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Aus der K6nigl. psychiatrischen und Nervenklinik der 
Universitiit Kiel (Geh. Med.-Rat Prof. Dr. Siemerling). 

Beitrag zur neuralen progressiven Muskelatrophie. 
Von 

Konstantin v. Ki ige lgen 
aus  St. Petersburg.  

Zweeks leiehterer Uebersieht - -  hauptsltehlieh aus didaktisehen Grfin- 
d e n -  unterseheidet man drei Gruppen yon prim~irer progressiver Mus- 
kelaXrophie 1): 

I. Die Dystrophie oder myogene Form. 
Aetiologie- Vererbte Disposition. In ca. 50 pCt. familiar. 
Al~atomie: Ausschliesslich Aenderungen im Muskelsystem~ bedingt 

durch f u n k t i o u e l l e  St0rnng der Vorderhornganglienzellen. 
Formen:  Heredit~ire (Leyden-M6bius)~ infantile - -  mix und 

ohne Pseudohypertrophie - - ,  juvenile, Uebergangs- rind Mischformen. 
Symptome: Beginn in kindlichem resp. jugendliehem Alter meist 

an den Muskeln des Beckens und der Lenden oder des Schultergiirtels. 
Langsames symmetrisehes Dahinschwinden der Rumpf- und proximalen 
Extremitlitenmuskeln ohne fibrill~ire Zuckungen~ ohne Entartungsreak- 
r ausser in sehr seltenen Ausnahmen~ h6ehstens mix quantitativer Ab- 
nahme der elektrischen Erregbarkeit. Entsprechendes Schwinden der 
zugeh0rigen Sehnenrefiexe. Entengang~ Ansichemporklettern~ Wespen- 
taille, Lordose, lose geflfigelte Schultern, Facies myopathiea~ Pseudo- 
hypertrophie besonders der Waden; nicht selten Imbezillit~it. 

Prognose :  Ted meist an interkurrenter Tuberkul0se. Dauer bis 
zu 58 Jahren komm~ vet. 

II. Die spinale p. M. oder myelogene Form. 
Aetiologie: Ausser erbiicher BeIastung: Traumen, Ueberanstren- 

gung~ Erk~iltung (?)7 toxische Einflfisse, vielleichX Lues. 

1) Progressive Muskelatrophie kfirze ieh im folgenden mit p. M. ab. 
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Anatomie:  Primare Entartung der Vorderhornganglienzellen. 
l~ormen: Heredit~ir-frfihinfantile Form ( W e r d n i g - H o f f m a n n ) :  

Type Duehenne -Aran .  
Symptome:  Beginn gewShnlich im 4. oder 5. Dezennium meist 

zuerst an der rechten Hand mannlicher Arbeiter~ nicht sclten an Schut- 
tern und Rficken~ sehr selten an den unteren Extremit~tten. Allmi~h- 
]icher Schwund der Muskeln und zugehSrigen Sehnenrefiexe unter Fibril- 
]ation und inkompletter Entartungsreaktion. Oft iiberspringendes Fort- 
greifen~ so dass zwischen befallenen intakte Muskeln stehen bleiben. 
Lahmung infolge vSlligen Muskeischwunds. Krallen- resp. Affenhand. 

P rognose :  Schlimmer als bei den anderen p. M.: Respirations- 
l~hmung infolge Zwerchfellatrophie oder Tod an Schluckpneumonie 
dutch Bulb~irparalyse; resp. im 4.--6. Lebensjahr an sekundaren Lungen- 
affektionen. 

III. Die neurale  (neuronale, neurotische oder spinalneuritische) p. M. 
oder neurogene Form. 

lt~iufigkeit: Die Stammbaume mitgerechnet sin d his Juni 1908 in 
der Literatur fiber 300 Ffille erw~ihnt. 

Aetiologie:  Durch funktioneHe (nutritive) Schwi~che bedingte 
verminderte Widerstandskraft und Regenerationsf/~higkeit des pe r i -  
phe ren  m o t o r i s c h e n N e u r o n s .  Inde rRega l i s td ie se  Abnormitatdes 
neuromuskul~tren Systems angeboren (~Heredodegeneration" Wes t p h a 1)~ 
wobei auch andere Abnormit~iten vorkommen kSnnen. 

[Syndaktylie resp. Sohwimmhgute; angew~chsene Ohrl~ppchen oder stark 
abstehende Ohren (Sehtscherbak);  in ganz seltenen Fgllen osteodystro- 
phisehe Prozessei erhebliche Knochenatrophie (Fr. Schultze 1905); symme- 
trisehe Knochenwucherungen (am l~adiuskSpfchen boi zwei Brfidern : S t i e fl er, 
die er auf Grund ihrer absoluten Schmerzlosigkeit in urs~ichlichen- wenn 
auch nicht analysierbaren - -  Zusammenhang mit der neuralen 13. M. bringt); 
Periostitis an beiden Unterschenkeln beim skrophulSsen Luetiker D m i trij  o ws; 
Vm'kfirzung des rechten Danmens (We st13h al); vielleicht gehSrt auch der 1868 
yon Eulenbul"g-Gut tmann zitierte Fall him'her]. 

H~tufig ist f a m i l i a r e s  A u t r e t e n ,  z. B. sind 30 Kranke aus 6 Gene- 
rationen e ine r  Familie beschrieben (De je r ine -Sa in ton ) .  In einzelnen 
Stammb~umen ist mit Wahrscheinlichkeit die Krankheit his in die 9. Ge- 
imration hinauf zu verfolgen (Church).  - -  Im allgemeinen sind beide 
G e s c h l e c h t e r  gleich beteiligt~ oft das m~nnliche starker (Schu l t ze -  
Hof fmann~  Fabian~ Sainton~ C h u r c h  u. a.), selten das weibliche 
(B e r n h a r d t). Zuweilen kommt: ~hnlich wie bei Bluterfamilien Vererbung 
durch die gesundeToehter auf denEnkel v o r ( H e r r i n g h a m : C h u r c h ) .  
Selten sind isolierte Falle ( C h a r c o t - M a r i e :  Hoffmann~ Mar inesco :  
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Liihr ,  S i e m e r l i n g ,  Stembo~ O p p e n t i e i m - C a s s i r e r ,  Donath~ 
~:firstner, Hf i l semann,  Burri S e h t s e h e r b a k  , Dereum, Lannois) ,  in 
deren Mehrzahl wiederum a n g e b o r e n e  Schw~tehe des INervenmuske] -  
sys t ems  als Ursache angenommen werden darf. Denn es ist auffallend~ 
dass auch die Geschwister dieser Kranken gesundheitlich minderwertig 
sind: z. B. H o f f m a n n  1889, I: 1 Kind gesund, 2 neurale p. M, 3 starb 
im 3. Jahre ohne iaufen gelernt zu haben,: 4 gesund~ 5, 7 und 8 Frtih- 
geburten,.6 starb im 2. Monat; oder im Fall S i emer l i ngs :  1 Ted an 
Schwi~che, ] an I)iphtherie, 1 an neuraler p. M. und 1 tot geboren, 
Oder es finder sich als Ausdrack angeborener Nervenschwache Epilepsie 
(z, B. im Falle Ff i rs tners) .  - -  In vereinzelten F~llen scheint die neuro- 
muskullire Widerstandslosigkeit aber auch e r w o r b e n  zu sein: dutch 
I n f e k t i o n ,  z.B. Masern (F~lle yon O r m e r o d ,  Donkin~ H o f f m a n n  
1894~ II (?), Eu leuburg~  H a m m o n d ,  Peterson~ Ba t t en ,  Weber(?)  
etc.)~ dutch Lues (L4ri), In S c h t s c h e r b a k s  zweitem Mischfa l l -  neu- 
rule -~- myogene p. M. - -  handelt es sich um Syphilis -~- Potus bet einem 
TagelShner; ira Fall yon Dmi t r i j ew  um einen skrophutSsen:Trinker~ 
der stark rauchte and Lues gehabt hatte; im Fall yon Kreps  war Lues 
and Malar ia  vorausgegangen. In einem Falle yon S a i n t o n  mit Be- 
ginn im 42. Jahre hatte Schanker bestauden. Allerdings wird Lues 
haufiger ffir F~tlle yon spinaler p. M. verantwortlich g e m a c h t -  zuletzt 
dutch Lannois ) ;  vielleicht durch A u t o i n t o x i k a t i o n  (dem langwie, 
rigen heftigen Brechdurchfall des Kranken S i e m e r l i n g s  folgt bald neu- 
rule p. M.); schliesslich durch In t o x i k a t i o n  z. B. Blei (Egger :  Siphon, 
Blechschere), Alkohoi (Egger ;  H(iffffi~ann in seiner zweiten Arbeit: 
yon zwei Brfidern ist einer starker Potator, einer Luetiker; bei 
S c h t s c h e r b a k s  erstem Mischfall: neurale p. M. ~-myogene p. M. han- 
delt es sich um den Sohn eines Potators, der selbst Trinker ist), star- 
ken Tee and Kaffe (bei Pr~disp0sition durch jahrelanges Stehen im 
kalten ,Laden: Gordon).  

[Die MSglichkeit toxischen Einflusses ist experimentell zu beweisen~ es ist 
gehngen durch Bakterienprodukte g.hnliehe Bilder zu erzeugen: Roger hat 
mittels ca. 10 Monat.e alter abgeschwgehter Streptokokkenkulturen Atrophie der 
Muske!n der hinteren Extremitiiten und des Beekengiirtels mit Fibrillation her- 
vorgerufen. Da er in den Organen Streptokokken hie nachweisen konnt% 
schrieb er die Ursaehe des Muskelschwunds den Bakterienprodukten z u Des- 
gleichen haben G i l b e r t - L y o n  mittels Bacterium colt commune M. erzeugt. 
Ferner kSnnen Gombaul ts  u bier erW~hnt werden. Er erzeugte durcl~ 
Verfiitterung yon Blei an Meersehweinchen P01yneuritis. Bei solshen Poly- 
neuritiden '-- ob sin nun durch Blei, Alkohol oder Quecksilber verursacht sind 
- -  sind die Muskeln gar nieht mehr erregbar oder Zcigen Entartungsreaktion 7 



Beitrag zur neuralon progressiven Muskelatrophio. 947 

wahrend sie willkfirlich beweglich bleiben -- ganz ahnlich dem u bei 
der neuralen p. M. (Hoffmann)]. 

Es handelt sich aber wohl auch hier in der Regel um angeborene 
Minderwert igkei t  des primitren motorischen l~eurons. (Sonst 
mfissten ja -- analog -- alle ]lillionen yon Trinkern Polyneuritiker 
sein oder andererseits alle die unz~hlbaren ~lenschen, die ein paar 
Tuberkelbazillen eingeatmet haben, an Phthise zugrunde gehen). Diese 
angeborene Disposit ion wird naeh Dazutreten einer anderweitigen 
Sch~idlichkeit manifest. 

Entspreehend wird aueh beobachtet, dass der neurale Muske]schwund 
durch Infektion z. B. Influenza (Hfilsemann), Typhus (Hoffmann, 
1894), odor Intoxikation etc. sich verschlimmert. Zu der angeborenen 
Disposition kSnnen abet auch gleichzeitig viele Momente als Neben- 
ursachen dazutreten: Ermfidung (rechte Hand yon Arbeitern starker 
befallen), ErkMtung (Gordon), Vergiftung, [nfektion; so ist z. B. yon 
den zwei Arbeiter-Brfidern Eggers der eine: Bleiarbeiter und 
gleiehzeitig ,m:,issiger" Potator  und hat ausserdem an Gelenkrheu- 
matismus gelitten. 

Anatomie: Die Sektionen (Virchow~ Friedreich,  Dubreuilh, 
Marineseo~ Bernhardt ,  Siemerling,  Sainton, Dejerine et 
Armand-Delil le,  Oppenheim-Cassirer ,  Wisselinck,  Rotstadt ,  
Spiller,  Gierlich, Westphal ergaben: 

1. Alterat ion der Muskeln: ParenehymatSse resp. fettige odor 
waehsartige (Sainton, Rotstadt) Degeneration mit oder ohne Verlust 
der Querstreifung, meist mit Kernvermehrung. Sparlich hypertrophisehe 
Fasern (Dubreuilh, Siemerling,  Wisse]inck). Naehtr~tgliehe Fett- 
einlagerung ins Perimysium (Fciedreieh). Vermehrung des intersti- 
tiellen Bindegewebes, der Elastika und des Fettes (Siemerling~ 
LSwenthal). Schliesslieh Uebergang des Muskelgewebes in fettreiches 
Bindegewebe (Sainton). 

2. Schwere zentralw~rts abnehmende ausgebreitete Entar tung und 
Atrophie allot periphereu ~erven~ deren distalste Abschnitte 
(Moritz)~ die intramuskul~tren Aeste, hauptsaehlich befallen sind. In 
seltenen F~tllen (Dejerine-Sottas,  Hoffmann 1903~ Brasch, 
Wimmer) kommt eine Verdickung und Yerhartung der peripheren 
Nervenstamme- eine chronische interstitielle iNeuritis vor. 

3. Degeneration der Spinalgangl ien (Sainton, Siemerling). 
4. Im Rtickenmark: Atrophie und Zerfall der Vorderhornganglien- 

zellen in fast allen Fallen~ dem entsprechend Vermehrung des Masehen- 
netzes and der Zellen des Gliagewebes (Gierlich), Faserabnahme in 

Archly  f. Psych ia t r i e .  Bd. 45. Hef t  S. 61 
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den Vorderh5rnern~ Auffreibungen und rosenkranzahnliche u 
an einzelnen Markscheiden in der ]ateralen hinteren Zellgruppe der 
u besonders des Lumbalmarks ( G i e r t i c h )  und Atrophie 
tier vorderen WurzeLn (Siemerling)~ Faserabnahme und Zellenschwund 
in den Clarkesehen Si~ulen (S iemer] ing~ [ )ub reu i lh ,  G i e r l i c h ,  
Westphal ) ,  Aenderungen in den Py. (Sainton).  

Alteration der Seitenstri~nge, am ausgesprochensten im Dorsal- m~d 
Lendenmark (S iemer l ing~ Gie r l i ch) .  Atrophie der Hinterhorngan- 
glienzellen~ Affektion der hinteren Wurzeln ( [ )e je r ine ,  Marinesco).  

Schwere Sklerose der Bur dach schen Strange - -  haupts~chlich im 
Lendenmark (Sainton)  resp. im oberen Brustmark (Gie r l i ch)  und 
besonders der Gollschen Strange - -  nach dem Lendenmark zu abneh- 
mend - -  (in fast allen F~llen). 

Ausserdem: Heterotopie grauer Substanz im Hinterstranggebiet, des 
Lendenmarks, auf welehe kongenitale Anomalie seines Falles West  p h al 
aufnlerksam macht. 

Die Sektionen betrafen meist sehr vorgesehrittene Falle: sie zeigen 
im allgemeinen gate Uebereinstimmung ( G i e r l i c h ) ;  bei fast allen sind 
Muskeln~ periphere Nerven und das Rtickenmark befallen. Wegen dieser 
Beteiligung des Rtiekenmarks hat B e r n h a r d t  die Bezeiehnuug s p ina i -  
n e u r i t i s c h e  p. M. vorgesehlagen. Die Degeneration der peripheren 
Nerven ist aber naeh Ver]auf und Befund das Primare (Hoffmann~ 
O p p e n h e i m ,  E i c h h o r s t ,  S i e m e r l i n g ,  S eh t s che rbak~  Moritz) 
--wenigstens zeitlich~ wean auch vielleicht nicht atiologiseh (Hoff-  
mann).  Aus den meist yon zu alten Fallen stammenden Sektionen 
allein lasst sich der primate Sitz der Erkrankung jedenfalls nicht er- 
kennen (L o ren z). Um eine INenritis ascendens (F r i e dr ei c h, 
S c h t s c h e r b a k )  handelt es sieh nicht: denn der Prozess wurde in 
keinem Falle yon der Peripherie gleichmassig bis zum Zentrum fort- 
schreitend gefunden (S iemer l ing) .  Wahrscheinlich hat aueh bier - -  
zuerst - -  eine f u n k t i o n e l l e  St(irung der Vorderhorn-Ganglienzellen start 
(Erb) - -  ~hnlieh wie bei der Bleipolyneuritis --7 der die zarten and dem 
erniihrenden Zentrum am feresten liegenden distalen Nervenabschnitte 
am frfihesten zum Opfer fallen (Hof fmann)  (el. unten die abweiebenden 
Sektionsbefunde yon O p p e n h e i m - C a s s i r e r ~  Spiller)~ Und zwar 
degenerieren ganz wie bei den Blei-~ Alkohol- und Hg-Polyneuritiden 
zuerst die Markhfillen der peripheren Nervenabschnitte, wodurch es sieh 
erkl~rt~ dass bei diesen Erkraul<ungen die Muskela auf ektogene elek- 
trisehe Reize aicht mehr reagieren kSnnen: wahrend sie Willensimpulsen 
noch zu folgen imstande sind (Erb~ Hoffmann) .  Der. primiiren 



Beitrag zur nenralen progressiven Muskelatrophie. 949 

f . unk t i one l l e n  Rfickenmarksaffektion folg~ materiell . nachweisbaro 
Alteration. Jedenfal]s ist die Art der Rfickenmarkserkrankung als rein 
sekund~r nieht zu verstehen (Lorenz).  Mit dieser Anffassung stimmt 
die Annahme S i e m e r l i n g s  fiberein~ die krankheitserregende Ursaehe 
sitze intramedullar. 

l)ass je nach Starke tier Noxe oder Disposition des Rfiekenmarks 
bald rein funktionelle, bald auch autoptiseh siehtbare Aenderungen des 
Rfickenmarks vorliegen kSnnen, erklart vielleieht die yon vielen Autoren 
( F r i e d r e i c h ,  Lorenz~ 0ppenhe im~ Egger~ Toby  Cohn~ Braseh~ 
Gie r l i ch  etc. etc.) betonte [nkongruenz yon klinischem Befund nnd 
Sektionsergebnis. 

Formen:  P e r o n a a l - V o r d e r a r m t y p u s  (Charco t -Mar i% Too th ,  
Ho ffmann) = periphere Amyotrophie (Roth); Type  Dej e r i n e - S o t t a s  
mit tabisehen Symptomen und hypertrophiseher interstitieller Neuritis; 
P e r o n ~ a l - V a r i e t a t  mit Beschrankung auf das Peronausgebiet (Sainto n: 
Soca  u. a.) und die Hanelsche Var ie ta t ,  wobei nut die Arme er- 
kranken (Hanel~ H e v e r o c h ,  S t ie f le r ) .  

Symptome: Beginn oft in den Pubertatsjahren (E iehhors t ) ,  
meist in den ersten 2 Jahrzehnten (Hoffmann) :  zuweilen schon im 
2. Lebensjahr (Hoffmann,  Schu l tze ,  Gierlich)~ selten naeh dem 
20. Lebensjahr im 3. und 4., sehr selten im 5. (Campbel l  etc.) und 
sogar noch im 7. Dezennium (St ief ler) .  Den Beginn genau festzu- 
stellen, w[e z. B. im interessanten Falle Westpha ls  (cf. u.), gelingt 
nur seiten (E ichhors t ) ,  da die Krankheit oft sehleichend und meist 
in den wenig beachteten kleinen Fussmuskeln ihren Anfang nimmt. 
Ausser den Fussmuskeln kSnnen gleichzeitig aueh die Handmuskeln 
befallen werden (Saeki~ Re inha rd ,  Warr ington) .  Selten erkranken 
die Handmuskeln zuerst (Eulenburg~ Hof fmann~ Lahr~ Hane l ,  
Heve roch ,  S t i e f l e r :  Krauss). Unterlangen Remis s ionen  sehreitet 
die Atrophie yon den kleinen Fassmuskeln und yore P e r o n a u s g e b i e t  
(Mm. tibiales anteriores, extensores digitorum und hallueis ]ongi) auf 
die tibrigen Wadenmuskeln uad in seltenen Fallen auf die Mm, vasti 
mediales (Charcot~ Ffirs tner)  und andere Oberschenkelmuskeln fort, 
und andererseits yon den Muskeln des Damnen- und K]einfingerballens 
und den Mm. interossei auf die u wo die Strecker friiher als 
die Beuger erkranken, und selten aueh auf die Oberarme. 

Die Rumpfmuskulatur wurde mitergriffen in Fallen yon Hoff-  
mann~ S c h t s c he rbak :  zwei Falle~ Egge r  i Toby Cohn: Mm. glutaei 
medii; das Gesicht: Dubreu i lh ;  beide Mm. orbiculares oculi (Oppen- 
he im-Cass i r e r ) ;  die Zunge (Cha reo t -Mar i e  IV, H o f f m a n n  1889 I)i 
die Kehlkopfmuskeln (Fr iedre ioh) ;  der Rachen (E ichhors t :  W~iger 

61" 
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Pharynxrefiex). Der Fall yon Shaw zeigte Facialis- und Zungen- 
l~hmung, reehtsseitige Gaumensegelparese und undeutliche Sprache; 
]eicht nasale Sprache bestand bei den Fallen yon S i e m e r l i n g  und 
Westpha] .  

In den typischen Fallen bleibt der Prozess aber auf die d i s t a l eu  
Muskeln der 4 E x t r e m i t a t e n  beschr~nkt~ die proximalen Extremi- 
t~tenmuskeln und der Rumpf verschont. 

Die kranken Muskeln weisen unvollkommene oder vollkommene 
(Charco t .Mar ie ,  Hoffmann)  E n t a r t u n g s r e a k t i o n  auf~ daneben 
stets quantitative Abnahme  der e l e k t r i s c h e n  E r r e g b a r k e i t  ffir 
beide Stromesarten~ setten nur  diese (Oppenheim~ Gierlich)~ oft 
faradisehe Zuekungstragheit und StSrungen der Erregbarkeit in n ich t  
gelahmten Nervengebieteu (Oppenheim~ Lorenz~ Schtscherbak)~  
selten am ganzen KSrper. Ausserdem ist v e r m i n d e r t e  m e c h a n i s e h e  
E r r e g b a r k e i t  und Schwinden  der  S e h n e n r e f l e x e  bei zunehmen- 
dem Muskelschwund die Regel. Die Sehnenrefiexe fehlen in spliten 
Stadien ganz 7 sehr selten sind sie (im Beginn?) gesteigert (Sainton)  

Im Verlauf entwickelt sich Kralienstellung der Zehen, Klumpfuss :  
pes ~Tarus, equinus~ equinovarus; der Gang wird dadurch waekelnd oder 
zum S t e p p e r g a n g ;  die Oberschenkel werden pseudohypertrophisch 
(Eulenburg)~ d. h. sie erscheinen den s t e l z e n f S r m i g  abgemagerten 
Untersehenkeln gegeniiber hypervoluminSs (Hoffmann,  Lorenz ,  
L ann ois). Augenscheinliche Fetthypertrophie derlWaden~ deren Umfang 
dem der Oberschenkel fast gleich wurde, resp. Yerdeckung der voll- 
standigen Atrophie der Unterextremitliten durch Fett wird nur bei den 
atypischen Fallen yon Toby Cohn~ S c h t s c h e r b a k  und Lan n o i s -  
P o r o t  - -  sonst wird Pseudohypertrophie nie - -  erwahnt (Hoffmann).  
Ziemlieh oft Kra l l en l l and .  Es kSnnen K o n t r a k t u r e n  und Ankylosen 
(Klumpfuss: F r i e d r e i e h  etc. etc, Kontraktur der Aehillessehne: Kop- 
czynski~ im Knie: H o f f m a n n ,  Siemer l ing~ in den Fingerbeugern: 
Hoffmann)  aaftreten~ aber die Gelenke kSnnen auch sehr sehlaff werden 
(Lorenz) und sehlotteru (Oppenhe im)  - -  je naehdem ob relativ gut 
erhaltene Muskeln fiber bereits geschwundene Antagonisten dauernd 
Uebergewicht erhalten oder ob funktionell sich die Wage haltende 
Muskeln gleiehzeitig erkranken (Ho ffm an n). 

Zum Bilde der typischen neuralen p. M. gehSren ferner fast regel- 
massig fibrilliire, ausgebreitete oder generalisierte Zuckungen: Fib r i l -  
la t ion  resp. k o n t i n u i e r l i c h e  Muskellunruhe~ die fast ausschliess- 
lich solche Muskelu treffen: die dem iiusseren Anblick nach noeh gar 
nicht oder erst wenig erkrankt sind~ z.B.: Interkostalmuskeln (S iemer-  
]ing)~ Muskelunruhe im Gesicht und in den Lippennmskeln (Hoff- 
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mann 1889 I~ III), blitzartige Zuckungen im Gebiet des linken Mund- 
facialis (Siemerling),  Tic-altige Zuckungen (Westphal), zitternde 
Zunge (Hoffmann 1889 III~ Siemerling) etc. Die Muskehmruhe 
ffihrt zuweilen zu stitndigem Spiel der Finger odor bewirkt~ dass die 
Kranken nicht ruhig an einer Stelle stehon kSnnen (Hoffmann: 
Oppenheim~ Schtscherbak~ Dmitrijew), sie kann so heftig werden, 
dass sie zu unwillkfirliehen (Hoffmann~ Joffroy,  Sainton)~ zu 
choreaf6rmigen Bewegungen (Ganghofner~ Westphal)ffihren kann. 
Zuweilen h6rt sie auch im Schlaf nicht aaf (Campbell). Ausser 
Fibrillation und Muskelunrahe kommt auch Zittern vor (Joffroy, 
Reinhard,  Oppenheim) athetoseartige Bewegungen (Westpha]) und 
eigenartige krampfartige Erscheinungen (Roth). 

Wichtig sind schliesslich die sehr h~ufigen StSrungen der 
Sensibi l i t~t  (Gombault: Mallet~ Dejerine: Sottas etc.) and der 
Yasomotoren. Es k~nnen s~mtliche Qualit:~iten der Sensibilitlit gest6rt 
sein (Sainton~ Gerhardt)~ welche St6rung --  wie es bei fast allen 
Him- und Rfickenmarksleiden der Fall ist --  gradatim yon der Peripherie 
zum Zentrum zu abnehmen kann (Gerhardt)~ odor in einer die 
Extremiti~t zirkulftr umfassenden Zone auftreten (Kahlert). H~iufig ist 
Parasthesie: Taubsein: Kriebeln (Eichhorst ,  Martin Schulz: 
Schtscherbak u. a,)~ Hyper~tsthesie (do.)~ Hyp~isthesie (do. and Hoff- 
mann)~ seltener An'~sthesie (Schultze, Charcot-Mari% Hoffmann: 
Donkin). Ferner Herabsetzung der Sehmerzempfindung (Hoffmann~ 
Siemerling~ M. Schulz) and verminderte Tastempfindung (Gang- 
hofner~ Schtscherbak~ Egger~ Rotstadt). Schliesslich sind auch 
subjektive Sensibilit•tsst(irungen ziemlich hi~ufig (Charcot-Marie, 
Marinesco: intermittierende lanzinierende Schmerzen, die nach 
4jlihriger Dauer sehwinden; ~hnlich: Eichhorst~ Zappert~ Toby 
C o h n ; krampfartige heftige ]anzinierend% reissende, ziehende Schmerzen 
oder Schmerzen~ als ob man mit einem Messer darin herumwfihle: 
Sainton~ Bernhardt~ Eichhorst~ Fr iedreich,  M. Schulz, Egger~ 
Lannois-Porot .  Der 59j~hrige Patient Spillers hatte seit seinem 
15. Jahr in jedem Frfihjahr kurze Zeit anhaltende Sehmerzen~ cf. den 
Fall yon Goldenberg; Schmerzen erw:oihnen ferner Tooth~ Oppen- 
heim~ Donath~ Vigioli ,  Schtscherbak~ Rots tadt  u. a.) Rein- 
hard gibt an~ dass die Schmerzen vorwiegend bei in sp~terem Alter 
Erkrankenden auftreten. Mitunter kommt Druckempf indl ichke i t  
der Nervenstamme vor (Sacki~ Loewy~ Eichhorst~ Schtscherbak:  
zwei FMIe~ Wimmer). Sehr selten ist die Sensibilitat nirgends nach- 
weisbar gestSrt (Gierlich~ Westpha]). Noch hi~ufiger sind St6rungen 
der Vasomotoron: in den moisten Ffillen findet sich Zyanose and 
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Marmorierung der Haut der kranken distalen Extremit~tenteil% die sich 
kalt (Hoffmann, E g g e r ) u n d  trocken (Hoffmann) anftihlen. Zu- 
weilen ist abet die Schweisssekretion erheb]ich vermehrt (Charcot- 
Marie, Dubreui lh ,  Sainton, Dmitrijew). Die Temperatur der 
kranken Teile kann messbar herabgesetzt sein ( C h a r e o t - M a r i e ) -  
Oberarm 31,6, Bein 25~61 Subjektives Kaltegeffihl kommt dabei vor 
(Hoffmann, Reinhard).  

Mehr ausnahmsweise kommen vor: Bulbarsympto  me (Dubreuil h 
Siemerl ing,  Cassirer ,  Shaw, Westphal) ;  tabische Symptom% 
abgesehen vom haufigen Westphal, Pupillenstarr% -Tragheit oder 
-Ungleichheit (Eichhorst ,  Siemerl ing,  Brasch, Vigioli, Dejerine,  
Fr. Sehultze 1905~ Fabian: Lidspalte und Pupille rechts enger als 
links , Martin Schulz u. a.), Romberg (Hoffmann 1889I, E g g e r  
Brasch,  Rotstad G Dmitrijew~ Wimmer), BlasenstSrungen 
(Ormerod,  Dmitr i jew,  Egger), Optikusatrophie (Sainton, Bal let-  
Rose~ Kranss) und Gtirte]geffihl (Egger). Ueberhaupt finden sieh 
tabische Symptome (lanzinierende Sehmerzen, Argyll-Robertson, Romberg, 
Ataxie etc.) beim Typus Dejer ine-Sot tas  (diese beiden~ Brasch und 
der abweichende Fall Wimmers). 

Wohl nur als Xompl ika t ionen  treten auf: psyehische StSrungen 
Sainton, Siemerl ing:  melancholisch-hypochondrisehe Depression, 
vielleicht bedingt dureh hochgradigen Sehwachezustand; degenerativ- 
hysterische Symptome: Fehlen des Rachen- und Konjunktivalrefiexes, 
stark ausgepragter Dermographismus usw. (Dmitrijew); manisch- 
depressives Irresein --~ maladie des tics (Westphal); Wimmer: 
Imbezillit~t; angeborener Schwachsinn in den 4 fraglichen Fallen yon 
Hoffmann 1894 und im ersten Mischfall (neurale -4- myogene p. M.) 
Yon Sehtscherbak;  petit real (Ftirstner); Epilepsie und ~arkolepsie; 
Krampfe (Roth), besonders Wadenkrampfe (naeh Lorenz infolge 
mangelnder Antagonistenwirkung). ]m Fall yon Dmitrijew bestm:d 
Psoriasis vulga,'is. 

Sehliesslieh ski erw~hnt, dass eine forme fruste ohne besondere 
Muskelatrophie vorkommen kann (Bernhardt). 

Diagnose ~ ,Der Symptomenkomp]ex ist so soharf umgrenzt~ so regel- 
m~ssig, ja fast eintSnig~ wit nur bei wenigen anderen Krankheiten" 
(Hoffmann). Das gilt aber nur ffir die typisehen F~ll% in abweiehenden 
kann die Diagnose sogar sehr sehwer sein. Es kommen in Betraeht: 

1. die beiden anderen prim~ren p. M.'n besonders die Dystrophie  
--  aueh post mortem. (Toby Cohn, der u. a. darauf hinweist, dass 
die Entartungsreaktion auch bei vie]on F~llen yon Dyst~ophie festgestellt 
sei~ Spil ler ,  Oppenheim-Oassirer  und Sehtsoherbak:  Misehfall 
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yon klassischer peronaaler p M. mit Atrophie yon Beeken-~ Bauch- und 
Obersehenke]muskeln~ ohne Aenderung der Elektroreaktion in ]etzteren 
und ein zweiter - -  alle 4 Extremitliten betreffender - -  Fall mit Atrophie 
der Schulter- und yon Becken- und Riickenmuskeln und Pseudohyper- 
trophie der Waden und desgleiehen mit interessantem Verhalten der 
e|ektrischen Erregbarkeit: die peripheren Muskeln zeigen starke Herab- 
setzung~ z. B. der Extensor carpi radialis bei 20 M.-A. keine Zuckung, 
wahrend die gleich stark befallenen Rumpfmuske]n fast normal reagieren, 
so der Deltoideus bei 5 M.-A.). Die Falle Brasehs  zeigen neben 
Symptomen der neuralen p. M. aueh solehe des Typus  Duchenne-  
Aran. 

2. P o l y n e u r i t i s  ehron iea .  (Hier sei daran erinnert, dass 
Oppenhe im die neurale p. M. fiir eine heredit':ire ehronisehe multiple 
Neuritis erkl~irt hat.) Gemeinsam k6nnen sein: Beginn im Peron~ial- 
gebiet eder den Hand-und Vorderarmmuskeln~ Liihmungen und Atrophie s 
Entartnngsreaktion bei MSgliehkeit willktMieher Bewegungen (s. o.), 
Fehlen der Sehnenreflex% StOrungen der Sensibilit~it und der Blase~ 
Ataxie; andererseits k6nnen aueh die Sensibilit':itsst6rungen bei beiden 
Krankheiten fehlen. Aueh der Befund kann ~ihnlieh sein. Gegen Poly- 
neuritis spreehen Familiarit~it~ Hereditlit, Klumpfuss~ langsamer aszen- 
dierender hie in Heilung tibergehender Verlauf~ w~ihrend dessen zuerst 
oft nur die distalen Muskelh~tlften sehwinden. 6egen neurale p. M.: 
hffektion mit Lues etc.; Intoxikation mit Alkohol~ Hg 7 Blei~ Arsen, CO~ 
Anilin etc.; Autointoxikation dureh Gastrointestinalkrankheiten~ putride 
Bronchitis etc. (wenigstens im allgemeinen) und: sehnellerer Ver- 
lauf in Sehtiben. 

3. Tabes:  s .o .  die Symptome des Typns D e j e r i n e - S o t t a s ,  
dessen Wesen eine Kombination yon tabisehen 8ymptomen mit denen 
der neuralen p. M. ist (Braseh). Aueh kann neurale p. M. sieh mit 
beginnender Tabes komplizieren (Gordon)  oder gar mit Myotonie und 
tabisehen Symptomen (Lannois  s. u.) oder Tubes mit neuraler p. M. 
(Jolly) .  Eine dureh periphere motorisehe Neuritis hervorgerufene 
Atrophie des M. peronaeus bei einem Tabetiker besehreibt Ludwig 
Wagner.  D a r k s e h e w i t s e h  fasst sogar die p. M. bei Tabes und die 
neurale p. M. zu einer Gruppe zusammen: Amyotrophia neuropathiea 
degenerativa progressiva peripheriea~ weil beide die peripheren Teile der 
Extremit~iten bevorzugen. 

4. A m y o t r o p h i s e h e  La t e r a l sk l e ro se~  bei tier die zuerst die 
Arme befallende Atrophie mit spastisehen L~ihmungen~ Steigerung der 
Sehnenreflexe und Muskelrigidit~it verbunden ist, w~thrend Sensibilit~its- 
stSrungen fehlen~ kommt wenig in Betraeht. (Doeh erwitgt Hof fmann  
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bei seinen 4 fraglichen Fallen yon 1894 auch die a. L.) Ihr Verlauf 
ist rascher und sie ffihrt unter Bulbarerseheinungen zum Tode. 

5. Bedeutend sehwerer kann die Unterscheidung yon der proteus- 
artigen m u l t i p l e n  S k l e r o s e  sein. Da lasst sich zuweilen - -  wie im 
Falle Babonne ix  (fortschreitende Amyotrophie bei einem 5jahrigen 
Kinde an den kleinen Bein- und Armmuskeln~ einzelnen Muskelgruppen 
der Oberextremitlit mit Steigerung der Sehnenrefiexe, kfihlen zyanotischen 
Armen und ganz geringem Nystagmus) nur die Wahrscheinlichkeits- 
diagnose: scl6rose en plaques stellen. Noch sehwerer war die Diagnose 
im Fall Brauers~ wo Nystagmus~ skandierende Sprache und Intentions- 
tremor stets fehlten und sich im Laufe yon 23 Jahren eine allmahlich 
zunehmende Atrophie der 4 Extremir unter Parasthesien entwickelte. 
Die Paraplegie wich dadurch ab, dass sie sich unter elektrischer Be- 
handlung besserte und dadurch, dass sie spastisch war. Autoptiseh 
bestand typische multiple Sklerose des Riickenmarks und Gehirns. 

6. Sy r ingomye l i e .  Gemeinsam kSnnen in seltenen Fallen sein: 
Beginn an der Hand~ Abmagerung~ Krallenhand~ SensibilitatsstSrungen. 

7. P o l i o m y e l i t i s  an te r io r .  Wes tpha l  macht fiir den plStz- 
lichen unter Kr~mpfen erfolgenden Beginn der Krankheitserscheinungen 
bei seinem Falle (1908) eine Komplikation mit P. acu ta  verantwort- 
lich. Hfmfiger dfirfte die ch ron i sche  P. in Frage kommen, bei der 
Krallenhand: Klumpfuss~ Entartungsreaktion: Fibrillation~ Fehlen tier 
Sehnenreflexe: Chronizitat und Progress ahnlich sind~ der Verlauf aber 
umgekehrt ist, indem Lahmung und Atrophie absteigen. Hereditat resp. 
Familiarit~t~ Sensibilitatsst6rungen~ langsamer aszendierender u 
spreehen ffir neurale p. M. 

8. Ze r e b r a l e  Kinderl i~hmung. Die I-Ialbseitigkeit o d e r -  bei 
Doppelseitigkeit - -  der Strabismus~ die Chorea, Athetose resp. Epilepsie, 
der spastisehe Charakter der Lfthmung und die psychisehen Defekte 
entscheiden (ef. Hof fmann  1894). 

9. Myotonie :  Nogub~s-Sirol besehreiben eine Misehform yon 
Myotonie k forme fruste und neuraler p. M.: deutliehe Atrophie u. a. 
der Peronaei~ Parasthesien~ Herabsetzung der elektrisehen Erregbarkeit 
neben eharakteristisehen Erseheinungen der Thomsenschen Krankheit. 
Im Fall yon Lanno i s  zeigte 'der 33jahrige myotonisehe Kutseher 
Steppergang und langsam fortschreitende Atrophie der Untersehenkel 
und Unterarme, daneben heftige lanzinierende Sehmerzen und Westphal. 

10. He r e d i t i t r e  Ataxie.  Naeh S t r i i m p e l l  ist der Typus 
D e j e r i n e - S o t t a s  eine Kombination der neuralen p.M. mit der 
F r i e d r ei eh sehen Krankheit. Der anatomisehe Befund - -  die kombinierte 
Erkrankung der Hinter-und Seitenstrange und der Clarkeschen Saulen 



Beitrag zur neuralen progressiven Muskelatrophie. 955 

- -  ist bei der neuralen p. M. und der heredit~iren Ataxie sehr ghnlich 
(Gie r l i eh) .  Doeh fehlen der neuralen p. M. fast ausnahmslos Ataxie, 
Nystagmus, Sprachst6rungen~ die far die F r i ed re i ehsehe  Ataxie aus- 
sehlaggebend sind (Gier l ich) .  

11. Im sonderbaren Fall yon H. I-I. Schmid t ,  der jahrelang far 
p. M. gegolten hatte, zeitweilig speziell ffir neurale (pes varus, 
Schmerzen etc.), entwickelte sich schliesslich eine typische Raehitis, 
wgbrend die Amyotrophie in Heilung fiberging. Er bestreitet aber auf 
Grund des jahrelangen Fehlens jeglicher rachitischer Symptom% dass es 
sich um eine r a e h i t i s e h e  P a r a p l e g i e  gehandelt babe. 

Therapie:  Elektrizitat~ Bader, 6ymnastik , Massage etc. helfen nieht, 
k6nnen im Uebermass schaden (Marie). Tenotomien (Aehillotomie) resp. 
ehirurgisehe Gradriehtung der Ftisse eventue]l mit Sehnentransplantation~ 
zweckentspreehende Schuhe kSnnen zeitweilig die Beschwerden bessern 
(Sachs ,  D e r e u m - L e o p o l d ,  a o n e s - W a r r i n g t o n  u. a.). 

P rognose :  Der Verlauf ist ausserordentlieh ehroniseh - -  bis 4t~ Jahre 
und dartiber, deswegen k6nnen die granken sieh gut eingewShnen und 
bleiben relativ leistungsfghig (Gui l la in) .  Tod meist an interkurrenten 
Krankheiten. Wesentlieh sehneller verliefen der Fall I yon Cam p b e l l  
und der yon S i e m e r l i n g  (in 15 Jahren zum Tode im Kollaps). Egger  
behauptet bei einem seiner F~tlle deutliche Be s se rung  unter Thyreoidin- 
therapie and elektrischer Behandlung gesehen zu haben. Ueber leiehte 
Besserung auf therapeutisehe Massnahmen beriehtet aueh Re inhard .  
Desgleiehen gingen im Fall yon Shaw die Bulbgrerseheinungen und die 
Schwgche in den Beinen wieder raseh zurfiek. Auch in G o l d e n b e r g s  
Fall trat naeh den Exazerbationen im Frfihjahr regelm~issig Besserung 
ein. Aber abgesehen vom sonderbaren Falle Seh m id t s ,  in dem es zu 
v611iger Heilung kam~ lassen sieh alle diese Besserungen als zum Bilde 
der Krankheit gehSrende Remiss ionen  auffassen. 

Immer wieder sind Stimmen laut geworden ( F r i e d r e i c h ,  Dahn- 
hardt~ Erb,  Roth~ Sena to r ,  Oppenheim~ Eg g e r ,  F e r r i o -  
Rovere ,  Toby Cohn~ Brasch~ R o t s t a d t ,  K o r o l j k o w ,  P l a c z e k ,  
Wimmer etc.)~ die Aufhebung der oben dargelegten strcngen Drei- 
teilung der prim~ren p. N. fordern~ well klinisch gleiche FNIe anatomisch 
stark differieren und umgekehrt (Oppenhe im u.a.), oder wail sieh 
die sog. pathognomonisehen Merkmale gerade auch bei den andern 
Formen finden kSnnen (Ro t s t ad t  u.a .) .  So wurden yon Erb Falle 
mitgeteilt, die klinisch als Dystrophie, anatomisch a]s spinale p. M. 
erschienen. Ebenso stellte sich die typische Myopathie yon de Buck- 
Derouba ix  bei der Autopsie als schwere Nerven- und Rfickenmarks- 
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erkrankung heraus. Aehnliche FMle: Preisz~ Sehultze~ St r i im-  
pell~ Hitzig~ H e u b n e r  (zitiert nach Egger ) .  Ferner F~llc yon 
spinaler p. M, die bei tier Sektion neben der Vorderhornaffektion dutch 
das ganze Rfickenmark ziehende Hinterstrangdegeneration ergaben, die 
kliniseh keine Symptome gemacht hatte (P laczek) .  Oder klinisch 
und anatomisch wurde Vorders~ulcnerkrankung festgestellt~ die Muskel- 
verlinderungen abet entsprachen clench bei der Dystrophie (Hi tz ig -  
Kawka) .  Ebenso sehwer kann es sein~ die ncurale p. M. yon der 
Dystrophie zu sehciden~ kliniseh sowohl als autoptisch (Toby Cohn~ 
Brossard) .  So ergab tier Sektionsbericht des II. Spi l le r ' schen Falles 
yon neuralcr p. M. vSllig normales u des peripheren und zcn- 
tralen Nervensystcms. Ein wcitcres Beispiel ffir ihren m y o s i t i s c h e n  
T y p u s  der neuralen p. M. geben O p p e n h e i m - C a s s i r e r  (klinisch: 
Ucbereinstimmung bis auf Parese der Orbicularcs oculi - -  cf. Dystrophie 
- -  und Fehlen der Hereditiit; anatomisch: Intaktheit des periphercn und 
zentralen ~ervensystems bis auf unwesentliehe Veranderungen). 

Wenn sieh such die F r i ed re i ehsche  Theoric fiber die hShere  
E i n h e i t  a l l e r  p. M. nicht hat halten kSnnen (s. o.) (ihnen allen liege 
eine chronische Myositis zugrund% die untcr Umst~nden dutch Peri- 
neuritis und Neuritis ascendens die neurale p. M., oder durch weiteres 
Aszendieren aufs Rfiekenmark die spinalc p. M. zur Folge habe)7 so 
ist die Hypothese Erbs~ alle p, M. seien auf funktionelle StSrungen 
dcr trophischen Zentren im Rfickenmark zuriiekzuffihren~ - -  wenigstens 
ffirs erste - -  nieht zu widerlegen. Je nachdem, welcher Abschnitt des 
periphercn motorischen Neurons zuerst oder vorzugsweise unter diescr 
ErnahrungsstSrung leidet, entwickelt sich cine der 3 Formen (Senator )  
oder eine Mischform. Daffir spricht u. a. auch~ (lass bei gleicher here- 
ditarer Belastung in ein und derselben Familie verschiedene Formen 
aufgetreten sind (Diihnhardt.)  Dass die hypothetische Noxe im Rfieken- 
mark bald Dystrophi% bald neurale, bald spinale p. M. hervorruf L liesse 
sieh zwanglos 1. durch die Besehaffenheit (Virulenz) der bioxe erkl~iren - -  
ist die krankmachende Potenz stark~ tritt materielle Aendcrung des 
Rfickenmarks ein: die spinale Form. 2. Durch die Widerstandskraft 
des Rfickenmarks~ der periphercn Nerven und der Muskeln - -  der 
sehw~chste Tell des neuromuskulltren Systems erkrankt als locus minoris 
resistentiae zuerst odor vorwiegend. Bei durch schwachere INoxe be- 
dingter rein funktioneller StSrung des nutritiven Zentrums entwickeln 
sich je nach Widcrstandskraft bald Dystrophie (Schwiiche der Muskeln 
bei resistenten peripheren Nervcn), bald neurale p. M. (Resistenz der 
Muskeln bei schwachen peripherischen Nerven; daher zuerst nur Alte- 
ration der distalcn Nervenabschnitte und crst dureh diese b e d i n g t -  
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Muskelschwund). Wie bei allen Krankheiten entscheidet aueh hier neben 
der Beschaffenheit der Noxe d ie  D i s p o s i t i o n .  

Bericht iiber einen weiteren Fall "con neuraler progressiver 
)luskelatrophie. 

1. Mai 1907. Anamnese :  Der Vater der 251/2 Jahre alten Haush~lteria 
X. T. ist mehrmals vorfibergehend nervSs  und schwermi i t ig  gewesen. 
Trunksucht~ Lues und Blutsverwandschaft sind in der Aszendenz angeblich 
nioht vorgekommen. Vier Briider sind gesund~ einer beim MilitSr an einem 
Nierenleiden gestorben. Als Kind hat Pat. Masern und S c h a r l a o h  gehabt; 
erste Menses mit 15 Jahren; mit 16 Ble iohsueht .  Die Menses sind ein Jahr 
lang ausgeblieben, seitdem regelm~issig (,die letzten vor 8 Tagen), und Pat. ist 
bis auf gelegentliche Erk~ltungen gesund. Starke Aufregungen oder Aerger 
vor der Erkrankung gehabt zu haben~ kann sie sich nieht erinnern~ obwohl sie 
angib b a u f g e r e g t e r  Na tur  und le ioh t  ge re i z t  zu sein (heuteMorgen habe 
sie Herzklopfen gehabt). In der Sohule gut gelernt. Dann Dienst. War 7 Jahre 
in einer Stellung~ zuerst als DienstmS~dehen~ dann als Haushiilterin. Seit dem 
4. M~irz, wo sie ausser Stellung kam~ hat sie nieht mehr gearbeitet. 

14 Tage vor Weihnachten  1906 fiel es Pat. auf~ dass sie beim Reine- 
maohen die Biir~te mit der re chten Hand nicht mehr ordentlioh halten konnte. 
Ebenso das Pl~itteisen. Die Schw~eher ing  an den F inge rn  an~ und ging 
erst allmiihlich auf den Arm fiber. Sie arbeitete weiter~ befragte aber einen 
Arzt. Der meint% es habe niehts zu bedeuten. Ende Januar wurde ihr ein 
B a n d w u r m  abgetrieben. Danaeh wurden Arm und Hand weniger lahm~ 
arbeitsf~higer. Die B e s s e r u n g  dauerte 4--5 Tage, danach wnrde es all- 
mS.hlich wieder schlimmer. Anfang  MSd'z wurde auch  der l inke Arm 
schw~icher~, und auch die Knie; sie konnte sich nieht mehr aufrichten~ wenn 
sie sich hingekniet hatte. Die Arme seien seitdem nioht schlechter geworden. 
wohl aber der Gang; auf ebenem Boden kSnne sie zwar noch gehen~ aber keine 
Treppen meilr steigen. Die iirztliche Behand]ung (Dr. W. in H.) babe nichts 
genutzt (Pillen~ Eisen, t~glich elektrisieren~ Uebungen mit den B~nden und 
Gehen)~ Schmerzen~ Kr ibbe ln  oder Taubse in  habe sie n ieh t  gehabt 7 
dagegen 5fter Zuckungen  in den Armmuskeln, die sie auch gesehen babe. 

S t a t u s :  GrSsse: 1758 m; Gewicht: 54,5 kg; Temperatur: 37,4o; Puls: 
72~ regelm~issig; Knochenbau: grazil; Nuskulatur: gut entwickelt; Erniihrung: 
gut. Die sichtbaren Schle imh~inte  sind an~imisch. Sch~idel: aufDruck 
und Beldopfen nicht empfindlich; Masse: 15,25 : 19 : 56; kleine alte Narbe 
untermKinn aus derXindheit. A n g e w a c h s e n e O h r l i i p p e h e n .  Gebiss: 
ziemlich gut. Sprache: ungestSrt. Die etwas belegte Zunge wird gerade 
herausgestreckt~ zittert nicht. GaumenbSgen: gleiohm~issig gehoben. Rachen- 
reflex "4-. Facialis: symmetriseh. Pupillen: gleich, rund~ mittelweit; Lioht- 
reaktion~ Konvergenz nnd Angenbewegungen normal. Mechanische Muskel- 
erregbarl(eit normal. Deutliches v a s o m o t o r i s c h e s  NachrSten .  Lungen: 
o. B. ; Herzd~impfung nicht verbreitert~ TSne rein; Bauchorgane: o. B.; Leib: 
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welch, nicht druckempfindlich; Abdominalreflex ~- .  Urin: ohne Eiweis% ohne 
Zuoker. Grosse ~ervenst~imme nicht druckempfindlich. Pinselstriche werden 
prompt angegeben und lokalisiert. Spitze und Kopf der Nadel richtig unter- 
schieden. Warm und kalt desgleiehen - -  fiberall. S c h m e r z e m p f i n d u n g  
no rma l .  - -  S c h l a f f e  L~ihmung b e i d e r  O b e r e x t r e m i t ~ t e n :  kann die 
gestrecktenArme nach vorn bis ca. 30 o heben~ biegt dabei abet den OberkSrper 
sehr zurfick; seitw~irts eben so hoch~ nach hinten gamicht. I]Sher kann sie 
die Arme dadurch bringen~ dass sie sie schleudernd zur Flexion im Eilenbogen 
bringt und dann mfihsam den ganzen Arm in die HShe hebt. Supination und 
Pronation nur sehr unvotlkommen~ Rotation (ira Sohult~rgelenk) aktiv gut 
m5glich. [m Schultergelenk wooden die Bewegungen fiberhaupt aktiv gut aus- 
gefiihrt. Es bestehen keine eigentlich losen Schultern. Finger zur Faust ein- 
sehlagen und streeken golingt nicht ganz, opponieron beiderseits trotz An- 
strengung nut bis zum Mittelfinger~ Fingerspreizen beiderseits garnich~. Ein 
zwischen die Finger gegebener Bleistif~ kann nur durch gleichzeitige Flexion 
zwischen den Fingern gehalten werden. Abduktion undAdduktion des Daumens 
sehr goring. Gegenst~inde werden nut mit g&nz geringer Kraft festgehalten. 
Thenar nnd Antithenar beiderseits abgeflacht~ Interossei eingesunken. Hand 
steht k r a l l e n f 6 r m i g .  Biceps und Triceps beiderseits nicht sicher auszulSsen~ 
Periostrefiex gu~. Muskulatur der Oberextremit~ten nicht besonders schlaff an- 
zuffihlen. Passiv sind alle Bewegungon f r e i . - -  S c h l a f f e  Li~hmung b o l d e r  
U n t e r e x t r e m i t S t e n :  Kann die gestreckten Beine nieht yon der Unterlage 
abheben. Passiv gehoben fallen sie sch[aff herab. Kann die Beino im Knie- 
gelenk beugen und an den Leib heranziehen~ sie aber nur mit grosset An- 
strengung wieder ausstrecken, lm Sitzen kann sie sie fibereinander legen~ kann 
aber veto Stuhl nicht allein aufstehen. Rotation gut. 

Der Gang ist unsicher~ w a t s c h e l n d ;  kann ohne UnterstLitzung einige 
Schri~e gehen, ]~nickt dabei leicht urn. Sie hebt die Ffisse wenig veto Boden, 
die F u s s s p i t z e  h ~ n g t  be im Gehen  nach  unten .  In beiden Fussgelenken 
ist Flexion~ Extension~ Rotation goring; in den Z e h e n g e l e n k e n  gelingen die 
Bewegungen besser. Passive Bewegungen fiberall frei. K n i e p h ~ n o m e n e  
ganz m i n i m a l ;  Achilles deutlich; kein Babinski. Beiderseits besteht 
P l a t t f u s s .  

Die Beine  sind seh r  v o l u m i n S s  - -  im Vergleich zu den Armen. Der 
Umfang betr~gt: 13 cm unterhalb des unteren Patellarrandes rechts 34,25 cm, 

l inks 35,25 cm; 13 cm oberhalb des oberon Patellarrandes reohts 39~75 cm~ 
links 40~25 cm; der der Arme: 7 cm oberhalb des Olekranon beiderseits 
21~75 cm; 7 cm unterhalb desselben rechts 21~25 cm~ links'20~75 cm. 

Aus der Riickenlage kann sie sich nicht aufsetzen, sie muss sich erst 
mfihevoll auf die Seite w~ilzen und dann mit goringer Unterstiitzung der Arme 
sich miihsam a u f r i c h t e n .  Liisst sich schwerfiillig auf den Stuhl fallen - -  sie 
kSnne ihren KSrper nicht halten. Steht etwas breitbeinig. Kann (auch nach 
Augenschluss) ohnr Unterstfitzung stehen. L~isst dabei die Arme schlaff und 
etwas nach vorn herabh~ingen. Geringe L o r d o s e  der London und. der unteren 
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Brustwirbelsgule. Duroh Puss-Augensehluss wird die Unsieherheit beim Stehen 
nicht vermehrt. 

E l e k t r i s o h e  P r t i f u n g  (2. Mai 1907). 

Medianus (bei 10 M.-A. x) links keine, rechts sehwache Z. 2) ; bei 70 Ra. a) 
links spurweis% reehts bei 60 go. schwache Z. - -  gadialis bei 15 M.-A. resp. 
60--70 l~a. beiderseits keine Z. - -  Erbscher Punkt bei 70 t~a. beiderseits 
spurweise. - -  Fazialisstamm beiderseits erst bei 6 N.-A. resp. 85 ga. - -  N. 
cruralis 10 M.-A. resp. 80 Ra. beiderseits. - -  N. peronaeus links 10 M.-A., 
rechts 9 M.-A., links bei 70 g o ,  rechts bei 80 Ra. spurweise. - -  Opponens 
pollicis bei i0 M.-A. resp. 70 Ra. links keine, rechts bei 8 M.-A. resp. 70 go. 
Abduktor links 3 M.-A. resp. 90 Ra ,  reehts 4 I~f.-A. resp. 80 go.;  Adduktor 
beiderseits 6 i~I.-A, resp. 70 go. - -  Abduktor digiti minimi links 2:5 M.-A. 
resp. 70 l~a, reehts 6 M.-A. resp. 70. Ra. - -  Interossei beiderseits 4 I~I.-A. 
resp. 70--80 I~.-A. - -  Quadrieeps femoris beiderseits 10 M.-A. resp. 80 Ra. 
Peroneus longus: do. - -  Tibialis anterior links 7 M.-A. resp. 70 ga.~ rechts 
8 M.-A. resp. 70 Ra. - -  Gastroenemius beiderseits 10 M.-A. links 80 Ra.~ 
reehts 75 I~a. 

Ansserdem: Extensoren rechts ASZ. > KSZ.; Opponens beiderseits: do. 
und links wurmfSrmige Z.; Adductor pollieis: do. und beiderseits tr~ge Z.~ 
Abductor digiti minimi : do. ; Interossei im 1. und 4. links do ,  reehts ASZ. 
KSZ.; im 2. und 3. links keine Umkehr~ rechts ASZ. > KSZ.; Peronaeus 
longus: links do.; Tibialis anterior: beiderseits do. und rechts etwas triige. 

Arts der weiteren Krankengesehiehte und den Pflegerberichten: 2. l~fai: 
Im Unterarm sind manchmal kurze Zuokungen  zu sehen. 

In der ersten und zweiten Woche sind Stimmung und Befinden gut. Ge- 
wicht steigt zeitweilig auf 55 kg: sinkt nach der 3. Woche wieder ab (54,6 kg). 
Geht im Garten spazieren. In der 3. Woche beginnt die Stimmung traurig zu 
werden: es werde wohl nieht besser mit ihr. Weint zuweilen~ yon Mitte Juni 
ab mehr. Im Laufe des Juni werden an beiden ttiinden u n w i l l k t i r l i e h e ,  
langsame F l e x i o n s b e w e g u n g e n  der  F i n g e r  und in denArmen F i b r i l -  
l a t i o n  beobaehtet. ])er Sehlaf ist (ohne Schlafmittel) gut. Stuhl regelmS~ssig; 
yon der ersten Menstruation in der Klinik an setzt or zuweilen einen Tag aus, 
um auf 2 Aloopillen prompt zu erfolgen: werden keine gegeben: bleibt er ouch 
am ngehsten Tage aus. 

Die T h e r a p i e  bestand in elektrischen B~dern (2real) und warmen 
Biidern (5real wSchentlieh). 

Am 3.. lull  wird sic als ungeheilt~ objektiv unveriindert: subjektiv ver- 
schleebtert - -  gibt an~ sehleehter gehen zu k~nnen als b e i d e r  Aufnahme - -  
in Familienpflege entlassen. 

1) Milli-Ampbre. 
2) Zuekung. 
3) Rollenabstand. 
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Es handelt sich also im vorliegenden Falle mit Gewissheit urn 
eine p. M. Ffir die n e u r a l e  Form sprechen: schlaffe L~ihmung al]er 
4 Extremiti~ten, Plattfuss~ Krallenhand~ Abnahme der elektrischen Er- 
regbarkeit ffir beide Stromesarten~ Entartungsreaktion~ Fibrillation und 
Muskelanruh% vielleicht aueh das Befallensein der Streeker vor den 
Beugern und das Alter der Kranken. Die Psyche ist intakt - -  das 
viele Weinen ist kaum als Andeutung einer hypochondrisch-melancho- 
lischen Depression, sondern als normale Reaktion auf das unheilbare 
Leiden anzusehen~ wie sie bei der neuralen p. M. oft statthat (Lorenz).  
A b w e i c h e n d  sind: 1. das Fehlen jeglieher vasomotorischen und Sensi- 
bilitfttsstSrnngen (his auf den Autographismus), 2. das Fehlen yon 
Familiarititt und Heredit':~t~ 3. die Beteiligung der Rumpfmuskulatur 
(Rumpfsehwfmhe: Lordos% die Art des Sich-Aufrichtens~ der watschelnde 
Gang: Beteiligung der Glutaei?)~ 4. das tIypervo[um der Beine~ und 
5. dass die Beweguag ill den Zeh&l besser als in den Fussgelenken 
ist. Nun ist 'abet Punkt 1 keinesfa]ls ausnahmslos die Rege]~ ebenso 
wenig Punkt 2. Punkt 3 und 4 kommen desgleichen~wenn auch 
Seltener vor (cf. H o f f m a n n ,  Egger~ Toby Cohn und andererseits 
Eulenburg~ Toby  Cohn,  L a n n o i s - P o r o t ) .  Sie kSnnten aber auch~ 
ebenso wie 5., als Dystrophiezei[-hen gedeutet werden. Der Beginn 
an tier r e c h t e n  Hand einer Al 'be i t e r in  and das Fehlen der Familiarit~t 
erinnern schliesslich an die s p i n a l e  p .M.  u hande]t es sich 
um einen Mischfa l l  - -  ~thnlich dem zweiten Falle ~on S c h t s c h e r b a k ?  
(s. o.). 

Interessant ist ausserdem die Ae t io log i e :  Die wahrseheinlich vom 
Vater her mit einem schwachen Nervensystem b e l a s t e t e  Person 
(Dermographi% Reizbarkeit~ tlerzklopfen) hat Masern nnd S c h a r l a c h  
durchgemacht. Die Krankheit beginnt vor W e i h n a c h t e n  in der 
r ,echten Hand: Ueberanstrcngung? 

Bemerkenswert ist schliesslich auch der Bandwurm;  es ist be- 
kannt, dass Bandwiirmer - -  dureh toxische Stoffe - -  auf das Nerven- 
system einwirken k6nnen. 0b das aueh hier stattgefunden hat~ ob der 
Bandwurm ~ im Verein mit vorweihnaehtlieher Arbeitshetze bei der 
mit yon Geburt schwaehem and durch Masern and Seharlaeh noeh 
weiter geschwaehtem Nervensystem behafteten Kranken - -  die Er- 
krankung zum Aasbrueh gebraeht hat~ wage ieh nicht zu entseheiden. 
Die Besserung naeh der Abtreibung sprieht n ieh t  unbedingt daffir - -  
sondern geh0rt wohl aueh bier zum Bilde der Krankheit~ das einen etwas 
a t y p i s e h e n  F a l i  ~on n e n r a l e r  A m y o t r o p h i e  darstellen dtirfte. 
Aehnliche F~ille yon an den Hftnden beginnender neuraler p. M. be- 
schreiben ausser Ea lenburg~  Hof fmann  and L'ahr - -  abgesehen yon der 
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H~nelschen Variet~t ( H a n e l ,  H e v e ! ' o c h ,  S t i e f l e r ) ,  - -  nur H e v e -  
r o c h  und K r a u s s ,  wobei es sich im Kraussschen  Fall gleichfalls 
um einen Arbeiter (Kuustweber) handelt. 

Herzlichen Dank sage ich meinem verehrten Lehrer [-Ierrn Geheim- 
Rat Prof. Dr. S i e m e r l i n g  ffir die freundliehe Ueberlassung des Themas, 
sein liebenswfirdiges Entgegenkommen, sowie seine An]eitung uhd Unter- 
st/itzung bei der Ausffihrung vorliegender Arbeit. 
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