ein Beitrag zur Lehre yon der soge- 
nannton progressiven neurotischen Muskelatrophie. Deutsche Zeitschr. f. Ner- 
venheiik. Bd. X. S. 143. 

2) Citirt bet 0ppenhe im und Cassirer .  
3) William G. Spi l ler ,  ~yopathy of the distal Type and its relation 

to the nourol form of muscular atrophy. Arch. f. herr. and mont. disease. 
4) P la c z e k ~ Fall yon progressiver Muskelatrophio spin. Typ. mit tabet. 

u u Archiv~ October 1899. S. 105. 
5) Raymond,  Clinique des maladies du syst6me nerveux. 1903. p. 2"26. 
6) J. D6j6rine et Sottas~ Sur la n6vrito interstitielle hypertrophique 

et progressive de l'enfance. M6moires de la See. de Biol. 18 Mars~ 1893. - -  
J. D 6j dr in e~ Contribution ~ l'6tude de la n6vrite interstitielle hypertrophiquo 
etc. l~ev. de M6d. 1896. p. 881. - -  Gombaul t  et Mallot~ Un cas de tabes 
ayant d6but6 darts l'enfance. Arch. de M6d. exp6r. 1889. p. 385. - -  J. Dgjg- 
rine et Andr6-Thomas~ Sur la n6vrito interstitiolle hypertrophique etc. 
Nouv. Journ. de la Salp4tr. 1906. No. 6~ Nov.-D6c. 
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atrophie mit heffigen Sehmerzen, Nystagmus, Myosis~ refleetorischer 
Pupillenstarre~ Kyphoskoliose~ Hypertrophie und Verhartung der pal- 
pablen Nerven. Anatomiseh fand sich neben Atrophie der Muskeln 
ehronische interstitielle Nem'itis, Sklerose der Goll 'schen und Bur-  
d ach'sehen Strange, Atrophie der Vorderhornzellen, der vorderen und 
hinteren Wurzeln. 

De Bruek  und Derouba ix  1) theilen einen Fall yon Muskelatro- 
phie mit, der kliniseh ganz naeh dem Typus der Leyden-MSbius 'sehen 
Dystrophie verlief und anatomiseh ,,atrophie fibrograisseuse" der Mus- 
kelu, Erkrankung der Musketspindeln, Degeneration der Nervenstamme 
nnd Sklerose der Hinterstr~inge des Riiekenmarks aufwies. 

Von Pallen~ die der neuralen Muskelatrophie in ihrem klinisehen 
Verlauf v/511ig entspraehen~ sind acht Seetionsbefunde mitgetheilt. 

Einige dieser Beobaehtungen liegen sehon reeht weit zuriiek. So 
fund Virehow 2) 1855 neben Degeneration tier Muskeln und Nerveu 
graue Degeneration der Hinterstrange, vorwiegend der Goll 'sehen 
Strange. F r i e d r e i c h  a) besehreibt 1859 zwei Gesehwister, bei denen 
die Obduetion neben degenerativer Atrophie der Muskeln und Nerven 
Degeneration der Goll 'sehen Str~inge naehwies. In diesen beiden Fallen 
konnten bei Naehuntersuehungen Sehul tze  und I to f fmann aueh Ver- 
~,nderungen der Vorderhornzellen aufflnden, und Hof fmann  meint, dass 
bessere Untersuchungsmethoden aueh im V i r eh o w'sehen Fall vielleieht 
solehe zum Vorsehein gebraeht batten. 

Die weiteren f~nf Beobaehtungen der letzten Jahre weisen s~immtlieh 
Atrophie der befallenen Muskeln auf, sowie eine Degeneration der peri- 
pheren Nerven, die eentralwarts abnimmt. Ausser diesen gemeinsamen 
Veranderungen fund 

Dubreui lh~) leiehte Vermehrung der Gila in den 6ol l ' sehen 
Strangen und den ausseren lateralen Partien der Seitenstr-~nge, Altera- 
tiou der Clarke 'sehen S5~ulen und der Vorderhornzellen, ohne Ausfal[ 
derselben. 

1) De Bruck und Deroubaix,  Note sur un Gas d'atrophie museulaire 
progressive. Journ. de Neut'. 1906. No. 9. p. 161. 

2) 1~. Virehow~ Ein Fall yon progressiver l~Iuskelatrophie. Virchow's 
Archly VIII. S. 537. 

3) Friedreieh~ 2. und 3. Fall in seinem Work fiber progressive )Iuskel- 
atrophie~ cir. bei Hoffmann. 

4) Dubreuilh~ Etude sur los quatre cas d'atrophie musculaire limit6 
aux extr~mitgs et d@endant d'altgration des nerts p6riphgriques, t~ev. de M6d. 
1890. Juin. p. 441. 
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Mar ineseo l ) :  Degeneration der Hinterstr~tng% der HinterliSrner-, 
tier hinteren Wurzeln nnd Vorderhornzellen. 

8 ie m e r li ng") : Degeneratim/ der Binterstr~inge, der lateralen hin- 
teren Partien der Seitenstr~nge, ferner Alteration der Clarke ' schen  
S~iulen, der VorderhSrner, vorderen Wurzeln und Spinalganglien, w~h- 
rend das Hinterhorn (ausser Clarke ' sehen  S~iulen), hintere Wurzeh b 
L i s s aue r ' s che  Randzone vSllig intact waren. 

Sa in tona) :  Degeneration der Hinterstriing% der Gegend der Pyra- 
miden-Vorder- und Seitenstrangbahnen, der Clarke ' sehen Siiulen, der 
Vorderhornzellen ohne Ausfall derselbm b der Spina]ganglien, wlihrend 
hintere Wurzeln, L i s saue r ' s ehe  Randzon% Hinterhon b ausser der 
Gegend der Cla rke ' schen  Sgulen~ vordere Wurzeln~ nicht merklieh 
afficirt waren. 

D6j6r ine  et Armand-De l i l l e4 ) :  Degeneration der Hinterstr~mge 
und VorderhSrner, w~ihrend hintere Wurzeln und vordere Wurzeln keine 
Ver~h~derungen aufwiesen. 

Diesen le~zteren in der Literatnrniedergelegten Beobaehtungen schliesst 
sieh unser Fall im Allgemeinen nun gut an. Auch bier fanden sieh neben 
Atrophie der befallenen Muskeln, Degeneration der entspreehenden Ner- 
yen, die centralwgrts abnahm, ausgedehnte Ver:anderungen im Riicken- 
mark: Degeneration der HinterstSnge, zumeist die Goll 'schen StrSnge 
betreffend~ aber aueh, namenflich im oberen Brustmark, auf die Bur-  
dach 'schen 8trSnge fibergehend, sowie in den hinteren lateralen Par- 
tien der Seitenstrrmge, ferner ausgsdelmte Yergnderungen in den C1 a r k e- 
schen S~iulen~ geringere in einzelnen Kernlagern der VorderhSrner. 
Dagegen waren verschont die hinteren Wurzeln, sowie die L i s s a u e r -  
sehe Randzone, das Hinterhorn, ausser C la rke ' sehe r  Sgule und die 
vorderen Wurzeln. 

Was die Pathogmiese der grkrankung angeh L so sehen wit in allen 
zur Obduction gekommenen F~tllen starke Vergnderungen in den peri- 
pheren motorischen und sensiblen Neuronen, die yon der Pcrpherie een- 
tralwSrts gegen ihr trophisches Centrum zu abnehmen, wahrend diese 

1) M ar in e s c o ~ Contributions 5~ l'6tnde de l'amyotrophie Charcot-Marie. 
Arch. de Mgd. exp6r. Tome u 8. 1904. 

2) Siemerl ing,  Zur Lehre tier spinalen neuritischen hiuskdatrolohie. 
Archly f. Psy&. Bd. 31. 1899. S. 105. 

3) Sainton Paul ,  L'amyotrophie type Chareot-Marie. Th~se de Paris 
1899. G. Steinheil. 

4) D~jgrine at Armand-Del i I le ,  Un r d'atrophie musculaire, type 
Chareot-Mari% suivi d'autopsie. Arch. de Neur. No.91. T. XVIL 2.Serie. p.79. 
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Centren selbst degenerative VerSnderungen erkennen lassen. So fanden sich 
ill den Spinalganglien, soweit sie zur Untersuchung kamen~ ausgesprochene 
Zellvergnderungen, die sieh dann wieder~ moist mit Ueberspringtmg 
der hinteren Wurzeln~ im Go]l 'schen und theilweise auch im Burdach -  
schen Strang fortsetzten und bis all die Goll ' sehen Kerne zu verfolgen 
waren. Im peripheren motorisehen Neuron sehen wit gle[chfalls die 
vorderen Wurzeln verschont (ausser S i e m e r 1 in g) und d ie Vord erhornzellen 
im Zerfall begriflen. Letztere sind nicht in der ganzen H6he des 
Rfiekenmarks, sondern nut in den Kernlagern befallen~ aus denen die 
erkrankten Nuskeln ihre impulse beziehen. Sie sind an Zahl nieht 
wesentlieh verringert. Am ausgedehntesten fandeff sie sieh im Fall 
S i e m e r l i n g  erkrankt. Angesichts dieser Befunde kann man nur der 
Ansieht H o f f m a n n ' s  beitreten, der bereits in seinen ersten Publiea- 
tionen ffir die centrale Natur des Leidens eintrat, ,well man sich durch 
Sinken der Vitalitgt der Ganglienzellen am ]eiehtesten vorstellen kann~ 
warum die Nervendegeneration centralw~rts abnimmt". 

Im Uebrigen unterseheiden sieh die Befunde insoferr b a]s bei einzeh~en 
die hinteren Wurzeln und Hinterh0rner ~thnliehe Ver~inderungen aufweisen, 
wie wir sie bei tier Tabes zn linden gewohnt sind, wfihrend in vier 
F~llen ( S i e m e r l i n g ,  Dubreui lh~  Sainton~ mein Fall) die hinteren 
Wurzeln, die L i s s a u e r ' s e h e  l~andzone~ sowie das Hinterhorn~ ausser 
den C l a r ke '  schen S~iulen~ keine nachweisbaren Yer~nderungen auffinden 
liessen. Hier setzte die Erkrankung an den yore Ganglion aufsteigenden 
se~lsiblen Fasern intraspinal ein, wie das bereits S i e m e r l i n g  an 
einer Zeiehnung veransehaulieht. Ausserdem fanden sieh in diesen vier 
F~tllen Veranderungen in den hinteren, lateralen Partien der Seiten- 
s~rttnge, bei Sainto  n aueh im Are'd der vorderen Pyramidenstrangbahn. 
Diese eombinirten Erkrankungen der Hinter- und Seitenstrfmge und der 
C lar k e'sehen Siiulen ist im Wesentliehen die anatomiseh-pathologisehe 
Grundlage der F r i ed r e i ch ' s ehen  Ataxie. Es wurden bei dieser auch 
gelegentlieh Muskelatrophien der Unterschenkelmuskulatur und kleinen 
ttandmuskeln gefunden [D6j6r ine ,  Whyte~ Hodge~ Gr i f f i t h l ) ] .  Es 
k0nnte also die Vermuthung entstehen, als ob hier eine Combination 
der Muskelatrophie mit F r i e d r e i e h ' s e h e r  Ataxie vorliege. Bei Dureh- 
sieht der Krankengesehiehten aber finder sieh keins der ftir F r i e d -  
r e i eh ' s ehe  Ataxie eharakteristisehen Symptome - -  Ataxie, Nystagmns, 
Spraehst0rungen etc. (Nur S a i n t o n  sprieht yon leiehten Zuekungen 
aller vier Extremit~tten~ die in unregelmftssigen Intervallen auftreten und 

1) of. Oppenheim~ Lehrbuch. IV. Anti. S. 207. 
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10--15 Secunden dauern.) Es ist also eine v611ige Erklarung ftir die 
ausgedehnten Rtickenmarksver~nderungen speciell auch im Seitenstrang 
aus dem Krankheitsbilde nicht herzuleiten. Die Affection der S,~iten- 
strange betrifft die lateralen, dorsalen Partien, also die Gegend der 
Kleinhirnseitenstrangbahnen~ auch auf die G owers'schen Strfinge fiber- 
greifend, und das Areal der  Pyramidenbahnen, deren eentralen Theft 
meist freilassend. Das Befallensein dieser letzteren Bahn bereitet der 
Erklarung ga.nz besondere Schwierigkeiten. 

S i e me r l i ng  glaubte aus der Affection der Pyramidenbahnen die 
Contraetur im Knie bei seinem Fall zu erkl~.ren, doch muss dies frag- 
lich erscheinen bei dem Maugel aller diesbezfiglichen klinischen Sym- 
ptome bei den anderen F~tl]en. Yon den Pyramidenbahnen sind die 
distalen Partien betroffen, die zum Lumbalsacralmark ziehen. Da wfire 
es denkbar, dass die Fasern der Pyramidenbahn in Folge der Degene- 
ration der zugehSrigen u secundar einer functionellen 
Atrophie anheimgefallen seien, zu der leioht eine trophisehe sich zu- 
gesellt. 

Schliesslich liesse sieh dariiber streiten~ ob die degenerirten Fasern 
[iberhaupt der Pyramidenbahn angehSren. 

Neuere Untersuehungen maehen es n~mlich wahrscheinlieh, dass in 
den lateralen hinteren Partien tier Seitenstr'~uge Fasern verlaufen, welche 
vom Kleinhirn in die Medulla spinalis hinabsteigen. Es ware somit die 
~lSgliehkeit nicht ausgesehlossen, dass es sich hier mn Degeneration 
dieser cerebellofugalen Fasern handelt% sowie es S t c h e r b a k  for die 
F ri e d r e i oh' sche Ataxie annimmt. 

Es bleibt das freilich eine durch niehts welter zu beweisende 
Hypothese. 

Es barren somit bei der neuralen Muskelatrophie~ die Hof fmann  
mit vielem Seharfb]ick von den allgemeinen Muskelatrophien als eigene 
Gruppe trennte, noch manche Fragen der Erklarung. So ist aaeh die 
Aetiologie, die eine Combination so eigenartiger pathologiseher Ver'~n- 
derungen hervorbringt, noch in Dunkel gehfillt. 

Ein angeborener Defect, eine Aplasie, ist auszuschliessen bet dem 
ausgesproehen progressiv degenera~iven Charakter des Processes. Als 
Ursaehe dieser Degeneration irgend ein Toxin anzuspreehen, ist bisher 
nieht mSglieh. Am meisten dtirfte Ed inge r ' s  ~Aufbrauchtheorie" ge- 
eignet erscheinen, die Natur dieser eigenartigen kraukhaften StSrungen 
unserem Verst~mdniss n~her zu bringen~ in der Annahme~ dass conge- 
nital sehwach angelegte Nervengebiete bei stfirkerer Inanspruchnahme 
degenerativem Zerfall unterliegen. 
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Vorstehender Fall kam im stadtischen Krankenhause hier zur Sec- 
tion. Herrn Prof. Dr. Wein t r aud  und Heml Nervenarzt Dr. Heze l  
danke ich ftir Erg~tnzung der Krankengeschichte und Herrn Prosector 
Dr. g e r x h e i m e r  ftir die freundliche Ueberlassung des :/laterials. 

Erkli irmlg der Abbildungen (Tafel III). 

Figur 1--6 sind Zeiohnungen yon Querschnitten ~us verschiedcnen HShen 
des Rtickenmarks (Weigert 's  Markscheiden-F~irbung). Vergr. Leitz Oc. ]. 
Obj. 1 unter Controle einzelner Stellen bei st~irkerer VergrSsserung. 

Figur 1 HSho des V. Cervicalsegmentes. 
Figur ?2 HSho des I. Dorsalsegmentes. 
Figur 3 HSho des IV. Dorsa]segmentes. 
Pigur 4 HSho des I. Lumbalsegmentes. 
Figur 5 HShe des IV. Lumbalsegmentes. 
Figur 6 HShe des V. Lumbalsegmentes: 
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