
(Aus der Psychiatr. und Nerven-Klinik der Universit/~t Kiel [Direk~or: Geh.-Rat 
Siemerling]. ) 
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Mit 5 Tex tabb i ldungen .  

(Eingegangen am 2. Dezember 1921.) 

Ist es an sieh sehon schwierig, Krankheitsbilder nach gemeinsamen 
~tiologischen Gesiehtspunkten abzugrenzen, so liegen die Fragen auf dem 
Gebiete der Neurologie besonders verwiekelt. Uberwiegend herrseht 
noeh das Prinzip def. symptomatologisehen Betraehtungsweise. Ein 
gewisses ZusammenfMlen yon Erscheinungen pr~gt die Krankheits- 
bilder zu einem Typ, das Gemeinsame, pathologisch sie Vereinigende 
greift sie zu Krankheitsgruppen zusammen. Natiirlich ist eine Spiel- 
breite der einzelnen 2VferkmMe durch individuelle und verschiedene 
andere ~uBere Momente gegeben. Solange die Pathogenese der Krank- 
heitsgruppen noeh unbekannt ist, werden bei der Erforsehung eines Lei- 
dens die mannigfaltigsten Momente ffir die ~tiologie angeffihrt. Infolge 
der Unklarheiten fiber die Kausalit~t der Erkrankungen nach exogenen 
Faktoren wird h~ufig auI eine endogene Komponente zurfickgegriffen. 
Diese neue Unbekannte wird unter der Bezeichnung der dispositionellen 
Konstitution zusammengefagt. Der Begriff der Disposition ist nun 
sehwer faBbar und noch wenig abgegrenzt. ~ugere Degenerationszei- 
ehen sind Ms Stigmata in Geltung gekommen. Werden auch diese ver- 
migt, so muB, wie dies h~ufig der Fall ist, angenommen werden, dab die 
konstitutionelle Minderwertigkeit sich nur auI das ZentrMnervensystem 
beschri~nkt. Weiterhin wird der Nachweis einer minderwertigen Ver- 
fassung ersehwert, wenn eine degenerative Abnormit~t oder Zeichen 
der gleichen bzw. ~hnlichen Art auch in der Aseendenz vermiBt werden. 
Obwohl die Ansehauungen fiber den Vererbungsmodus noeh wenig klar 
liegen, um ein volles Verst~ndnis vermitteln zu k6nnen, so gewinnen 
Angaben tiber pathologisehe Erseheinungen des Nervensystems in der 
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Famil ie  f~r die ~tiologische Beurte i lung eines Krankhei tsbi ldes  immer  

eine Bedeutung.  Von jeher haben  die Fragen nach der Verket tung yon  
exogenen u n d  endogenen Fak to ren  ffir die Krankhe i t sg ruppen  der sog. 
amyotrophischen Lateralsklerose eine Rolle gespielt. Symptomatologiseh 
ist des Leiden dureh des Betroffensein von  spinalem und  corticalern 
Neuron  ohne bekannte  P~thogenese char~kterisiert.  Die Besehrgnkung 
des zugrundel iegenden Prozesses ~llein auf den cor t icomuskul~ren 
App~ra t  ha t  die Ansehauung  einer lo~rtiell-konsti tutionellen Minder- 
wertigkeit  nahegelegt.  Bei der Abhand lung  dieser Krankhe i t s fo rm 
gilt es infolge des M~ngels einer Xtiologie vorl~ufig noch die Kasuis t ik  
zu vermehren;  vielleicht ge]ingt es auf diesem Wege, dereinst  e inen 
Uberbl ick  und  Einbl iek  in  die Pathogenese zu gewinnen.  Es dfirfte daher  
wertvoll  sein, die Krankenber i ch te  yon aeht  beobachte ten  l ~ l l e n  mit-  
zuteflen; einer da run te r  konnte  histologisch un te r such t  werden:  

l~all 1. Der Ladeschaffner J. X. aus EekernfSrde, geb. am 5. VHI. 1885, gibt 
am 6. IX. 1921 folgendes an: 

Die Mutter sei etwa im Alter yon 35 Jahren im Woehenbett gestorben. Der 
Vater habe sieh 57 j~thrig durch Ertrinken des Leben genommen. Blutsverwandt- 
schafg der El~ern liege nieht vet. Uber die drei Br~der seines Yaters sei ibm nur 
weniges bekannt. Einige Verwandte v/~terlieherseits seien an Lungentuberkulose 
ges~orben. Eine Tante mfit~erlicherseits sej 1890 in einez Heilanstalt gestorben. 
Er selbst sei hie ernstlich krank gewesen his anf eine Grippe im Sommer 1918, 
weshalb er 14 Tage im Krankenhause gelegen babe. Allerdings kr~nkelge Pa~. yon 
jeher viel am Magen. KIagt auch ]etzt fiber Druek in der Magengegend. Auf der 
Schule habe er gut gelernt. Im Jahre 1907--1909 liabe er aktiv im Infanterie- 
regiment Nr. 163 gedient. Seit 1907 sei er bei der Eisenbahn als Ladesehaffner 
t~tig. W~hrend des Krieges sei er wahrseheinlieh wegen Reklamation nicht ein- 
gezogen gewesen. Er sei unYerheirate~. Seit Anfang Januar 1921 habe er die Finger 
der reehten Hand und des reehte l-Iandgelenk nicht mehr bewegen kSnnen. Darnels 
glaubte er immer, er habe sieh die Hand verstaueht. 2--3 Wochen vorher sei er bei 
Glatteis auf den l~fieken gefallen. :Die Beine selen ihm unter dem K6rper wegge- 
rutseht; wie er gefallen sei, wisse er selbst nicht. Sei mit dem Rficken ,,so lang, wie 
er war" hingestfirzt und habe mit dem Kopf aufs Eis gesehlagen. Er habe siehnm" 
kurze Zeit naeh dem Sturz erholt und darauf seine Arbeit wieder aufgenommen. Er 
selbst glaube nieht an einen Zusammenhang seines jetzigen Leidens mit dem da- 
maligen Sturz. 2 ~onate spSter babe er dann das linke Bein nachziehen mfissen, ,,er 
schtttrfte beim Vorw~rtsgehen auf dem Boden". Allmghlieh sei der ganze KSrper 
steif geworden. W~hrend des Dienstes sei er 6fters bei glatter Fl~che ,,wie ein 
Klumpen" hingefallen und habe sieh h/~ufig dabei verletzt, so u. a. am Nasenbein. Bis 
zum 5. VII. habe er Dienst maehen k6nnen. Wegen des mutmaBliehen ~heumatis- 
mus in den Gelenken habe er sieh darauf krank gemeldet. Trotz einer Behandlung 
yon 8 Woehen sei keinerlei Besserung, eher eine Verschlechterung seines Leidens 
eingetreten. Der Arzt habe ihn wegen allgemeiner IqervenentziJndung sehlieBlieh 
zur hiesigen Klinik geschiekt. Die augenblicldiehe Stimmung sei ,,lebenslustig", 
er glaube aueh bestimmt, seinen Dienst demn/~ehs~ wieder aufnehmen zu k6nnen. 
])as Ged~chtnis habe nieht naehgelassen, er habe weder Doppeltsehen noah 
Shwindelgefiihl gehabt, Urin und S~uhl wiirden ~dllkiirlich gelassen. :Die Libido, 
sei normal, venerisehe Infektion wird negiert. Der Appetit und der Schla~ seien 
gut, auch Gesieht und Geh6r nieht gest6r~. 
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Der kSrperliohe Be/und: Grol~ und breit gebauter Mann ~n mittlerem Er- 
nahrungszustand. Sehwund des Pannieulus adiposus. Der Knoehenbau ist gut 
entwiekelt. Der Gesiehtsseh~del ist unverh~ltnism~l~ig grol~ und sehmah Gesicht 
und Hande sind yeller 8ommersprossen; die Gesiehtsfarbe ist blalk Die Ohr- 
museheln sind am ~ul~eren Rande infolge Erffierung verktimmert. Die Ohrl~pp- 
eheii sind nieht angewaehsen. ])as Haupthaar ist stark geliehtet, so dal~ eine 
Glatze ausgebildet ist. A ~  der Brust befindet sieh eili schuppender oberfi~eh. 
lieher _~ussehlag yell kaffeesatzbrauner Farbe, Linsen- bis zu PfennigstiickgrSl3e, 
nieht kolifluierend (Pityriasis versieolor). Die Behaarung an der Oberlippe, der 
Brust, der AchselhShle sowie der Genitalgegend ist durchaus m~nnlich. Die 
Finger sind welch, meistens etwas bl~uliehrot, die Haut ist gl~nzend. Die N&gel 
siiid obne Besonderheiten. Die H~nde fi~ihlen sich zeitweise kalt und feueht an. 
GrS~e: 1,79 m. Gewieht: 64,7 kg. Temperatur: 37,2% Seh~delmal~e: 16,5 : 18 : 
56,6 era. Die Sehuppe des Hinterkopfes ist abgeplattet. Auf Beklopfen ist der 
Kopf IIirgends empfiiidlieh. Pupillen: Die reehte Pupille ist fiber mittelweit, 
zur Zeit sind beide kreisrulid. Die Reaktiolien a ~  Licht und auf Nahl~uiikt sind 
erhalteii. Die Lidspalteii siiid gleiehweit. Horn- ulid Bindehautreflex silid vor- 
handen. Die Augenbewegung ist ffei, kein Nystagmus. Das ~binokulare Gesichts- 
feld ist beiderseits IIieht eiligesehr~nkt, desgl, nicht flit Farbensehelio Ophthalmo- 
skopiseh (Prof. Dr. Olofh: Die rechte Papille ist stellenweise etwas blaft, sonst 
bds. o. ]3. V. nieht druekempfindlieh; der motorisehe Ast intakt. Masseter- 
reflex ist nieht gesteigert. VII. symmetriseh innerviert. Pat. kanli den Mulid 
spitzen, kann p~eifen, die Z~hlie zeigeli, die Baekeli aufblasen. XII. Die Zunge 
ist feueht, grol3 und zeig~ bei l~ngerem Vors~reeken Unruhe, doch keilie fibrill~ren 
Zuckungen, ist frei yon Bisseii mad Narben. Die Spro~he ist artikulatoriseh 
nieht gestSrt, bei Paradigmeii f~llt Unsieherheit au~, aueh werdeli bei l~ngeren 
Worten Silben ausgelassen. I)er Gaumen ist hoeh und kahn~6rmig gewSlbt. Die 
Gaumensegel werdeii gleichm~13~g beim Anlauten gehoben. Bet Wfirgreflex ist 
sehr lebhaft. Die Kehlkopfuntersuehung erg~bt einen regelreehten Befund 
(Dr. Wriedt). Der Kopf wird IIaeh be[den Seiten, sowie naeh~zornundhinten gut be- 
weg~. Die Sehultern werden mit grol~er Kra~ gehoben. I)ie Muskulat~_r der 
Sehulterbl~tter zeigt deutlichen Sehwulid. Der Trapezius ist aul~erordentlieh dfinli. 
])as linke Sehulterblatt steht etwas ab, links trit~ vereinzelt fibrill~res Zittern in 
Erseheinung. ])as Oeeipitalph~iiomeli is~ beiderseits positiv. Der Humero-sea- 
pularreflex ist beiderseits lebha~t. Es bestehen deutliehe Spasmen an beiden 
Armen. Bei Beldopfen des m. peetoralis f~llt eine prompte Adduetioli der Arme 
auf; eine faseioul~re ~3bererregbarkeit maeht sieh deutlieh bemerkbar. We aneh 
die Muskulatur der o. E. beklopft wird, allemal tritt eine prompte Kontraktion 
ein. Es bildet sieh an der Klopfstelle ein muskul~rer Wulst, der sioh tr&g, laiigsam 
warmf6rmig zurfiekbildet. Spoiitan finden sich, allerdings selteli beobaehtet, 
fibrillgre Zuckungen an den Streekseiten der Vorderarme, auch aii der Beugeseite 
sowie am Thenar und Hypothenar. Beim Beldopfeli des m. biceps wird eine prompte 
Beugmlg, bei Beklopfen des Arieeps eine prompte Streekung ausgefiihrt. Keili 
H~ndklonus. Im Ellenbogengeleiik werden die Arme gut gebeugt, dagegeii geling* 
das Proniereii und Supinieren derselben nur ]aiigsam und unbeholfen. Ebenso 
ist das Beugen und Streeken in den Itaiidgeleiiken beiderseits stark behindert. 
Die Finger stehen beiderseits in leichter Beugestellung. Der Kleilifiligerballen 
zeigt beiderseits deutlicheli Muskelschwund, in geringeremn Mal~e aueh der Daumeli- 
ballen. Das Aneinanderffihreii einzelner Finger zueinander ist m6glich, ebenso das 
Streckeii beiderseits derselben. Nieht sieher geliligt die Abduction der Daumen, 
sonst ist die Bewegung derselben beiderseits in keiiier Weise behindert. Der Kleili- 
fingerballen der rechten Hand kann nieht vSllig oppoliiert werden. Die Spatia 
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interossea sind ttberall eingesunken, im ersten SFatium der l inken H a n d  bemerk~ 
man bisweilen, aber selten vibrierendes Wogen. Der Faustsehlug geling-~ beider- 
seits; dagegen ist das Spreizen, besonders der rechten Hand,  behinderto Die 
~eflexe o. E. s ind sehr gesteigert, keine Spasmen. Der Umfang oberhMb des Ellen- 
bogens ist rechts ( =  28,5 cm); links ( =  27 era). Der Umfang unterhalb  des Ellen- 
bogens ist rechts ( =  20 era); links ( =  23,5 era). Dyn. erhielt  der Hs 
rechts ( =  30,  links ( =  10). Pat.  ist t'~echtshander. 

Die elektrische Untersuehung des Unterarmes und  der Hand  ergibt  (9. VIII .  
1921): 

m. abduct,  pollie, long . . . . .  
m. extensor pollic, long . . . . .  
m. inteross. I dorsal . . . . .  
m. inteross. I I  . . . . . . . .  
m. inteross. I I I  . . . . . . . .  
m. inteross. IV . . . . . . . .  
m. abduct, dig. V . . . . . . .  
m. flex. pollie, brevis . . . . .  
m. opponens pollie . . . . . . . .  
in. abductor  pollic, brevis . . . 
m. flexor pollic, longus . . . .  
m. flexor digit, sublim . . . . .  
m. flexor carpi ulnar . . . . . .  
m. flexor carpi radial . . . . . .  
m. pronator  teres . . . . . . .  
m. brachioradialis . . . . . .  
m. deltoideus . . . . . . . .  
m. euceullar. . . . . . . . . .  
m. infraspinat  . . . . . . . . .  

farad.  
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Beim Fingernasenversuch wie beim Finger-Fingerversuch f~illt eine gewisse 
Unsieherhei t  auf, jedoeh bes teht  kein Intentions%remor. Banehdeckenreflexe sind 
beiderseits loositiv, ebenso der Cremasterreflex. Die t)atellarreflexe sind beider- 
seits gesteigert. W~hrend  der Untersuchung wird das linke Bein lol6tzlich yon 
einem Krampfanfal l  ergriffen, der yon dem Kranken  als auBerordentlich schmerz- 
haf t  empfunden wird. Die Wade ist  in  ihrem i~uBeren Tell anf Druck schmerzha~ 
und  bre t thar t .  Schon spontan zeigt sich ein klonusartiges Zi t te rn  der Knie- 
scheibe. Am Obersehenket fallen fibrill~re Zuekungen im Gebiete des M. qua- 
driceps femoris auf, besonders links, die sieh bei l~eMopfen verst~irken. Der 
gekreuzte Adductorenreflex ist n ieht  vorhanden.  Die Achillessehnenreflexe sind 
beiderseits bis zum Klonus gesteigert, l inks t r i t t  ein erseh6pfbarer Klonus ein, 
recht.s erfolgen einige klonusartige St6Be. Die grogen Zehen stehen sehon spontan  
in Dorsalflexion, die sieh beim Bestreichen der FuBsohle teilweise geben. Oppen- 
helm beidersei%s positiv. Gordon is~ reehts positiv, links angedeutet.  An beiden 
un te ren  Extremit~i%en bes~ehen augerordentl iche Spasmen. Die grobe Kraf t  des 
l inken Beines ist gegeniiber der des rechten Beines herabgesetzt.  Der Umfang des 
Oberschenkels (15 cm oberhalb des oberen Pols der Kniescheibe) betrfigt rechts 
= 4 5  cm; links = 43cm;  (13 cm unterhalb  des unteren  Pols der Kniescheibe) 
33 cm rechts, 32,5 cm links. Keine Druekempfindlichkeit  der Muskulatur und  
der grogen Nervenstgmme.  Die Wirbels/~ule ist  weder druek- noch klopfempfind- 
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lieh. Stauchungsschmerz ist nicht vorhanden. Romberg: Beim FuBaugensehluB 
~chwankt Pat. gleich und sueht naeh einem Halt. Der Gang ist auffallend 
~pastisch-paretisch. Um nicht umzufallen, halt Pat. seinen Xopf m6gliehst naeh 
vorn in Flexionshaltung. Die Arme werden im Ellenbogen und in Adductions- 
stel!ung gebeugt gehalten. Der Gang gewinnt etwas Automatenhaftes, ist nnbe- 
holfen. Sensibilitat: Pinselberfihrung wird lokalisiert, spitz nnd stumpf fiber- 
all;  kalt und warm wird im allgemeinen am ganzen K6rper richtig nnter- 
sehieden, bisweilen nut t r i t t  Verweehselung ein. Das stereognostische Erkennen 
ist  dureh die besehr~nkte Bewegliehkeit der Finger ersehwert, doch nicht gestSrt. 
Die Tiefensensibilit~t in den Gelenken der Finger im Hand- und FuBgelenk ist 
~nversehrt. Die Absch~tzung yon Gewiehten ist einwandfrei, ebenso Gesehmaeks- 
nnd Geruehssinn. 

Pule: 62, regelmiiBig, gut gefiillt. Blutdruek: Riva-Rocci 1 = 110/70 mm 
Jig, r = 110/68 mm Jig. Herz: T6ne rind rein, Grenzen regelrecht. Erythroeyten:  
4 960 000. Leukoeyten: 7400. Sedimentierungszeit: 61/4 Stunden. Cytolog. Formel:  
loolynuelear: 88 = 44%, Lymlohoe. kl. : 108 = 54%, Lymphoe. gr." 2 = 2%, lJber- 
gangsform: 2 = 20/0 . Lungen: Grenzen gut verschieblieh, Atemger~nseh rein, 
Atemfrequenz ( =  18), abdominaler Atemtyp. Der Baueh ist welch; es besteht 
eine geringe Druekempfindlichkeit im linken Epigastrium. Urin frei yon Zucker 
und EiweiB, Reaktion sauer. Lumbalpunktion am 18. IX. 1921. Druck 95 ram, 
:Nonne 0, Pandy sehwach -4-, Lymphoeyten 4/3. Die Goldsolkurve ergibt keinerlei 
F~llung. Die Punktion wird sehr schlecht vertragen. Pat. mul~ tagelang hinter- 
her wiederholt erbreehen, klagt fiber heftige Sehmerzen im Kopfe. 

25. IX. Der Kranke ist zusehends hilfloser geworden, vermag rich ira Bert  
kaum aufzurichten, mu[~ aueh geffittert werden. Beim Essen verschluekt er rich 
h~ufig. Fragt, wie der Arzt fiber rein Leiden denke, er mfisse wohl real darfiber 
naehdenken. Sorgen maehe er rich deshalb nicht. Im allgemeinen ist er in einer 
gleichmaBigen, etwas stumpf euphorischen Stimmungslage. Er ist fast dem Weinen 
u~he, ale man ihn fragt, ob er seine Gesehwister nicht einmal bei rich sehen wolle. 
Das Spreehen fgllt Fat. sehr schwer, er muB rich dabei sehr anstrengen. Anf Be- 
fragen, wie es ihm gehe, ~uf~er~ Pat., er sei ,,gut zuwege"; wenn er im Bert  liege, 
glaube er gar nicht krank zu rein. Er  liest die Zeitung und nimmt an den Vor- 
gangen der Au~enwelt Anteil. Kennt  alle Patienten, Schwestern wie Xrzte mit  
Namen. Zwangsmaltig bricht er bisweilen in ein Laehen aus, wie er selbst bemerkt 
und ale unangenehm empfindet. 

13. X. 1921. fdber den Besuch der Gesehwister ist der Kranke sehr erfreu~; 
er erkundig~ rich mit  groBem Interesse nach ihren Verhgltnissen nnd anBert rich 
mit grol~er Besorgnis fiber seine Erkranknng. Schluchzt heftig, zwangsmgl3ig anf, 
weft er glaubt, hie wieder zu gesnnden. Die anamnestischen Angaben bezfiglieh 
tier Familie werden -con den 6 Geschwistern bestatigt nnd erganzt. 

Der ~tlteste Bruder habe vier gesunde Kinder. Eine jiingere verheiratete 
,Sehwester habe viermal immer zur Zeit geboren, hinterher zwei Umschlage (in den 
ersten ~onaten) geh~bt. Nut das ~tlteste Kind, ein 3/Igdchen, sei geistig und k6rper- 
lich gerund, die anderen seien gestorben. Sein zweiter Bruder hat eine Resektion 
des linken Kniegelenkes wegen einer Tuberkulose durchgemacht. Unter dessert 
seehs Kindern sei das fiinfte Kind am zweiten Tage naeh der Gebur~ ,,an einem 
,offenen kgfieken" gestorben, die ttbrigen fiinf seien gerund. In  der Familie der zwei 
anderen Geschwister seien keinerlei Erkranknngen zu verzeiehnen. Der Kranke, 
tier vorletzte yon den Gesehwistern, sei der geistig regsamste. Die jiingste Schwester 
sei 34 Jahre  alt. Der Kranke habe sehwere seelisehe Ersehfittexnngen ira Marz 
dieses Jahres durehkampfen mfissen. Das Krankenblatt  fiber die Tante des Pat. 
miitterlieherseits hat ergeben, dab diese an tuberkulSsen Fisteln gekrgnkelt, rich 
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in der HeilanstMt Schleswig mit  34 Jahren wegen einer Melanchohe cure taedio 
vitae aufgehalten habe. Bei der Sektion ist eine Phthisis intestinorum ulcerosa 
gefunden worden. 

Pat. wandelt mit  Ffihrung im Garten umher, etwa 200 m, dann r u h t e r  ffir 
langere Zeit. Im allgemeinen hat sich der Gang verschlechtert. Wenn er einige 
Zeit gegangen ist, verfallen die ]3eine hinterher in ein s~arkes Zittern. Das 
Sprechen falle ihm daher schr schwer, er mfisse sich dabei sehr anstrengen und 
am besten aufrichten. Das Schluckcn ist wie bisher mfihsam. Der Pat. kann sieh 
nicht allein aufrichten. Sein Allgemeinbefinden ist gut. Eine kindliche Freude 
hat er an Blumen, die auf dem Tisch stehen. Bisweilen lacht er bei eincm geringen 
Anla$ zwangsm~gig auf. 

K6rperlich: Der Kopf wird naeh beiden Seiten mit  guter Kraftentwicklung 
gedreht, dabei t r i t t  jedesmal eine ]eichte Strcckbewegung des racist etwas im 
Ellenbogen gebeugten Armes auf der Seite ein, wohin er den Kopf wendet. 
Pupillen: mittelweit, gleich; rund. L. i%. q-. C. 1%. q-. A. ]3. frei. 0 Nystag- 
mus. V. nieht druckempfindlich; mot. Ast intakt. VII. symmetriseh. Mund- 
spitzen, Stirnrunzeln, Backenaufblasen werden gut ausgef~hrt; VII. elcktrisch 
beiderseits gut erregbar. Gaumensege] gleichmggig. Wfirgreflex sehr lebhaft. 
Lippen-, Zungen- nnd Kehlkopflaute werden gut gebildet. Das Spreehen sei 
schwerer geworden, besonders im Sitzen, wo Pat. immer husten muG. XII .  ge- 
rade, etwas belegt, zittrig, keine fibrill~ren Zuckungcn, keine Atrophie. Die Kehl- 
kopfuntersuehung (Dr. Specht) ergibt einen regelreehten ]3efund. Phonation gut. 
Bei Druck mit  der rechten Hand und naeh links gewandtem Kopfe t r i t t  in 
dem linken gestreekten Arm eine Tendenz, den Arm zu beugen, sowie Faustsehlug 
ein. Wendet man den Kopf bei demselben Versuch nach der rechten Seite, so 
tr i t t  leichtes Heben der reehten Sehulter, eine Senkung des l~nken Armes nnd 
Pronationsbewegung des Unterarmes, Faustsehlu$ mit eingeschlagenem Daumen, 
bei nach vorn geneigtem Kopfe trit~ Beugung des linken Armes und FaustschluB 
ein. Man bemerkt heute, besonders am linken Oberarm, ein lebhaftes Spiel der 
lV[uske]fibrillen, so im Gebiete des m. biceps, der Extensoren des Unterarmes an 
der Ulnarseitc sowie im Gebiete des m. peetoralis, am rechten Arm auch im Ge- 
biete der Beuger, dort vornehmlich an der radialen Seite. Beklopfen der Musku- 
latur erhOht die fibrill/~ren Zuckungen. Die Klopfstel]e gibt jedesmal einen um- 
sehriebenen Muskelwulst. Sehon leichtes Beklopfen der Muskulatur hat die Aus- 
]Ssung eines Reflexes zur Folge. Der Spasmus ist sowohl in Beuge-, ganz besonders 
aber in der Streekbewcgung stark. Kein Handldonus. Die elektrische Unter-  
suchung ergibt eine partielle bzw. komplette E a ~ .  im Gebiete der kleinen ttand- 
muskeln. Erregung yore Nerven aus prompt, ebenso Erregbarkeit der Muskeln 
an den Vorderarmen. Finger-Nasenversueh sieher. Masseterreflex und AbdominM- 
reflex beiderseits lebhaft, Patellarreflex sehr lebhaft. Achillessehnem'eflex leicht 
ausl5sbar. Babinski zur Zeit nicht zu erzielcn. AuBerordent]ich starke Spasmen 
in beiden Beinen. Bei der Prfifung treten wiederholt sehmerzcnde Kr~mpfe in 
den Waden auf. Kein Patellarklonus, nur links e~was angedeutet. Unerseh6pf- 
licher FuBklonus, besonders links. Der Gang ist unbeholfen, nur mit Unter- 
stiitzung mSglich, ausgesprochen spastisch-paretisch. Die Sensibilit/~t: Pinsel- 
beriihrung lokalisiert, spitz und stumpf iiberall genau untcrschieden; warm 
und kalt werden prompt  angcgeben. Muskulatur und Druckpunkte nicht 
schmerzhaft. 

Wahrend der Zeit der Beobachtung war der Puls regelm~tgig, Frequenz zwischen 
68 und 86 wechsclnd. Urin:  Tagesmenge 1200--1500, spez. Gew. 1015. Das 
KSrpergcwicht hal~ sich auf der HShe des Anfangsgewichtes. :Pat. wird, da er 
sehr unter t teimweh leidet, am 15. X. 1921 auf seinen Wunsch entlassen. 
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Zusammen/assung : 

J.  K. s tammt  aus einer Familie, welehe Ifir tuberkul6se Erkrankun- 
gen disponiert erseheint. An nerv6sen Erkrankungen ist bemerkenswert, 
dal~ der Vater in e inem Zustande yon sehwermtitiger Verstimmung sieh 
das Leben genommen hat, eine Tante mt~tterlieherseits an einer Melan- 
eholie gestorben ist. Es liegt also eine krankhafte  Erbanlage yon zwei 
Seiten in der Aseendenz vor. Ein Kind seines Bruders ist an einem offe- 
nen l~fieken - -  n~here Erkundigungen blieben ergebnislos - -  (Spina 
bifida, l~aehisehisis ?) bald naeh der Geburt gestorben. Immerhin  ist 
diese Migbildung des Zentralnervensystems in Hinsieht auf das kon- 
stitu~ionelle Moment bei unserem Kranken yon Bedeutung. 

Bis zu seinem 36. Lebensjahre hat  er sieh einer v611igen Gesundheit 
im allgemeinen erfreuen k6nnen, hat  akt iv  seiner milit~risehen Dienst- 
leistung gent~gt. Bei Glatteis ist er im Januar  1921, so lang er war, zu 
Fall gekommen, dabei mit  dem Xopfe aufgesehlagen. Naeh diesem 
, ,Buck" hat  er sieh bald erholt. Zwei bis drei Woehen hernaeh hat  er 
das Gef•hl der Verstauehung in der reehten Hand,  dann wurde das linke 
Bein lahm; zunehmend hat  sieh die Sehw~tehe im reehten Bein und in der 
linken Hand  entwiekelt. Einen urs~ehliehen Zusammenhang zwisehen 
dem jetzigen Leiden und dem UnfM1 n immt  der Kranke selbst nieht an. 

Die Untersuehung im September 1921 hat  ergeben: 
Eirien ausgesproehenen Sehwund der kleinen Handmuskeln mit  zeit- 

weise auftretenden Iibrill~ren Zuckungen und Ea-l~., fibrill~res Wogen 
an den Vorderarmen; daneben zeigen sieh sehr lebhafte Steigerung der 
Sehnen- und Periostreflexe, spastisehe Paresen an Armen und Beinen. 
Die Zehen stehen zumeist spontan in Dorsalflexion, der Gang ist aus- 
gesproehen spastiseh-paretiseh; aueh Mitbewegungen lassen sieh naeh- 
weisen. 

Die Ersehwerungen des Sehluekaktes und der Spraehe legen ein Fort- 
sehreiten des Prozesses auf den Bulbus, wenn aueh noeh nieht kliniseh 
eindeugg naehweisbar, nahe. Das zw~ngsm~Big auftretende Laehen be- 
reehtigt dazu, ein~bergreifen auf eortieale Bahnen anzunehmen. 

In  dem Xrankheitsbilde liegen kliniseh die Anzeiehen einer Erkran- 
kung vor, welehe auf eine Beteiligung 

des spinalen motorisehen Neurons, 
der Pyramidenbahnen 

hinweisen. 

Eine Erkrankung des Bulbus l~gt sieh noeh nieht eindeutig fest- 
stellen. Bei dem Fehlen yon Sensibilit~tsst6rungen sowie St6rungen 
yon Blase und Mastdarm liegt symptomatologiseh eine amyotrophisehe 
Lateralsklerose vor. 

5* 



68 J.  Bfischer: 

Fa l l  ~, P .B . i ) :  yon Beruf G~rtner, geb. 4. IX. 1883 im Oldenburgischen, 
g[bb zur Vorgeschichte am 16. VII. 1921 an: Vater sei 56j~hrig durch Se]bstmord 
gestorben, angeblich aus Schwermut and ~rger fiber eine ungliiekliche Spekulatiou 
des Sohnes; Mutter 64j~hrig an Unterleibsleiden gestorben. Im fibrigen seien 
keine nerv6se, keine diathetische Heredit~t, keine tuberkulbse Belastung in dor 
Familie vorhanden. Der oinzige Bruder sei vSllig gesund, habe insbesondere keine 
~hnliohe Erkrankung. Er  setbst babe iu der Kindheit  Masern durohgemacht, sei 
sonst hie ernstlieh krank gewesen. Er  neige zu Erkil tungskrankheiten;  Grippe 
babe er 1917 gehab~0, sei cleswogen 4- -5  Tage im R e f e r  gewosen. Mit 24 Jahreu 
habe er sioh einen Knochenbrueh im linken Ellbogengelenk zugezogen. Anf der 
Schule habe er des Eudziel erreicht und sei mit gutem Zeugnis abgegangen. Er  
sei in die G~rtnerlehre gekommen, war G~r~nergehilfe li/2 Jahre in Berlin, i/~ Jah r  
in Frankfurt. l~it 26 Jahren habe er geheiratet. Ehe gu~, ein gesandes Kind, 
kein Umsehlag Nie fibermiBig getr~mken, rauehe zwar viel Pfeife, prieme nieht. 
Venerisohe Infektion wird nogiert. Aktiv habo er nicht gedient, vermutlieh wegon 
allgemeiner K6rperschw~ohe. 14. IV. 1915 sei or eingezogen, rfiokte August 1915 
ins Feld, kehrte aber auf dem Transport bereits wegen Lungenspitzenkatarrhs 
zuriiek und k~m ins Lazarett. Anfang Juni  1916 sei er abermels bis 31. VIII.  1916 
im Felde gewesen, und zwar in der Gegend Wolhyniens im Sohfitzongraben, war 
dort hie fieberhaft krank. Iniolge einer Verwundung an der reehten Schulter 
(lurch GewehrstecksehuB sei er abermals in Lazarottbehandlung gekommen. Des 
GesohoB wurde Ende Dezember 1916 entfernt. Nach dem aktenmiBigen Opera- 
tionsberioht veto 9. II. 1917 war die EinsohuB6ffnung in H6he der 2. l~ippe naeh 
~uBen yon der Brustwarze, 4 fingerbreit untorhalb des Sohultergolenkes. Hier ist 
eine 5 em lunge lineare Narbe, herrfihrend yon der operativen Entfernnng, ge- 
blieben. Des GesohoB butte zwisehen Del~-  und Streckmuskulatur gesessen. 
Infolge Eiterung (kein Erisypel) ist an der Vorderseite des Oberarmes eine I~cision 
gemaoht worden, welohe vernarbt ist. Funktionell ist die grebe Kraf t  des reehten 
Armes ziemlieh stark horabgosotzt. Dor rechte Oberarm 16. IV. 1917 dureh- 
sehnittlioh l i /2--2 om dfinner a]s der linke, auoh die Sohultormuskulatur ansehei- 
nend sohwieher als links angegobon. Im M~rz 1920 ist er begutachtet, Kriegs- 
dionstbesch~tdigang mit 100% ErworbsoinbuBe nebst Verstfimmelungszulage is~0 
ihm zugebilligt worden. Die Krankheitsbezeichnung lautote auf progressive 
spinale Muskelatrophie (Type Duehenne-Aran). 

Wie er selbst w6iter ~ngibt, fiel ihm se}t dor Eiterung der Wunde Januar  1917 
auf, dull mit der Sehwaehe des Armes and dem Schwund der Muskulatur des reohten 
Oberarmes an der l~fiokenseite der Hand und in der Hohlhand die Knoehen starker 
horvortraten. Die Schw&ehe dos reohten Armos und die Versteifung der Finger 
der rechten Hand nahmen immer mehr zu, sohliel31ieh konnte er die reehto Hand 
nicht mehr sehlieSen. Im Herbst 1918 wurde aueh des linko Handgelenk schlapp. 
Der Gebrauoh aueh der linken Hand wurde immer mohr besehr~nkt. Die Sohwiche 
fiel ihm damals daran auf, da~ er einen Korb Kartoffeln (etwa 10 kg) nieht mehr 
tragen konnte. Unter  Sehmerzen (Kribbelu, Spannungsgefiih]) habe er so gut wie 
nie zu leiden gehab~. Die Kraft  in der linken H~Iid sei besser aIs im Arm, wahrend 
reehts die Kraft  des Armes besser als in der Hand sei. In  den Beinen babe er nie 
Besehwerden gehabt, kSnne auoh jetzt nooh ,,stundonlang" marsehieren. I~ie 
Blasen- oder MastdarmstSrungon gehabt, keine AugenstOrungon. Libido und 
Erektion seien nioht gestSrt. Er  verkehre einmal monatlich gesohlechtIich. Je tz t  
spiire er, wenn er mit der Linken etwas ~assen wolle, ein Kramp~gefiihl in ihr. Die 

l) Diesen Fall verdanke ieh der Freundlichkeit des Herrn Priv.-Doz. Dr. 
Weiland, Oberarzt am Vers.-Lazareff0 Kie]. 
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Finger (besonders drifter und vierter) blieben in der Stellnng stehen. Die II~inde 
frSren meist; sie seien nie feucht. Er kSnne sich nieht mehr allein an- und aus- 
ziehen; Essen k6nne er zwar noeh, wenn die Mahlzeit zerkleinert vor ibm stehe, 
im Gebraueh yon Messer und Gabel sei er jedoeh sehr beschr~nkt. Im Winter gehe 
es ihm sehleehter als im Sommer. 75% Rente erhalte er seit Juli 1919. 

Die Stimmungslage sei im a]lgemeinen gleiehmiil3ig, gut: ,,Warum solle er 
den Mut verlieren *." ?Jber den Verlauf der Krankheit maehe er sieh e~n ,,bil]chen 
Serge". Die Angaben erseheinen durchaus glaubhaft. 

Der k6rperliehe Befund am 16. VII. 1921 ergibt: Gr613e: 1,76 m. Gewicht: 
58 kg. P. B. ist yon graeil-asthenischer Konstitution (Wespen~aille). Die Becken- 
breite ist grSger als die der Sehultern. Die Muskulatur ist im allgemeinen am 
ganzen K6rper gering entwiekelt, aueh Fettpolster kaum vorhanden. Die Gesiehts- 
farbe ist frisch, der Ausdruck lebendig, belebt, ohne Zwangsaffekt~uBerungen. 
Die Behaarung ist regelreeht angelegt. Pupillen mittelweit, r = 1, rund, R./L. ~- 
bds., R./C. ~- bds. Augenbewegung: bds. wird seitl. Endstellung nieht erreicht, 
sonst frei, Nystagmus horiz, gering ophthalmoskopisch (Prof. Dr. Olo]]): 
Papillen beiderseits ohne Besonderheiten. Corneal-, ConjunetivMreflexe 
beiderseits + .  V. nicht druckempfindlieh, motor. Ast innerviert, kr/~ftig. 
Masseterreflexe + .  VII. symmetriseh innerviert. Stirnrunzeln, Baekenaufblasen, 
Z~hnezeigen gelingt ohne Sehwierigkeit. Alle Lippen- und Zungenlaute werden 
gut gebildet. Die Zunge wird gerade herausgestreckt und naeh beiden Seiten 
gleiohm~gig gut bewegt, zeigt keinen Sehwund, keine fibrillate Zuokungen, eine 
geringe Unruhe and ein Zittern. Die Gaumensegel heben sieh beim Anlauten 
gleiehm~Big. Wfirgreflexe: Der Sehluck- und Kauakt ist nieht gest6rt, die Slorache 
ist wohl moduliert, artikulatoriseh nicht gestSrt, insbesondere nicht skandierend. 
Die Gesehmaeks- und die Geruchsempfindung ist subjektiv nieht gest6rt. Die 
8timmb~nder ergeben laryngoskopiseh normalen Befund. Der Kopf wird nach 
beiden Seiten mi~ guter Y~'aften~faltung gewandt, die Sehultern gut gehoben. 
Oeeipitalph~nomen beiderseits gut zu erzielen. Die Muskeln des ganzen Sehulter- 
gfirtels und der oberen Extremitaten zeigen einen starken Sehwund. 

Umfang der Oberarme reehts links Umfang der Hand reehts links 
Schulter . . . . . . . . . . .  36 37 H a n d g e l e n k e . . .  16 16,5 
(15 em oberhalb des Olecranon) 19 20 Handriicken . . . 19,5 20,5 
~ber den Ellenbogengelenken . 23 23 

Dynamometriseh ist die grebe .Kraft beiderseits null  
Am unteren Rande der zweiten Rippe rechts in der Brustwarzen]inie fiinf- 

pfennigstiiekgroBe, mit der Unterlage nicht verwachsene reaktionslose Narbe. 
Eine kleine ovule an der Beugesei~e des reehten Oberarms etwa drei fingerbreit 
unterhalb des Sehultergelenks, eine striehf6rmige, 7 em lange, an der Streekseite 
etwa in gleieher H6he (Operationsnarbe herrfihrend yon der Entfernung des Ge- 
schosses). 

An der rechten Hand ist~ der I)aumenballen nahezu v6llig gesehwunden, an 
der linken nut in geringem Marie ausgebildet. Die Kleinfingerballen sind nech 
besser entwickelt. Die Mittelhandknochen treten infolge des Sehwundes der ram. 
interossei an der Riickenfliiehe stark hervor. 

Das Relief der kn6ehernen Hand tritt dadureh deutlicher hervor. Die Finger 
beider H~nde stehen in gleicher ]3eugestellung, am st/~rksten sind die Finger 
(fiiniter bis dritter) der linken Hand gebeugt. I)er FausstchluB gelingt beiderseits 
nieht vSllig. Es bleiben die Kuppen der Finger reehts 2--3 cm yon 
der Hohlhandfl~che. Bei fremdtatiger Sehliegung der H~nde zur Faust ~uBert 
Pat. besonders rechts Schmerz. Die Streckung der Finger gelingt nieht fiber 
die gewShnliehe Beugehaltung. Spreizbewegungen sind an der rechten Hand 



70  J .  Biischer : 

besser ausfi ihrbar als an  der l inken;  an  letzterer  im dr i t ten  bis fiinften Finger  
aufgehoben. Der Daumen der rechten H a n d  vermag keinerlei Bewegung aus- 
zuftihren; links gelingen Beugung der EndphManx und die Adduetion,  be- 
schr~nkt  sind die Abduction und  Opposition des Daumens. Die Bewegungen im 
Handgelenk sind in ihrer  Exkursionsbrei te  sehr eingeschr/~nkt. Die Supinations- 
und  Pronationsbewegungen beider Vorderarme werden ausgefiihrt mi t  gleicher 
Gewandthe~t (keine Adiadochokinesis). Beugung und  Streckmlg der Arme sind 
bis auf eine geringe Beschrgnkung in der vOlligen Streekung des l inken Armes 
ausftihrbar, erfolgen mi t  geringem Kra l taufwand und  unter  E in t r i t t  einer baldigen 
Ermtidung. Die Sehulterbewegungen sind frei. Der Finger-Nasenversueh,  der  
Finger-Fingerversuch und  der Finger-Ohrversuch werden sicher, insbesondere ohne 
Intent ionst remor ,  ausgefiihrt. Ein  Ge]dstiick, ein Ring, ein Kork, ein Schlfissel, 
ein Portemonnaie,  t i n  Bleistift  und  t i n  Stiick Papier  werden bei geschlcssenen 
Augen riehtig abgetastet  und benamlt .  Uber  die Lage der einzelnen Finger  ist  der  
Pat.  orientiert  und  gibt r ichtig Auskunft  dariiber. Pinselberfihrung wird an  
beiden tt / inden, i iberhaupt  an  den oberen Extremit/~ten, prompt  lokalisiert, spitz 
und  stumpf, sowie kalt  und  warm sigher unterschieden. Er  kann  beide H~nde zum 
5[unde, zum Hinterkopf  fi ihren und  auf den Rficken ]egen. Mit der Linken vermag 
er zurzeit auch Kn6pfe am Hemde zu 6ffnen, dabei umklammer t  die rechte stfi tzend 
das ]inke tIandgelenk.  Er  vermag abet  night  die KnOpfe zu schlieBen. Bei kalt-  
feuchtem Wet te r  vermOge er dieses nicht.  Er  legt beim Schreiben, um mehr  
Hal t  zu haben, den Federhal ter  zwischen Daumen sowie dritben und  vier ten  
Finger. Die Sehriftziige sind jedoch sehr undeutlich. Tricepsreflex beiderseits 
leicht auslSsbar. Bieepsreflexe ~-. Eine Beugung des Armes kommt  night  mehr  
zustande, doch t r i t t  bei st/~rkerem meehanischen Reize, so durch einen Nadelst ieh 
in den Oberarm im Gebiete des Austr i t tes  des r. museulocutaneus eine prompte  
Flexion des Armes im Ellen- und  Handgelenk ein. Radiusperiostreflexe beider- 
seits 0, keinerlei Spasmen an  den oberen Extremiti~ten. Scapu]o-humeralreflexe 
links > Ms rechts, lebhaft. Die anf~tnglieh nur  vereinzelt  in die Erschei- 
nung getre tenen fibrill~ren Zuckungen am Sehultergtirtel und  an  den oberen Ex- 
t remi t~ ten  nehmen besonders im PeetorMisgebiete w/~hrend der Untersuehung zu. 
1V[echanische l%eize 15sen i iberhaupt  leicht ein Fl immern und  Wogen der l u s k u l a t u r  
der oberen Extremit/~ten aus. Bei Beklopfen des m. peetorMis t r i t t  beiderseits 
prompt  eine Adduetion der Oberarme ein. 

Die elektrische Untersuchung am Pan tos ta t  e rg ib t :  

m. adduct, pollic . . . 
m. opponens . . . . .  

Links 

§ 
0 

farad. I galvan. 

0 
tr~ge, wurm- 
fSrm. Zuckg. 
K > ASZ 

farad. 

Rechts 

galvan. 

A > KSZ 
A > KSZ 
tr~ge Zuckg. 

m. flexor pollic, brev.  . 
m. abductor  . . . . .  
m. lumbricales . . . .  

m. interosseus . . . .  
m. interossei (II, IV) 
m. abductor digit. V . . 
m. fh poll. long . . . . .  
m. fl. digit, sublim. . . 

§ 
0 

Spur 

0 
-4- 
§ 
§ 
§ 

0 
§ 
+ 
0 
+ 

0 
A > KSZ 
triage 
K > ASZ 

0 
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m. ft. carpi r~diM . . . .  
m. fl. e. ulnar . . . . .  
m. pronator teres , . . 
m. supinator long . . . .  
m. extensor . . . . . .  
m. ext  indic, propius . 

In. ext. digitorum,eomm. 
m. ext. carp. ulnar. . , 

m. ext. e. radiM . . . .  

rm braehioradial  . . . .  

farad. 

+ 
+ 
+ 
+ 
Spur l%akt 
+ 

+ Spur 
+ 

+ Spur 

+ 

Links 

galvan. 

K > ASZ 

0 

farad. 

+ 
etwas tr~ge 
+ 
+ 
0 
+ 

+ 

l~eehts 

galvan. 

K ~ ASZ 

0 
tr~ge, wurmf. 

K ~ ASZ 
0 

K > ASZ 
tr~ge Zuckg. 
trgge, wurmf. 
Zuekungen 
K ~ AnSZ 
K ~ ASZ 

Die  Muskulatur am Oberarm und die des Sehlfltergiirtels sowie axillar, und  
accesser zeigten z. T. lediglich eine quant i ta t ive  Herabsetzung flit den elektrisehen 
Strom, keine Anzeichen einer Ea-I~. 

n. ulnaris . . . . . . .  

n. median. (proximal) . 
n. radial. ( p r o x i m M ) . .  

+ 

+ 
+ 

+ 

§ 
+ 

Daumen u. Zeigefinger ver- 
sagen. 

Keinerlei  Wirkung (auf 
Handgelenk und  Finger). 

Bauchdeekenrefiexe beiderseits + .  Crem.-Reflexe beiderseits + .  Knie- 
sehnenreflexe lebhaft,  links ~ Ms rechts. Achillessehnenreflexe beiderseigs ge- 
steigert.  Ke in  FuBklonus. Kein  l%tellarklonus. Babinski  links + ,  reehts an- 
gedeutet.  Oppenheim links angedeutet  + ,  reehts n ieht  ganz einwandfrei zu er- 
zielen. Gordon links + ,  rechts 0. Strfimpell beiderseits 0. Gekreuzter Addue- 
torenreflex beiderseits 0. Keine ausgesproehene Hypertonie.  Kniehackenversueh,  
Kreisbogenbeschreiben wird sieher ausgeffihrt. Pat.  klagt  zurzeit fiber ein 
Brennen  an  der Innensei te  des Untersehenkels  yon der l%rse au~wgrts bis an  die 
Waden.  Keine Sensibili tgtsst6rung *fir Mle QuMitgten. Ebenso sind der Lage- 
u n d  Tiefensinn n ieh t  gest6rt. Die Muskulatur des Beekens, wie die des Rumples,  
sowie die der unteren  Extremita$ zeigt eine dem Habi tus  entsprechende Ent -  
wieklung. Die Bauehpresse ist  gut  und  krgftig. Die grebe Kraf t  der oberen 
Ex t r emi tg t en  ist  n icht  herabgesetzt,  l~ibrillgre Zuckungen vermigt  man  am 
l~umpfe und  an den unteren  Ex t remi tg ten  v611ig. Die Muskulatur ist  am g~nzen 
K6rper  auf Druck n icht  empfindlieh, ebenso finden sich keine Druckpunkte  im 
Verlauf der groBen Nervenstgmme. Romberg  0. Gang: sieher, ungest6rt.  Die 
Wirbelsgule ist  n ieht  druck- noch klopfempfindlieh; kein Stauehungsschmerz.  
Puls:  gut  gefiill L regelmgBig, 72 Schlgge in der Minute, l%adiMpuls links kaum 
ffihlbar, klein. ]~lutdrnck: rechts 75 ram. t I g R - R ,  links n ieht  zu be- 
st immen. 

Herz:  Perkussionsbefund regelrecht. T6ne rein. Akzentuat ion der 2. Basis- 
tSne. Akt ion regelm~gig. Lungen:  Grenzen an  regelrechter Stelle, gut ver- 
schieblich. Brustkorb:  l~ng, schmal. Dehn t  sich bei der Atmtmg genfigend und  
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gleichmgl3ig aus. Brusmmfang 80/88. Ober- und Unterschltisselbeingruben beider- 
seits eingesunken, rechts mehr wie links. {Jberall sonorer SchaH. Atemgergusch 
vesiculgr, rechts yon oben auf der HShe des Inspirk{ms vereinzelt ganz feines 
Knistern, sons~ keine katarrhalischen Nebenerscheinungen. Leib: ttberM1 welch,. 
nirgends abnorme Resistenz oder Dgmpfung. An keiner Stelle eine Drucksohmerz- 
haftigkeit. Leber und Milz klinisch nicht nachweislich vergr613ert. Urin: sauer, 
Alb. 0, Sachh. 0. Blutuntersuchung: 70 Hgb. Erythroeyten 4 500 000, Leu- 
kocyten 6800. Polymorphkernige 70~ Lymphocyten 21~o, Eosin 5,5%, 
(Mononucl. Ubergangsf.) 3,0~o. Keine pathologischen Formen. Wa-R. negativ. 
LumbalpLmktion ist nicht vorgenommen worden. 

Z u s a m m e n / a s s u n g  " 

Bei einem allera Ansehein naeh vSllig gesunden und nieht belasteten~ 
konstitutionell allerdings schw~chlichen Manne tr i t t  im 35. Lebensjahre 
im Anschlul3 an eine Verwundung des rechten Oberarms mit sparer Sol- 
gender Eiterung eine allmahliehe Sehw~ehe sowie ein Schwund der 
Muskulatu: dieses Arraes ein. 2qachtr~glieh entwickelt sieh das ]gild 
eines chroniseh fortschreitenden Leidens der grauen Vorders~ule des 
Rttekenmarks, das (M~rz 1920) 3 Jahre sp~ter als spinale progressive 
Muskelatrophie bezeichnet wird. 

Die eigene Untersuchung 41/2 Jahre spgter zeigt ein lebhaftes Flira- 
raern und fibrillgre Zuekungen, ausgesprochene Atrophie und Eal~. der 
Muskeln an den oberen Extremitgten, vorzugsweise den kleinen Handmus- 
keln and Strecken des Vorderarms bei vSlliger Unversehrtheit der Sen- 
sibilitgt fiir alle Qualitgten. StSrungen der Blase und des anderweitigen 
trophischen Systems fehlen vSllig. Beachtenswert erscheinen die bin- 
zugekomraenen Anzeichen des IJbergreifens der Erkrankung auf die 
unteren Extremitgten rait Bevorzugung der linken Seite. Die Steigerung 
der Sehnenreflexe sowie die Phgnomene des Babinski, Oppenheira, 
Gordon (besonders links einwandfrei) lassen aueh ohne ausgesproehene 
Hypertonie eine Erkrankung der Pyramidenbahnen bzw. eine Irri tat ion 
der raotorisehen Ganglienzellen 1. Ordnung annehraen; eine Parese, Atro- 
phie, fibrillgre Znekungen, Ea.-l~/lassen sich bier dagegen --  vorlgufig - -  
noch nicht deutlieh erkennbar feststellen. Diese Erscheinungen an deft 
unteren Extreraitgten mit den genannten Syraptoraen an den oberen 
Extremitgten, wo allerdings die spastisehe Parese erst auf starkere 
Reizwirkung (hTadelstich ira Gebiet der Austritte des N. rauscnlocutaneus 
an den Oberarraen wohl infolge der weitgehenden Atrophie der Muskula- 
tur  hervortri t t ,  vereinigen sich mit den anaranestischen Angaben zu dem 
Syndrom der arayotrophischen Lateralsklerose. 

Ob der vorliegende Fall nnter Berficksiehtigung des ~Nystagraus und 
der geringen doppelseitigen Abducensparese (Bliekparese) der Slderosis 
mult{plex zu subsumieren oder als die einer disseminierten Rtickenraarks- 
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u n d  t t i rnsMerose bei vo rhandenen  Bauchdeekenreflexen ~ufzuf~ssen ist ,  
kl~rt  d~s Krankhe i t sb i ld  bei dem noeh herrsehenden Streit  iiber den  
i~tiologisehen Fak to r  aueh dieser Erk rankungs fo rm naeh  dem Kausa l -  
nexus  zwisehen Verwundung,  E i te rung  u n d  Krankhei t sver lauf  nieht .  

Vornehmlieh hande l t  es sieh u m  einen ProzeB am l~iiekenmark, weleher 

das motorisehe System, die Vorderhorns~ulen u n d  die P y r a m i d e n b a h n e n  
ergriffen ha t :  den Symptomenkomlolex der amyotrophi~ehen LaterM- 
sklerose. Eine l~ngere Beobaehtungsdauer  wiirde diese A n n a h m e  ver- 
mut l ieh  v611ig gesiehert haben.  

Fall 8. : W. M. yon Beruf MSbelh~ndler, geboren den 12. Juli 1883 in 
Hamburg, gibt 31. Mai 1921 an: 

Die Eltern seien an der Cholera 1891 in ttaraburg gestorben; seine 4 Ge- 
schwister, soweit ibm bekannt, gesund. Er selbst sei bis auf ,,Cholerine" hie ernst- 
lich krank gewesen. Habe auf der Volksschule gut gelernt und das Endziel er- 
reicht. Bis zur Milit~irzeit 1902 sei er Seemann, hernach Feuerwehrmann in 
Hamburg gewesen. Naeh dem Kriege babe er sich selbst~indig als MSbelh~ndler 
gemacht. Er sei immer ein strebsamer Mensch gewesen, tier ein solides ruhiges 
Leben geffihrt, wenig ger~ucht und getrunken babe. Seit 16 Jahren verheiratet, 
habe zwei gesunde Kinder. Die Ehe sei gut. Die Frau habe nach der Gebm't der 
beiden Kinder einen Umschlag gehabt (Monat unbekannt). Luesinfekticn wird 
negiert. In  der Familie l~gen keinerlei nerv6se Erkrankungen vor. Bei der zweiten 
Matrosendivision habe er yon 1902--i905 gedient, drei ~bungen gemaeht und sei 
als Signalmaat 1914 eingezogen. Auf versehiedenen Signalstationen habe er als 
Signalmaat, Anfang 1916 auf einem Vorpostenboot Dienst gemaeht. Frfihjahr 1916 
sei er bei der Luftsehifferabteilung in Dresden ffir Zeppeline ausgebildet und habe 
dann Fernfahrten mitgemaeht. Herbst 1916 auf L 14 babe er das H6hensteuer auf 
Fernfltigen zu bedienen gehabt, das in der seitlieh offenen Gondel angebraeht war 
nnd Aufkl/~rungsfahrten gemaeht yon 12--14 Stunden Dauer, dabei jedesmal 
2 Stunden Dienst am Ausguek und 2 Stunden Dienst am Ruder gestanden, im 
ganzen babe er 106 Aufstiege, 7 Fahrten naeh England gemaeht, die oft ca. 
20--24 Stunden dauerten. Bei diesen Fahrten habe er durehweg 10--12 Stunden 
ohne Unterbreehung mit der reehten Hand am Ruder gestanden. Die Atmung sei 
in der ersten Zeit mit Sauerstoff, sparer mit flfissiger Luft unterhalten worden. Am 
5.--6. VIII. 1918 sei er mit einem Zeppelin fiber England plOtzlieh aus einer H6he 
yon 6400 mauf  3000 m irdolge sehwerer Beseh~digung (480 Treffer) unter grSBter 
Aufregung ,,durehgesaekt". Der plStzliehe Absturz sei nur verhfitet worden, well 
er reehtzeitig das tt6hensteuer in ]~etrieb setzte. Das 18zellige Lnitschiff habe 
nut die vorderen 9 Zellen unversehrt behalten, sie hittten Motore und allen 
m6glieheu Ballast abgeworfen oder naeh vorn getrimmt und ll/~tten nut mit 
langsamster Fahrt (nur mit einem Motor) die Heimkehr maehen kSnnen. In  eiuer 
aufregenden Fahrt seien sie dann fiber Holland naeh Deutschland gekommen; 
sie seien im Hafen bei Cuxhaven gelsndet. Die Fahrt dauerte 23 Stunden. M. 
erzahlt fiber seine T~tigkeit im Zeppelinluftsehiff noeh yon Fahrten, wobei er 
sieh in HOheu yon 4--6000 m mit Temperaturen bis 46 ~ K~lte hefunden hhtte. 
Von 3000 m an h~tten sie kfinstliehe Luft atmen miissen, irffolge der lK~Ite vibrierten 
oft die Z~hne. Sie h~tten bei gr6Beren Fahrten 19 Mann Besatzung. l(ameraden yon 
ihm h~tten oft an Erseheinungen gelitten, wobei sie blau und apathiseh warden. 
Naeh den grSBeren Fernfahrten w~ren sie Mle erschSpft gewesen. Er hgtte nie a~ 
Sehwindel gelitten und sei ,,bSenfest" gewesen. Damals ira August babe er eine 
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der aufregendsten Fahrten mitgemacht. In  H6he von 6200 m sahen sie das Sehwe- 
stersehiff L 71 brennend, die Besatzung einzeln herausfMlen, sic selbst w~tren mit  
SMven yon Brandgranaten bedacht und gleiehzeitig yon Fliegern angegriffen 
worden. In  ~ngstlicher Erwartung und dem Geftihl der WehrlosigkMt h&tten sie 
ihre Bomben abgeworfen, um h6her zu kommen bei 38 ~ K~lte. Sic w~ren mit  
Unterzeug dick geldeidet gewesen (Papierunterzeug), das in der K~lte spr6de 
wurde wie Glas und zersprang, sowie mit einem Marinehemd, ~berzieher, wollenen 
Jacken, Lederzeug, Pelzmantel mit Kopfschiitzer und Lederkappe. Er h~itte 
unter den Temperaturschwankungen vim zu leiden gehabt und sei framer in einer 
gewissen Oberhitzung infolge der Spannung gewesen, iXTaeh der Augnstfahrt habe 
er vet  Aufregung nicht schlafen kOnnen. Der Appetit lug lange darnieder. Put. l~i~t 
sich dutch Fragen nach irgendwelchen anderen Besehwerden nicht beeinflussen. 
Er kann Genaueres fiber Herzklopfen und Schwindel oder andere unangenehme 
Sensationen nicht aussagen. 1Yach der Revolution habe er zunaehst ein Unbe- 
hagen im rechten Arm, ein Ziehen wie bei Erk&ltung, gehabt, er aehtete aber nieht 
darauf. Erst Ms er zu Hause gezwungen war, gr613ere Gegenst~nde anzufasse~, 
merkte er, dM3 er die friihere Kraft  nieht mehr babe. Auf Einreibungen kcine 
Besserung, woranf er sich in ~irztliehe Behand]ung begab. Er merkte die ersten 
Anzeicheu seiner Erkrankung Anfang Dezember ]9]8, suchte deshalb Ende I)e- 
zember 1918 einen Arzt au% wurde yon diesem wegen rheumatiseher Besehwerden 
behandelt. Hat te  darauf das GefiJhl, als wenn ,,Mne Unregelm~l~igkeit" im Arm 
verging. Ms welm er daran verhindert wurde, Gegenst~nde zu heben. Sehmerzen 
babe er nieht gehabt, sich auch keine Verletzungen zugezogen, die er etwa nicht 
bemerkt hatte. Im Juni  sei ~rztliea eine Abmagerung der reehten Hand lest- 
gestellt~, u n d e r  wegen eines vermutlichen hTervenleidegs einem Facharzt fiberwiesen 
worden. Trotz elektr~scher Behandlung trat  keine Besserung ein. Er Iie~ sieh 
dann 2 Monate yon einer weisen Frau beraten, doch ohne Erfolg. Sic besprach die 
Hand. Alsdann fuhr er zwSlimM zu Sch~fer Ast, mul3te yon ibm die angegebene 
Medizin einnehmen; aueh er bespraeh ihn, gleichfalls ohne Erfolg. Die Behandlu~g 
bei einem 1Kagnetiseur und eine abermMige bei einer weisen Frau waren ohne Erfolg. 
Im M~trz ]920 habe er dann einen Antrag auf Mflitarrente gestellt. Am 11. X. 1920 
ist er infolgedessen dutch Prof. iVonne, Hamburg, faeh~rztlich begutaehtet 
wie folgt: 

,,Bei M. finder sieh eine Atrophic des m. supra und infra-spinatus, in der Streek- 
muskulatur und in der Beugemuskulatur am rechten Vorderarm, sowie in der ge- 
samten lViuskulatur der Hand reehtsseitJg. Diese s~mtliehen lViuskeln sind in ihrer 
~ot i l i ta t  und Kraft  hochgradig geschwiieht. Des weiteren l~13t sieh nachweiseu 
eine Funktionssehw~ehe in dem Ausw~r~srol|en des reehten Armes und im 
latissimus dorsi reehterseits. In  der gesamten Muskulatur besteht deutliches 
fibrill~res Muskelzittern, ebenso besteht ausgepr~gtes Muskelzittern in der ~usku-  
]atur des rechten Obersehenke]s, sowie im M. peetoralis rumor rechtsseitig. Die 
Sehnen- und Periostreflexe sind an den reehten oberen und unteren Extremit~ten 
pathologiseh gesteigert (Klonus). ~abinski  ~sw. besteht nicht, keine Sensi- 
bilit~tsst6rungen. Der Gang ist mit dem rechten Bein ]eieht spastiseh und cir- 
eumducierend. S~mtliche Gehirnnerven, die Intelligenz und Psyche sind normal. 
Die inneren Organe sind normal. Keine Zeichen yon A~teriosklerose. Die Wirb~l- 
satde ist normal. Es handelt sieh um einen ehroniseh fortschreitenden ProzeI~ 
in den grauen Vorderh6rnern des l~fiekenmarks, der zun~chst nut reehtsseitig 
zum Ausdruck kommt;  sehr wahrscheinlich ist der Proze~ eine amyotrophische 
LaterMsklerose. Bulbarsymptome liegen zur Zeit nieht vor. 

Der Proze~ hat seit November 1918 eingesetzt und hat sei~her ]an g- 
same, aber stetige Fortsehritte gemaeht. Ein weiteres Fortschreiten der Krankheit  
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ist zu erwarten. Er ist in seinem Beruf Ms M6belh~ndler wesentlich geseh~digt. 
In  Prozenten li~Bt sieh der Grund der Sch~digung nieht angeben. Was die Frage 
der D.-]3. betrifft, so liegt diese nieht einfach. Es liegen F~lle vor, bet denen eine 
Muskelatrophie auf Grund ~zon chronisehen Entartungsvorg~ngen in den grauen 
Vorderh6rnern des Riickenmarks naeh und infolge eines Traumas besehrieben 
worden sind, und die fachiirztlichen Neurologen stehen auf dem Standpunkt, dab 
ein soleher Zusammenhang anzunehmen ist. In solchen F/~llen h/~tte es sich um 
ein lokales Rfickentrauma gehandelt. Von einem so]chen lokalen Trauma und 
fiberhaupt yon einem Tranma hat in diesem Falle nichts vorgelegen. Wenn er 
einmal mit einem Zeppelin 3000 m plStzlich gefallen ist, und zwar 8 Wochen vor 
der Krankmeldung, so k6nnte man annehmen, da$ dureh die Luftdruekerh6hung 
eine Sehi~digung des l%fickenmarks eingetreten ist; d~von ist mir und, soviel ich 
weil3, aueh in der faeh~rztlichen Literatur nichts bekannt. Von dem Gegenteil, 
ether Schgdigung des l%fickenmarks duroh plStzliche Luftdruckerniedrigung, sind 
wir sehr wobl orientiert und kennen eine t%fiekenmarkserkrankung als Folge der- 
selben; aber auch da muB bemerkt werden, dab diese Erkrankungen sofort und 
akut auftreten und dab dieselben ganz andere Symptome bieten, n~mlieh die 
Symptome yon Vorder-, Seiten- und Hinterstrangserkrankungen. Anderseits 
wissen wit, dab eine kombinierte Hinter-Seitenstrangs-Sklerose auftritt bet Per- 
sonen ohne eine nachweisliehe Ursaehe. Wir kennen die Ursaehe dieser Erkrankung 
heute noeh nieht. Demnaeh mul~ die Frage der D.-]3. often bleiben, die gr61~ere 
Wahrscheinliehkeit spiicht daffir, dab D.-B. nicht vorliegt, denn ein (auSerdem 
noch hier bedingtes) post hoe ~st kein propter hoe." 

Jetzt klagt er fiber v61Iige Hilflosigkeit, er set im An- und Auskleiden sehr be- 
bindert. Er k6nne sieh weder wasehen noeh k/immen. Kaum einen Knopf k6nne 
er 6ffnem noeh weniger schliel~en. Mit der linken Hand verm6ge er wohl noch einen 
LSffel beim Essen zu bedienen, mfisse ihn aber yon oben mit Faustgriff umklam- 
mern. Dies falle ihm besehwerlieh, dal~ er wegen der Ermiidung bald die Lust am 
Essen verliere. He]Bhunger verspfire er nieht, er verschlueke sieh auch nieht. 
Die Libido set gering. Potenz nieht behindert. 

Der k6rperliche Be/und (31 V. 1921): Gr6Be: 1,61 m. Gewicht: 56,6 kg. 
Tem]?eratur: 37,2 ~ W.M. ist ein urspriinglieh kr~ftiger Mann in gutem Er- 
n/~hrungszustande. Sehgdelmal~e 14~/2 : 18 : 54 cm. Sch~del auf ]3eklopfen nicht 
empfindlieh, etwas turmf6rmig ausgezogen, er wird nach allen Seiten fret bewegt. 
Das Gesicht ist blal], der Gesichtsausdruck hat etwas Lebloses und Gleichf6rmiges. 
Faeialis symmetrisch innerviert. Pupillen: fibermittel-, gleJchweit, rund. Reaktion 
auf Lieht nnd Konvergenz prompt. ]3eim ]3lick naeh auBen ~britt beiderseits das 
Auge nieht in die Ends~el]ung, sonst sind die ]3ewegungen des Bulbi fret, bet seit- 
licher Einstellung naeh links erfolgen grebe Einstellungszuckungen. Corneal- und 
ConjuneiGiva]reflexe vorhanden. Die faeh~rztliche Augenuntersuchung (Prof. Olo/]) 
ergibt: Pupillen am tempora]en Rande etwas blaB; Grenzen im ganzen leieht un- 
scharf. Sehsehs reehts 6/10, links 6/6. Gesiehtsfeld ohne ]3esonderheit, nur rechts 
Einengung ffir Farben. Zunge gerade, zittert, trocken, zeigt ]ebhafte Unruhe und 
Wogen, ke~ne fibrillhren Zuckungen, keine Narben, keinen Schwund. Die Gaumen- 
b6gen werden gleienm&Big gehoben. Die Mandeln und die hintere Wand des 
Rachens sind gerOtet. Rachenreflex lebhaft. Sprache: artikule~toriseh nicht ge- 
stOrt, ohne bulb/~ren Charakter, alle Lautbildungen erfolgen gut; die Schleimhaut 
des Rachens und des Kehlkopfes ist gerStet. ,,Die Stimmbander zeigen bis auf 
die Schleimhautr6tnng keine krankhaften Erscheinungen." (Dr. Wriedt.) Nicht 
gestSrt sind der Geruchs- und der Geschmackssinn ffir alle Qualit~iten auf der 
ganzen Zunge. V. nieht druckempfindlich, motor. Ast kr~iftig innerviert, 
~asseferreflex nicht gesteigert. VII. symmetriseh innerviert, 1Vfundspitzen gut. 
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Glcich nach Entbl61~ung des Oberk6rpers sieht man im Gebiet der Muskulatur 
beider Sehultern, der Brust sowie an den Armen fibrilliire Zuckungen, die auf 
mechanische Reize zunehmen. Es zeigt sieh ganz allgemein an den oberen ]~x- 
tremitKten eine erhShte Anspreehbarkeit der Muskeln nnd Reflexe aui mechanisehe 
Reize. So ]6st das Beldopfen dcr m. pectora]is eine prompte Adduktion des Armcs, 
das des Biceps eine Beugung und Ieichte Snpinationsbewegung des Vordcrarmes 
~ns. Der Tonus der Muskulatur ist her~bgesctzt, nut bei Streckbewegungen hat 
man das Geffihl eines leichten Widerstandes. Die Muskulatur des ganzen Schulter- 
gartels, sowie der oberon Extremitgten ist stark abgemagert. Die Xleinfinger- 
ballen nnd die Ballen des Daumens sind beiderseits gcsehwunden, die Spatia 
interossea sind an beiden Hgnden tier eingesunken. Der rechte Arm zeigt einea 
besonders weitgehenden Sehwund. Keben des reehten Oberarmes nut sehr wenig 
m6glich. Heben des linken Armes wird nicht ganz bis zm" Senkrechten und nur mit 
geringer Kraft ausgcfiihrt. Innenrotation der Oberarme leidlich, schwach. Das 
Erheben der Arme fiber den Xopf yon seitw~irts und yon vorn ge]in~ nahezu 
vollkommen, nut geht der rechte Arm beJm Erheben yon anBen nicht sehr viel 
fiber die Horizontale und nut mit groBem Kraftaufwand. Die AnSenrotation ist 
fast unmSglich, Beugen der Vordcrarme gelingt, jedoch rechts nttr mit grol~er 
1Ylfihe. Strecken des Vorderarmes rechts unausgiebig. Die Supination ist reehts 
unmSglieh, erfolgt links sehwach; die Pronation rechts schwach, links besser. 
Strecken der rechtcn Hand nich~ mSg]ich, der ]inken noch schwach m6glich, ebenso 
Beugen der H~nde. Die Finger stehen besonders links in leicht gebeugter Stel- 
lung. Beim FaustsohluB geht der zweite Finger nicht mit, bleibt leicht gekriimmt. 
stehen Das Spreizen sowie Strecken der Finger ~us der Beugestellung ist selb- 
st~ndig beiderseits nieht mSglich. Selbst~ndige Bewegungen des rechten Daumens 
sind nur noch rudiment~r ausffihrbar. Faustschlu~ nnd Strecken der ]ilxken Hand 
erfolgen unter Anstrengung. Die Bewegungen des Daumens sind bis anf e~ne v611igo 
Opposition mSglieh. Die grebe Xraf~ der Hgnde ist sehr herabgesetzt, dynamo- 
metrisch nieht zu bes~immen. W.M. ist Rechtsh~inder. l~echte Elle in der Mitre 
call6s gufgetrieben, yon einer halbmondf6rmigen, strichfSrmigen Narbe umgrenzt 
(Fraktur mi~ 16 Jahren). Umfang der Oberarme (15 cm oberhalb des Ellenbogens) 
rechts 24 cm. Umfang links 251/4 cm. Umfang der Unterarme (13 cm unterha]b 
des Ellenbogens) reehts 201/B cm, ]inks 21 era. Die 1Yiuskulatur in den seitliohen 
Partien des Brus~korbs zeigt Sehwund und liiB~ die Konturen deutlich hervor- 
treten. Die Hebtmg der Schultern, besonders der rechten, is~ stark abgesehwacht. 
Die Occipitalph~nomene treten aui Bcklopfen prompt ein. Der M. supra- und 
infraspinatus, der Deltoideus, Latissimus dorsi sowie Serratus anterior zeigen be- 
senders auf dcr reehtcn Sei~e einen weitgehenden Schwund. Auch in diesen Ge- 
bieten linden sich fibri]l~re Zuekungen. Der Scapulohumeralreflex ist bcsonders 
reohts sehr ]ebhaft. Die Wirbelsgule zeigt in ihrem Brustteil eine Sko]iose nach 
links, sie ist nirgends druck- und klopfempfmdlich. Es besteht kein S~auchungs- 
schmerz. Abdominal- und Cremasterreflexe beidersei~s vorhanden. Die Baueh- 
presse is~ kr~ftig. Die Beine, die keine ausgesprochene A~rophie zeigen, stehen in 
starker Adduetion zueinander. Der Kranke gibt selbst an, beim Anseinanderbiegcn 
das Geffihl zu haben, als,werm die Be.~ne auseinandergerissen warden. ]Die Beine 
zeigen einen starken Strecktonus; nur mit Oberwindung stgrkster Spasmen ist 
die Beugung m6glieh. Schon leichtes :Beklopfen der Kniescheiben und Achilles- 
sehnen 16s~ die Reflexe aus. Patellurklonus: beiderseits. Ful~klonus: Links er- 
sehSpfbar, rechts ausgesproehen. Zehen zeigen beim Bes~reichen der Fufisohlen 
pl~nt~rwgrts (wiederhol~ gepriif~, infolge des starken Strecktonus ~.), Oppenheimsche 
PhOneme, Gordon 1 d-. Auch an den unteren Extremitgten, besonders am Ober- 
schenkel und an der Wadenmuskulatsa', sieht man gleichfalls ein lebhaftes mus- 
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kul~res Spiel, selbst in der guskulatur der Fugsohle. Das reehge Bein wird 
im Liegen bis zu einem Winkel yon 60 ~ aktiv yon der Unterlage erhoben, das 
linke Bein in gleiehem MaBe. Bei dem Versuche, die Kniehiiftbeuge ausz~fihren, 
Sritt in der linken Wade ein pl6tzlieher Krampf ein, der sich rasch 16st. An- 
sehliegend werden die fibrilliren Zuekungen an den Obersehenkeln besonders leb- 
haft. Beim aktiven Versuehe der Kniehtiftbeugung gehngg es mit grogem Kraft- 
aufwande, das Bein im Knie zu einem stumpfen Winkel yon 135 ~ zu beugen. 
IJmfang der Beine: Oberschenkel (15 cm oberhalb des oberen Pate]larrandes) 
rechts 463/4, links 48 cm. Vnterschenkel, gr613ter Wadenurrffang: reehts 32, links 
33 era. Put. selbst gibt an, dab das rechte Bein in seiner Kraft sehw~eher sei Ms 
das linke. Die Bewegungen im FuBgelenk sind links nur gering, reehts wesentlich 
starker beschrankt; die Zehenbewegungen sind frei, nur die reehte groge Zehe 
aeheint in ihrer Bewegung etwas beschrankt. Pat. sagt selbst, die reehte grol~e 
Zehe stramme. Die grobe Kraft der Beine ist stark herabgesetzt. Finger-Nasen- 
versuch: links sicher, rechts nicht ausffihrbar. Kniehackenversueh: beiderseits 
nieht ausfiihrbar. Passive Bewegungen in Mien Gelenken ausffihrbar, keine Con- 
tracturen oder Ankylosen. Sensibilit&t: Pinselbertihrung lokalisiert; spitz und 
stumpf gibt er iiberM1 prompt und sieher an, ebenso kMt und warm. Die Tiefen- 
sensibilitit ist nieht gestSrt. Keine StSrungen des stereognostischen Sinnes. Die 
]~ewegungen in Fug-, Knie-, Zehengelenken, in Hand-, Finger-, Daumengelenken 
sind gepriift. Gang au[~erordentlieh spastiseh. Put. tritt meistens mit den Zehen- 
spitzen auf. Geht mit nahezu durehgedrttekten Kniegelenken, Ms wenn er dutch 
hohes Wasser water. Romberg'sehes Ph&nomen vorhanden; infolge Sehwiehe, Un- 
sieherheit und &ngstlieher Erwartung fMlt Pat. urn. Vasomotor. NaehrSten der 
Norm. entspreehend. Lunge ohne Besonderheit. tterz: T6ne leise, rein. Grenzen 
regelrecht. ]~lutdruek nach l~iva-t~ocei am linken 96/52 Itg, am reehten 
76/62 mm tIg. ttgl. 78 Erythroeyten, 5 200 000; Leukocyten 7800. Das Blut- 
bild: neutrophile 56,0%, Lymphoeyten ld. 40,5%, gr. 1,0%, ~bergangsf. 1,5%, 
Eosin 1,0%. Blutsenkungsgesehwindigkeit 12 Stunden (vgl. Bed. ldin. Woehen- 
sehr. 1921/14). Puls: 74 Sehl~ge in der Minute, regelmi6ig, leieh~ unterdrfickbar. 
Bauehorgane: Baueh weieh, nirgends druekempfindlieh, ohne Besonderheiten. 
lJrin sauer, frei yon Eiweil3 und Zueker. Tagesmenge 1400--2200. Der Stuhlgang 
wird willktirlieh geregelt. Wal~. im Sermn negativ. Die LumbMpunktion wird 
~bgelehnt. Die Gesichtsfarbe ist blaB. W&hrend der Untersuchung fSllt bisweilen 
ein zwangm&Big attftretendes Laehen atff, fiber das der Kranke auf Befragen selbst 
klag~. Es sei ihm unangenehm, oft laehen zu miissen, obwohl er ernst bleiben wolle. 
:Die elektrische Untersuehung am 1. Juni 1921 ergibt 9artielle Ea-R. der drei 
?r des Daumenballens und des m. adduet, pollie, brev. rechts, sowie des m. 
abduct, digit. V. beiderseits, links aueh des flex. carp. radial. Am Sehultergtirtel 
Ea-I~. beiderseits am m. infraspinat, reehts aueh m. serrat, ant. sup. Die Intelligenz- 
prfifung ergibt keinerlei wesentliehe AusfMle. Die Stimmung ist gleiehmiNg, leieht 
euphoriseh; betreffs eines gtinstigen Verlaufs seiner Erkrankung gibt er sieh den 
besten Hoffnungen bin: ,,So lange ieh meine Frau habe, verkomme ieh nieht ganz." 
Er sprieht gerne yon seinen Angeh6rigen und seinem I-Iauswesen, dr~ngg 
h~ufig naeh ttause in der Sorge um sein Geseh~ft. Von seinen Mitloatienten 
li/~lt er sich meist zuriiek. Am 13. VI. 192I w-arde er naeh Hause entlassen. 

Zusammen]assung : 

Bei e inem 35 j ih r igen  M~nn, der he red i t i r  n ich t  belustet,  bisher vSllig 
gesund gewesen, ak t iv  seiner mi l i t i r i schen  Dienstpfl icht  n~chgekommen 
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ist, entwickelt sich eine organische, fortschreitende Erkrankung des 
Zentralnervensystems. Zeitlieh vorausgegangen sind groBe Anfordernn- 
gen psychischer wie physischer Art. Die h6chste Anforderung ist viel- 
leicht in der Fahrt  mit dem Zeppelin im August 1918 zu sehen. Im Laufe 
yon 2 Jahren (seit 1916) hat er im ganzen 106 Aufsticge und 7 Fernfahrten 
naeh England mitgemacht. Das Luftschiff hat  sich in H6hen bis zu 
6400 m m i t  pl6tzliehen Temperaturdifferenzen (bis 38 ~ bewegt. Er  ist 
bei den Fahrten dick gekleidet gewesen und hat sich unter vOllig reran- 
derten Lebensbedingungen der Atmosphgre, Luftdruckschwankungen 
und dadurch bedingte k~nstliche Atmung yon Sauerstoff bzw. flfissiger 
Luft, Wiirmcstauung infolge der Bekleidung und starken pl6tzlichen 
Temperatursehwankungcn beiAnspannung aller seelischen Kr~ifte mehrere 
Stunden lang aufhalten miissen. Der Dienst hat die gr6Bte Aufmerk- 
samkcit und Umsicht erfordert, stets hat dabei die Gefahr einer feind- 
lichen lJberraschung gedroht. Zu berficksiehtigen ist ferner, dab er 
einen sehr verantwortungsvollcn Posten am I-IOhensteuer zu versehen 
hatte. Einmal, im August 1918, ist ein Schwesterschiff unter den 
cigenen Augen brennend in die Tiefe gestfirzt. Ein gleiches Schicksal 
h~tte ihn treffen k6nnen. Die psychisehe Erschfitterung steigt aui 
das HSchste, als das eigene Schiff durch Brandgranaten und Flieger 
bedroht, an Kampfkraft  einbiiBt und unter den gr6gten Gefahren, 
--  9 yon 18 Zellen waren zerst6rt, so dab das SchJff kaum noch die halbe 
ManSvrierf~higkeit hatte - -  notgedrungen den heimatliehen Hafen auf- 
suehen mugte. Etwa 3 Monate nach diesem Ereignis, im November 1918, 
setzt ohne sonstige erkennbare Ursache das zun~chst als rheumatiseh 
gedeutete Leiden im rechten Arme ein. Im Juni 1919 wird ~rztlieher- 
seits eine Abmagerung der rechten Hand festgestellt. Darauf wird das 
rechte Bein betroffen, dann springt der ProzeB auf die linke K6rperseite 
fiber und zwar fiber den linken Arm. Professor .Nonne hat in seinem 
Gutachtcn 11, 10. 1920 die Wahrscheinlichkcitsdiagnose auf eine amyo- 
trophische Lateralsklerose gestellt. Es hat sich bei der damaligen 
Untersuehung eine Atrophic der Muskulatur der rechten Hand und 
beider Vorderarme sowie des Schultergiirtcls mit fibrill~irem Muskel- 
zittern gezeigt. Die Sehnen- und Perio~treflexe sowohl der oberen 
wie unteren Extremit~ten sind pathologisch bis zum Klonu8 gesteigert 
gewesen. Auch am rechten Obersehenkel sind schon damals fibrillgre 
Zuekungen beobachtet worden. Der Gang mit dem rechten Bein ist 
spastiseh, zirkumduzierend gcwesen. Das Babinslcische Zehenphano- 
men ist nieht erzielt worden; St6rungen der Sensibilit~it, sowie seitens 
des Darmes und der Blase habcn gefehlt. Die Sehwierigkeit der Begut- 
achtung in der Frage der Dienstbesch~digung wird besonders hervor- 
gehoben. Es wird gleichzeitig auf die Beobachtung yon spinalen amyo- 
trophischen Er.krankungen des l%iickenmarkes im AnsehluB an eJn 
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lokMes Trauma sowie anf die Sch~idigung des lgiickenmarkes infolge 
plStzlicher Lnftdruckerniedrigung (die sog. Caissonkrankheit) hinge- 
wiesen, und bei der letzteren werden die Symptome der L~sion auch 
anderer Bahnen betont. Die Frage der Dienstbesch~digung wird offen 
gelassen und ein Kausalnexus mit grSgerer Wabrscheinlichkeit abgelebnt. 

Die eigene Untersuchung (am 31. V. 1921) zeigt nur ein geringes 
Fortschreiten der ~Erkrankung, insbesondere werden die zumeist gleieh- 
zeitig eintretenden bulb~tren Erseheinungen (Sehluckl~ihmungen und 
Spraehst6rungen) noeh vermigt. Nur goring sind einzelne Hirnnerven 
in ihrer Funktion geseh~digt, so die Einstellung der Augen nach auBen 
beiderseits. Nieht ganz typisch fiir das Krankheitsbild der a.L.  ist 
aueh der Befund des Angenhintergrundes; die Papillen sind im ganzen 
unscharf, am temporalen R.ande etwas blaB. 

Die Frage der Dienstbesch~idigung liegt darum sehwierig, weil so 
gut wie gar keine Erfahrungen fiber Schgdigungen des Nervensystems 
bei Luftschiffern oder Fliegern vorliegen. Bekannt sind uns nur Er- 
sclieinungen einer Erkrankungsform des C.N.S., we vornehmlieh 
Schwankungen des atmosphgrischen Druckes, und zwar des Wechsels 
yon erh6htem auf pl6tzlieh herabgesetzten Atmosph~rendruck sehii- 
digend auf das C. N. S. einwirken. Bei diesen Schgdigungen (mye- 
litisehen Prozessen) treten die Erscheinungen vornehmlich in Form yon 
Paraparesen oder Paraplegien, Hemiplegien moist kurze Zeit nach 
der Dekompression auf; aueh Hinterstrangserkrankungen sind, wie 
in dem vorliegenden Gutaehten erw~ihnt, dabei gefunden worden. 
~brigens fehlen bisher noch Mitteilungen aus der Kriegszeit fiber ~hnliche 
Ereignisse bei U-Bootsleuten, bei denen man doeh das h~iufigere Auftreten 
yon derlei Sch~idigungen h~itte vermuten sollen. Die Bedingungen der De- 
kompression liegen bei raschen Anfstiegen in gewissem Grade auch fiir 
diesen Krankheitsfall vor. Der gewohnte bzw. normale Atmosph~rendruck 
nimmt in den h6heren Sehiehten ab ; es betrSgt bei normalem Barometer- 
stand (760 mm Hg), der Druck in HShen yon etwa 4000 m, in denen 
das Luftsehiff sich zumeist bewegt hat, nut etwa 460 ram ttg. Anderer- 
seits wurde in gr6geren H6hen Sauerstoff bzw. kiinstliehe Luft unter 
erhShtem Atmosi~h~rendruck geatmet. Dabei sind die Faktoren dos 
Partialdruckes yon C02,0,N in den versohiedenen tI6hen, some die 
dadurch bedingte variable Resorbierbarkeit seitens der einzelnen Organe 
zu berficksichtigen; auch die Blutverteilung, der Gef~8tonus, der Feueh- 
tigkeitsgehalt, die W~rmestauung, sie alle sind Faktoren, welehe im 
einzelnen als sch~digend in Betraeht kommen k6nnen. Im vorliegenden 
Falle wJrd man wohl nieht so sehr die einmalige plStzliehe Vergnderung 
der vitalen Bedingungen als vielmehr die wiederholten Seh~digungen, 
verbunden mit don starken psyehisehen Erregungen, als die Ersehei- 
nungssumme anzusehen haben, welehe m6glicherweise in ihrem Endeffekt 



80  J.  Btiseher : 

d a s  K r a n k h e i t s b i l d  de r  a. L. b e w i r k t  oder  d o c h  ausge l6s t  ha t .  W e n n  a u e h  

s t r e n g  wissenschaf t l i eh  ohne  d ispos i t ione] le  N o m e n t e  ein Z u s a m m e n -  

h a n g  n i c h t  v o r b e h M t l o s  a n g e n o m m e n  w e r d e n  k a n n  u n d  dar f ,  so w i r d  

m a n  bei  d e m  v611igen D u n k e l  de r  ~ t io log i sehen  F a k t o r e n  ftir  die  a. L .  

i m  v o r l i e g e n d e n  Fa l l e  e ine  D i e n s t b e s e h ~ d i g u n g  n i e h t  v611ig in  A b r e d e  

s t e l l en  k6nnen .  B i she r  s ind  B e o b a e h t u n g e n  dieses Le idens  bei  a n d e r e n  

Luf t seh i f f e rn ,  we lehe  u n t e r  g l e i ehen  B e d i n g u n g e n  g e s t a n d e n  h a b e n ,  

n o c h  n i c h t  m i t g e t e i l t .  

l~all 4. P .W. ,  yon Beruf Sehrankenw~rter, geb. am 14. III .  1889 in Ost- 
preuBen. Die am 15. XII.  1920 erhobene Anamnese war folgende: Angeblieh 
s tammt der Kranke yon gesunden Eltern; es sell memand yon seinen sechs leben- 
den Geschwistern (vier Knaben und zwei N~dchen) eine /~hnliche Erkrankung 
haben. Seehs weitere Geschwister sind alle sehr friih gestorben, meist gleich nach 
tier Geburt. Die Todesursaehen sind ibm nnbekamat. Von den lebenden sieben 
Kindern ist er das dritte. In  der Jugend hat er sich einer best~ndigen Gesundheit 
erfreuen k6nnen und ist angeblich aueh sparer niemals ernstlich erkrankt gewesen. 
Die achtldassige Biirgersehule maehte er ohne Sehwierigkeiten dutch und erlernte 
dann das Klempnerhandwerk. Besonders tiichtig war er als Turner, so will er z. B. 
32 t{iesenwellen hintereinander gemacht haben. 1910/1912 diente er aktiv bei der 
Infanterie, arbeitete dann Ms Klempner; wurde am ersten ICriegstage eingezogen. 
Vet Verdun wurde er im Oktober i914 dutch Bajonettstieh am reehten Unterarm 
verwundet. DieWunde verheilte jedoeh sehnell, und sehon vor Weihnaehten war 
er wieder an der Front. Seine zweite Verletzung erlitt er in Polen dutch einen Kol- 
bensehlag auf die reehte Sehulter. Naeh Wiederherstellung wurde er als Flieger 
uusgebildet und kam als soleher ~ : f~ng  1916 in die Karpathen, we er dutch Ab- 
sturz in Gefangensehaft geriet. Darauf war er 2 Jahre Iang in Sibirien. Er  h~tte 
in einem Kohlenbergwerk leichte Beschaftigung; die Behandlung war &uBersg 
schlecht, so dag angeblieh etwa 80O/o seiner Kameraden starben. Nach Flueht, 
deren gr6Bte Strecke, 1700 km, er zu Fug in kurzer Zeit zurficklegen mugte, traf 
er Anfang 1918 wieder in Deutschland ein und nahm zunachst einen aehtwSehigen 
Urlaub. Mitre 1918 war er jedoeh bereits wieder Ms Flieger an der Westfront 
und erhielt bier das Eiserne Kreuz 1. Klasse. Im  Juni  desselben Jahres war er 
grippekrank, erholte sieh aber sehr bald w i d e r  und blieb bis Kriegsende an der 
Front. Naeh der Revolution ging er zur Reiehswehr und war noeh bis Mai 1919 
Ms ~'lieger im Baltikum t~tig. Endlieh nach Deutschland zurtiekgekehrt, konnte 
er Ms Klempner keine Anstellung finden und wurde Sehrankenwarter bei der 
Eisenbahn. Seit 1918 ist Pat. verheiratet und hat naeh seiner RfieM~ehr angeblieh 
sehr viel gesehleehttieh verkehrt, ~iedoeh nur mit  seiner Frau, oft zehnmal am Tage. 
Seine beiden Kinder, wie aueh seine Frau, sollen gestmd sein. Keine Aborte der 
Frau. Die Frau gebar 1921 noch ein ausgetragenes, gesundes Kind. Die ersten 
Anzeiehen der Erkrankung bemerkte Pat. im Juli  i919, und zwar eine langsam 
zunehmende Sehw~ehe des reehten Armes. BMd darauf erkr~nkte aueh der linke 
Arm, im Januar 1920 gesellte sieh eine Sehw&ehe in den Beinen hinzu. Er  hatte 
alas Geftihl, Ms ob die Beine ihm zu lang wS~ren, wenn el" mit  den H&nden etwas 
h~tte maehen wollen, mugte er immer die Beine mitbewegen. Weiterhin beob- 
aehtete er ein zunehmendes Sehwaehwerden der Naekenmuskeln, so dag der Kopf 
ihm h~ufig naeh vorn tibersank. Dabei babe er ein ,,steifes Geniek ~ gehabt. Die 
Spraehe ist angeblieh seit 3~ai 1920 naeh nnd n~eh immer nndeutlieher geworden. 
Im  Juli  mugte er infolge dieser Gebreehen seinen Dienst als Sehrankenw~rter a~f- 
geben und land ~m 23. VII. 1920 Aufnahme im Altonaer Krankenhaus (Med.- 
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Abt.). I-Iier wurde folgender Befund erhoben: Kr~ftig gewachsener Mann mit 
offenem Gesichtsausdruck and gut angelegter Muskulatur, wic die Beine noch 
verraten. Atrophie der oberon Extremitgten und des Schultergiirtels mi$ sehlaffer 
Parese. Der rechte/~rm ist stitrker befallen als der linke, ebenso das rechte Bein 
s~grker als das linke. Die grobe Kraft des rechten Oberarms und der reehten 
8chulter ist sehr gering, die der rechten Hand fast erloschen; links ist sic etwas 
besser. Die grobe Kraft der Beine ist noch ganz gut, die der Fiil~e, besonders rechts, 
abet wesentlich herabgesetzt. Die Haut der oberon Extremitgten und der Fiil~e 
Jst kiiM, feucht und schlecht erni~hrt. Die Kraft der Rumpimuskulatur ist gleich- 
falls herabgesetzt, jedoch ist eine Atrophie ebensowenig wie an den I~acken- 
muskeln nachweisbar. Scnsibilit~tssterungen fiir alle Qualiti~ten ~ehlcn. Die l~e- 
flexe der Beine sind gesteigert; es besteht ein unerschepf]icher Ful3- und lPatellar- 
klonus, rechts st~trker als links. Babinski positiv, Oppenheim beiderseits angedeutet, 
Bauchdeckenveflexe nicht auszulesen. Cremasterreflexe beidcrseits herabgesetzt. 
Keine Blasen- und MastdarmstSrungen, keinerlei Schmerzen. Der Gang ist 
,,spa~tiseh-ataktisch (Steppergung)"; die Fiil~e zeigen angedeutete Spitzful~- 
steIlung. Beim l%ombcrg fi~llt Pat. um. Kein intentionstremor. Augenhinter- 
grund o. B. Inhere Organe his auf eine leichte Bronchitis o.B. Facialis- und 
Oculomotoriusgebiet intakt. Die tmruhige Zunge zeigt fibrills Zuckungcn; die 
Sprache ist verwaschen. Gaumensegel und ScMuckakt frei. Wassermann (Blur) 
nega~iv. Bei Priifung der direkten und indirekten Erregbarkeit der Extremitgts- 
muskulatur mit galvanischen Str6men ergibt 30. VII. 1920 sieh rechts und links 
normale Erregbarkeit der Muskeln an den Obcr~rmcn und Bcinen. Die Muskeln der 
Unterarme und H~nde dagegen zeigen bei direkter Reizung nur ganz trhge wurm- 
fermige Kontraktionen, sic sind yon Nerven aus gut erregbar. Naeh diesem 
klinischen Bild, Vorderhornerkrankung und Seitenstrangaffektion, wird in Altona 
die Diagnose auf eine a. L. gestellt. Am 3. VIII. 1920 wurde P~t. auf eigenen 
Wunsch nach I-Iausc entlassen und fuhr seitdem'zweimal vcSchentlich zwecks 
Behandlung zu Dr. Cimbal n~eh Altona. Dort erhielt er Fichtennadelbader und 
aul]erdem wurde die Wirbels~ule ga]vanisiert, eine Behandlung, die ibm leiehte 
Besserung gebracht hat. Wegen der zunehmenden K~lte mul~te Pat. jedoch diese 
Fahrten einstellen und wurde am 14. XII. 1920 der Kieler Universit~tsnerven- 
klinik iiberwiesen. 

KSrperlicher Befund am 15. XII. 1920: Gr61~e 1,67 m, Gewicht 60 kg, Tem- 
peratur 36,4 ~ Der Schadel zeigt keine abnormen VerhMtnisse und ist nirgends 
klopfempfindlich. Die Pupillcn sind glcich, rund, reagieren prompt auf Licht 
wie auf Convergenz. Der Augenspiegelbefund und die Funktionspr~ung ergeben 
gieichfalls normale Verh~ltnisse. Kein Nystagmus, Conjunctiva]reflex beider- 
seits ~-, Cornealreflex beiderse'ts q-. Keine Empfindlichkeit der Trigeminus- 
druckpunkte. Die Lippenmuskulatur ist schwach (m. orbicularis otis, Hypo- 
glossusparese), so dal~ das Mundspitzen nur schwer gelingt, der Stirnast des ]~a- 
eialis dagegen wird normal innerviert. An den Mundwinkeln zeigen sieh bisweilen 
fibrilI~i.re Zuekungen. Der Masseterreflex ist lcicht auslOsbar. Die zitternde Zunge 
zeigt lebhafte fibrill~re Zuckungen und wird nach beiden Seiten gut bewe~. 
D~s Gaumensegel wird beidersoits gleichm~Big gehoben. Die hintere ~aehenwand 
ist Ieicht geretet uncl beleg~, der Rachcnreflcx herabgesetzt. Der Schluckakt ge- 
l~ngt nicht immcr ohne StOrang, besonders kommt es beim Trinken h~ufig zum 
Verschlucken. Die Sprachc ist bulbi~r, mit nasalem Beik]ang, schwer ver- 
st~ndlieh. Besonders sind Lippen- und Zungenlaute beeintr~chtigt, so sagt Pat. 
z. B. s~att ,,Pappa = Babba". Der g~nze Gesichtsausdruck hat etwas masken- 
haft Ausdrucksloses. Die mech~nische Muskelerregbarkeit ist lebhaft, ebenso das 
vasomotorisehe Nachreten. An der Beugcmuskulatm', besonders den Ober~rmen, 
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sowie am Schultergtirtel im Gebiet des Trapeeius und Deltoideus zeigen sich gleich 
beim Entbl61~en lebhafte fibrill~re ~md faszikul~re Zuckungen. Die Muskulatur 
beider Arme mit EinschluB des Deltoideus ist atrophisch und sehlaff. Die Daumen- 
und Kleinfingerballen zeigen s~arken Schwund, die Spatia interossea sind eingesun- 
ken. ])as Heben der Arme nach vorn ist unm~glich, nach seitw~rts gelingt es bis 
zu einem Winkel yon etwa 60~ n~r mit groger Mfihe und Anstrengung gelingt es 
ihm, das Essen allein einzunehmen. Die Beugang und Streckung im Ellenbogen- 
gelenk gelingt normal, Supinationsbewegungen des gebcugten Vorderarmes dagegen 
sind nicht m6glich. Die Finger beider H~ndc, besonders die der linken, stehen ge- 
krfimmt (KrMlenhand) und sind nut im Grundgelenk in geringem Grade zu beugen. 
Aktive Dorsalflektion der rechten Hand geschieht bis etwas fiber die Horizontale, 
links ist diese Bewegung aufgehoben. Ein Spreizen der t?inger an der linken Hand 
gelingt nicht, reehts tritt dabei erhebliehes Zittern auf. Der Daumen der liI~ken 
Hand. kann weder abduziert noeh adduziert and nut wenig opponiert werden. 
Reehts werden diese Bewegungen nut wenig besser ausgeffihrt. Die Haut der End- 
phalangen ist gl~nzend. Es besteht Andeutung yon Trommelsehl~gelfingern. 
Der Hgndedruek ist beiderseits augerordentlieh kraftlos; Dynamometer beider- 
seits 0. Die Reflexe der oberen Extremit/~ten sind lebhaft, der Maskeltonus ist jedoeh 
eher herabgesetzt, die Abdominal- und Cremasterreflexe sind nieht auszul6sen. 
An den unteren Ex~remit/tten zeigen sieh gleiehfalls, besonders im Gebiet der 
Adduktoren uud Extensoren der Obersehenkel lebhaft fibrill~re Zuckungen. Die 
SeMmnreflexe sind beiderseits aul3erordentlieh lebhaft, dagegen ist ein Patellar- 
Menus nieht auszul6sen, w/~hrend FuBklonus beiderseits zustande kommt. Ba- 
binski and Oppenheim sind beiderseits 10ositiv, Mendel-Beehterew nut finks positiv; 
Gordon, Striimpellsehes Tibialisph~nomen beiderseits negativ. In beiden unteren 
Extremitgten zeigen sich augerordentlieh starke Spasmen. Das I-Ieben der Beine 
in gestreckter Stelhmg yon der Unterlage gelingt nut etwa bis zu einem Winket 
yon 30 ~ Kniehtfftbeugung wird reehts und links his etwas fiber einen reehten Win- 
kel im Kniegelenk ausgdfihrt, l~'u13- und Zehenbewegungen sind nur wenig ein- 
gesehr/inkt und etwas verlangsamt. Die Sehw~che der Beine ist derartig grog, 
dug es dem Put. nicht mSglieh ist, sieh ohne fremde tIilfe fort.zubewegen. Der 
Gang isg ausgesproehen spastisch-paretiseh. Eine augenseheinliehe Atrophic der 
Glutaei und der Beinmuskulatm" besteht jedoeh nieht. Der Finger-Nasenversuch 
wird beiderseits etwas ungesehiekt ausgefiihrt, der Xnie-Hackenversueh gelingg 
sieherer. Die Wirbelsgule ist nirgends druck- oder Mopfempfindlieh, auch die 
grogen Nervenst~mmc sind nieht druekempfindlieh. Die Untersuehung der 
irmeren Organe ergibt niehts Besonderes, abgesehen yon einer leichten BescMeuni- 
gang des Pulses und der Atmung (36 Zfige). Der Leib ist weieh, nieht druekemp- 
findlich, die Sehilddriise nieht vergrSl]ert. Die Behaarung in den AchselhShlen, auf 
der Brust, an den Pubes ist regelreeht entwiekelt. Keine FunktionsstSrung der 
Blase und des Mastdarms, keinerlei Sensibilitgtsst6rungen, keine St6rung des 
stereognostischen Sinnes und der Tiefensensibilitgt. Der Urin ist sauer, irei yon 
Eiweil3 and Zueker. Der Kranke ist nahezu v611ig hilflos; er kann weder Mlein 
essen noeh sieh kleiden, nieht einen Knopf sehliegen, wenn er such die I-I~nde 
zum Munde ffihren kann und an den tIinterkopf bringt. Betreffs der oberen 
Extremitgten ergibt die elektrische Untersuehung bei galvaniseher Reizung fast 
fiberM1 normMe Erregbarkeit; teilweise tr~ge Zuekungen zeigten sieh in den Unter- 
arm- und Handmuskeln, w~hrend nut die dirckte Priifung der :Ext. digit, u. Pollie. 
long., des Adduet. pollie und des Abduct. digiti V. beiderseits vSllige Ea-R. ergab; 
Faeialisgebiet fiberall erregbar, m. orbicular oris links stgrker erregbar. Nirgends 
Ea-R. im FaciMisgebiet. In  seinem psyehischen VerhMten zeig~e sieh w~hrend 
seines kurzen Aufenthaltes his 21. XII. in der hiesigen Klinik vor allem ein 
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]ebhaftes Heimweh; er wollte auf jeden Fall das Weihnachtsfest zu Hause ~eiern. 
Dazu war er eigensilmig und ~nspruchsvoll wie ein Kind, wfinschte immer eine 
pflegende Hand um sieh zu haben, sonst war er unzuirieden; jammerte dann 
wohl, es kfimmere sieh niemand um ihn, ldagte viel fiber Verpflegung und Behand- 
tung. Zuweilen konnte man ein zwangsm~l~iges Lachen bemerken. Spi~tere wieder- 
holte Anfragen fiber den weiteren Verlau~ der Erkrankung bei dem Pal. wurden 
yon den Angeh5rigen leider nicht beantwortet. 

Zusammen[assung. 

Der P . W .  s t ammt  aus einer vSllig gesunden Familie, in der ein 
~hnliches Leiden niemals aufgetreten ist. KSrperlieh und geistig hat  
er sieh normal entwiekelt, die Gesundheit immer durch Sport gepflegt 
und seiner milit~risehen DienstpflJeht genfigt. Die Strapazen des Feld- 
zuges yon mannigfa]tiger kSrperlicher wie seelicher Art hat  er gut 
ertragen; eine Verwundung dutch Bajonettstich am rechten Vorderarm 
gleich im Beginn des Krieges ist ohne erkennbare Fo]gen sehr sehnell 
verheilt;  ebenso hinterl~l~t ein Kolbenschlag auf die rechte Schulter 
keine sichtbaren Seh~digungen. I m  Ju]i 1919 bemerkt  der Pat ient  
im 31. Lebensjahre eine langsam zunehmende Schw~che des reeh- 
ten Armes, we]che bald den linken Arm, 1/2 Jahr  sparer beide Beine 
befitllt. Eine ~uBere erkennbare Ursaehe da~iir vermag er nicht 
anzugeben. Das Leiden greift auf die ~ackenmuskula tur  und auf die 
der Sprache fiber. 1 Jahr  nach Beginn der Erkrankung wird die 
Diagnose auf amyotrophische L ateralsklerose gestellt. Es bestehen 
folgende Erscheinungen: Athroph~e der Muskulatur an den oberen 
Extremit~ten,  den kleinen Handmuskeln und an der Muskulatur 
des Schultergfirte]s beiderseits mit  sehlaffer Parese, fibrillate Zuk- 
kungen der Muskeln in diesen Gebieten sowie Ea-R. an den Vorder- 
armen. An den unteren Extremit~ten linden sich untrfigliche Zeiehen 
einer SeitenstrangMfektion; Spasmen mit  Steigerung der Sehnen- 
refiexe bis zu klonusartigen Zuckungen, das Babinslcisehe Ph~nomen 
sowie eine spastische GangstSrung. Dagegen fehlen Sensibilit~ts- 
stSrungen fi~r alle Qualit~ten sowie solche der vegetat iven Funk- 
tionen. Etwa 11/2 Jahr  naeh Beginn (Dezember 1920) der Erkran- 
kung haben sich daneben Anzeiehen der Betei]igung des vefl~ngerten 
Marks roll  entwickelt. An der Zunge werden fibrill~re Zuckungen be- 
obaehtet.  Schwer f~llt kS ihm insbesondere, harte und weiche Lippenlaute 
zu differenzmren, auch Zungenlaute werden ersehwert hervorgebraeht.  
DiG Spraehe ist bulb~r, yon nasalem ]~eiklang, schwer verst~ndlieh. 
Der Sehluckakt ist s tark beeintr~ehtigt, der Raehenreflex nicht aus- 
zul5sen. Auffallend ist die Beschleunigung der Atmung auf 36 Zfige 
in der Minute. Die Mimik des Gesiehtes ruht  und gewinnt etwas 
maskenhaft  Starres und Ausdrucksloses dadurch; nut  bisweilen be- 

6* 
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l eb t  sich das  Gesicht  d u t c h  ein zwangm~gig  auf t re tendes  Laehen.  
0 p h t h a l m o s k o p i s c h  h a t  sieh kein  k r a n k h a f t e r  Befund ergeben.  Die 
Bewegl iehkei t  der  Bulbi  is t  unges t6r t .  Es fehlen oculopupill~tre 
Symptome ,  die e twa  an  eine Myeli t is  eerviealis  h~ t t en  denken  
lassen. 

Psyehiseh  h a t  der  K r a n k e  eine zu der  Schwere seines Leidens kon-  
t r a s t i e rende  hoffnungsvol le  Euphor ie  sowie ein lebhaf tes  I-Ieimweh 
gezeigt ;  in seinen Wfinsehen is t  er k indl ieh  eigensinnig und  anspruehs-  
r o l l  gewesen. Die Lib ido  is t  sehr gesteigert .  

K u r z  zusammengefa/~t  h a t  sieh bei  P . W .  zuni~ehst eine Sehwgehe 
der  reehten,  d a n n  der  l inken E x t r e m i t g t e n  e ingeste l l t ;  der  Prozelt  i s t  
deseendie r t  auf die un te ren  Extremit i~ten  und  h a t  gleichzeit ig auf die  
motor i sehen  K e r n e  des Bulbus  fibergegriffen. Wir  sehen im Verlauf  y o n  
12- -18  Mona ten  die Zeichen einer amyo t roph i sehen  Latera lsk lerose ,  
kombin ie r t  m i t  einer  Bulbi~rparalyse,  sieh entwiekeln.  

Fa l lS ,  D.S., yon Beru~ Buehhalter, geb. 19. III .  1877. Der Krankheitsverlauf 
gibt folgendes Bild: Die Vorgeschichte aus dem Krankenhaus Eppendorf-Hamburg 
berichtet: 10. VI. 1918. D. S. hat mit 8/4 Jahren eine L~hmung im reehten Bein 
bekommen. Anseheinend dureh allzuvielen Gebraueh und unpassendes Ful~zeug 
hat sieh im Laufe der Schuljahre eine Klumpful~stellung links herausgebildet. 
Sonst ist Pat. nie krank gewesen, keine venerische Infektion. Die Frau und 
drei Kinder sind gesund, keines gestorben; ein Abort der Frau naeh Verletzung. 
Im Herbst 1917 trat eine Zunahme der Sehw~ehe im rechten Bein aufi Vorher 
hat Pat. dasselbe immer noeh etwas gebranchen und ohne Stock gehen k6nnen. 
Es wurde immer sehlimmer. Pat. brauehte erst einen, d~nn zwei St6eke. All- 
m~hlieh win'de auch das linke Bein etwas sehw~eher. Seit 6--7 Woehen lassen 
aueh die Kr~fte in den Armen nach, sonst bestehen keJne Kiagen. Es haben rile 
Schmerzen oder Par~tsthesien bestanden. I)er Stuhlgang ist in Ordnung. Beim 
Wasserlassen verspiirte er seit 4 Wochen sehr starken Drang. Schl. toni3 ihm 
sofort nachgeben, sonst wiirde er einniissen. Status somatic: Grol3er Mann, 
kr~ftig gebauter Oberk6rper. Soh~del nicht klopfempfindlich. Augenbewegungen 
intakt, desgleichen Pupillen. Facialis rechts = links. Zunge wird gerade heraus- 
gestreckt. Lunge ohne krankhaften Belund. Herz- Normale Grenzen, etwas 
dumpfer erster Ton, zweiten T6ne etwas akzentuiert. Puls: Regelm~l~ig, etwas 
weieh und klein, nieht beschleunigt. Bauchorgane: Kein krankhafter Befund. 
Urin: 0 E. 0 Z. Reflexe an den Armen normal. It~ndedI'uck rechts sehwt~eher 
Ms links (Pat. ist Reehtshi~nder). Von den iibrigen Bewegungen ist namentlieh 
die Streekung im Ellenbogen rechts auffallend sehwaeh, zeitweise fibrillare Muskel- 
zuekungen im rechten Oberarm. Bauchdeckenreflex + ,  Bauehmuskulatur: Nichts 
krankhaites. Der rechte Obersehenkel ist stark ~bgemagert. Untersehenkelge- 
sehwiir reehts. Der linke FuB steht in Klumpful~stellung, ist lest fixiert. Der 
reehte Patellarreflex fehlt, linker lebhait. Der reehte Achillessehnem'eflex ist 
sehr sehwach, linker lebhaft. Beugung im Hiiftgelenk reehts sehr sehwach, 
links normal, ebenso Streektmg, Abduktion und Adduction. Streekung trod 
Beugung im Kniegelenk rechts sehr sehwach, links die Beugung sehr sehwach. 
Bewegungen im Ful3gelenk reehts unm6glich, links in geringem Ausmal3e. 
Bewegungen in den Zehen: Reehts fehlend, links Pl~ntarflexion sehr sehwacli. 
Ira linken Obersehenkel fibrillate Muskelzuckungen. Keine Sensibilits 
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st6rungcn. Elektrisch: Obere Extremit~ten normal. Untere Extremit~ten (fara- 
disch): Strecker, Beuger trod Adductoren am Oberschenkel rechts herabgesetzt, 
links normal. Peronaeusmuskulatur rechts nicht, links schwach erregbar. 
Wadenmuskulatur rechts nicht sichcr, links normal erregbar. Kleine :Fugmus, 
keln rechts normal, links nich~ erregbar. Galvanisch wie faradisch nirgends 
triige Zuckung. 

1)er am 7. VIII. 1918 erhobene Enflassungsbefuncl ergibt: Unter Schwitzen, 
H5hensonne and Massage hat sich die Kraft des rechten Armes and der beiden 
Beine gehoben. Die Streckung im rechten EUenbogen ist rechts noch etwas 
sekw~cher als links, jedoch deutlich gebessert. It~ndedruck reehts fast gleieh 
links. 1)as Ulcus am rechten Unterschenkel ist geheilt. Die Beugung im linken 
Kniegelenk ist fast normal geworden. Auch die Bewegungen im linken Fuggelenk 
haben sieh erheblich ogebessert. Reflexe wie zuvor. - -  Trotz dieser ]~esserungen 
kann der Pat. ohne Unterstfitzung noeh nickt gehen. 1)ie Diagnose wurde auf 
Poliomyelitis mit Muskelatrophie gestellt. 1)a sick der Zustand des Pat. naeh der 
Entlassung inzwischen verschlechtert hatte, wurde er wieder der klinischen Be- 
handlung zugefiihrt und kam am 24. VL 1909 in die psychiatrische and Nerven- 
klinik der Universit~t Kiel. Die Anamnese enth/~lt zum Tell diese]ben Angaben, 
wie die in Eppendorf am 10. VI. 1918 aufgenommenen. Als Erg/inzung an 1)aten 
mSgen noch folgen: Nach der damaligen Behandlung sind die Beine etwas besser 
geworden, jetzt aber fangen die Arme an, sehw~cher zu werden. Bis Ende Januar 
1919 konnte der Pat. noch sehreiben, dann allm/~hlieh nich~ mehr. Die tt/~nde 
magerten ab. Gleiehzeitig trat eine Verschlechterung der Sprache ein, die un- 
deutlieher und schwerf~lliger wurde. In der letzten Zeit hat der Pat. sick oft beim 
Essen auf die Znnge gebissen. Etwa seit 1917 besSeht bei st/~rkerer ttitze nachts 
A~embeklemmung. Pat. bekommt sehleeht Luft, dutch Aufsetzen wird es besser. 
Schon sei~ AnfangNovember 1918 ist das Gehen gar nicht mehr mSglich gewesen. 
Wasserlassen und Stuhlgang erfolg~en willkfirlich. ])as Ged~ehtnis sei ,,tadellos" 
und die Stimmung gut. Er habe kein taubes Gefiihl oder Kribbeln gehabt, verspjire 
abends ein Klopfen in den Armen und habe seit 8 Wochen eine Ansckwe]lung 
im linken Oberarm, die schmerze. Auf genauere Fragen betont er. Ursprfinglich 
waren beide FiiBe bestimmt normal. Mi~ 3/4 gahreh konnte er sehon laufen. 
Dann hatte er ein Geschwtir in der reehten Leistenbeuge, und eine Schw/~che blieb 
zurtiek, die aber nicht so groB war wit jetzt. 1)er KlumpfuB links, den er, soweib 
seine Erinnerung reiche, immer gehabt habe, bildete sick angeblieh ers$ mehr 
dureh unpraktisches Fugzeug und Uberanstreng~ang aus. ,,Es blieb dann, so 
wie es war, bis vor einem gahre." Pat. konnte allein ohne Stock gehen. 1)er 
Zustand ist vollkommen unver/~ndert gewesen bis vor 11/2 gahren, ohne jeden 
Muskelsehwund. Erst dann begann die fortschreitende Verschlimmerung. 
Wegen des KlumpfuBes hat er nieht gedient. Die Mutter sei hochbetagt mit 
70 Jahren an Arterienverkalkung, der Vater mit 48 Jahren an Magenkrebs 
gestorben. NervOse Krankheiten seien in seiner Familie, soweit er wisse, nieht 
aufgetreten. Sonst ist Pat. nie krank gewesen, lernte gut (bis 1. Klasse der 
Volkssehule), war sparer bei der SteuerbehSrde, dann BuchhMter in ver- 
schiedenen Stellen. Venerisehe Infektion wird negiert, ebenso Alkoholmig- 
braueh. 

Der k6rperliche Be]und: Grol3er Mann in m&Bigem Ern/s ~m 
Alger yon 42 Jahren. Gewicht 77,5 kg. Temperatur 37 ~ 1)er Sch~tdel ist aut tle- 
klopfen nieht empfindlieh. KopimaBe 151/3 : 18 : 58 cm. Pupillen rechts = links, 
lebhafte Pupillenunruhe. Pupillen reagieren auf Lich~ nnd Konvergenz. 1)Je 
Corneal-, Conjunctivalreflexe sind vorhanden. Die Augenbewegungen sind frei. 
Die Augen seheinen grog und stark. Auf einer vorgezeigten Photographie yen 
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7 Jahren treten sie nieht so starr hervor, Der LidschluB ist nieht besonders 
kr~ftig. 

Der ]inke Mundwinkel wird besonders beim Sprechen mehr gehoben. Das 
Mundspitzen, Backenaufblasen gelingt gut, das Stirnrunzeln rechts ~ links. Die 
Wangen sind etwas eingesunken, die Zunge wird vorgestreck~ nnd zeigt fibrillates 
Wogen. Die GaumenbOgen werden gleichmaBig gehoben. Der Rachenreflex ist 
lebhaft. Das Schlueken ist stark erschwer~; Schl. mnB miihevoll einen LOtfel yell 
Wasser mehrere iV[ale schlucken, nimmt immer nur teel6ffetweise Fliissigkeit zu 
sieh. :Die Spraehe ist kloI~ig rai~ ]eieht nasMem Beildang und teioht verwaschen. 
Besonders schleoht kann das R als Gaumenlaut ausgesprochen werden. Es besteht. 
eine Abmagerung der ganzen Arme, insbesondere dcr Vorderarme sowie der Klein- 
finger- and Daumenballen und der Spatia interossea. Die Reflexe der oberen 
Extremitaten erweisen sieh links etwas lebhafter als rechts. Es bestehen leiehte 
Spasmen links. Das Heben der Oberarme naeh vorn ist aufgehoben. Die Abduktion 
gering und sehr schwaeh, ebenso is~ die Aul~enrotation sowie die Innertrotation 
unm6glich. Das Bcugen der Vordcrarme gelingt unausgiebig und schwach, da- 
gcgen das Strecken, wenn auch sehr schwaeh. ])as Beugen der Hande im Hand- 
gelenk und das Strecken ist gut erhalten. Die Finger stehen in Bengeste]lung. 
Die Hande sind proniert, die Supination ist aufgehoben, das Strecken der Grund- 
glieder des vierten nnd fiinften Fingers der rechten Hand ist kaum, (]as des zweiten 
und dritten Fingers im geringen Grade mOglieh. Links sind Bewegungen schwach 
erhalten. Das Streeken der Mittel- und Endglieder erfolgt an der linken beim 
dritten bis fiiniten Finger unausgiebig, das des zweiten Fingers gar nicht. Die 
Extension des Daumengrundgliedes ist unausgiebig sehwach, die des Endgliedes 
rechts erhalten, links schwach und unausgiebig. Die Adduetion wird sehr sehwach 
ausgefiihrt. Die Abduction fehlt fast vOllig, ebenso sind die Beugungen und Op- 
position sehr gering. Der Deltoideus ist a~,rophisch. Am unteren Ende des Deltoi- 
deusansatzes finder sich eine wa]lnul~grol~e, nicht verschieblicbe, etwas empfind- 
liche Verdickung, rechts dieselbe Verdickung ctwas geringer. Die Fossae supran. 
infraspinatae sind eingesunken. Das Vor- und Riickwartsbeugen des Kopfes wird 
sehr schwach, das Drehen des Xopfes sehr gut ausgefiihrt, das Neigen nach der 
Seite nur sehr schwach. Das Aufriehten aus dem Liegen ist nicht mOglich. Ab- 
dominalreflexe beiderseits fehlend. Das rechte Bein ist verkiirzt und im ganzen 
stark atrophisch. Das linke Bcin etwas atrophisch. Im linken Bein bestehen 
Spasmen. Links besteht starke Klumpfuf~stellung, rechts starker Hohlful]. Der 
PateUarreflex ist nar schwer auszulOsen, links dagegen gesteigert. Der Achilles- 
sehnenreflex fehlt rechts, ist links vorhanden. Die Zehen werden schwach plantar- 
warts gestreckt beim Bestreichen der Fu2sohlen. Das rechte Bein wird nach ans- 
warts rotiert, die Innenrotation nicht ausfiihrbar. Am linken Bein nur gering 
mOglich. Das Heben des rechten Oberschenkels rechts aufgehoben, gelingt links 
nur bis 45 ~ Das Beugen und Strecken des Unterschenkels wird rechts nieht, 
links nut schwach ausgefiihrt. Das Strecken der Fii~e ist aufgehoben. Das Senken 
der Fu~spitze ist nnmOglich. Der rechte Furl sehlottert im Ful~gelenk. Der linke 
Ful~ in eontraeturierter SpitzfuBs~ellung. Fuitklonus ist nicht zu erzielen. Die 
Sensibilit~t: Beriihrungen werden lokalisiert, spitz and stumpf nnterschieden, die 
Schmerzempfindung ist ]ebhaft. Herz: Figur regelreeht, TOne rein, Puls 104, 
klein. Lunge: Keine Besonderheit. Atmnngsfreqnenz: 28 pro Minute. :Baueh 
welch, nirgends druckempfindlich. Urin: 1R.ea. saner, Sacch., A!b. Gang: un- 
mOg]ieh. Schl. ist vOllig hilflos. :Die WaR. im Serum hat Juli 1919 einen 
negativen Befund ergeben, die Lumbalpunkation ist nicht vorgenommen wor- 
den. Die Priifung mit faradischem und galvanischem Strom gibt folgendes Er- 
gebnis: 
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Obere Extremit(tt. 

8 7  

m. de l to ideus  . . . . .  
m.  radia l is  . . . . . .  
m.  biceps  . . . . . . .  
m.  m e d i a n  . . . . . . .  
m.  u l n a r  . . . . . . . .  
m.  s u p i n a t o r  long  . . . .  
m.  f lexor  carpi  radia l is  
m.  flex. carpi  u lnar .  . . 
m.  flex. d i g i t o r u m  subl im.  
m.  flex. pa lmar i s  l o n g . . .  
m.  opponens  pollic. . . 
m.  lumbr ica l i s  . . . . .  

farad. 

0 m m  

6 ,, 

5 ~ 

6 ,, 
0 
6 ,~ 

6 ,, 
O 
0 ,~ 

0 ~ 

l~echte 

galvan.  farad. 

12M.A.  K > A n S Z  0 m m  
4 ,, 4 7, 
6 ,, 4 ,, 
6 ,, 5 ,, 
4 ,, 5 ,, 

10 ,, 3 ,, 
10 ,, 6 ,, 

8 ,, I i " 
0 . 

0 15V2 ,, 
I 

Linke 

galvan.  

3 M.A. K > A n S Z  

8 
1,5 ,, 
3 ,, 
6 ~ 

3 ,, 
7 ~ 

9 ,, 
2 ~ 

O 
14 ,, 

Untere Extremitdt. 

m. crura l is  . . . . . .  
m.  sa r to r ius  . . . . . .  
m.  quadr i ceps  . . . . .  
m.  a d d u c t o r  m a g n u s  . . 
m.  r ec tus  femor is  . . . .  
m.  pe roneus  longus  . . . 
m.  t ib ia l i s  an te r io r  . . . 
m.  ex t enso r  digit ,  c. 1 . . .  
m.  gas t roc  n e m i u s  . . . 
m.  ex tens ,  halluc,  long. . 
m.  ex tens ,  dig. c. brev.  . 
m.  in te rosse i  . . . . . .  

farad. 

l%chte  

3 m m  
31/2 ~ 

0 
O 

5 
6 ,, 
0 
0 
0 

0 

galvan. 

5 M.A. K > A n S Z  
12 ,, 

0 

18 . 

0 
0 

0 

0 

0 
0 

0 

farad, 

5 I n t o  

5 . 
41/2 ,, 

O 
0 
0 
0 
0 
0 
0 
O 
0 

Linke 

galvan.  

10 M.A. K > AnSZ 
14 

0 
0 
0 
O 
0 
0 
0 
0 
O 
4 

Der  wei te re  Ver l au f :  

23. VI I I .  1919. Pa t .  i s t  i m  a l l geme i nen  zufr iedener ,  m a n c h m a l  se lbs t  he i t e r e r  
S t i m m u n g .  ~ b e r  den  Ver lauf  se ines  Le idens  g ib t  er s ich  k e i n e n  Sorgen  h in ,  i s t  
rol l  gu t e r  H o f f n u n g  fiir den  A u s g a n g .  Der  ob jek t ive  B e f u n d  i s t  im  ganzen  u n v e r -  
i~nder~, e inze lne  S y m p t o m e ,  wie Versch lucken ,  Qua l i t~ t  de r  Sprache ,  a k t i v e  Be- 
wegl ichkei t  der  l i nken  A r m e s  wechse ln  oft  t ageweise  in  ih re r  I n t e n s i t g t .  11. I X .  
1919. Bieepsref lex  i s t  v o r h a n d e n .  Tr iceps-  u n d  Per ios*ref lexe  fehlen .  I m  l i n k e n  
B e i n  l e i ch te  Spasmen .  Die  re f lexogene  Zone  is t  s t a r k  verbrei~ert .  Die  G a u m e n -  
bOgen h e b e n  s ich  gle ichmgBig.  Z u n g e n a t r o p h i o  fehl t .  SeM. v e r s c h l u c k t  s ich  
b e i m  E s s e n  u n d  Tr inken ,  besonder s  in  l iegender  S te l lung  h~ufiger .  Die  Sp rache  
t rag~ a u s g e s p r o c h e n  bulbKren Charak te r .  Der  n.  faeial is  i s t  ~aradisch  er regbar ,  
be iderse i t s  v ie l le ieh t  e twas  he rabgese t z t ,  l inks  6 M.A.  Muse.  t r i angu l a r i s ;  l inks  
6 MA, K s t a rke r  als AnSZ.  l~Iusc, z y g o m a t i c u s  l inks-  3 MA, ebenfa]ls  K s t a rke r  
als AnSZ.  
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Ant 27. X. 1919 zeigt sich der folgende Befund: Die Pupillen sind beiderseits 
gleieh. Der Augenhintergrund, die Augen- und Kopfbewegungen sind frei. 
Hochgradige Atrophie der Muskulatur mit tibrill~rem Zittern. Auf Aufforderung, 
die Arme zu bewegen, zieht er die Sehultern eine. Spur an, bewegt darm die Arme 
im Ellenbogengelenk ein wenig; es bestehen Atrophien besonders im eucullaris, 
deltoideus, in der Oberarmmuskulatur, ferner im Thenar mad ttypothenar. Die 
Finger stehen in KrMlenstellung, die Bewegmagen der Finger sind sehr gering 
Zunge zittert etwas, wird vorgestreckt, die Spraehe ist langsam mad sehwerfMlig. 
Der Charakter der Spraehe skandierend, dysarthriseh, zunehmend undeutlieher, 
zeigg deuttieh bulb~,r-nasalen Beiklang. Ebenso seheirien die Sehtuekbesehwerden 
zugenommen zu haben, der Husten ist gleiehfMls ersehwert. Das Lippenspitzen 
unct ebenso das Lippenbreitziehen ftihrt er aus. AbdominMreflexe beiderseits 
fehlend, l~eehtes Bein hoehgradig atrophiseh. ]~eide FiiBe in starker KlumpfuB- 
stellung, das Anziehen der Beine gelin~ etwas. Die Knieph/tnomene sind links 
Spur, reehts deutlich auszul6sen. Der Aehillessehnenreflex nieht deutlich. Babinski 
nicht auslSsbar. Lillks geringe Spasmen, reehts besteht sehlaffe L~hmung. Wasser- 
lassen und Stuhlgang ohne StSrung. Die Stimmung ist hoffnungsvoll. I7. XI. 
t919. Pupillen sehr welt. geaktion auI Lieht + ,  abet nicht sehr ausgiebig, des- 
gleiehen auf Konvergenz; Augenbewegmagen frei. Der Gesiehtsausdruck hag etwas 
stgrres, Maskenartiges, Stirnrunzeln + ,  gut. LidschluB + ,  sehwaeh. Das Zghne- 
zeigen isg sehwaeli, das Pfeifen nichg m6glich. Das Laehen geht leidlieh, Baeken- 
aufblasen mtr sehw~eh, Mundsp~tzen nieht sehr ausgiebig. Die Zunge wird nieht 
vorgestreekt, zittert lebhait. Die GaumenbSgen werden gehoben, abet nieht 
sehr ausgiebig. Spraehe sehr langsam, abgehaekt, sprieht einzelne Worte in 
Intervallen, dabei nasMer Beiklang. Lippenlaute nnd Zungenlaute werden sehr 
sehleeht ausgesproehen. Obere Extremiti~ten: Beuge- und Streckbewegungen der 
Oberarme schwaeh, der Itgnde sehr gering, fast null. Finger in starker Beuge- 
stellung (zweite und dritte Glieder), Grun@ieder leieht gestreekt. Die zweiten 
und dritten Glieder des vierten nnd tiinften Fingers kSnnen noeh leieht gestreckt 
werden. Beugebewegungen der Finger schwaeh. Spreizen und Sehliegen der 
Finger sowie die ]~ildung der Ff6tehenstellung unm6glicli. Die Adduction des 
reehten Daumens ist aufgehoben, die des linken Daumens ist sehwaeh, ebenso die 
Streckung der Daumenglieder reehts nieht, links nut sehwaeh erhMten. Die Beu- 
gmlg tier En@ieder reehts schwach m6glieh, links dagegen aufgehoben. Die 
Beugung der Daumengrundglieder, die Opposition und die Abduction ist nnaus- 
fiihrbar. Es zeigt sieh ein starkes iibrillares Zittern im rechten ]~ieeps, leiehte 
Adduetionsbewegungen sind noeh mSglieh, sonst Bewegungen des Sehultergiirtels 
st~rk eingesehrgnkt. AbdominMreflexe fehlen. Das Knieph~nomen ist links 
vorhanden, reehts nieht deuflieh. An den unteren Extremitgten zeig~ sich links 
noeh ein geringes Heben nnd Senken des Oberschenkels; reehts erfolgt keine 
aktive Bewegung. Die :Bewegung des Fuges nnd der Zehen beiderseiis ist un- 
mSglieh. Desg!eiehen eine Bewegung nach vorne nut sehwaeh auszuftihren. Die 
Kaumuskeln sind frei, Puls weieh, besehleunigg auf 132 Sehlage in der 3s 
Die Pulsfrequenz betrug bisher durchschnittlieh 80. Die Atmung oberflgchlieh, 
sehr ersehwert, der ttusten krafflos. Selbstandiges Erheben aus liegender Stellung 
ist unmSglieh. Sehlueken ist heute zei~weise nicht m6glieh. Infolge der er- 
sehwerten Nahrungsawfnahme fiel das AufnMlmegewieht yon 71 kg auf 56 kg. 
Nie kamen StSrungen des Urin- und Stuhllassens vor. 19. XI. 1919. Die Atmung 
wird zusehends ersehwert, der Puls Mein und nnregelm~gig. Es bestehen die Er- 
seheinungen eine Sehluekpneumonie. 8r Uhr nachmittags erfolgt pl6tzlieh Exitus. 

Psyehiseh; so sei zusammeniassend noeh bemerkt: Die Stimlnungslage war im 
Mlgemeinen euphorisch, ganz im krassen Gegensatz zu dem fortsehreitenden 
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Leiden und der zunehmenden Hilflosigkeit. Selbst im vorgeriiekten Stadium des 
Leidens hielt den Kranken die ttoifnung auf Gesundung aufrecht. Nur vor- 
iibergehend war seine Stimmung getrtibt. Die Affektbewegungen hatten einen 
zwangsartigen, kr~mpfhaften Charakter. Jede kleine Freude begxiiBte er dank- 
bar. Er las die Zeitung, vergal~ aber den grSl3teI1 Tei] des Inhalts, erkundigte sich 
angelegentlich bei seiner Frau, wie es daheim ouss/~be. Mit den Kranken des 
Saales scherzte er h~ufig. 

Zusammen]assung : 

Das klinische Bild ist gekennzeiehnet: Bei einera 40j~hrigen 
nervSs bis auf eine in der 2. H~lfte des 1. Lebensjahres aufgetretene 
,L~.hraung" nicht be]asteten Manne setzt das Leiden ohne erkennbare 
~ul~ere Ursaehe unvermittelt  zunaehst rait einer Schw~che des reehten, 
anschliel~end einer solchen des linken Beines ein. Die anamnestisch 
angegebene Lahraung der Beine soll sieh mit akutera Beginn an den 
frfiher vSllig gesunden unteren Extremit~ten entwiekelt haben. Sie 
hat spater die Bildung eines paralytischen Klumpfu~es und ein ge- 
ringes Zurfiekbleiben im L~ngenwaehstura des reehten Beines zur 
Folge gehabt. Der Schlul3 ist bereehtigt, dal~ es sich damals um 
einen poliorayelitisehen Proze8 (rait vorzugsweisem Befallensein der 
nn. peronei) gehandelt hat. Diesera frfiheren Krankheitsprozel~ eine 
]atente erworbene Disposition ffir eine Erkranknng des raotorisehen 
Anteils des Zentralnervensystems zuzuerkennen, liegt nahe. Often 
bleibt dann die Frage, welehe causa efficiens den Ausbrueh des jetzigen 
Leidens nach einer Pause yon nahezu 4 Dezennien herbeigeffihrt hat. 
Zu den ersten Anzeiehen der Erkrankung. der zunehmenden Schw~ehe 
in den Beinen, gese]lt sieh etwa ein Jahr  sparer da~m unter allmahlicher 
Entwieklung ein Naehlassen der Kr~fte in den Arraen. Vorfibergehend 
t r i t t  eine Riiekbildung in geringera Grade (Re- bzw. Intermission) 
auf, bis alsdann unaufhMtsara ein weiteres Fortsehreiten des Leidens 
rait Atrophien sowie bulb~ren SymIotomen im Verlaufe eines Jahres, 
sehliel31ich schub~rtig den tSdlichen Ausgang herbeiffihrt. Auf der HShe 
der Erkrankung (Juni 1919) pr~sentiert sieh die Vereinigung a) einer 
Poliomyelitis ehronica anterior (subacuta), welehe sieh Ms ascendierend 
erwiesen hat, b) yon Syraptoraen einer Pyraraidenstrangserkrankung, 
sowie e) solehen einer Bulb~rparalyse. 

Wir linden Atrophien der Bein- und ganzen Armmusku]atur, ins- 
besondere der des Dauraen- und K]einfingerbal]ens sowie der ram. interos- 
sei, fibri]l~re Zuckungen und partJe]]e sowie komplette Entartungs- 
reaktion. Die Spasraen und die Steigerung der Sehnenre~]exe (dabei 
Fehlen des Babins#i- und Oppentteimsehen Ph~noraens) rait den Kon- 
trakturen und Haltungsanoraalien deuten auf Seh~digung der eortieo- 
rauskul~ren Bahnen bin. Die spastischen Syraptorae treten zwar etwas 
zurfiek, wohl infolge des bereits durch die Affektion der VorderhSrner 
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welt fortgeschrittenen Muskelschwundes. Durch die genannten Er- 
schcinungen ist die hochgradige Hilflosigkeit und die Unfghigkeit zu 
gehen erklgrt. An bulb~ren Symptomen fMlen die kloSige Sprache nnd 
ihre zunchmende SchwerfMHgkeit, welehe sich gleichzeitig mit dem 
~bergreifen des Krankheitsprozesses auf die oberen Extremit~ten ein- 
gestellt hat, sowie die im Laufe der Beobaehtung progredient auf- 
tretenden Schling- und Sehluckbesehwerden, auf. Nebenher zeigen sieh 
eine leichte Sehw/iche des Faeialis links und der nn. aeeessorii sowie 
eine Seh~digung des Hypoglossus. Der motor. Ast des Trigeminus 
tritt weniger in die Erscheinung. ttervorzuheben verdient noeh, daft 
St6rungen der Augennervenfunktionen, der Sensibilit~t ebenso wie 
seitens der Urin- und Stuhlentleerung fehlten. Es liegt somit das 
Syndrom der amyotroiohisehen LaterMsklerose und Bulb~trioaralyse vor. 

Die Sektion 14 Stunden post mortem ergibt : Pneumonisehe Infiltrate 
in beiden Unterlapioen. Lungenemphysem. M~13ige Sklerose der MitrMis, 
der grot3en Gef/ige und der Aorta. Pulpassehwellung der Milz, Ver- 
kn6cherung der Kehlkopfknorpel. Bei einer langen Incision an der 
t~tiekseite des reehten tleines finder der gr613te Teil der Muskulatur 
vollkommen dureh Fettgewebe ersetzt. Der Nerv ist etwas verdtinnt, 
aber sonst ohne gr6bere makroskoioisehe Ver~nderungen. Die Dura 
mater spina]is ist zart und durehsiehtig. Von der I)ura ist die Pin 
glatt abziehbar. Auf einem Riiekenmarkquersehnitt durch die untere 
Halsanschwellung erkennt man, dag anseheinend eine Atrophic der ge- 
samten grauen Substanz der Vorder- und Hinterh6rner besteht. Die 
l~tiekenmarkskonturen sind ver~ndert. Insbesondere besteht auf der 
linken Seite eine starke Absehr~gung und Konkavierung des ]inken 
Seitenstranges. Die Lendenansehwellung ist kaum festzustellen. Im 
Lendenmark ist die Atrophie der grauen Substanz eine noch viel weit- 
gehendere Ms im Halsmark. /)as Gehirn ist groB nnd 1368 g sehwer. 
An den Windungen Nllt besonders anf der linken I-Iemisph/ire eine auBer- 
ordentliehe Versehm~tlerung des Gyr. central antie, nahe der Mantel- 
kante im Gebiete des Ful?- wie eine solehe des Arm- und gumpfzentrums 
auf (Abb. 1). Nieht so aus gesproehen besteht sie aueh auf der rechten 
Hemisioh~re. Die Pin mater zeigt eine leiehte Trtibung und Verdiehtung, 
die in der Gegend der ZentrMwindungen vielleicht am st~rksten ist. 
Die Versehm&lerung des Gyr. eentralis ant. betrifft auf der linken Hirn- 
h~lfte aueh noeh den Lobus paraeentrMis, der dann lateral in dem 
oberen Viertteil in die kammf6rmige Versehm~lerung der vorderen 
ZentrMwindung iibergeht (Beinregion). I)er Gyr. eentr, ant. zieht 
alsdann in breiterer Bandform unmittelbar naeh vorn fast horizon- 
tal vorlaufend und verliert sieh naeh einer weiteren Sehleife in die 
obere FrontMwindung. JedenfMls ist sein Verlauf zun~chst abw~rts 
und frontalw~rts nieht wie iiblich scharf abzugrenzen. In der vor- 
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deren ZentrMwindung fiillt nach den 2 fast horizontal gestellten Win- 
dungen abermMs eine Verjiingung auf, ein kleiner Bezirk etwa, anf 
der Ha.lfte des sulc. eentralis gelegen (Armzentrum). Auf der reehten 
I-Iemisph~re zeigen die anMogen Gebiete gleiehfMls einen Sehwund 
bzw. eine Unterentwiekelung, aber bei weitem nieht in dem ?r wie 
links. Die hintere ZentrMwindung, besonders die linke, weist in ihrem 
Verlaufe parallel der vorderen eine Versehm~tlerung auf, diese t r i t t  
jedoeh auf der reehten ttirnh~lfte an Bedeutung ganz zuriiek. Die 
Stirnwindungen (insbesondere die pars. opercular.) und die iibrigen 

Abb. 1. Linke ttemisph~re (Zentralwindung). 

Gyri des Hirns bieten keine Besonderheiten, ebensowenig das Klein- 
him. Anatomisch sei die Verschm~ichtigung gewisser Bezirke der 
vorderen ZentrMwindungen (Bein- und Armzentrum) beiderseits noeh- 
reals betont und vergleiehsweise auf eine Abbfldung eines analogen 
Falles aus der Klinik bei Wagner-Ja~tregg in Lewandowskys Handbueh 
1911 Abb. 51 verwiesen. Einen ~ihnlichen Befund erw~ihnen ausdrficklich 
Wenderowic und Nikitin, desgl, bereits Kahler und Pic~. 

Die histologische Untersuchung hat ergebenl): tRi~clcenmark: Auf lVIark- 
scheidenpraparaten (Weigert) 1/~13t sieh die Degeneration der Pyramidenseitenstrfinge 

1) Bei der histologisehen Bearbeitung hat reich Herr Priv.-Doz. Dr. Creutz- 
#ldt in liebenswiirdiger Weise unterstiitzt. Ieh m6chte ibm an dieser Stelle meinen 
herzliehsten Dank sagen. 
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einwandfrei verfolgen, Mehr diffus aufgehellt erscheinen die Vorderseitenstr/~nge; 
die AusfMlserseheinungen sind in den kaudM gelegenen TeileI1 im allgemeinen 
geringer als in dem eervicMen Teile des Riiekenmarks. Ebenso zeigt die Vorder- 
horns~ule in den h6her gelegenen Partien eine zunehmende Atrophie. 

Die Seitenstrgnge sind in ihrem ganzen Verlaufe im I%tiekenmark beiderseits 
gleiehm/~gig ver6det und als ein in Weigert-Markpr~paraten anfgehelltes drei- 
eckiges Feld mit der Basis naeh augen, yon den hinteren Wurzeln abgesetzt. Bei 

Abb. 2. CervicMmark, unterer Tell. [Weigert-Markscheidenf~trbung.] 

st/~rkerer Vergr6•erung sieht man iiberMI in diesem Gebiet plumpe Markseheiden- 
sehollen neben zarten Markringen. t i ler  und da werden auf dem Sehnitt l~ngs- 
getroffene Fasern mit starken Auftreibungen siehtb~r, so dab sie stellemveise 
rosenkranzartig aussehen. DorsomediM wird die Seitenstrangbahn vom tIinter- 
horn, naeh vorn und lateral yore tract, rubrospin., lateral im iibrigen yon den 
Cerebellarenbahnen begrenzt. Dabei erseheint das eine Seitenstranggebie~ st/irker 
betroffen. Im Vorderstranggrundbiindel finder sieh der Liehtungsbezirk um die 
fissura mediana, verbreitert sieh venl~rM, spitzt sieh dorsal etwas zu. Nut ein 
sehmMer Saum yon verh~ltnism~13ig besser erhaltenen Markringen (tr. sulco- 
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marginal.) lggt sich bis in den CervieMteil verfolgen. Der Pyramidenvorderstrang, 
anfangs in den unteren Partien nut diffus geliehtet,, l~tgt naeh oben zunehmend 
ausgesprochene Markscheidenvergnderungen.egsehen, die sich in Sahwund, Auf- 
treibung und Varklumpung zu arkermen geben. Das gebief der Hinterstrgnge is~ 
frei yon Markscheidenausfgllen, zeigt wie die iibrigen Strangsysteme niches Ab- 
normes. An der Vorderhornsgule fglltb im Lumbatsegment auf der einen Seite im 
lateralen Bezirke eine umschriebane Aufhellung auf, in dan Cervicalsegmenten 
erseheint das Vorderhorn sahmgchtiger. Fasern verschiedenen Kalibers treten 
aus den Vordersaulen aus, hgufiger mit Abblassung, gelegentlich mit Verklumpung 
der ~arkscheide; die Anzahl der 1%sern ist spgrlich. Insbesondere fgllt der ven- 
trale Tell der Vorderhornsfinle dutch seine Fasernarmu~ auf. Im Vorderhorn der 
einen Seite (r ~ 1) sieht man besonders zahlreiche Markquellungs- and Sahollen- 
bilder. 

1)ie Ganglienzellen in den Vorderhorns/tulen zeigen die sehwersten Vergnderun- 
gen, nut im kaudalen Tail sind die Zellen noah teilwe!se erhalten. Zumeist fehlen 
die vorderen medial und lateral galegenen Gruppen; yon der medialen hin~eran 
Gruppe sind nur wenige erhalten. Die Mehrzahl der Zellen ist zu einem formlos 
kugeligen Gebilde entartet, manehe ersahe!nen als ein homogener Fleck, nur noeh 
sehwaeh konturiert, manche zeigan (Thionin) e'ne feine blguliche Bestgubung yon 
Nissl' Substanz. 

Wohl erhaltene Zellen linden sieh nut in der laterMen hinteren Zellgruppe. 
An S~ellen yon zerfMlenen Ganglien zeigt sich eine Wueherung yon Gliaelementen. 
Es finden siah gemgstete Formen, Gliasterne und Gitterzellen. Im Dorsalmark 
lal~t sich (D X) im Vorderhorn, beiderseits inselfSrmig gelagart, eine gliSse, kern- 
reiche Zellvermehrung mehrera Segmente hindureh naehweisen. ]m Gebiete der 
motorisahen Strangsysteme finden sieh diffus durehseheinende Kugeln yon ver- 
sehie~tener GrSBe. Sic fehlen auf Sehnitten, welche zuvor dutch Erwgrmung im 
Brutofen vorbehandelt sind, and dttrfen daher woht Ms Myalinsehollen angesioroehen 
werden. Die Zellen der Stilling-Clarke'sahen Sgulen sind ohne Vergnderung. 

Die Axene im Areal der Pyramidenseii~enstrgnge sind auf dem Querschnitt 
an Zahl vermindert, versehieden stark imprggniert, (Bielschowsky) und mannig- 
fach geformt. Auf einem Lgngsschnitt haben sic sieh bald sehwgrzlich, bald nut 
br~iuntieh gafgrbt. Sic biegen spindelige Auftreibungen oder sahraubenartig ge- 
wundene Vard!ekungen. An dan Ga~)glien finder man die Fibrillen hgufig ver- 
klumpt, nut an ainzelnen wohl erhMtenen Zellen lassen sich Innen- and Auflen- 
fibrillen differenziert erkennen. Die Fattigrbnng ergibt trol0fenartig verstgubte 
Ktigelchen im Weig des R~iekenmarkes, Fettkugeln ums~umen das Vorderhorn, 
haben siah entlang dem Wurzelaustri~t und den GefS.gen, besonders diaht wiedar im 
eervikalen Abschnitt, zum Tell in diehter Aussaat gelagert.. Spgrlich linden sich 
]~ettkugeln im Grau dar Vordersgulen, einige enthalten fattige Einlagerungen. 
In der Randzone der motorisehen Wurzeln und deren Verlauf ist auf GliaprgI~a- 
raten (Ra,dce) die piale Umseheidung verdickt, vornehmlich auf der medioventralen 
Seite. Im Bezirk der Pyramidenvorder- und -seitenstrgnge trier e~n dichtes Filz- 
werk yon faseriger Glia mit starker Vermehrung der Kerna harvor. Basonders 
ausgesproehen erseheint dieser Befund im HMsmark. Die Gliafasern ersaheinen 
hiur in btiseh~lartigen Bildungen und vereinigen sieh zu einem fasten Ne{zwerk 
mit weitmasahigem Gafleaht. Dort, wo die Ganglienzallen atroph!sch arsehe!nen, 
varfleehten sich die {aserigen Ziige der Glia wie zu e;nem Korbe. Eine le'ehte 
relative Vermahrung der GefgI3kapillaren fgllt im Bezirke der Pyr.-str. auf, wohl 
bedingt dureh den ~arkscheidenzerfalI; die Gefgga sind zum Tell gaf~llt, die Wan- 
dungen nich~ verdick~, die Endothelzellan vielleieht stellenweise gequollen, nur 
geringe perivaskul~re Infiltrationen. 
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Verliingertes Marlc: Der obere Absehnitt des Halsmarks, die Decussatio 
pyram, bis zum Auftauchen des OlivenvlieBes isg in Chroms~ure eingelegt und nach 
Weigerts M~rkseheidenmethode, van Gieson und Eosin gef~rbt. Au~ Seriensehnitten 
hebt sieh die Pyramidenbahn infolge der blassen Markscheidenf/irbung deutlieh 
ab. Die Axone erscheinen auf dem L~ngsschnitt sehmal, geschl~ngelt, liegen meis~ 
locker und liickenhaft nebeneinander. Auf dem Querschnitt erscheinen sie zu- 
meist Ms blasse t~inge yon verschiedener Gr6Be, manehmM in seholligen Anhi~ffun- 
gen. Dabei scheint eine Seite starker be~roffen zu sein. t~ine l~ngs getroffene 
vordere Wurzel zeigt die Axenzylinder gequollen und geschliingelt. Dort, wo 
bereits die Nebenolive auftritt, sieht man die Fasern des n. hypogloss, mit blasser 
3/[arkseheidenfgrbung und in sp~rlicher Anzahl. Die Zahl der erhMtenen Zellen 

Abb. 3. Medulla oblongata. (Thioninprgpar~te.) Planur 100 ram, Balguuszug 53 cnl. 

im Vorderhornrest isg gering, die meisten sind im Zerfall begriffen. Auch im 
laterobasMen Anteil des Marks, im Kerngebiege des n. aeeessor., vermil3t man 
wohl erhMtene Zellen; die Zellen des nuel. cuneat, und graeil, sind unver- 
gndert. Im Kerngebiete des n. aceessor, besteht eine anscheinend ~risehe Blutung. 
Die Gel&Be im Areal der Pyr.-B. sind lediglieh gefiillt; adventitiell linden sieh 
Infiltrate yon Pmndzellen. Das gli6se P~etieulum hebt sieh mit seinen Faserziigen 
auf van Gieson-Sehnitten krS, ftig ~b. In  dem mehr median gelegenen Teil der 
Pyr. finden sich vereinzelt K6rnchenzellen sowie Nyelophagen mit randst/indigem 
Kern. Im Hin~erstranggrundbtindel sieh~ man in aufsteigender Reihenfolge 
w&hrend des zun~ehst die Endigung des finale, grae. in dem gleieh benanntenKern, 
die an Ausdehnung zerebrMw~rts zunehmende subst, gelat. Rolando; dazwisehen 
schiebt sieh welter in allmghlicher Umwandlung in sein Kerngebiet der fnnic. 
euneat. Ventrolateral legt sieh der Santo der Iibr. arcuat, ex~ern, an. Wesen~- 
liche Narkseheidenausf~lle lassen sich in diesen Systemen ebensowenig wie in den 
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Kleinhirnseitenstrangbahnen nachweisen. In der reed. oblong, findet sieh 
(Thioninprgparate), im Bezirke der Pyr~midenbahnen, ein Proze~, der Ms ein 
entzfindlicher aufzufassen ist (siehe Abb. 3 und 3a). Bei schwacher Vergr5t~erung 
schon fallen im Xquivalentbilde die beiden Zentralvenen ,dieht in rnndkernige 
Infiltrate eingepackt, auf. Selbst die kleineren Gefii~e sind in ihrem Verlaufe dutch 
die ihre Wandung erffi!lenden Infiltratzellen deutlich erkennbar. Das ganze Ge- 
webe ist reich an Kernen und grol3en zelligen Elementen, die sich besonders in 
der Umgebung der Gef~e zu hgufen scheinen. Die Himh~tute sehen etwas auf- 
geloekert aus, besonders nach der Mittetlinie zu, doch sind ihre Gef~e frei yon 
krznkh~f~en Ver~tnderungen, auch die Gef/ii~e der Raphe haben regelreehtes Aus- 

Abb. 3a.  Areal  der  P y r a m i d e n b a h n  in der  med.  obl. (Thioninpr~tparate.) 
P l ana r  20 ram,  Ba lgauszug  55 cm. 

sehen. Bai st~trkerer Vergr6~erung zeigt sich, da~ die das Gebiet der Pyramiden 
einnehmenden Zellen und Zellkerne den verschiedensten Elementen entsprechen, 
welehe zum allergr6~ten Teile der Glia zu entstammen seheinen. Die gli6sen 
Formen zeigen starke Protoplasmabildung und retikul~re Struktur. Neben klein- 
kernigen Gliazellen treten z~hlreiehe mit groBem ovalen Kern und stgrker gef~rbten 
ProtoplasmMeib auf, desgleichen Gitterzellen yon typisoher Form. Aul~er den 
Gliaelementen marmigfaltigster Art liegen Myelinkugeln diffus zerstreut; ihnen 
gegenfiber erweist sieh die gli6se Umgebung indifferent. Die Gef~e sind stellen- 
weise yon epithelartig ~neinunder gelagerten Gitterzellen geradezu eingemauert. 
~ianche der Gitterzellen haben mehrere (2--6) Kerne; sie seheinen zu allermeist 
in gl6sem Gewebe zu liegen, doch sind sie aueh in den adventitiellen Seheiden nach- 
zuweisen. Die Entseheidung fiber ihre Abkunft lgl~t sicb im Bereiche der Gefa~e 
nicht mit Sicherheit treffen. Bei manchen Gliazellen lgi3t sieh einwandfrei ersehen, 
da[~ eine Vakuolisierung des Zelleibes und Schrmnpfung des Kernes beginn~. Ver- 
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e~nzelt fMlen aueh spinnenzellenfSrmige Elemente auf, die mit Ausnahme der 
gugeren siehtbaren Kontur ganz wie KSrnehenzellen gebaut sind. Es seheint 
sieh hier um t?bergangsformen zu gliogenen KSrnchenzellen zu handeln. Die plas- 
mareiehen Gliazellen mit grogem blasigen, zum Teil gebl~ihten, fast immer mehr 
peripher gelagerten Kernen und die sehr hgufig der Kernmembran gengherten, Kern- 
k6rperchen ghnlichen Gebilde erblickt man zahlreieh im ganzen Gewebe verstreut. 
Ihre Protoplasmaforts~ttze lassen sieh h~tufig bis nahe an die GefgBe verfolgen. 
In  ihrer Hguiung um die Kapillaren zeigt sieh eine gewisse Parallels zu der 
Anordnung der K6rnehenzellen. Manche gli6se Elemente haben riesige Dimen- 
sionen, und zwar ist besonders ihr Kern vergrSgert., wobei ihr Plasma oft v611ig 
farblos erseheint oder abet in einzdnen kSrnigen Broeken um den Kern ange- 
ordnet ist. Die sogenannte l%eizform der Kerne sieht man in den kleineren Spinnen- 
zellen und aueh an sehr plasmaarmen Elementen. Kernteilungsfiguren werden fast 
ganz vermiBt, um so haufiger dagegen liegen plasmaarme, rundliche oder ganz 
unregelmgNg geschrumpfte, homogene dunkle Gliakerne iiberall im Gewebe; bei 
manehen sind die Kontm'en des Zelleibes noeh a n  einigen gr6beren inkrustiert 
aussehenden, metaehrmnatisehen Plasmaresten zu erkennen. Stgbehenzellen sind 
verhgltnismgl]ig selten; ehromatinreiehe Xerne sind vorhanden, doeh nicht in be- 
senders groger Anzahl. Die GefgBinfiltrationen zeigen sieh fast aussehlieNich in 
den Kerngebieten, we degenerative Vergnderungen des Parenehyms sich nach- 
weisen lassen und vornehmlich in den Pyramiden. Die Ganglienzellen des nucl. 
areuat, praepyr, weisen Vergnderungen auf. Das Plasm~ erseheint getiil0felt , 
krfimelig zelfallen und zerstgubt; die Konturen des Kernes sind unseharf, der 
Kern blasig anfgetrieben. In den ventralen Kerngebieten der Olive zeigen die 
Ganglienzellen stellenweise Zerfall des Plasmas. Die Zellen des n. hypogloss. 
w~isen zume~_st e'nen blasig durehsiehtigen Kern mit verwasehener Kontur auf. 
Das Plasma befindet sieh gr6[Jtenteits in k6rnigem ZerfM1. Az~ einigen Zdlen l~ssen 
sieh infolge Inkrustationen die Fortsgtze weilhin verfolgen. Um den k6rnig zer- 
fallenen Protoplasmaleib sind die Trabanikerne vermehrt. In  geringerem Mage 
ersehein~n die Vergnderungen in dem restliehen Kerngebiete des n. accesser. Weit- 
gehendere Sohgdigungen ergeben sieh dagegen wieder im Kerngebiete n. ambiguus. 
Man trifft teilweise nur Zelltriimmer yon Ganglien, tropfigen Zerfall und Anfhellnng 
des Plasmas. Der Kern ist dabei meist gesehrumpft. Das gli6se Gewebe der Um- 
gebnng befindet sich im lgeizzustande. Die Gefgl~endothelien zeigen starke 
Sehwellung, teilweise Wueherung. Hier und da enthalten sie efn gr~nliehes Pigment 
in Tropferfform. In den gr6Beren Gefgl~en ist die adventitielle Sehieht anBerordent- 
lieh zellreieh, zwisehen den langgestreekten fixen Elementen sind Rnndzellen dieht 
eingelagert. Vereinzelte Kerne dieser Zellen zeigen t~adkernbildnng, doeh fehlen 
die typisehen Plasmazellen ggnzlieh. 

ge l  Narkseheidenfgrbung erweisen sieh die Pyramidenbahnen stark und fast 
gleiehmgBig ergriffen. Einige krgftig gefgrbte Markseheidenstr~nge, die vom 
nuel. areuat, pyr. ausgehen, durehqueren im Gesiehtsfeld das PyramidenFolster. 
Die Olivenkleinhirnbahnen sind gut gef/irbt. Von dem Kerngebiete der Hypo- 
glossus gehen nut einzelne Fasern aus; dies Faserwerk des nuel. hypogloss. 
erseheint fein, gelichtet. Die gleiehe Verfinderung trifft far cl~s Kerngebiet des n. 
ambiguns zu. Die austretende Wurzel des n. rag. ist ~ieIteieht etwas dtinn. An 
der P~adix des Faeialis findet sieh auf der einen Seite eine anseheinend frisehe Blu- 
tung. Neben den Ztigen des Facial. sieht man den Glossopharyngeus in z. T. krfif- 
tigen t~iindeln; das Cochlear.- sowie Vestibularissystem treten ganz formiert auf. 
In  den fibrigen Kerngebieten und Strangsystemen lassen sieh pathologisehe Ver- 
g~lderungen nieht naehweisen. Die Kapillaren sind aueh hier in den Kern- wie 
Stranggebieten, in den Oliven erweitert und mit Blur gefftllt. 
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Die Briicke, in Chroms/~ure zu Fi~rbungen nach Weigert und van Gieson vor- 
bereitet, ist an Seriensehnitten verfolgt. Die Einzelheiten der Zellkonturen heben 
sich nicht immer scharf ab; so erseheinen die Zdlen des n. abduc, der einen Seite 
im Vergleieh zu den zwischen den Assoziationsbahnen gelagerten Zdlen des Pons 
etwas verwaschen. Nicht ganz einwandfrei scheint auch das Markscheidenbtindd 
des n. abduc, zu sein; demgegeniiber hebt sieh am distalen Ende des Pons der Aus- 
trittsschenkel des n. facial, in einem flachen gegen den Briickenfu$ offenen Bogen 
mit  guter Markscheidenf/irbung ab. Im Kerngebiete des n. facial, scheinen die 
Zdlen ver~ndert zu sein. Das umgebende Filzwerk yon Markfasern ist gelichtet. 
Die Fasern der Pyramidenstr/~nge sind mehr diffus betroffen, die mchr medial 
gelegenen Ziige zeigen eineu st/~rkeren Zerfall der Markscheiden. In  den verschie- 
denen Sehichten des Stratum der Briicke treten dagegen die Assoziationsfasern 
(lurch ihre kr/~ftige iV[arkscheidenzeichnung markant hervor, desgleiehen hebt sich 
der faseic, longitudinalis gut ab. 1V[an sieht in H6he des n. coeruleus das corp. 
restiforme in den seitfichen Partien des Ports deutlich entwickelt. Das gliSse Reti- 
kulum hat im Bezirk der Pyramidenbahnen eine Verdichtung effahren (van Gieson). 
Vereinzelt trifft man auf K6rnehenzcllen, die hier zwar nicht so zahlreich sind wie 
in der reed. obl. und reed. spinal. Im Gebiete der Schleife ist eine Zunahme der 
Glia mit  Sieherheit nieht zu erkennea. Die Gef~Bkapillaren sind erweitert und ge- 
schl/~ngelt, teilweise strotzend mit Blur gefiillt, besonders im HShlengrau. Adven- 
titielle Infiltrationen im Bezirke der Pyramiden werden hier vermiBt. 

In  HShe der corp. quadrigem, post. fi~llt auf Spielmeyer-Prgparaten an den 
Pyr.-Bahnen ein diffuser Markscheidenausfall, auf Ranke-Pr~paraten eine 
Wucherung des gliSsen Gewebes auf. Man sieht Gliademente yon starldaseriger 
Struktur, deren spinngewebige Ausl/~ufer teilweise zu einem weitmasehigen Ge- 
webe vereinigt erseheinen. An einzelnen Stellen beherrschen sic das Gesichtsfdd 
v611ig. Auf Fettpr~paraten wird die Pyramidenbahn dureh feintropfige Einlage- 
rungen kennblieh. Die Gef~i~e erweisen sich aueh hier stark gefifllt. 

Auf Schnitten durch die Capsula interna in mittlerer ttShe, wo Thalamus und 
C~udatus, der Nucl. lentiformis u. pallidus getroffen sind, fallen die Pyramiden- 
~asern durch geringe 1VIarkscheidenf~rbung auf, dabei sind die Achsenzylinder zum 
Tell erhalten, zum Tell korkzieherartig gewtmden. Fettpraparate zeigen sehr viele 
~yelinschollen, Ranke-F~rbungen syneytiale Glianester neben starker Vermehrung 
yon Gliakernen, An den basalen S~ammganglien finden sieh auf Thioninpraparaten 
keinerlei wesentliche Ver~nderungen. Wok1 trifft man im Thalamus (nucl. lab.) 
auf Zellen mit  wabiger Struktur und unschurfer Kernmembran. Ebenso zeigen sick 
im Putamen Zellen mit  triiber Schwellung, Schwund der Tigroidsubstanz; doch 
diirfte diesen Ver/~nderungeu eine eindeutige Erlfliirung nicht beizumessen sein. 

Von der raotorischen Hirnregio~ sind Teile des reehten Bein- und Armzentrums 
der Thioninf~rbung unterworfen worden sowie die untere Frontalwindung. Die 
einzdnen Schichten der Cortex lassen sieh im allgemeinen wohl yon einander tren- 
nen, nur stdlenweise bereitet ihre Sonderung Schwierigkeiten, insbesondere an der 
Grenze yon der lam. granular, intern, lain. pyramidal. - -  Bei sehw/~cherer Ver- 
grSBerung (Abb.4) f/~llt ~stellenweise ein v611iges Fehlen der Beetzschen Zdlen 
auf. Dafiir sieht man un~erhalb der an kleinen dunklen Kernen anseheinend 
reichen lain. II]: (Broclmann) einen Zellstreifen yon dunkleren Kernen, dazwischen 
Ganglienzellen vom Typ der inneren Pyramidenzellen der Lam. III ,  and besonders 
kleinere Elemente der l~m. V. Bei st/~rkerer Vergr6Berung erkennt man, daf] es 
sich hier um eine lebhafte Vermehrung gli6ser Elemente handelt, die in allen For- 
men auftreten. Es linden sich kleine, sehr dunkel gef/~rbte, oft rundliche, oft deut- 
lich geschrumpfte vielgestaltete Kerne, um die ein Zdleib im Aquivalentbild nicht 
siehtbar ist, dann groBe blasige Kerne, zum Tell ohne Zelleib und Stabchenzdlen. 

Archly fiir Psychiatric. Bd. 66. 7 
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In  den grSl~eren Gliakernen ist meist ein einem KernkSrperchen ~hnliches, mehr 
peripher liegendes metachromatisches Gebilde vorhanden. Besonders deutl~ch 
ist die gute Kernzeichnung Jn den nicht ganz seltenen Formen der gemgsteten 
Zellen. Die Gliavermehrung ist hs herdfSrmig, I n  solchen Herden trifft man 
bis zu zehn Gitterzellen mit randst~ndigen, geschrumpften Kernen und griinlich 
gefgrbtem Zelleib, der yon feinen Plasm~faden netz~rtJg durchzogen isf. Die 

Abb. 4. Beinzentrum rechts nahe der M:antelkante. (Thioninpraparate.) 
Planar 20 ram, :Balgauszug 105 cm. 

dadurch entstandenen Vakuolen sind yon versch[edener GrS~e, die grS~eren lieger~ 
peripher. Gelegentlich finder man :Reste yon Beetzschen Zellen, die wie eine grol~e 
Blase imponieren, deren ~ul~erer Rand teils yon gliSsem Plasma gebildet zu sein 
scheint, tefls aus einem wolkigen, kSrnigen Zelleibrest besteht. Um solche Zell- 
reste sieht man zahlreich gewucherte Gliazellen mit  groBen runden, sehr chromatin- 
reichen Kernen und gu$ sichtbarem Plasmaleib, w~hrend die den Zellrand unmittel- 
bar umgebenden Kerne o~t gestreckt sind lind mit  ihrem feinkSrnigen Plasma- 
leibe bogenfOrmig die grol~e Vakuole umspannen. Vereinze]t tIqfft man noch auf 
vfllig erhaltene, zumeist alsdann in Gruppen gelagerte Beetzsche Zellen. Die 
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gr6Bere Anzahl zeigt jedoch das Plasma homogenisiert, den Zelleib yon unscharfer 
Begrenzung. Der 1%adigrstruktur der ~inde folgend sind oft Zellausfglle mit leb- 
haft reaktiver Gliawucherung in der ffinften und sechsten Sehicht erkennbar. 
Daselbst finden sich zahlreiche Gliazellen mit manchmal groSen Kernen. Die Aus- 
fallbezirke verbreiten sich dann diffus in der dritten Schicht und k6nnen deft 
gr61~ere Bereiehe der guBeren Zellagen dieser Schieht v611ig zerst6ren. Im Win- 
dungsmark finder man eine au~erordentliehe Vermehrung der Gha, grol~e Faser- 
bitdner mi~ stark gelappten, gut gezeichneten Kernen, K6rnche~zellen mit ka- 
ryorhektischen Kernformen, StgbchenzelIen und ldeinen geschrumpften mad viel- 
fach verzerrten Ghakernen. Kernsehatten hegen in buntem Gemiseh dazwischen. 
Am ausgesproehensten ist dieses Bild im Wei$ des Windungsmarkes. Die krank- 
haften Vergnderungen haben stgrker das Bein Ms das Armzentrum betroffen. 
An den Gef~f3en sieht man eine gewisse Schwellung tier Endothelien, daneben 
adventitielle Zellen, die schon zum Teil wie abgerundete K6rnchenzellen imponie- 
ten, an den GefaSen grtinliche Abbanprodukte. Demgegeniiber zeigt das struk- 
turuelle Bild im Frontalhirn (rechte untere Windung) so gut wie keinerlei Vergnde- 
rungen. Die starke Umgestaltung der Zellen, insbesondere der Beetz- 
schen Formen, ]ass~n sich aueh auf tier ]inken vorderen Zentralwindung (Arm- 
zentrum) auf Bielschowsky-Prgparaten nachweisen. Bei den Beetzschen Zellen 
wird die nenrofibrillgre Struktur zumeist vermil3t, der Kern erscheint fast pykno- 
tiseh. Das Plasma ist meist nut schattenhaft erhalten. Veieinzelt treten Formen 
yon Beetzschen Zellen auf, wejche die Distinktion der ~Teurofibril]en an den Achsen- 
zylindern und Fortsgtzen verfolgbar und die netzige Struktur der Ganglienzelle noeh 
ersehen lassen. Sonst ergibt sieh e~n fast v611iger ZerfM1 der Achsenfortsgtze. Die 
Oebiete des supraradigren Flechtwerkes, fiberhaupt die Achsenzylinder der drei 
oberflgchlieheren Sehichten zeigen durehgehends t~este yon Axonen, kurze, ge- 
~wundene, z.T. verklebte Fortsgtze. Erst im Gebiete tier lain. granular, intern., 
we die Faserstrahlung in die l%inde dring% zeigen die Achsenzylinder gestreckten 
Verlauf. Einzelne B~indel lassen sich bei guter Impr/~gnation weiter verfolgen, 
wenn auch in reeht spgrlieher Anzahl. Entspreehende Bilder geben Spielmeyer- 
Fgrbungen im Marke. Die Tangentialfasern grenzen wie feine Striche die l%inde 
ab. Auf Ranke-Prgparaten fgllt in der Area gigantopyramid, ein Streifen 
~r dichten Gliazellen auf. Im Mark trifft man auf gr68ere Gliazellen, ,manch- 
real Monstretypen, deren Faserung sich an manehen Stellen zu einem dichten 
Netz verbindet, an anderen Stellen auf solche, die Plasmafortsgtze zu einem Gefgg 
senden. Fettprgparate (8charlaehrot) zdgen im Gebiete der Markkegel analog 
dem Verlauf der M~rkscheiden Meine und gr6Bere Sehollen yon Fett in Massen. 
In  der Nghe yon GefgBen finden sieh K6rnchenzellen mit Fett beladen, ebenso 
enthalten die Endothelien der GefgSe Fett; dagegen ist im Grau nur um die Glia- 
kerne herum eine feine Tfipfelung erkennbar. In  der Area gigantopyramidal. 
treten nut fleckweise Gitterzellen mit feiner Fettiipfelung anti Die Elasticamethode 
lgl~t keinerlei .Neubildung oder Vermehrung yon Gefglten erkennen, die GefgB- 
wand zeigt keine pathologische Vergnderung, hyaline Degeneration oder fiber- 
mg$ige Wucherung der Endothelien. 

Die Durchmusterung der (sensorischen) hinteren Zentralwindung (Arm-, 
Be:nzentrum links) mit den elektiven Methoden lgf~t ebensower~g eine krankhaite 
Vergnderung ersehen wie die des Balkens. Auch die Calcarinarinde, der nucl. 
dentatus sind frei yon kr~nkhaften Erscheinungen. 

Die Meningen weisen weder an ttirn noch lgiiekenmark irgendwelche wesent- 
liche Besonderheiten auf. 

Die Muskel/asern erscheinen (M. biceps, iemor.) hyaiin waehsartig degene- 
riert mit Wucherung der Sarkolemmkerne. Auf dem Querschnitte ist die pilaster- 

7* 
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steinartige Anordnung verwischt; es zeigen sich Schrumpfungsbilder. Inters~itiell 
is$ eine Bindegewebswucherung vorhanden, stellenweise finden sich Rundzellen- 
infiltrationen. 

Kurz zusammengefaBt ergibt der histologisehe Befund folgendes 
:Bild: Es f i l l t  schon makroskopisch sine Verschm~lerung der vorderen, 
weniger der hinteren Zentralwindung auf, welche an sich physiologisch 
schon schmaler ist, und zwar im Bein- und Armzentrum bei sonst wohl 
entwickelten Windungen. Makroskopisch erscheinen am Riiokenmark 
die Vorderhornsiulen verschmilert,  eervicalwarts zunehmend. Die 
Grenze zwischen grauer und weiBer Substanz ist zumeist nicht ganz 
scharf. Es zeigen die Ze]len im Vorderhorn einen weitgehenden Schwnnd 
(Atrophie und Zahlverminderung), besonders ira Halsmark. Ergriffen 
sind vornehmlich die Zellgruppen, welche angesprochen werden als 
Eigenapparat ftir die Muskeln der Extremit~tten und des Halses mit  
Degeneration der vorderen Wurzeln. Die Pyramidenvorder- und 
seitenstringe entbehren in ihrem ganzen Ver]anf bis zur Cortex der 
Markscheiden bei Erhaltung der Axenzylinder. Ihr  Gebiet ist durch 
sin gliSses, faserreiches Gewebe substituiert. In der reed. oblongat. 
linden sich entziindliche Infiltrate. In und um die Kapillaren sind 
Rundzellen und KSrnchenzellen und sowohl ira WeiB der Pyramiden 
als im Grau yon motor. Kerngebieten. Sie sind wohl als der Ausdruck 
eines akuten Fortsehreitens im Krankheitsprozel~ anzusehen. Es t reten 
also neben den degenerativen entzfindliche Prozesse in die Erscheinung. 
Schon v. Czyhlarz und Marburg haben auf das Auftreten yon entziind- 
lichen Prozessen hauptsichlich in der reed. obl. hingewiesen. ,,Den 
Ausgangspunkt der Erkrankung, da derselbe wahrscheinlich mit der 
Stelle ~der grSf3ten Intensi t i t  derselben zusammenfillt,  mfissen wir 
(in vorliegender Beobaehtung) in die Gegend veto Hypoglossuskern 
bis zur Italsanschwellung verlegen, was mit der Mehrzahl der Beobaehtun- 
gen zusammenfil]t ." H(inel, E. Meyer, Jakob haben die entzfindlichen 
Ver~nderungen in diesem Gebicte spi ter  besti t igen kSnnen. Der 
:Befund in der vorderen Zentralwindung entspricht im wesentlichen 
den Ergebnissen yon Janssen, P. Sehr6der, A. Jakob: Es zeigt sieh eine 
Verschmilerung des Rindenquersehnittes, der zellige Aufbau der Rind~ 
ist erheblich zerstSrt, die radiire Gliederung der Rindenzellen ist un- 
scharf und ungleichm~l~ig, hat an Diehte eingebfiBt. St~bchenzellen 
und eine gliSse Wucherung in Form einer PseudokSrnerschicht in der 
.4rea gigantopyramida]is treten auf. In dieser Region befinden sich 
zudem grebe Pyramidenzellen z. T. im Zustande des Zerfalls; ferner 
fallen Zellen mit AuflSsung der Chromatinschollen und des Proto- 
plasmaleibes sowie Verinderung des Chromatins der Zellkerne and 
Zellschattenbildung auf. Es liegen somit Zellverinderungen vor, wie 
sie bei chronisehen Prozessen sich linden und die als Zust~nde yon 
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Nekrobiosen, yon Sklerosen nach Nissl  aufgefaBt werden. Gr6bere 
Strukturveriinderungen im Aufbau und in der Sehichtung der hinteren 
Zentralwindung feh]en dagegen v61]ig. Gliawucherung zeigt sich fiberall 
an atrophisehen Ste]len ]ediglich als Ersatz. Gef~iBver~inderungen yon 
wesentlieher Bedeutung haben sich ebensowenig wie eine Ver~inderung 
an den ttirnh~uten naehweisen lassen. Im wesentlichen besehr~nken 
sieh die krankhaften Erscheinungen ziem]ich seharf auf den motor. 
Eigen- und Leitungsaioparat des Zentra]nervensystems, betreffen ferner 
die motor..Kerne des Bulbus (n. facial., nuc]. ambiguus u. aeeessor, n. 
hypog].). Die klinisehen Erscheinungen ]assen sich somit dureh den 
zugrunde]iegenden anatomischen ProzeB erkl~ren; die Diagnose auf 
eine amyotrophisehe Lateralsk]erose und Bulbarpara]yse wird vollends 
besti~tigt. Fiir die Pathogenese immerhin sind die entzfindlichen Er- 
seheinungen im WeiB und Grau am I-Iirnstamm yon einiger Bedeutung. 
Im Zusammenhang mit der abnormen Gestaltung der vorderen Zentral- 
windung, vornehmlich in den Zentren fiir Bein und Arm, weisen sie 
im Sinne der I4onstitutionspathologie au~ eine erh6hte Anf~lligkeit 
des kortikospinalen Apparates, auf eine Kombination yon endogenen 
(erworbenen dispositionellen) mit exogenen Faktoren hin. 

Zur Patholagie der a. L.: 
Gef~Bvers werden in der Literatur im allgemeinen nur selten ange- 

~iihrt, jedenfalls ergeben sie nichts Eindeutiges. Urn einen vaskul~ren ProzeB im 
engeren Sinne handelt es sich jedoeh wohl nieht. Bemerkungen dariiber linden 
sieh bei Stri~mpell, Loesewitz, Mort, Pilcz, Haenel, Ballet, Czyhlarz und Marburg, 
E. Meyer, A. Jakob, Margulis. Vielleicht ist den Ver~nderungen an den G ef~Ben 
bisher noeh zu wenig Beobaehtung gesehenkt worden; sie legen die Vermutung e~ner 
vaskulEren toxaemischen Pathogenese (Haenel) sehr nahe. 

Margulis hat auf eine bedeutende Verdichmg und Verwachsung der weichen 
ttiiute nntereinander, welehe naeh den unteren TeiIen des Rtiekenmarks zunahm, 
aufmerksam gemaeht. Vom i~tiologisehen Standpunkte mOchten die Autoren 
mehr eine Verbreitung eines toxisehen oder infekti6sen Agens auf dem Wege der 
Lymphbahnen in den weichen Hirnh~uten annehmen. 

Die anatomischen Befunde bei der a. L. haben h~ufig eine ~itbeteiligung auch 
anderer Strangsysteme ergeben~ ohne immer kliniseh in die Erseheinung getreten 
zu sein. Oft ha~ sich eine Aifektion der Kleinhirnstrangbahnen (Rossi and Roussy 
u.a.) oder Degeneration im Gebiete der IGeinhirnbahnen nnd des Gowerschen 
Biindels naehweisen lassen (Spiller, Pilcz, Sarbo, Skukowsky, Haenel, Sehr6der u. a.). 
In den I-Iinterstr~ngen ist eine Liehtung wiederholt gefunden worden. Oppenheim 
weist allein auf nicht weniger als 74 F~lle hin mit Degeneration der I-Iinterstr~nge 
(zit. naeh Haenel). Den gleichen ]~efund teilen ferner u. a. Hectogn, Spiller, ~ossi 
nnd Roussy, Marburg, Haenel, Margulis mi~. tt~ufig hat Mlerdings eine I~om- 
bination mit luischen Prozessen vorgelegen. Eine Degeneration des ]~alkens haben 
Holmes, Mott- Tredgold, Wenderowic-Ni]citin, Probst und Spiller besehrieben. Die 
beiden letz%eren deuten diese mit Vorbehalt als ein Zugrundegehen yon Kollateralen 
der Pyramidenbahnen. Der yon Kaes untersuchte Nonnesche Fall zeigte Ver- 
~tnderungen im Cuneus, Hoche land eine Degeneration der Schleife, Muratow eine 
solehe in der Olivenzwischenschicht. Holmes gibt Degenerationen der Thalamus- 
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Rindenfasern an; die Faserdegeneration des GroBhirns haben Wenderowicz und 
Nikitin insbesondere untersucht. Sch(~//er, Oppenheim, Haenel, Margulis mSchtelr 
wcgen der Erkrankung aueh andcrcr Systeme die a. L. nicht als eine System- 
erkrankung aufge~al3t wissen. 

Uber den Ausgangspunkt der Erkrankung ist noch so gut wie niehts bekann~. 
Die Sehwierigkeit dcr Frage naeh dem Beginn des Prozesses beruht teilweise darin, 
dug meist weir vorgeschrittenc Krankheits~lle zur Untersuchung kommen. 

Nur fiir die Formen der a. L., welche sieh aus einer Poliomyelitis entwiekeln, 
steht der Anfang des Leidens anseheinend einwandfrei lest. Anf die Erkrankung 
der VorderhSrner bei der a. L. hat Oppenheim als prim~ren Entstehungsort das 
Hauptgewicht gelegt, wenn er auch ein gleiehzeitiges Befallensein der Sei~en- 
strange nicht ausschlieB~. Demgegenfiber hat, Anton betont, es k6nne daraus, 
dab die VorderhSruer am st/trksten, nicht der Schlug gezogen werden, dab sie aueh 
zuerst erkrankten. Er nimmt vielmehr eine gemeinsame Reaktion der gesamtea 
Neurone des motorischen Anteils im ZentrMnervensystem auf eine ehroniseh krank- 
maehende Ursachc an. Eine primS~re Erkrankung der Pyramidenbahn sehliel3t er 
nicht ganz aus, da der Einflug dcr Pya'amidenbahnen nieht nur ein funktioneller, 
sondcrn auch cin trophischer zu sein scheine. Marie, Brissaud verlcgen den Beginn 
der Erkrankung in die Degeneration der Strangzellen (der kommissuralen Bahnen} 
an, welehe ihrerseits zu einer Seh/tdigung der Vorderseiten- und Pyramidenbahnen 
fiihren, eine Annahme, welehe aufs entsehiedcnste yon Hoche abgelehnt ist. 6-'oebe~ 
bctraehtct die Erkrankung der kurzen KommissurMfasern als eine Folge der 
Atrophie der Ganglienzellen der VorderhSrner. Aucher  betont die gleichzeitige 
Erkrankung der motorisehen Neurone bei der a.L. nnd sieht die Ursaehe mit 
Stri~mpell in einer abnormen kcngenitalen Beschaffenheit des Zentralnervensystems. 
Auf Grund der histopathologischen Untersuehung fiber die vordere Zentralwin- 
dung bei L~tsion dcr Pyramidenbahnen und bei der a. L. kommt P. Schr6der im 
Gcgensatz zu Montanaro zu dem Sehlul3, dug die Hirnver~nderung bei a. L., das 
eorticale Ursprungsgebiet der Pyramidenbahn, sekund~rer, nich~ prim~rer Natur 
ist. Aus alledem erhellt, dab der histologisehe Charakter der a. L. weder v6]lig 
gekl~rt ist noeh dal~ die funktionellen Zusammenh~nge und die dadurch bedingte 
Verlaufsart des Leidens restlos Aufsehlug tiber Fragen betreffs des eorticomusku- 
1/~ren Apparates geben. Naeh Hoche sollen die Degenerationsvorg~nge an dem 
ganzen mo~orischen Leitungssystem (Hirnrindenmuskel) zcigen, dal~ es entspreehend 
tier Neuronenlehre zwei trophisch und funktione]l yon einander isolierte Strecken- 
bahnen mit selbst~ndiger Erkrankungsfi~higkeit gibt. Die indirekten Degeneraticnen 
stellen naeh ihm keine Degenerationen im eigentliehen Sinne dar; denn sic unter- 
scheiden sich yon den direkten als Ver~nderungen mit ]angsamem Tempe und mit 
geringer St~rke. ])as zweite Neuron degeneriert gewissermaBen aus Inaktivitfit. 
In einem gewissen Widersprueh stehen dazu die Ergebnisse yon Bri~uning (zit. 
naeh Held). Bei Exstirpa~ion der motorisehen Rindenregion konnte er wohl eine 
Degeneration der Pyramidenbahn, nicht aber eine histo]ogisehe Reaktion im Vorder- 
horn des l~tiekenmarkeg erzie]en. Obwohl hier die psyehomotorischen Reize aus- 
geschaltct sind, hat die Vorderhornzelle kcine Chromatolyse erkennen lassen. Ander- 
seits wird behauptet (Munk), dab die Exstirpation motoriseher Rindenfelder zum 
Verlust der Querstreifung der zugeh6rigen Muskeln ffihrt, da die 2Kuskelfasern im 
ganzen doppelbrechend werden, dab sic gleiehzeitig aber den Tonus erhSht. Dadureh 
war die angeffihrte Ansehauung Hoches erweitert undist ein biologischer (trophischer) 
Einflug des primaren Neurons auf den Muskel begrtindet. So lassen sieh die Ver- 
anderungen an den Muskeln bei der a.L. denten. Eine funk~ionelle Weehsel- 
wirkung zwisehen primarem und sekundi~rem Neuron mug angenommen werden. 
Wieweit im fibrigen Assoziationsbahnen und Anastomosen yon Neuronen e~nen 
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Iunktionellen Reiz austiben und eine etwaige Degeneration hintanhaRen, mag 
dahingestellt bleiben. Steinert hat u. a. darauf hingewiesen, dag bei der cerebralen 
tIemiplegie die Schnltermuskeln, der Arm sowie die kleinen Handmuskeln yon der 
Atrophie befallen sind, und zieht daraus den SchluB, dab die sogenannten Muskel- 
atrophien und die analogen Atrophien bei spinalen L~hmungen der Ausdruck 
eines trophischen Einflusses der corticospinalen Bahnen ant die Muskulatur der 
Extremit~ten seien. Er gibt folgende Formeh Die Lasion der Pyramidenbahnen 
fiihrt zur Muskelatrophie. Ist nebenher der Eird]ug funktioneller Impulse zur 
Vorderhornzelle nnd damit zur Mgtskulatur auch auf den~anderen bekannten, 
ihr iibergeordneten Bahnen, reflektorischen, extrapyramidal motorischen beein- 
r so erreicht die Atrophie heheie Grade. Die Lehre yon den Degenerationen 
im Zentralnervensystem bekommt dm'eh die Hi stogenese Helds und die Verleglmg 
des Hauptgewichtes auf die fibrillogenen Zonen im Nervensystem noch eine be- 
sondere Fassung. Apathy, Bethe und Nissl sehen in ~hlflieher Weise das Wesent- 
fiche des Nervensystems durch das Fibrillenwerk dargeste]lt. Die Leistung der 
Zellsubstanz deckt sieh nicht melt" mit dem Umfang der Neuroblasten, erst recht 
nicht mit dem Begriff des Neurons. D~s Neuron ist nach Held eben keine histo- 
log:sche, keine genetisehe Einheit. Die genetische trophische Einheit ist nicht das 
Neuron, sondern die fibrillogene Zone. Diese Auffassung l~gt maneherlei Sehw'[e- 
rigkeiten in dem anatomischen Bilde der a. L. verst~ndlich erscheinen, gibt eine 
gewisse Einheitlichkeit in der genetisehen Erkrankung des kortikomuskul~ren 
Systems, kli~rt auch zum Te_il manehe physiologische und k~inische Ergebnisse 
besser. Bei der Erforsehung der a. L. hat man yon jeher das Augenmerk auf die 
Pyramidenbahnen geworfen sls Hauptbahn ftir die cortieospinale Reizleitung, 
andere mehr supplement~re Bahnen fiir die motorisehe Leistung, insbesondere den 
tract, rubro-spinal (Monakowsche Btindel) vernachl~ssigt. Dutch ihn ist eine Ver- 
kniipfung yon Vorderhornzelle des Rfickenmarkes tiber den roten Kern in der Haube 
zum Thalamus bekanntlieh vorhanden. Wenn aueh die funktionelle Bedeutung 
dieser Bahn beim Menschen gering ist, so haben doch neuere Forschungen, vor 
allem yon C. und O. Vogt, auf die Wichtigkeit dieser Bahnen wegen ihrer Beziehun2 
gen zur Statik hingewiesen. Es liegt yore theoretischen Standpunkte nahe, dag 
auBer den Pyramidenbahnen aueh die extrapyramidalen Bahnen, der Tract/ 
rubr. spin., leieht vonder krankmachenden Sch~digung mitergriffen werden kann. 
Eine gegenseitige biologische Beeinflussung ist ja aueh sehr einleuehtend. Die 
Pathologie (0. nnd C. Vogt) der sogenannten extrapyramidalen Innervatidns- 
stsrungen hat doch eine typische Lokalisation nach Gliedabschnitten, setbst nach 
Muskeln, als sehrwahrscheinlich gemacht. Krehl, Foerster, Sherrington betonen die 
,,Mengen yon InnervationsstrSmen" bei dem Zustandekommen einer Bewegung. 
,Ftir  unsere Vorstellungen fallen die Zentral- und Briickenganglien in der Reget 
noeh vSllig aus, das Kleinhirn wird nur sp~rlieh beriicksichti~. Auch das Stirn- 
hirn spielt eigent.]ich vorerst noch kaum eine Rolle" (Krehl). 

Zum Schlul3 sei noch ein Krankhei t s fa l l  wegen Seines besonderen 
Beginns u n d  Verlaufes mi tgete i l t :  

Fall 6. E. B., Dienstm/~dchen, 22 Jahre alt, geboren 1899 in Holstein, kam 
zum ersten Male zur Aufnahme mit folgender Einweisung yore Arzt: 

Am 21. VIIL1921 erkrankte sie an heftigen Kopfschmerzen und 'Lahmung 
des linken Armes und beider Beine. In den ersten 3 Wochen stellte sich keine 
wesentliehe Ver~nderung ein; dann trat a]lmghIich eine Besserung auf, so daB sie 
gestiitz~ einige Sehritte gehen kann. In der letzten Zeit sind jedoch keine Fort- 
schritte mehr zu verzeichnen. Behandlung mit Jodkali, Elektrlsieren, Wasser2 



104 d. Bt~seher : 

mann negativ. Die begteitende Krankensehwester erg/inzte den ]3erieht noeh 
dahin. Die Pat. warde ins Krankenhaus mit  Wagen eingeliefert. Sie konnte 
nieht gehen. ])as reehte Bein und der linke Arm waren gel~hmt. Uber St6rungen 
der Spraehe, des Sehluekens, der Stuhl- und Urinentleerung ist der Kranken- 
sehwester niehts bekannt. In  den ersten Tagen hatte Pat. etwas erh6hte Tempe- 
ratur. Erregungszust~nde oder St6rungen des BewuBtseins wurden niemals be- 
obaehtet. Genaue Angaben tiber eine vermutliehe Ursaehe und Beginn der 
Krankheit  kann die Sehwester nieht maehen. 

Die Kranke E. 13. gab selbst folgende Vorgesehiehte yon sieh: Die Gro/]- 
mutter miitterlieherseits solle ,,gen~titskrank" gewesen sein. Eltern leben, gesund. 
l lu t te r  vor 10 Jahren an Leistenbrueh operiert. Nerven- und Geisteskrankheiten 
sind sonst nieht in der Familie gewesen; keine Trunksneht. Ihre drei Briider (yon 
26, t8 und 7 Jahren) seien gesund und kr~tftig, zwei oder drei Gesehwister bei der 
Geburt gestorben, Ursaehe unbekannt. Mutter sei deshMb vor der Geburt des 
letzten Kindes bier zur Frauenldinik zur Entbindung gefahren. Kind blieb am 
Leben (die Mutter hatte 1917 einen septisehen Abort). Pat. selbst sei nie ernstlieh 
krank gewesen, habe bis zur jetzigen Erkrankung nie einen Arzt gehabt, habe sieh 
bis zum 21. VIII .  vollkommen wohlgefiihlt, babe bis dahin immer tiiehtig k6rper- 
lieh arbeiten mtissen, sei aueh immer zum Tanz gegangen, habe gar nieht die ge- 
ringste Sehwfiehe eines Gliedes bemerkt. Am 2i. VIII. ,  es sei gerade ihr Geburts- 
tag gewesen, habe sie sieh krank geftihlt, Kopfsehmerzen in der Stirngegend, 
muBte sieh zu Bert legen, keine HMssehmerzen, keine Sehluekbesehwerden, kein 
Erbreehen, kein Lidh~tngen, kein Doppelsehen. Vom Arzte seien Pulver Yerordnet. 
Naeh 3 Tagen wieder besser, verriehtete ihre Arbeiten wie frtiher. Sie vermag 
nieht anzugeben, ob Fieber w~hrend dieser Tage bestanden hat, da die Temperatur 
nieht gemessen sei. Eine Woehe sp~ter, am Dienstag, dem 31. VIII. ,  babe sie dann 
ohne irgendwelehe Vorboten beim Aufriehten yon Weizengarben ein Ziehen im 
linken Arm yon der Sehulter ab and eine Sehwi~ehe bemerkt, habe abet noeh weiter 
gearbeitet. W~hrend der naehsten Tage wurde die Sehw~ehe im Arm immer 
gr6ger, aueh trat  eine Sehw~ehe beim Gehen ein, so dab sie am Donnerstag, dem 
2. IX., mit  der Arbeit (Melken und Landarbeit) aussetzen muBte und am 3. IX. 
dem Krankenhaus zugefiihrt wurde. Sie k6nne sieh nieht erinnern, dab damals 
noeh andere Personen der dortigen Gegend erkrankt seien, habe nie Sehmerzen 
oder irgendwelehe Geftihls~nderungen an den GliedmaBen bemerkt. Kurz 
naeh der Einlieferung in das Krankenhaus sei der Zustand sehnell reeht sehleeht 
geworden, erst naeh Elektrisieren t rat  Besserung ein, bei der Einlieferung naeh 
hier sei sie dann auf dem Wege der Besserung gewesen. Bis auf die Bewegungs- 
st6rungen babe sie keine Besehwerden. Aueh Atemst6rungen habe sie nie be- 
merkt, nie Blasen- oder Mas~darmst6rungen gehaht. Der datums erhobene k6rper- 
liehe Befund ergab: Gr6ge 1,61 m. Gewieht 54,5 kg. Die inneren Organe zeigen 
niehts Krankhaftes. Hirrmerven frei; insbesondere keine Spraeh- und Sehluek- 
st6rungen. I%eftexe der oberen Extremitgten reeht lebhaft, links sehw&eher vor- 
handen. Abdominal-I -beidersei ts .  Kniesehnenreflex reeh~s = links, yon der 
Tibiakante ausl6sbar. Aehillessehnenreflex links @, reehts fraglieh. Bei Be- 
streiehen der FuBsohlen gehen siimfliehe Zehen dorsal, vielleieht eine Andeutung 
yon Babinski; doeh finder sieh bei wiederholter Priifung hie eine isolierte Dorsal- 
flexion der grogen Zehe. Andeutung von Spasmen in den unteren Extremit&ten. 
Die Sensibi]itgt ist am ganzen K6rper fiir alle Oualit/~ten intakt;  keine St6rungen 
yon Stereognosie und Lagesinn. Beim Romberg kein Schwanken, der Gang ist 
vorsichtig, etwas schleppend. Die grogen Nervenst&mme und die Muskeln sind 
auf Druck nicht empfindlieh. Die Muskulatur des linken Armes zeigt eine peripher- 
W/~rts zunehmende Verjiingung (20,5 zu 22,5 cm). Besonders ergriffen sind der 
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Thenar und ~I-Iypothenar; die Hand erseheint ftach, die Finger neigen zur KrMlen- 
handstellung; tJberextensioD im Grundgelenk, bes~nders des vierten und fiirdten 
Fingers mit Beugung im Mittel- and Endgelenk. Die Fingerkuppe des Daumens 
kann nur die des zweiten nnd dritten Fingers aktiv berfihren. Der Daumen kann 
nicht opponiert noch adduciert werden. Strecknng des Daumens behindert. Be- 
hinderung der Streckung veto zweiten bis fiinften Finger zunebmend im Mittel- 
und Endgelenk. Im linken Bein ist die grebe Kraft  s~rker  herabgesetzt als im 
rechten. Blase und Mastdarm werden willkiirlich entleert. Die elektrisehe Unter- 
suehung ergab eine partielle Ea-R. im Gebiet des linken Armes, der reehten Hand 
nnd der unteren Extremit~ten, besonders quantitative Herabse~zung der Muskeln 
und Nervenerregbarkeit. Der Blutwassermann war (4. XII.  1920) negativ. Die 
Lumbalpunktion (4. XII.  1920) Liquor anfangs blab und hell, dann blutig. Druck 
220 mm; Liquor zentrifugiert, q- WaR. gibt Eigenhemmung. Psyehisch: Sie 
verhielt sich freundlieh und zuvorkommend, litt  hfitffig unter Heimweh,' war 
sonst gleichm~gig guter Stimmtmg. Das Gewicht stieg im Laufe yon 10 Wochen 
bis zur Entlassung yon 54,3 kg auf 58,3 kg an. Temperaturbewegungen sind nie 
beobachtet worden. Die Diagnose lautete auf eine spinale Muskelatrophie, wahr- 
scheinlieh als Folge eines poliomyelisehen Prozesses. Mit Riieksicht auf die Pyra- 
midensymptome an den unteren Extremitgten wurde aueh an eine abortive For m 
der a. L. gedacht. Ihre abermalige Aufnahme erfolgte 1 Jahr  sparer: Sie sei seit der 
Entlassung immer zu Hause gewesen, habe etwas im Haushalt geholfen, aber sie habe 
nicht regelreeht arbeiten k6nnen,vor allem h~tten dieBeine so schnell versagt.Schlim- 
mer seien die Beschwerden nieht geworden, eher habe sie das Gefiihl, es sei besser ge- 
worden. Unwohl sei sie regelmgBig gewesen. Der k6rperliche Befund am 18. XL 
1921 ergibt: Gr6Be: 1,63 in. Gewieht: 58 kg. Temperatur: 36 ~ Sch~del nicht  
druckempfindlich. Masse 55,5:18 : 15cm. Pupillen: reehts=links,  rund. R.L.  + .  
R. C. + .  A. B. : frei. Cornealreflex + .  Conjunet.ivalreflex + .  Augenbefund (Prof. 
Olo]]): Papillen beiderseits o. B. V. nicht druekempfindlieh. VII. symmetriseh. 
XII .  gerade, zittert  nicht. Gaumen gleichm~igig gehoben. Rachenreflex + .  
Sprache: ungest6rt. Schilddriise: o .B.  V.N.  + .  M . M . E .  @. Die Konturen 
der linken Schulter treten schiirfer vor als reehts. Eine Atrophie zeigt sich an der 
gesamten Muskulatur des linken Armes, und zwar beginnend mit  m. pectoral, 
de!toideus; die beiden M. supra- und infraspinati zeigen keine erkennbaren Unter- 
schiede, dann iibergehend auf die Oberarmmuskulatur, in starkerem Grade zu- 
nehmend am Unterarm und noch ausgesprochener an der Hand. Fibrillares 
Muskelzittern im Gebiete des linken Daumenballens und der m. interossei. Reflexe 
oberer Extremit~ten beiderseits gleieh. Le i ch t e  Spasmen des tinken Armes. 
20 em oberhalb des Ellenbogens rechts 27 era, links 24 em. 10 cm oberhalb 
des Ellenbogens rechts 25 cm, links 21,5 cm. 10 cm unterhalb des Ellenbogens 
rechts 22,5 cm, links 18,5 cm. 20 em unterhalb des Ellenl~ogens rechts 16 cm, 
links 14,5 cm. Mittelhand: rechts 20 cm, links 17 era. ~ Motilit~t des reehte~ 
Armes ungestSrt. .Mle Bewegungen sind krAftig. Dyn. rechts 85. Links: Mo- 
t i l i tat  in Schulter und Ellenbogengelenk nach allen Seiten hin frei, jedoch mit  
herabgesetzter Kraft, im Ellenbogengelenk Kraft  geringer als im Schultergelenk. 
Beugen im Ellenbogengelenk etwas kr~ftlger als Strecken. Hand- und Finger- 
beweglichkeit rechts ungest6rt, links Hand in Andeutung yon Krallenhandstellung. 
Sp. spatii interossei eingesunken Atrophie des Thenar und Hypothenar. Die linke 
Hand ftihlt sich kfihler an als rechts; ist mit  SchweiB hedeckt. Pro- und Supi- 
nation ziemlieh kraftig. Dorsal- und Volarflexion in vollem Umfang, jedoch 
mit sehr geringer Kraft, ebenso Adduktion nnd Abdnkticn, Beugen und Streeken 
in den Fingergrundgelenken mit  geringer I~'aft  in vollem Umfang, Strecken im 
Mittelgelenk nur unvollkommen, Bewegnngefi in den Endgelenken nur ange- 
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deutet. Spreizen und Adduzieren der Finger nur andeutungsweise, Abduktim~ 
des Daumens ziemlieh gut, Opposition nur in ganz unvollkommenem Mage. 
AbdominMreflex beiderseits @. Von seiten der Blase und des Mastdarmes 
keine Beschwerden. Motilitgt im Htfft- und Kniegelenk in vollem Umfang, doeh 
rechts Kraft  geringer als links. Der reehte FuB steht  in teiehter Spitzfug- 
stellung nnd erscheint infolge Erschlaffung der Muskulatur (Hohlfug) kleiner als 
der rechte Fug. Dorsalflexion des reehten FuBes unmOglich. Plantarfiexion 
rechts gut, jedoch Kraf$ geringer, links beides ungest6rt. Ab- und Adduktion 
beider FtiBe gut. Pro- und Supination reehts nut andeutungsweise, links gut. Be- 
wegungen der Zehen nieht deutlich gest6rt. Spasmen r~ehts mehr Ms links. Die 
spastischen Erseheinungen und sonstigen Pyramidensymptome treten deutlicher 
in Erscheinung, wenn die Kranke zuvor langere Zeit gegangen war. Mage: 20 cm 
oberhMb Pat. rechts 46 cm, links 45 cm. 10 cm oberhMb Pat. rechts 37 era, links 
38 cm. 10 cm unterhalb Pat. reehts 30 cm, links 30 cm. 20 cm unterhMb Pat. 
rechts 25 cm, links 25 cm. Skapulo-humeralreflex beiderseits -% Patellar- 
reflex beiderseits lebhaft,jedoch reehts mehr Ms links, reehts aueh oberhMb 
Pat.  ausl6sbar. Kein  Patellarklonus. Achilles bds. @. Kein Fugzittern. Oppen- 
heim': rechts q-, links fraglieh. Babinski zeitweise rechts -4-, links fraglich. 
Gordon: rechts andeutungsweise q-, Strtimpellsehe TibiMisph~nomen fehlt bds. 
Bertihrung: lokalisiert. Gang: Mit dem reehten Bein etwas Mebend sonst un. 
gest6rt. Schmerzempfindung: Intakt.  Temperatursinn: Ungest6rt. Tiefensen- 
sibilit/tt: Intakt.  Kniehackenversueh: Sicher. Romberg: Zungchst ]eichtes 
Schwanken, dann sieher. Ke:ne Schtuckst6rungen, keinerlei Zwangseffekte. 
Innere Organe ohne Besonderhmten. Blutdruek: R-~.  am rechten Arm 125/70 mm 
YIg, am linken Arm 112/60 mm Hg. Hgb. 80, Blutsenkungsgesehwindigkeit 
2 Stunden. Eeythrocyten 6 400 000. Leukocytcn 10 600. Cytologische Formeh 
Neutrophile LeukocytenS1 ~ Eosinophile Leukocyten ,~~ {Jbergangsformen. 4,5o/0, 
Lymphoeyten,  klein 11,5%, Lymphoeyten, grog 2O/o . 

WaR. negativ. 

Elektr ische Untersuchung .  

Links 

farad. 
llollenabstand 

Erb=;;he, ~ r2;z~; . :---- 1I. -- 6 ~{.A. " - ~ - -  
n. ulnaris . . . .  117o o,4 M.A. [ 
n. mcdianus . . . --11/2. O,8 M.A. 

2 
1 
2 
3 
] 

1 
1/e 
1 
1 

11/2 
i 

0,4 M.A. 
1,0 M.A. 
1,4 M.A. 
2,0 prompt. 
0,8 M.A. prompt 
0,8 M.A. prompt 
I,O prompt 
0,8 prompt 
0,8 prompt, 
1,0 prompt 
0;6 M.A. prompt 

n. radialis . . . .  
m. supra-spin. . . 
m. infra-spin . . . .  
m: pectorMis . . . 
m. deltoideus . . . 
m. biceps . . . . .  
m. ext. dig. com. 
ext. carp. tad  . . . .  
ext. carp. uln . . . .  
ext. pol. long . . . .  
abduct, pol. l o n g . .  

Rechts 
i farad. 

ga lvan ,  gollenabstand galva.n. 

1/2 0,6 M.A. 
1 0,6 M.A. 
1 0,5 M.A, 
1 0,4 M.A.' 
1 1,0 M.A. 
2 1,2 M.A. 
1 0,5 
I/2 i0,S M.A. 
1/2 i 0,8 M.A. 
1 i0,4 M.A. 
1 ~ 0,6 M.A. 
1 0,5 M.A. 

1~/~ '0 ,6  M.A. 
1 1o,6 5I.A. 
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flex. digit, c o m . . .  
flex. carp. rad. long. 

m. inteross . . . . .  

m. abd. digit. V. . 

abd. poll. b r e v . . .  
m. o p p o n e n s - . . .  

abduct, pol. brev. .  

farad. 
gollenabstand 

I 

5 
Unerreg]o~r 

Links 

galvan. 

0,8 M.A. 
0,8 M.A. prompt 
KSZ~ASZ 
0,8 M.A. prompt 
KSZ~ASZ, yon d. 
Kathode, unerreich- 
bin" -con der Anode. 
0,6 M.A. fr~ge 
ASZ~KSZ 
O,8 KSZ~ASZ 
unerregbar 

von d. Anode bei 
sti~rk. Strom schw. 
wurmf. Zuekg., d. 
Kuthode unerregbar. 

ttechts 

farad. 
:Rollenabst~and 

l l /z  

1 

2 
11/2 

IV2 

galvan. 

0,4 M.A. 
0,4 M.A. 

0,6 M.A. 

0,8 M.A. 

0,4 M.A. 
0,5 M.A. 

0,4 M.A. 

An den unteren Extremit~ten finder sich elektrisch eine regelrechte Erreg- 
barkeit. 

Psychisch: Die Stimmung ist etwas labil, sonst nicht besonders auffallend. 
Sie tragt ein schiiehternes Wesen zur Schau, das sich oft hinter einem verlegenen 
Laeheln zu verbergen sucht. 

Zusammen[assung : 

E. B. erkr~nkt in ihrem 22. Lebensjahr unter heftigen Kopfschmerzen 
und gleiehzeitig auftretenden paralytischen Erscheinungen beider 
Beine und des 1. Armes. Allm~hlieh stellt sieh ein Rfickgang der Er- 
seheinungen ein. Bei der erstmaligen Un~ersuehung, 3 Monate naeh 
dem akuten Beginn, findet sich eine peripherwi~rts zunehmende Atrophie 
des Armes. Die t t and  zeigt Krallenhandstellung, die kleinen Hand- 
muskeln sind eingesunken; zei~weise werden fibrilliire Zuekungen 
beobachtet.  Elektriseh zeigt sieh eine partielle Ea-R. der kleinen 
Handmuskeln.  Daneben bestehen Anzeichen einer Li~sion der Pyra- 
midenbahnen aueh an den un~eren Extremit~ten.  

Das plStzliehe Einsetzen der Erkrankung unter ,,influenzaartigen" 
Erseheinungen (Kopfsehmerzen, allgemeines Unbehagen) mit  dem 
L~.hmungstyp ohne sensible StSrungen legt die Annahme einer Polio- 
myelitis aeuta bzw. Encephalomyelitis aeuta infiltrativa nahe. Ihr  
Beginn erfolgt ja hi~ufig unter dem Zeiehen einer allgemeinen Abge- 
sehlagenheit. Dagegen sprieh~ niehr das sporadisehe Au~treten des 
Krankheitsfalles. In  der :Folgezeit ist es zu einer RfiekbiMung 
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tier Ersche inungen  gekommen;  im Vordergrund steht  seit der erst- 

maligen Unte r suehung  1920 eine spinMe Muskelatrophie (Aran-Duchenne) .  
Die ]ebhaft gesteigerten Reflexe (Verloreiterung der reflexogenen Zone, 
Andeu tung  yon Spasmen) haben  die Diagnose auf eine abort ive  F o r m  
der a . L .  als wahrscheinlieh gemaeht.  Die Unte r suehung  ein J ah r  
sparer ha t  ein For tschre i ten  des Leidens n icht  gezeigt. Auch je tz t  
bestehen die Pyramidenanze ichen  fort, t re ten  insbesonders deutl ieher  
in  die Erseheinung nach Anst rengungen.  Die atrophisehen S te rungen  
des Armes sind station~tr geblieben. Die K r a n k e  selbst gibt  an, das 
Geftihl einer Besserung ihres Leidens zu verspiiren, beklagt  vor Mlem, 
dab  die Beine ihr den Dienst  so schnell versagen. Sie s t a m m t  aus einer 
vellig gesunden Familie,  ha t  sich kerperl ich und  geistig regelreeht 

entwiekelt ,  ist  friiher nie k rank  gewesen. 

Zur  Hlinik der amyotrophischen Lateralsklerose. 

Nach den herrschenden Anschauungen der Neuronentheorie l~tl3t sich die & L. 
symptomatologisch auf die Erkrankungen des sekundaren (spinalen) und prim/~ren 
(corticalen) Neurons zuriickftihren. Sparer schlieBen sich zumeist noch die Zeichen 
der Bulb~rpara.lyse an. Nach diesen Gesichtspunkten hat Charcot (1874) das Krank- 
heitsbild der a.L. abgegrenzt. 2<ahe Beziehungen und ~;~berg/inge bestehen zu 
den chron, spinalen Amyotrophien, sowie zu dcr Poliomyelitis ant.. chron, s. sub- 
acut& Von letzterer ist die a. L. oft tiberhaupt nicht immer scharf zu trermen; 
eine chron. Poliomyelitis ant. kann in eine a. L. tibergehen, so dN3 Msdarm haufig 
die DifferentiMdiagnose in das Belieben des Einzelnen gestellt ist. I)ie spin. progr. 
Muskelatrophie wird yon manchen Autoren als eine abortive Form der ~. L. auf- 
gefal3t; so ist nach v. Leyden. und Goldscheider die a. L. als eine subacute Form 
der spin. progr. Muskelatrophie oder progr. Bulb~rparMyse bezeichnet. Marbur 
sieht in der a. L. ganz allgemein eine chron, progr, nucleare Amyotrophie und last 
die charakteristischen Zfige fiir die Diagnose yon diesem Gesichtspunkte aus ge- 
wirmen. Dabei l~gt er often, ob der bei der a. L. ~uttretende ProzeB als ein rein 
degenerativer oder degenerativ entz~ndlicher aufzufassen ist. Nach ihm ist es 
gleichgiiltig, den Ausgangspmlkt zu erforschen, wenn man den Prozel3 als einen 
entziindlichen betrachtet, ob er in den Zellen, in den Fasern oder gar in den Pyra- 
midenbahnen zuerst einsetzt. - -  Zur Beantwortung der ]~age, yon wo ans der 
Prozeg bei der a. L. seinen Ausgang nimmt, in welcher t~eihenfolge und v~elehen 
Absehnitten er das Zentralnervensystem ergreift, ist auch das ldinisehe l~ild her- 
angezogen worden. Charcot hat angegeben, dM~ die L/~hmung stets der Atrophie 
vorangehe; ftir die unteren Extremitaten raumt auch Str~mpd~ dieses VerhMten ein. 
Eine gewisse l~egelm~13igkeit -con spastischen Symptomen neben einer 3/Iuskel- 
atrophie besteht naeh ibm an den oberen Extremitgten. Bei dem hemiplegisch 
einsetzenden Typ nimmt Probst ein prim/ires Ergrif~ensein der zentrMen Neurone 
an. Elektiv und zumeist befMIen werden yon dem atrophischen ProzeB an den 
oberen Extremit~ten die Damnenmuskeln, die h~[m. interossei, tier M. ~bductor 
digit V., die 2V[uskeln an der Streckseite des Vorderarmes, sp~ter auch die Beuger 
(3~. biceps) und Strecker (M. triceps) des Vorderarmes, die Mm. deltoidei, infra 
und supraspinati. Die motorischen Wm'zeln dieser ~luskeln umfassen etwa den 
vlerten Cervical- bis ersten OorsMsegment. Es liegen auch Beobachtungen vor, 
wo die l~eihenfolge umgekehrt descendierend ist, so folg% auf einen bulb/iren An- 
fang nicht ganz selten eine schnelle Deseension des Prozesses. Den l~eginn der a. L. 
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in den oberen Extremit~ten sah Probst 20real gegeniiber 9 mal in den unteren, 
.Mally und Miramont de Larognette 38 mal gegenfiber 13 Krankheitsf~llen. Die Be- 
teiligung der Beine setzt also seltener und meist sparer ein. An den unteren Ex- 
tremitgten werden zumeist der M. quadric, fern., die Muskeln vorn am Unter- 
sehenkel, die Wadenmuskeln und kleinen Muskeln der FfiBe befallen. Die Inner- 
vation dieser Mnskelgruppen umfal3t etwa das dritte Lumbal- bis dritte Sakral- 
segment. Die Kernlokalisation der motorischen Wurzeln der gesamten Muskeln 
der oberen und unteren Extremit~tten befindet sieh in dem mehr lateralen Teile der 
Vorderhorns~ulen. Die Ganglienzellen liegen offenbar im Rfickenmarke nahe bei- 
einander wegen ihrer funktioneilen Zusammengeh6rigkeit. 

Die Auffassung fiber das Ph~nomen der fibrillgren Zuekung ist keine ein- 
heitliehe. Stellt sie einen l%izeffekt der motorischen Vorderhornzellen 
(Slauck), eine Aufhebung der Synchronizitgt mehrerer gleichzeitig auftretender 
Reize auf ein N[uskelbtindel dar, gibt es eine tonogene Fibrillenaktion im Sinne 
Frank's? Itier sei die Beobaehtung yon Simon-P. Ho]Jmann an einem 44j~h- 
rigen Handlungsgehilfen mit Crampi bei a. L. angeftihrt. Es stellten sich 
schmerzhafte Kr~mpfe in der Obersehenke]muskulatur (kfinstlich auf Katho- 
denschlul~ bei faradischem Strom) ohne Ea-R. ein, die mit fibrillhren Zuekungen 
erlosehen. Sie wurden als der Ausdruek einer Funktionsst6rung der Vorder- 
hornzelle gedeutet. Aus den Aktionsstromkt~ven wurde gefolgert, dag die 
vom Vorderhorn ausgehenden Erregungen bei willkfirlichen Kontraktionen 
exakter rhythmisch Ms beim Crampus seien, oder mit gr6gerer Wahrscheinlieh- 
keit, dag beim Crampus sich nut ein Tell des Muskels kontrahiert und die 
M6gliehkeit yon Interferenzen der AktionsstrSme versehiedener Fasergruppen 
sehr herabgemindert ist. Der Kranke J. K. (1)hatte haufig unter Crampi zu 
leiden. Das Fehlen yon fibrill~ren Zuckungen bei chron, spin. Mukselatrophien 
hat J. Her[mann unter Hinweis auf eine ~uBerung Gowers betont. ,,Fibrillate 
Zuckungen sind zwar ein eharakteristisehes Merkmal, aber weder immer vorhanden, 
noch auf dieses Leiden beschrankt." Dadureh k6nnen differentialdiagnostisehe 
Schwierigkeiten zwisehen neuropathischen und myopath~schen Erkrankungen ent- 
stehen. J. Ho][mann behauptet auch, dab ,,bei rein spinalen ?r 
Ea-R. nieht gegenw&rtig zu sein braueht". Eine gewisse Sehwierigkeit bei der 
Atrophie der Ganglienzellen bereitet die Erk]&rung der Erseheinung der I~eflex- 
steigerung bei der a.L. Bei der Poliomyelitis acuta fehlen die Sehnenreflexe dau- 
ernd. Lewandowsky h&lt es ffir zweifelhaft, ob dieses Fehlen nun auf einer Zer- 
st6rung der Vorderhornzellen und nicht etwa auf der Sch~digung anderer Teile 
der grauen Substanz zwisehen Vorder- und ttinterhorn beruht. Der Widerspruch 
im Verhalten der Patellarreflexe bei der a. L. hat gar zu der Annahme veranlaBt, 
die Umsehaltungsstelle yon sensibler in motorischer Erregung in das Gerlachsche 
~'asernetz oder die solit&ren bipolaren Ganglienzellen am ttinterhornhals, bzw. 
in den medialen Vorderhornrand zu verlegen (Erben). Stri~mpell sieht in der bloSen 
Annahme eines spinalen Reflextonus in dem auf ihn einwirkenden eerebralen 
Ilemmungsfasern jedenfMls keine ErM~irung der klinischen Beobachtung. Er 
meint aueh, ,,etwas mfisse noeh im Spiele sein, was wir nicht kennen". Ftir den Re- 
flexbogen ist der Muskeltonus nieht gleiehgttltig, ein gewisser Spannungszustand 
fiir den Ablauf des Reflexes sogar Vorbedingung. So wird bei hoehgradiger Hypo- : 
tonie unter sonstigen vorhandenen Bedingungen die Ausl6sung des Reflexes 
haufiger vermigt. Vorstellungsgem~$ ist naeh der Nem'onenlehre bei der a.L. 
eine Steigerung des I~eflexes wegen des Ausfalles der allerdings hypothetiseh ange- 
nommenen ttemmungen yon fibergeordneten, in den Pyramidenbahnen verlaufen- 
den Neuronen erkl~rlich. Analoge Beobaehtungen, beispielsweise das Wieder- 
erseheinen des Patellarreflexes bei bestehender Tabes infolge sp~terer Apoplexie 
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liegen vet (Lewandowslcy), wenn fiberhaup~ dieser Vergleich gezogen werden darf. 
I-Iier m~g die Erkl~trung des Sehnenph~nomens yon Frank-Schii//er mit Vorbehalt 
gestreift werden, da sie noch zur Diskussion steht. Nach ihm wird der Tonus nicht 
"con den Vorderhornzellen und den motorischen Nerven beherrseht, sondern yon 
dem antagonistischen Spiel des autonomen Nervensystems, yon den Zentralappa- 
raten nich~ reflektorisch, sondern automatisch unterhalten..Frank erhebt we[ter- 
hin t~berhaupt Zweifel an der spinalen Natur der Sehnenph/tnomene. DaB die 
Fragen fiber Tonus nnd andere Reflexe yon vielerlei Komponenten abh~tngig rind 
und daher kompliziert liegen, mag noch durch die t{eranziehung des Einflusses 
veto Vestibularapparat, vom Kleinhirn und dessen Verbindungen anschaulich 
d~rgelegt rein. Interessant aueh rind die Beobaehtungen, we trotz Degeneration 
der Pyramidenstr~nge keine spastisehen Symptome bestanden haben (Leyden, 
Kahler, Dg]drine, Ku/3maul, Maier, Barth, Yierordt, Stri~mpell, Probst u.a.). Kli- 
nisch sttinde ein Fehlen des Bauchdeckenreflexes (desgl. auch des Cremaster- 
reflexes) Ms regelm/~Big zu erwarten. Anatomisch begrtindet ist dies durch seinen 
Verlauf: N~ch Eintritt dutch die hinteren Wurzeln des neunten bis zw61ften 
Interkostalnerven gelangt er dureh die Hinterstr&nge, weiterhin die mittlere 
Sohleife zur motorisehen Rindenregion der gekreuzten Seite (am Sule. Rolsmdi). 
Naeh Umsehaltung auf die zentrifugale Bahn, die Pyramidenbahn, verl/~13t der 
Impuls auf dem Wege der Neurone das neunte bis zwSlfte Dorsalsegment. Und 
doeh l~gt ~ieh der AbdominMreflex bei der a. L. zumeist noeh lange nach- 
weisen. 

Eigenartig ist bei der a. L. aueh dasVerhalten des Babinskisehen Ph/~nomens, das 
man bei tier L~sion der Pyramidenbahnen regelmagig erwartet und das doeh nieht 
selten vermig~ wird. Von Oppe~heim, Marburg, Janssens, Starker, Margulis u. a. 
wird darauf hingewiesen. Das Ph/~nomen sollte bei der a. L. um so mehr erwar~et 
werden, da die Pyramidenbahn anatomisch rich nahezu vSllig marklos erweist; 
es also mit derselben Regelm~Bigkeit angetroffen werden mill]re, wie bei neu- 
geborenen Kindern, bei denen die Pyramiden noeh marklos sin& Auf die zum 
Tell sehr divergenten Ansehauungen dieses Ph/inomens sei hier nieht ausifihltieher 
eingegangen. Monakow bezeiehnet es als einen pathologiseh-spinalen Gemein- 
sehaftsreflex, der eine Steigerung des Tonus anzeigt. Jedei~falls wird das BabinsM- 
sehe Ph/~nomen nieht ale eindeutiger Beweis flit eine L~sion der Pyramidenbahn 
angesehen, sondern nut fiir eine InnervationsstSrung des reg. Zentrums des 
FuBsohlenreflexes in seinen eorticalen Verbindungen, die vielleieht in den Pyra- 
midenbahnen verlaufen (van Valclcenburg). Ob zur ErM/~rung des h~ufig beob- 
aeh~eten Ausfalls des ]~abinskischen Zeichens auch die Mitbeteiligung emderer 
]3ahnen, insbesondere des rubrospinalen Bfindels herangezogen werden dari,:im6ge. 
d~hingestellt bleiben. Es sei nur erw~hnt: Bei einem Herde im roten Kern, also 
einer Affektion des Monakowsshen Btindels, haben Raymond und Cestan ein Fehlen 
der Dorsalflexion der GroBzehe beobaehtet. Das Ph/~nomen wird u. a. yon Hem- 
burger, P/ei[er mit den subeortiealen Ganglien in Beziehung gebraeht. ,,Ale eine 
rudimen~/~re Athetose gedeutete Dorsalflexion der grogen Zehe" spreehen C. und 
O. FoRt das Babinskisehe Zeiehen bei Erkrankungen des Striatum ~n. Die letzten 
Angaben seien mig Riieksieht auf die ModifikationsmOglichkeit dieses Zeichens 
erw/~hnt. ])as Oppenheimsche Ph~nomen ist bei negativem Babinski alsdann 
sehr wertvoll. 

Als Ausdruek eines lediglieh auf die eoi~Acale Bahn besehr~tnkten Zeiehens 
sei noah der unwillktirlich rich einstellenden zwangsm~Big ablaufenden .~fekt- 
gugerungen gedaeht. Das Zwangslaehen wird yon versehiedenen Autoren ale ein 
h~ffiges Symptom aueh bei a.L. angeffihrt (Striimpell, Prober, Marie, Molt, 
Oppenheim, Haenel, Janssens, Scheel, Margulis). 
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Auf die Beteiligung des Bulbus weist insbesondere die eigentiimliche ,,bulb~re" 
StSrung der Sprache hin. Am Bulbus werden der Reihe nach die kNrerven yon Zunge 
und Gaumensegel, Schleim und Kehlkopfmuskulatur befallen. 

Aus der Sei]ertsehen I~Ainik hat Brehm den zentralen Li~hmungen des Kehl- 
kopfes unter besonderer Beriieksichtigung der a. L. eine Arbeit gewidmet. Er geht 
aus veto Simon-Rosenbachsehen Gesetz: Eine organisehe Affektion sowoh] des 
zentralen wie peripheren Nervensystems, welche die motorischen Kehlkopfnerven 
trifft, wird, falls sie nieht e~ne komplette Paralyse s~tmtlicher yon jenen Nerven 
versorgten Muskeln hervorruft, stets zuerst oder ausschlieBlich die Stimmband- 
abductoren (Postiei) l~hmen. Die zentralen Erkrankungen der Kehlkopfnerven 
zeigen aeht Falle yon ~. L. mit bulb~rp~ralytisehen Ersche~nungen (Syllaba, Zenz, 
Cil, v. Rad, Mi~nster). Brehm teilt selbst beobachtete Fiille mit, zwei sind laryn- 
goskopisch genau untersueht. In den Fi~llen ergab sich gem~B dem Si~non-Rosen- 
bachsehen Gesetz eine Parese oder Paralyse der Abductoren, und zwar in beiden 
F~llen eine einseitige, e]nmal rechtsseitig und einmal linksseitig. Semit finder das 
Gesetz seine Best~igung, dab zuers~ oder ausschtieBlich nur die Abdnetoren ge- 
l~hmt werden. Der Nerv. laryng, infer, ist kein gemisehter, sondem wie nach den 
klinischen Beobachtungen anzunehmen ist, ein motor~scher. Bei der Bnlbgrpara- 
lyse (Paralysis glosso-labiopharyngealis) verlauft am Larynx die L~hmnng auch 
ganz nach dem Simon-Rosenbachschen Gesetze. Nur hier und da beobachteten 
manehe Autoren nur eine Lghmnng der Abduetoren. Stri~mpell sah bei einem 
Kranken Glottiskrampf. Damit is~ das ldinisehe Bild der a. L. im wesentlichen ab- 
gesehlossen. 

Selten sind Zeichen einer Erkrankung dcr Augen beobachtet, sie sind 
vielleicht auch wenig ibeachtet. StSrungen der Augenmnskeln linden sich in 
der Literatur bier und da zerstrent. DaB ein Nystagmus bisweilen zu einer Ver- 
weehshng mit multipler Slderose den AnlaB geben k~nn, erwahnen Ho//mann, 
Sarbo, Spiller, Mi~nster, Haenel. H~rard land infolge Abducensparese einen Stra- 
bismus eonvergens. Auch Doering erwithnt bei einer 35j~hrigen Xranken, dab 
der M. abdueens dext. insuffizien~ sei. Auf eine Differenz der Pupillen weisen n. a. 
Strasmann, Kempners Kranker war luesverd~chtig. Die Formen der a.L. mit 
reflektorischer Pupillenstarre sind atypiseh und wohl meist luiseher Natur (Cestan, 
Dupny-Dutemps, Dornbli~th). Die F~lle Schlesinger, Redlich werden noch erw~hnt. 
Alle diese Mittei]ungen stammen aus der vorserologisehen Zeit. Hoche fand im 
Kerngebiete des Oculomotorius degenerierte Fasern (Marehi-Osmiummethode.) 
Klinisch waren keine StSrungen hervorgetreten. Die Oculomotoriuswurzeln selbst 
zeigten einzeln untergehende Fasern. Der Trochleariskern war frei, die Wnrzel- 
fasern der ~erven nur wenig ver~ndert. Eine chron, doppelseitige chron. 
Ophthalmoplegie finder sich nach Guinon und Parmentier niehlb selten 
kombiniert mit einer Glosso-labio-pharyngealparalyse. Dagegen wird vor 
a]lem yon Probst betont, dab die Augenmuskelkerne bei den fortschreitenden 
Erkrankungen der motorischen Leitungsbahnen mit Affektion der 
Bulbarkerne und der Ganglienzellen der der VorderhSrner unversehrt bleiben. 
Der Schlufi dar] #den/alls gezogen werden, daft die motorisehen Kerne der Augen- 
muskelnerven in ihrem ganzen peripheren wie corticalen Verlauf so gut wie niemals 
yon dem Prozefi der a. L. ergrif#n u'erden im Gegensatz zum hypogl., ]acial., accesser. 
und laryng. (nucl. ambiguus). Ver~nderuugen am Augenhintergrunde (zit. nach 
Wilbrandt und S~nffer) sind nach Uhtho]] bei der a. L. fast nie beobachtet. :Nur 
bei atypischen F~llen dieses Leidens liegen Beobaehtungen dariiber vor. So yon 
Spiller, der in einem Falle yon a. L. eine linksseitige Pupillenstarre und doppel- 
seitige ~Teuroretinitis konstatierte. Wilbrandt und Siinger m6chten es dahingestellt 
sein ]assen, ob es sieh hier nieht um eine luische Erkranknng gehandelt habe, da 
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der 55jahrige Pat. syphilitisch gewesen sein sell. Lanois und Le~nonine erzah]ten 
yon einem nicht typischen Fall yon der a. L. ; der mit Opticusatrophie zu Beginn 
des Leidens erkrankt war. Mi~nzer berichtet ausffihdieh fiber eine 24j/~hrige Pat., 
welehe 2 Wochen nach einem Abort Sprach- und Kaust6rungen, sowie eine Schw~ehe 
tier oberen und unteren Extremitgten dargeboten hatte. Naeh vortibergehender 
Bessereng nahmea letztere wieder zu mit ausgesprochenem Spasmus. Naeh 2 Jab- 
ten land sich eine Optieusa~rophie. Unter zunehmender Sehw~ehe trat  der Exitus 
letahs ein. Die Sektion ergab eine graue Degeneration der weiBen Substanz des 
t~fiekenmarkes. Der Fall ware aufzufassen ale eine a. L., kombiniert mit Sklerose 
der Kleinhirnseiten und der Pyramidenvorderstrangbahaen. Die Sehnerven wurden 
mikroskopiseh nieht untersucht. Ballet und Rose beriehten fiber einen Fall yon 
doppelseitiger Opticusa~rophie bei Charot-Mariescher Amyotrophie. Die Optieus- 
atrophie bei dieser Form yon 1V[uskelatrophie sei augerordentlieh selten. Es w~ren 
nur zwei ~'ille bekarmt, die Sainto~ in seiner Dissertation verSffenthcht habe. 
Beginn der Krankheit im 15. Lebensjahre. Ein Bruder des Pat. hat angeblich an 
derselben Krankheit gelit~en. Befallensein der distalen Muskelgruppen an allen 
vier Extremit~ten nebst Integrit~t der proximalen Muskelgruppen, die Rumpf- 
und Kopfmuskeln fret Die Untersuehung des Augenhintergrundes ergab Ab- 
blassung der temperalen H~lfte der Papille. Die mikroskopisehe Untersuchung der 
Sehnerven fehlt. In dem Rosman~schen Falle land sieh bei einem 60jihrigen 
Zimmermann, der an a. L. l i t t ,  am Augenhintergrunde: beide Papillen sind vSllig 
verwasehen bis in die angrenzen den Partien der Retina hinein, geringgradige Sehweb 
lung; einen analogen Befund erhob Bing bei seinem 29 Jahre alten Pat. : blasse 
Papillen, doeh keine Atrophie. Im Falle yon Wenderowie and Nikitin fanden 
sieh am rechten Augenhintergrunde eine geringffigige venOse HyperS~mie und 
etwas 'verwasehene Grenzen der Papille, desgleichen eine Pupillendifferenz bei 
t~eaktion auf Licht und Nahepunkt. WaR. im Serum negativ. 

13ber Geschmaeksst6rungen auf einer Zungenhilfte hat Lennalm beriehtet. 
Die oben, betreffs  der  l~eflexe und des Tonus aufgeworfenen F r a g e n  

erseheinen sehr wohl  bereeht ig t ,  ~da sie eine pr~izise Aufs te l lung yon 
ldiniseh-biologisehen Vorg ingen  ans t reben  und eine Ana lyse  de r  t a t -  
s i eh l i eh  in B e t r a c h t  zu z iehenden M6gl ichkei ten  fordern .  Sie weisen 
h in  einerseits  auf  das  I - Iypothet isehe und  Kons t ruk t i ve ,  das  der  k l in isehen 
Diagnos t ik  amhaftet ,  be tonen  andererse i t s  die  s y m p t o m a t i s e h e  
Bet raehtungsweise .  Diesen Lfieken und Unk la rhe i t e n  naehzugehen  
en t sp r ing t  dem wissensehaf t l ichen Bediirfnis.  Sie d ienen wei terh in  
als W i n k e  und  Wegweiser  zum ferneren  Forschen.  Die bisher ige Er-  
forschung und  K e n n t n i s  des ana tomisehen  Prozesses der  a . L .  bean t -  
wor te t  somi t  n ieh t  rest los  alle Symptome .  Eine einhei t l iehe Auffassung 
a l le r  Ersehe inungen  ist  n ieh t  m6glieh. Sie is t  da du re h  ersehwert ,  
d a  Er fahrungen  yon Einze lkenntn i ssen  mosa ika r t ig  auf  die a. L_ 

t iber t ragen  werden.  
Un te r  den  angef i ihr ten  7 Krankhe i t s f~ l l en  is t  D . S .  (5) wegen de r  

Kon t ro l l e  d u t c h  den  ana tomisehen  Befund der  wieht igste .  Als dispo-  
nierendes  Moment  is t  die ve rmut l i ehe  Pol iomyel i t i s  der  u. E.  in frf ihester  
K i n d h e i t  anzusehen.  Die a. L. n i m m t  yon hier  naeh  langer  I~uhepause 
seinen For tgang .  Bei P.  B. (2) bes t and  z u n i e h s t  aueh das  Bild einer  
spin. progr.  Muskela t rophie ,  das  dureh  l~bergreifen auf  die u . E .  das  
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Symptomenbild der a. L. nahelegt. E. Br. (6) ergibt eine spin. Muskel- 
atrophie mit mehr voriibergehend aufgetretenen spastisehen Ersehei- 
nungen an den u. E. Passager verlaufende Anzeichen yon Spasmen bei der 
a. L. betonen insbesondere Raymond and Parrot. Die Beteiligung der 
u.E. setzt gewShnlieh sio~ter ein. Der Krankheitsfall ist daher woh[ 
als eine abortive Form der a. L. in dem angeffihrten Sinne anzusehen: 
bei I. K. (I) treten gleich anfangs mehr die spastisch-paretisohen Sym- 
ptome der u. E. in den Vordergrund ; sie haben vermutlich auch den Sturz 
bedingt. ]~ei dem W. M., P. W. und C. I). (3, 4, 7) setzte die Erkrankung 
im reehten Arme ein rnit Schw~ehe, Atrophic, Klauenhandbfldung. 
Fibrill~re Zuekungen sowie Ea-l%. lieBen sieh an dem atrophischen 
~4~rme allemal naehweisen. In der Entwieklung des Leidens sprang der 
Prozel~ jedesmal auf den anderen Arm fiber, weiterhin spgter zun~ehst auf 
das gleichseitige Bein, dann beide Extremit~tten. Zeiehen der :Bulb~rpara- 
lyse bestanden bei W. S., P. W. (5, 4), bei J. K. (I), allerdings noch im 
Beginn. ])as Verhalten der Reflexe ergab fast immer einen gesteigerten 
Ablauf an den gesch~idigten Extremit~ten, oft bis zum Klonus. Ausge- 
sproehene Spasmen wurden nur bei den weir vorgeschrittenen F~illen 
(2, 5, 7) vermil]t. Die Bauehdecken waren bei (4, 5) nicht zu erzielen. 
Der Babinski fehlte bei 1, 3, 5, war auch bei 7 nicht ganz sicher, trotzdem 
spastische Symptome vorlagen. Bei W.M. (3) mag eine Erld~rung 
dafiir dureh den tiinweis auf einen iibermal~ig starken Streektonus der 
Muskeln der u. E. gegeben sein, bei D. S. (5) ist das Fehlen wohl dureh 
die Klumpful~bildung bedingt. Es scheint, Ms wenn erst bei den weiter 
vorgeschrittenen F~llen die Bauchdeekenreflexe, das Babinslcische 
Phitnomen schwinden, wie ja gerade aueh bei diesen Krankheitsf~llen 
zumeist ausgesproehene Spasmen nieht mehr bestehen. 

Zwangsbewegungen der Mimik waren bei 1, 3, 4, 5 zu beobaehten. 
AugenstSrungen, Nystagmus und eine Blickparese bet der Fall 2. Es 
sei jedoch auf die Einsehr~nkung der Unterordnung dieses Falles 
unter die a .L .  bei der Zusammenfassung verwiesen. Bei W.M. (3) 
traten desg]eichen die Augen bds. nieht in die Endstellung, bei 
seitlicher Einstellung naeh links erfolgten grebe Einstellungszuckungen, 
auch erschienen die Papillen am temlooralen Rande blaB, die Grenzen 
im ganzen etwas unseharf. ])ie Blutdruckdifferenzen (2, 3, 6) mit 
niedrigerem Druek auf der st~irker atrolohisehen Seite deuten reaktiv 
auf funktionell geringere ]~eansloruehung des betroffenen Armes bin. 
]Die ]~lutbilder (], 2, 3, 6) lassen keinerlei Sehlfisse zu. Die Blut- 
senkungsgeschwindigkeit bei 1 und 3 schlie~en mit grSi~ter Wahr- 
seheinliehkeit einen tu.berkul6sen und luisehen l~rozeB aus. St6rungen 
der Sensibilit~t fiir a]]e Qua]it~ten sowie solche seitens der vege- 
tativen Organe wurden in keinem der F~lle beobaehte% Schmerzen 
im ldinisehen Bild der a. L. sind an sich selten, linden sieh bereits bei  

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 66. 8 



114 J. Bttseher : 

Charcot erwi~hnt sowie in den F~llen yon Rot, Koschewnikow, Preobra- 
jewslcy, Schultze, Egger, Renz, Meyer, Claude, Le]onne, Lhermitte. 

Psyehische StSrungen st~trkeren Grades sind bei den vorliegenden 
Krankheitsfi~llen niche beobachtet  worden. Alle zeigten durchweg 
eine euphorische Grundstimmung; sie waren, wennglcich wiederholt 
ein Stimmungswechsel ohne ersichtlichen Grund sich einstellte, in einer 
recht zuversichtlichen Erwartung der Besserung ihres Leidens. Ihre 
Zuversichtlichkeit stand in einem ausgesprochenen Gegensatz zu der 
Schwere und dem steten Fortschreiten der Erkrankung. Manche yon 
ihnen ba t ten  unter s tarkem Heimweh zu leiden. Die geistige Regsam- 
keit ha t te  im allgemeinen naehgelassen. Eine weitgehende Demenz 
fand sich bei dem D. S. (5), bei welchem das Leiden am weitesten vor- 
geschritten war. Wie bei allen schweren organisehen Erkrankungen 
(Tbc., Paralyse, Tumor cerebri, Carcinom, Encephalitis epidemica u. a. 
sehweren Leiden im terminalen Stadium), so mildert auch bier die Natur 
versShnend durch eine Anderung der geistigen und gemi~tlichen Ver/assung 
die Schwere der Erlcranlcung. Sie ist wohl als Ausdrucl~ einer schweren Allge- 
meinerl~ranlcung anzusprechen. 

GeistesstSrungen bei a. L. sind v. Carb6, Haenel kurz erw~hnt. Ein- 
gehender behandelt  haben sie die folgenden Autoren. 

PiIez 35ji~hriger Kranker, iibrigens Semit, bot psychiseh eine Paranoia mit 
ausgedehnten systema~ischen Beeintriichtigungs- und Verfolgungsideen, sowie 
m~nnigfaltigen/-lalluzin~tionen. Bei ihm war die Anamnese beziiglich der Here- 
ditiit und sonstigen Schiidliehkeiten vSllig ergebnislos. 

Die 64ji~hrige Pat. Dornbli~ths zeigte ein zirkuli~res Irresein, ihr Bruder war 
an einer paralytischen SeelenstSrung gestorben. 

Den yon Gentile mitgeteilten F~ll konnte ich auch nicht im Referat durch- 
sehen. 

Psychisehe StSrungen bei der a. L. gehSren jedenfalls nicht zum Krankheits- 
bilde, gewinnen nur ~ls Ausdruck einer krankhaft nerv5sen Veranlagung eine 
Bedeutung. 

Unter dem Symptomenkomplexe der a. L. verlaufende Erkrankungen 
des Z. N. S. 

In  der Literatur  sind F~lle yon multipler Sklerose beschrieben worden, 
welche das Syndrom einer amyotrophischen Laterals]clerose auch ana- 
tomiseh (Pitted, Dd]drine, Molosumbow, iVonne, Brauer, Probst u .a . )  
darboten. Oppenheim hat  darauf hingewiesen, da~ Symptomenbflder  
yon Vorderhornseitenstrangtypus oder die sklerotische Pseudoform der 
a .L .  durch die multiple Sklerose vorget~uscht werden, Ihre Natur  
kann zeitweilig fiberhaupt niche oder erst nach fortgesetzter l~ngerer 
Beobachtung erkarmt werden. Ob der G~rtner P. B. hierher zu rechnen 
ist, dazu wi~re eine liingere Beobaehtung erforderlich gewesen. 

Eine yon J. Ho//mann (1918) demonstrierte Kranke wnrde wegen des vor- 
handenen Nystagmus anfi~nglich als an multipler Sklerose erkrankt angesehen 
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und erst nach s/4 Jahren bei erneuter Aufnahme wurde die Diagnose auf eine a." L. 
gesteUt. Spastisehe Formen der multiplen Sklerose mit einem Typ der spastisctlen 
Spinalparalyse sind ja hiinfig besehrieben worden (Oharcot, ~rb, Pitres, Lapiusky, 
Thomas et Comte, Eichhorst, E. Mi~ller u.a.). Spinale Muskelatrophien bei multipler 
Sklerose finden sich yon zahlreichen Autoren erwahnt, so yon Jolly, Leube, Hess, 
Claus, Marie, Fi~rstner, Probst, Oppenheim, Schnitzler, Brauer, Siemerling und 
Rdc~e, Schuster u. a. Diese Typen der multiplen Sklerose in der Form einer Polio- 
myelitis, progr, chron. Muskelatrophie oder gut einer a. L. sind ungemein selten, 
wenn aueh die letztgenannte Abaft nach H. Oppenheim hi~ufiger beobaehtet wird 
und sich nosologisch erst auf Grund des ganzen klinisehen Krankheitsbildes yon 
der ,,reinen" amyotrophischen Lateralsklerose unterseheiden li~13t. 

~ber das Vorkommen des ldinisehen ]~ildes der a.L. ale Ausdruck einer 
luischen Erkranlcung des Zentralnervensystems ist kaum etwas zu finden (zit. 
naeh Nonne). Spiller und Leopold erwi~hnen Fi~lle, die ldiniseh neben den Er- 
seheinungen der spinalen progressiven Muskelatrophie aueh solche der Seitenstrgnge 
aufwiesen, ebenso Mott und Tretgold, Rothmann, Marburg, Souques et Ban- 
donin, iVonne.selbst beschreibt einen Fall, bei dem zuerst das Bild der spasgschen 
Parese der unteren Extremit~ten bestand, sich infolge eines neuen Schubes einer 
Atrophie der Zunge und eine bulbgre SprachstSrung entwickelte, Atrophien an 
den oberen Extremitgten wghrend der Zeit der Beobaehtung nicht in die Er- 
seheinung traten. Dutch Spinalpunktat war der hisehe Infekt gesichert. Dana 
(zit. nach Nonne) Iand 1906 bei 130 F~llen yon spinaler Muskelatrophie, und zwar 
soleher yore Charakter der Poliomyelitis chron., der Aron Dachmannschen progr. 
Muskelatrophie und der amyotrophisehenLateralsklerose in nicht weniger ale ca.25~/o 
Syphilis in der Anamnese. Neuerdings hat A. Jakob einen Fall yon a. L. untersucht. 
Er ist dabei zu dem Schlu~ gekommen, auf Grund der voraufgegangenen luischen 
Infektion als das wahrscheinlichste i~tiologische Momen~ die Syphilis zu bezeichnen. 

In  den vorliegenden KrankheitsfgJlen lag anamnestisch niemals Lues vor. Die 
serologische Untersuchung ergab allemal ein negatives Ergebnis. Eine Lumbal- 
punktion ist leider nur in einem der Fg, lle vorgenommen worden. Erfahrungen 
darfiber auf Grund eines grSl3eren Materials liegen nicht vor. Die Goldsolkurve 
ergab in dem einen Falle keinerlei Fgllung ganz im Gegensatz zur mnltiplen Skle- 
rose, wo ja h~ufig eine Lueskurve gefunden wird. Es sei jedoeh betont, dal3 die 
vier Reaktionen bei der a. L. meier einen negativen Befund ergeben (Souques, Ban- 
donin, Lantnd]oul, Claude, Cicard, Marie, Chateliu, iVonne). 

Bei der symptomatologischen Betrachtungsweise in der Neurologie bereitet 
es mitunter Schwierigkeiten, nach den vorherrsehenden klinischen Formen die 
a. L. yon dem vielgestaltigen Krant~heitsbilde der Syringomyelie zu unterseheiden. 
Stehen motorisehe Symptome im Vordergrunde, so wird die Annahme einer a. L. 
erleichtert. Erkrankungsformen yon Syringomyelie mit motorischen, spastisehen 
Symptomen sind unter anderen yon Marie, Guillain, Gallawardin besehrieben und 
ale ,,~ormes spasmodiques '~ bezeiehnet worden. 

Elzholz beobaehtete einen Pat., wo die Diagnose zwischen Syringomyelie 
und a. L. sehwankte. Einige F~lle linden sieh in der Literatur, wo eine Syringo- 
myelie bei Lebzeiten eine a. L. vorgeti~useht hat, so Kahler und Pick, Schlesinger, 
Bouchaud. Schulze berichtet fiber eine Kombination yon Syringomyelie und 
a.L. Eine unter dem Bilde der a. L. verlaufende Erkrankung bei einem 40ji~hrigen 
K~ufmann mit einer Lues in der Anamnese beschreibt Lehmaun. Insbesondere 
bei Syringomyelie des Cervicalmarkes kann eine a. L. vorgetguscht werden. 
Oppenheim weist' 1884 schon darauf hin, dab geringe, abet dauernde Sensi- 
bilit~tsstSrungen und trophisehe Verg, nderungen bei der a. L. ganz ghnlich wie bei 
der Syringomyelie auftreten kSnnen. 

8* 



116 J. Bfischer: 

Erb diagnostizierte eine a. L., wo die Sektiort eine Tumorbildung im ganzen 
Hals- und Dorsalmark ergab. 

Unter dem Symptomenkomplex einer neurotischen Nuskelatrophie verlief 
ein yon Izechowsky mitgeteilter Fall fiber einen 42jghrigen Turnlehrer ohne here- 
dit~re Belastung. Er hatte eine Zeitlang an Platzangst gelitten. Das Leiden hatte 
in den Beinen begonnen. Auf der HShe der Erkrankung bestanden keine Con- 
tracturen oder L~hmungen yon spastisehem Charakter, vielmehr solehe schlaffer 
Natur. Die Sektion (ausgeftihrt yon Prof. Borst) zeigte Erseheinungen einer auge- 
borenen Minderwertigkeit. FStal gelappte Prostata, • Meclcelsches 
Divertikel. Es lag nahe, aueh fiir das Zentralnervensystem eine solche anzunehmen. 
Der histopathologische Befund ergab die typischen Zeiehen einer a. L., aul~erdem 
etwas abweiehend yon dem fiblichen Befunde, eine geringe Degeneration der 
Gollsehen Strange. Dabei wird auf ~hnliche Erkrankungstypen yon Sanitor, 
Dubrenihl hingewiesen. 

Luce konnte bei einem 51/~ Jahre alten M~dchen den anatomisehen Naehweis 
viner a. L. in Kombination mit einer Tabes liefern. 

Eine eigenartige Kombination yon a.L. mit multiplen Hirneystieerken bei 
eincr 63j~hrigen hat E. Meyer beschrieben. 

Atypische Formen der a. L. 
Eine reflektorische Pupillenstarre sah Schle.singer; doch war dieser Krank- 

heitsfall durchaus atypisch. E r begann akut mit einer Bulb~rli~hmung, mit Trismus 
als erstem spastisehen Symptom, zeigte in der Folge Schiittelbewegungen vom 
Charakter der Paralysis agitans, eine Blasenst5rung und passageren Riickgang 
der bulb~ren Symptome. Der Fall stammt aus der Zeit vor den serologischen 
Untersuchungen; ob er fiberhaupt zu der a. L. gerechnet werden kaml, erscheint 
ffaglieh. Es liegen auch sonst vereinzelt Krankheitsf~lle yon ~. L. vor, die aus 
dem Rahmen des gewShnlichen Krankheitsbildes fallen und als atypisch bezeichnet 
sind. Sic entstammen zum grS~ten Teil noch der Zeit vor den sereologischen 
Untersuchungen, so daft ihr Wert nut ein bedingter ist; zumeist sind sic ~na- 
tomisch nicht v611ig untersueht. 

So beschrieb Senator einen Fall; der unter den Erscheinungen einer Paralysis 
agitans begann; 3 Jahre sp~ter stellte sich eine I-Iemiparesis sinistr, ein. Er stellte 
im 5. Jahre klinisch die Diagnose einer a.L. Anatomisch war eine Degeneration 
der Pyramidenbahnen nicht nachzuweisen; der Bulbus und das Cerebrum wurden 
nicht untersucht. 

t~edlich konnte einen atypisehen Fall yon a.L. mit beginnender Tabes bei 
einem 53j~hrigen Mann demonstrieren, der 30 Jahre zuvor einen Sehanker acqui- 
riert hatte. Auch bei ihm bestand eine reflektorische 1)upillenstarre, Dekolorisation 
des rechten N. optic. An Symptomen der a. L. bestanden Atrophien im ~[. pectoral. 
rechts an beiden Oberarmen und Vorderarmen r ~ 1, sowie an den kleinen Hand- 
muskeln, Ea--R.  ~-, Patellar- und Achillessehnenreflex stark gesteigert. Sen- 
sibilit~t ungestSrt. Der Autor nahm die Lues als die gemeinsame Ursache fiir beide 
Affektionen entspreehend einer Ansicht Erbs an, wonach p~im~re Strang- und 
Kerndegenerationen zur Lues ]3eziehung haben sollen. 

Auch Lehmanns Fall eines 40j~hrigen Kaufmanns hatte in der Anamnese 
eine Lues, zeigte klinisch eine Parese der Beine, Mukselatrophien an Hand Und 
Arm, Spitzful~stellung. : Daneben fanden sich Sensibilit~tsst0rungen; jedoch nicht 
typisch dissociiert, wie bei einer Syringomyelie. 

E. M4nzer verSffentlichte 1910 zwei F~tlle yon unilateralem Typus der Lateral 
sklerose unter Hinweis auf die Bcobachtungen yon Spiller, Mill, Oppenheim, 
Cassirer, Nonne, M atthes, Pott, Friend. Anatomische Untersuchungen fiber diesen 
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Typus hegen nicht vor. Marie et Chatelin glaubten die Diagnose einer a. L. ab- 
lehnen zu miissen, da das Leiden einseitig beg~nn, fibrill~re Zuckungen, iiberhaupt 
Atrophien gerade an den typisehen Stellen des Thenar fehlten, die Krankheit sehr 
langsam for~sehritt. Trotzdem sie Sensibili~tsstSrnngen vermiBten, wurde die Dia- 
gnose auf Syringomyelie gestellt, wobei dieAutoren sich zudem auf die geringeEiweil3- 
vermehrung und Lymphocytose sti~tzten, welche im Gegensatze bei der a. L. niemals 
beobaehtet worden ist. Protopopo[[ nimmt bei einer 27j~hrigen Pat. auf 
Grund des raschen Verlaufes - -  innerhalb 2 Jahren hasten sich L~hmungen und 
Amyotrophien, spastische Erscheinungen, Bulb/s entwickelt - -  trotz 
der Sensibilit~tsstSrungen (Sehmerzen und Druckempfindlichkeit der Muskeln und 
Nervenst~tmme, I-Ierabsetzung namentlich der Schmerzempfindung im Bereiche 
der oberen rechten Extremit~t) eine atypische Form der a. L. an. 

Mundie beschreibt aus den~ Edingerschen Ins~itut e~ne klinisch zwar typische 
a. L, bei einem 52 Jahre alten Lokomotivfiihrer, der fibrigens sein Leiden auf 
einen Sturz yon einer Lokomotive zuriickffihrte. Anatomisch allerdings fie1 eine 
Ver~nderung der Zellen der Clarkeschen S~ulen sowie eine Betefligung am dor- 
salen Kern des Vagus anf, was nicht gewShnlich ist. Eine sehr seltene Form be- 
schreibt Strasmann bei einer 63j~hrigen Pat. mit angeborener Halsfistel. Anf- 
fallend waren der Verlanf (nach 6 Jahren noch keine Beteiligung der Lippen-, 
Zungen- und Sehlundmusknlatur) und die eigenartige Lokalisabion an allen groSen 
Hand- und Fingerbeugern, w/ihrend die zumeist befallenden kleinen Handmuskeln 
noeh ganz zufriedens~e]lend funktionierten. Der anatomische Befund liegt nieht vor. 

In  dem ersten FaRe _~osmanns war das klinisehe Bild typisch; pathologiseh- 
anatomisch traten Ver~tnderungen anf, wie sie selten sind: ,,Eine starke perivasku- 
1/~re Infiltration, haupts~chlieh im Brustmark, vergesellschaftet mit zahlreiehen 
perivaskul~ren Ringblutungen, deutlichen Phlebektasien." Im zweiten Falle 
war klinisch zun~chst yon einer spastischen Spinalparalyse, wegen der Unordent- 
lichkeit der klinischen Erscheinungen und einer ~euritis optics, sp/~ter jedoch an 
eine multiple Sklerose gedacht. Anatomisch zeigte sich eine systematische Dege- 
neration der Pyramiden- und Vorderstr/~nge, ferner eine Atrophie der Vorder- 
hSrner mit Schwund der Ganglienzellen, vornehmlich im Lendenmark. Der Ver~ 
fasser hMt damit die pathologiseh-anatomisehe Diagnose einer a. L. ffir begriindet 

Der klinische Verlauf des yon Herzog beobachteten 57j/~hrigen Kranken 
zeigte arff~nglich eine L~hmung der unteren Extremit~ten mit Atrophie, griff 
dam1 auf die oberen fiber. Einen Monat vor dem Tode traten ~ulb~rsymptome 
hinzu. Dabei fehlten spastische Erscheinungen. Intra vitam lantete die Diagnose 
auf eine Poliomyelitis ant. chron. Anatomisch wiesen vor allem die Erkrankung 
der VorderhSrner und Pyramidenstr~nge auf eine a .L.  hin. Eigenartigerweise 
gibt der Autor an, dab such bei einer Poliomyelitis ant. chron, eine Beteiligung der 
Seitenstr/s Pyramidensei~enstrangb~hnen und der ~Iinters~r~nge vorkommen 
kSnnen. Er beruft sieh dabei auf/~hnliehe ]3eobaehtungen yon Medea. 

Die mi tge t e i l t en  a typ i schen  Krankhe i t s f~ l le  deu ten  wieder  auf  d~e 
symptoma~ische  INagnos t ik  in der  Neurologie  b in  und zeigen wie 
infolge Fehlens  yon den  typ i schen  Ersche inungen  oder  einer Mitbete i -  
] igung anderer  S t r angsys t eme  (Gower8 sche Bfindel,  K le inh i rnse i t ens t rang-  
bahn,  Burdachscher Strang)  die ~ o r m  der  a. L. verwisch~ werden kann .  

A. L. und exogene Fak to ren  (Traumen) .  

Einige  der  angeff ihr ten  F/~lle h a b e n  den  AnlaB gegeben,  der  F rago  
nach  e inem e twaigen  K a u s a l n e x u s  zwischen Sch~tdigungen des Zentra]-  
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nervensystems,  T raumen  im weitesten Sinne, insbesondere den Kriegs- 
einflfissen, und  der a . L .  naehzugehen.  ]~ei der vSlligen Unkenntn~s 
der  Pathogenese sei zur Bewertung aller mSglichen ~tiologischen Mo- 
men te  noch auf die Beobach tungen  aus der Li te ra tur  eingegangen. 
W~ihrend ein urs~ich]ieher Zusammenhang  zwisehen T r a u m a  und  

funkt ionel len  Nervenkrankhe i t en  (l~eurosen) wissenschaftlich eindeutig 
feststeht ,  ]iegen die kansa len  Beziehungen zwischen T r a u m a  und  
organisehen E r k r a n k u n g e n  des Zent ra lnervensys tems  noeh wenig ge- 
klgrt .  Zwar spricht m a n  es als ein hilfsnrsachliehes Moment  an, lgBt es 
abet  eben n u r  im Verein mi t  anderen  Faktoren ,  un te r  diesen ve t  allem 
einer  endogenen kons t i tu t ionel len  Grundlage gelten. I n  der Li te ra tur  
l i nden  sich viele Fi ] le  e rw ihn t ,  bei denen  ein Kausa lnexns  zwischen 
T r a u m a  jeglieher Ar t  und  a . L .  angenommen  worden ist. 

Schon 1855 (zit. nach Mendel) beschreibt Valentiner einen 45jghrigen Kran- 
ken, bei welchem der Autor die Anzeichen einer a. L. mit nachfolgender Bulbiir- 
paralyse au/einen Fall beim Turnen, sowie auf eine sehr anstrengende Besteigung 
des Vesuvs zusfickffihrte. 

Adamkiewiczs l~all betraf einen 23jghrigen Soldaten, bei dem sieh in/olge des 
Schrecks und der ~Jberanstrengung, durehgehende Pferde mit dem Ziigel zu halten, 
sofor~ eine Sehw~ehe in den Beinen einstellte. 

M. Oppenheim (1892) sah eine a. L. mit einer anschlieBenden Bulb~rparalyse 
bei einem 55j~hrigen Sehiffer sieh entwickeln, weleher (Sklerosis amyo. lat. acuta) 
unter drohender Lebensgefahr und unter Au/bietung aller Krii/te hatte rudern miissen. 
Das Leiden nahm einen raseh Iortschrei~enden Verlaaf und endete bereits nach 
einem Jahre letal. 

Der yon Ottendor] 1902 verSffentlichte Fall scheint mit dem spi~ter (1905) 
von Pagenstecher erw~ihnten identisch zu sein. Ein 28jiihriger ttausbursche, weleher 
bisher v61lig gesund gewesen war, beim Milit~r aktiv gedient und wenige Wochen 
vet dem Unfall eine 14t~gige Landwehrtibung mitgemaeht hatte, war infolge 
Wegrutschens der Leiter gezwungen, sich mit beiden H~nden an einem kantigen 
Trgger anzuklammern. Er erschralr dariiber au/s he/tigste. Etwa ~ - 5  Minuten 
hielt er sieh sehwebend an einem Querbalken, stiitzte deshalb auch noch das 
](inn auf den Trgger, bis er aus seiner mi~lichen Lage befreit wurde. Einige 
Minuten spgter zeigSen sieh SpraehstSrungen und Beschwerden beim Schlueken; 
einige Woehen sp~iter stellten sich unter leichten Schmerzen und Parasthesien 
eine Steifigkeit und Schwi~ehe in beiden oberen Extremiti~ten ein, 5 Monate 
sparer mu~te er seine Arbeit aufgeben. 

Ein yon Gelma und Stroehlin (1913) vorgestellter 59ji~hriger Maurer bet das 
~ypisehe Bild der Chacotschen Krankheit, fiir deren AuslSsung eine heftige An- 
strengung, einen schweren, rollenden Stein yon 700 kg aufzuhalten, anerkannt wurde. 
Die Arbeit konnte der Gesehgdigte noch eine Zeit lang fortsetzen, l~ach 10 Me- 
naten war er gezwungen, seine Arbeit einzus~ellen, l~ach etwa 21/~ Jahren hatte 
sieh das Krankheitsbild mit einer Bulbgrpara]yse yell entwickelt. 

Von Di~sterwald (1888) ist ein Full besehrieben worden, bei dem ein 28j~ihriger 
Schneider, weleher bisher gesund gewe~en war und aktiv gedient hatte, nach einem 
~turz mit dem l~tiekgrat auf die Kante einer Treppenstufe, sieh i/~ Jahr slog~ter 
vine a. L. entwickelt haste. In  einem zweiten, yon ihm verSffentlichten Fall, bei 
r 38j~hrigen Landwlrt, entwickelte sieh das Leiden im Anschlul] an die Spal- 
~mg des I)aumens mit einer Axb an der betroffenen linl~en Seite i/e Jahr sp~iter. 
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Bei~einer 46jEhrigen Magd sehlol3 sich nach Probst (1898) an einen Sturz auf 
die linke Seite eine a. L. und BulbErparalyse an. Zuerst war die rechte obere 
und rechte untere Extremit/s ergriffen. D a s  Leiden dauerte tiber 5 Jahre. 

Bei einer 64j~hrigen Frau (Jo/#oy und Achard) (1890) land sich bei einer 
Autopsie eine Lateralsklerose der Pyramidenbahnen, eine Atrophie der Vorder- 
hornzellen, sowie eine Erkrankung der Med. obl. Kliniseh hat ten sich kurze Zeit 
naeh dem Sturze yon einer Treppe Muskelatrophien an den ExtremitEten, beson- 
ders an den Beinen, SpraehstSrungen und andere Bulbirsymptome entwickelt. 

Ein 43]~thriger Maurer sti~rzte 3 m tier yon einem Gerfist hinab und stiel~ in 
sitzender Haltung mit  dem Gesil~ auf den Boden. Ein naehrutschender Kalk- 
kasten hat te  den Brueh des Metatarsalknoehens zur Folge. Im Ansehlul~ an diesen 
Unfall hat te  der Kranke fiber Sehmerzen zu klagen, die im reehten Ful~ bis zum 
Knie hinau~zogen. Im  Laufe yon 2 Jahren entwickelte sich zunEehst im reehten, 
dana auch im linken Beine eine Atrophie der Muskulatur bei gesteigerten l~eflexen 
und spastiseh-paretisehem Gang. Es fehlten StSrungen der SensibilitEt, seitens 
der Blase und des Mastdarmes (Goldberg, 1898). 

Ein 44 Jahre alter Bauer ohne jegliehe heredit~re Belastung geriet mit  dem 
reehten Beine in das Rad eines Wagens, hatte sieh eine Hi~/tgelenksluxation dadurch 
zugezogen und 2 Stunden in der Kdilte hil/los gelegen. Kaum 2 Woehen spi ter  
t raten die ersten Anzeichen einer a. L. im linken Daumen auf, befiel den ganzen 
Arm, spEter beide Beine. Nach reichlich einem Jahre  zeigten sieh auch bulbEre 
Erseheinungen (von Boetticher, 1899). 

Im  Falle Hauck (1899) zeigten sieh im Anschlul~ an eine Schnlttverletzung 
am linken Vorderarm und reehten Unterschenkel die Erseheinungen einer a. L. 
Hier traten dabei die Erscheinungen der Erkrankung zuniehst  am linken Vorder- 
arm und am reehten Untersehenkel auf, wEhrend erfahrungsgemi$ in den meisten 
FEllen beide oberen bzw. beide unteren Ex t remi t i t en  befallen zu werden pflegen. 

Ein ~aurer  (Haag, 1900) hatte eine Prellung und Zerrung des linken Armes 
erlitten. Ein 3i/2 Zentner sehweres Eisenrohr war ihm aus 2,70 m HShe auf den 
Arm gefallen. 6 Woehen spi ter  stellte er erst seine Arbeit ein. Zunehmend hatte 
sich alsdann das Leiden im Verlaufe yon etwa 14 Monaten zur a. L. entwiekelt. 
Die Angaben des Kranken auf Sehluek- und Sehlingbesehwerden reehtfertigten 
die Annahme aueh einer bulbEren Beteiligung. Der Unfall  wurde als Ge- 
]egenheitsursaehe anerkannt. 

Ein gesunder ~ a n n  yon 43 Jahren (Sei]/er, 1903) stiirzte aus 4 m HShe yon 
einer Leiter riiekwErts hinunter, und zwar hauptsEehlieh auf die rechte Seite. 
Hin~erher konnte er eine Zeit lang nicht gehen. 9 Monate nach dem Sturze hatte 
sieh das Krankheitsbild der a. L. und BulbErparalyse yell entwickelt. Die Atrophic 
und Reflexsteigerung waren auf der anfgesehlagenen Seite s t i rker  ausgeprigt. 

Giese (1904) sah die a. L. bei einem 39j~hrigen Masehinisten. Es zeigten sieh 
6 Monate naeh dem Unfall deutliehe Symptome der a. L., denen in kurzer Zeit die 
Zeiehen der BulbErparalyse folgten. Der Prozelt befiel zuerst den verletzten rechten 
Arm, blieb monatelang stationer, grill auf den linken Arm, dann auf die unteren 
ExtremitEten und sehliel~lieh zunehmend auf die Hirnnerven fiber. Als auslSsen- 
des ursEchliches Moment wurde eine Verletzung angenommen, die darin bestand, 
dab der Masehinist 3 m tie/eine Leiter herunterfiel. Er  kam dabei auf die Beine 
zu stehen, kniekte jedoeh nach reehts urn, wobei er mit  dem reehten Arm auf eine 
eiserne Plat te  aufschlug und eine Kontusion oberhalb des Ellenbogens davontrug. 
Als bedeutungsvoll wird noeh hervorgehoben, da$ der Unfallverletzte i/~ Jahr  
zuvor bei der Arbeit eine he/tige Igsychische Erschi~tterung erfahren, seither in seiner 
Leistungsf/ihigkeit nachgelassen, auch seelisch ein verindertes Wesen zur Sehau 
getragen hatte. Der Autor hebt den unmittelbaren Zusammenhang zwisehen 
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Unfall und Erkrankung hervor, da die Krankheitssymptome zuerst an dem ver- 
letzten Gliede aufgetreten, w~iren andere Stiologisehe Momente aber naeh 
seiner Ansieht ausgesehlossen werden konnten. 

Nach Speck (1912) erkrankte ein bisher vSllig gesunder 56j/ihriger Arbeiter, 
.weleher ausgeglitten und mit der linken KSrperseite bzw. der Schulter auf den 
Erdboden aufgesehlagen war, 8 Wochen nach diesem Trauma an einem Sehwund 
und einer Schw/iche der linken Armmuskulatur. In  liieken]oser Reihenfolge sehlos- 
sen sieh kurz naeheinander eine Schw/~ehe des linken Beines, die gleichen Erscheinun- 
gen an der rechten KSrperh/ilfte an; die Sprache wurde langsamer und zunehmend 
gestSrt, das Sehlueken ersehwert, l~ach 1 Jahre hatte sieh das Bild einer a. L. 
und Bulb~rparaiyse yell entwiekelt. Als auslSsend wurde der Unfall angesprochen. 

Y~lieneberger erw/~hn~ (1913) einen 46j/ihrigen Mann mit a. L., bei welehem 
sieh im Ansehluf~ an einen Sturz yon einem fahrenden Wagen, wodureh er 11 Tage 
ans Bet~ gefesselt war, eine ~. L. entwiekelt hatte. 9 Woehen konnte er dann seine 
Arbeit noeh aufnehmen, setzte sie dann wieder mehrere Wochen aus, um naeh 
abermaliger dreiwSohentlicher T/itigkeit endgiiltig seine Arbei~ aufzugeben. Das 
Leiden wurde etwa 9 Monate nach dem Unfall als a. L. erkannt; ein mSglieher 
Zusammenhang mit ihm wurde bejaht und die Vermutung ausgesprochen, dab 
dutch die Seh~idigung die kongenitale Anlage zu der Erkrankung geweekt sei. 

.Brouwer besehreibt (1910) einen Fall yon a. L. naeh Trauma, weleher an den 
unteren Extremit/~ten begann und naeh 31/~ Jahren tOdlieh mit Bulb/irerseheinun- 
gen endete. (Nut im l~ef. zug/inglich.) Andres (1911) bei einem 26j/ihrigen 
Mann eine a. L. im Ansehlu$ an ein Trauma der Lendengegend 1 Jahr  zuvor. 
(Ira l~ef. ohne nahere Angaben.) 

I~. Mendel beobachtete 1903 eine 40j/ihrige Hofgangerin, Matter yon fiinf 
gesunden Kindern, bei weleher sieh nach v5lliger Gesundheit im Ansehlu$ 
yon zwei Unfallen im Verlaufe yon etwa 9 Monaten eine a. L. und Bulb~ir- 
loaralyse entwiekel~ hatte. Die beim Sturz aus 31/2 m HShe betroffene KSrl~er- 
seite erkrankte zuerst. Ein urs~ehlioher Zusammenhang zwischen Unfall 
und Erkrankung wurde angenommen. 1913 hat  derselbe Autor yon 
einem 36j~hrigen, nicht belasteten Postbeamten eine a. L. ais Folge der 
Beru/stditigkeit sieh entwickeln sehen. Dieser hatte ca. 6 Wochen lang 
den Hebel eines sehlecht Iunktionierenden Apparates bedienen miissen. 
In  einem Obergutaehten yon Flechsig und Haensel (zit. naeh Mendel) wird 
Bin Zusammenhang einer a. L. mit der Beru]st~tigkeit (Vergreifen der Muskulatur 
des rechten Daumens beim Eindrehen des Stimmbolzens) anerkannt. Aus der 
Lokalisation des Einsetzens der Atrophien glaubten die Autoren zwar einen Zu- 
sammenhang des Leidens mit  der Berufstatigkeit des Verletzten, nieht aber rni~ 
dem Unfall folgern zu dtirfen. Ein Zusammenhang zwisehen dem Leiden und der 
Beru/st~tigkeit wird also angenomme~, ein solcher zwisehen Erkrankung und Un/all 
verneint. Gleiche Anschauungen macht Mendel ffir den zweiten erw~ihn~en Fall 
des 36j~hrigen Postbeamten geltend. 

Vielleicht ist bier auch der Fall Tetzners (1907) zu verwerten, wo die Diagnose 
auf eine spinale progr. Muskelatrophie nach Trauma geste]lt wurde, eine a. L. 
aber nieht mit vSlliger Sicherheit ausgesehlossen werden konnte, da der Fall nieht 
lange Zeit genug beobaehtet wurde. Beim Eindrehen eines Stimmbolzens hatte 
der 51j~hrige, bisher vSllig gesunde und nicht belastete Zusammensetzer sich 
infolge ungewShnlieher Kra/tanstrengung angeblieh eine Musketdehnung am rechten 
Daumen zugezogen. 1/2 Jahr  sp~er  besteht ein Muskelschwand am rechten Arm, 
an der linken Hand, geht vielleieht auch auf die Muskeln der Vorderarme, des 
Schultergfirtels und der Beine fiber. Daneben bestehen die bei der a. L. iiblichen 
Erseheinnngen (fibri11~tre Zuekungen, Ea-R.). 
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Bing (1915). Ein 29jghriger Gipser, der aus vOllig gesunder Familie st~mmto, 
selbst yon jeher gesund war, seiner militgrischen Dienstpitioht in Deutschland 
genfigt hatte, zog mit groBer Gewalt seine reehte I-Iand unter einer Statue fort, 
welche er zuvor niedergesetzt hatte. B. stellte anfgnglieh eine Neuritis des N. 
median lest, gnderte jedoeh die zuerst als giinstig zu deutende Diagnose, als Atro- 
phien der kldnen Muskdn der reehten wie such der linken Hand auftraten, g Me- 
hate nach dem Unfall  nahm er auf Grund spastiseher Paresen an den unteren Ex- 
tremitgten eine a. 1.. an. 11/2 Jahre spgter ist der Kranke an bulbiiren Er- 
scheinungen seinem Leiden erlegen. 

Auf glattgefrorenem Boden fiel ein 56jghriger 1.andwirt riicklings auf die 
GesgBgegend. Etwa 14= Tage naeh dem Unfall  t rat  ein Spannungsgefiihl in den 
Waden m it Eintr i t t  yon langsam progr, paretiseh-atrophischer StSrung der Beine 
und Steigerung der Sehnenreflexe auf. Erb (1897) nahm eine chron. Poliomyelitis 
ant. lumbal, an, lgBt es dahingestelIt sein, ob nghere Beziehungen zur a. I, bestan- 
den. Der Kranke wurde nnr kurze Zeit, ohne dal~ ein absohlieBendes Urteil  auf 
eine gesicherte a. L. gefgllt werden konnte, beobaehtet. Nonne (1906) faBte zwei 
Fglle zungohst als Poliomyelitis ant. chron, and naoh Hinzutreten yon bulbi~ren 
Symptomen als ~. 1.. auf. Ein 50jghriger pensionierter O*fizier sti~rzte anf einem 
Jagdri t te  mit~ dora Pferde und sehlug mit dem Rfioken auf, er rit t  jedooh weiter. 
2 Wochen spgter versp~irte er eine Schwgohe im t~umpf und in den Beinen. die 
zunahm. 10 Monate spgter fend sieh eine atrophische Parese und Sehwgchung 
der Bauehpresse. ~ach  weiteren 4= Monaten war der ProzeB auf die oberen Ex- 
tremitgten fortgeszhritten. 15 ~ona te  naoh dem Unfall war der Fat.  nnter  
Bulbgrerseheinungen gestorben. Der zweite Fall betraf einen 57j~hrigen Arbeiter, 
der bisher im wesentlichen vSllig gesund gewesen war. Es fiel ihm auf die rechte 
Sohnlter ein Sack, wobei er sich die Hand verstaucllte. Im  verletzten Arm ent- 
wiekelte sieh in kurzer Zeit eine Atrophie, daranf des Bild der a. L. and Bulbgrp~ra. 
lyse. ~aeh  15 Monaten t rat  der Exitus ein. 

Daran lgBt sioh der Fall posttruumatisoher spinaler Amyotrophie (Ladame) 
runes 46jghrigen Aktentrggers anreihen. Der Kranke fiel riiekwgrts auf die reehte 
Seite. Er  hagte seine Arbeit hinkend fortges~tzt, ohne einen Augenbliek aus- 
zuruhen. 4= ~ona te  spgter stellten sieh in dem reehten Beine (Peronaeusparese), 
ein weiteres hulbes Jahr  spgter such in dem linken Beine Erseheinnngen einer 
~uskdat rophie  ein. Im Verla~ge yon 2 Jahren hatte sich des Bild einer a. L. und 
Bnlbgrparalyse ausgebildet. A~gngl ieh war der KrankheitsprozeB als eine chron. 
Poliomyelitis, erst naoh dem Au~treten yon Spasmen Ms a. 1.. aufgefaBt worden. 
Einen analogen Fall hat  yon Muratt bei einer 28jghrige K~Sohin, welohe eine 
Treppe hinunterge~allen war, beobachtet. Die Erkranknng setzte */~ Jahr  naeh 
dora Trauma im reehten Arm ein, griff auf den linken Arm, dann auf die Beine 
fiber. SehlieBlieh wurde such der Bulbus betroffen. ~Taeh 5 Monaten war der 
Ted eingetreten. 

In  dem Falle Hoehls (1906) hatte sieh 15 Monate nach einem elektrischen 
Schlag yon 220 Volt Spannnng bei einem 6jghrigen Knaben eine Atrophie an dem 
geschgdigten Arme,  yon der Schulter nach der Hohlhand fortsehreitend, ent- 
wickelt, sprang naeh weiteren 2 Monaten auf den linken Arm, alsdann auf die unte- 
ten Extremitgten fiber. Die a. L .  wurde mit Wahrseheinliehkeit auf den Unfall  
zurfickgeffihrt. 

In  dem Falle D6ring erkrankte eine 35 jghrige Frau ohne hereditgre Belastung, 
Mutter yon ffinf gesunden Kindern, im AnsehluB an Influenza mit Kribbeln in 
den Fingern. Naeh 13 Monaten bereits t rat  der Tod ein. Bet einer 4=6 J~hre 
allen, bisher gesunden F15~ersfrau, einer Mutter yon ffinf Kin'dern, sah Cramer 
(1892) sieh das Krankheitsbild der a. L. mit Bulb~rparalyse naeh einer starken 
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F_,rk~ltung entwickeln. Etwa 4 Wochen hiernach stellten sich unter hef$igen 
Schmerzen die ersten Erscheinungen ein. Nach 14 Monaten endete das Leiden tSdlich. 
Thiem (1896) teilt einen Fall mit, wo' sieh nine a. L. und Bulbi~rparalyse bei 
einem Arbeiter infolge plStzlich eintretender starker Abki~hlung und Durehn/~ssung 
entwickelt hatte. Er  hatte nach 8 Tagen versucht, seine Arbeit winder aufzuneh- 
men, mul3te sie aber sehr bald niederlegen; der Proze$ entwickelte sich in km'zer 
Zeit. Bei einer 33 j~hrigen Frau aus gesunder Famille, die fiinf, zum Tell rasch auf- 
einander folgende Geburten iiberstanden hatte, glaubte Riegel die M6gliehkeit 
der Entstehung der a. L. auf eine chronische Erk~ltung annehmen zu diiffen. Wah- 
rend des Leidens hat  die Pat. noch einmal geboren. Naeh 4 - 5  Jahren schloB sieh 
nine Bulb/irparalyse an. 

H 6 c h s t  a n f e c h t b a r  e r s che inen  fo lgende  Krankhei ts f i~ l le ,  die  de r  

Vol ls t /~ndigkei t  w e g e n  j e d o c h  e r w ~ h n t  sein m6gen .  

Naeh Ansieht yon Galetta (1908) war bei einem 38j/~hrigen Manne, bei dem 
allerdings nine kongenitale Schwiiche des ganzen Organismus vorlag, das voll- 
st/~ndige Bild der a. L. infolge nines sehr heftigen Sehreekes in die Erscheinung 
getreten. Der Beginn des Leidens war akut nnd zeigte bulb/~re Erseheinungen. 

In  einem Ubertreiben yon Turnen und,, in mor alischen Tr/iumen' r sah Schtscher- 
bak die Ursache einer Erkrankung an a. L. bei einem 54j~hrigen Marine, welehe in 
5 ~onaten  einen t6dlichen Ausgang butte. 

Bei einer 40j~hrigen Frau, die aus einer gesunden Familie sbamm~e, Mu~ter 
yon seehs Kindern war, verlief die a. L. innerhalb 16 Monaten t6dlieh. Galonier 
(siehe auch Anglada, 1911) fiihrt als ausl6sendes ~omen t  der Erkranktmg eine Ver- 
brtihung der tmteren Ex t r emi t~en  mib warmem Wasser nach einem kalten Bad an. 

Woods erw/~hnt einen 44j~hrigen Mechaniker. Bei ihm entwickelte sich naeh 
einem Fall in die Maschine, allerdings 4 Jahre sp/~ter, nine a. L. mit Atrophien 
und Paresen. Der Kranke starb im halben Jahre an einer Bulb/~rparalyse. W. 
nahm trotzdem einen Zusammenhang mit dem friiheren Unfall an. 

In  einem Falle Starkers konnte nine vor gahren stattgehabte Erkrankung 
an diphtheriseher Polyneuritis konstatiert werden. (Ohne n/s Angaben.) 

Erkrankungen an a. L., wonaeh Seh~digung des Zentralnervensystems, auch 
partus (Zwei/el), nine Versehlimmerung des Leidens herbeigefiihrt wurde, sind 
wiederholt besehrieben. Es sei kurz auf Beobachtungen yon Oppenheim, Probst, 
Marburg u. a,. hingewiesen. Bleiin$oxikation wurde a]s Verschlimmertmg ffir eine 
a. L. angeschu]dig~ (Weir, Mitchell). ~maeh Starker werden an Infektions- 
erkrankungen besonders Typhus, Malaria, sowie Rheumatismus genannt. 

Testi schttldigte die Pellagra neben der heredit/~ren Belastung ffir das Ent- 
stehen der "a. L. an. 

A. L. und militiirischer Dienst (KriegseinBiisse). 
Gegeniiber 26 Krankheitsf~llen yon Syringomyelie, 42 yon multipler Sklerose, 

49 yon Tabes dorsal, sah Karplus (1919) w~hrend der ersten 4 Kriegsjahre nur 
sechs F~lle yon a. L., zwei starben; diese hatten nur Hilfsdienst gemacht. Von 
drei Patienten, die an der Front waren, hatte der erste die A~angssymptome 
schon vor seiner Einriickung beobaehtet, fiihrt aber dis im Felde eingetretene 
Versehlimmerung auf sine Erk/~l~tmg daselbst zuriick. Der zweite erkrankte 
1 ]VIonat sp/s nachdem er yon einem rohen I~ameraden im Scherz zu Boden 
gesehleudert worden war. Der dritte bemerkte nach a/aj/~hr~gera Felddienst Schwa- 
cherwerden der Arran, nach einem weiteren halben Jahre Abmagerung an den 
oberen und unteren Extremit/~ten, doch wurde die Krankheit,  a]s er sich marod 
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meldete, nieht anerkannt, u n d e r  mul3te noeh 6 Monate im Felde dienen. Als er 
dann ins Spiral kam, ze i~e  er ausgedehnte Atrophien mit fibrillaren Zuckungen 
und spastischen Symptomen. 

Eine typische a .L .  mi~ Atrophien, fibrill~ren Zuckungen, spastischen Pa- 
resen entwiekelte sieh bei einem 59j/~hrigen Offizier naeh 4j~hrigem Frontdienst  
ganz allm~hlieh; als auslSsendes Moment nahm Stie/ler sehwere Erk~ltnng (mehr- 
wSchentliches Freilager in der Gefangenschaft) an. Bemerkenswert ist eine spon- 
tane Fraktur der Ulna, die sieh vermutlich als trophisch bedingb w~hrend einer 
leiehten Turnfibung einstellte. 

In  dem Falle yon A. Jalcob wurde bei einem 44 Jahre alten Kaufmann mit  
fast 20 Jahre zurfiekliegender luiseher Infektion die Frage der I~'iegsdienstbesch/i- 
digung bejaht, da ein Zusammenhang zwischen Ausbrueh der Erkranl(ung und den 
kSrperliehen Anstrengungen, Durchn~ssung usw. erwiesen war. Die a. L. endete 
naeh 4 Jahren t5dlich. 

H i e r  k 5 n n t e n  die K r a n k e n b e r i c h t e  2, 3 u n d  4 w e g e n  der  Genese  

d u r c h  Kr iegse in f l i i s se  e inge re i ch t  w e r d e n ,  w e i t e r h i n  n o c h  fo ]gender  
K r a n k h e i t s f a l l l )  : 

Fal l  7. C.D.,  yon Beruf Elektriker, geb. am 28. V. 1882 zu Hamburg, hat 
zur Vorgeschichte am 14. VI. 1921 angegeben: Die Eltern seien tot. Der Vater 
sei kurz vor seinem Tode in eine Heilanstalt ttberffihrt worden und dort gestorben. 
Letzterer sei nur in die tteilanstalt  gekommen, well das Krankenhaus iibeffiillt 
gewesen sei. Die Mutter sei bei der Geburt des jiingsten, ihm folgenden Kindes 
gestorben. Seine Eltern seien nicht verheiratet  gewesen, da der Vater bei 
seiner Geburt noch beim Milit~r gewesen sei und der Tod der Mutter naehher 
die t te i ra t  unm8glich gemacht habe. Der Bruder ]ebte und  sei gesund. 
Der Vater sei bei seiner Geburt 23 Jahre alt gewesen, das Alter der Mutter 
k5nne er nieht angeben. Nervenkrankheiten seien in der Familie nieht 
vorgekommen. Als Kind sei er gesund gewesen, habe auf der Schule gut gelernt, 
sei k6rperlich frisch mad leistungsf~hig gewesen. Naeh der Sehulzei~ habe er a]s 
Elektriker gelernt. Er sei im Alter yon 20 Jahren an H~morrhoiden operier~ 
worden. Naehdem hgtte er einige Monate an Blasenbesehwerden gelitten und kein 
Wasser lassen k6nnen, sei dann bis zur Einziehung (Juni 1916) beschwerdefrei 
gewesen nnd habe stgndig im Beruf gearbeitet. Er  habe aktiv nieht gedient wegen 
ausgebildeter PlattfiiBe. Sei verheiratet, Frau und drei Kinder seien gesund. Seine 
Frau habe keine Fehlgebm~ gehabt. Gesehlechtskrankheiten werden negiert. 
Mit 30 Jahren sei er yon der Leiter gefallen, nur zwei Sprossen hoch, will sich dabei 
an der Wand das reehte Ohr eingerissen haben, sei nieh~ auf den Kopf gefallen. 
Aul3erdem habe er sieh den rechten t'uB verstaucht, sei nieht in grztlieher Behand- 
lung gewesen und habe seinen Dienst weiter gemacht. Bald nach seiner Einziehung 
sei er ins Lazarett  gekommen und wiederum an ttgmorrhoiden, sowie an einer 
Mastdarmfistel operiert worden. Spgter habe er dann als tIornist Transporte ins 
Feindesland zu begleiten gehabt. Mg~rz 1917 seien zum erstenmal Sehmerzen in 
den Gliedern aufgetreten, auch Zuekungen; man habe zuerst gedaeht, es sei Rheu- 
matismus. Beim Klavierspielen habe er Zum erstenmal eine Schwgehe im rechten 
Arm gespiirt, besonders im Daumen, die sich allmghlich weiter entwickelt habe. 
8/~ Jahr  spgter sei aueh der linke Arm ergriffen worden. Am 3. IX.  1918 sei er auf 

1) Der Kranke C. D. ist vom Reg.-Med.-Rat Dr. Auer in der Hamburger reed. 
Gesellschaft am 28. VI. 1921 demonstriert worden. Fiir die freundliehe tTber- 
lassung des Falles mSehte ieh Herrn Dr. Auer, Versorgungslazarett I. Altona, an 
dieser Stelle meinen verbindliehsten Dank ausspreohen. 
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Reklamation vom Milit~r entlassen. Er habe dann auf S.M.S. Augsburg gearbeitet. 
Beim Legen einer elektrischen Leitung (26. IX. 1918) sei yon einer falschen Stelle 
aus der Strom eingeschaltet worden, and er habe den Strom (550 Volt) in die reehte 
Hand bekommen. Er  empfand ihn als gewa]tige Erschfitterung and sei der Li~nge 
nach hingesehlaget), habe sich aber 1/2 Stu~de sparer auf den Heimweg begeben 
k6nnen. Zuerst hS~tte er nur eine Brandstelle am Ringfinger der rechten Hand  
gehabt, dann spi~ter ein Kribbe]n in der fraglichen Hand gemerkt, fast gleiehzeitig 
sei Schwiiche nnd Abmagerung eingetreten. August 1920 habe er noch 40 km 
laufen kSnnen. Seit Weihnachten 1920 sei die Schw~ehe in den Beinen stiirker 
au~getreten, sowie eine allgemeine Verschlimmerung des Leidens. Er  sei der Mei- 
nung, da er schon bei seiner Entlassung yore Militi~r Schmerzen im rechten Arm 
gehabt habe, dal3 der elektrische Strom nicht allein die Ursache der jetzigen Li~h, 
mung sei, er glaube vielmehr, dal? er auf Transporten, wo er sehr grol3e Anstren- 
gmngen habe ertragen mfissen, bei seiner Austibung als Hornist oft den Unbilden des 
Wetters ausgesetzt gewesen sei und sieh dadurch Erk~ltungen zugezogen habe, 
die zur Entstehung der Krankheit  beigetragen hi~tten. Je tz t  klagt er, er sei voll- 
kommen entkr~.ftet und auf der rechten Seite gels sowie in geringem Grade 
auch auf der ]inken. Die Stuhlbeschwerden seien jetzt behoben, Appetit  und Sehlaf 
seien gut. Bei Bewegungen verspfire er in den Gliedern Sehmerzen, besonders bei 
Regenwetter. Bei gutem Wetter  gingc es ihm ,,vorzfiglieh". 

Der kSrperliche Be/,ttnd: Mitteikr~tftiger, 39 j~hriger Mann in mittelm~l?igem Er: 
us Die Pupillen sind mittelweit, gleich, rand R/L + ,  R/C + .  Augen- 
bewegungen frei. Augenbranen stark zusammengewachsen. Sehscharfe: r u n d  1 5/5, 
AugenhintergrundohneBesonderheiten, GesichtsfeldaufFarbeno. B. KeinNystag-  
mus, V. frei, VII  r = 1, XII .  frei. Die Sprache ist artikulatr nicht gesfSt~. Vaso- 
mot.-Naehr6ten m~13ig, mechan. Erregbarkeit herabgesetzt. VoI) den Reflexen der 
oberen Extremit/~ten ist nu rde r  Triceps -~ im abgeschw~chten Grade. Die kleinen 
~[uskeln der Hand sind beiderseits atrophiseh. Abdomen-Refl. + ,  Cremaster-Refl. ~, 

Ausgedehnter Schwund der Muskeln an den oberen Extremits  einschlieB- 
rich der rechten Hand, fibergreifend auf die ~uskeln des Schultergiirtels der Brust 
and des Riickens. Er sitzt zusammengesunken auf dem Stuhle, Aufsitzen aus 
]iegender Stellung ist ohne fremde Itilfe nieht mSglich. Beide Arme sind st~rk 
atrophisch, hgngen schlaff herab und werden auf die Oberschenke] gestfitzt, wobei 
die Hi~nde selbst zwischen beiden Beinen herabfallen. Beim Versuch, den reehten 
_4_rm zu heben, hebt er nur die Schulter. Der linke Unterarm kann mit Mfihe bis 
zum reehfen Winkel gehoben werden. Beide Hi, ride hs sch]aff herab and 
kSnnen nicht gehoben werden. Die Handgelenke hs und kSnnen ebenso weifig 
wie die leicht gebeugten Finger gestreckt werden, dabei ist die passive Bewegung 
unbehindert, Kontrakturen bestehen nicht, die Reflexe sind erloschen. Beim 
Stehen, das nur mit  Unterstiitzung mSg]ich ist, baumeln die Arme eber~alls her~b. 
Der Schultergtirtel ist besonders stark atrophisch, aueh der M. pectoralis major. 
Am ganzen XSrper, insbesondere aber an beiden Obersehenkeln und auf der Brust 
ist deutliches fibrillgres Zucken zu sehen. Die Mnksulatur der Beine zeigt keinen 
Sehwand, fiihlt sich jedoch schlaff an. An den unteren Extremiti i ten besteht eine 
ausgesprochene motorische Schwgche. Die Beine kSnnen yon der Unterlage nuv 
wenig abgehoben werden. Bei passiven Bewegungen fiihlt man starke spastisehe 
Widerst~nde. Die l~eflexe sind auBerordentlich gesteigert bis zum unerschSpf- 
lichen Patellar- und Ful?klonus. Babinski nicht immer deutlich positiv, 
aber bei mehrfachen Prtifungen sehr verdSochtig daraufhin. MencleliBechterew 
positiv. Sensibilitiit: Spitz und stumpf werden prompt unterschieden, die Sehmerz- 
empfindlichkeit ist normal. Pinselberiihrungen werden iibera]l Ioka]isiert. Der 
elektrische Be/and vom 14. V. 1921 ergibt (Dr. Fr~nkel): 
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Faradiseh: Vom Erbschen Punkt aus prompte Erregbarkeit. ~ .  pectoralis q-, 
aber etwas abnorme Kontraktion: Tetanische Zusammenziehung mit Flattern 
einzelner Muskelbfindel. M. trapezius beiderseits gut. M. deltoides, vordere und 
mittlere Portion prompt, hintere erst bei st/trkeren StrSmen erregbar. Veto N. me- 
dianus aus beiderseits prompte Zuekung. Mm. extensores der Hand und der 
Finger beiderseits nicht en'egbar, weder indirekt noeh direkt, ebensowenig kleine 
Handmuskeln. Galvaniseh: M. trapecius prompt. M. pectoralis erst bei starken 
StrSmen 20 M.-A. M. deltoides ebenfalIs. M. biceps beiderseits etwas verlangsamte 
Zuckung, rechts An.SZ. > KSZ. M. triceps links nur An.SZ. kaum verlangsamt, 
reehts KSZ. prompt. 1Vim. extensores und s/tmtliehe kleinen Fingermuskeln 0, 
Hand-and  Fingerbeuger + .  Beinmuskulatur faradisch und galvanisch normal. 

21. VIII. 1921. Es machen sieh in den letzten Wochen deutlich bulb/tre Er- 
seheinungen bemerkbar; das Schlucken ist ersehwert, die Sprache wird sehwer- 
f/tlliger, klingt undeutlieher und nasal. Die Lippen sind merklieh dfinn geworden, 
das Kauen ist ersehwert. Der Gaumen hebt sich mutt. (6. IX. 1921.) Er klagte 
aueh fiber Druekgefiihl am Kehlkopf. 

Dr. Auer gab sein E r a c h t e n  dah in  ab :  Es ha nde l t  sich u m  eine 
a m y o t r o p h i s c h e  Latera lsk lerose .  ~ b e r  die E n t s t e h u n g  dieses Leidens  
is t  eine wissensehaft l iche Kl~ rung  noch n ieh t  erfolgt .  J edoch  i s t  m a n  
soweit  einig, d a b  bei  endogener  Veran lagung  exogene Sch~dl ichkei ten,  
yon  denen  Erk~l tung ,  T r a u m a  a n d  I n f e k t i o n s k r a n k h e i t e n  ge na nn t  
seien, den  vorze i t igen  Ausbrueh  der  K r a n k h e i t  wahrseheinl ich be- 
gf inst igen k6nnen.  W e n n  die  A n g a b e n  des D. r ich t ig  s ind u n d e r  sich 
ta t s~chl ich  im Diens t  5fter  hef t ige  Erk~ l tungen  zugezogen hat ,  so 
df irf te  wohl  D. B. im Sinne einer  Versch] immerung eines in der  Anlage  
v o r h a n d e n e n  Leidens  anzunehmen  sein. Ta t sache  is t  jedenfal ls ,  d a b  
bei  seiner En t l a s sung  vom Mil i t~r  Schw/~che und  At roph ie  im reeh ten  
A r m  fes tges te l l t  worden ist .  W e n n  der  Fa l l  h ins ieht l ich  der  Genese 
auch zweffelhaft  ist,  so wird m a n  ~hn doch zu Guns ten  des K r a n k e n  
beur te i l en  diirfen,  zumal  ihm nur  mehr  eine kurze  Lebensdaue r  (etwa 
2 Jahre )  beschieden sein wird.  Er  is t  v5llig erwerbsunf~hig  und  f remder  
Pflege und  W ~ r t u n g  bedfirf t ig .  

Es finder sieh in den Sanit/ttsberichten der bayrisehen Armee - -  zur Ver- 
fiigung standen 1897 bis 1910 - -  nur ein Fall yon amyotrophiseher Lateralsklerose, 
1900 (S. 46). Bei dem angeffihrten Feldwebel verlief die a. L. im Verlaufe yon 
(nach der Sehilderung) fiber 7 Jahren. Sie begann in der rechten Hand, grill auf 
die ganze rechte KSrperseite, naeh 6 Jahren die linke KSrperseite, iiber. 

Aus den Sanit/ttsberiehten der kgl. preuB. Armee 1901 bis 1912 finder sieh 
1903 eine a. L. im Verh/tltnis zu 27 organischen Erkrankungen des gfickenmarks, 
1905/1906 eine a. L. zu 29, 1907/1908 eine a. L. zu 19 Riiekemnarkserkrankungen 
angegeben. N/there Angabe fiber diese F/tile liegen in den S/tnit/ttsberiehten nieht 
vor. Man darf aber daraus auf die auBerordentliehe Seltenheit der Erkrankung schlie- 
gem Ein urs/tehliches Moment ist niemals erwahnt, insbesondere keine Sch/tdigun- 
gen durch den Dienst. Das konstitutionelle Moment, das man bei diesen Erkran- 
ku~gen immer betont, t r i t t  hier zurfick, da es sich urn eine Auslese yon gesunden 
jungen Leuten handelt. Bei dem langen Verlauf des Leidens sind begreiflicher- 
weise abortive Formen yon a .L.  unter dem Bilde einer spinalen progressiven 
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Muskel~trophm bzw. Poliomyelitis ~eut. sive chron, zeitig ~usgeschieden worden. 
Die Diugnose konnte anfangs auch vielleicht nieht immer gestellt werden. 

Die Seltenheit des Leidens an sich nach einem Unfall geht aus der 
Angabe yon Proschaska hervor, der innerhalb eines Zeitraumes yon 
19 Jahren unter 55 000 Fi~llen nut  2 Fglle yon spinaler Amytrophie, in 
denen ein Unfall angegeben wurde, und zwar eine ehronisehe Polio- 
myelitis ant. und eine a. L. mit Bulb~rparalyse sah. 

Die in der Literatur als , ,posttraumatisch" atffgefal~ten Krankheits- 
fitlle zeigen eine grol~e M~nnigfaltigkeit und fast all~e urs~chlichen 
Faktoren in psyehischer und physiseher Hinsicht. Die Schi~digungen 
haben bald akut, bald chroniseh eingewirkt. Auf eine kritisehe Siehtung 
der Beobachtungen im Einzelnen meg hier verzichtet werden. An 
Schgdliehkeiten werden Gemfitsersehtitterungen, Sehreck, Erki~ltung, 
~beranstrengungen dutch den Beruf, Neuritis, Infektionen und Intoxi- 
kationen, Ersehfitterung des KSrpers dureh Sturz oder Stol~, ehemisehe 
und physikalische Schi~dlichkeiten jeglieher ~4xt genannt, sie alle k6nnten 
hilfsurs~chlieh fiir die a. L. in Frage kommen. 

Starker bezichtigt yon 79 beobachteten Krankheitsf~tllen in Prozent 
bereehnet 8,9% Lues, 10,1% Trauma ohne nghere Angaben, 11,4% 
Erk~ltung, 20,2% Infektionskrankheiten, 26,6% Alkoholismus als die 
ffir die a. L. bedeutungsvoll; ffir 22,8% F~lle ]g{]t er des iitiologische 
Moment often. 

Unter den vorliegenden Krankheitsfgllen kSnnten hier Nr. 2, 3 und 
4 eingereiht werden. Als schgdigende Faktoren w~ren einmaI aufzu- 
fassen die Eiterung im Anschlusse an eine voraufgegangene Schu~- 
verletzung, ein andermal die lange Zeit hindureh einwirkenden seelischen 
Erschfitterungen und die Vergnderung der Lebensbedingungen, im 
3. Fall endlieh die k6rperlichen Strapazen, verbunden mit heftigen 
Gemiitserregungen. Dem P .B .  (2) fiel der Schwund der Muskulatur 
des reehten Armes naeh der GesehoBentfernung mit der Eiterung auf; es 
bestanden zungchst die Erscheinungen einer spinalen progressiven 
Muskelatrophie, nach reichlich 4 Jahren die der a .L .  Die M6glichkeit 
mul3 zugegeben werden, dal~ die Nervenstgmme des Armes in/olge der 
Sehoekwirkung bei der Schul~verletzung in ihrer Widerstandsf~higkeit 
her~bgesetzt waren, daI~ die ansehliel~ende Eiterung dann zu einer 
aseendierenden Neuritis -- soweit man diese anerkennen will --  bzw. 
zu einer Lgsion der Vorderhornze]len geffihrt hat. Dieser ProzeB hat 
vielleicht ursprfinglieh den Ausbrueh der a. L. ausgel6st. UngewShnlieh 
bleibt die Entstehung der a. L. an sieh, d~ doch SchuBverletzungen mit 
folgenden Infektionen w~hrend des Krieges nieht so selten gewesen 
sind, die organisehen Nervenleiden dagegen lediglich als Folge der 
Schoekwirkung und Infektion ebenso selten, eine Systemerkrankung 
als Folge so gut wie gar nicht zur Beobaehtung gekommen ist. Es 
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dr~tngt sieh in bereehtigter Weise noch bei P. B. die Frage auf, warum 
hat der Bruch des linken Ellenbogens im 24. Lebensjahre nicht schon 
zu dem Ausbruch des Leidens geftihrt, lag doch in dem als tuberkulSs 
verdi~chtigen Lungenspitzenkatarrh bei dem konstitutione]l wenig 
~iderstandsf~higen I-Iabitus ein dispositionelles Moment fiir die a .L .  
sehon damals vor!  t tervorgehoben m~ige der Beginn der a. L. auf der 
Seite der Sch~digung sein. Zeigt die Gesamtkonstitution des P . B .  
an sich eine angeborene Minderwertigkeit, so weisen die beiden anderen 
W. M. and P. W. (3, 4) eine ursprfinglich kSrperlieh vSllige Intakthei t  
auf, wie die aktive milit~risehe Leistungsfi~higkeit ziemlieh einwandfrei 
bezeugen diirfte. Der W.M. l~l~t eine heredit~re Belastung ebenso- 
wenig ersehen wie der P . W .  Ob die geringe Lebensf~higkeit yon 6 
Geschwistern des P. W., welche bald naeh der Geburt gestorben sind, 
in dem Sinne einer Belastung zu verwerten ist, l~13t sich nicht ohne weite- 
res sagen. Zwischen dem Ausbruch der Erkrankung und den ersten 
Anzeichen der Erkrankung an a. L. ]iegt bei W. M. etwa ein Zeitraum 
yon 3 Monaten, bei P .W.  ist er gar nicht zu bestimmen. Will man 
einen urs~ichlichen Zusammenhang mit einem Trauma annehmen, 
so sind es die dauernd schi~digenden Einflfisse infolge der seelischen 
und kSrperlichen Anspannungen wi~hrend des Feldzuges. Der h~ufige 
Hinweis in der Literatur  des Beginnes der a. L. nach lokalemTrauma 
auf der betroffenen Seite kann oft mit dem gleiehen Reehte in dem 
Sinne verwertet werden, da9 der bereits an a .L .  latent  Erlu'ankte 
eben zumeist au~ den geschw~chten K5rperteil f~llt. Die Kranken 
sind ja zumeist selten kurz vor dem Unfall, wenn fiberhaupt untersueht, 
daim zumeist nieht auf Zeiehen einer Nervenerkrankung. So ]iegt bei 
J. K. (1) die Vermutung nahe, dab der Sturz auf den t~ficken bei Glatt- 
eis eher die Folge einer sieh schon entwickelnden a. L. und dadureh 
bedingten Schw~che eines Beines, als da9 der Sturz die Ursache ~iir das 
Leiden gewesen ist. Die MSglichkeit der Verschlimmerung mag vor- 
behaltlos zugegeben werden. Ein Zusammenhang zwisehen dem UnfM1 
und der a. L. wird yon dem Patient  J. K. nicht angenommen; man ist 
infolge dieser Einstellung somit auch eher geneigt keinerlei Kausal- 
nexus zu konstruieren. Die Begutach~ungsart verleitet in~olge der 
dureh die l:~eiehsversicherungsordnung gegebenen Verh~ltnisse allzu- 
leicht dazu, Zusammenh~nge zwischen Trauma und Erkrankung yon 
unldarer ldathogen~se anzunehmen. Die Bejahung bei der Fragestellung 
in der Unfallgesetzgebung lgl~t eine traumatisehe Xtiologie selbst dort  
zu, wo bei einer Coineidens yon Faktoren nur die MSgliehkeit eines 
ausl5senden Momentes gegeben ist. 

Die Mannigfaltigkeit der aueh in der Literatur  angenommenen 
Traumen als ursgchliehe Momente ffir die ~. L. lgl]t eine einheitliche 
Auffassung fiir die systematisehe elektive Erkrankung nieht gewinnen; 
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das Trauma an sieh kann wolff als causa nocens, nicht effiziens in 
Frage kommen. Im Verh~ltnis zu den ErkrankungsmSglichkeiten und 
Unfiillen maeht die a. L. nur einen sehr geringen Bruchteil aus. Die 
Erfahrungen aus dem Kriege mit den verschiedensten Sch~digungen 
haben desgleiehen keinerlei Zunahme der a. L. gebracht. 

Verst~ndlicher erseheint die Erkrankung an a. L. nach fiberstandener 
Poliomyelitis acut~ in tier Kindheit  wie bei D. Seh. Die Poliomyelitis 
kann als disponierendes Moment aufgefal~t werden. Beobaehtungen, 
wo nach poliomyelitisehen Prozessen in der Kindheit  sp~tter Amyo- 
trophien ganz allgemein aufgetreten sind, liegen zahlreich vor. (Seelig- 
mi~ller, Hayem, Charcot, Vulpian, Bornheim, Ballet, Dutil, Etienne, 
Jolly, Sterne, Filbry, Vite]~, Stri~mpell, Pastine, Quincke, Langer). In 
dem Krankheitsfalle D. S. bleibt jedoeh noch die lVrage often, welcher 
Faktor  nach einer Latenz yon nahezu 4 Dezennien den Anstof~ zum 
weiteren Fortsehreiten gegeben hat. Die Krankheitstypen der a .L . ,  
welche unter dem Bride der Poliomyelitis verlaufen, sehlagen die Briicke 
zu der Hypothese, da~ die a. L. sich als Folge der l~eaktionsweise des 
Organismus auf exogene Schiidliehkeiten bei einer immren Krankheits- 
bereitsehaft darstellt. Bei D. S. vereinigte sich die exogene Komponente 
mit der endogenen. 

Zur Erkl~rung des Auftretens der a. L. im sp~teren Lebensalter -- 
unter den vorliegenden Krankheitsf~llen gehSren alle bis auf Frl. E. Br. 
dem vierten Lebensjahrzehnt (32--38 Jahre) an --  hat  man auch wohl 
den .Fun/ctionsau/brauch mit Edinger herangezogen. Er sueht die Strang- 
degeneration damit zu erkl~ren, dal~ das Nervengewebe sieh bei funk- 
tioneller Inanspruchnahme, welche sieh als eine ~berfunktion, eine 
Funktion mit ungenfigendem Ersatz ffir die Abnutzung und erfolgte 
Seh~digung darstellt, nicht erholt und ihr daher erliegt. Von diesem 
Gesiehtspnnkt aug lassen sieh die anscheinend unter den Kriegseinflfissen 
entstandenen Erkrankungsformen W. M. und P. W. (3 und 4) beurteilen. ' 
Will man einen ursgchliehen Zusammenhang erkennen, go h~itten nach 
dieser I-Iypothese die Einwirkungen in ihrer Dauer und St~irke die 
zuzumutende Durehschnittsbel~stung weir fiberschritten und eine Er- 
holung verhindert. Sucht man sieh auf Grund biologiseher Anschauungen 
gemiil~ der Neuronentheorie den Vorgang zu vergegenwgrtigen, so ergibt 
sich: die Bedeutung des corticomuskul~ren Strangsystems ist psyehi- 
scher (psyehomotorisches) wie funktionellphysiologiseher Natur. Es 
treffen dauernd Innervationspulse fiber den Weg der Pyramidenbahnen 
zu dem spinalen peripheren Nerven. Zerlegt man den Ablauf des cortico- 
muskttlgren Apparates in seine physiologischen Hauptkomponenten,  so 
liegt dem fibergeordneten Neuron mehr die Rolle des dirigierenden, 
dem spinalen Neuron mehr die des lokomotorischen Neurons ob. Es 
ist bekannt, dal3 bei fiberm~l~iger Inanspruchnahme des Neurons das 
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Strukturbild der Ganglienzellen sich gndert and einer Zeit der Erholung 
bedarf (Exloerimente yon Mann, Piclc, Holmes, Nissl u. a.). Es besteht 
Grund zur Annahme, dab eine iiberm~iBige eortieale ,,biotonische" 
(L. R. Mi~ller) Reizst~rke selbst bei lgngerer Dauer und h~ufiger Wieder- 
holung wohl eine ErschSpfung, aber keinen Aufbrauch herbeifiihrt. 
Wie man sieh im einzelnen diese Schiidigungen vorzustellen hat, ob 
Ver~nderungen ehemischer, cellulgrer Art, ob Abbauprodnkte yon 
fermentativem Charakter mit einer elektiven Affinit~t zu den moto- 
risehen ]3ahnen ~rksang sind, bleibt ellen. Es ist auch der Einwurf 
gegen die Aufbrauehshypothese gemacht worden (Haenel), eine gleich- 
zeitige Inanspruehnahme der motorischen ]~ahnen ohne gleichzeitig 
regulierende Intervention der sensiblen sei nicht mSglich. Dabei beruft 
sich der Autor auf die Untersuchungen 5ber die Koordination yon 
zentriloetMen und zentrifugalen Bahnen (v. Leyden, Frenkel, O. ~oerster), 
wonach eine Motilitgt ohne koordinierte Funktion der Sensibilit~t 
nicht mSglich ersoheint. Der Einwand ist nieht nnberechtigt, doeh 
liege sich eine friihere ErschSpfung der motorisehen vor den sensi- 
blen Bahnen annehmen, we zudem im sensiblen Neuron der Impuls zur 
Umwandlung der potentiellen in die kinetisehe Energie des moto- 
risehen Neurons gegeben wird. Brouwer hat auf die hShere Widerstands- 
fghigkeit der phylogenetisch bzw. ontogenetiseh glteren gegenfiber den 
jfingeren Bahnen aufmerksam gemaeht und sneht damit das I-Iervor- 
treten yon StSrungen der motorischen vor den sensiblen Bahnen zu 
erklgren. Die Aufbrauchshypothese mag vielleieht in dem einen oder 
anderen Falle eine gewisse Anschauliehkeit vermitteln, reicht jedoch 
zur Erklgrung der allermeisten Erkrankungsformen der ~. L. durchaus 
nieht aus. Bei dieser Gelegenheit kSnnte gas seltene Anftreten der a. L. 
in und naeh dem Weltkriege zum Beweis des Hypothetisehen der Auf- 
brauehstheorie herangezogen werden, we doch Schgdigungen jeder Art, 
hSchste kSrperliche wie seelisehe Anforderungen an den Organismus 
gestellt sind. Dabei waren die Anspriiche auf die Tauglichkeit zum 
Felddienst zunehmend, zuletzt anf dgs unterst zulgssige MaB herab- 
gesetzt. Wenn die Au/brauehstheorie zutrdi/e, 8o hditte eine Zunahme der 
Er/cranl~ungen an a. L. eintreten miAssen. Diese erwartete Steigerung wird 
]edoeh v611ig vermi]3t und nicht nut bei der a. L., sondern bei allen anderen 
Systemerkrankungen, we zur Erklgrung die Theorie hgtte Geltung 
haben kSnnen. Die Bedeutung muB der Aufbrauchstheorie abet zu- 
erkannt werden, dab sie einen Fingerzeig gibt fiir die Behgndlung. 
Eine starke funktionelle Inansloruchnahme sehgdigt zweifellos auf Grand 
dieser Ansehauungen ein bereits (wenn auch latent) erkranktes Strang- 
system und gebietet daher unbedingte Sehonung bei Beginn oder im 
weiteren Verlauf der a. L. 

Areh iv  fiir Psyeh ia t r i e .  J3d. 66. 9 
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Was lehrt uns das Symptomenbild der A. L. bei der Yrage nach der 
Genese als Folge iiullerer tramatischer Einfliisse? 

Die Bewertung und ]~edeutung exogener Momente zur Pathogenese 
der a .L .  befriedigen nur ungenfigend. Unbekannt ist und bleibt der 
Angriffspunkt der Erkrankung. Zudem fehlt es an einem fal3baren 
Urteilmag ffir die exogen einwirkende Seh~digung auf das eine System. 
Steht zudem das exogene Moment etwa blol3 in einem ~ul3erlieh zeitliehen 
oder auch in einer inneren Beziehung zum Krankheitsgeschehen ? MuB 
die MSglichkeit zugegeben werden, dab eine a .L .  zufi~llig, dureh~us 
exogen durch eine Trauma ausgel6st wird ? In  dieser ttinsieht ist die 
Frage nach dem Kausalnexus zwischen a .L .  und Trauma praktiseh 
vort~ufig wohl zu bejahen, theoretisch wissensehaftlieh ist die Entstehung 
ohne sonstige dispositionelle Vorbedingung nieht denkbar. Aueh bei einer 
etw~ vorhandenen Anlage k6nnten anderweitige ~ugere Faktoren den 
Ausbrueh der Erkranknng bewirken. Bei einem bereits pr~disponierten 
und in sieh bestehendem Ursaehenkomplex wiirde ein exogenes Moment 
alsdann eine a. L. in die Erseheinung treten lassen. Ebenso gut kann 
sieh aber aueh spontan eine a. L. entwiekeln, wo heredit~re bzw. 
kongenitMe Momente Ms aussehlaggebend angenommen werden miissen. 
Die Kriterien der vorausgesetzten Disposition sind jedoeh noeh nieht 
geklgrt. 

Endogene Momente: Die Yrage der Konstitution und die a. L. 

Die unzul~nglichen Erkl~rungen fiir das Befallenwerden eines 
Systems hat  immer wieder die Konstitution in den Vordergrund geriickt, 
dabei vermiBt man abet in der Literatur zumeist die Angaben einer 
[-Ieredit~t; es finder sich nut selten fiberhaupt eine Angabe einer ner- 
~rSsen ]~elastung, demgegenfiber werden die v6llige Gesundheit und 
Leistungsf~higkeit betont. Das familiS~re Auftreten der a. L ist 5ml3erst 
selten beschrieben. 

Durch die Literatur ziehr sich die ~itteilung yon Seeligmi~ller yon 1876. An 
vier Kindern einer ]?amilie konnte er eine bulb~rspinale, spastisch atrophischen 
Symptomenkomplex in verschiedenen Entwicklungsphasen feststellen. Die ersten 
A~fi~nge der ]~,rkrankung waren in die zweite H~lfte des ersten Lebensjahres zu 
verlegen, doch bleibt bei diesen Fi~llen noch zu erSrtern, ob nlcht eine infantile 
spastische Diplegie infolge Agenesie der Rinde und Pyramidenbahnen, eine Little- 
sche Krankheit oder eine extrauterin entstandene I~irnschS, digung (Stri~mpellsche 
Encephalitis) vorgelegen hat. Um den Symptomenkomplex der a. L. zu vervoll- 
st~ndigen, miigte hier noch eiae sekund~re Degeneration des periloheren Neurons 
gefordert werden. In der einschl~gigen Literatur hat sich slo~ter, soweit zu tiber- 
sehen, kein i~hnlicher }Jail linden lassen. ])as besagt ~iel, wenn man bedenkt, 
dab dieser t)ublikation die Zeit der neurologischen Forschung gefolgt ist. 

Nach Stri~mpell wurden zwel Geschwister yon der a.L. befallen (zit. nach 
v. Leyden-Goldscheider). 

J. Ho/]mann beobachtete bei vier Geschwistern ein Krankheitsbild, bei 
welchem sich eine progr, atrophische Parese yon neurophatischem Charakter 
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und~einer Alteration in den Pyramidenbahnen seit dem zweiten Dezennium nach* 
weisen lieB. Er ri~umt diesem eigenartigen Symptomenkomplex eine Sonderstellung 
ein, mSchte ilm trotz naher Verwandtsehaft nicht der a. L. zuzi~hlen. 

Gee hat ein iamilii~res Auftreten einer Erkrankung besehrieben (St. Barths 
Hosp. Rep. 25, 1889, zit. naeh Maas), welehe die Symptome einer a. L. darboten. 

Maas sah bei zwei Geschwisterm einem 29j~hrigen Bruder und einer 26 Jahre 
alten Sehwester, eine Kombination yon spastischen und utrophischenProzessen. 
Er glaubte yon einer a. L. spreehen zu dfiffen; eine anatomische Untersuchung Iehlt. 

Bruns berichtet yon zwei Schwestern, im Alter yon 23 und 26 Jahren. Bei der 
i~lteren hatte sich eine spastische Paraplegie der Beine mit bulb~ren Symptomen 
entwiekelt. Sie war dabei yon jeher sehwaehsinnig. Bei der jfingeren war sehon 
frfih das klassische Bild einer progr, a.L. plus Sehwaehsinn entstanden. 

Higier (1897) daehte an die MSgliehkeit einer Nervenerkrankung bei vier 
Schwestern, dal~ bei der ~ltesten, 24ji~hrigen, wegen spastischer Erseheinnngen in 
den Beinen, bei zweien Atrophien an den Armen, eine a. L. vorliegen kSnnte. Der 
Fall war atypisch. Er glaubte insbesondere die Diagnose aufgeben zu mfissen, 
da das famili~re Auftreten der Krankheit bis dahin mit Bestimmtheit nieht kon- 
statiert werden konnte. 

Familiar heredit~re Erkrankungen yon spinaler progressiver hIuskela~rophie 
spielen in der Literatur demgegenfiber eine grSflere ~olle. So konnten J. Ho//- 
mann fiber 18 Krankheitsf~lle aus drei Familien, Werdnig fiber zwei, Brase fiber 
einen, Bruns fiber seehs Krankheitsf~lle bei Geschwistern, BrowMng fiber zwei 
Schwestern und ihre Kusine, u. a. auch Senator, Bernhardt, Beevor fiber die familiare 
Form berichten. Nylander hat bei Mutter und Toehter eine spinale progr. Muskel- 
atrophie auftreten sehen, tiler seien aueh die famili~ren Erkrankungsformen an 
Poliomyelitis anter, chronica subacuta gestreift, da sie veto motorisehen System 
aueh den pMaeenencephalischen Anteil betreffen und eine konstitutionelle Minder- 
wertigkeit nahelegen. Die beiden Erkrankungen yon Bruining betreffen einen 
45j~hligen Vater, Maurer yon Beruf, und dessert Sohn. Ohne naehweisbare Ur- 
saehe entstehen bei dem Vater eine stetig fortschreitende Parese und Atrophie der 
Muskeln an der Wurzel der reehten unteren Extremiti~t: Nach 6 Monatea greif~ 
der Prozeg auf die obere Extremit~ten peripherw~rts fiber. Auf Grund yon 
SprachstSrungen nimmt der Autor an, dug der Prozeg auch die )/Ied. obl. ange- 
griffen hat. Nach 11/2 Jahren stirbt der Kranke an einer interkurrenten Pneu- 
monie. Sein Sohn, Kutseher yon Beruf, zeigt mit 23 Jahren eine yon der ~aeken- 
muskulatur aus fortschreitende, uuf Sehultergfirtel, Ober- und Unterarme sowie 
K~nde fibergreifende Atrophie. Sie blieb nur auf den oberen KSrperteil besehr~nkt, 
das Becken und die Beine sind gesund ~eblieben. In  3 Monaten hat sich das Leiden 
roll entwickelt, ffihrt naeh 15 Monaten zum tSdliehen Ende. Von bulb~ren Er- 
scheinungen hatten nur Sehluekst5rungen bestanden. Klinisch fehlten jeglieh An- 
zeichen einer Seitens~ngbeteiligung in beiden F~llen, ~natomisch ~and sieh bei dem 
Vater, dessen Sektion nur vorgenommen werden konnte, keine Degeneration der 
Pyramidenbahnen wie bei a. L., lediglieh eine Ver~nderung der Vorderhorns~ule. 

Fuchs konnte eine Poliomyelitis ebenfalls bei Vater und Sohn demonstrieren. 
Bei dem 56 Jahre alten Vater bestanden Erscheinungea einer spinalen Sehulter- 
Oberarmatrophie, bei dem 16j~hrigen Sobn eine spinMe Atrophie der dutch den 
Plex. brachialis versorgten Muskeln. 

Bei dem Befallensein eines Neurons,  insbes, des peripheren,  fragt) 
man  sieh unwillkiirlieh, warum bleiben oft die Anzeiehen der E r k r a n -  
kung  des , , i ibergeordneten Neurons"  bei diesem ehroniseh ver laufender/  
Prozessen aus, oder sind sie gar kliniseh n ieh t  oder n ieh t .mehr  e rkennbar .  

9* 



132 J. Biischer : 

Besteht doch funktionell eine inhere ZusammengehSrigkeit zwischen 
spinalem und corticalem Neuron. Nur in dem Hirsch schen Krankheitsfalle 
wird ausdriieklich erwahnt, dal~ sich zu einer obsoleten Poliomyelitis 
aeuta anterior naeh 20 Jahren eine a. L. sich hinzugesellte (zit. lZilcz). 
Eine /ihnliehe Vermutung legt der Fall (6) Frl. E. B. nahe. Allerdings 
liegen Beobachtungen yon Poliomyelit. ant. chron, vor, wo anatomisch 
das charakteristische Bild der a. L. gefunden worden ist (Tal, O~pen- 
heim, 1)arkschewitsch, t~ay~nond und Ricklin, Medea, Herzog). Die 
alleinige Erkrankung des pr imiren  Neurons ist klinisch als Symptomen- 
komplex der spastischen Spina]paralyse (Erb) gut abgegrenzt, wenn 
auch die nosologische Selbstindigkeit  des Krankheitsbildes nicht 
~llgemein anerkannt  wird. Zunachst verbergen sich hinter diesen 
Symptomen haufig die multiple Sklerose, eine chronische Myelitis oder die 
Lues cerebrospinalis (nach Oppenheim, Nonne usw.), eine Riiekenmarks- 
kompression, eine kombinierte Systemerkrankung oder ein anderes 
Nervenleiden. Nut  einzelne Fil le  (Minkowski, Stri~mpell, Erb, Dg]~rine, 
Sottas) beweisen eine isolierte Lateralsklerose, bei welcher sich die 
anatomische Veranderung auf das Gebiet der Seitenstringe beschr inkt  
und die Byramidenbahn in ihrer ganzen Ausdehnung ergriffen hat.  
Auf eine hereditare Iamiliare Form der spastischen Spinalparalyse hat  
Stri~mpell besonders hingewiesen. 

Beobachtungen yon heredit i ren bzw. familiaren Erkrankungen des 
spina]en oder des corticalen Neurons an sich liegen also nur in einigen 
wenigen Fallen einwand~rei vor; sic fehlen dagegen nahezu ganz ffir 
das gleichzeitige Befallenscin yon spinalen ~nd corticalen, also fiir das 
Strangsystem der a. L. 

Fiir das heredit ire bzw. familiire Auftreten an Nervenerkrankungen 
ist oft auch der juvenile Charakter bezeichnend, welcher die heredo- 
degenerative Seite besonders dokumentiert .  Juvenile Formen yon a. L. 
sind nur ganz vereinzelt beschrieben worden. 

Ob die Krankheitsfille von Seeligmiiller hierhergehSren, ist bereits gestreift 
worden. Lent konnte in der Klinik Henoch, 1883, eine a. L. bei einem 4]ahrigen 
Kinde beobachten. Es waren haupts~chlich die unteren Extremit~ten ergriffen; 
der Patellarreflex war bedeutend erhSht, es bestaDden hochgradige Spasmen und 
Kontrakturen (Equino-varus-Stellung des Fu~es). 

Bei einem 8jghrigen Knaben sah Bold$ im A~schluB an eine Influenza moto- 
rische Lihmungserscheinungen guftreten, die sich allmihlich zu dem Bilde einer 
m L. verdichteten und etw~ 6 Monate spater zum Tode fiihrten. Der Vater und 
dessen Bruder, sowie der Grol~vater viterlicherseits batten an einer Paralysis 
agitans gelitten. Aut eine Bemerkung Schlesingers sei bei dieser Gelegenheit hin- 
gewiesen, dal3 zu dem Bilde der a. L. auch Schiittelbeweguugen yore Charakter 
der Paralysis agi~ans gehSren kSrmen. B~own hat einen lCall von a. L. mit b'flbaren 
Symptomen beschrieben, bei welchem die ersten Anzeichen im 12. Lebensjahre 
oder noch friiher sich eingestellt hatten. Auch der bereits erwahnte Fall Luce 
gehSrt hierher. Interessant ist vor allem dabei die hereditire Lues. 
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H. Kuhn hat aus der P]aundlerschen Klinik fiber eine a. L. bei einem 12]~hri- 
gen und 6ji~hrigen Mi~dehen berichtet, bei der letzteren den klinischen Befund 
aueh histopathologisch erh~rten k6nnen. Die Krankheitsfalle fiber juvenile Formen 
yon tZletscher und Batten, Babonneis sind mir nieht zug~nglich gewesen. 

Aus alledem erhellt, dag die kindliehe Form der a. L. ein ~uBerst seltenes Leiden 
ist. Der Satz P. Maries hat aueh heute noeh seine Geltung: il s'agit 1~ d'une 
maladie de la seeonde moiti6 de l's adulte. . ,  les cas off elle serait survenue 
dans l'enfance, sent extrement douteux ne pas dire erron6s. 

Die a .L .  ist eben mehr eine Erkrankung des mittleren Lebens- 
alters. Naeh Probst ]iegt die h~ufigste Altersstufe zwischen 30--40 
Jahren. Dana maeht auf die 50 er Jahre als die gef~hrlichste Zeit auf- 
merksam; in Starl~ers Kurve liegt der Kulminationspunkt in der Zeit 
yon 41--45 Jahren. Marburg weist auf eine Zunahme in der Zeit des Ent- 
wicklungsabschlusses (zwischen 30 und 40 Jahren) und der des Klimak- 
teriums (zwischen 50 und 60 Jahren) hin. F~lle yon fiber 70 Jahren 
sind u. a. beschrieben yon Schlesinger, Souques, l~ossi-Roussy, Pastine. 

Von anderen nerv6sen Erkrankungen in der Familie ist nur selten 
die Rede. [Siehe aueh Seite ]14.] 

Bei Moeli's Pat. mit einer a. L. finder sieh die Bemerkung, dab der Bruder in 
der Irrenanstalt sei, bei v. Leyden: ,,In der Familie des Pat. waren mehffaeh 
Krankheiten des Nervensystems vorgekommen.:' Die 40j~hrige Kranke Katzen- 
steins hatte ffinf Geschwister an Tuberkulose verloren, eine Sehwester yon ihr 
litt wahrsehein]ieh aueh an einem auf der Erkrankung des Rfickenmarkes beruhen- 
den Leiden des Zen~ratnervensys~ems. 

Unter den angef/ihrten Krankheitsf~llen sei die heredit~re Belastung 
des J. K. hervorgehoben. Es linden sieh bei ihm die bedeutungsvotlen 
Angaben in der Anamnese, dal3 der Vater sich in einer schwermfitigen 
Verstimmung das Leben genommen hat, eine Tante mfitterlicherseits 
wegen einer Mel~ncholie in einer Anstalt gewesen und deft  gestorben 
ist. Bei dieser haben sieh anatomisch die Anzeichen einer Tuberkulose 
ebenso wie bei seinem leiblichen Bruder, der wegen eines tuberkul6sen 
Knies operiert warden ist, nachweisen ]assen. Dadurch erscheint 
die Angabe, ,,einige Verwandten vgterlieherseits seien an Tuberkulose 
gestorben", sehr wohlbegrfindet. Ebenso wird die doppelseitige ner- 
v6se Ascendenz weiterhin dureh die Tatsaehe, dab ein Neffe des J. K. 
,,wegen eines offenen Rfiekens" also vermutlich einer spina bifida 
oder Raehiehisis mit einer zu erwaxtenden Anomalie des I~iicken- 
marks gestorben ist, die Annahme einer organischen Minderwertigkeit 
des Zentralnervensystems bei J.K. gestiitzt. Es liegt somit eine 
Disposition f/Jr eine Tuberkulose und eine nerv6se Erkrankung 
vor, Eine nerv6se ]~e]astung trifft auch fiir den G~irtner P. ]3. zu, 
dessert Vater gleichfalls durch Suicid geende~ hat. Er selbst~ 
seheint an Tuberkulose im 33. Lebensjahre gekr~nkel~ zu haben, 
wenngleieh Tuberkelbaeillen in seJnem Sputum nieht naehzuweisen 
gewesen sind. Der Gesamthabitus sprieht fiir eine konstitutionelle 
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Disposition fiir Tbc. Der Mangel einer genauen Vorgeschichte fiber 
erbliche Belastung beruht zum Teil auf dem Nichtwissen yon seiten des 
Patienten, zum anderen Tefl auf dem Verheim]iehen yon famili~ren 
Erkrankungen besonders in den Fi~llen, we eine ]~egutaehtung in 
Frage steht. 

Bei den Erkrankungsformen des Zentralnervensystems fibrigens, 
we ein endogener Faktor  den Aussehlag zu geben seheint, finder sieh 
oft wie in den letztgenannten F~llen in der Stammtafel eine Sch~digung 
exogener Art, sei es nun dureh Tuberkulose, sei es dureh Syphilis oder 
Alkohol. 

Eine herediti~re bzw. familii*re Form der spinalen Muskelatrophie 
(Typ Werdnig-Ho//mann) ~Srd wohl allgemein anerkannt. Das famili~re 
Vorkommen einer Poliomyelitis ant. chron. ]egt die Vermutung nahe, 
dal3 eine gewisse Anf~lligkeit zur Erkrankung des spinalen motor. 
(Eigenapparates) Neurons vorhanden ist. Ebenso ist das heredofamflii~re 
Vorkommen der sp~stischen Spinalparalyse, eerebrale Diplegie, Agenesie 
bzw. Hypoplasie der Pyramidenbahnen, yon manehen Autoren be- 
schrieben worden. Die Krankheitsf~lle einer heredit~r-famfli~ren a. L. 
sind demgegeniiber i~ul3erst sp~rlich, dsg]. weist die Literatur nur einige 
wenige F~lle einer a. L. im jugendlichen Alter auf, zeigt dagegen das 
tiberwiegende Auftreten im reiferen Alter. 

Die a. L. ist demnach nicht als ein ]amiti~ir-hereditiires Leiden anzu- 
sehen, sie kann nicht eine heredodegenerative Erkrankung im eigentlichen 
Sinne sein. 

Die Angaben i~ber sonstige nervSse Erkrankungen in der _Familie 
sind eben/alls, abet lediglich im Sinne einer erh6hten An/(illigkeit, als der 
Ausdruclc eines pr~idisponierendes Momentes ],iir eine Erlcranlcung an a. L. 
zu bewerten. 

Das clektive Befallenwerden der motor. Systeme bei der a .L .  
sell, wit immer wieder betont wird, auf einer minderwertigen Veranlagung 
beruhen. Die konstitutionelle Minderwertigkeit wird hcrgeleitet aus den 
hi~ufigen Anomalien, welehe gerade die Pyramidenbahnen bei der 
a .L .  zeigen sollen. Demgegenfiber haben Czyhlarz und Marburg auf 
die Tatsaehe hingewiesen, dab in etwa 25% si~mtlicher F&lle die Pyra- 
miden diese Anomalien zeigen, ,,und wenn man dieses Verhiiltnis auf 
die in Rede stehende Affektion fibertragen wtirde, so erg~be sich, dal~ 
die Anomalien hier die der normalen an Zahl kaum oder nur um weniges 
fibertreffen". Eigenartig ist es much, warum eine krankhafte Anlage 
erst in der zweiten tI~lfte des Lebens in die Erseheinung treten sell. 
Es ist vielfaeh so, dal~ da, we zur Erkli~rung einer Erkrankung die 
bekannten Bedingungen nicht ausreiehen, die Unbekannte dureh den 
:Begriff der Konstitution ersetzt wird. Dabei wird fibersehen, dab es 
wohl kaum einen Krankheitsprozel~ gibt, der in seiner Entwicklung yon 
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i~uBeron Sch~dliohkeiten unabhi~ngig ist, selbst boi der Annahme einer 
auf Erbanlage beruhenden Konstitution. Die Bedoutung dot innoron 
Krankhoitsursaohen hat sioh nouordings mehr und mehr durehgesetzt 
und zu einer Pathologio dor Konstitution gofiihrt. ~ber diesen Begriff 
gehen allerdings die Ansohauungen der einzelnen Autoren noch weir 
auseinander. Als Those ist anerkannt; das Vorhalten des Einzolindi- 
viduums gegenfiber pathogenen Roizen ist versohiedon; diese Eigon- 
schaft ist nicht individuoll, sondern organspozifiseh. Die Roaktionsart 
des Individuums ist erorbt odor erworben. Martius 15st don ]3egriff 
der Gosamtkonstitution in umrissene, vorsohiedenartigo Partialkon- 
stitutionen auf. Tandler sondert yon dem Begriff der Konstitution 
die erworbonen Eigenschafton des Einzelorganismus ab: Was an einem 
Individuum dutch Miliouoirfflfisse go~ndert worden kann, ist niomals 
seine Konstitution, sondern seine Kondition. Bauer einigt wioder die 
Begriffe Konstitution und Kondition in der ]3ezeichnung K6rperver- 
fassung, Toenniessen w~hlt daffir KSrperzustand. 

l~bertriigt man diese Ansohauungen auf die a. L., so muB man folgern : 
Ist die a. L. kein familii~res Leiden, so kann bei der Annahme einer 

erhShton Anf~lligkeit der oorticomuskul~ren Bahnen dieser ondogeno 
Faktor nur als ein konditioneller (nach Tandler) gewertet worden. 
Bei der Entstehung und Entwioklung, boi dem Ausgang des Krankheits- 
prozosses spiolt zweifollos die individuollo KSrporverfassung eine 
sehr wichtige Rolle. Die individuolle Anlago setzt sich nun aus einer 
Reihe versohiedenartiger Komplexe zusammen; diesor entspreohend 
ist auoh die mannigfaltigo Reaktionswoise auf die in Frago kommenden 
exogenen Memento. Die Kenntnis und Erforschung des anatomisohen 
Prozosses liiBt uns bei diesor Frage leidor sehr oft im Stieh. Restlos 
vermag auoh die Anatomio das Goheimnis der spezifisohon Individual- 
disposition nioht zu beantworten. Eino gowisso Anschauung hat Gowers 
~ir die Degeneration bestimmter Systome des Zontralnervensystems 
nach iunktionell iibermi~Bigor Inanspruohnahmo mit dora Ausdruck 
der Abiotrophio zu geben versucht. Er versteht daruntor eine konsti- 
tutionell minderwertige Funktionstiiohtigkeit und herabgesetzte Wider- 
standsf~higkeit gegen Soh~digungon, welehe an sich d. h. boi normaler 
Widerstandskraft ohno nachteiligo Wirkung bleiben, bei solehen ,ken- 
stitutionssohwaohen" Individuen aber eine fortsohreitende Entartung 
des betroffenden Systems auslSsen. Im Rahmen dieser Beobaohtung 
zeigt haupts~ehlioh dot vorliegende anatomisohe Fall D.S. (5) in der 
]-Iypop]asio bzw. frfihzeitig aufgetretenon (postnatal) Atrophie im Ver- 
laufe der vorderen Zentralwindungen eine erworbene ]3oreitsohaft 
fiir die Erkrankung des oorticomuskul~ron Apparates an. Morpholo- 
gisohe Abweiohungen begfinstigen ]a die Ansohauung fiir die Ent- 
stehung yon Krankheitsformen da, we sio besonders sinnf~llig sind. 
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Eine gewisse Berechtignng, ~nf eine erhShte Hinfgl]igkeit des 
ZentrMnervensystems schlieBen zu dfirfen, gew~hrt der ttabitus des 
P. B. (2) (gracil-asthenisch). Er geniigt natfirlieh zum Zustandekommen 
einer a. L. nicht, dazu bedarf es noch anderer Faktoren, die vielleicht 
aueh in den I(riegseinfliissen zu suchen sind. 

SchluBbetrachtungen. 
Die bisherigen Ausfiihrungen zeigen, d~B die juvenilen Formen der 

a. L. bei der geringen Anzahl im VerhMtnis zu den in der zweiten It~lfte 
des Lebens auftretenden an Bedeutung zurficktreten; d~B das famili~re 
Auftreten ~uBerst se]ten ist, dab eine heredit~re Belastung, die immer 
hervorgehoben wird, keine solch erhebliche Rolle spielt. Die immer 
betonte individuelle Konstitution erkl~rt keineswegs Mle Bedingungen 
einer Erkrankung an a.L.  Mit der Konstitution wird hierbei in die 
Pathogenese zwar ein Begriff eingefiihrt, weleher sich jedoeh nichts weiter 
denn eine neue Unbekannte erweist. Zugegeben sei, dab in der Gesamt- 
pathogenese der a. L. ein individueller Einsehlag mitspricht; es mag sieh 
dabei um erworbene oder ererbte ,,Determinationsfaktoren" (Martius) 
handeln. Erkl~r]ich erseheinen unter anderem danach die Formen yon 
a.L.,  we Anzeichen einer luischen Erkrankung vorliegen, sowie die 
Gruppe yon multipler Sklerose mit dem Symptomenkomplex der a. L., 
insbesondere bei der Voraussetzung, dab es sieh bei der multiplen 
Sklerose um eine toxische Erkrankung bzw. Spiroch~tose handelt. 
Erlaubt nun das bevorzugte Befal]ensein der cortieospinMen Bahnen 
einen ~ficksehluB auf einen spezifiseh ~tiologischen Faktor ? Mit dieser 
Frage verwandt ist die Frage naeh dem alleinigen Erkranken der co1%ico- 
muskularen Bahnen, was ja yon vielen Autoren, wie oben erw~hnt, 
bestritten wird. Es sei bei dieser ErSrterung gestattet, kurz auf die 
syphilogenen Erkrankungen zurfickzugreifen, da bier wenigstens in 
der Pathogenese einigermaBen bekannte Faktoren, die Spirochete 
oder deren Toxin, gegeben sind. Dabei ste]lt sieh heraus, dab aueh die 
mannigfaehen luischen Erkrankungsformen des Zentralnervensystems 
ein lokales dispositionelles tti]fsmoment fordern, das jewefls den Sym- 
ptomenkomplex bestimmt. Die Beobachtungen der luischen Erkran- 
kungen des ZentrMnervensystems lassen zwar eharakteristisehe Merk- 
male, jedoch keine pathognomische Zeiehen erkennen. Warum abet in 
dem einen Falle der luische Prozel~ in den verschiedenen Stadien an den 
Meningen, ein andermal mehr das WeiB oder Grau des Parenchyms 
a]s Lues cerebrospinMis (Myelitis, spast. SpinalparMyse, spinale Muskel- 
atrophie) bald im Primer-, bald im Terti~rstadium (Lues cerebri, Tabes, 
ParMyse) angreift, das eine Individuum so, das andere so bef~llt, dies 
Mles sind noeh vSllig ungelSste Fragen (Nonne). Die syphilogenen 
Erkrankungen gewahren bei gegebenen ~tiologischen Faktoren also 
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keinerlei Aufkl~rung fiber die Bedingtheit und Elektivit~t d er Krankheits~ 
form; es ]~Bt sich also die Diagnose auf ein luisches Leiden nur per 
exchsionem anderer ~tiologischer Momente gewinnen. -&us dem elek- 
riven Ergriffensein eines Systems, hier der eorticospinalen Bahnen, diirfte 
sich die Beantwortung der Frage naeh dem spezifisch krankmaehenden 
Faktor kaum ergeben. Die luisehen Erkrankungen mit ihrem Formen- 
reiehtum zeigen andererseits, dal3 es yon dem Gesichtspunkte der Frage  
nach der Pathogenese schleehterdings gleiehgfiltig ist, die a. L. als eine 
kombinierte, auf primgres und sekund~tres Neuron allein oder vorwiegend 
beschrgnkte Strangerkranknng anznsehen oder nicht. Kliniseh dfirfte 
es sich, durchaus aueh vereinbar mit konstitutionellen Anschauungen bei 
der ~. L. als Ansdrnck der hauptsgehlichen Degeneration des cortico- 
musknl~ren Systems empfehlen, an einer Systemerkranknng festzu- 
halten. Dabei mag man sieh bewul3t bleiben, dal3 es sich pathologiseh 
bei der a. L. vornehmlich um eine Sch~dignng der motor. Zel!en, um eine 
nuelerge Amyotrophie, handelt. 

Die Bedeutung endogener Faktoren wird noch weiterhin einge- 
schr~tnkt dutch die histologischen Befunde, welche einen entziindlichen 
Charakter ersehen lassen. Allerdings lassen aueh diese bei dem heutigen 
Stande unserer Kenntnisse noch keinerlei ~fiekschlul] auf den ~tiolo- 
gischen Faktor zu. Der vorliegende anatomische Krankheitsfall mit den 
entzfindlichen Erseheinungen, vorwiegend im oberen Ha~smark und im 
verlgngerten Mark, zeigt die Reaktion auf einen exogenen Faktor an, 
einen Befund, welcher dutch die CbereinstJmmung mit den frfiheren 
Beobaehtungen an Bedeutung gewinnt. Zum Vergleich ghnlieher Be- 
dingungen wird immer auf die funikul~re Myelitis infolge sehwerer 
(pernitiSser, Botriocephalus-)An~mien hingewiesen, we die Riieken- 
markserkrankung als die Folge yon Toxinwirkung unter der gleieh- 
zeitig zu fordernden Annahme einer individuellen Disposition aufge- 
faBt wird. Auch bei der a. L. glaubt man auf Grund der entziindliehen 
Erscheinungen berechtigt zu sein, ein exogenes Moment als Schgdignng 
anzusehen. Der Meehanismus der Wirkungsweise yon toxisehen Sch~t- 
digungen des nerv6sen Parenehyms ist zwar noch v611ig ungekl~trt. 
Ob und welche in~ekti6se, toxisehe Fakt0ren bzw. Stoffwechselst6rungen 
bei dem Symptomenkomplex der amyotrophischen Lateralsklerose in 
Frage kommen, das bleibt einer ferneren Forschung vorbehalten. Doch 
ist ein exogener Faktor in der Pathogenese der a. L. hSchstwahrseheinlieh, 
H~lt man an der Anffassnng des Neurons als einer cellulgren Einheit 
lest, so kann jede Streeke der eorticomuskulgren Bahn yon der Hirn- 
rinde bis zum Muskel fiir sich oder im ganzen Verlauf oder gemeins~m 
mit anderen Bahnen (Kleinhirn-B., stri~re Bahnen) mehr oder weniger 
als konstitutione]l minderwertig bzw. disponiert angesprochen werden. 
Im Kausalnexus mit einem exogenen Faktor kann die Erkrankung einer 
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S t r e c k e  oder  m e h r e r e r  z u g e 0 r d n e t e r  S t r a n g f a s e r n  s y m p t o m a t i s c h  die  

zugehSr igen  K r a n k h e i t s b i l d e r  e rgeben .  

~ b e r  die  E n t s t e h u n g  u n d  N a t u r  de r  a m y o t r o p h i s e h e n  L a t e r a l -  

sklerose  li~l~t sich s o m i t  n i eh t s  P o s i t i v e s  aussagen .  Es  ] ~ t  sich ] edoch  

fo lge rn :  exogene ,  n o c h  u n b e k a n n t e  F a k t o r e n  s ehe inen  [v ie l l e i ch t  in  

K o m b i n a t i o n  m i t  gewissen  k o n s t i t u t i o n e l l e n  K o m p o n e n t e n ]  de r  E r -  

k r a n k u n g s f o r m  des m o t o r i s e h e n  S y s t e m s  ih r  Gepri~ge zu  geben .  

Es  i s t  m i r  e ine  besonde re  F r e u d e  v o r  m e i n e m  Sche iden  aus  der  

K l i n i k  m e i n e m  h o c h v e r e h r t e n  L e h r e r  u n d  Chef, I-Ierrn G e h e i m e n  Medi-  

z ina l r a t  P ro fes so r  Dr .  Siemerling, als A u s d r u c k  de r  D a n k b a r k e i t  u n d  

V e r e h r u n g  die  vo r l i egende  A r b e i t  i i be r r e i ehen  zu  kSnnen .  
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l~achtrag bei der Korrektur: 
Als 8. Fall sei noch kurz die Krankengeschichte eines 51j~ihrigen ~Veiehen- 

w/irters mitgeteilt, welchen ich in der medizinischen Klinik zu Erlangen unter- 
snehen konnte und mit Erlaubnis meines Chefs, des Herrn Professor Dr. L. R. 
Mi~ller, anfiigen kann: I. ]3. aus Franken hat  am 10. 4. 22 folgendes angegeben: 
Der Vater sei ira Alter yon 64 Jahren an einer ibm unbekalmten Krankheit,  die 
Mutter 64j~hrig an einem Schlaganfall gestorben. Zwei Geschwister seien gesund, 
eine Schwester habe ,,Wasser im Knie",  ein Bruder sei an Lungentuberkulose ge- 
storben. Ob sonst noch Verwandte yon v~terlicher oder miitterlicher Seite an 
Lungentuberkulose gelitten haben, sei ihm nicht bekannt. Im fibrigen keinerlei 
Heredit~t. Er selbst sei nie ernstlich h ' ank  gewesen, habe ,,nie einen Doktor" 
gebraucht. 1890--93 habe er seine aktive I)ienstzeit abgeleistet. Venerische 
Infektion wird negiert. Er babe wenig geraucht und sei mi~Big im Trinken. 1898 
habe er geheiratet. Seine Frau sei gesund. Sie habe 2 Aborte, einen im 2., den 
andern im 3. Monat gehabt. Er  habe 6 gesunde Kinder. Der /flteste 24ji~hrige 
Sohn sei im Krieg nervOs zusammengebroehen, jetzt  aber wieder genesen. Vor 
12 Jahren habe er sieh den linken FuB verstaueht, doeh sei es wieder ganz gut ge- 
worden. Seit 2 Jahren falle ihm das Gehen und Stehen sehwer. Seine Kinder hii t tea 
ihn dara~ff aufmerksam gemacht, dab er seit einigerZeit das linke Bein naehschleppe. 
Seit 7. M/irz 22 kOnne er seinen Dienst nieht mehr verrichten und sei deswegen in 
~rztlicher Behandlung. Eine Zeit lung habe er beim Schlucken das Gefiihl gehabt, 
er miisse den Bissen mehr als bisher hinnnterdriicken. Versehluckt habe er sich 
eigentlieh nieht. Libido nieht herabgesetzt. Der kOrperliche Be/und: MittelgroBer 
Mann in gutem Erniihrungszustand und gut entwickelter Muskulatur. Gewicht 
62 kg. Der Gesiehtsausdruek ist der des ,,traurig Erstaunten".  Temperatur 36,7. 

Die linke Lidspalte ist eine Spur enger als" die reehte. Pupillen: gleieh welt, 
mittelgroB, fund. Reaktion auf Licht und Konvergenz beiderseits vorhanden. 
Augenbewegung ist frei, kein~'ystagmus.Gesichtsfe]d istbeiderseits uneingesehri~nkt 
Farbensehen erhalten. Ophthalmoskopisch Augenhintergrund beiderseits o. B. 

V. nieht druekempfindlich; der motorische Ast ist intakt. Masseterreflex 
nicht gesteigert. VII  symmetrisch innerviert. Patient kann den Mund spitzen, 
pfeifen, die Baeken aufblasen. X I I .  die Zunge ist pappig belegt, zeigt beim Vor- 
strecken lebhafte fibrilli~re Unruhe, ist frei yon Bissen und 1kTarben. Das Gaumen- 
segel wird gleiehmgBig gehoben, der Wiirgreflex ist vorhanden. Die Zunge ist 
an ihrem linken Rand leicht atrophisch. Das GebiB ist hSehst ltiekenhaft. Die 
Sprache ist artikulatoriseh nicht gestSrt. Der Xehlkopf ist intakt, keine Lghmung. 
Obere Extremitgt :  Motiliti~t erhalten, grobe Kraft  gut. Umfang des Oberarmes 
(15 em oberhalb des Ellenbogengelenks) beiderseits 26 era, Umfang des Unterarmes 
(12 cm unterhalb des Ellenbogengelenks): rechts 221/2 cm, links 211/2 em. Pat ient  
ist Rechtsh/~nder. Kein Sehwund des Daumen- und Kleinfingerballens. H/~nde~ 
druek: grobe Kraf t  erhalten. An der Streekseite der It~tnde fehlt symmetriseh 
yon den Fingerspitzen bis zur Mitre des tIandriickens die Pigmentation. Aueh an 
der Volarseite beider Hi,ride fehlt die Pigmentation bis kurz oberhalb des Hand- 
gelenks. Oberhalb dieses pigmentarmen Bezirkes breitet sieh eine br~unlieh tin- 
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gierte, zusammenh~ngende Pigmentfl~ehe aus, gleiehf~lls in symmetrischer Aus- 
dehnung. Die Bl~sse der Haut so[[ sieh eingestellt haben im 18. Lebensjahre; aueh 
so[[ der Vater eine derartige Ver~nderung an den H~nden gehabt haben. Die 
Sensibflit~t ist an beiden Armen fiir alle Qualit~ten (spitz und stumpf, kalt, warm) 
einwandfrei. Die Tiefensensibilit~t ist erhalten. In  dem pigmentarmen Gebiet 
sind die Haare weil31ieh, zart, zum Teil gebrochen, die NEgel nieht dystrophiseh. 
Die Reflexe der oberen Extremit~t sind leieht auslSsbar. Die grol~en Nervenst~mme 
sind nieht druekempfindlieh. Ein pigmentierter Streifen finder sich beiderseits 
auch in der Inguinalgegend im Verlaufe des Poupartsehen Bandes bis zur H5he 
der Crista iliac. ~An der Muskulatur beider Obersehenkel, besonders aber des linken, 
sieht man sogleich fibrill~re Zuekungen, die bei l~ngerem EntblS~en und beim 
Beklopfen zunehmen. Umfang der Obersehenke! (15 cm oberhalb des oberen 
Poles der Knieseheibe) links 41 era, reehts 45s/4 era, der Untersehenkel (14 em unter- 
halb) links 27 era, rechts 30 cm. Die grebe Kraft ist im linken Bein stark herab- 
gesetzt. Der linke Ful3 kann weder dorsal gehoben, noeh plantar bewegt werden. 
Der I7. Peronaeus ist links druekempfindlieh. Sonst keine Druekempfindliehkeit 
der grol3en l~ervenst~mme an der unteren Extremit~t. Beim Gang sehlefft der 
[[nke Full, besonders die Ful~spitze. Keine ausgesproel/enen Spasmen. Sensibilit~t: 
Pinselberiihrung wird prompt loka[[siert, spitz und stumpf gut untersehieden. 
Empfindung fiir kalt und warm ist erhalten, die Tiefensensibilit~t nieht gestSrt. 
Der Kniehackenversueh gelingt beiderseits sieher. Der Ober- wie Untersehenkel, 
insbesondere der reehte wird spontan yon sehmerzhaften Krampfzust~nden erfal3t; 
]3ewegungen 15sen diese Crampi leieht aus. Sie sehwanden sparer naeh Bettruhe 
vollst~ndig. Die elektrisehe Untersuehung der unteren Extremit~t (11. IV. 22) 
ergibt am r. Obersehenkel Herabsetzung der faradisehen E1Tegbarkeit, in st~rkerem 
Mal3e links. Die Peronealmuskulatur links zeigt komplette Ea R. Abdominal- 
reflexe beiderseits nieht sieher zu erzielen. Cremaster-, Patellarreflex lebhaft 
gesteigert beiderseits. Aehillessehnenreflex rechtsst~rker als links. Babinski 
beiderseits negativ, ebenso Oppenheim. Beim Gehen sehleift die linke Ful3spitze 
den Boden; nach Art eines Stepperganges wird das ]inke Bein beim Vorw~rts- 
bewegen gehoben. Inhere Organe ohne krankhaften Befund. Blutbefund: 
Hgl. 87%, Erythroeyten 6200000, Leukoeyten 9000. Cytologische Formeh 
neutrophile Leukoe. 67~o, Lymphoeyten kl. 19%, Lymphoeyten gr. 4%, 
Mononuele~re L. 0,5%, Eosinophile L. 3,5%, Mastzellen 3~ $J-bergangs- 
formen 3%. Reststickstoff 52,85. Wa-Re im Serum und Liquor negativ. Die 
Punktion wird schleeht vertragen. In  der Stimmung war der Pat. gleiehm~il3ig, 
etwas stumpf, sorglos. Aueh er [[tt unter Heimweh, wurde deshalb bald ent- 
lassen. 

Zuaammen/assung : 

Fi i r  die a. L. lassen sieh bei  dem bisher  v611ig gesunden Pa t i en t en  
keine hered i tg ren  F a k t o r e n  ge l tend  m~ehen. I m  Ansehlul3 an  eine Ver- 
s t auehung  im 48. Lebens j~hre  f~ll t  dem IZranken eine zunehmende  
Schwgehe des l inken Beines auf. Die Unte r suehung  2 J a h r e  spgter  e rg ib t  
eine At rophie ,  f ibr i l lgre Zuekungen  der  Muskula tur ,  Eal~. m i t  vorzugs- 
weisem Bef~llensein des  Peroneusgebie tes  l inks,  daneben  Ste igerung 
der  Ref lexe  an  den  un te ren  und  oberen E x t r e m i t ~ t e n  bei  feh lendem 
Babinski .  I n  Gemeinsehaf t  mi t  den  bulb~ren Symptome n ,  den  f ibri l l~ren 
Zuekungen  der  Zunge,  erseheint  die Diagnose der  ~. L. gesiehert .  
I n t e r e s san t  und  bemerkenswer t  is~ die symmet r i sehe  Ver te i lung der  
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vitfliginSsen Bezirke ~n den tti~nden, Armen und in der Inguinalgegend, 
die sich mit dem 18.--20. Lebensjahre entwicke]t und ~ueh sehon beim 
V~ter bestanden h~ben soil. Die W~I~. im Serum und Liquor ist d~bei 
neg~tiv. Diese Pigmentanom~lie wird wegen ihres symmetrisehen Auf- 
tretens und des h~tufigen Zus~mmentreffens mit nervSsen Affektionen 
bek~nntlich ~tiologiseh mit dem Einflu• des C. N. S. (sympathisehe 
Grenzstr~ngganglien) in Zus~mmenh~ng gebr~eht. St5rungen der Sensi- 
bfl~t~t fiir alle Qu~lit~ten bestehen aueh in diesen Bezirken nicht. 
Vielleicht ist diese Konstitutionsanomalie im Sinne einer erhShten 
Anf~lligkeit des C. N. S. bezw. Minderwertigkeit zu verwerten. 
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