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Ohne kliniseche und anamnestische Aufzeichnungen, also bloB auf
anatomischer Grundlage kapn natiirlich nur die Diagnose einer scharf
umschriebenen Krankheitsform aufgestellt werden. Eine solche ist
auch die Myatonia congenita, die eben in den letzten Jahren ihre
anatomische Charakterisierung erhalten hat. Dieser Umstand ermog-
lichte uns die Diagnose in unserem Falle, wo der rasch erfolgte Tod die
sorgfaltige klinische Untersuchung vereitelte, und somit muBte die
pathologische Anatomie und Histologie die endgiiltige Aufklirung des
Falles iibernehmen. HEs wurden jedoch mehrere histologische Verin-
derungen in unserem Falle aufgefunden, die man in den bisherigen
Myatoniefallen nicht beschrieb. Diese mehr graduellen Abweichungen,
die das Krankheitswesen nicht beeintrachtigen, befahigen uns, an-
laflich dieses Falles mehreren Problemen der Myatonie naherzutreten,
worin wir eben die Bedeutung des vorliegenden Falles sehen.

Anamnestische Aufzeichnungen.

R. Pfaff, 8 Monate alt, Knabe, drittes Kind, zwei Geschwister
gesund. Die Geburt vollzog sich sehr rasch, sie nahm nur ungefahr
20 Minuten in Anspruch. Bs fiel gleich nach der Geburt auf, daB die
Fiile gegen den Bauch gerichtet und die Zehen so fest an die Bauchwand
geprel3t waren, dafl dadurch kleine Einkerbungen verursacht wurden;
die Arme waren an den Rumpf gedriickt; der rechte Humerus erlitt
einen. Knochenbruch. Das Kind wurde wegen der abnormen Haltung
seiner GliedmaBen auf die orthopadische Abteilung des ,,Uj Szt. Jdnos -
Spitals (Budapest) aufgenommen, von wo es noch. am selben Tage der
Kinderabteilung tiberwiesen wurde. Die eingehende klinische Unter-
suchung konnte aber nicht vorgenommen werden, da der Kranke infolge
einer ,,angeblichen Eklampsie’‘ am nichsten Tage starb. — Es sel mir
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auch an dieser Stelle erlaubt, Herrn Prof. Horvdth, dem Vorstand der
orthopédischen Abteilung, meinen herzlichsten Dank auszusprechen. Er
tiberliel uns zur anatomischen Untersuchung den wertvollen Fall in
liebenswiirdigster Weise, sowie die anamnestischen Daten. Die Sektion
wurde durch Dozenten Minich vollzogen, seine wichtigen Aufzeichnun-
gen benutzte ich bei dem nachfolgenden Befund.

Makroskopischer Befand.

Das subcutane Fettpolster ist sehr breit, von hirterer Konsistenz. Seine Ver-
teilung ist nicht gleichmiBig, da es tiber den GliedmaBen eine {iberaus breite Schicht
bildet, wohingegen am Rumpfe eine
relativ schmilere Schicht anzutreffen
ist. Die GliedmaBen sind in abnormer
Haltung, u. zw.: die Hinde sind im
Handgelenk stark flektiert und die
Finger befinden sich in Geburtshelfer-
stellung; die Oberschenkel sind in
dem Hiiftengelenk nach auBen rotiert
und abduziert, Kniegelenke in Flexion
von 9090; die Fiile sind einwirts ge-
kritmmt, so daB die plantaren Flichen
der Fiile medianwérts schauen. Diese
Verhéltnisse werden durch die photo-
graphische Aufnahme der Leiche ver-
anschaulicht (Abb. 1). Es konnten bei
der eingehenden Untersuchung ein-
zelne Muskeln gar nicht herauspripa-
riert werden, denn die iiberméafige
Entwicklung des Fettgewebes gestat-
tete nur die Auffindung einzelner
Muskelgruppen.

In demdicken Fettpolster der Backen
fanden wir nur hier und da einige
schwachgelbe Muskelstreifen einge-
bettet; die Ringmuskulatur des Mun-
des ist auch sehr schmichtig. Die
Zungenmuskulatur ist von gelbbraun-
licher Farbe. Das Unterhautfett-
Abb. 1. Photographische Aufnahme der gewebe am Halse ist nicht zu breit;
Leiche; zu bemerken sind die Contrac- die Muskeln weisen eine gelbliche
turen der unteren und oberen Extremi- Farbe auf. Die groBen und kleinen
taten. Keine Anzeichen einer besonderen  Brystmuskeln sind als schmale Mus-

Muskelatrophie. kelplatten anzutreffen. — Uber den

Musculus delioideus breitet sich ein

dickes Fettgewebe aus, worunter sich die etwa 14 cm dicke, briaunliche, von derben
Streifen durchwobene Muskelmasse des Deltoideus befindet. — In den ganzen oberen
Gliedmaflen — Ober-, Unterarm, Hand und Finger — finden wir keine Spur von nor-
malem Muskelgewebe, nur in der Tricepsgegend kann man schmale, gelbe Muskel-
strange erkennen. Dadurch, daf dieStelle der stark atrophischen Muskeln durcheine
grofe Fettanhidufung ausgefilllt wurde, blieb die duBere Form der Gliedmafen
bewahrt. — Die Schulterblatimuskulatur (M. supra-, infraspinatus, teres minor) ist
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nur als ein ebwa 10 mm breiter schwachbrauner Muskelstreifen vorhanden, bedeckt
von einer 1—11% em dicken Fettschicht. Am Riicken ist das subcutane Fettgewebe
im Gebiet des Trapezius und Rhomboideus ungefihr 15 cm dick, sehr schmale
Muskelstreifen enthaltend. Die tiefen Riickenmuskeln, wie der M. spinalis longiss.
dorsi, sacrospinalis usw., sind von braunlich-roter Farbe und bilden mdichtigeStringe.
Die Intercostalmuskulatur ist von gelben Streifen durchwoben. Das Zwerchfell ist
schmal, an der Schnittfliche braunlich-gelb. Bauchmuskeln normal entwickelt,
etwas gelb. In der Gluidalgegend ist breites subcutanes Fettgewebe, darunter
braunlich-rote Muskulatur von ansehnlicher Menge. An der inneren und vorderen
Oberfliche des Oberschenkels (M. quadriceps usw.) tinden wir eine 4 cm dicke Fett-
schicht und in seinem dem Femur naheliegenden Teile gelbe Muskelstreifen bzw.
Strange eingebettet. An der hinteren Fliche des Oberschenkels ist unter breitem
Fettpolster die braunlich-rote, etwas gelbgestreifte Muskulatur des M. biceps zu
sehen. An der vorderen Fliche des Unierschenkels finden wir nur in der Tiefe des
2 cm dicken Fettgewebes Muskelreste, hingegen ist an der hinteren Fliche die
Beugergruppe (M. gastroenemius) auch hier gut erhalten. — Die Muskeln der
Zehen sind an der Plantarfliche noch zu erkennen (M. lumbricales, flexor hallucis
brevis), hingegen an der dorsalen Fliche finden wir keine Spur von Muskeln.

Mikroskopische Untersuchung.

An den mit Toluidinblau und van Gieson gefdrbten Schnitten des Riickenmarkes
fallt schon bei schwacher Vergroflerung die verminderte Zahl der grofien moto-
rischen Nervenzellen des Vorderhornes auf. Die Zahlreduktion der Zellen verhalt

Abb. 2. Toluidinblau-Farbung. VI. Cervicalsegment. Man sieht die wberaus
schlanken Vorderhdrner, wodurch der Querschnitt dem eines oberen cervicalen
oder eines dorsalen Segmentes dhnlich -wird.
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sich in den untersuchten Riickenmarksegmenten folgendermaBen. In dem 171, Cer-
vicalsegmente ist der dorsolaterale Kern (N. accessorius), wegen teilweisen Fehlens
der grofilen motorischen Zellen sehr zellarm. Reicher an Zellen ist die ventro-
mediale Gruppe. Die Konturen der grauen und weifien Substanz weichen nicht
von den normalen ab. C. IV. Der Processus cervic. lat. fehlt samt dem Proc. cervie.
medius, wodurch die Form des Vorderhorns etwas verschmilert erscheint. Der
dorsolaterale Kern fehlt ginzlich, wohingegen in den ventrolateralen und
Stillingschen Kernen einige Zellen noch zu sehen sind. Die Zellen der ventro-

Abb. 3. Bielschowsky-Fibrillenimpragnation. Cervicalanschwellung. Auffallend ist

die groBe Zellarmut des Vorderhorns. In dem ventrolateralen Kern sind 2, in den

medialen Kernen etwa 5 Nervenzellen zu sehen. Die dorsolaterale Zellgruppe fehlt
génzlich.

medianen Gruppe sind vollzéhlig vorhanden. Die eben erwahnte Verschmélerung
der grauen Vordersiulen steigert sich weiter in C. V und erreicht in C. VI ihren
groBten Grad. Durch diese immer mehr sich akzentuierende Verschméilerung
beider Vorderhorner entsteht ein Bild im €. VI, welches an den Querschnitt eines
tiefer liegenden Dorsalsegmentes erinnert (s. Abb. 2). Das Fehlen der ventro- und
dorsolateralen Zellgruppen stellt die Abb. 3 dar. Die zentrale Zellgruppe ist hie
und da noch erkennbar, die ,,mittelgroBen Hinterhornzellen® sind in geniigend
groBer Zahl aufzufinden. — Die Schlankheit der Vordersiulen ist in C. VII und
C. VIII den vorigen Segmenten dhnlich. Die starke Vorderhornverschmaélerung
verandert gleichzeitig das ganze Querschnittshild des Riickenmarks, das hier statt
der normalen ovalen Form eine runde Gestalt annimmt. Die Quantitit der weillen
Substanz ist jedoch nur scheinbar vermindert. Die sonst méichtige ventro- und
dorsolaterale Zellgruppe fehlt hier ginzlich, mit Ausnahme von 2—3 Zellen, die
sich in der dorsolateralen Ecke befinden. Mitunter erblickt man Reste auch vom
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ventrolateralen Kern. Die medialen und Mittelzellgruppen, ferner einige Zellen
der Nucleus Stillingi sind besténdig aufzufinden. Der laterale kleinzellige Kern
(N. sympathicus lat. inferior Jacobsohni) wird in C. VIII durch den Ausfall der
dorsolateralen Zellgruppe besonders hervorgehoben. — Die duBeren Konturen und
die Gestalt der Vorderhorner des Dorsalmarkes weichen von dem normalen Bild
nicht ab. Die lateralen Kerne sind auch hier zellarm, doch sind in dem ventro-
lateralen zuweilen mehrere Zellen sichtbar. Die medialen und Clarkeschen Kerne
besitzen die normale Zellquantitét. — Die Vordersiulen des oberen Lumbalmarkes

Abb. 4. Bielschowsky-Silberimpragnation. V. Lumbalsegment. Simtliche Zell-
gruppen enthalten zahlreiche grofle gut impragnierte Nervenzellen.

(L. I—III) sind etwas verschmaélert, in den tiefen Querschnitten (L. IIT—V) aber
erreichen sie die normale Konfiguration. Dieser Unterschied macht sich auch im
Verhalten der Zellgruppen erkennbar, indem wihrend der laterale Kern in den
oberen Segmenten bis auf 1—2 Zellen geschwunden ist, so ist hingegen in den
tieferen Segmenten eine geniigend zellreiche dorsolaterale Zellgruppe aufzufinden
(Abb. 4). Die medialen Kerne sind normal. — Die zunehmende Anniherung an
die normalen Verhaltnisse betreffs der lateralen Kerne kann man an sakralen
Schnitten noch weiter verfolgen, in denen so die dorso- wie ventrolaterale Zellgruppe
schon den normalen Zellreichtum erreicht.

Mit stirkerer Vergréferung ist eine schwere Nervenzellveranderung sichtbar,
die sich so auf den Querschnitt wie auf die Linge des Riickenmarkes ausbreitet.
Diese beschrankt sich aber nicht allein auf die Vorderhérner, sondern ist ganz
diffus ; die schwersten Degenerationszelltypen finden wir aber doch immer zwischen
den 1—2 persistierenden Zellen der sonst fehlenden lateralen Kerne. Im ILeibe
der Nervenzellen zeigt sich ein Verfliissigungsproze3 in verschiedenen Stadien:
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bald sieht man im Zelleib feine Kérnchen, bald Vakuolen, endlich werden die Zell-
grenzen verschwommen. Der Kern der Nervenzellen ist entweder sehr dunkel ge-
farbt, oder vergroBert und die Kernmembran verliert ihre scharfen Konturen;
die Dendriten sind weit verfolgbar und sind zuweilen eigenartig ausgezackt und
knotig (5. Abb. 7), das andere Mal glatt und gleichmaBig aufgebliht. In ihrem
Innern kénnen sie dieselben Verinderungen aufweisen wie das Plasma. der Nerven-
zellen. Schr selten sind auch pyknotische Zellformen anzutreffen. Uberaus haufig
ist die Neuronophagie in ihren verschiedenen Stadien: von der nur eben beginnen-
den Neuronolyse (s. die Abb. 5 u. 6) bis zu einer Gliazellvermehrung, die die Gestalt
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Abb. 5. Toluidinblau-Farbung. Grofle motorische Vorderhornzelle mit iiberaus

dunklem Kern und krankhaft verinderter Nisslstruktur. Die Dendriten sind

scharf konturiert und weit verfolgbar. FEinige unscharf eingestellte apolare Glia-

zellen belagern die Nervenzelle, andere weisen in ihren Kernen kérnige, regressive
Veranderungen auf.

einer Nervenzelle nachahmt. — Die neuronophagischen apolaren Gliazellen sind
mit schmalem Plasmasaum versehen und verschmelzen nicht syncytiumartig mit-
einander. Dies stellt Photogramm 7 dar. Die Gliakerne erliegen diffuserweise, also
auch in dem neuronophagischen Knétchen, einer regressiven Kernveranderung:
man kann ndmlich fein- oder grobkérnige Total- oder Randhyperchromatose und
nadelpolsterartige Kernwandsprossungen beobachten. An Markscheidenbildern
(Spielmeyer) ist die weille Substanz des Riickenmarkes ganz normal. In der grauen
Substanz besteht ein diffuser Markausfall, der noch mehr in die Augen springt,
wenn man zur Kontrolle gesunde Vergleichspriparate von gleichem Alter heran-
zieht. Die verschonten Markfasern sind verschmalert und zeigen bei Immersions-
betrachtung verschiedenartige Degenerationsformen (Vakuolenbildung, Mark-
zerfall). — Die Nervenzellen sind an Fibrillenpréparaten (Bielschowsky) im allge-
meinen massiv impréagniert, enthalten Vakuolen und grébere Silberkérnchen, die
auch in den Dendriten aufzufinden sind. In dem lumbosakralen Teil des Riicken-
markes kommen auch Nervenzellen von ganz normaler Fibrillenstruktur vor, ob-
wohl sie mit Nissl-Farbung schwere Verdinderungen aufwiesen. Auch an den
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Axonen der grauen Substanz bekommen wir Anzeichen pathologischer Verinde-
rungen zu sehen.

Abb. 6. Toluidinblau. Motorische Vorderhornzelle mit einer ansehnlichen Kon-
kavitat, in der eine vergrofierte apolare Gliazelle sitzt: Neuronophagie im An-
fangsstadium.

Scharlachrot- (Herazheimer), Nilblausulfat-, sowie Osmium-Farbung weisen nur
verschwindend kleine Mengen von Fett nach um die Capillaren und Gliakerne, —
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Abb. 7. Toluidinblau. Fast beendete Neuronophagie einer Vorderhornzelle, Die

in der Neuronophagie titigen Gliazellen sind individuell zu unterscheiden, d. h.

sie bilden kein Syneytium. Bemerkenswert sind auch die weit sichtharen, wabigen
Dendriten der Nervenzelle.

Gliafaserbilder zeigen keine wesentliche Abweichung von den normalen Verhalt-
nissen,
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Die vorderen Wurzeln des Riickenmarks sind gegeniiber der hinteren auffallend
schmal. Da aber in dieser Hinsicht auch das normale Riickenmark eine Differenz
aufweist, verglichen wir unseren Fall mit gesunden Kontrollpriparaten. Das Er-
gebnis dieses Vergleichs ist, daB die Vorderwurzel des Cervicalmarkes (C. VI bis
C. VIII) sehr erheblich, wihrend die des oberen Lumbalmarkes nur in Eleinerem
Mafie verschmdlert ist. Trotz dieser Verschmilerung ist aber die Markfirbung der
Vorderwurzeln massiv und fand darin keine Bindegewebsvermehrung statt (an
v. Qieson-Praparaten). Die Konturen der Markfasern sind zuweilen verschwommen
und zeigen eine schattenartige spongitse Struktur. Fettfdrbungen negativ.

Die intervertebralen Gonglien enthalten Nervenzellen, die (an Bielschowsky-
Praparaten) stark gezackt aussehen; ihre Satelliten sind hie und da miBig ver-

Abb. 8. Bielschowsky-Fibrillenimpragnation. Plexus brachialis: a) stellt die

Schlangelung eines Axons in Umgebung intakter Achsenzylinder dar; bei b) ist

die scheinbare Fragmentation eines Axons zu sehen, der aber durch die zufillige

Schnittfihrung des Mikrotommessers zustandekam, wodurch der urspriinglich
geschlangelte Axon in Fragmente zerlegt wurde.

mehrt. Uber die pathologische Bedeutung dieser Veranderungen kann ich mich
nicht dufern.

In den Kernen der Oblongata (Hypoglossus, Vagus, Vestibularis usw.) sind die-
selben diffusen Zellveranderungen sichtbar, die bei dem Riickenmarke beschrieben
wurden, mit dem Unterschiede, dafl sie hier zu einer zahlenméifBigen Reduktion
der Nervenzellen nicht gefithrt haben. Die Weigert-Farbung ergibt hier, sowie im
Pons, normale Verhaltnisse.

Die graue Substanz des Kleinhirns ist so im Wurm, wie in den Hemisphéren
von einer dulleren Kornerschicht begrenzt, die aus 1—2 Zellreihen besteht und hie
und da unterbrochen ist. Da diese duBere Kérnerschicht nach Biach bei einem
8 Monate alten Saugling in den Hemisphéren eine oft unterbrochene, nur einzellige
Zellreihe bildet und im Wurm fehlt, kann in diesem Falle eine nicht hochgradige,
aber zweifellos bestehende Persistenz der oberflichlichen Kérnerschicht festgestellt
werden. Die Zell- und Markbilder zeigen keine Abweichungen. — Grofhirn ohne
Besonderheit. — Die peripheren Nerven (Plexus brachialis) farben sich nach Spiel-
meyer gleichmifig dunkelblau; an den Markhiillen sind kleine, perlschnurartige
Schwellungen oder ein Zerfall in kleinere oder gréBere Markballen zu beobachten. —
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An Silberpriparaten ist der grofite Teil der Axone duBerst diinn. Diese kénnten
auch wohl Remaksche nackte Achsenzylinder sein, wenn die betreffenden Nerven
mit Hilfe der Markscheidenfarbung sich nicht gleichmifBig farben wiirden, und so
miissen wir annehmen, daB zumindest ein Teil der diinnen Axone gewif infolge
des pathologischen Prozesses zustandegekommen ist. Die Axone zeigen spindel-
formige Anschwellungen, mattere Imprignation und Einkerbungen, ab und zu
kommt auch Axonfragmentation vor. An den Achsenzylindern sitzen oft kleine
Seitendornen; einige Axonen zeigen auf umschriebener Strecke — ohne ihr Kaliber

Abb. 9. Himatoxylin van Gieson. Musculus gastrocnemius. In der Mitte des Seh-

feldes ist ein méchtiger Strang zu sehen, der von Sarkolemmkernproliferation

besteht. Die Muskelfasern sind schmal, doch mit distinkter Querstreifung; zwi-
schen derselben miBige Bindegewebsproliferation.

wesentlich zu dndern — eigenartige, korkzieherartig sich aufrollende Schlinge-
lungen; als ein Vorstadium zu diesen Bildungen konnte der hie und da beobachtete
wellige Verlauf des Achsenzylinders betrachtet werden. Abb. 8a veranschaulicht
dieses eigenartige Benehmen des Achsenzylinders zur Geniige.

Von den Muskelgruppen erlitten noch am wenigsten die tiefen Riickenmuskeln
und die Beuger der Oberschenkel eine Verdnderung, sowie die Glutial- und Bauch-
muskulatur, also diejenigen Muskeln, die schon makroskopisch verhiltnismaBig
gesund aussahen. Mitunter ist aber auch in diesen die Langsstreifung stirker aus-
gepriagt und es kommen auch verschmilerte Muskelfasern und geringere Sarko-
lemmkernvermehrung vor (z. B. an der hinteren Seite des Oberschenkels). — In
den Muskelfasern der Zunge, des Zwerchfells, der Intercostalmuskulatur und der
Beugergruppe des Unterschenkels sind -die pathologischen Verinderungen mehr
akzentuiert als in den vorhin beschriebenen Muskelgruppen, und ihre Fasern sind
dicht aneinander gelagert, ohne ansehnlichere Dazwischenlagerung des Fettes.
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So fehlt die Querstreifung im Zwerchfell génzlich und die Langsstreifung ist ver-
waschen, die Muskelfasern sind teilweise homogen und zeigen Sarkolemmkern-
vermehrung. Diese Kernvermehrung des Sarkolemms hebt sich besonders schén
in der Beugemuskulatur des Unterschenkels hervor (s. Abb. 9), und zwar sind hier
so spindelférmige wie rosenkranzartige Kernschlduche zu finden. Es kommt auch
auf dieser Abbildung gentigend zum Vorschein, daB die Muskelfasern trotz ihrer
Schmalheit gute Quer- und Langsstreifung besitzen; zwischen den Muskelfibrillen
macht sich eine miBige Bindegewebsvermehrung bemerkbar. — Am schwersten

Abb. 10. Hamatoxylin van Gieson. Schultermuskulatur. Bemerkenswert sind die

Muskelinselchen, die von starker Fettgewebeproliferation umgeben sind; die Quer-

und Langsstreifung der einzelnen Muskelfasern sind verschwommen. Sarkolemm-
kerne und Bindegewebssepten zeigen eine miliige Vermehrung.

sind die Muskeln der oberen Extremitiaten, die Brustmuskeln und die Extensoren
der unteren GliedmaBen von der beschriebenen Verdndernug betroffen. In diesen
Gebieten konnen die Muskelfasern nédmlich nur als kleine Inseln im méchtigen
Fettgewebe aufgefunden werden, u. zw. in den dem Knochen naheliegenden Teilen.
Die Fasern der Muskelinseln sind von verschiedenem Kaliber: teils sind sie stark
verschmélert und weisen nur eine Lingsstreifung auf, teils enthalten sie kleine
Vakuolen oder sind von einer verschwommenen, homogenen oder feinkérnigen
Struktur. Solch eine Muskelinsel mit umgebendem Fettgewebe stellt die Abb. 10
dar. Die Gegenwart hyperirophischer Muskelfasern in unseren Prdparaten konnten
wir nicht feststellen. — Das Fettgewebe kommt an Herzheimer-Praparaten nur
teilweise zur Darstellung, denn ein ansehnlicher Anteil der Fettzellen bleibt un-
gefirbt; hingegen wird mit Hilfe der Osmium-, Nilblausulfat- und Sudanreaktion
das gesamte Fettgewebe gefarbt. AuBerdem firbt das Nilblausulfat einen Teil des
Fettes ziegelrot, anderen Teil dunkelviolett oder dunkelblau an und weist in den
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sehr schwer veranderten Muskeln der oberen Extremitéit und der Brust die Gegen-
wart feiner violettfarbiger Fetttropfchen nach. — Das dunkelviolette Fett zeigt
mit dem Polarisationsmikroskop gegeniiber dem rotfarbigen keine Abweichung. —
Es gelang uns nicht, die Nervenendplattchen nach Bielschowkys Silbermethode zu
impragnieren, dahingegen wiesen die Muskelfasern teils sehr scharfe Querstreifung,
teils feine kérnige Struktur auf. Das Sarkoplasma ist am Ende der Sarkolemma-
kerne mit feinen Silberkérnchen belegt. An den im Zwischenbindegewebe ver-
laufenden Axonen machten sich spindelférmige Anschwellungen oder knotige Ver-
dickungen bemerkbar.

Wir konnten keine noch so geringe Spur einer Enitziindung, weder im Zeniral-
nervensystem noch an der Peripherie, nachweisen.

Zusammenfassung der histologischen Ergebnisse.

Im Rickenmarke sind die lateralen Zellgruppen der Vorderhérner
nur durch vereinzelte motorische Zellen repriasentiert. Dieser Kern-
mangel ist am schirfsten in den Hals- und Lendenanschwellungen aus-
gepragt, doch eine gewisse, mehr-minder ausgesprochene Reduktion ist
in der ganzen Lange des Riickenmarkes aufzufinden, mit Ausnahme der
sakralen Segmente. Die Zellen der lateralen Kerne des Lumbal- und
Sakralmarkes nehmen von obén nach unten stetig zu und erreichen end-
lich in den Sakralscgmenten einen vollstindig normalen Fettreichtum.
Dieser Kernschwund fallt an den Vordersiulen der Cervicalanschwellung
schon makroskopisch auf, weil die laterale Ausbuchtung der Vorder-
horner fehlt, wodurch ein Querschnittsbild entsteht, das dem des
Dorsalmarkes durchaus ghnlich ist. Das Dorsalmark selbst weist keine
grobere Abweichung von der Norm auf, indem der Olarkesche Kern zell-
reich ist und nur der laterale Kern einen gewissen Zellmangel aufweist;
hingegen zeigt das obere Lendenmark eine geringe Verschmilerung des
Vorderhorns. Die medialen Kerne bilden in samtlichen Hohen zellreiche
Gruppen. Der beschricbene Kernausfall und Vorderhornverschmdélerung
zeigt strenge bilaterale Symmetrie. — Die Nervenzellen sind diffus er-
krankt, sie erleiden Chromolyse, Vakuolenbildung und Neuronophagie
und enthalten argentophile Degenerationskérnchen. Der Krankheits-
prozel} ist in den sakrolumbalen Abschnitten milder, hier kommt auch
normale fibrillire Struktur vor. Die Kerne der Gliazellen zeigen re-
gressive Veréinderungan: kérnige Hyperchromatose und Kernwand-
sprossung. Die Markfasern sind in der grauen Substanz gelichtet, in der
weillen Substanz von normaler Dichte. — Die vorderen Wurzeln fanden
wir in der Halsanschwellung hochgradig, in der lumbalen nur in minde-
rem Grade verschmalert, ihre Markfarbung ist gleichm#Big intensiv, mit
sparlichen Zeichen des Zerfalles. — Die hinteren Wurzeln und die inter-
vertebralen Ganglien sind normal. — In den peripheren Nerven
ist augenscheinlich . kein Markausfall, die Markhiillen zeigen Zerfalls-
-erscheinungen, die Axone vakuolige Anschwellungen; die Achsenzylin-
der bilden hie und da eigenartige Schlingelungen. Lipoidfirbung fallt
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so im Riickenmarke, wie in den vorderen Wurzeln und peripheren Nerven
negativ aus. — Die Nervenzellen: der Medulla oblongata zeigen mildere,
diffuse Veranderungen; Markfarbung normal. In dem Kleinhirn ist
eine maBige Resistenz der dulleren Kornerschicht zu beobachten. Grofs-
hirn ohne Befund. — Das Muskelgewebe wird durch das stark vermehrte
Fettgewebe in kleine Inseln zerlegt; die Muskelfasern sind ent-
weder schmal oder von normaler Dicke; hypertrophische Fasern sind
nicht zu finden; die Langs- und Querstreifung ist teils sehr scharf, teils
verschwommen. In letzterem Falle konnen die Fasern homogen oder
feingekérnt sein. Zwischen den Fasern ist Sarkolemmkernvermehrung
und miBige Bindegewebsproliferation zu finden. Die Axone, die
im Intermysium verlaufen, bilden perlschnurartige Anschwellungen und
sind hie und da fragmentiert. In den stark degenerierten Muskelfasern
sind mit Nilblausulfat feine Fetttropfchen nachzuweisen. Dieser
Farbstoff firbt das intermuskulire Fettgewebe mit verschiedenen Farb-
nuancen (violett bis rot) an.

Bei Ubersicht dieser interessanten anatomischen Bilder taucht zuerst
die Frage auf, ob in unserem Falle von einem kongenitalen Muskeldefekt
oder von einer Muskeldegeneration die Rede sein kann? Das méchtig ent-
wickelte Unterhautfettgewebe spricht schon im voraus gegen die An-
nahme von kongenitalen Muskeldefekten, da iiber solchen nicht nur keine
iibermafige Fettansammlung stattfindet, sondern es geht sogar die
normale Fettquantitit ab, wobei noch an der Haut verschiedenartige
Ernahrungsstérungen gefunden werden kénnen. Diese letztere Annahme
wird von dem histologischen Befund unseres Falles ginzlich widerlegt, da
in dem die Muskeln substituierenden Fettgewebe kleinere oder gréBere
Muskelinselchen oder Muskelstringchen beinahe kabelartig eingebettet
waren. Die Muskelfasern selbst waren verschiedenen pathologischen
Versnderungen unterworfen. Die Muskulatur stellt also das Bild eines
dathologischen Prozesses dar, und da mit diesem Schwund des Muskel-
parenchyms gleichzeitig eine Ersatzwucherung des Fettgewebes einher-
ging, ist es erklirlich, daB die duBere Form der Leiche nichts von dieser
Muskelatrophie verriet. Es kann sogar der progressive Charakter des
Prozesses unzweifelhaft festgestellt werden, indem wir in den Muskel-
fasern feine Fettkornchen und verschiedenartige pathologische Veriin-
derungen begegneten.

Eine weitere Frage ist es, ob es sich auch im Zentralnervensysiem um
einen Krankheitsprozef handelt? Die Entscheidung dieser Frage ist
anscheinend leicht, da sich im Riickenmarke diffuse Nervenzelldegene-
rationen und typische Neuronophagien vorfanden. Sie wird aber er-
schwert durch Feststellung des Ausfalles im lateralen Xern, wodurch
die Verschmalerung der Vorderhorner in den Hals- und Lumbalanschwel-
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lungen zustande kam. Diese konnen niamlich entweder als das Resultat
desselben Krankheitsprozesses betrachtet werden, der im Riicken-
mark auch allgemein sichtbar ist, oder aber kénnten sie mit einer Ent-
wicklungshemmung (mit Kernhypo- bzw. Kernaplasie) erklart werden.
Welche Auffassung wird denn durch die histologische Untersuchung
gerechtfertigt? Die sorgfaltige Untersuchung des Zentralnervensystems
gibt auf die Frage keine sichere Antwort, weil gegen die Beweisgriinde
einer Entwicklungshemmung triftige Argumente eines im Gange be-
findlichen pathologischen Prozesses entgegengestellt werden konnen.
So spricht z. B. gegen Kernhypo- bzw. -aplasie die Tatsache, dall der
Ausfall der Zellgruppen niemals vollstandig ist, da wir an einigen unserer
Schnitte 1—2 Uberbleibsel von Nervenzellen auftreffen konnten, die
eben der gleichen Degeneration anheimfielen, wie die Nervenzellen an
anderen Stellen des Riickenmarkes; gegen Kernhypoplasie spricht es
auch, daf} die Erkrankung der Nervenzellen in dem lumbosakralen Teil
des Riickenmarkes sich mildert, wobei ein nennenswerter Kernausfall
des Vorderhorns nicht zustande kam; ferner, dafl die lateralen Xerne
im dorsalen Marke mehrere Zellen enthalten, und gleichzeitig weisen
die grauen Horner normale Form auf. Hingegen spricht fir eine Kern-
aplasie, daBl in den atrophischen vorderen Wurzeln und peripherischen
Nerven keine Bindegewebsproliferation verzeichnet werden konnte,
d.h. daB diese simtlich intensive Markfirbung angenommen haben.
Wenn namlich die Nervenzellen des Riickenmarkes durch einen Krank-
heitsprozel zerstort wiren, so miifiten wegen Ausfall der Nervenfasern
die vorderen Wurzeln und peripherischen Nerven Liicken zeigen. — Und
so sehen wir uns gendttigh auf diese Frage auferhalb des Nervensystems
die Antwort zu suchen. Wir erhalten sie bei der Priifung des gegenseitigen
Verhiltnisses der Veranderungen des Riickenmarkes und der Muskulatur.
Dieses Abhéngigkeitsverhiiltnis ist namlich so eng, dal die peripheri-
schen Veranderungen (Muskulatur) mit den zentralen (Ganglienzellen)
graduell vollkommen iibereinstimmen. Unsere Beweisfithrung ist
folgende: Wir haben vorhin das beinahe totale Fehlen der Muskulatur
der oberen Extremitaten festgestellt, dementsprechend zeigt die cervicale
Anschwellung, also die Abgangsstelle des Plexus brachialis die schwer-
sten Verinderungen. So sind die von den pathologisch veranderten
Cervicalsegmenten innervierten Brust-, Schulterblatt- und Zwerch-
fellmuskeln ebenfalls erkrankt. Das gleiche Verhiltnis zeigen die er-
krankten Extensoren des Oberschenkels (M. quadriceps femoris; M.
sartorius und gracilis), welche von dem schwer verinderten oberen
Lumbalsegmente innerviert sind. Bei den vorderen Muskeln des Unter-
schenkels (M. tibialis anticus) war dieselbe Abhingigkeit von der Nerven-
systemerkrankung festzustellen. Dagegen sind die Intercostalmuskeln
mehr verschont, ein Umstand, der durch das gute Erhaltensein des
Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 71. 34
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Dorsalmarkes leicht erklart wird. Ferner erinnern wir an den wichtigen
Befund, daf} die glutdalen Muskeln, sowie die Flexoren des Ober- und
Unterschenkels (M. biceps, semitendinosus, gastrocnemius usw.) kaum
vom Normalen abwichen, was mit dem Verschontsein des unteren Lumbal-
und Sakralmarkes sehr gut in Einklang gebracht werden kann. Genau
so verschont waren die medialen Kerne des Vorderhorns in der ganzen
Ldnge der spinalen Achse, und dementsprechend erwiesen sich die tiefen
Riickenmuskeln so makro-, wie mikroskopisch ganz normal. Dieses
strenge Abh#éngigkeitsverhaltnis zwischen den Muskel- und Riicken-
marksveranderungen bietet uns zweifache Erklirungsmdéglichkeiten:
entweder erkrankt die Muskulatur primir und zieht sekundir die Ver-
anderungen des Riickenmarkes nach sich, oder umgekehrt beginnt die
Erkrankung im Riickenmark, und als deren Folge stellt sich dann se-
kundére Schadigung der Muskulatur ein. Von diesen beiden Moglich-
keiten wird erstere dadurch ausgeschlossen, dafl die Nervenzellverin-
derung im Riickenmarksgrau diffus ist, d. h. sie beschrankt sich nicht
allein auf die motorischen Vorderhornzellen, sondern sie breitet sich auch
auf die hinteren Hoérner und die Clarkschen Siulen aus, was in dem
Falle einer sekundiren Riickenmarksverinderung keineswegs zu er-
warten wire. Somit bleibt uns nur die andere Moglichkeit offen, die
den priméren Beginn der Erkrankung im Riickenmarke sucht und die
Erkrankung der Muskulatur nur als einen sekundiren Folgezustand
betrachtet. Andererseits miissen wir aber erwigen, daf die geschilderte
Muskelveranderung in ihrer Gesamtheit unbestritten von progressiv
degenerativer Natur ist, und zwischen den Graden der Muskelverin-
derungen nur Intensitétsabstufungen unterschieden werden konnten;
dem entspricht im Riickenmark die progressive Erkrankung der Nerven-
zellen, die am Ende zu einem vollkommenen Schwund der lateralen
Kerne fithrt. Dieser auf das ganze Riickenmark sich erstreckende
Krankheitsproze ist es also, der an gewissen Stellen der Spinalachse
akzentuiert, den Kernschwund und die damit einhergehende Vorderhorn-
verschmalerung der cervicalen und lumbalen Anschwellung hervorruft.
Die Verschmalerung der Vorderhérner kann als Ausdruck dessen betrach-
tet werden, daB die Riickenmarksverinderungen in der Gegend der
Extremititenanschwellungen am frithesten begannen, oder aber daf
sie von Anfang an hier am schwersten waren, und so fithrten sie natiirlich
an diesen Stellen zu auffallenden Formverinderungen. Bei solchem
ausgebreiteten. Nervensubstanzverlust sollte man eigentlich eine be-
trichtliche Gliafaserproliferation erwarten, die aber in unserem Falle
ginzlich ausblieb. Unser Fall ist aber nur 8 Monate alt, wobei der patho-
logische ProzeB noch dazu schon bei der Geburt bestehen mufite. Auf
letzteren Umstand wiesen die sofort nach der Geburt konstatierten
Contracturen, sowie bei der mikroskopischen Untersuchunganigefundene
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grofle Ausbreitung des Prozesses unzweideutig hin. Bei einem solchen
frithen Beginn aber miissen wir in Betracht ziehen, daf} in dem unreifen
Zentralorgan ,,die Abbauvorginge ungewohnlich raseh und auBlerordent-
lich grindlich vor sich gehen® . . . und ,, . .. auch die bleibenden reak-
tiven Verinderungen an Glia und Bindegewebsapparat auffallig geringe
sind*“ (Spatz). So wird uns denn verstindlich, daB in unserem Falle
die grauen Vorderhorner als Folge des Schwundes der lateralen Zell-
gruppe fast spurlos sich verschmélern. Diese foelale Reaktionsweise
erklirt auch diejenige Eigentiimlichkeit, daB die Vorderwurzeln sich
verschmilerten, ohne daB die zugrunde gehenden Markfasern von
einer Wucherung ersetzt wiirden, welche bekanntlich an der Aus-
trittsstelle aus gliosen und an dem peripheren Verlauf des Nerven
aus bindegewebigen Elementen gebildet wird. — Wenn wir dagegen
die Schlankheit der Vorderhorner einer Kernhypo- bzw. -aplasie zu-
sehreiben wiirden, so miiliten wir die sicheren degenerativen Muskel-
veranderungen in wursichlichen Zusammenhang mit der fraglichen
Entwicklungshemmung der Riickenmarksvorderhérner bringen. Und
zwar wiare in diesem Zusammenhang — nach dem vorher Gesagten —
die Entwicklungshemmung als die primére zu betrachten. Da wir aber
aus Leonowas und aenderer Untersuchungen wissen, daB die Kern-
hypoplasie des Riickenmarkes nicht notwendigerweise zum Untergang
der Muskulatur fithrt, lehnen wir obige Annahme ab. — Endlich kénnte
noch diejenige Moglichkeit in Erwigung gezogen werden, daf die Muskel-
verdanderungen der Extremititen vollkommen von der angenommenen
Kernhypoplasie unabhéngig ist. Da ist es aber unverstindlich, warum
dieser von der Riickenmarkshypoplasie unabhingige Muskelprozef3 eben
an denjenigen Stellen am schwersten ist, die von den angeblich hypo-
plastischen Riickenmarksteilen (cervicalen und lumbalen Anschwellun-
gen) innerviert werden. Unsere Feststellung aber, da} im vorliegenden
Falle die Verdnderungen der Muskulatur durch diejenigen des Riicken-
markes hervorbracht wurden, setzen zwischen beiden eine frith entstan-
dene anatomische und funktionelle Verbindung voraus. Besteht aber eine
derartige Verbindung beim Saugling bzw. beim Foetus? Den anatomi-
schen Zusammenhang wies T'ello nach, den funktionellen Beweis erbrachte
Minkowski, u. zw. dadurch, daB er an 2—5 Monate alten Foeten Reflex-
bewegungen auslésen konnte. Die erwihnten Befunde von Leonowa u. a.,
welche die vom Zentralorgan unabhingige Ausbildung der Muskulatur
bezeugen, konnten durch die Annahme erklirt werden, daB es nicht
gleichbedeutend ist, ob die Muskulatur gar keinen Reiz vom Zentrum
erhilt (im Falle einer Kernaplasie), oder ob sie unter dem EinfluB von
pathologischen Reizen steht (im Falle einer Kernerkrankung). Wihrend
nimlich die Muskulatur beim ersteren infolge ihres eigenen Wachstums-
reizes sich spontan ausbildet, kann sie beim letzteren den schidigenden
34*
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Einflilssen der pathologischen Reize nicht entgehen. Da der patholog.
Prozefl in unserem Falle sicherlich in den letzten Monaten der intra-
uterinen Entwicklung entstand, also in jener Periode, wo die Muskulatur
schon ausgebildet und nach Minkowski seit Monaten mit dem Riicken-
marke in funktionellem Zusammenhang ist, so st66t unsere Behauptung,
dafl ndmlich die priméren Verinderungen des Riickenmarkes die fol-
gende Muskelerkrankung veranlaften — auf keinen Widerspruch. Wir
haben also vm Riickenmarke wie vm Muskelsystem einen Krankheits-
prozefl vor ums, der sich zwar diffus ausbreitet, doch nicht gleich-
miBigen Grades ist, weil er so am Querschnittsbilde (Vorderhorner),
wie nach der Lingsachse des Riickenmarkes (cervicale und lumbale
Angchwellungen) lokale Akzentuierung aufweist. Dieser progressiv-
degenerative Prozefl war es, der die Formverdnderung der Vorderhérner
nach sich zoy. Gehen wir nun den feineren Riickenmarksverinderungen
nach, so fallt uns zuerst jenes eigenartige Verhalten der Neuronophagie
auf, daf diese in den gleichgradig erkrankten Nervenzellen sozusagen
einzelne bevorzugt, andere verschont. Spielmeyer erklart diese Eigen-
tiimlichkeit damit, daBl die Reaktionsweise des Zentralorgans und in
erster Reihe die der Glia eine verschiedene ist: d.h. es folgt auf den
Untergang des Nervengewebes nicht ¢mmer eine Gliavermehrung.
Anderseits kénnte es aber eben so angenommen werden, daff die aus den
erkrankten Nervenzellen entstammenden Reize trotz aller Ahnlichkeit
des histologischen Bildes nicht gleich wiren; und so wire natiirlich auch
ihre Wirkungsweise verschieden. Der Grad der Neuronophagie zeigt
flieBende Uberginge, wie das die Abbildungen 7, 8 und 9 veranschau-
lichen. Aber aus diesen herausgegriffenen charakteristischen Beispielen
konnen noch viele dazwischenliegende Typen unterschieden werden. Da
diese verschiedenen Bilder der Neuronophagie nur verschiedene Stadien
desselben Vorganges darstellen, so ist seine besondere Benennung (wie
z. B. ,,Gliaumklammerung‘‘) nur in klassifikatorischem Sinne begriindet.
Die in der Neuronolyse tatigen Gliazellen sind selbsténdige Zellindi-
viduen; durch synzytiale Plasmabriicken héngen sie nirgends mitein-
ander zusammen. Die an den Gliakernen auch anderen Orts gefundenen
regressiven Erscheinungen kommen auch in den neuronophagischen
Knoétohen vor, als Zeichen eines Gliazellunterganges. Die Tatsache,
dafl die Fettreaktion negativ ausfiel, bzw. dal sie die Lipoiden nur in
normaler Quantitit nachwies, kénnte fiir das langsame Fortschreiten
des Krankheitsprozesses ins Feld gefithrt werden, wenn die Verfliissigung
der Nervenzellen und die Neuronophagie uns nicht eines anderen belehren
wiirden. Diese weisen namlich auf einen rascheren Abbau im Zentral-
nervensystem hin; es liegt die Annahme nahe, dafl die Abbauprodukte
die lipoide Phase nicht durchmachen, und so ist es erklarlich, warum
die lipoide Farbung nicht gelang. Auf einen raschen Abbauvorgang ver-



und ibre Beziehungen zu der Werdnig-Hoffmannschen Krankheit. 507

weist auch die fehlende Gliafaserreaktion. Die Raschheit und Griindlich-
keit des Abbauprozesses macht uns endlich das unreife Alter unseres
Falles begreiflich (Spatz). AuBerhalb des Riickenmarks waren nur noch
in der Oblongata Nervenzellveranderungen zu finden, die hier aber
noch nicht zu einem nennenswerten Zellausfall filhrten. Dementspre-
chend sind auch die Veranderungen der von den Hirnnerven innervierten
Muskeln ebenfalls von minderem Grade (z. B. die der Zungenmusku-
latur). Die dullere Kornerschicht des Kleinhirns persistiert in so maBi-
gem Grade, daBl daraus auf eine offensichtliche Entwicklungshemmung
nicht zu schlieflen ist. '

Die peripheren Nerven weisen zweierlei histologische Eigenartigkeiten
auf. Die erste besteht in den dornartigen seitlichen Vorspriingen der
Axone. Da wir sie aber nur auf sehr kurze Strecke verfolgten, kénnen
sie nicht als Ansitze zu einer eventuellen Regeneration aufgefafit
werden. Vielmehr sind sie der Ausdruck der reaktiven Erscheinungen
seitens der geschidigten Axone. Die andere Eigenart vertreten die
stellenweise beobachteten Schlingelungen der Achsenzylinder. Da diese
welligen Bildungen graduelle Ubergiinge aufwiesen und da sie an jenen
Stellen, wo sie infolge der Schnittfithrung zufilligerweise unterbrochen
wurden, iiberraschend den schnérkeligen Axonfragmenten &hneln
(s. Abb. 8), konnen sie als ein einleitendes Stadium der Axonde-
generation, sozusagen als Vorstadium der Axonfragmentation betrach-
tet werden.

Die schonsten Bilder der Muskeldegeneration zeigen unsere Fett-
praparate. Die einzelnen Fettfarbungen erweisen sich aber nicht ganz
gleichwertig, weil wihrend z. B. mit Scharlachrot (Herzheimer) viele
Zellen ungefirbt bleiben, so farben Osmium, Sudan und Nilblau das
interfibrillire Fett in seiner Totalitdt. Ja das Nilblausulfat bringt alle
Farbennuancen von blau bis rot hervor und weist in den sehr schwer
veranderten Muskelfibrillen sogar feine Fetttropichen nach. Es sind
nimlich die Lipoiden, die in solch metachromatischer Weise bei der
Nilblausulfatmethode sich benehmen, und daf wir hier in der Tat eine
vom Neutralfett sich unterscheidende Fettart vor uns haben, beweist
auch ihre Losbarkeit in Xylol, besonders nach der Osmierung (v. Gierke).
Die Ungleichheit der Resultate, die wir durch die verschiedenen Fett-
farbungen erhielten, beweist ebenfalls die Gegenwart von fettartigen
Stoffen verschiedener Natur (Lipoiden). Diesbeziiglich erweisen sich
also meine Fettfarbungen in zweifacher Weise als lehrreich: erstens,
da das Nilblausulfat die Reaktion am ausgedehntesten zeigte, ist
seine Anwendung in Muskelatrophiefillen unentbehrlich; zweitens, daB
mit Herzheimers Methode nur ein Teil des Fettes nachzuweisen war,
dessen Ursache wir in der alkalischen Beschaffenheit des Losungs-
mittels der Scharlachfarbe erblicken. Wenn wir namlich die Kontroll-
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priparate in reiner 20/ iger Natronlauge erwirmten vnd nachher Sudan-
farbung anwendeten — bei welcher zur Losung des Farbstoffes bekannt-
lich keine Lauge gebraucht wird —, fiel die Reaktion ebenso schwach
aus, wie bei der Scharlachrotfarbung. Es wird also gewi8 ein Teil des
Fettes u. zw. der leicht verseifbare Teil, verseift und bleibt deswegen
ungefarbt. Diese Elektivitit der Herxheimerschen Methode, die sich
auf die schwerer verseifbaren Fette bezieht, wird natiirlich nur in dem
Falle verwertbar, wenn wir die chemische Natur dieser Fettarten niher
kennengelernt haben.

Uberblickend die Ergebnisse der makro- und mikroskopischen Unter-
suchungen, reprdsentiert also unser Fall — der sich auf einen 8 Monate
alten Saugling bezieht — eine Muskelairophie spinalen Ursprungs. Ist
in der Literatur die Beschreibung einer Erkrankungsform niedergelegt
worden, in die unser Fall eingereiht werden konnte? Bei Durch-
musterung der mit Muskelatrophie verbundenen Fille finden wir eine
gréBere Ubereinstimmung hauptsichlich mit dem Krankheitsbilde der
Myat. cong. Oppenheim, bzw. mit jenen Fillen, die unter dem Titel
Myatonia in der neueren Literatur figurieren, die aber eigentlich
kongenitale spinale Muskelatrophien sind. Man unterscheidet nimlich
verschiedene Formen der Myatonie, wobei unser Fall besonders der
spinalen Form (Rothmann-Neumann) dhunelt. Unsere anamnestischen
Daten erlauben einen solchen Vergleich, denn die die Myatonie charak-
terisierende Kongenitalitat bestand in unserem Falle auch ; der ebenfalls
charakteristische familire Zug war zwar in unserem Falle nicht nach-
zuweisen, doch brauchen wir diesem letzteren keine groBere Bedeutung
beizumessen, weil unter den Myatoniefillen sowohl familire, wie nicht
familiire Falle vorkommen. Leider entbehren wir in unserem Falle die
Kklinischen Aufzeichnungen, nur vom Tode wissen wir, daf er plotzlich,
zwischen Krampfen eintrat. Der plotzliche Tod kommt aber bei der
Myatonie dfters vor, Sorgente beobachtete in seinen beiden Fiallen auch
tonisch-klonische Krampfe vor dem Tod. Die Daten zur eigentlichen
entscheidenden Ubereinstimmung liefern aber die anatomischen Bilder,
da so in unserem Falle, wie in den anatomisch untersuchten Fallen der
Myatonie, ein bilateral-symmetrischer Untergang der motorischen
Vorderhornzellen des Riickenmarks und eine ebenfalls symmetrische
hochgradige Atrophie der Extremitétmuskulatur bestand. Wenn wir
aber die Finzelheiten des Prozesses erwigen, so tauchen schon Ab-
weichungen auf, die aber die Ubereinstimmung mit der Myatonie
nicht nur nicht beriihren, sondern bringen uns zu den Problemen der
Myatonie naher. So eine abweichende Einzelheit unseres Falles ist es,
daB die grauen Vorderhorner bedeutend verschmalert gefunden wurden.
Der ausgebreitete Schwund der Nervenzellen fithrte namlich in den
Myatoniefallen niemals zur Formverinderung der Vorderhorner. Dies
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ist also ein Unterschied, der scheinbar eine scharfe Grenze zwischen
unserem Fall und den literarisch niedergelegten Myatoniefsillen zieht.
Der Grund dieser scheinbaren Abweichung ist u. E. darin zu suchen,
daB wihrend in den iibrigen Fillen das Gliagewebe eine schwache Ersatz-
titigkeit ausiibte, blieb diese in unserem Falle ginzlich aus. Der gligse
Ersatz erreichte zwar in den mitgeteilten Fallen keinen groBeren Grad,
doch immerhin reichte es dazu aus, um die Verschmichtigung der Vor der
hérner hintanzuhalten. So beschrieb Rothmann an der Stelle der zer-
storten Nervenzellen feine wabige Struktur, Kaumheimer ein glios-proto-
plasmatisches Gewebe, Neumann feine fibrillire Struktur usw. Warum
blieb aber diese gliose Ersatztitigkeit in unserem Falle génzlich aus?
Aus dem einfachen Grunde, weil der ProzeB in unserem Falle im Ver-
gleich mit den iibrigen Fillen ein rascheres Tempo zeigte und daf selbst
die glivsen Elemente im allgemeinen einer sehr verbreiteten regressiven
Erkrankung (Karyorrhexis) anheimfielen. Diese hochgradige Lebens-
unfahigkeit befallt so die apolaren, wie die fortsatzreichen Gliaelemente:
die der ersteren wiirde vielleicht das Ausbleiben der Verfettung und des
Transports erklédrsn, hingegen die der zweiten das Ausbleiben der Glia-
faserbildung und somit die Verschmilerung der grauen Horner. Wir
sehen also, daf unser Fall keine prinzipiellen Abweichungen zeigt, da
zwischen den Fillen der Fachliteratur und meinem Falle nur mehr ein
gradueller Unterschied besteht. Das fofale Ausbleiben des Gliaersatzes
in unserem Falle lenkte zugleich unsere Aufmerksamkeit auf das Be-
nehmen der Gliareaktion der in der Literatur bekannten Falle, woselbst
diese nur in minderem Grade sich vorfand, d. h. sie fithrte nur zu einer
unvollstindigen Verfaserung; da fiel es uns auf, dafi bei der Myatonie
der Ersatz der zerstorten Nervenelemente im allgemeinen noch vor dem
Stadium der Verfaserung haltmacht. — Wir erinnern ferner an den Be-
fund, den wir bei der Beschreibung der Vorderwurzeln angaben, dafl
nimlich diese bei ausgesprochener Verschmilerung gleichzeitig einen
intensiven Farbenton aufwiesen. Hingegen wurde bei den meisten
Myatoniefallen mangelhafte Markscheidenfirbung beschrieben, wobei
die Wurzeln eine normale Dicke aufwiesen (Neumann und Wille-Hotz).
Dieses abweichende Verhalten im Bereiche der Wurzelaustrittszone
kann ebenfalls durch das vollstindige Ausbleiben der Gliareaktion er-
klirt werden. Der Gliaersatz geschieht nidmlich in dieser Stelle, wie dies
Neumanns Untersuchungen beweisen, ebenfalls durch Gliagewebe, und
wenn der Ersatz im Riickenmarke ausbleibt, so muB8 dieser auch in der
Wurzel ausbleiben. — Noch interessanter ist es, daf die Autoren in
den zwar verschmilerten peripheren Nerven keinen auffallenden Mark-
ausfall beobachteten, es kann also in dieser Hinsicht zwischen den
Fillen der Fachliteratur und dem unsrigen eine gewisse Ubereinstim-
mung festgestellt werden. Wie ist das moglich? Neuwmann erklirt die
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Tatsache, daB in seinem Falle die Markfirbung in den peripheren Nerven
keinen Ausfall der Markscheiden aufwies, damit, daB die Liicken, die
durch den Zerfall der Markscheiden zustandekamen, durch den Druck
des umgebenden Gewebes zum Verschwinden gebracht wurden. Als
Beweis seiner Auffassung fithrt er die liickenhaften Markbilder der in
geschiitzter Lage (im Canalis vertebralis) sich: befindenden Cauda
equina an. Durch unseren Fall belehrt, scheint uns diese Auffassung
zur Erklarung der Tatsachen allein nicht zu geniigen, vielmehr miissen
wir noch hinzufiigen, dafi der Bindegewebsersatz u. E. in dem peri-
pherischen Nervensystem wohl ebenso minderen Grades war, als der
gliose Ersatz im Zentralorgan und so konnte der Nerv dem Drucke der
Umgebung ausschlieBlich infolge der Unvollstindigkeit des Bindegewebs-
ersatzes mnicht widerstehen. Newmanns Auffassung muf also mit
der Annahme eines unzuldinglichen Bindegewebsersatzes erginzt werden.
Nun weisen aber meine Befunde und diejenigen fritherer Autoren beziig-
lich der peripheren Nerven einen gemeinsamen Zug darin auf, daf sie
iiberall verschmélert gefunden wurden. Wahrend aber bei jenen die
Markfarbungsliicken beim unzulinglichen Krsatz des Bindegewebs
durch den Druck des umgebenden Gewebes zum Verschwinden gebracht
wurden, ist in unserem Fall eine solche Auslegung gar nicht notig, weil
hier die Volumsredultion durch das génzliche Ausbleiben des Ersatzes
hinlanglich erklart werden kann. Wir finden also auch beim Verhalten
der Vorderwurzeln und peripherischen Nerven den von uns vorhin auf-
gestellten Satz bekraftigh, daff ndmlich bei der Myatonia congenita der
Ersatz des ausgefallenen Nervenparenchyms so im Zentralnervensystem,
wie an der Peripherie nur mangelhaft vonstatten geht.

Es bleibt uns noch die Beleuchtung der Beziehungen zwischen der
atrophisierenden Muskulatur und des proliferierenden Unterhautfett-
polsters iibrig. Der ausgiebige Fettersatz ist bei Myatonie von meh-
reren Autoren erwihnt worden, ja einige (z. B. Wille-Holz) sprechen
von ihrer eigenartig sproden Konsistenz. Solche méchtige Fettvermeh-
rung war auch in unserem Falle zu finden und das Fettpolster war eben-
falls vom eigenartigen ,.harten Anfihlen” (mindliche Mitteilung des
Herrn Prof. Horvath). Es erwies sich aber in der Ersatztatigkeit des
Fettgewebes eine gewisse GesetzmaBigkeit in dem Sinne, dafl die Feti-
ansammlung mit dem Grad des Mnskelunterganges Hand in Hand
geht, und so kam es zustande, dafl die &duBleren Formen des Korpers
vollkommen bewahrt wurden.

Tm Gegensatz zu den bisher besprochenen histologischen Abweichun-
gen finden wir auch viele Ubereinstimmungen mit den Fallen der
einschligigen Literatur. Eine Ahnlichkeit ist es, da der Krankheits-
prozeB so in dem Langs-, wie am Querschnitte des Riickenmarks sich
ausbreitet und zugleich lokale Akzentuierungen erfahrt. Von den mit-
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geteilten Fallen weist z. B. Neumanns Fall in dem Lumbalmarke,
Wiille und Hotz’ Fall in dem sakrolumbalen und jeder von Kaumheimer
im cervicalen Teil des Riickenmarkes usw. eine stirkere Ausprigung
auf, der aber zugleich auch in der ganzen Linge des Riickenmarkes zu
finden war. In unserem Falle erreichte der Krankheitsproze seinen
Hohepunkt in der cervicalen Anschwellung und eine zweite nennens-
werte Verstirkung im Lumbalmark. Die Querschnittsausbreitung
kommt darin zum Ausdruck, dall nicht nur die Vorderhornzellen (wie
bei Baudowin, Krabbe, Brower und Kononow), sondern auch andere Teile
der grauen Substanz erkranken: so die Clarkschen Ssulen [Rothmann,
Marburg!)], die Seitenhorner (Neumann), oder auller diesen auch noch
die Hinterhorner (Kaumheimer). Der Prozel befillt in unserem Falle
den ganzen Querschnitt des Riickenmarkes (wie bei Wille und Hotz),
doch ist auch hier die schwerste Verdnderung in den Vorderhornzellen zu
sehen.

Eine andere Ubereinstimmuing unseres Falles mit den Myatonie-
fallen ist die Intaktheit der weillen Substanz des Riickenmarkes. Die
ofters beobachteten Veranderungen der Clarkschen Zellen kénnen mit
dieser Tatsache nur dadurch in Einklang gebracht werden, daf die Ver-
anderungen der Clarkschen Zellen nur in einer milderen Form beobachtet
wurden. In Anbetracht des alleinstehenden Befundes von Archangelsky
und Abrikosoff — wonach die Clarkschen Saulen ghnzlich fehlten, und
die Flechsigsche Bahn doch keinen Ausfall zeigte — finde ich Browers
Bemerkung berechtigt, daf: ,ein derartiger Befund ... vom hirn-
anatomischen Standpunkt betrachtet, durchaus unverstindlich® ist. —
Eine weitere Ubereinstimmung ist es, daB in unserem Falle, gleich den
einschlagigen Fillen (Baudouin, Rothmann, Slauck, Kaumheimer und
Neumann), der Krankheitsprozel} sich auch auf die Oblongata erstreckte,
u. zw. auch hier in diffuser jedoch beginnender Weise. In diesen letzteren
Fallen beschrinkte sich der Prozef nur auf die motorischen Kerne,
wihrend dieser sich in unserem Falle auch auf die sensiblen verbreitets.
Doch bedeutet dies keinen prinzipiellen Unterschied, vielmehr das
raschere Tempo oder den friitheren Beginn des Prozesses.

Hoher als die Oblongata konnte die Erkrankung nicht verfolgt
werden. Die durch Kononow und Kaschin beschriebenen schweren Pyra-
midenzellverinderungen konnen sicherlich nicht mit den Riickenmarks-
verdinderungen in Einklang gebracht werden. — Die duBere Korner-
schicht des Kleinhirns wurde von Kaumheimer dem Alter entsprechend

1) Marburg betrachtet die Myatonie als foetale Form der Poliomyelitis anterior
acuta. Da aber andere Beobachter die Zeichen einer abgelaufenen Entziindung
nicht vorfanden, ist seine Behauptung nicht erwiesen. Die Poliomyelitis kann
vielleicht das Krankheitsbild der Myatonie nachahmen, doch kann es keineswegs
damit identifiziert werden (s. auch Thorspecken, Rothmann und Kauwmheimer).
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befunden; Kononow-Kaschin und Archangelsky-Abrikosoffl) erwihnen
zwar die Gegenwart der Kornerschicht, geben aber ihre Breite nicht an
und messen ihr auch keine Bedeutung bei. So ist die in unserem Falle
gefundene maBige Persistenz gewil ein Befund, der mit dem Krankheits-
prozeB nicht eng zusammenhsingt und nur als ontogenetisches Relikt
(Schaffer) zu bewerten ist.

Die Befunde iiber die feineren Nervenzellverinderungen der Myatonie-
Falle sind nicht einheitlich, und so reprisentiert auch unser Fall keine
prinzipielle Abweichung. Die Autoren beobachteten namlich auch
Chromolyse und vakuolenartige Degeneration — wenn auch nicht in
so groler Verbreitung, wie wir — und selbst das Anfangsstadium der
Neuronophagie konnte von Kaumheimer festgestellt werden. Sonach
kann in unserem Fall eigentlich nur von einem graduellen Unterschied
die Rede sein, und dies wiirde wiederum auf das schnellere Tempo des
Prozesses hinweisen.

Die in unserem Falle vorgefundene Markfaserlichtung in der grauen
Substanz stimmt besonders mit den Befunden von Rothmann und
Archangelsky tiberein, wahrend in den iibrigen Féllen man den Markaus-
fall nur in den Vorderhornern (z. B. Brower, Newmann) beobachtete. —
In bezug der Qualitit der Muskelveranderungen bekundet unser Fall
gegeniiber den iibrigen Fallen keine wesentliche Abweichung. Man
fand jedesmal Muskelfaseratrophie, Sarkolemkernreihen und in einzelnen
Muskelfasern feine Fetttropfchen (Newmann, Kaumheimer), wogegen
hypertrophische Muskelfasern tiberhaupt nicht vorhanden waren. —
Die mit der Atrophie der Muskulatur verkniipften Contracturen waren
auch in unserem Falle vorhanden, u. zw. bei den unteren Extremititen
ganz typisch, bei den oberen aber in etwas abweichender Weise; zwar
erinnert auch die Stellung letzterer etwas an Pfaundlers , Flossen-
stellung®.

Auf Grund der obigen Erdrterungen muf unser Fall zweifelsohne als
ein — zwar klinisch nicht untersuchter — Fall der Myatonia congenita
bezeichnet werden; namentlich gehdrt er in jene Gruppe der Myatonie-
falle, die Riickenmarkverinderungen aufweisen. Die Abweichungen
des gegebenen Falles von den typischen Fillen erfahren nimlich
in Anbetracht der Gesamtheit des Krankheitsprozesses eine befriedi-
gende Erklarung, ja sie erweisen sich dazu geeignet, zur Aufdeckung
einiger Kontroversen Fragen der Myatonie und somit zur Xlarlegung
des Begriffes dieser Krankheit.

Der Begriff der Myatonie steht néimlich trotz seiner ausgedehnten
literarischen Bearbeitung nicht ganz klar vor uns. Die verschieden-

1) Diese Autoren waren die einzigen, die eine Entwicklungshemmung der
Muskulatur fiir den Grund der Myatonie annahmen. Thre Auffassung wurde aber
durch Thorspecken und Koumheimer endgiiltig entkraftet.
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artigen Auffassungen konnen wesentlich um zwei gegensitzliche An-
sichten gruppiert werden. Die ersie will den Begriff der Myatonie in
Oppenheims Originalauslegung aufrecht bestehen lassen, wonach die
Myatonie eine gutartige, mit Muskelhypotonie verbundene, nicht fami-
lifire Krankheit ist, bei der also jedes Zeichen einer Muskelatrophie fehlt
und als deren Ursache die Entwicklungshemmung der Muskeln zu be-
trachten ist. Die zweite Ansicht will dagegen den Begriff bei Beriicksich-
tigung solcher Falle, wo ein Sektionsbefund erhoben wurde, erweitern.
Der Vertreter der ersten Auffassung ist Krabbe, der seine Fille wegen
ihres familisren Auftretens von der Myatonie absonderte; die der zweiten
sind Slauck und Neumann, die die mit Riickenmarksveranderungen
einhergehenden Falle der Myatonie in die foetale Untergruppe der
progressiven spinalen Muskelatrophie (Duchenne-Aran) einreihen.
Noch weiter geht Silberberg, der den schon von Slauck erwihnten —
nicht einheitlichen Charakter des Myatoniebegriffs besonders hervor-
hebt und auBer der spinalen Form der Myatonie noch muskulire,
neurale, bulbére, cerebrale Formen unterscheidet; diese gehorten ins-
gesamt in den allgemeinen Begritf der ,,Myopathia atonica congenita‘. So
z. B. gehorten die 4 Fille (seinen sigenen inbegriffen), die keine Riicken-
marksverinderungen aufwiesen, in die muskulire Gruppe der Myo-
pathia atonica. Nach dieser Auffassung wird also der Begriff der Mya-
tonie solchermaflen erweitert, dafi er schon eigentlich den Inbegriff
der Myopathie in allgemeinster Auslegung darstellt. .
Wir stehen somit vor der Entscheidung, welche Auffassung von
beiden wohl als die richtige zu betrachten ware? Auf diese ¥rage gab
Oppenheim selbst Antwort, indem er 13 Jahre spiter (Lehrbuch 1913)
nach seiner ersten Mitteilung (1900) die von Boudouin, Eothmann usw.
inzwischen beschriebenen spinalen Fille auch zu der Myatonie zéhlte.
Und somit wurde die Tatsache der Begriffserweiterung gerade von jenem
vollzogen, der den Begriff dieser Krankheit selbst aufstellte. Wir
miissen also unseren Standpunkt betreffs der Myatonie dahin formulieren,
dall man diesen rein klinischen Begriff — den Oppenheim auf Grund
von einigen klinisch beobachteten Fillen bildete — gemdf der patholo-
gischen und histologischen Ergebnisse erweitern muf3; gleichzeitig scheint
es uns wiinschenswert, die Beziehungen dieser Krankheitsgruppe zu
der Werdnig-Hoffmannschen Krankheit, also zu jener Krankheits-
form genauer zu bestimmen, die mit ihr (ndmlich der Myatonie)
am nichsten verwandt zu sein scheint. Die Moglichkeit der Identitat
beider Erkrankungen wurde ndmlich schon mehrfach aufgeworfen
(Wallgren, Slauck usw.), doch nicht genauer erwogen. Oppenheim son-
derte zwar noch beide in seinem Lehrbuch vom Jahre 1913 scharf von-
einander ab, doch sind seine Argumente durch die seitdem beschriebenen
Fille entkraftet worden. So widerspricht der Oppenheimschen Behaup-



514 T. v. Lehoezky: Uber die Myatonia congenita Oppenheim

tung, dal die Myatonie gegentiber der W.-H.schen Krankheit nicht
progrediert, so die klinische, wie die anatomische Beobachtung. Slauck
gelangt auf Grund seiner 11 Fille zu der Uberzeugung, da8 ,,die Krank-
heit im allgemeinen allmihlich fortschreitet. So ergriff der Prozef in
Slaucks Fall 5 die Extremitétenpaare schubwaise in zeitlichen Inter-
vallen. Die scheinbare Besserung wurde von Brouwwer hervorgehoben,
der sie damit erklirt, daB der Kranke seine Muskelreste allmihlich
zu benutzen erlernt; dies beweisen auch die Falle in vorgeschrittenerem
Alter Slaucks und Newmanns, bii denen die Muskelatrophie sich fort-
wiahrend verschlimmerte, und trotzdem erweckten sie zuweilen den An-
schein einer Verbesserung. Die Scheinbarkeit einer klinischen Besserung
mul} also wiederholt betont werden, gegeniiber jener Auffassung, die
der Besserung bei der Myatonie differential-diagnostische Bedeutung
beilegt (Morgan). Anatomisch wird die Progression von Neumann
festgestellt, der dabei auBer seinem eigenen Fall noch die Falle von
Rothmann, Baudouin usw. anfithrt, bei denen man im Hypoglossuskern
Nervenzellanschwellungen zu sehen bekam. Ahnliche Zellverinderungen
fanden Marburg und Krabbe auch im Riickenmark, und die Reihe der
erwahnten Falle wird durch unseren Fall geschlossen, bei dem der pro-
gressive Charakter — gekennzeichnet durch die Neuronophagie sowie
Chromolyse sdmtlicher Nervenzellen — am ausgeprigtesten war. Den
Gegenbeweis zu einem anderen Argumente Oppenheims — nach dem
bei der Myatonie eine Entartungsreaktion nicht vorkéime — lieferten
mehrere positive Beobachtungen Slaucks. Aufler diesen gibt es aber
andere Feststellungen Oppenheims, tiber die man bis zur jlingsten
Zeit zu diskutieren pilegt. Wir erinnern z. B. an jene Beobachtung,
wonach die Myatonie nicht auf familisrer Grundlage entstehen soll.
Es ist wohl zuzugeben, dafl die meisten Fialle nicht familisr sind, aber
es nimmt auch die Zahl der familidren Falle stetig zu. So die alteren
Befunde Beevors und Foots, ferner Sevestres und Baliens; die neueren
Slaucks, der in seinem 3., ferner 7. bis 8. und 8. bis 11. Falle den famili-
dren Zug nachwies. Auch Kononows und Skoogs Falle sind familidr,
nicht minder die 5 Falle Krabbes, von denen in dem letzten (4.) Fall
aufler der Familiaritdt auch noch Hereditit bestond! Krabbe sondert
zwar seine Fille eben angesichts der Familiaritdt — trotz aller klinischen
und anatomischen Ubereinstimmungen — von der Myatonie ab; wir
hingegen reihen diese insgesamt — da wir das Prinzip einer Begriffs-
erweiterung fiir notwendig erachten — der Myatonie an, ebenso wie die
Falle von Beevor-Slauck. Die Familiaritét kann also in einem Teil der
myatonischen Erkrankungen zweifellos bestétigt werden, und wenn sie
andererseits fehlt, so ist dessen Ursache z. T. wenigstens gewif8 in der
Mangelhaftigkeit der Anamnesen zu suchen. Hierauf 146t schon die
Tatsache schlieBen, dafl z. B. Krabbe meist nur nach Jahren und nach
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lingeren Nachforschungen die Familiaritst in seinen Fallen nachweisen
konnte. — Ein anderes klinisches Unterscheidungsmerkmal pflegt man
in der myatonischen Contractur zu suchen, das aber dadurch seine
Bedeutung verliert, dafi bei den Fallen Werdnig-Hoffmanns und Battens
Contracturen in einer der Myatonie &hnlichen Lokalisation vorkamen.
Nach alldem kann sich die Frage hiochstens so gestalten, warum die
Contracturen bei der W.-H.-Krankheit von minderem Grade sind, als
bei der Myatonie? Unsere Antwort wiirde lauten : setbst bei der Myatonie
ist die hochgradige Contractur eine seltene Erscheinung, und wenn sie
doch vorkommt, so ist sie dem sehr frithen Beginn zuzuschreiben. —

Hinsichtlich des Zustandekommens dieser myatonischen Contrac-
turen sind verschiedene Ansichten ausgesprochen worden. So schrieb
Slauck die Schuld der bindegewebigen Schrumpfung der Gelenke zu,
doch bestitigen die pathologischen Untersuchungen diese Ansicht nicht.
Marburg betont z. B. ausdriicklich die génzliche Verschontheit der Ge-
lenke und Knochen. Es mogen natiirlich Falle vorkommen, bei denen
die Verinderungen der Gelenkkapseln die Contracturen verursachten,
doch kommt dieser Méglichkeit bei der Myatonie keineswegs allgemeine
Giltigkeit zu. Marburgs Auffassung, wonach die Contracturen durch
die Verkiirzung der pathologisch verdinderten Muskulatur zustande
kémen, wird von unserem Fall widerlegt. Denn hier war die Extensor-
gruppe der unteren Extremitéiten schwerer erkrankt und die Contractur
kam doch in der gegengesetzten Richtung als Flexionscontractur
zustande. Bei Erwigung dieser Verhiltnisse stellen wir uns also das
Zustandekommen der Contracturen so vor, daf, indem die Krankheit
einzelne Muskelgruppen vorzugsweise betrifft, andere dagegen verschont,
das Ubergewicht letzterer zur Geltung kommi. An der oberen Extremitst
ist diese GesetzmaBigkeit wegen des hochgradigen Untergangs simt-
licher Muskelgruppen nicht zu bemerken. Da auch in Slaucks Falle die
Extensoren schwerer veréindert waren und die Contractur in die Rich-
tung der verschonten Flexorengruppen entstand, kénnen wir mit groBter
Wahrscheinlichkeit annehmen, daf eine eingehende Muskeluntersuchung
auch in den ibrigen Fillen denselben Erfolg ergeben hitte. Kinige
Autoren betrachteten die Contracturen fir die Myatonie geradezu
charakteristisch, entweder wegen der typischen Gestalt (Pfaundlers
s> Plossenstellung®‘) oder wegen des symmetrischen Vorkommens (Kaum-
heimer). Wir mochten aus diesen Tatsachen keine so weitgehenden
Schliisse ziehen, sondern nur so viel zugeben, da zwar die Contracturen
bei der Myatonie 6fters vorkommen, doch keine entscheidende Bedeu-
tung haben.

Diese Neigung zu Contracturen ist scheinbar mit dem bedeutendsten
klinischen Merkmal, das schon in der Namensgebung Myatonie
zum Ausdruck kommt, nimlich mit der Atonie der Muskeln schwer in
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Einklang zu bringen. Diese pflegt man ebenfalls als ein Zeichen der
Verschiedenheit gegeniiber der W.-H.schen Krankheit anzufiibren.
Diese Atonie oder Hypotonie bedeutet aber weiter nichts, als die klinische
Bezeichnung der ausgebreiteten Muskelschwiiche. Den anatomischen
Grund dafiir bildet eben die Atrophie der Muskulatur, die aber von
dem subcutanen Fettgewebe ginzlich verdeckt wird. Die michtige
Fettproliferation vereitelte Ofters (Rothmann, Wille-Hotz usw.) die
genaue klinische Untersuchung der Muskulatur, und deshalb erhielt die
Muskelschwiiche bei der Myatonia congenita die Benennung einer Atonie.
Die klinische Beobachtung konnte nsmlich — da die Muskelatrophie
nicht zu palpieren war — die groBe Muskelschwiche nur mit dem Be-
stehen einer Tonusschwiiche erklaren. Die Atfonie der Myatonie ist also
Leine echte, sondern eine Pseudoatonie, da sie nicht durch die Tonus-
schwdche der Muskulatur, sondern durch deren Atrophie verursacht wird.
Durch die Feststellung der Muskelatrophie wird also die Neigung zu
Contracturen génzlich erklart. — Die auf gewisse Extremitatteile sich
beschrinkende Muskelschwiche ist auch bei der W.-H.schen Krankheit
aufzufinden, wo diese in der Beugungsschlaftheit der FuB- bzw. Hiiften-
muskeln zum Ausdruck kommt. Da aber diese Muskelschwiche ghnlich
der Atonie der Myatonie ebenfalls durch cine Atrophie der Muskeln
verursacht wird, so schwindet auch dieser oft erwiahnte Unterschied.
Es kionnte hochstens die Frage aufgeworfen werden, warum die Muskel-
atrophie bei der Myatonie ausgebreiteter ist als bei der W..Hschen
Krankheit? Der Grund dieser groferen Ausbreitung des Muskelpro-
zesses ist teils darin zu suchen, dall der Beginn der Krankheit noch ins
intrauterine Leben, teils aber, dafl die Bewegungen eines Neugeborenen
die Beobachtung feinerer Ausfille (z. B. Handarbeit, Gang) nicht ge-
statten, und somit kommt die Erkrankung schon in ihrem vorgeschritte-
nen Stadium zur Beobachtung. Die Reihenfolge der Muskelatrophien
kann ebenfalls nicht als ein die Myatonie und W.-H.sche Krankheit
absonderndes klinisches Merkmal betrachtet werden. Denn wohl fingt
die Krankheit bei der W.-H.schen Form an den Oberschenkeln und
Hiiftenmuskeln an und verbreitet sich von hier aus weiter, doch kann
dieselbe Reihenfolge oft auch bei der Myatonie konstatiert werden. So
z. B. in den Fallen Slaucks, und auch Rothmann, Wimmer, Pollak,
Newmann usw. fanden sich die Versinderungen im schwereren Grade
an den unteren Extremitaten vor. Seltener befillt der Prozefl zuerst
und starker die oberen Extremitéten (im 5. Falle Krabbes und in un-
serem Falle). In der Reibenfolge der Krankheitserscheinungen ist also
wieder keine prinzipielle Abweichung zwischen Myatonie und W.-H.-
scher Krankheit zu erblicken, héchstens daf bei letzterer die Reihen-
folge — da hier die Kranken nicht mehr in so zartem Alter zur Unter-
suchung gelangen — mehr auffallt und so Gfters beobachtet wird. End-
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lich betreffs des Grades der Ausbreitung ist noch zu bemerken, daf} dieser
bei der Myatonie im allgemeinen gréBer ist; die Ursache hierfiir ist darin
zu suchen, daBl die Myatonie wegen ihres intrauterinen Beginnes meistens
gchon nach der Geburt in vorgeschrittenem Stadium vor unsere Augen tritt.

"In bezug auf jene Abweichung, die sich ¢n dem Beginn der Krank-
heit bekundet, ist schon bekannt, daB die Myatonie in den meisten
Fallen kongenitalen Ursprungs ist. Zwar hat man in einzelnen Féllen
ein spateres Einsetzen beobachtet (Rosenberg, Collier-Wilson, Slauck),
doch muB eine gewisse Prozentzahl unzweifelhaft der irrtiimlichen Beob-
achtung der Eltern, bzw. der Unzuverlissigkeit der anamnestischen
Daten zugeschrieben werden. Zu solchen Fillen gehort vielleicht auch
der Fall Rothmanns, bei dem die Krankheitserscheinungen angeblich
am’ 14. Tage nach der Geburt auftraten. Auf solche Fille pafit gewily
jene Erklarung Kaumheimers, nach der die Symptome teils iiber-
sehen, teils nur dann beobachtet werden, wenn die Kinder kompliziertere
Bewegungen auszufithren beginnen sollten. Hinzuzufiigen wire, dafl
die Feststellung des Beginns auch deshalb auf Schwierigkeiten stoBt,
weil die Krankheit schon lingere Zeit bestanden haben muB, bevor sie
zur Beobachtung kam, d. h. dafl der klinische Beginn nur selten mit dem
tatsiachlichen Beginn des Prozesses zusammenfillt. — In einem gewissen
Teil der Falle besteht unzweifelhaft ein spiterer, postnataler Anfang
(beziiglich dieser Falle bemerkt Slauck, dafl die Myatonie auch im ersten
Lebensjahre beginnen kann); doch bezeichnen diese nur Uberginge zu
der W.-H.schen Krankheit. Und umgekehrt das Vorkommen der W.-H..-
schen Krankheit in den ersten Lebensmonaten (Fall Armand-Delille:
Beginn im zweiten Monat) wiirde den Ubergang zu der Myatonie be-
zeichnen. Diese Ausnahmen beweisen also nur die Gegenwart von un-
unterbrochenen Ubergingen zwischen beiden Krankheitsformen; nun
setzt aber die W.-H.sche Erkrankung im allgemeinen doch spéter ein,
wohingegen die Myatonie in ersterer Reihe kongenitalen Ursprungs ist.
Und so sehen wir, daB von den 2wischen den zwei Krankheiten bestehenden
angefiihrten klinischen Unierschieden nur allein der zeitliche Unterschied
einer strengen Kritik standhdlt, und somit erachten wir zwischen der
Myatonie und der W.-H.schen Krankheit die Klassifikation nur in
dieser Hinsicht fiir berechtigt.

Die anatomischen Kennzeichen der beiden Krankheltsformen weisen
im allgemeinen zahlreiche gemeinsame Ziige und nur wenige Ab-
weichungen auf. Die Muskelatrophie und der damit einhergehende Fett-
ersatz, die Zerstérung der Vorderhornzellen des Riickenmarks, die In-
taktheit der weillen Substanz, die Ausbreitung des Krankheitsprozesses
auf den ganzen Querschnitt des Riickenmarks (Bruns, Ducken-Wein-
gariner) beweisen alle nur die vollstindige Ubereinstimmung der ana-
tomischen Bilder.
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Die einzige, eigentliche Abweichung bezieht sich auf die feineren
Nervenzellveranderungen; sie bestehen nidmlich bei der W.-H.schen
Krankheit meist in Fettatrophie, wihrend bei der Myatonie mehr eine
Verfliissigung gefunden wird. Da aber die Ursache dieser Abweichung
gewill das raschere Tempo des myatonischen Krankheitsprozesses ist,
dieses aber durch eine lebhaftere Reaktionsweise des jungen Organismus
erklart werden kann — so kann auch dieser einzige anatomische Unter-
schied auf den frilheren Beginn der Krankheit zuriickgefiihrt werden.
Und damit schrumpfen sdmiliche klinische und anatomischen Unterschiede
auf einen einzigen — ndmlich auf den intranterinen Beginn der Krankheit
bei der Myatonie — zusammen. Was immer auch die Ursache dieses
einzigen Unterschiedes (Abiotrophie oder Minderwertigkeit der Zellen)
sein moge, ist dieser verschiedene Beginn gewill eben solche Eigenart
der einzelnen Krankheitsformen, wie z, B. diejenige des Duchenne-
Aranschen Typs, welcher darin besteht, dafi regelmifiig zuerst die kleinen
Handmuskeln erkranken. Die Identitit der beiden Krankheiten wird
iiberraschend durch die Beobachtung Bibergeils bewiesen, wo von zwei
Geschwistern der eine von Myatonie, der andere von W.-H.scher Krank-
heit befallen wurde. Solche eine Ubereinstimmung 148t die Frage in den
Vordergrund treten: ist denn tberhaupt eine verschiedene Benennung
beider Krankheiten gerechtfertigt? um so mehr, da die Myatonie auch
reine muskulire Fille enthilt, die mit den Riickenmarksfillen nur
in der klinischen Erscheinung tibereinstimmen; hingegen die Riicken-
marksfalle der Myatonie und die W.-H.sche Krankheit, wie wir sahen,
wesensgleich sind. — Die spinalen Myatoniefélle eigens zu benennen —
wie es Krabbe tat — ist verfehlt, da wir dadurch die Einheit des klinischen
Bildes zerstoren. Bei Beriicksichtigung der praktischen Gesichtspunkte
miissen wir ndmlich auch die gemeinschaftliche klinische Charakteristik
hervortreten lassen. Ahnliche Bedenken hegen wir gegen die Einfithrung
neuer Benennung — wir denken an Silberbergs Myopathia atonica
congenita, denn es wird schwerlich gelingen, dieser an Stelle des ver-
breiteten Oppenheimschen Namens Biirgerrecht zu verschaffen. Nach
diesen Erwagungen finden wir fiir richtig, die alte Benennung aus klinisch-
praktischen Riicksichten zu belassen, um aber auch dasunechte Wesen der
Atonie zum Ausdruck kommen zu lassen, schlagen wir vor, die Krankheit
mit dem Namen Pseudomyatonie zu belegen. Zur Hervorhebung des
anatomischen Unterschiedes soll diese Benennung von den Attributen:
muscularis oder spinalis nach Silberbergs Vorschlag gefolgt werden;
diese konnen natiirlich heute blof} von den patholog. Anatomen hinzuge-
figt werden. Nach der vorgeschlagenen Benennung ist unser Fall eine
Pseudomyatonia spinalis congeniia.

Wir entbehren bisher eines endgiiltigen Beweises, ob die besprochene
spinale Form der Myatonie auch zugleich spinalen Ursprungs ist. Bei
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der Anwesenheit muskulirer und zugleich spinaler Verdnderungen
konnen namlich drei Moglichkeiten erwogen werden. Die erste, nach
der die Riickenmarksverinderung sekundir entstéinde, wird bei der
Myatonie (wie auch bei der W.-H.schen Krankheit) durch die Aus-
breitung des Krankheitsprozesses auf den ganzen Querschnitt des
Riickenmarkgraus widerlegt. In bezug der zweiten Moglichkeit — wo-
nach die Riickenmarks- und Muskelveréinderungen unabhingig vonein-
ander einhergingen, d. h. jede einzelne wire primér und existierte gleich-
zeitig — sind die qualitativen Verschiedenheiten der Muskelverin-
derungen nicht verwertbar (Cramer). Wir kénnen zwar das von Hoff-
mann anempfohlene Kenunzeichen: das Fehlen der Pseudohypertrophie
und Muskelhypertrophie auch bei der Myatonie anwenden (,,die nicht
mit klinisch nachweisbarer Muskelhypertrophie oder Pseudohypertro-
phie verbundene, sondern rein atrophische Lihmung von dieser Lokali-
sation erfahrungsgemif spinalen Ursprungs ist®), denn dieses Merkmal
wurde in samtlichen Myatoniefallen vorgefunden; doch wird dadurch
die sekundare Beschaffenheit der Muskelversnderungen blof wahsr-
scheinlich gemacht. Zu einer Bestimmtheit wiirden wir erst durch den
exakten Beweis eines strengen Abhingigkeitsverhéltnisses zwischen
den Riickenmarks- und Muskelverdnderungen gelangen. Dieser Beweis
wurde durch unseren Fall erbracht und darin liegt seine Bedeutung,
denn wir konnten eine bis ins feinste histologische Hinzelheiten be.
treffende Ubereinstimmung der spinalen und muskuldren Verdnde-
rungen feststellen, und somit kann von einer Unabhingigkeit beider
keine Rede sein. Demnach miissen wir also im Sinne der dritten Mog-
lichkeit das primdre Auftreten der Riickenmarksverinderungen bei der
Myatonie unterstreichen; d. h. mit Hilfe unseres Falles kann zweifellos
festgestellt werden, dafi die bekannten Myatoniefdlle mit spinalem Befunde
gleichzeitig spinalen Ursprungs sind.

Die klinischen und anatomischen Merkmale der Pseudomyatonie
spinalis durchmusternd, fillt es uns auf, daB es keine von ihnen gibt,
die der Einreihung in die Gruppe der familisren Krankheiten wider-
sprechen wiirde. Es kann sogar behauptet werden, dal samtliche
charakteristische Higenschaften einer heredofamiliiren Krankheit
bei der Myatonie aufgefunden werden kénnen. Von den klinischen
Eigenschaften verweisen wir auf die Familiaritat, die, wie wir sahen,
in mehreren Fallen nachgewiesen wurde, ferner auf die Progressivitit;
des weiteren wurde die Konsanguinitit ebenfalls in vielen Fallen be-
obachtet, wihrend die Hereditit nur in einem Falle vorkam (Krabbe).
Aber auch hinsichtlich der anatomischen Merkmale nimmt die Krankheit
‘mit Recht in der Gruppe der systematischen heredofamilifren Krank-
heiten Platz, denn die diese charakterisierende Segment-, System- und
Keimblattwahl (Kar! Schaffer) kann auch im anatomischen Bilde der
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Pseudomyatonie aufgefunden werden. Beziiglich der Segmentwahl
beschrankt sich namlich die Krankheit auf das Riickenmark (einfache
Segmenterkrankung), hchstens breitet sie sich noch auf die Oblongata
aus (kombinierte Segmenterkrankung), aber in hoheren Segmenten
wurde sie in keinem Fall beobachtet. Die Segmentwahl bekundet sich
also in spinaler, seltener in spinobulbérer Form. — Die Systemwahl
kommt dadurch zum Ausdruck, dal in der Regel nur das periphere
motorische Neuron, und zwar bilateral symmetrisch erkrankt. Sind
aber auch andere Partien des Riickenmarkgraus verdndert, so weisen
die schwersten Veranderungen auf eine spinale Segmenterkrankung, in
kombiniert systematischer Form hin, denn das Riickenmark als ein
entwicklungsgeschichtlicher Abschnitt ist in seinen verschiedenen Neu-
ronensystemen angegriffen. Diese Affektion erhilt ein eigenes Geprige
durch die elektive Degeneration der ektodermalen Elemente bei Ver-
sechonung der mesodermalen, dies die Keimblatiwahl. — Mit Bezug auf
die Keimblattwahl sel betont, daBl die Muskelverinderungen bei der
Pseudomyatonia spinalis sekundar entstanden und nur als notwendige
Folgeerscheinungen der ektodermalen Riickenmarkserkrankung zu be-
trachten sind. Somit bedeutet das gleichzeitige Ergriffensein der me-
senchymalen Elemente (Muskulatur) nur eine Folge der Lokalisation des
ektodermalen Prozesses. Durch die gleichzeitig hinzugesellende Er-
krankung der gligsen Elemente (am ausgesprochensten in unserem Fall)
wird wiederum die ektodermale Elektivitat betont. — Hierzu rechnen
wir noch die in den einzelnen Fillen aufgefundenen elementaren degene-
rativen Zeichen (Schaffer), wie zweikernige Nervenzellen (Krabbe),
verschiedenartige Heterotopien [Slauck, Ducken-Weingartnert)] usw.
Auf Grund dieser Ausfiihrungen wird also die spinale Form der Pseudo-
myatonie zu den systematischen heredofamilidren Krankheiten zu rechnen
sein; richtiger ausgedriickt, da auch Fille von familisrem Charakter
vorkommen, fiight sie sich in jene von Schaffer umgrenzte Gruppe der
endogenen systematischen Zentralkrankheiten ein, die bald mdt, bald
ohne Heredofamiliaritat erscheinen kénnen?). Die Bestatigung der Zu-
gehorigkeit geschieht also in den nicht familisren Fallen ganzlich auf
Grund des anatomischen Befundes, wie dies auch fiir meinen Fall zutrifft.
Die reine muskulidre — also die Spiller-Silberbergsche — Form (ohne
Riickenmarksversinderungen) der Pseudomyatonie ist gewill eine ahn-
1y Ducken und Weingaritner reihen ihren Fall mit intrauterinem Ursprung in
die Gruppe der infantil-spinalen Muskelatrophie W.-H.s ein, die ansnahmsweise
auch frither beginnen kann. Der Fall nimmt aber auf Grund des mitgeteilten Be-
fundes zwanglos zwischen den Myatoniefallen Platz, denn teils spricht die nach-
gewiesene Familiaritét und Progression micht gegen Myatonie und teils wider-’
spricht der intrauterine Beginn doch der Annahme einer W.-H.schen Krankheit.

2) Ich beziehe mich hierbei auf eine miindliche Mitteilung des Herrn Prof.
Schaffer.
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liche elektive mesodermale Erkrankung, wie dies Bauer fiir die Dystro-
phia musculorum progressiva annimmt. Da ferner die ibrigen von
Silberberg aufgestellten (cerebralen, neuralen) Formen der Myatonie
bisher noch nicht beschrieben wurden, so sind die beiden bekannten
Formen — ndmlich spinale und muskuldre Formen — der Pseudomyatonie
nach dem Gesagten elektive Keimblatterkrankungen, u.zw. die spinale
die Erkrankung des Ektoderms, die muskuldre aber die des Mesoderms.
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