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Aus der Provinzialanstalt Kosten (Poson). 

Ueber Beziehungen zwischen klinischem und 
histopathologischem Befund bei einer famili~iren 
Erkrankung des ldndlichen motorischen Systems. 

Von 

Dr. (~. Heilig. 
(Hiorzu T~fel V[[ und 8 Abbildungen im Text.) 

IJnter den famitiSxen und vorzugsweise schon in friiher Kindheit 
zutage tretenden organischen Erkrankungen des Zentralnervensystems 
begegnen wir verhMtnismiissig nur wenigen, deren klinisehe und patho- 
logisch-anatomisehe hbgrenzung gegeniiber verwandten Zust~tnden einiger- 
maisen zu befriedigen vermag. In ~ttiologiseher Hinsicht tasten wir auf" 
diesem grossen Gebiete vielfach noeh ganz im Dunkeln und mtissen uns 
oft mit de rnur  dutch anamuestisehe Andeutungen gesttitzten Annahme 
einer frtihzeitigen Encephalitis oder Encephalomyelitis begnfigen~ deren 
eigene Pathogenese d a b e i -  vielleieht mit alleiniger Ausnahme der 
luetiseh bedingten Krankheitsprozesse- ganz unklar bleibt. Selbst bisher 
im allgemeinen anerkannte Rrankheitsbilder wie z.'B. die F r i e d r e i e h -  
sehe hereditiire Ataxie haben pathologiseh.anatomisch~ abet aueh kliniseh 
enge Beziehungen zu anderen Zustlinden, so zu gewissen seltenen Formen 
der zerebraten Kinderliihmung~ so dass aueh hier einer diagnostisehen 
Einreihung oft grosse Sehwierigkeiten entgegenstehen. 

Im Hinbliek hierauf erscheint as wenig aussichtsvoll, bei der Unter- 
suehung seltener Falle aus diesem umstrittenen Gebiete yon vornherein 
auf eine wissensehaftliehe Klassifikation hinzuarbeiten. Unsere n[tehst- 
liegende Aufgabe dfirfte vielmehr sein: einerseits eine m6gliehst genaue 
klinisehe und andererseits eine mSgliehst genaue histopathologisehe 
Durehforschung des Materials. ttieraus wird sieh dann die weitere Auf- 
gabe ergeben~ die Resultate dieser beiden Untersuehungsreihen~ die 
natfirlieh nicht in jedem Falle und unter allen VerhMtnissen Anspruch 
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auf Lfickenlosigkeit werden erheben k S n n e n -  schon wegen der Mangel 
unserer Metboden n i c h t - - ,  zueinander in (vielleicht als kausal sich her- 
ausstellende) Beziehungen zu setzen. 

Unter diesen Gesichtspunkten, die neuerdings beso~lders N i s s l  1) 
vertreten hat, sollen im folgenden die klinisehen und pathotogiseh-ana- 

tomischen Untersuehungsresultate mitgeteil t  werden: die sich bei einer 
in der hiesigen Anstalt  beobachteten familiiiren Erkra~kung des kind- 
lichen Zentralnervensystems ergaben. 

K r a n k e n g e s c h i c h t e n .  

Es handelt sich am drei Schwestern~ Kinder polnischer Eltern aus dem 
Arbeiterstande. Die Daten fiber Geburt, Alter, Erkrankung usw. ergeben 
sich, soweit sic bekannt warden, aus folgender Uebersicht: 

" t Zeit der ] Aufnahme 
~Jeour Erkrankung ]in die Anstalt Ted 

q 

Fall 1 1891 ? i - -  1905 
,, 2 1898. 15.10. 1905") i 1913. 3.11. - -  
,, 3 1905.  12.5. 1906 i 1913. 3.11. 1914. I0.1. 

*) Jedoch schon vorher vedangsamte Entwicklung~ 

In der Anstalt wurden also beobachtet die beiden Schwestern Fail 2 
und 3. Eine ~ltere Sehwester, F a l l  l ,  soil nach Angabe der Eltern an ganz 
der gleichen t(rankheit gelitten und daran gestorben sein. Die beiden anderen 
Sehwestern warden gemeinsam in die Anstalt gebracht. 

Aus den a n a m n e s t i s c h e n  A n g a b e n  war fiber heredit~re Belastung 
nichts Sieheres zu entnehmen. Insbesondere schienen Potas oder Lues der 
Eltern nieht vorzuliegen. Die Schwangerschaft und das Wochenbett sell bei 
allen drei Kindern normal verlaufen sein. Sonst hat die Mutter keine Geburten 
oder Fehlgeburten durehgemacht. 

F a l l  2. Im ersten Lebensjahr traten bei dem Kinde auff~llige Erschei- 
nungen nicht zntage. Nennenswerte fieberhafte Krankheiten scheinen, soweit 
aus den etwas ansieheren Angaben der Eltern zu schliessen, nieht aufgetreten 
zu sein. Von Eachitis ist niebts bekannt. Im zweiten Lebensjahr fiel den 
Eltern auf, dass ohne besonderen Anlass das Kind in gewissem Grade in der 
Entwicklung zurfickblieb. Das KSrperwachstum war geringer als bei anderen 
Kindern. Die Kleine lernte split-- erst ira Beginn des 4. Jahres e twa--  laufen 
and spreehen. Sie sprach auch nur sehr wenig. In die Schule wurde sie in- 
folgedessen nicht geschicl(t. 

1) N i s s l ,  Beitr~ge zur Frage nach der Beziehung zwischen klinischem 
Verlauf und anatomischem Befund bei Nerven- and Goisteskrankheiten. Berlin 
1914. Julius Springer. 
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Mit etwa 7 Jahren entwickelto sich dann ohne besondere Veranlassung. 
vor allem ohne akute kSrperliche Erkrankung, innerhalb ziemlich kurzer Zeit 
der jetzt vorhandene Zustand, ganz iihnlieh, wie es die Eltern bereits bei ihrer 
~iltesten 1905 verstorbenen Tochter beobachtet batten. Es trat allm~ihlich eine 
L~ihmung an beiden Beinen auf, so dass das Kind dauernd ans Bert gefesselt 
wurde. In den folgenden Monaten ergriff die Liihmung auch die Al'me. Selb- 
stSndige Nahrungsaufnahme wurde unmSglich. Die Kranke musste geffittert 
werden. Die wenigen spraehlichen Leistungen, die sie bereits erworben hatte, 
gingen nach und naeh ganz verloren. Die geistigen Regungen, die yon vorn- 
herein unter derI%rm geblieben waron, wurden noch diirftiger und beschriinkten 
sieh schliesslich auf Lachen und Weinen und Reaktionsbewegungen bei leb- 
haften Sinnesreizen. Auch die n~ichston AngehSrigen erkannte die Kranke stets. 
Das fortsehreitende kSrperliehe und geistige Sieehtum maehte im Alter yon 
15 Jahren die Ueberweisung in die Anstalt nStig. 

Aehnlich lautot der elterliehe Berieht fiber die Entwicktung des Leidens 
bei F a l l  3, woriiber gleich hier beriehtet werden sell. Dieses Kind hatte bis 
zum vollendeten ersten Lebensjahr ebenfalls keine auffiilligen Erscheinungen 
geboten. Dann begann allm~ihlich~ ohne dass eine ernsthaftere kSrperliehe 
Krankheit fiberstanden wurde, die Entwieklung in kSrperlieher and geistiger 
Hinsieht stehen zu bleiben, zu einer Zeit also, als sieh in dem Krankheits- 
prozess bei der Schwester, Fall 2, schon eine deutliche Verschlimmerung be: 
merkbar gemacht hatte, wie aus obiger Uebersicht hervorgeht. Ein soleher 
Schub im Verlauf des Leidens mit ZerstSrung bereits erworbener kSrperlicher 
nnd psychiseher Funktionen wurde jedoeh hier bei Fall 3 nieht beobaehtet. Der 
Verlauf gestaltete sich vielmehr so, dass die Kranke iiberhaupt weder laufen, 
noch sprechen lernte und geistig auf dem Niveau einos einj~ihrigen Kindes 
stehen blieb, ja noeh darunter sank. Dazu bildete sieh allmiihlieh eine Ver- 
steifung und L~hmung der Extremitiiten, verbunden mit fortschreitender Ab- 
magerung, aus. Zuerst wurden auch bier die Beine befallen. Der Krankheits- 
prozess dehnte sieh dann auf die Arme aus, ohne indessen hier wie an den 
Beinen zu einer vollst~indigen LS~hmung zu ffihren. Das Kind war stets bett- 
lg~gerig. Die Ueberweisung in die Anstalt erfolgte im Alter yon 8 Jahren zu- 
sammen mit Fall 2. 

D e r k l i n i s c h e  Befund  erwiessichin be iden  F ~ l l e n  als so~ihnlieh, 
dass auf eine Aufffihrung der Symptome bei jedem einzelnen der Fiille ver- 
ziehtet werden kann. Es sei daher bier nut der genaue Status der iilteren der 
beiden beobaehteten Sehwestern mitgeteilt. We bei der jiingeren (Fall 3) sich 
eine Abweichung im Befunde ergab, sell dies besonders hervorgohoben werden. 
W~ihrend der Beobachtungszeit in der 2;nstalt traten keine nennenswerten Aen- 
derungen im somatisehen and psyehischen Status ein. Fall 3 kam, wie die 
obige Tabelle zeigt, zur Obduktion. Ueber deren makro- und mikroskopisehe 
Ergebnisse wird welter unten beriehtet. Igach Lage der Verhiiltnisse war dem- 
naeh der Uatersucher in der - -  sicher nieht hiiufigen - -  giinstigen Lage r den 
p a t h o l o g i s e h - a n a t o m i s c h e n  Befund des Z e n t r a l n e r v e n s y s t e m s  
n a c h t r i i g l i e h  noch mehr faeh  v e r g l e i c h e n  zu kgnnen  mit  den k l i n i -  
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s o h e n [ { r a n k h e i t s s y m p t o m e n  wghrend  desLebens~daja~wieorw~hnt,  
eine fast absolute Gleichheit des klinischen Befundos ill beiden F~illen bestand. 

Es haudelt sicb bei der iilteren~ jetzt 16jghrigen der beiden Schwestern 
um ein nur 110 cm grosses Kind in sehleehtem Ern~thrungszustand. Das gSr- 
pergewicht betriigt 15 kg. Die Kranke mad~t den Eindruck einos h5ehstons 
10jghrigen Kindes. Die Haut und die siehtbaren Schleimhiiute sind sehr blass. 
Drfisenanschwollungen fehlen. Thyreoidea und Thymus sind nieht nachweisbar 
vergrSssert. Herz~ Lungen und Bauchorgane bieten keine Abweiehungen yon 
der Norm. Der Urin ist frei yon Eiweiss und Zucker. 

P. finder sich dauernd in Ri%kenlage. Der Kopf ist leieht spastisch naeh 
hinten gebeugt, die WirbolsRule steif und gestreckt. 

An den Beinen fgllt in erster Linio die stgndige Strockstollung auf. 
.~_ktive Bewegungen der Beine fehlen g~inzlich. Wird das Kind in wagereohter 
Haltung aus dem Bett gehoben und dabei nur der gumpf unterst{.itzt, so ragen 
die Beine wie zwei nebeneinander liegende HSlzer steif in die Luft, ohne herab- 
zusinken oder in einem der Golenke einzuknicken. Ein gowisser Grad passiver 
Bewegliehkeit ist insofern vorhanden, als die Beine sieh in den Knie- und 
Htiftgdenken mit einiger Anstrengung etwas beugen lasson, jedoch hSchstens 
um etwa 40 ~ W~ihrend mehrerer anfangs miihsamer passiver Beugungen und 
Streekungen l~isst der dureh die tIypertonie bedii~gte Widerstand allmghlieh 
etwas nach. Der spastisohe Zustand ist jedoch auch dann no& deutlich wahr- 
nehmbar. Er erinnort dann in seiner Qualitiit ffir das Geffihl des Untersuchers 
an oine stark ausgesprochene Flexibilitas eerea. Schmerzempfindung wird 
bei dieser Untersuehung yon der Kranken nicht gegussert. Nur an den Fiissen 
fiborwiegt die Kontraktur der Beuger: beiderseits besteht Pos equinovarus, 
und zwar links in wesentlieh h5herem Grade als rochts. 

Etwas besser ist es um die Motorik der Arme bestellt. In geringem Masse 
sind hier aktive Bowegungen mSglich. Wenn P. liingere Zeit, ohne sich zu 
bewogen oder bewegt zu werden, ruhig gelegen hat, insbesondere nach dem 
Sehlaf, sind die aktiven Bewegungen sehr ersohwert. Durch mehrmalige pas- 
sive Beugungen und Streckungen in den Arm- und Handgelenken, wobei der 
spastisohe Widerstand deutlich geringer ist ats an den Beinen, die Glieder 
aber auch fiir den Untersueher oine Art wgchserner Biegsamkoit darbieten, 
werden aktivo Bewegungen siehtlich erleichtort. Diese erfolgen langsam und 
miihsam: dauernd muss ein betrgcht!icher Grad von Hypertonie iiberwnnden 
werden. Greifbewegungen sind niebt mSglich, ebensowenig Festbalten yon 
Gegensti~nden. 

Die oberen Extremitiiten bieten hinsichtlieh der Haltung das typische 
Bild der zerebralen Lghmung: Beugestellung im Ellenbogen- und Adduktion 
im Setmltergelenk~ Bengung und Pronation der Itand~ Finger der Ulnarseite 
eingeschlagen. Diese Erscheinungen sind links mehr ansgesproehen als rechts. 

Die Kranko kann nioht selbst Nahrt~ng zu sich nehmen~ sondern muss 
gefiittert werden. Der Schluckakt erfolgt regelreeht. 

Aueh die Gesichtsmimik zeigt, StSrungen im Sinne schwer 15slicher Spas- 
men bei aktiven Bewegungen. So wird beim Weinen ganz l~ngsam das Gesicht 
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verzogen und dann ebenso langsam der Mund geSffnet. Die Nasolabialfalten 
sind sehr goring ausgepr~igt. Paresen der Hirnnerven, insbesondere des Fazia- 
lis~ sind nieht nachzuweisen. Die Zunge zeigt keine Atrophien. Nystagmus 
besteht nieht. Pupillenfunktion und Augenhintergrund sind intakt~ Kornoal- 
und Konjunktivalreflex vorhanden. P. kann sehen und hSren. Auf Ge- 
schmacks- und Geruehsreize erfolgt anscheinend ad~iquato geaktion, aber erst 
naeh einer l~ingeren Latenzzeit. 

Die gesamto Muskulatur, insbesondere die der Extremit~te% ist in m~ssi- 
gem Grade atrophiseh, am ausprochensten noeh an den Boinen. Elektrisehe 
Entartungsreaktion ist nirgends zu erzielen. Die Sehnenreflexe sind durchweg 
gesteigert, besonders die Patellarreflexe. Beiderseits finder sieh des Babinski- 
sche Ph~inomen, und zwar links noch intensiver als reehts. Die meehanische 
Erregbarkeit der Muskulatur ist - -  besonders an don Boinen - -  ganz betr~ch- 
lieh erhSht. Bei Beklopfen des Tibialis anticus tritt ein sehr lebhafter und 
rascher Fussklonus auf, desgleiehen bei Beklopfen der Achillessehne. Dabei 
sind fibrill~ire Muskeliuekungen an verschiedenen Absehnitten des Untersehen- 
kels und Fusses zu beobaehten. Auch diese Erseheinungen sind links noeh 
mehr ausgesprochen als rechts. So kann links bereits dureh einfaehen Druck 
auf die Aohillessehne ein lebhafter Pussklonus ausgelSst werden. 

Die Sensibilititt ist bei dem psyehischen Zustande der P. nur in unzu- 
reichendem Masse zu priifen. Auf Sehmerzreize erfo]gt an allen l(Srperstellen 
Reaktion, allerdings mit siehtlieh verl~ingerter Latenzzeit, desgleiehen auf 
starke W~irme- und K~ltereize. Auf leise Beriihrungen an gumpf und Extre- 
mitiiten, besonders den unteren, tritt ebenfalls eine Eeaktion (Drehung des 
Kopfes, Bliekbewegungon) auf; am deutliehsten ist sie be[ Beriihrungen des 
Gesiehtes und iiberall auf st~irkero Druekroize. 

In psyehiseher Hinsieht besteht ein hochgradiger Defekt auf allen Go- 
bieten. Die Sprache setzt sieh nur aus einigen ganz unartikulierten Lauten 
zusammen. Der Speichel liiuft dauernd aus den Mundwinkeln. Laehen und 
Woinen erfolgt sinngem~ss, jones z.B. beim Vorhalten gl~nzender Gegenst~inde~ 
dieses bei Schmerzreizen. An Eeinliehkoit war das Kind nicht zu gewShnon; 
es l~sst Stuhl und Urin unter sieh. Die Kranke kennt die Pflegerin, orkannte 
aueh Vater und Mutter bei einem Besueh augenschoinlieh wieder. 

Es bestehen epileptisehe Krampfanfiill% naeh Angabe dor Eltern seit 
friihester Kindheit. ihr Ablauf bietet niehts Besonderes 7 vor allem nieht don 
Typus der J aekson ' s ehen  Rindenkr~mpfe. Sie treten etwa zwei- bis dreimal 
im Monat auf. 

Die Sehwester der soeben geschilderten Kranken~ Pa l l  3, bet, wie sehon 
oben erw~ihnt, kliniseh im wesentliehen ein ~ihnliehes Bild. Sie war indessen 
in noah h5herem Grade abgemagert. Bei einer K5rperl~inge von 100 cm wog 
sie nur 9 kg. Auch bei ihr wurde Iangsame aktive Bewegliehkoit dor Arme 
nach vorheriger passiver LSsung der Spasmen mSglich, ebenfalls in recht ge- 
ringem Grade, doch etwas besser als im Pail 2. Wenigstens konnte sie naeh 
mehroren passiven Bewegungon der Arme ganz langsam yon selbst die Hand 
reichen, die aber dabei in Beuge- und Abduktionsstellung verharrto. Der Kopf 
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war dauernd naeh rtiekwgrts gebeugt. Es bestaud Inkontinenz. Des Kind 
musste geffittert werden~ zeitweise sogar mit der Sonde~ da die Nahrungsauf- 
nahme zu ungen[igend war. Die psychisehen Reaktionen besehriinkten sieh auf 
Lachen, Weinen und Abwehrbewegungen. Diese Reaktionen erfolgten sinn- 
gem~iss. P. freute sich~ wean man sie streichelte, verzog aber das Gesioht zum 
Weinen~ sobald sie den Arzt mit der Schlundsonde zur Ffitterung nahen sah. 

Gegeniiber Fall 2 sind zwei wiehtige differente Punkte hervorzuheben: 
Erstens warden hier ale epileptisohe Anf~lle beobaehtet. Zweitens bestanden 
keine klinisch naehweisbaren Untersebiede im Grade der L~ihmung zwisehen der 
reehten und linken Seite. 

Am 5. 1. 1914 erkrankte des Kind mit hohem Fieber. Am niiehsten Tag 
zeigte sich eine ausgedehnte Angina follieularis mit starker Sehwellung der 
Halsdrfisen, besonders links. Des Fieber nahm bald einen intermittierenden, 
septisehen Charakter an. Infolgedessen verschleehterte sieh die Prognose er- 
heblich. Hierzu kam der ungfinstige Ern~ihrungszustand und die hochgradige 
allgemeine Sehw~ehe des Kindes. Der Tod erfolgte dean auch bereits am 
11. 1. 1914. 

Die Obduk t ion  ergab als wahrscheinliehe Todesursaehe eine septische 
Entzfindung des ganzen lymphatisehen Raohenfinges. Im fibrigen seien aus 
dem Protokoll folgende Punkte hervorgehoben: 

gorizontale Sch~deldurehmesser 1277 und 15~8 era. Seh~delkapazit~t 
1100 cem. Gehirngewieht 1040 g. Seh~delkapsel haftet an der Dura. Diese 
innen glatt~ spiegelnd. In den grossen Blutleitern flfissiges Blur. Pia fiberall 
durohsiehtig; ohne Trfibungen. Gef~sse bis fiber die halbe Rundung geffillt. 
Hirnwindungen makroskopiseh ohne Besonderbeiten. Auskleidung der Hirn- 
hShlen glatt~ feucht~ gl~nzend. Plexusgef~isse geffillt. Froatalsehnitte dureh 
das Gehirn zeigen zahlreiehe Blutpunkte. Die Rinde hat eiae graurote Farbe 
und ze]gt f~r das unbewaffnete Auge nichts Besonderes. Gehirn und l~fieken- 
mark werden in toto in Miiller~sche Flfissigkeit eingelegt. 

Fettpolster derHaut fehlt. Muskeln dfinn~ hellrot~ sehr gering entwickelt. 
Zwerehfell steht beiderseits am uaterea Rande der 4. Rippe. Thymusreste 
gering. 

Herz faustgross~ schlaff. In der rechten Vorkammer dickes, speckiges 
Geriansel. Die Seminularklappen sind sehlussf~ihig. Das ganze Herz ist sehr 
blass~ abet sonst ohne auffa[lende Yer~nderuag. Brustfell glatt~ spiegelnd. 
BeideLungen fiberall lufthaltig~ in den abh~ngigenPartien btutreich. Nirgends 
tterde. Hilusdrfisen o. B. 

Netz sehmal~ fast fettlos. Peritoneum fiberall glatt~ feuehtgl~.nzend~ 
spiegelnd. Milz glatt~ blaugrau~ nieht vergrSssert~ leidlich lest. MilzkSrperchen 
deutlieh sichtbar. Nierenfett sp~,rlich. Die Nierenkapsel ziebt sich glatt ab. 
DerNierendurehschnitt zeigt keiaeBesouderheiten. Die Nebennieren haben sehr 
wenig braunes Mark and reiehlich gelb% feste l~inde. Die reehte Nebenniere 
ist auffallend gross. Die Blase liegt fingerbreit fiber der Symphyse und enth~lt 
trfiben Urin. Uterus and Adnexe auffallend klein. Im Ileum eine etwa 12 em 
lunge Invaginatioa. Leber 16~5 : 11~4~ sehr blass~ mit undeutlieher L~ppehen- 
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zeicbnung. In der Gallenblase hellbraune Gal|e. Der Magen enthMt nur etwas 
Schleim. Seine Schleimhaut bietet nichts Besonderes. 

H i s t o p a t h o l o g i s c h e  Befunde .  

Es seien nunmehr die Resultate der mikroskopischen UntersuGhung mit- 
geteilt. Gehirn und B~iiekenmark waren, wio erw~ihnt, zwecks H~rtung in tote 
gleich naeh der Obduktion in Mtiller'sehe Fltissigkeit eingelegt worden. In- 
folgedessen war yon vornherein zu erwarten, dass eine genauere Untersuehung 
der Ganglienzellen wenig brauehbare Bilder liefern wfirde. Der Ausfall einiger 
Nissl-Pr~parate des Lendenmarks sowie aus der rechten und linken vorderen 
Zentralwindung rechtfertigte diese Skepsis. Uebersichtspr~iparate mit Alaun- 
karmin oder mit Hiimatoxylin dagegen gaben gute Bilder mit bemerkenswertem 
Befund. In erster Linie abet kam naeh Lage des Falles die Durchforschung 
des Zentralnervensystems naeh Degeneration von Leitungsbahnen in Betraoht. 
Angewendet wurden die Marchimethode und die Weigert 'sche Markscheiden- 
f~rbung in der Modifikation von Kulsch i t zky .  Besonders die letztere F~rbe- 
methode ergab gute Bilder. 

Leider bin ieh nun nicht in der Lag% die mikroskopischen Ergebnisse 
einer erschSpfenden Durchforschung des t~fickenmarks und Gehirns vorzulegen. 
Einen Teil der Pr~parate hatte ich vor dem Kriege fertig gestellt, und zwar 
waren es im wesentlichen Rfickenmarkssehnitte und teilweise solche aus der 
Oblongata und dem Hirnstamm, letztere jedoch nur unsystematisch: aus dieser 
oder jener HShe einige Schnitte: Die meisten der eingelegten BlSeke erwiesen 
sich nach meiner l~iickkehr nach fiber 2 Jahren aus verschiedenen Grfinden 
nieht mehr als brauchbar. Da indessen die mikroskopisehen Pr~parate, die 
ich bereits vor dem Kriege fertigzustellen in der Lage war, sohon bemerkens- 
werte Befunde ergaben~ geht ffir die Beurteilung des in Frage stehenden 
Krankheitsbildes kaum etwas verloren, wenn ieh reich nur auf diese Befunde 
besehr~nke. Es handelt sich zun~chst um Querschnittsbilder aus den ver- 
schiedenen "HS'hen des Kfickenmarks, bei denen die Weigert 'sche Mark- 
scheidenflirbung: Modifikation yon Ku l seh i t zky ,  in Anwendung kam. In 
Figur 1--5 gebe ich die Skizzen der im wesentliehen in Betracht kommenden 
Querschnitte. Sakralmark und Konus boten nichts Besonderes und sind daher 
nicht beriieksichtigt. Ein~Cergleieh der Abbildungen miteinander l~sst folgende 
pathologische Ver~nderungen des Ktickenmarks erkennen: 

1. Die Pyramidensoitenstr~ngo (PyS)sind in allen HShen degeneriert. 
Eine nennenswerte Differenz zwisehen beiden Seiten war nieht naohzuweisen. 
Der Faserausfall ist komplett nach der Peripherio des Kiickonmarksquerschnitts 
bin. Naeh der Grenzschicht und dem Hinterhorn zu scheinen gelegentlieb 
noch Faserbfindel teilweise erhalten zu seiu (Fig. 4 bei m). Am ausge- 
sprochensten ist das Bild in Fig.5. Es entsprieht etwa dem 4.Zervikalsegment. 

2. Yon den Pyramidenvorderstr~ngen (PyV) ist der linke so gut wie voll- 
st~ndig degeneriert. Dieso Degeneration ist nach abw~irts nur etwa bis zum 
10. Dorsalsegment vorfolgbar~ entsprechend dem gowShnlichen anatomisohen 
Aufbau der genannten Bahn. In dieser Gegend hat sich schon vorher die 
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Liehtung der botreffenden Faserbiindol in der ~ h o  der vorderen Kommissur 
verringert. Dortselbst sind noch gut gef~rbto Faserbtindel naehweisbar (Fig. 3 
bei f und TafolVlI~ Fig..1 bei nf). Im mittloren und oberenBrustmark (Fig.4) ist 
dagegen dor ganze linko PyV ungef~rbt und am ausgosprochensten ist die Do- 
generation am Zorvikalmark (Fig. 5). Hier~ im Zervikalmark~ zeigt auch der 
reohte PyV eino gowisso Degoneration~ wenn diose auch bei weitem nicht so 
ausgesproehen ist wie die des linken ~ und sie l~isst sieh ebenfalls mit ziemlieher 
Deutliehkeit bis in die Mitte odor gar die untere H~lfto des Brustmarks ver- 
folgon (Figg. 3 und 5 bei d). Daboi botrifft die - -  wio hervorgehobon, nieht 
sehr ausgesprochono --Degeneration vorwiegoad don medialon Streifen des 
reehten PyV und l~sst die lateralon Anteile dieses Fasorbtindels ganz odor fast 
ganz frei. 

3. In den hier von der Degeneration bofallenen Partien verlaufen nun 
ausser den PyV noch Bahnen, die vom Mittelhirn kcmmen und als Traetus 
teetospinalis bezoichnet werden. Gerade sic nehmen den modialsten Toil des 
u l~ngs der Fissura anterior ein. lhr Areal ist~ wio die Abbil- 
dungen zeigen, demnaoh auf beiden Seiten degenoriert. 

4. Auf allen Quorschnitten, vielleieht die des Lumbosakralmarks aus- 
gencmmen, finden wir eino Lichtun'g und teilweise Degeneration des vorderon 
Randbfindels oder des Tractus vestibulospinalis anterior. Am deutlichsten ist 
dieser Befund im Zervikalmark links (Fig. 5, vsp). 

Unversohrt sind durchweg die Vorderstranggrundbfindel. 
5. Im Anschluss an die PyS ist das Areal dos Fleehsig 'sehen Biindels 

(K1S) betr~chtlieh goliehtet, wenn aueh vielleicht nieht iiberall so hochgradig 
und gleiehm~ssig wio das der PyS. Das Gloiehe gilt yon dem ventral sich an- 
sehliessenden Go wers'sehen Bfindel, und aueh die H elweg'sehe Dreikanton- 
bahn seheint mitbotroffen, so dass sich yon dor PyS aus ein Degenerations- 
stroifen ventralw~rts um den ganzen periphoren Rand der Medulla naeh der 
vorderen Fissur hinzieht und in die beroits erwiihnten ventralen Degenerations- 
abschnitte tibergeht. Der Befund ist am deutliehsten in den oberon Rfieken- 
marksabschnitten und betrifft weiter oben in ann~hernd gleiehor Weise beide 
Soiten. Welter abw~irts (Brustmark) seheint er links etwas ausgesproehener 
zu sein. 

lm fibrigon sind die Seitenstr~ngo unversehrt, insbesondere aach das 
Gebiet des Tractus rubrospinalis und spinothalamicus. 

6. Die Hinterstr~nge endlich bieten einen sehr eigentiimlichen Befund. 
[m Halsmark findet sich eine deutliche Zone yon Degeneration~ die sich ganz 
auf die Goll~sehen Strange beschr~nkt, diese aber auch nicht in vollem Um- 
range, sondorn nut: in ihren medialen Abschnitton~ in einem Stroifen beiderseits 
des Sulcus posterior~ betl"ifft (Fig. 5 Paoli und Tafel VII, Fig. 2 bei G). Weiter 
abw~irts verschm~lert sich diese Degenerationszono immer mehr. Im unteren 
Brustmark ist sie gerade noch als eine Aufhellung in der Medianlinie der 
Hinterstriinge angedeutet (Fig. 2 bei g).- Im Lumbosakralmark ist der Be, fund 
der Hinterstdinge durchweg normal. 

Die Wurzoleintrittszone ist fiberall yon der Degeneration versehont. 
Archly f. Psyehiatrie. Bd. 57. Heft  2. 29  
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Den durch die MarksehoidenfSxbung gewonnenen Befund bestfitigte die 
Methode der Kernfiirbung. Die mit der letzteren und zwar insbosondere unter 
Anwendung von Karmin hergestellten Pdiparate liessen folgende Einzelheiten 
als bemerkenswert erkennen: 

1. In den yon der Faserdogeneration befallenen Gebieten findet sieh die 
iibliehe starke Kernvermohrung. Ganz bosonders betrifft diese die PyS und 
PyV (Tafel VII~ Fig. 3 bei kv) und die oben unter 6 angegebonen medialsten 
Partien der Goll 'sehen Strg~nge. 

2. We die Kernvermohrung stark ausgesproohen ist, geht mit ihr ein 
ganz betr/iohtlieher Faserausfall einhor. 

3. Weniger hoehgradig ist die Kernvermehrung in den yon der Degene- 
ration befallenen peripheren Randpartien des I~fiekenmarkquerschnitts, d. h. 
im Bereieh der K1S~ des Gowors'sehen und Helweg'schenBfindels~ forner 
beim vorderon Randbtindel und dem Traetus teotospinalis. 

4. in diesen (unter 3 genannten)Gebieten sieht man die Quersehnitte 
der Aohsenzylinder in seheinbaren blasenfSrmigen HohMiumen liegen, die den 
degenerierten Markscheiden entsprochen (Tafel VII, Fig.4 bei K1S). Die Zahl der 
sichtbaren Nervenfasern ist gegen die Norm reduziert, aber nieht in dem Masse, 
wie in den unter 1 genannten Areale% we die Kernvermehrung besonders stark ist. 

5. Der Kontrast zwischen Faserausfall und Faserdegeneration tritt be- 
senders deutlioh dort zutage, we die KIS an die PyS grenzt: im Bereieh der 
letzteren ein diehtes Kongiomerat yon Kernen, zwischen denen nur hier and 
da ein Faserquersehnitt (mit Markseheidendegeneration) zu sehen ist; ira KIein- 
hirnseitenstrang eine ziemlich reiche Verteilung yon Fasern~ die aber das unter 
4 geschilderte Quersehnittsbild bieten (s. Tafel VII~ Fig. 4). 

Sehon makroskopiseh erscheint daher das Gebiet der PyS intensiver 
dunkelrot gefiirbt als das der K1S. Die Grenze hinsichtlieh dieses differenten 
Verhaltens ist ganz seharf und fiillt mit der Grenze der genannten Faserbiindel 
zusammen. Weniger seharf ist eine solehe Grenze zwischen dem Traetus teeto- 
spinalis und der PyV ausgepr~igt. Itier l~isst sieh nur allgemein sagen, class 
starke l(ernvermehrung mit hochgradigem Faserausfall naeh der Fissure anterior 
hin allmiihlieh dem Bilde der Markscheidendegeneration ohne wesentlichen 
Faserausfall und ohne allzu grosse Kernvermehrung Platz maeht (s. Tafel VII~ 
Fig. 3). In gleieher Weise finder sieh ein sukzessiver Uebergang yon dem einen 
zum andern Verhalten in den Goll 'schen StrS~ngen sowie aueh an den Rand- 
partien der Vorderstriinge (Tractus vestibulospinalis). 

Verfolgen wir nunmehr die Querschnittsbilder welter zerebralwiirts. 
In der Medul la  o b l o n g a t a  entspricht der Befund ganz den im giicken- 

mark nachgewiesenen Veriinderungen. Die Skizze Fig. 6 zeigt einen Querschnitt 
aus dem Anfang der Oblongata. Die Pyramiden sind vollkommen degeneriert 
und ebenso die Klelnhirnseitenstrangbahn (K1S) sowie das G o wer s ~sehe (Gow) 
und anscheinend aueh das Helweg~sehe (Hel) Biindel. Seharf heben sieh 
die hellen Pyramiden gegen die wohl erhaltenen Vorderstrangreste (VK) ab. 
Wghrend der .]3 ur d a ch'sche Strang keine Degeneration aufweist~ erscheinen 
die Goll 'sehen Str~inge verschmS~lert und zeigen in ihren medialenAbschnitten 
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oine betr~chtliche Lichtung tier Fasern, so dass l~ngs tier hinteren Fissur 
beiderseits breitoDegenerationsstreifen~ breiter noeh als im Halsmark, hinziehen. 
Eino Kernbildung ist in den zarton Str~ngen nur sehr sp~irlioh zu erkennen. 

We in den mehr zontralw~irts golegenen Teilen der Medulla oblongata 
die Fibrae  a reua tao  in te rnee  sieh aus don Kernen tier Hinterstr~ngo ent- 
wiekeln~ da sieht man doutlich, dass die aus der Gegend der Kerno der Goll-  
sehen Strange kommenden Fasern nur sehr d~irftig ausgebi/det und wenig 
zahlreich sind, w~ihrend die mehr lateral ziehonden Fasern aus den Kernen 
der Funiculi euneati keinen nennenswerten Faserausfall erkennen lassen. Es 
hat den Anschein, als ob dis Faserdichtigkeit der Sch le i f e -  wenigstens in 

Fig. 6. Medulla oblongata. 

den medialen Anteilen beiderseits der Kapho - -  ventralw~rts zunimmt und am 
dichtosten tiber den vollkommen ungef~Ibton Pyramiden ist, die oils zwei hello 
Flecke an der untoron Periphorio des Quersehnittbildes beiderseits der Mittel- 
linie liegen. Die sonst aus den Kornen der Funieuli graoilos entspringenden 
Fibrao arcuatae externae posteriores sind ~iborhaupt nieht gof~irbt und scheinen 
ganz degeneriert zu sein. 

Auf weiteren Querschnitten zentralw~irts: fiir die Fig. 7 oino Uebersiaht 
gibt: sind dann zun~ichst koine Besonderheiten mehr wahrzunohmon. Iqur die 
Degeneration der Pyramidenbahnen (s. ouch Tafol u Fig. 5) und der K1S 
springt in die Augon. Die Kerne der Hirnnerven sind intakt. Ebenso zeigen die 
Ol ivon keino Ver~tndorung~ obgleieh, wio schon hervorgehoben wurde, 
in dot Medulla der Helweffsohe Tractus spinoolivaris mit in die Degeneration 

29* 
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einbegriffen ersehien. E in igedor sa l e~usse re  B o g e n f a s e r n ,  die aus den 
keilfSrmigen Striingen stammen, sind bier gut gefiirbt und ziehen lateralw~irts 
(Fig. 7 arc. d). [hre Zahl scheint jedoch vermindert. Die vorderen ~usseren 
Bogenfasern (arc. v.) kommen in normaler St~rke aus der Olivenzwisohensohicht 
bzw. der mittleren Sohleife und verlaufen zwischen den degenerierten Pyra- 
miden~ teilweise auoh dorsal yon ihnen~ um dann lateralw~rts umzubiegeu unct 
an der Peripherie bis in die Gegend des Corpus restiforme sich zu begeben. 
Sie begrenzen etwas dorsal yon der Olive das FIe  ~ h s i g'sehe bzw. G o w ers'sche 
Biindel yon aussen und heben sich bier yon dem degenerierten dreieckfSrmige~ 

Fig. 7. Medulla oblongata. 

Areal der letzteren mit ihrer guten F~rbung scharf ab (s. Fig. 7). Der gut aus- 
gepr~igte Nucleus arcuatus deutet auch auf die Unversehrtheit dieses Fasersystoms~ 

Die yon den Oliven zu den C o r p o r a  r e s t i f o r m i a  ziehenden Fasern 
zeigen keine Degeneration. Die Corpora restiformia lassen daher auoh keine 
wesentliehe Verminderung ihres Umfanges und Faserxeichtums erkennen~ da 
sie ja den Hauptanteil ihrer Fasern von den Oliven erhalten und uur einen 
geringen von den HinterstrKngen dureh die ~tusseren Fibrao areuatao. Aber es 
ist deutlioh in ihrer Mitte oine Aufhellung zu erkennen, die den veto Riicken. 
mark zu den Corpora restiformia ziehenden degenerierten Faserbtindoln ent- 
spricht~ also vor allem dor K1S (siehe Fig. 7 bei s). 

Skizze 8 deutet einen Schnitt dureh die Bri ioke in tier Gegond des 
Quintusursprungs an. Wieder fallen in erster Linie die in hohem Grade de- 
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generierten Pyramidenbahnen auf 7 deren Querschnitte als helle Flecke zwischen 
den Brfiokenfasern liegen. Diese selbst sowie die Briiekenarme zum Kieinhirn 
sind intakt. Auf der gezeichneten HMfte des Schnlttes sieht man aueh einen 
Bindearm mit normaler Faserfiirbung. Die auf ihm zum Velum medullare 
anterius verlaufenden Fasern des G owers'schen Biindels erweisen sich jedoeh 
auch tiler als degeneriert. Der gleiche Befund ist auf der anderen (nieht ge- 
zeiehneten) Seite zu erheben. 

An Kernpriiparaten ist wieder die starke Kernvermehrung im Bereich der de- 
generierten Bezirke zu sehen. Besonders deutlieh ist ein soleher Stroifen yon Kern- 
vermehrung auf dem einen Bindearm, entsprechend dem Gowers~sehen Biindel. 

Fig. 8. Pens. 

Im iibrigen zeigen die Briickenschnitte regelreehte Verhiiltnisse. Eine 
begeneration dos Tractus spinoteetalis, die aufGrund des Riiekenmarksbofundes 
angenommen werden musste~ ist hier nieht sicher zu ezkennen, da die beziig- 
lichen Faserziige zusammen mit der lateralen Schleife (Fig. 8 Lemn. lat.) ver- 
laufen: Die letztere aber zeigt keine wesentliehen Vergnderungen. 

Die Degeneration der Pyramidenbahnen tritt in Querschnitten im Bereieh 
dec P e d u n c u l i  in gleieh scharfer Weise zutage. 

Epikrise. 
Es liegt auf der Hand~ dass mit dell bisher mitgetei[ten Resultaten 

keine erschSpfende Untersuchung des vor]iegenden Falles gegeben isi. 
Es ware nicht nur notwendig gewesen~ die degenerierten Fasersysteme, 
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insbesondere das motorische, welter hinauf zu verfolgen und auch die 
zu den Neuriten gehSrigen Ganglienzellenkomplexe einer entsprechendcn 
Untersuchung zu unterziehen~ vor allem hlitte nach Lage der Sache aueh 
das Kleinhirn durchforscht werden mfissen. Schon oben wurde darauf 
hingewiesen, dass aus ,,iusseren Griinden nur bruchstfickartige Unter- 
suchungsergebnisse hier vorgelegt werden konnten. Diese werden jedoeh 
immerhin einen gewissen Weft beanspruehen diirfen~ da die Pr~parate 
eines so ausgedehnten Gebietes wie des Rfickenmarks~ der Oblongat% 
und der Briicke ziemlich vollsti~ndig zur Bem'teilung zur Verffigung 
stehen, wenigstens was den Befund der Fasersysteme betrifft. Wir wollen 
daher versuehen, die oben mitgeteilten Befunde in Beziehung zu dem 
klinischen BiIde zu setzen, das die Patientin und ihre Schwestern 
wlihrend des Lebens boteu~ und sehen~ ob zwischen klinischen Sym- 
ptomen und histopathologischen Ergebnissen innere Beziehungen sich er- 
mitteln lassen, entsprechend den oben in der Einleitung hervorgehobenen 
Gesichtspunkten. Zu diesem Zweck seien zunachst noch einmal die 
anatomisehen Befunde kurz zusammengestellt unter Berficksichtigung de~ 
altgemeinen normalen Faserverlaufs. 

In erster Linie besteht eine Degeneration der Pyramidenbahnen. 
Sie ist am unzweideutigsten ausgesprochen. Das periphere motorische 
Neuron und die motorischen Zellen der u sind nicht erkrankt. 
Mit der Degeneration der Py-Bahnen verbindet sich nun eine solche 
sensibler Fasersysteme und zwar vor allem der Kleinhirnseitenstrang- 
hahn und des Gewers ' schen  Biindels. Aber auch die Hinterstrfinge 
sind beteiligt; allerdings beschrlinkt sich hier der Prozess auf Teile. der 
Funiculi graciles. Die s ekundi~re Kernvermehrung hat als gewShnliche 
Parallel- bzw. Folgeerscheinung der Atrophie yon Nervenelementen nichts 
Auffiilliges. 

Das ist im wesentlichen das pathologiseh-anatomische Bild. Es 
erinnert auf den ersten Blick lebhaft an Befunde, wie wir sic bereits 
yon anderen kombinierten Systemerkrankungen des Rfickenmarks kennen. 
Hier kamen die F r i ed r e i ch ' s che  herediti~re Ataxi% entfernt auch die 
hereditare cerebellare Ataxie und verwandte herediti~re bzw. kongenitale 
Krankheitsprozesse in Betracht. Ganz besouders ist jedoch der spastischen 
Spina]paralyse und zwar der yon S t r i impe l l  abgegrenzten familiiiren. 
heredit~iren Form zu gedenken, mit der das hier in Frage stehende pa- 
thologiseh-anatomische Bild schon auf den ersten Blick Aehnlichkeiten 
aufweist. Endlich kommen bei der kindliehen Encephalitis, der cere- 
bralen Kinderlii, hmung und der Diplegia spastica infantilis sowohl 
klinische Symptomenkomplexe als auch pathologisch-anatomische Befunde 
vor~ an die unsere Fiille aufs lebhafteste erinnern. 
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Es ist indessen nicht zu verkennen, dass bei genauerem Vergleieh 
mit allen den genannten Krankheitsbildern doeh deutliehe Unterschiede 
zwischen ihnen und unseren Fallen bestehen~ wenigstens sofern man die 
klinischen und pathologisch-anatomischenBefmlde der tiberwiegende Mehr- 
zahl der zu jenen Krankheitsgruppen gehSrigenBeobachtungen imAuge be- 
halt. Was zunaehst die F r i ed r e i ch ' s ehe  Ataxie betrifft, so bestehen 
ganz wesentliche Unterschiede allein schon darin, dass bei ihr die hinteren 
Wurzeln stets erkrankt und die Hinterstrange auch in weit grSsserem 
Umfange - -  unter Einschluss der Burdach 'schen Strange - -  betroffen 
sind. Die klinisch dadurch bedingte Ataxie fehlt denn auch in unseren 
Fallen ganzlich. Ausserdem verlauft der Prozess bei der F r i e d r e i c h ' -  
schen Krankheit im allgemeinen viel chronischer, so dass so schwere Zu- 
standsbilder, wie sfe unsere Falle boten~ erst in spaten Jahren aufzu- 
treten pfiegen. Gemeinsam ist beiden Erkrankungen die Degeneration 
der KIS und des Gowers 'schen Bfindels. In klinischer Hinsieht fehlen 
beim echten F r i e d r e i e h  wohl stes epileptische Anfalle und schwerere 
psychische StSrungen. 

Die letztgenannten Momente haben unsere Beobachtungen mit vielen 
Fallen yon cerebraler Kinderlahmung und verwandten Erkranknngen 
gemeinsam. Bei allen zu dieser grossen und auch pathologisch-anatomisch 
keineswegs einheitlichen Gruppe gehSrigen Fallen steht jedoeh die Er- 
krankung des rein motorischen Systems~ der Py-Bahnen, ganz im Vorder- 
grund. Sehr oft ist der Prozess auf eine Seite besehrankt~ so dass das 
Bild der Hemiplegie zustande kommt. Nut in den wenigsten Fallen 
handelt es sich um Kombinationen yon Systemerkrankungen. 

Wenn so die F r i ed r e i ch ' s che  Ataxie und die Residualsyndrome 
der kindlichen Encephalitis ganz allgemein an den gegenfiberliegenden 
Enden einer langen Reihe oft fiiessend in ei~ander fibergehender Zu- 
standsbilder zu stehen seheinen und zwar sowohl klinisch als aueh histo- 
pathologisch, so kamen bei dem Versueh einer Einordnung unsere Falle 
etwa in die Mitte einer solehen Reihe zu stehen, und an dieser Stelle 
warden sic engste Beziehungen zur familiaren spastisehen Spinalparalyse 
aufweisen. Schon eine fifichtige Durchsicht der Literatm" zeigt~ dass in 
den - -  nieht sehr zahh'eiehen - -  Fallen der St r f impel l ' sehen Krank- 
heit~ die pathologisch-anatomisch untersucht wurden, den nnsrigen sehr 
ahnliche Befunde erhoben wurden: Degeneration der Py-Bahnen: ver- 
bunden mit einer so]ehen der mittleren Hinterstrii, nge besonders im Hals- 
mark, gelegentliche Beteiligung der K1S. Aber auch hier bestehen 
wichtige Untersehiede, und ieh babe in der ganzen Literatur keinen 
einzigen Fall finden kSnnen, der da s se lbe  histopathologische, ge- 
schweige dasselbe klinische Bild geboten hatte wie der unsrige. Zu- 
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nachst ist bei der familiaren spastischen Spinalparalyse die Py-Bahl~ 
gewShnlich nicht so hochgradig erkrankt. Die PyV sind sogar fast 
immer verschont. Dem entspricht die meist lange Zeit his zu einem 
gewissen Grade erhaltene Gehfahigkeit~ sowie Gebrauchsfahigkeit der 
Arme. Ausserdemtritt die Degeneration der KIS und des Gowers 'schen 
Stranges meist erst viel sparer auf. Allerdings kSnnte auch in unserem 
Falle der entschieden deutliche Unterschied der degenerierten Faser- 
biindel der K1S yon dem der PyS~ worauf oben schon hingewiesen 
wurde~ auf ein spiiteres Erkranken der ersteren deuten. Darauf soll 
weiter unten noch zurfickgekommen werden: Besonders aber ]assert 
symptomatologische Momente und Besonderheiten des Krankheitsverlaufes 
Unterschiede erkennen. Die Strf impel l ' sche Krankheit setzt meist erst 
im dritten Jahrzehnt ein. Der Verlauf ist viel schleichender. Ausserdem 
fehlen bei ihr cerebrale und psychische Symptome; wenigsteus sind sie 
nicht entfernt so deutlich wie in unseren Fallen. Wo sie vorhanden sind, 
handelt es sich stets um cerebrospinale familiiire Erkrankungen~ die eher 
zm" cerebralen Kinderli~hmung und ahnlichen Krankheitsbildern zu stellen 
sind. Von der Strf impel l ' schen spastischen Spinalparalyse sind also 
die i n f a n t i l e n  familii~ren FMle wohl doch entschieden abzutrennen. 

Schon aus dieser fifichtigen vergleichenden Uebersicht ergibt sich, 
dass eine sichere Einreihung unserer F/~lle in die bisher dutch die 
Forschung gesichteten Gruppen h0chst schwierig, ja, eigentlich gar nicht 
mSglich ist. Sie is t  aber  auch unniit ig.  Die gewaltige Mannig- 
faltigkeit der klinischen Krankheitsbilder wird durch die pathologisch- 
anatomischen Untersuchungsergebnisse befriedigend erklart. Je nach 
dem a n a t o m i s c h e n  Angre i fen  des K r a n k h e i t s p r o z e s s e s ,  je  
nach der mehr  oder  wen iger  s t a rken  Be te i l igung  dieses  oder  
j enes  F a s e r s y s t e m s  t re ten  die v e r s c h i e d e n s t e n  k l i n i s c h e n  
S y m p t o m e n k o m p l e x e  und V e r l a u f s t y p e n  zutage.  Es macht sich 
denn auch in der neueren Forschung entschieden die Tendenz geltend~ 
nicht so sehr klinische Krankheitsgruppeu abzutrennen und eiue solche 
Abgrenzung durch histopathologische Befunde zu stiitzen, sondern viel- 
mehr die Einzelsyndrome in Beziehung zu setzen zu den pathologisch- 
anatomischen Einzelbefunden~ und dies mit dem Ziel~ dem ja in letzter 
Linie alle pathologische Forschung gilt: den Zusammenhi~ngen zwischen 
der normalen Anatomie des Zentra]nervensystems und seinen normalen 
Funktionen naher zu kommen. 

Wenn wir unter diesen Gesichtspunkten unsere F/~lle betrachten, 
so ist es besonders ein Symptom~ das den motorischen Funktionen 7 
soweit sie erhalten waren~ ein eigentfimliches Gepriige gab und daher 
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in erster Linie nach einer Erklarung auf Grund der mikroskopischen 
Befunde verlangt, n~imlieh die besondere Art yon Spasmen~ die, wie 
oben erwahnt~ geradezu als Pseudofiexibilitas cerea erschienen. Mit ihr 
verband sich an den Beinen eine dauernde Streckstellung. Im Gegen- 
satz zu anderen: insbesondere zu cerebralen Erkrankungen des motorischen 
Systems muss diese Streekstellung hervorgehoben werden~ da wir ja: 
wenn die Py-Bahnen allein beteiligt sind: klinisch stets die bekannten: 
charakteristischen Beugekontrakturen beobachten. Es sind wohl ohne 
Zweifel diese klinischen Besonderheiten auf die g l e i c h z e i t i g e  Be- 
t e i l igung  a f f e r e n t e r  F a s e r s y s t e m e  bei e r k r a n k t e r . P y - B a h n  
zu beziehen. Trotz der yon Ro thmann  geiiusserten Einw~nde mfissen 
wir doch daran festhalten~ dass durch isolierte Erkrankung der Py-Bahnen 
das bekannte typische Bild der Spasmen, der Hypertonie mit Beuge- 
stellung der Glieder, erzeugt wird. Die in unserem Falle beobachtete 
Modifikation dieses Zustandes kann also wohl nur yon der Erkrankung 
der zentripetalen~ sensiblen Bahnen abhi~ngen. Es ist dabei besonders 
bemerkenswert, dass der fragliche Zustand vorwiegend an den Beinen 
ausgesprochen war. Dazu stimmt der mikroskopische Befund insofern~ 
als in den Hinterstriingen der Degenerationsprozess sich auf die Goll-  
sehen StrRnge beschrlinkte. Diese enthalten ja aber  gerade sensible 
Bahnen yon den unteren Extremitaten. Wir haben es demnach bier mit 
einem pathologischen Zustand zu tun, den man hinsichtlich seiner Patho- 
genese zwischen die durch Py-Erkrankung bedingten hypertonischen 
Symptomenbilder einerseits und die dureh Degeneration ausschliesslich 
sensibler~ afferenter Faserzfige hervorgerufenen hypotonischen Symptomen- 
komplexe andrerseits zu stellen baben wird. Ich mSehte dabei hervor- 
heben, dass ich i~hnliche klinisehe Befunde--leicht  spastisehe S t reak-  
stellung der Beine mit Pseudofiexibilitas c e r e a -  bei Hirnverletzten be- 
obachten konnte, bei denen nach Lage des Falles es sich mit Sicherheit 
um gleichzeitige Liision des motorischen Systems und sensibler Bahnen 
bzw. Rindenelemente handeltel). Diese Beobaehtungen scheinen mir 
die hier vorgetragene Auffassung ebenfalls zu stiitzen. 

Ob bei dem Zustandekommen des fragliehen Symptomenbildes der 
Erkrankung der Hinterstr~inge und derjenigen anderer sensibler Bahnen, 
insbesondere der KIS~ eine wesentlich verschiedene Bedeutung zukommt, 
diirfte sehr schwer zu entscheiden sein. Jedenfalls wird man anne]amen 
dfirfen~ dass es nicht die Erkrankung der Goll'schen Strange allein 
ist~ die das eigentfimliche Verhalten des Tonus bedingt, da ja das 

1) Vgl. G. Hoilig~ Kriegsverletzungen des Gehirns usw. Zeitschr. f. d. 
ges. Neurol. u. Psychiatr. 1916. Bd. 33. S. 426 u. 450. 
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letztere auch an den Armen deutlich war1). Wesentliche Sensibilit~its- 
stSrungen im engeren Sinne (Druck, Schmerz~ Temperatur) watch 
ausserdem auch nicht nachzuweisen. 

Was die ,willkfirlichen" Bewegungen der Extremit}iten betriff L so 
waren si% wie oben beschrieben, an den Beinen ganz aufgehoben~ an 
den Armen in geringem Grade erhalten. Vielleicht hiingt dies mit 
dem teilweisen Erhaltensein der PyV zusammen~ zumal diese Bahn ffir 
gewShnlich - -  und auch bei unseren mikroskopischen Befunden - -  in 
den unteren Teilen des Rfickenmarks zu verschwinden pflegt~ die An- 
nahme also gereehtfertigt ist~ dass der Hauptanteil ihrer Fasern den 
oberen Extremitiiten zugute kommt. Man darf aber nicht vergessen, 
dass die Py-Bahnen es nicht allein sind, welche die Motorik beherrschen~ 
class vielmehr noch andere und zwar zweifellos phylogenetisch ~ltere 
Bahnen ffir diese Funktion zur u stehen (Tractus rubrospinalis). 
Auch hieraus mag sich das teilweise Erhaltensein yon Bewegungen er- 
klliren. Die Py-Bahn zeigte nun einen vollstandigen Untergang (ira 
Gegensatz z. B. zur KIS, bei der ersichtlich nur die Markscheiden - -  
und auch nieht fiber den vollen Umfang des Areals hin - -  degeneriert, 
die Achsenzylinder aber zum grossen Tell erhalten waren). Wir haben 
Grund zu der Annahm% dass die Py-Bahn als die phylogenetisch 
jiingste~ die ja auch zuletzt in der Ontogenese mit Markscheide sich 
umkleidet~ in erster Linie den komplizierteren, feineren Ziel- und 
Zweckbewegungen vorsteht. Dementsprechend waren denn auch an den 
Armen nicht einmal Greifbewegungen mSg]ich. Es muss allerdings zu- 
gegeben werden~ dass hier auch die niedrige Stufe der Intelligenz mit- 
gesprochen haben kann. 

Es wurde soeben hervorgehoben~ dass gerade die KIS bei teilweise 
erhaltenen Achsenzylindern Markscheidendegeneration zeigte. Hierin 
scheint ein deutlich yon dem Befund der Py-Bahn abweichendes Ver- 
llalten zutage zu treten. Die Bedeutung der Markseheiden besteht be- 
kanntlich mit hoher Wahrscheinlichkeit darin, dass - -  abgesehen yon 
einer ]solierung der Reizleitung - -  durch sie eine wesentlich grSssere 
Schnelligkeit der Reizleitung im Vergleich zu den marklosen Nerven- 
fasern gew~hrleistet wird. In der Tierreihe treten Fasern mit aus- 
gebildeten Markscheiden erst bei den u auf, und nur bei 
manchen Wirbellosen findet sich auch Marksubstanz ohne Bildung einer 

1) Wio sehr im fibrigen der erste Eindruok dieses Tonus sich yon dem 
bei Py-Dogoneration gewShnlich unterschied, mag auoh durch die Tatsache 
belouehtet werden~ dass Fall 3 mit der Fehldiagnose nThomsen'sehe Krank- 
heir" in die Anstalt eingeliefert wurde. 
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eigentliohen Markhiille in den Nervenfasern. Dementsprechend ist die 
Reizleitung bai dan Vertebraten eine im Durchschnitt zehnfach 
schnellere. Wenn wir nun einen solchen Befund wie in unserem Falle 
an der K1S erheben kSnnen, werden wir zu der Annahme berechtigt 
sein, dass bier wohl die Funktion der Raizleitung - -  wenigstens bis zu 
einem gewissen Grade --  erhalten, ihr Ablauf aber in pathologischer 
Weise verlangsamt war. Der Py-Bahn dagegan, deren Areal ja in allen 
ttShen eine totale Degeneration ohne Spuren yon erhaltenen Fasern 
aufwies, werden wir im Gegensatz hierzu nicht mehr die MSglichkeit 
des Vorhandenseins einer Reizleitung zusprecheu k5nnen. 

Wit sind also zu folgender vorlaufigen Deutung des histopatholo- 
gischen Bildes, bezogen auf die pathologische Funktion, gekommen: 
Die P y - B a h n e n  werden f u n k t i o n e l l  vSl l ig  a u s g e s c h a l t e t  ge- 
wesen se in ,  die KIS und mit  ihr  das Btindel Gowers  (und 
v i e l l e i c h t  auch Helweg)  warden zwar  noch  e inen  gewissen  
Grad yon Le i s tungs fah igke i t~  a b e r  nur  e ine gegen die Norm 
b e t r a c h t l i o h  v e r l a n g s a m t e  g e i z l e i t u n g  besessen  haben.  

An dieser Stelle brechen wir zuni~ehst unseren epikritischen Ge- 
dankengang ab, um eine bisher wenig batonte, aber wichtige klinisahe 
Tatsache zu wiirdigen. Es ist die Tatsache, dass die Sensibilit~t im 
engeren Sinue. keine wesentlichen Stiirungen aufwies. Zwar liegt es 
auf der Hand, dass bei der niedrigen Intelligenz der Kranken die Er- 
gebnisse der beziiglichen Priifungen nur mit u zu verwerten sind. 
Aber soviel kann mit Sieherheit gesagt werden, dass grSbere StSrungen 
weder auf dem Gebiete des Drucksinnes noch dem der Schmerzreize 
und der Temperaturempfindungen bestanden. Oaraus kSnnen wir 
schliessen, dass die in unserem Falla erkrankten afferenten Fasersysteme 
in keiner ausschlaggebenden Beziahung zu dan genannten Qualitiiten der 
Sensibilitat im gewShnlichen Sinne stehen. In der Tat waren ja auch 
diejenigen Bahnen, bei deren Erkrankung wir sonst stets St6rungen der 
Sensibilitftt s. str., ni~mlich des Schmerzes, der Temperaturempfindung, 
des ,Lagegeffihls" und der Beriihrungsempfindung beobachten, in 
unserem Falle im wasentlichen erhalten; es sind dies die hinteren 
Wurzeln, die Wurzeleintrittszone: der grSsste Tell der Binterstr~inge 
und die Vorderseitenstrangreste. Wit werden somit ungezwungen zu 
dem Schluss geffihrt, dasses sich bei den erkrankten afferenten Faser- 
systemen unserer Befunde garnicht um ,sensible" Bahnen im land- 
I~ufigen Sinne handalt, sondern dass diesen Bahnan andera Funktionen 
zukommen. Wie schon oben gezeigt wurde, blieb nun ffir die eigen- 
tfimliehe Ver~nderung des sonst bei Py-Bahnerkrankung eintretenden 
klinischen Bildes nur die Miterkrankung gewisser zantripetaler Bahnen 
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als Ursache dieser symptomatologischen Abweichungen fibrig. Wir 
dfirfen deshalb annehmen, dass in erster Linie die KIS, dann das 
Gowers 'sche Bfindel, aber aueh - -  wenigstens zum T e i l -  die 
Goll!schen Strange physiologisch ill engstem Funktionskonnex mit 
den zentrifugalen motorischen Bahnen~ it~sbesondere der Py-Bahn~ stehen. 
Speziell in bezug auf die K1S ist diese Auffassung iibrigens schon viel- 
faeh vertreten worden. Dass die KlS ftir die Erhaitung des Gleich- 
ge~ichts, fiir die Statik insbesondere tier uateren Extremit~ten yon 
ausschlaggebender Bedeutung ist~ geht ja auch aus ihren Beziehungen 
zum Kleinhirn hervol', einem Organ, das wir (iberall da in der Tier- 
reihe einen besonders hohen Grad yon Ausbildung gewinnen Sehen, 
wo die Funktion der Erhaltung des KSrpergleiehgewichts, der Statik 
innerhaib des umgebenden Mediums~ des Lebensraumes, ffir die Art 
lebenswiehtig ist. 

Bei jeder Bewegung+ jedem motorischen Akt laufen nieht nur zen- 
trifugale Erregungen ab. Durch den lokomotorischen Effekt solcher 
Erregungen werden ja Ver~nderur)gen in der Lage der Glieder zuein- 
ander hervorgerufen. Diese Lagever~nderungen aber werden als peri- 
phere Reize selbst wieder sofort dem Zentralorgan zugeleitet. Mitjeder 
Erreguug der Py-Bahn muss also auch eine solche f u n k t i o u e l l  zu- 
g e h S r i g e r  a f f e r e n t e r  Fase rn  ablaufen. Und diese, der Py-Bahn 
funktionell ~ugeordneten zentripetalen Bahnen k6nnen unter Berfick- 
sichtigung unserer Befunde und dec aus ihnen abgeleiteten Ergebnisse 
nur die in unseren Ffi|len erkrankten zentripetalen Bahnen sein. Wir 
haben also in diesen Bahnen mit hoher Wahrscheinlichkeit keine sen- 
siblen Bahnen im gewShnlichen Sinne zu sehen, sondern T e i l b a h n e n  
des m o t o r i s c h e n  Gesamtsys t ems .  Damit flillt auf dasKrankheits- 
bild selbst ein gauz neues Licht. Wir haben as nicht mit einer ,kom- 
binierten Systemerkrankung ~: zu tun, wie man bisher wohl stets solche 
Beobaehtungen aufzufassen pflegte~ sondern lediglich mit einer Er- 
krankung des motorischen Systems. Allerdings siad hier nicht nut 
diejenigen motorische~ Bahnen~ welche den zentrifugalen Reiz zum 
Muskel tragen~ teilweise erkrankt, sondern auch die~ welehe in 
funktioneller Weehselbeziehung zu dieser Erregung stehen, welche den 
Effekt des zentrifugalen Prozesses dem Zentralorgan wieder zuleitet~ 
und damit fiir die zentrifugalen Erregungen bestimmend 7 vielleicht 
,~dosierend:~ wirken. Es hande]t sich also um einen e i n h e i t l i c h e n  
K r a n k h e i t s p r o z e s s  des m o t o r i s c h e n  Gesamtsys tems .  

Allerdings ist d~r pathologisch-anatomische Prozess nicht in gleich- 
m~ssiger Weise fiber alle Abschnitte des Systems ausgebreitet. Das ist 
abet eine Tatsache+ die uns aueh bei anderen Erkrankungen dieser Art 
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ganz gelliufig ist, so bei Erkrankungen der motorischen Bahnen~ welche 
nur das zentrale Py-Neuron befallen, oder bei solchen: die im wesent- 
lichen nur die motorischen Vorderhornzellen betreffen~ und anderen. 
So haben wit aueh hier Unterschiede in der Beteiligung einzelner Bahn- 
abschnitte an dem Krankheitsprozess. Am stlirksten ist ein zentri- 
fugaler, die Py-Bahn, erkrankt; ihre Funktion ist v~illig aufgehoben. 
An zugeh(irigen zentripetalen Bahnen sehen wit nut eine Erkrankung, 
die nach unseren obigen Ausf~hrungen vermutlich in einer abnormen 
Verlangsamung der Reizleitung zum Ausdruek kommt. Es ist ver- 
loekend, diesem letzteren Umstand weiter nachzugehen. Man kann sich 
dann vorstellen, dass die yon den Muskeln~ Gelenken und Sehnen 
zuriiekstrSmenden zentripetalen Reize in ihrem Abfluss naeh dem 
Zentralorgan gehemmt sind und sieh in pathologischer Weise anhaufen, 
,,stauen" miissen. Und es ist naheliegend, hierin die eigentliche 
Ursache f/it den eigent~imlichen pathologischen Zustand des Muskel- 
tonus und f/Jr die ausgesprochene Tendenz zur Beibehaltung passiv ge- 
gebener Stellungen - -  oben als eine gewisse Pseudoflexibilitas cerea 
bezeichnet - -  zu sehen. Doch diirfte ein nliheres Eingehen hierauf bei 
unseren noch so liiekenhaften Kenntnissen der Physiologie und Pathologie 
der Motorik allzu grossen Schwierigkeiten begegnen. 

Die Tatsache, dass die Py-Bahn sich viel starker als die afferenten 
Bahnen erkrankt zeigt% spricht daffir, class sie - -  die Py-Bahn - -  der 
urspriinglieh erkrankte Abschnitt des motorischen Gesamtsystems war. 
Im Hinbliek auf die funktionelle ZugehSrigkeit der in geringerem Grade 
degenerierten zentripetalen Bahnen ware deren sekundlire Erkrankung 
als eine Folgeerseheinung der Py-Degeneration leicht verst~,tndlich. Das 
sekundare Fortschreiten des Prozesses auf die zum motorischen System 
gehSrigen afferenten Bahnen beschrlinkt sich indessen auf Abschnitte, 
welche direkt mit der Py-Bahn verknfipft sind~ wli.hrend mehr zentral- 
wiirts sieh ansehliessende funktionell abet wohl ebenfalls hierher zu 
rechnende Bahnen yon der Erkrankung verschont blieben, wie z. B. die 
Oliven-Kleinhirnbahnen. Sie werden ja aueh funktionell als bedeutungs- 
roll fiir das KSrpergleichgewicht angesehen. Demgegeniiber abet waren 
in unseren Fallen vom R[ickenmark zur Olive verlaufende Fasern~ das 
H elweg'sche Btindel, augenscheinlich erkrankt. 

Erwahnen will ich bier noct b dass in unseren Fallen die yon 
O p p e n h e i m  so genannte akustiko-motorische Reaktion nicht sicher 
nachzuweisen war. Es ware dies im klinisehen Bilde vielleicht zu er- 
warren gewesen, da sich~ wie oben erwahnt, der Tractus tectospinalis 
als degeneriert erwies und in diesem Faserbiinde! wohl mit Recht eine 
optisch-akustische Reflexbahn gesehen wird. 
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Zum Schluss will ich die Frage nach der Aetiologie des hier vor- 
liegenden Krankheitsprozesses noch kurz streifen. Mit derTatsache des 
familiaren Auftretens der Erkrankung ist daffir ja noch nichts gewonnen. 
Am nachstliegenden ist wohl die Auffassung: dass es sich nm eine Ent-  
w i c k l u n g s h e m m u n g  des m o t o r i s c h e n  G e s a m t s y s t e m s ,  diesWort 
in Bezug auf die Beteiligung sowohl zentrifugaler als auch afferenter 
Faserbiindel verstanden, handelt. Vielleicht ist es fiberhaupt nieht zur 
Markscheidenbildung an den Py-Fasern gekommen~ die sieh ja auch 
normalerweise erst postembryonal and im Vergleich zu anderen Bahnen 
auffallend spat vollzieht. Die Entwicklungshemmung hat zweifellos 
ihreu Ausgang yon der Py-Bahn genommen. Ueber ihre Ursachen abet 
wissen wir niehts. Vieles spricht far eine t ox i sche  Aetiologie. Einer- 
seits kommen gerade ,kombinierte Systemerkrankungen" bei toxischea 
Einfliissen vor. Allerdings handelt es sich hier meist mehr um Prozesse: 
die als ,funikulare Myelitis" beschrieben worden sind. Doch sei hier 
auch an die bei einer infektiSs-toxischen Allgemeinerkrankung wie der 
Paralyse nieht selten vorkmnmenden Systemdegenerationen des Rfieken- 
marks erinnert. Auch werden bei ,kombinierten Systemerkrankungen" 
verh~ltnismassig hiiufig Zust~tnde schwererKachexie alsParallelerscheinung 
beobachtet. Es ist abet noeh ein anderer Umstand, der mir gerade bei 
unseren Fallen die Einwirkung einer toxischen SchY, dlichkeit als Ur- 
saehe der Degeneration nahezulegen schien. Durchweg sind namlich 
die periphersten Abschnitte des Rtiekenmarksquerschnittes und die llings 
tier vorderen and hinteren Fissur gelegenen yon der Erkrankung be- 
troffen. Vergleicht man eines unserer Quersehnittsbilder mit dem Ver- 
lauf der Gefiisse des Riickenmarks~ so drlingt sich geradezu der Ge- 
danke auf~ dass ein yon der Peripherie der Medulla dutch die ein- 
dringenden Gefasse zugefiihrtes Gift die Degeneration verursaehte. Es 
ware das allerdings nicht leieht zu vereinbaren mit der oben vertretenen 
Auffassung yon einer primliren Py-Degeneration mit sekundiirer Er- 
krankung zum motorisehen System funktionell zugehSriger afferenter 
Bahnen. Es sollte die M0gliehkeit einer solehen Auffassung hier aueh 
nur angedeutet werden. Uns i~/teressierten ja in der vorliegenden Be- 
arbeitung mehr die Beziehungen zwischen den klinisehen Symptomen 
und dem histopathologischen Befund~ weil sie die Abhangigkeit der 
normalen Funktionen des Zentralnervensystems yon seinem anatomischen 
Aufbau unserem Verst~ndnis niiher zu bringen vermSgen. Die Klarung 
der Aetiologie des Krankheitsprozesses selbst ist eine andere Aufgabe, 
deren LSsuag noch ganzlich aussteht~ die aber mit unseren Unter- 
suchungen und unserer Betrachtungsweise nnr ganz lose zusammenhiingt. 
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Erkl~irung der Abbildungen (Tafel VII). 
Fig. 1. Linker Vorderstrang aus dem untersten Brustmark. Weigert-  

sehe Markscheidenf~irbung, Modifikation yon Kul sch i t zky .  Vergr. 95fach. 
d ~ Degeneration~ nf=--erhaltene Fasern~ m ~ Vorderhornzelle, fis ----vordere 
Fissur. 

Fig. 2. Aus den Hinterstr~ngen des obersten Brustmarks. Markscheiden- 
f~t~bung. Vergr. 95fach. s ~-- Sulcus posterior, g ~ Gefiiss, sp ~ Binde- 
gewebsspalt zwischen dem rechten Goli 'schen (G) und Burdach 'schen (B) 
Strang. Die Partien l~ings des Sulcus posterior zeigen eine deutlieheAufhellung 
(Faserschwund). 

Fig. 3. Linker Vorderstrang, unteres Halsmark. Kernf~irbung (Alaun- 
karmin). Vergr. 95faoh. kv ~-. Kernvermehrung~ ms ~ ausgefallene degene- 
rierte Markscheiden~ m ~ Vorderhornzellen~ f ~ Fasern der vorderen Wurze]~ 
s -~- dorsales Ende des Sulcus anterior. 

Fig. 4. Linke Kleinhirn- und Pyramidenseitenstrangbahn, [talsmark. 
Kernf~rbung (Alaunkarmin). Vergr. 95 faoh. kv ~-  starke Kernvermehrung im 
Bereich der PyS. Im Gegensatz dazu im Bereieh der K1S nut Markscheiden- 
ausfall ohne wesentliche Kernvermehrung, wodurch der Querschnitt dieser Bahn 
ein wabenartiges Aussehen erh~ilt. 

Fig. 5. Oblongata, ventraler Ausschnitt. Markscheidenfiirbung (Kul- 
schi tzky) .  Vergr.26fach. py ~ die degenerierte Py-buhn, n ~---Nebenotive, 
g ---- Gef~ss~ h ~ Nervus hypoglossus. 


