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Seitdem Charcot das Krankheitsbild der amyotrophischen Lateral: 
sklerose umgrenzt hat, entstand in. der Fachliteratur eine recht eifrige 
Arbeit zur Kl~rung dieser Krankheit.  Und doch, bei (~bersieht der 
Literatur der amyotrophischen Lateralsklerose, begegnen wir einer ganzen 
Menge yon Fragen. Die wichtigsten Fragen der Pathologie sind die 
folgenden: Was ist primer und was ist sekund~r im ganzen patho- 
logisehen Prozel~; ist wohl die Degeneration der Pyramidenbahn als 
primgr, und die Ver~nderung der motorischen Rinde als sekund~tr zu be- 
trachten, oder umgekehrt ? Ferner, ist irgendwelche Verbindung zwischen 
den Vorggngen im Groi~hirn und ha Riickenmark festzustellen, bzw. in 
welehem Verh~iltnis befindet sieh die Erkrankung des motorisehen Neurons 
erster Ordnung zur derjenigen des ~eurons zweiter Ordnung? DaB 
wit diesen Fragen selbst heute begegnen, findet darin seine Erkl~rung, 
dab im Laufe der Zeiten der Gedankengang der Forscher durch immer 
weehselnde Gesichtspunkte gelenkt wurde. So schien z. B. im Anfange 
natfirlich, da{~, da ira Bereiehe der Pyramidenbahn keiue grobe L~sion 
zu linden ist, die Entar tung der Pyramidenbahn nur eine sekundgre 
sein kSnne. Und als es einzelnen (Probst, Chareot, Marie, Nonne, 
v. Sarbd, Rossy-Roussy usw.) gelungen ist, die Entar tung der Pyramiden- 
bahn bis zur Rinde zu verfolgen, trachtete man die Amyotrophie zur 
Feststellung der corticalen Ursprungsstelle der Pyramidenbahn,  also 
der motorischen Bahn,  zu beniitzen. Und in der Tat, wenn wir die 
pathologisehen Mitteflungen bis zum Beginn der 1900 er Jahre durch- 
sehen, zieht sieh die ) 'rage der Rindenlokalisation des motorischen 
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Zentrums Ms ein roter Faden durch fast Bile diesbezfigliche Arbeifen 
(Campbell, Rossi-Roussy, Probst usw.). Sp~ter, im Jahre 1910 und 1914 
haben die Fiitteilungen Svhr6ders das Interesse in eine andere Rich~ung 
gelenkt. SchrSder gelang es n~mlich naehzuweisen, dab in l~llen yon 
grober L~sion der Pyramidenbahn die motorische Rinde gen~u solche 
feinere his~ologische Vers aufweist, wie sie bei der amyo- 
trophisehen LaterMsklerose zu linden sind. So pflegt man seit den 
Untersuehungea Schr6ders die corticMen Ver~nderungen der Amyo- 
trophie als sekund~r anzusehen. I)aI3 dieser Gesiehtspunkt auf die 
Deutung des pathologisehen Prozesses yon Eirfflul~ gewesen ist, mfissen 
wir als selbstverst~ndlich betraehten: die letzte Konklusion ist der 
Standpunkf, laut welchem das Wesen der Amyotrophie darin besteht, 
dal] an einer gewissen Stelle des Rfiekenmarkes sieh eine seh~digende 
Einwirkung geltend macht, und hiervon die retrograde Ver~nderung 
der Nervenzellen der l~inde herriihrt. Da~ jedoeh der Schr6dersehen 
Auffassung gegenfiber mehrere Bedenken geltend gemacht werden 
kSnnen, wollen wir gerade in unserer Abhandlung zu erSrtern trachten. 

Es mu~ aber auch die Frage der Genese einer Revision unterzogen 
werden. In dieser Hinsieht miissen wir Ncdcamurc~ reeh~ geben, der 
im Jahre 1927 sehreibt: ,,Die Kontroversien sind fiber das Wesen des 
Prozesses noeh keineswegs abgeschlossen." Ohne dab wir die zahlreiehen, 
zum Teile langst vergessenen Theorien der frfiheren Zeiten aufz~hlen 
wollten, mfissen wir bloB auf die zwei Auffassungen hinweisen, zwischen 
welchen, weil sie das Wesen der Saehe berfihren, kein KompromiB 
zustande kommen kann. Naeh der einen ist die Amyotrophie ein auf 
endogener Grundlage entstandenes systematisches Leiden, nach der 
anderen ist sie eine exogene infektiSse Krankheit toxisehen Ursprunges. 
Lange Zeit hindureh haben sieh n~mlieh die Forseher darauf besehr/i~fl~t, 
dab sie jenen Punkt des Nervensystems, wo das Leiden beginnt, anzugeben 
versuehten. Naeh Oppenheim sind es die VorderhSrner, naeh Marie- 
Brissaud die Strangzellen, naeh Schlesinger der Schaltpunk~ der beiden 
Neuronen. Sie haben jedoeh den systematisehen, also den endogenen 
Charakter des Leidens hie bezweifelf. Strit'mpell, Rc~ymond, Nonne, 
Goebel, Probst erkennen alle die ,,fehlerhafte Anlagung" und die ,,Anlage- 
sehw~iche" an, auf deren Boden als Folge irgendeines, zumeist un- 
bekannten Schadens die amyotrophische Lateralsklerose sich entwiekelt. 
Seitdem aber Marburg das Wesen der Amyotrophie als eine degenerative 
Entzfindung bezeiehnef hat und auf dieser Grundlage er der amyo- 
trophisehen Lateralsklerose den systematisehen Charakter abspricht, 
dr~ngt sieh in der Literatur die Diskussion fiber den exogenen Ursprung 
immer mehr in den Vordergrund. 

So miissen wir die MSgliehkeit des iniektiSs-toxischen Ursprunges 
einer grfindliehen ~berlegung unterziehen, um so mehr, da einzelne 
Forseher (Malzdor]]) auf Grund der fliei~enden IJberg~nge der amyo- 
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t roph ischen  La te ra l sk le rose  zur spas t i schen Spina lpara lyse ,  andererse i t s  
zu den  spinalen Muske la t roph ien  much ffir diese K r a n k h e i t e n  eine 
ident i sche  Xtiologie,  wie fiir die A m y o t r o p h i e  einzur/~umen gedenken,  
wobei  sie den  endogenen Charak te r  der  Werdnigg-Ho//mannschen K r a n k -  
heft  und  der  spas t i schen Heredodegenera t ion  anerkennen.  Demgegen-  
fiber h~l t  Nakamura den entz i indl iehen Prozel~ der  A m y o t r o p h i e  mi t  
j e~en  Entzf indungsvorgang ,  die wir b e i d e r  Po l iomyel i t i s  vorzuf inden  
pflegen,  fiir ident isch.  

Dieser  Gegensatz  in del~ F r a g e n  der  Pa tho log ie  und  noch mehr  der  
Genese, m a e h t  es j edem Forseher  zur Pfl icht ,  auf Grund  tier be t re f fenden  
F~l le  in  dieser wicht igen  ]~'rage Ste l lung zu nehmen  und  auf diese Weise  
d ie  ) ' r agen  der  MSgliehkeit  naeh einer LSsung n~her zu bringen.  Heu te ,  
d a  wit  dank  der grundlegenden Arbe i t en  Scha//ers hinsieht l ieh der  
ana tomisehen  E r k e n n u n g  der  sys temat i schen  N e r v e n k r a n k h e i t e n  fiber 
aussch laggebende  Kr i t e r i en  verfi igen,  ist  alle Hoffnung  vorhanden ,  da$ 
wit  selbst  in kompl iz ie r t en  Fg.llen alas Wesen  tier K r a n k h e i t  e rkennen 
u n d  ihre ana tomische  ZugehSrigkei t  k lar legen kSnne~.  

Klinische Dates: W. A., 41ji~hriger Kellner, familii~re ]~elastung nicht bekannt. 
Im Al~er yon 12 Jahren am linken Fu$ eine Xnochenfissur erlit~en, demzufolge 
war dieser Fu$ framer sehw~cher gewesen, und Patient wurde zum Militi~rdienst 
untauglieh befunden. Im Jahre 1911 (also 15 Jahre vor Begins seiner gegenw~rtigen 
Krankheit) hat er sieh eine Lues zugezogen, die mi~ Schmierkuren behandelt worden 
ist. Seine jetzige Krankheit begann anderthalb Jahre vor seiner Aufnahme auf 
unsere Klinik; bis dahin hatte er seine Obliegenhei~en tadellos verriehtet. Seine 
Spraehe begann sieh zu verschleehtern, wurde ngselnd und unversti~ndlich, die linke 
Seite allm~hlieh geli~hmt, er zog den Ful~ hin~er sich, lieI~ Gegenst~nde leieht aus 
tier I~Iand fallen. Dabei sehrumpfte die linke Hand zusammen und magerte ab, be- 
sonders an der Seite des Daumens, seine Finger nahmen eine Flexionsstellung ein. 
Seit drei Monaten hat sieh die Li~hmung mit i~hnlicher Langsamkeit auf die rechte 
obere und untere Extremiti~t verbreitet, seitdem i s t e r  nur mit Hilfe zu gehen im- 
stande, seine rechr Hand ist sehr ungesehickt. 

Befund: Mittelmi~l~ig entwickelter, abgemagerter Kranke, rechts yon der Wirbel- 
si~ule auf der Haut bis zur Mittellinie eine Pigmentation nach Herpes den 7.--12. 
Dorsalsegmenten en~sprechend. Schi~del auf Beklopfen nieht empfindlieh. Augen- 
bewegungen frei, die linke Pupille etwas welter als die reehte, beide Pupillen sind 

yon  unregelmi~$iger Form, Liehtreaktion trgger als normal Der linke Sulcus naso- 
labialis is~ etwas verstriehen. Der Mundfaeialis ist etwas paretisch. (Beim Zeigen 
tier Zi~hne sehnelle Ermfidung, in demselben Gebie~e bei Funktion lebhafte 
Zuekungen.) Er kann den ~und  nieht spitzen, kann nieht pfeifen (frfiher konnte 
eres) ,  die Stirni~ste des Facialis funktionieren normal. Im motorisehen Gebiete 
des Trigeminus ist kein Ausfall. Die ausgestreckte Zunge deviiert naeh links, ist 
etwas atrophisch (siehe Abb. 1), zeig~ fibrill~re und faszikul/s Zuekungen; die Zunge 
zieht sich infolge der schnellen Ermfidung bald zuriiek. Aueh beim Essen ermfidet 
er sehnell, ist dann nieht imstande, den Bissen im Munde umzudrehen. Die Uvula 
is$ ein wenig naeh links geneigt, bei Phonation bewegen sieh die RachenbSgen und 
der weiehe Gaumen reehts kaum, links lass fiberhaupt nicht. SchlingstSrungen 
sind nieht vorhanden. 

Von den inneren Organen: ~ber  beiden Lungen hinten versehi~rftes Atmen, 
inguinale Lymphdrfisen an beiden Seiten vergrSSert, sind knorpelhaft, sehmerzlos. 
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Die fibrigen inneren Organe gesund. Harnentleerung, Stuhlgang in Ordnung. 
Fieberfrei, schl~ft gut. Wassermann-, Sachs-Georgi, Meinicke im Liquor und im 
Blute negativ, kolloidale Benzoe-l~eaktion negativ, Vermehrung der Zellen nieht 
vorhanden. 

Beim Stehen fiihlt er sich sehr unsieher, und kann sich nur dana aufreeht halten, 
wenn er sich mit dem 0berk6rper vorbeugt, die Ellb6gea abduziert, die Beine spreizt. 
Das Sitzen ist nut dana m6glich, wenn er sich entweder an einen Armsessel oder auf 
die beiden Arme lehnt. Patient liegt zumeist mit Ellb6gen und Knien in m/~Biger 
Flexion und ist spontan kaum imstande, seine Lage zu ver/indern. 0hne unterstfitzt 
zu sein, kann er fiberhaupt nicht gehen, bei Unterstfitzung is~ der Gang kleinsehrittig, 
spastiseh-paretiseh. Beide H/~nde in Klauenhaltung (links ausdrficklieher). Die 

Abb. 1. 

aktivea Bewegungen im allgemeinen eingeschr~nkt. Kann seine Arme horizontal 
nur schwer heben. Die Deltoidei sind stark ermiidbar, die Supination des Unter- 
armes unvollkommen, Finger k6nnen nieht genau ausgestreckt werden. 

Muskulatur der Unter- und Oberarme atrophiseh, an beiden Seiten ziemlich 
symmetriseh. Der Deltoideus ist links etwas scMaffer, in der Muskulatur des Sehulter- 
blattes normale Verh/~ltnisse. Sehr ausgepr/~gte atrophische Erscheinungen sind 
in den kleinen Handmuskeln sichtbar. Die Spatia interossea stark eingesunken, 
besonders ausdriicklieh im ersten Spatium. Auch sind Daumen- und Kleinfinger- 
polster flacher als gewShnlich. Die Atrophie der HandIauskeln ist lii~ks mehr aus- 
geprhgt. Die Muskulatur des l~umpfes zeigt keine Abnormit~t. Die Muskulatur 
der linken unteren Extremit~t ist sowohl am Schenkel, wie am Unterschenkel der 
entgegengese~zten Seite gegenfiber stark atrophiseh. (Am meisten der Gastrocne- 
talus). Die Differenzen zwischen den beiden Seiten werden auch dureh die pr/~zis 
durchgef~ihrten vergleiehenden Messungen bewiesen. 

In fast allen Extremit/its- und Rumpfmuskeln des ganzen K6rpers lebhafte 
fibrill~re und faszikul/~re Zuckungen. Diese sind besonders lebhaft an beiden Seiten 
im Deltoideus, Triceps, Biceps und Pectoralis. Die mechanische Erregbarkeit der 



Zur Lehre der amyotrophischon Lateralsklerose. 808 

Muskulatur ist gesteigert, auf schwachem Beklopfen idiomuskul~rer Wulstbildung 
yon ansehnlicher GrSBe. Die Druckkraft der rechten Hand 8 kg, die der linken Null. 

Die Muskeln sind durch faradischen Strom sowohl veto Nerven aus, als auch 
direkt erregbar, zur Reizung jedoch ist eine grSSere Stromst/~rke als fiblich, not- 
wendig (zwischen beiden Seiten besteht die Differenz, dab zur l%eizung der linken 
Seite ein st~rkerer Strom angewendet werden muB). GMvanisehem Strom gegen- 
fiber ist die Erregbarkeit im allgemeinen herabgesetzt, auch der Unterschied zwisehen 
der AnodenschlieSungs- und Kathodenschliel]ungszuckung ist verringert, oft auf- 
gehoben odor invertiert. 

Ataxie ist nicht vorhanden. Romberg negativ. Hyptokinese, Pro- bzw. 
1%etropulsion wurden nicht beobachtet. 

Die l%eflexe sind im allgemeinen lebhaft, vor allem die Radial-, Ulnar-, Knie- 
reflexe. Diese sind spastisch gesteigert. Die Biceps-, Triceps- und Kniereflexe sind 
auf der linken Seite lebhafter als rechts. Der Achillessehnenreflex ist auf der rechten 
Seite erheblich gesteigert, auf der linken Seite kaum auszulSsen, welcher Umstand 
mit der erw/~hnten Operation am linken Bein in Zusammenhang steht. An beiden 
Seiten Patellarklonus, Babinski positiv. An der rechten Seite zeigt sich die Babinski- 
sehe Reaktion mit geringerer Intensit~t. Oppenheim und Gordon negativ. Abnormi- 
t~ten in der sensorischen Sph/~re nicht vorhanden. Augenhintergrund normal. 
Uber Schmerzen, Par/~sthesien in der atrophisehen Muskulatur beklagt er sich nicht, 
er pflegt nur i~ den Gliedmal~en, besonders der linken Seite eine groSe Ermfidung 
zu fiihlen. 

Seine Sprache ist bulb/ir, skandierend, kaum verst~ndlich, monoton. Spontan 
spricht er nicht gerne, da ihn das Sprcehen ermfidet. Seine Auffassung ist lebhaft, 
kann seine Aufmerksamkeit gut konzentrieren, seine Merk-, Erinnerungs- und 
1%eproduktionsf~higkeit zeigt keine St6rung. In der Assoziation sind weder formale 
noeh inhaltliche Abweichungen zu bemerken. Er ist gut orientiert, hat Krankheits- 
einsicht, seine Intelligenz entspricht vollauf der genossenen geringen Schulbildung. 
Patient ist also psyehisch intakt. 

W&hrend des Krankheitsverlaufes ist die stere Verschlechterung dcr Sprachc 
uufgefallen, die immer unverst&ndlicher geworden ist. Seine Stimmung ist ge- 
drfickt. Sp/~ter treten Schlingbesehwerden auf, so dab er eine breiige Di/~t erhaltcn 
muB. Im zweiten Jahre seines klinischen Aufenthaltes melden sich nachmittags Tem- 
peratursteigerungen (bis 38--39 ~ and laut der damals vorgenommenen inneren 
Untersuchung waren in beiden Lungen pathologische Ver~nderungen zu beob- 
achten (zwei fingerbreit eingeengte Lungenspitzen, fiber den Lungen diffus versch/~rf- 
tes Atmen, fiber den Spitzen l%asselger/~usche). Von da an ist in seiner k6rperlichen 
Kondition eine st/~ndige Verschlimmerung zu sehen. Er beklag~ sich oft fiber Rticken-, 
Brust- und Mastdarmschmerzen. Seine Spraehe ist vollkommen unverst/~ndlieh, 
wir kSnnen den Sinn derselben lediglich erraten. Im Sinne der am 31. Januar 1929 
vorgenommenen abermMigen Untersuchung ist dot LungenprozeB fortgeschritten. 
Er buster viol. Seine Temperatur sehwankt im allgemeinen zwischen 37,2--38,2 ~ 
er hat jedoch inzwischen auch fieberfreie Tage. Bei tier Untersuchung ist er wie 
ein Holzklotz zu drehen und zu wenden. Seine Kr/~fte nehmen fortw/~hrend ab und 
am 1. M/~rz Exitus unter dyspnoisehen Symptomen. 

Sekgon: Tuberculosis disseminata partim conglomer.ata cure cavernis nonnullis 
magnitudinis grani pisi, loborum superiorum pulmonum. Lymphadenitis chronica 
tubereu]osa lymphoglandularum peribronehialium. Pleuritis chronica fibrosa fila- 
mentosa 1. utr. Ulcers tubereulosa coeei. Meningitis basilaris tubereulosa. Atrophia 
brunea cordis. Induratio cyanotica lienis, hepatis et renum. 

Makroskopie des Gehirns: Gewicht 1467 g, die weiehen tIirnh/~ute der Konvexi- 
t/~t sind milehig getrfibt, die Gef/~Be sind stark injiziert (Abb. 2). Die Verdickung der 
Hirnh/~ute ist besonders auf der vorderen Partie des Hirnes auffallend, w/~hrend sie in 
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der Oeeipi~algegend nur in Spuren vorhanden ist. L~ngs der Gef~l]e sieht man in 
der Hirnhaut zerstreut feine weiBe K6rnchen. Die Gef/~Be der Hirnbasis sind nor- 
mal, die basalen Meningen sind im allgemeinen ebenfalls verdickt, und dies ist 
besonders in der Gegend des Tuber einereum ins Auge springend, we die gallertig 
verdickte Hirnhaut mit feinen weiBen K6rnchen bestreut ist. Dies zeigt Abb. 3 
sehr deutlieh, we auch die feine K6rnelung der tIirnh/iute des linken Temporal- 
pols zum Vorsehein kommt. L/~ngs der Gef/~Be der Hirnbasis linden wir viel mehr 
weiBe K6rnehen als auf der Konvexit/~t. Die weiehen Hirnh/iute des Riieken- 
markes sind etwas verdiekt, ]/ings der Gef/~l]e sind vereinzelte weiBe K6rnchen 
zu sehen. Das Rfiekenmark is~ in seiner G/~nze etwas flaeher (in sagittaler Richtung 
abgeplattet), am Durchschnitt sind beide Pyramidenseitenbahnen und die Gollsehen 
StrAnge gr~ulich verf~rbt. Bei der behutsamen Entfernung der Hirnh~.ute yon 

Abb. 2. !~onvexit/~t des Gehirns. Die Leptomeningen sin4 auffallend verdickt und injiziert. 

der einen I-Iemisph/~re (der rechten) ~ l l t  es auf, dab die vordere Zentralwindung: 
insbesondere ihr oberer (dem FuBzentrum entsprechender) Absehnitt versehm/~lert 
ist, der Sulcus centralis Rolando ist demzufolge klaffend (siehe Abb. 4). 

Histologische Untersuchung: Zentralnervensystem. Die weichen H/iute des GroB- 
hirns sind in allen Rindenregionen m/~Big bzw. geringgradig verdickt und diese 
Verdiekung ist besonders an der Hirnbasis ausdrtieklich. Die Verdiekung ist binde- 
gewebig, die •asern sind rein gewoben, gr6bere Geflechte oder hyaline Verdickuag 
sind nicht zu linden (in tt/imatoxylin- van Gieson-Schnitten). Im Oceipitallappen 
ist die Verdickung geringftigig. An der Koavexit~t des Gehirns (frontale konvexe, 
zentrale Region, Gyrus temporalis I., angularis, oceipitalis) sind die Meningen leieht, 
bzw. m/~l]ig infiltriert, die Infiltrationse]emente sind zum gr56ten Teile Lymphocyten 
mi~ vereinzelten Plasmazellen. Mit den Lymphoeyten fast in gleicher Anzahl, in 
tier Tiefe einzelner Windungen sogar ~usschlieBlich sind ein- bzw. zweikernige 
Elemen~e mit groBem Zelleib zu linden: Wanderzellen oder Makrophagen. Die 
Iiirnh/~ute der basalen 1%egionen (Gyrus frontalis basalis; Polus temporalis) sind aus- 
driicklieh stark infiltriert (s. Abb. 5), so daft selbst die kleinsten meningealea Gef/~6e 
in das entz/indliche Exsudat fSrmlich eingebettet sind. An einzelnen Stellen kommen 
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Abb.  3. I n  den Lep tomen ingen  der Chiasmagegend sind zahlreiche, feine KSrnchen  zu sehen. 

Abb.  ~. u  Pia  befrei te  Gehirnkonvexit&t.  C~ Gyrus  centr .  ~nt . ;  Cp Gyrus  centr ,  post.  

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 89. 20  
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Abb. 5. H~matoxyl ineos in-F~rbung .  Gyrus  frontalis  basalis. Die weichen Hi rnh~ute  
sind ve rd ick t  un4  s t a rk  infiltriert .  

Abb.  6. Sudanh~n~atoxylin.  t~leines piales Tube rcu lum in der Gegen4 Economo 21 (Area 
front,  gran.  magnocellularis) .  Bei , ,G"  ein kleines Gef~l~, dessert W a n 4  Fet tkOrnchen en~h~lt. 
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jedoeh nieht nur die obenerw~hnten infiltrativen Elemente vor, aueh die binde- 
gewebigen Elemente der I-Iirnh~ute haben sieh vermehrt (l~ngliehe Fibroblasten- 
kerne mit Lymphoeyten untermiseht). 

Unser Verdaeht wurde sehon dutch die Lokalisation der Entziindung und dutch 
die Zusammensetzung der infiltrativen Elemente auf eine basilare Meningitis ge- 
lenkt, es weisen abet noeh mehr die in versehiedenen Rindenregionen (frontal- 
kon~exe, frontal-basale, oeeipitale Region, Polus temporalis nnd die Umgebung des 
Chiasma) in den Meningen gefundenen kleinen runden Zellenh/~ufungen, wovon wir 
ein sehr seh6nes Exemplar auf Abb. 6, vorftibren, darauf bin. Dieser Knoten sitzt 

Abb. 7. l=[~,matoxylineosin-Pr~parat des Nerw~s opticus. Die Leptomeningen und die 
meningealen Gef~lte sin4 stark infiltriert. 

in der frontalen agranul~ren Region (Economo 21), enthalt in der Mitre eine Nekrose 
mit  feinem Detritus und FettkSrnehen (die Aufnahme wurde yon einem Sudan- 
H~matoxylin-Sehnitte verfertigt). Auswarts yon der Nekrose reihen sieh Epitheloid- 
zellen mit  ausgefressenen Randern oder yon Biskuitform und ganz augen ist eine 
lymphoeytgre Infiltration siehtbar. Am Rande des Gebildes ist ein kleiner Gef~g- 
durehsehnitt mit fettig degenerierter Intima. Ahnliehe Gebilde haben wit in der ver- 
diekten I t irnhaut  zwisehen dem Chiasma und dem Pons gefunden, mit dem Unter- 
sehiede, dag hier die Kn6tehen kein nekrotisehes Zentrum haben und fast ans- 
sehlieglieb aus epitheloidartigen Kernanh/~ufnngen bestehen. Die Zahl der Kn6t- 
ehen ist hier viel grSger als an der Konvexitat .  Die t t irnhautpartie nm das Chiasma 
ist stark infiltriert (siehe Abb. 7) und sowohl der Subaraehnoidalraum als aueh die 
Gef~Be enthalten hier sehr viele Lymphoeyten und groBe Wanderzellen. Im Exsudat 
sind augerdem viel Fibrin, rote Blutk6rperehen nnd Chromatophoren zu sehen. 

Den Prozeg der Groghirnmeningen mtissen wit demnaeh ftir eine tuberkul6se 
Meningitis halten. Darauf weisen: die basale Verbreitung des Prozesses, die 

20* 
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Qualit~t der entztindlichen Elemente und die Oegenwart in s/~mtliehen l~inden- 
regionen yon kleinen Zellanh~ufungett, Tuberkeln, besonders an der HDnbasis. 
Diese enthalten zwar keine giesenzellen und wit haben in ihnen auch keine Tuberkel- 
bacillen gefunden (mit der Ziehl-Neelsensehen F/~rbung), auf Grund der histologi- 
scken Bilcter jedoeh miissen wit sie unbedingt ~iir Tuberkeln halten. Zumeis~ an der 
inneren Lamelle der Pie sitzend, liegen sie eng der Oberfl/~che des Gehirns an und 

Abb. 8. Alkohol-Toluidinblau-Fi~rbung. Gyrus eentr, ant. (aus der Gegend Economo 1 --64). 
Siehe Text. 

verursachen kleine Impressionen. Ein hi~ufiges Bild is~, dab die Tuberkel in der 
Gef~gadventitia sit, zt, ein anderesMul sehmiegt sie sieh so eng an die Gehirnsubstanz, 
dab sie etwas in dieselbe hineindringt. Bei solehen Gelegenhei~en sieh~ man um 
sie hernm hypertrolohierte grol3e Gliazellen, mit opakem Zelleib und verdr~ngtem 
Kern. 

Die Gef/~ge der weichen I-Iirnh/~ute sind in den milder entztindeten Gebieten 
intakt, an den st/~rker infiltrierten Stellen w61ben sieh die Endothelzellen in die 
It6hlung der GefaBe vor, die Intimazellen zeigen Verfettung, an anderen Stellen 
ist die Kernfgrbung der GefgBwgnde e$was mangelhaft. Die Adventit ia ist mehr- 
weniger aufgeloekert und enth~lt entztiadliche Elemente. 
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Die Gefi~l~e der Nervensubstanz sind ohne pathologische Veri~nderungen, 
in der Rinde finder man nirgends eine perivasculi~re Infiltration, blo$ um einige 
Gefi~13e der weil~en Substanz ist eine Anhi~ufung yon Lymphoeyten und gelben 
Pigmentzellen vorhanden. Dieser Umstand beweist noch mehr die Selbsti~ndigkeit 
des meningealen Prozesses, mit anderen Worten: die tuberkulSse Meningitis dringt 
zwar an einzelnen Stellen (wo die Tuberkeln sitzen) in die Substanz des Gehirnes 
vor, dies ist aber ausschlie$1ieh lokalen Charakters, das Nervengewebe selbst ist ]rei 
von ]edem Entzi~ndungsprozefi. 

Die Rinde zeigt in Nil~l-gef~rbten Sehnitten interessante Ver~nderungen, yon 
welehen das cytoarchitektonische Bild der zentralen Region am auffallendsten ist. 
Zur Untersuehung desselben haben wir 25/~ dicke Sehnitte verfertigt, w~hrend wir 
die feineren Zellver~nderungen an 8--10/~ dicken Schnitten studiert haben. Im 
Gyrus centralis anterior fi~llt sehon auf den ersten Blick die Undeutliehkeit der 
Rindenstruktur auf. Mit der entsprechenden Abbildung des Atlas yon Econorno, 
bzw. mit normalen Bildern verglichen ist die Rinde auffallend kernreieh (siehe Abb. 8). 
Bei st~rkerer Vergr61~erung stellt as sich heraus, da~ die Erkl~rung in der groBen 
Zahl der Gliakerne liegt, die sehon in den Randpartien vermehrt sind; einer besonders 
starken Vermehrung begegnen wir abet in der Sehicht der mittelgroSen Pyramiden- 
zellen, yon hier hinunter bis zur multiformen 8chicht (an ~nderen Stellen nur bis zur 
Lamina ganglionaris) bedeekt die Gliakernvermehrung sozusagen alles. Der fiber- 
wiegende Tell der Gliakerne ist rund, zura Tell dunkel, zuIn Teil hell, sie sind yon 
feinen grfinen KSrnehen umgeben, h~ufig sind aueh eingekerbte oder eckige, mit 
einem Worte regressive Formen siehtbar. Wir begegnen aueh ausdrfick]iehen 
Mikrogliaforraen, selbst St~behenzellen, and hier deuten an beiden t~olen des li~ng- 
lichen Kernes feine griinliehgelbe K5rnehenhaufen die Zellforts~tze an. Die Glia- 
kerne bilden zuweilen kleine Anh~ufungen, worin Reste yon I%rvenzellen vor- 
kommen: beendete Neuronophagie. Es gibt auch Bilder, wo nur Gliaanh~ufungen 
zu sehen sind. Sehr h~ufig sind Gliakernvermehrungen um Nervenzellen: Um- 
klammerung. 

Die Sehieht der Pyramidenzellen ist stark rarefiziert, zuweilen finden wir ganz 
bedeutende Strecken ohne Nervenzellen. Die Rarefikation f~llt aueh auf Abb. 8 
auf. Die Betzsehen Riesenzellen fehlen vollkommen, auf Serienschnitten finden 
wir auch nur ab und zu ein atrophisehes dunkles Exemplar, ohne Fortsatze. Der 
Mangel der Betzschen Zellen ist deshalb einwandfrei, well wir in diesem Falle die 
Hirnstfiekchen im Niveau 1--64 naeh Economo ausschnitten, wo unter normalen 
Verh~ltnissen zahlreiche Riesenzellen sich aneinander reihen. Die feineren Ver- 
&nderungen der Nervenzellen: der Zelleib ist im allgemeinen etwas gequollen, rein 
wabig oder vakuolig. Eine dunkle Randf~rbung kommt auch vor. Hiiufig sieht man 
schiefgestellte Nervenzellen. ]~isweilen sind die Vakuolen mit feinen gelben Pimgent- 
kSrnchen ausgeftillt, der Kern der vakuoligen Zellen ist homogen dunkel, oder l~Bt 
sieh iiberhaup~ nicht f~rben. In solehen Fi~llen erhalten wir einen feineren vakuo- 
ligen Zellschatten mit verwaschenen Zellgrenzen. Typisehe Neuronophagie. An- 
fangsver&nderungen: feiner staubartiger Zerfall mit einigen kleinen Lficken an 
den Ri~ndern. Aueh ausdrficklich schwere Nervenzellver~nderungen sind siehtbar, 
1nit Bildung yon kleinen blauen Ringen. Unter den kleinen Pyramidenzellen 
linden wie hie und da dunkelgefi~rbte, atrophische/%rvenzellen mit gesehli~ngeltem 
apikalem Fortsatz. Intakte Nervenzellen finden wir im lqil~lbilde nieht. 

Das Gegenbild des Gyrus centralis anterior yon cytoarchitektonischem Stand- 
punkte sehen wir in der hinteren Zentralwindung, welehe wir auf Abb. 9 studieren 
kSnnen. Hier f&llt uns vor allem die Regelm~Bigkeit des Bildes auf. Die einzelnen 
Nervenzellen sind groin, typiseh, und die einze]nen Schiehten steehen voneinander 
gut ab. Dieses entgegengesetzte Verhalten des Gyrus centralis anterior und Gyrus 
centralis posterior ergibt sich aus dem Vergleieh der Abb. 8 und 9 auf eine frappante 
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Art. Die cytoarchitektonische Unordnung beschriinkt sich also au] den Gyrus centrali8 
anterior. Diese Tatsaehe ist um so interessanter, d~ wit hinsichtlich der feineren 
histologischen Ver~nderungen zwischen dem Gyrus centralis anterior und Gyrus 
centralis posterior keinen so grol]en Unterschied wahrnehmen. Im Gyrus centralis 
posterior gibt ks zwar gro~e Pyramidenzellen ~nni~hernd normaler Gestalt und 
Struktur, dig iiberwiegende Mehrheit der Nervenzellen ist jedoch aueh hier patho- 
logisch ver~ndert. Namentlich gibt es auch hier vakuolische Zellen, Zellschatten, 

~kbb. 9. 2~lkohol-Toluidinblau-F~rbung. Gyrus centr, post. (Economo 1--64). Siehe Text. 

und vakuolgr degenerierte Exemplare, ab und zu kommt auch 1Neuronophagie 
und Umklammerung vor. Die Gliavermehrung der Randschicht ist beinahe gleieh 
stark in beiden Regionen und diem maeht die Unterschiede in den tieferen Sehichten 
noch auffallender: im Gyrus centralis anterior ist die Vermehrung enorm, im Gyrus 
eeatralis posterior geringffigig. Aus dieser Tatsache alleia miissen wir ffir wahr- 
scheinlich halten, dal~ die Gliavermehrung des Stratum zonale mit  dem meningealen 
Prozel~ in Zusammenhang steht. 

Die cytoarchitektonisehen Untersuchungerr fortsetzend haben wir vergleichende 
Schnitte verfertigt, und zwar aus der Area frontalis granularis magnoeellularis 
(Economo 21), aus der Area striata (Evonomo 86), aus der Area recta (Economo 35), 
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aus der Area angularis (Economo 76) und aus der Area parietalis basalis (Economo 79). 
])as Ergebnis des Vergleiehes ist, dag wit in allen Gegenden die fiir sie eharakteristi- 
sehen Sehiektung aufgefunden haben, die horizontale bzw. vertikale Streifung, 
und die den normalen Verhiiltnissen ungef~hr entspreehende Zahl der Nerven- 
zellen. Die einzelnen Sehiehten sind voneinander immer gut gesondert, nirgends ist 
eine auffallendere Unordnung, Nervenzellenausfall oder Gliavermehrung zu finden. 
Demnaeh ist also die cytoarchitektonisehe St&ung des Gyrus eentralis anterior nicht 
nut in den zentralen t~egionen, sondern in allen Rindengegenden alleinstehend, und 
dieser Umstand weist daraui hin, dag die cytoarchitektonische St6rung sieh aus- 
schlieBlieh auf den Gyrus eentralis anterior beschr~nkt. 

Die fibrigen Regionen zeigen bei der histologischen Untersuekung gerade so 
wenig wesentliehe Abweichungen vom Gyrus eentralis anterior, wie der Gyrus cen- 
tralis posterior. Die Nervenzellen sind mehr oder weniger aufgetrieben, rein liickig 
oder wabig, vakuolige Zellschatten, Neuronophagie usw. kommen ebenfalls vor. 
Aueh schwere Nervenzellenver~nderungen sind zu konstatieren. Die Gliakerne um 
die Nervenzellen sind hyperchromatisch, progressiv, in ihrer Umgebung sind sehr 
oft grtine oder gelbliche K6rnehen zu sehen. Diese Vers k6nnen mehr 
oder weniger ausdrticklich in allen Rindenregionen aufgefunden werden, natiirlich 
mit lokalen Untersehieden, wie z. B. dab in der Area 79 die Auftreibung der Nerven- 
zellen am ausgesprochensten ist, oder dab in der Area striata die Ver~nderungen 
die mildesten sin& 

In der ginde des Groghirnes haben wir also einen sehr ausgebreiteten Prozel? 
gefunden, welcher mit variabler Intensit~t in s~mtlichen Regionen zu konstatieren 
ist, und dessen Wesen in der DegeneratiOn der Nervenzellen und der entsprechenden 
I{eaktion der Glia liegt. AuBerdem ist der Gyrus centralis anterior aueh der Sitz 
eines mehr chronischen Prozeseses, welcher Prozel3 durch die St6rung der Cytoarehi- 
tektonik und den auffallenden Ausfall der Nervenzellen usw. gekennzeichnet ist. 
Dabei nimmt der Gyrus centralis anterior natiirlich anch am generalisierten Vorgang 
teil, als Audsruck dessen auch bier Auftreibung und Degeneration der Nervenzellen 
vorzufinden sind. AuI diese Weise ist der Gyrus centralis anterior zu gleicher 
Zeit der Schauplatz eines akuten und eines ehronischen Prozesses, w/~hrend die 
iibrigen corticalen t~egionen nur die akuteren Ver~nderungen aufweisen. Die Nonder- 
stellung des Gyrus eentralis anterior wird am au]/allendsten dadurch bewiesen, daft wir 
die darin beschriebenen ehronisehen Verdnderungen an beiden Seiten genau 4ibereinstim- 
mend au]ge/unden haben, demnaeh beziehen sick die Abweiehungen in der Schich- 
tung nsw., gleichmi~13ig auf die beiderseitigen Gyri centrales anteriores. Der 
Gyrus centralis posterior der anderen Seite zeigt genau dieselbe Abweiehung yore 
Gyrus centralis anterior, wie wires hier oben er0rtert haben. Die im Gyrus centralis 
anterior gefundene schichtartige Gliakernvermehrung ist aueh in der Area 9 
(Evonomo) zu beobachten, obgleieh bedeutend weniger ausgepr/~gt, als in der Area 1. 

Mit Fettfi~rbung (Sudan) sieht man ausdrtickliche fettige Degeneration der 
Nervenzellen in der ganzen Rinde. Der Grad der Ver~nderungen ist jedoch ver- 
schieden; im Gyrus centralis anterior sind die Veriinderungen verhiiltnism/~Big 
milder als im Gyrus ffontalis I, am mildesten in der Area striata, wo sie nur in 
Spuren zu sehen sind. Ein hi~ufiges Bild ist, dab den Kern der Nervenzelle ein feiner 
FettkSrnchenkranz umgibt, eiu anderes Mal ist der Kern hinaufgedri~ngt, oder sind 
die Zellgrenzen verschwommen und in den Zelldetritus sind feine l%ttkSrnchen 
eingestreut. Die fettige Entartung ist im allgemeinen nicht sehr hochgradig, denn 
man finder mitunter auch zahlreiche fettfreie Nervenzellen. Die Gliaelemente ent- 
hal ten in si~mtlichen Regionen mehr oder weniger FettkOrnchen, die Occipital- 
region ergibt hinsiehtlieh des gli6sen Fettes dasselbe Bild wie die iibrigen Regionen. 
Die vermehrten Gliazellen der zonalen Sehieht enthalten fiberall viele Fettk6rnehen, 
der Leib der Gliazellen tritt sogar zumeist samt Verzweigungen hervor. Die corticalen 
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Gef/~Be enthalten in s~mtlichen Regionen lnehr oder weniger Fet t :  die Endothel- 
zellen der kleinen Gef/~l~e sind rein gek6rnt, die bindegewebigen Elemente der mittel- 
grol]en Gef/~f]e sind bisweilen in ihrer ganzen Li~nge mit  FettkSrnchen beladen. 
Eine massenhafte Fettablagerung um die Gef~13e ist im allgemeinen nicht zu ~r 
wit finden lediglich in der weiflen Substanz des Gy~us centralis anterior ziemlich o]t 
mittelgrofie Ge/~fle, welche sozusagen umhi~llt sind yon einer mehr/achen Schicht yon 
FettkSrnchenzellen. Dieser Befund ist um so auffallender, da in den fibrigen Regionen 
der l~inde die Gef~i~e der weil~en Substanz nut ab und zu eine FettkSrnchenzelle 

Abb, 10. Bielschowsky-Fibrillenimpr~gnation. ttomogene Olimmersion. Gyrustemp. I. 
L. Lamina magnopyramidalis. Es ist eine atypisch geformte lind gelagerte sehr groBe 

Nervenze!le zu sehen. 

enth~lten. In  den Markfasern and in den igarkstrahlen haben wir keine Spur einer 
fettigen Degeneration naehweisen kSnnen. 

In  Bielschowsky-Pr~paraten sind die Nervenzellen ebenfa.lls aufgetrieben, 
haben Kolben- odor Flasehenform, die Nervenzellen der Area striata zeigen keine 
Quellung. Der Leib der Nervenzellen ist rein wabig oder schaumig, die Lfieken sind 
h~ufig mit gelben PigmentkSrnehen ausgefiillt. Ein andermal ist um den Kern ein 
heller Hof zu sehen und der Rand des Zelleibes zeigt eine dichte oder gekSrnte 
Silberimpr~gnation. Es kommen auch vakuolige Exemplare vor. Der Kern ist oft 
eckigoder unregelmgBig angeffessen. Mitunter finden sich aueh einzelneNervenzellen 
mit intakter intraeellul~rer fibrillgrer Struktur (Gyrns angu]aris und Area79). 
Ein ~ndermal ist die fibrill~re Strnktur des apikalen Dendrits deutlich zu sehen, 
die Zelle zeigt jedoeh verschiedene pathologisehe Vergnderungen. Alle diese Ver- 
s beziehen sich auf sgmtliehe Rindenregionen und es sind nur geringere 
Abweiehungen zu konstatieren. In  der Area 79 ist in der Sehicht der grol~en Pyra- 
midenzellen eine polygonale, den groBen motorisehen Zellen des Riiekemnarkes 
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/~hnliehe Ganglienzelle zu sehen (siehe Abb. 10). In der Zelle sind nur wenig unver- 
sehrte Fibrillen, sie zeigt dieselbe Ver/~nderung wie die anderen Nervenzellen. 

Mit der Spielrneyerschen und Weigertschen F/irbung ist die weiBe Substanz 
der Regionen des Gyrus centralis anterior und Gyrus eentralis posterior (Economo 
1--64) dunkel gefi~rbt und zeigt keine Liehtung. Die zonale Schicht ist ungef~hr 
normalen Markgehaltes. Ihre Fasern zeigen unregelmaBige Auftreibungen (Ursaehe : 
Meningitis). Die supraradiare Faserung ist etwas rarefiziert, der innere und 
auBere Baillarger-Streifen erhalten. Im Gyrus centralis anterior, insbesondere in 
Weigertsehen Sehnitten, ist die Armut der Markstrahlen sehr ausgepr~gt zu sehen; sie 
bestehen aus kurzen, diirmen, blab gefarbten Fasern. Das Bild ist um so auffallender 

Abb. 11. J=Ifi~natoxylineosin-tr~rbung. l~fickenmark. II. lulnbales Seganent. 
Die Rfickenmarksubstanz ist mit verdiek~er und stark infiltrierter Pia umgeben. 

da die Strahlen des Gyrus eentralis posterior Geflechte stark gefi~rbter, fippiger 
Fasern darstellen. Die interradii~ren Fasern des Gyrus centralis anterior sind ziem- 
lieh spi~rlich, besonders, wenn man sie mit dem Gyrus centralis posterior vergleieht; 
mitunter kommen aueh im Gyrus eentralis posterior ~arkdegenerationen vor, 
abet seltener und in einem milderen Grade. Mit feinerer histologischer Unter- 
suehung haben wir im Gyrus eentralis anterior pathologisch aufgetriebene bzw. 
verdiinnte Markfasern, Markzeifall vorgefunden. Bisweilen sind solide, knotige 
Verdiehtungen, Markfasern mit ausgefressenem Rand zu sehen. Von den anderen 
Regionen sind die Markstrah]en der frontalen agranul~ren Region (Economo 21) 
wohlgeformt, es sind keine pathologisehen Markformen zu finden, nur im Stratum 
zonale sieht man Markscheidenauftreibung. Genau dasselbe besteht fiir die anderen 
Regionen (temporale, oecipitale, parietale usw. Regionen). 

Die weicherb Hgute des _Ri~r sind in der ganzen L~nge des Rfieken- 
markes verdickt. Die bindegewebigen Fasern sind grob, hie und da hyalin entartet. 



314 T .v .  Lehoczky und K. 8chaffer: 

In der Tiefe der Fissura longitudinalis anterior starke hyaline Bindegewebsvermehrung 
mit vielen kleinen Gef~i6en. Aullerdem sind die weichen H~ute in der ganzen L~inge 
des Rfickenmarkes mit entztindlichen Infiltraten versehen, woriiber Abb. 11 (Rand- 
teile aus dem 2. Lumbalsegment) Beweis liefert. Auf der Abbildung fiillt sowohl die 
Verdickung der Hirnhaut, als auch die Infiltration gut ins Auge. Der entziindliche 
1)rozeB ist nicht nur in der ganzen Liinge, sondern aueh im ganzen Umfang des 
Rtickenmarkes aufzufinden. Die Sti~rke der Infiltration ist jedoeh nicht iiberall 
gleiehmi~13ig und beztiglieh des Grades der Intensititt ist keine Regelm~13igkeit 
festzustellen. Die infiltrativen Elemente sind in iiberwiegender Zahl Lympho- 
cyten, in geringerer Menge Plasmazellen. Der Leib der Plasmazellen ist rein vakuolig, 
zum Zeichen der Degeneration. Mit den Plasmaze]len ungefiihr in gleichem Ver- 
h~ltnis kommen auch 1--2kernige Wanderzellen vet. Unter den infiltrativen 
Elementen linden wir Melanophoren in grol3er Anzahl. Die Intima der meningealen 
Ge~iil3e ist zuweilen etwas gewuehert und aufgelockert, an anderen Stollen enthalten 
die Wandgefiil3e wenig Fettk6rnchen (mit Sudanf~rbung), vim gr61~ere Bedeutung 
hat jedoch der Umstaad, dM~ mehr oder weniger si~mtliehe ttirnhautgef~lle infil- 
triert sind. Die infiltrativen Elemente sind aneh bier Lymphocyten und Plasma- 
zellen, am h~ufigsten sind sie zwischen den adventialen Elementen der Gef/~13e zu 
sehen, anderswo dr~ingen sie sieh in alle Wandschichten hinein. Ein h~iufiges Bild 
ist es, daIl die Intima eines kleinen Hirnhautgef~13es yon einem 5--6 reihigen m~eh- 
~igen Lymphocytenring umgiirtet ist. Ab und zu in Zusammenhang mit einer 
Gef~13wand, oder davon unabhitngig kommen auch kleine solide Zellanh~ufungen 
vor. Diese bestehen an ihren Ri~ndern aus Lymphoeytenhaufen, in ihrem Innern 
aus unregehn~13igen, grol3en hellen epitheloidartigen Zellker~en, zwischen welchen 
aueh fibrinSse Substanz zu sehen ist. Diese Zellanhiiufungen sind hie und da rund- 
lich, dana wieder mehr l~nglich und enthalten in ihrer ~Kitte Kerndetritus. Auf 
Grund dieser Beobaehtungen hat sich der auf den Meningen des Gehirnes beob- 
achtete Krunkheitsprozell auf das Riickenmark verbreitet, denn wir haben auch 
bier sowohl die Entztindungserscheinungen, als auch die kleinen Zellhaufen mit 
nekrotisehem Zentrum: epitheloide Tuberkeln vorgefunden. Die Rtickenmarks 
hiiute nehmen demnach in ihrer G~nze an dem Krankheitsvorgang der Grol~hirn- 
h~ute tefl, bzw. stellen die Rfiekenmarksh~iute genau so den Sitz der miliaren Menin- 
gitis tuberculosa dar, wie die Meningen des GroShirns. Die Analogie mit dem Gehirn 
erstreekt sich aueh darauf, dall das Infiltrat mitunter aueh im Riiekenmark Neigung 
zeigt zum iJbergreifen auf die RandtMle der Nervensubstanz. Letzteres ist immer 
yon geringer Ausdehnung, lokal, so sitzt z. B. in der H6he yon L I I  im vorderen 
Tell des Riickenmarkes eine kleiae miliare Hirnhauttuberkel, deren Randlympho- 
cyten ein wenig in die Substanz des Rtiekenmarkes vordringen, so dab die Lympho- 
cyten sich mit Gliaelementen untermisehen. Anderswo ist ein stitrker infiltriertes 
Hirnhautgef~l~ durch eine Streeke aueh in der Nervensubstanz zu verfolgen, wieder 
an anderen Stellen linden wir in der Region der tiinterstr~nge eine geringgradige 
Eindringung yon infiltrativen Elementen. Die spinale Meningitis geht also mit einer 
milden Myelitis einher: mit anderen Worten: wir haben bier mit einer Meningo- 
myelitis tuberculosa zu tun. Die Myelitis beschr~nkt sich jedoch aussehliel31ich 
auf die periphersten Teile der Rfiekenmarksubstanz und in ihrem Auftreten ist 
keine Regelm~Bigkeit ~estzustellen. 

Die Ge/~fle des Ri~ckenmarkes enthalten weder in der grauen, noch in der weiflen 
Substanz Lymphocyten oder Plasmazellen. 

In den Eosin- und van Gieson-Schnitten fitllt vor allem die starke Ablolattung 
tier grauen Vorderh6rner in den Halssegmenten, ferner die diehte rote bzw. gelbe 
F~rbung der Pyramidenseitenstri~nge und tier Gollsehen Biindel auf. Dasselbe sehen 
wlr in den Nil31schnitten, we die abgeplattete, l~nggezogene, in ventrodorsaler 
t~iehtung schm~lere Form der Vorderh6rner (Niveau C. V.-VI.-VII.) ~uff~llt. Die 
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Pyramidenseiteastr~nge sind 1/~ngs des ganzen Riickenmarkes dunkler blau gef~rbt 
und in dea Halssegmenten sind auch die Gollschea SSr~nge, bzw. deren mediate 
Teile dunkel gef~rbt. Aul~erdem ist sowohl in den Pyramidenseitenstr/~ngen, wie 
auch im GollscherL Strang eine diffuse Vermehrung tier Kerne zu sehen, welche in 
den beiden Str~ngen jedoch nicht gleichartig ist, indem wir im Gollschen S~rang 
Gliakerne, in dem PyramidenseJtenstrang Kfrnchenzellen mi~ schaumigem Plasma 

Abb. 12. ltfickenmark, Oberes Cervicalseg~ment. Sudanh&matoxylin. Zeil~-Objekt C. Area 
tier einen Seitenpyramicle. S~3atliche Ge~hl~e sind Init ausgesprochenen Fettanhhufungen 

mngeben, 4aneben auch ,,freies Fett" (in Kiirnehenzellen). 

linden. Letztere reihen sich mit Vorliebe um die GefgBe, so dal~ das Gefgf] bei 
schwacher Vergr6$erung infiltrier~ erscheint, und es s~ell~ sich erst bei stgrkerer 
Vergr613erung heraus, da$ es -con KSrrlchenzellen umgebea ist. Die Gliavermehrung 
des Gollschea Stranges fgllt vor~ den dorsalen 8egmenten abwgrts immer weniger 
ins Auge, die KOrnchenzeller~ in den Pyramider~seiterLstrgngen fehlen im Niveau der 
lumbalen 8egmente und unterhalb derselben. 

Mit dieser~ Feststellungen stimmen die Resultate der Sudunfgrbung vSllig iiber- 
ein. In den oberen, mittleren, und unterenHalssegmenten enthalten die Pyramider~- 
seitenstrgnge gleichmhl~ig viel Fett. In Bildera mit schwacher VergrSBerung ist 
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die Pyramidenbahn  durch die zahlreichen, fet thal t igen Gefg/]e (siehe Abb. 12) 
als auch durch das in der Nervensubstanz freiliegende Fe t t  fSrmlich ausgezeiehnet. 
Das Fe t t  ist  in KSrnchenzellen eingesehlossen und  diese Zellen sind in besonders 
groller Anzahl in der inneren Eeke der Pyramidenbahn  zu finden. Diese Par t ie  
ist  auf Abb. i3 sehr gut zu sehen, wo sowohl die freien, als auch die perivascu- 
l~ren fe~tk6rnigen Zellen gut  zu unterscheiden sind. Das Fe t t  ist  auger den 

Abb. 13. Obere Cerviealgegend. Sudanh&matoxylin. Zeil~: Obj. D. FettkSrnohenzellen frei 
und um die Gef~ge. 

K6rnchenzellen auch in den Wandelementen der Gef~ge zu l inden (in den Endothel-  
zellen, adventit iel len Elementen) bisweilenin sehr groger Nenge, so dab manehes Gefs 
mit  Fe t t  tiberffill$ ist. Es kommt aueh vor, dab die KSrnchenzellen zusammen- 
zuflieBen seheinen, bzw. ihre Kernf&rbung gesehwgcht ist  und  auI diese Weise sieh 
aueh freie Fet tkl t impehen bilden. )[hnliche Nengen Fet t ,  wie in den Halssegmenten 
finden wir in den dorsalen Ebenen, ebenfalls perivaseuls in den Gef/igwand- 
elementert und  frei. Um so auffatlender ist, dab in den lumbalen Segmenten die 
Pyramidenseitenstrange,  yon einigen K6rnehenzellen abgesehen, vollkommen fett- 
frei sind. Dasselbe s teht  auch beziiglich der sakralen Segmente. 
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Die Pyramidenbahn ist also in den ttals- und Riickensegmenten an beiden 
Seiten der Sitz schwerer fettiger Entartung, wghrend yon Lendenmark abwgrts 
kaum eine Spur fettiger Entartung vorzufinden ist. 

An anderen Stellen der wei~en Substanz des Rfiekenmarkes sehen wit keine 
~uffallendere Fettanh~ufung. Im Gebiete der Pyramidenvorderbahn, in den tt~]s- 
und Riiekensegmenten linden sieh immer einzelne freie oder perivaseulgre KSrn- 
chenzellen, in der weiBen Substanz um den grauen Vorderhorn sind in denselben 
I-IShen uueh vereinzelte KSrnehenze]len zu linden. Daselbst linden wir - -  den intra- 
spinalen Absehnitten der vorderen Wurzeln entspreehend - -  fettk5rnige Gefgl~e. 
Diese Stellen kommen jedoch in Fettgehalt  dem Pyramidenseitenstrang nicht nahe, 
und in den lumbglen Segmenten fehlen sie gs In  den hinteren S~r~ngen 
ist Fe~t nieht einm~l in Spuren vorhanden. Aneh die in die Fissura anterior hinein- 
ragende Partie der weiehen H~ute enth~tlt h~ufig FettkSrnchen. 

Abb. 14. ~Vei2"ertsehe Markfhrbung. Cervicale Anschwelhmg'. Markausfall der Seiten- 
pyramiden. StreifenfSrmige Liehtung in den Gollstrhngen, lnhBige Aufhellung des ganzen 

~or der seitensibranges. 

In  den nach Spielmeyer und Weigert gef~rbten Schnitten ist in der weil~en Sub- 
stanz des Rfiekenmarkes eine im ganzen l~iickenmark entlang ziehende, pregnant ge- 
zeiehaete Seitenpyramidendegeneration sichtbar. So z. B. wird ia den H~lssegmenten 
der Pyramidenseitenstmug yore Rand des Riickenmarkes dureh die Flechsigsche 
Bahn getrennt (s. Abb. 14). (Die Fle,,hsigsehe B~hn ist auf Abb. 14 an beiden Seiten 
nieht gleichen Markgehaltes; die Ursache hieftir and im allgemeinen des m ~ i g e n  
!Y[arkausfalles der Flechsigschen Bahn ist in dem entziindlichen Prozel~ der Hirn- 
h~ute zu sueheu [s. sparer].) In  den Lendensegmenten reicht der entmarkte Fleck 
der Pyramidenbahn bis zum Rande des l~fiekenmarkes (s. Abb. 15). Mit st~rkerer 
VergrSl~erung gibt es keine vollst~ndige Entmarkung, sondern eine Markrarefikation 
und besonders auffallend ist die bla~blaue Farbe und die relative Kleinheit der ein- 
zelnen Markscheidenquersehnitte. Mitunter kommt aueh eine machtig aufge- 
triebene M&rkseheide vor. Von den tibrigen Str~ngen des Riickenm~rkes ist der 
Vorderseitenstrang in seiner G~nze etwas markarm, der Grad der Bl~sse jedoeh 
bleibt welt hinter den Pyramidenseitenstr~ngen zurfick. Der Untersehied zwischen 
den beiden ist auf Abb. 15 sehr gut zu sehen, wo zu gleicher Zeit der normale Mark- 
gehalt des Burdachschen Stranges einen seh~rfen Gegensa~z bildet. Die bl~ssere 
F~rbung des Vorderseitenstranges ist selbst im Dorsalmark zu sehen (weniger 
ausdrtieklich), im Lendenmark fehlt sie vollst~ndig (siehe Abb. 15). Im Gebiete 
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der Pyramidenvorderstrangbahn sieht man eben~alls eine Liehtung, diese jedoch 
kann dem Pyramidenseitenstrang nieht nahe kommen und Iehlt in den lumbalen 
Segmenten. Von den Hinterstrgngen finder man in den Itals- und Rtieken- 
segmenten im Go//sehen Strang bzw. in seinen medialen Teilen eine Markrarefikation. 
NamenSlich umgeben sehmale keilf6rmige Liehtungsgebiete in den Halssegmenten 
(siehe Abb. 14) das Septum mediale posterius, im Rfickenmark sind diese etwas 
seitlieh zu sehen, so daft ihre Late  der Grenze zwisehen d e n  Gollschen und Burdaeh- 
sehen Strang enfsprieht. Die hinteren Strange sind im lumbalen Mark vollst~ndig 
normal. 

In  den peripheren, der Hirnhau~ benaehbarten Partien sieht man in der ganzen 
L~nge des Riiekenmarkes eine Markdegeneration, deren Intensit/~t in den versehie- 
denen Segmenten, abet aueh in derselben I-IShe weehselnd ist. Das Wesen dieser 

Degeneration besteh~ darin, dag 
ein sehmMer Streifen des Rtieken- 
markrandes mi~ vollst/~ndiger Ver- 
naehl~tssigung der Grenzen der 
gfiekenmarkstr/~nge bisweilen lokal 
etwas /~rmer an Mark ist und 
mehr oder weniger gec~uollene Mark- 
seheidenquersehnitte enthhlt. In  
Ubereinstimmung n i t  den Mark- 
bildern gelang es auch an Sehnitten 
anderer F~rbung (Eosin, Nigl usw.) 
in den gandpar t ien  eine eigen- 
t/imliehe Kammerstrnk~ur zu ent- 
deeken, welehe den markarmen, 
bzw. aufgetriebenen Narkseheiden 

Abb. 15. ~Veigertf~rbung. Lumbale Anschwellung. enthaltenden Gebieten entsprieht. 
Ausgesprochener Seitenpyramidenausfall. Die Fettf/~rbungen sind in diesen 

Gebieten negativ. 
Die graue Substanz des Ri~c~enmarkes ist, wie wit es frfiher erwghnf~ haben, in 

den gMssegmenten stark reduziert, wie es auf unserer yon einem nach Weigert 
gef~rbten Sehnitte verfertigten Abbildung gut sichtbar ist (siehe Abb. 14). 
Diesen Schni~t mit  einem normalen t)r/tparat vergleichend, mtissen wir den 
unteren Tell des Riickenmarkes als abgeplattet bezeiehnen, die grauen Vorder- 
h6rner Mad /iberaus schmal, das Proeessus cervieMis medius ist nur angedeutet. 
In  den dorsalen und lumbosakralen H6hen ist keine mit ffeiem Auge zu beob- 
achtende Verkleinerung vorhanden. 

In  den Halssegmenten f/~llt in Eosin-, van Gieson- and Nifilschen Schnitten 
der groBe Reichtum der grauen VorderhSrner an Gliakernen schon bei sehwacher 
Vergr613ernng anf. Die Gliavermehrung jedoeh ist nich~ im ganzen Vorderhorn 
gleichm/~gig, wir kSnnen vielmehr einen entschiedenen Unterschied zwischen der 
lateralen und medialen Hi~lfCe erkennen. Die Gliakerne sine[ in iiberwiegender 
Mehrzahl entweder rund oder oval, chromatinreich, mit Randhyperchromatose. 
Mitunter linden sieh aueh l~tngliche, eingedriickte oder unregelm~Bige Exemplare, 
bisweilen mi~ sich~barem Zelleib. Die Gliavermelarnng ist mit derselben Intensit~t 
auch in den dorsalen H6hen zu finden, hier ist sie aueh in den seitlichen Teilen des 
Vorderhornes stgrker akzentuiert. Sehr ausdrficklich ist sie in den oberen Lenden- 
h6hen, w/ihrend sie in den tieferen lumbMen und sakralen Segmenten nur in milderem 
Grade zu konstatieren ist. Aul]er der geschilderten diffusen Gliakernvermehrnng 
begegnen wit aueh umsehriebenen Gliaanhgufungen oder Gliasternen, yon welehen 
ein sehr sehSnes Exemplar auf Abb. 16 zu sehen ist. Die GliaknStehen sind yon der 
diffusen Vermehrung abweiehend in s~mtliehen ttShen sehr ausdriieklieh vorzu- 
~inden, sie enthalten bisweilen Reste yon Nervenzellen. Mitunter sieht man aueh 
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H/~ufchen, die aus 15--20 Kernen bestehen, die Kerne selbst sind fund  oder poly- 
gonal, ab und  zu sind aueh eingekerbte oder welche mi t  unregelm~$igen Ri~ndern 
(Degenerationsformen) zu linden. Aktive Neuronophagie is t  nich~ vorhanden.  

Die VorderhSrner en tha l ten  in den Hals- und  Riiekensegmenten auffallend 
wenig Ganglienzellen. So fehlt  z. B. in C. VII.  die dorsola~erale Zellgruppe voll- 
st~ndig, wi~hrend die ventrolaterale dureh vereinzelte Zellen ver t re ten  ist. Dasselbe 
s teht  bezfiglich des zentralen Kernes,  wi~hrend die mediale Zellgruppe in diesem 
Niveau auch sons~ zellarm ist. E in  ~hnliehes Bild erhal ten wit  in C. VI. und  V., 
in beiden fehlea besonders die lateralen Nervenzellgruppen, so z. ]~. haben wit  
Sehnit te  unter  den Seriensehni~ten aus C. V., welehe keine einzige Ganglienzelle 

Abb. 16. R~ickenmark. V~. Cervicalwurzel. Alkohol-Toluidinblau-Fhrbung.. Gliaknbtchen 
im grauen Vorderhorn. 

enthal ten.  Sehr lehrreich ist  unsere Abb. 17 yon einem unteren dorsalen Niveau,  
wo ein scharfer Gegensatz zwisehen dem nervenzel lfreienVorderhorn an d  tier Clarke- 
schen S~ule mit  ihrem normalen Nervenzellengehal~ besteht .  Dasselbe konnten  
wir in den yore oberen und  mit t leren Rtiekenniveau veffert.igten Schni t ten fest,- 
stellen. In  der lumbalen Regian sind die seitlichen Nervenzellengruppen (dorsale 
und  ventrale) dureh Nervenzellen in ziemlich sehSner Anzahl  vertreten,  obgleich 
kleinere Ausfi~lle auch bier vorkommen. Die medialen Gruppen geben ein der Norm 
entsprechendes Bild. Dasselbe kann  -con der sakralen Region behaupte t  werden. 

Eine auffallende Abnahme der Zellen der Hinterh6rner  is t  in keinem Niveau 
des Rfiekenmarkes zu konstatieren.  

Demnach sind die grauen Vorderh6rner in den dorsalen und  t ta lssegmenten 
des Riiekenmarkes an Nervenzellen sehr arm, und  an  dieser Stelle ist  auch eine 
enorme Gliavermehrung sichtbar.  In  den t ieferen Segmenten is t  die Zahl  der Nerven- 
zellen fas t  normal,  die Gliawueherung ist  jedoeh in milderem Grade aueh hier vor- 
zufinden. 
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In bezug der feineren Histologie der Nervenzellen des ]~fickenmarkes sei be- 
merkt, daf~ wit im Italssegment motorische Zellen mit normaler Nil]lstruktur tiber- 
haupt nieht linden. Die wenigen Zellen, die da sind, sind entweder schmal und in 
ihrer ganzen Substanz dmxkel gef~rbt, also atrophiseh, oder yon wabiger Struktur 
und mit griinlichem Pigment beladen. Es gib~ ferner diffus blaugefi~rbt.e kernlose 
Zellschatten, oder yon grttnlichem Pigment gleichsam aufgetriebene Zellen. In 

Abb. 17. l~iickenmark. Alkohol-Toluidinblau-F~rbung. DorsalsegInent. Zellreiches Clark 
I~ern, Vorderhorn ohne motorische Nervenzellen. Diffuse Gliaproliferation im grauen 

Vorderhorn. 

den dorsalen Segmenten sehen wir dasselbe Bild, hier kommen jedoch ab und zu 
vereiazelte normal s~rukturierte mo~orische Nervenzellen vor. Im Lendenniveau 
zeigen die Vorderhornzellen zum gr6Bten Teile eine intakte Nil31struk~ur, eln kleinerer 
Tell hingegen versehiedene pathologische Ver~nderungen: feinen staubartigen 
Zerfall oder Desintegration der NiBlsubstanz, homogene (blaBblaue) Zellschatten 
mit umgebender Gliakernvermehrung, feine wabige oder vakuolige Zelleibe mit 
Umklammerung. Sehmale, dunkle atrophische I~ervenzellen sind nur selten zu sehen. 
In den sakralen l~egionen sind die Vorderhornzellen ebenfalls gesund undes kommen 
nut vereinzelt etwas gequollene Zellen mit k6rnigem Zerfall der NiBlsubstanz vor. 
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An anderen Stellea sind grfinliche homogene Zellsehatten sichtbar, yon Gliakernen. 
umklammert,  es kommen aueh Gliahaufen mit  Nervenzellresten vor. Die Nerven- 
zellen des Hinterhornes sind im HMsniveau zum Teile normal, zum Teile zeigen sie 
versehiedene pathologisehe Veri~nderungen (sind feirt vakuolig, haben einen dunklen 
Kern). Die Zellen des Seitenhornes im dorsMen Marke (Nucleus sympathieus lat. 
Jacobsohni) sind rein lfickig, mit  dunklem Kern, ein anderes MM etwas aufgetrieben 
and mit  griinliehen PigmentkSrnehen beladen. Der fiberwiegende Teil der Cla@e- 
schen Zellen ist vollkommen normal, u n d e s  zeigt sich nut  ab und zu eine m~gig 
gequollene Zelle mit  feinen griinen Pigmentk6rnchen. In  der lumbosakralen Region 
sind die grogen Zellen (ventral yon der Substantia gelatinosa) zum Tell nnver- 
sehrt, zum Teil ist ihre Struktur k6rnig zerfMlen, oder sind sie in ihrer Ggnze 
kompakt. Die kleinen Nervenzellen sind den kleinen Zeller/ des hSheren Niveaus 
ghnlieh. Um die Mittelnebenzellen sind die Gliazellen vermehrt, die Zellen selbst 
sind rein wabig mit griinen PigmentkSrnchen; es gibt aueh kleine vakuolige Zellen, 
der grSgere Teil der Zellen ist vollkommen intakt. 

Bei Fettfgrbung enthalten die grogen Zellen der V0rderhOrner wenig Fett .  Zu- 
meist finder sieh seitlieh vom Kern ein kleines, aus einigen KOrnehen beslbehendes 
Fettfleekehen. Mitunter kommen aueh ganz verfettete Zellen vor. Ein Teil der Zellen 
der Clarkesehen S~ule ist fettig degeneriert, im gr6gten Teile derselben ist jedoeh 
tOett nieht einmM in Slouren vbrhanden. In  den lumbosakrMen groBen Nervenzellen 
finden wir h/~ufig ein Fetttr6pfehen, dieses ist jedoeh immer an der Seite des Kernes, 
ist scharf umsehrieben and entsprieht der Pigmentablagerung der rtormalen Nerven- 
zellen. Bisweilen sieht man aueh hier vereinzelte fettig degenerierte Nervenzel]en. 
In  den Hinterhornzellen ist wenig Fet t  da, am meisten in Form yon kleinen Tr6pf- 
ehen. Die Gef~Be der grauen Substanz des Riiekenmarkes enthalten in den HMs- 
und l~iiekensegmenten ziemlich oft Fett ,  die Wandelemente sind fein gek6rnt, 
such die adventielle Seheide enthglt K6rnchenzellen. Fet t  in gr6geren Mengen 
gibt es um die Gefage nieht. In  der lmnbosakrMen Region linden wir wenig Fett .  

In Bielschowsky-Bildern sind die Nervenzellen ira Hals- and giiekenniveau 
sehmM, dunkel; in de~." Mehrzahl der Zellen sind die intraeellulgren Fasern erhalten, 
beim anderen Teile der Zellen begegnen wir vaknoligen Zelleibern mit gelbem 
Pigment. Die Zellen der Clarkesehen Sgule sind normal, man sieht nnr ab nnd zu 
eine Zelle mit  kOrnig zerfMlerier Fibrillenstruktnr. In  der Lendenregion ist die 
fibrill~re Strnktur der Nervenzellen vollkommen intakt. In  den HMs- und Riieken- 
segmenten, im Gebiete des Pyramidenseitenstranges sind zahlreiche K6rnehen- 
zellen sichtbar mit  sehaumigem Plasma und feinen argentophilen KSrnehen. 

Der ZentralkanM des Riiekenmarkes fehlt in der ganzen L/~nge des Riicken- 
markes, an seiner Stelle ist eine Proliferation yon Ependymzellen zu beobachten. 

Die W,~trzeln des Ri~ekenmarkes. Wir linden sowohl nm die vorderen, als such um 
die hinteren Wurzeln Infiltrate, die mit  dem Infiltrat der Rfickenmarkshaut tiber- 
einstimmend sind. Die entzfindliehen Elemente reihen sich oft nut  am Rande 
der Nervenbtmdel auf, sie umrahmen diese gleichsam, ein anderes Mal dringen sie 
zwischea die Nervenfasern ein und iiberschwemmen diese bisweilen f6rmlich. 
Das endoneurale Bindegewebe und seine Gefi~Se sind zumeist aueh inflitriert. 
Zwischen der vorderen und hinteren Wurzel ist hinsiehtlich der Beteiligung an dem 
EntztindungsprozeB kein Untersehied zu bemerken, such linden wir zwisehen den 
einzelnen Segmenten keine solehe Abweiehungen, welche uns zu weiteren Folge- 
rungen bereehtigen wfirde. So hMten wir den Umstand, dab die ziemlieh hoehgradige 
Infiltration der vorderen Wurzel in den HMs- und LendenhShen ebenfalls aufzu- 
linden ist, ftir besonders wiehtig. BeiMarkscheidenfgrbung sind die vorderen Wurzeln 
bedeutend i~rmer an Mark Ms di e hinteren. So gibt es Nervenbfindel, welche nur 
einige feinere F/~serehen enthMten. Mit stgrkerer Vergr6Berung sind stark aufge- 
triebene, vakuolige, knotig angeschwollene MarMasern zu setlen; Zerfall in BMlen. 

Archly ftir Ps3~ehiatrie. Bd. 89. 2I 
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und k6rnige Zerstgubung kommt auch vor. Die vorderen Wurzeln der Lenden- 
anschwellung sind viol markreicher als die der eorvioalen, paghologische Ver~nde- 
rungen sind jedoeh aueh in diesen zu finden. In den hinteren Wurzeln gibt es neben 
markreichen Fasorn viele pathologische Marldasern. Es sind hanptsi~chlich Biindel 
zu sehen, die mit Degenerationsformen vollgestopft sind (diese sind wahrseheinlieh 
die stgrkor infiltrierten Partien). Anch viele m~ehtig, fenstrig aufgetriebene Mark- 
scheiden gibt es zu beobaehten, and zwar in der Ein~rittszone der hinteren Wurzel 
(Zona cornu radieularis). 

Die spinalen Ganglion. (Es wurden nur die lumbalen Ganglion heransgenommen). Im 
mngebenden Bindegewebe starke lymphoeyt~re und plasmazellige Infiltration, welche 
haupts/~ehlieh in den zum Ganglion ziehenden Wurze]teilen ms Anh~ufungen 
bildet und an einem Ende des Ganglions in das Ganglion selbst hineindringt. Die 
Ganglienzellen geben mit Niglscher F~rbung ab und zu ein normales Bild, h/~ufiger 
sehen wir aber versehiedene pathologische Ver~nderungen. Es gibt vollkommen 
homogene, kernlose Zellschatten, ferner stark vakuolige oder leinliickige Exemplare 
(bisweilen sind in ein und derse]ben Zelle beide Ver~nderungen zu sehen). Es kommt 
aueh vor, dab die Vakuolen am Rande der Zelle einen Kranz bilden, ein anderes Mal 
ffillen die vermehrten Satellitenzellen die Kapsel der Gang]ienzellen aus: ,,l~est- 
kn6tchen". Beginnstadien sieht man aueh: Im K6rper der Nervonzellen gibt es 
kleine Lfieken, und darin sitzt die Satellitenzelle (dies ist zumeist in Biel3chowsky- 
Sehnitton zu sehen). In den Nervenzellon finder sieh viel grfinliehes Pigment. Mig 
Sudanf~rbung ist im K6rper der Nervenzellen sehr oft Fet~ vorhanden, das zumeist 
fein gek6rnt ist und entweder ein kleines Fleekehen bildet, odor den Kern kranz- 
artig umgibt. Bisweilen ist die ganze Zelle mit feinen Fettk6rnchen geffillt, und 
da die Zollgrenzen versehwommen sind and die Kernfi~rbung unvolikommen, ist 
das Vorhandensein einer fettigen Degeneration zweifellos. Ein anderes FIal ist 
grobkSrniges oder sehollenartiges Fett  da, in ttalbmond- oder Streifenform. Die 
Kerne der Nervenzellen sind h~ufig pyknotiseh, dunkel. Im intrakal0sularen Ge- 
webe des Ganglions gibt es kein Fort. In Bielschowsky-Bildern gibt es auBer Zellen 
mit unvers~hrger intraeellularer Struktur auch solche ExemPlare, die die lrfiher 
beschriebenen Vers aufweisen: vakuolige, wabige Zellen. Als Zeiehen 
der schweren Entartung der Ganglienzellen kommen auch sehr sehSne tIenkel- 
bildungen vor, welehe Scha//er in einem l~alle spastischer tIeredodegeneration be- 
sehriebon hat. In dem mit dem Ganglion zusammenhi~ngenden zentralen und peri- 
pheren Absehnitte der hinteren Wurzel sind mit der Spielmeyerschen F/~rbung 
vorsehiedene pathologisehe Ver~nderungcn zu sehon: Auftreibung mit Lfieken and 
Vakuolen, Zerstiiekolung (isolierte MarM~figelchen). In dem dem Ganglion anliegen. 
den Toil der vorderen Wurzel kSnnen wir dieselben krankhaften Vor/~nderungen 
vorfinden. 

Die weiehen H~u~o des verliingerten Markes sind bindegewebig verdiekt und 
stark infiltriert. Die infiltrativen Elemente sind dieselben, wie in den weiehen tIauten 
des GroBhirnes und des Riiekenmarkes. Ferner finden wir auch hier h~ufig miliare 
Tuberkeln, yon welehen die eine odor die andere mit dem Nervengewebe verwaehsen 
ist. Die meningealen Gef/~Be sind yon m/~ehtigen Infiltraten umgeben and auch 
in deren Adventitia linden wit Tuberkelm Der Ependymbesatz des vierten Ventri- 
kels ist an einer Stelle zerrissen und daselbst wSlbt sich ein mit den Epitheloidtuber- 
keln der weichen ttirnhaut identisch aufgebautes Gebilde in die tI6hlung des Ven- 
trikels vor. In seiner N~he befindet sich tin stark infiltriertes Gef/~l?, welches often- 
bar als Ausgang der Tuberkel gedient hat. Derartige, auf dem Epondym sitzende 
Tuberkel gelang es uns aueh, an anderen Stellen zu linden. Unter dem Ependym 
befinden sich hs yon Lymphocyten and Plasmazellen umgebene Gefi~ge, bis- 
weilen setzt sieh die InfiltratiOn der Hirnhaut unmittelbar in der Gef~gseheide fort. 
Tiefor enthMten die Gef/~Be keine Infiltration, nur die im Gebiete der Pyramide be- 
findliehen Get, Be erscheinen kernreicher. Mit Fettf~rbung sind an beiden Seiten 
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im Gebiete der Pyramiden im perivaseul~ren Raum der Gef~ge viele fettkSrnige 
Zellen zu sehen, aueh die Wandelemente selbst sind mit Fe t t  beladen. AuBerhalb 
der Gefi~ge sind aueh in der Nervensubstanz der Pyramiden viele freie KSrnehenzellen 
da, einzeln oder gruppenweise. In  den Pyramiden der geschlossenen Oblongata sind 
die Gef~Be so massenhaft mit Fe t t  beladen, dab das Bild kaum yon demjenigen des 
oberen spinalert Halsni~eaus abweieht. In  der o]]enen Oblongata finde~ sieh weniger 
Fett ,  wir sehen insbesondere um die Gei~Be die mehrsehiehtige Anordnung nieht. In  
der Nervensubstanz gibt es auBer denPyramiclen kein Fett .  Die Imtima der Hirnhaut- 
gef~Be zeigt eine starke Verfettung, in der Mitre der kleinen meningealen Tuberkeln 
sind viele kleine Fettk6rnehen, in den mit  dem Nervengewebe verwaehsenen Teilen 

Abb. 18. Hypoglossuskerm Alkohol-Toluidinblau-F~rbung. N normale raotorische Zellen, 
P pathologische (gebl~hte) Nervenzellen. ,,N" stammt aus einem Normalfall, ,,P" aus 

unserem Fall. 

finden sich KSrnchenzellen, in den Wandelementen der Gef~ge in ihrer unmittel- 
baren Nghe sind FettkSrnchen zu sehen. Mitunter enthalten auch die subependy- 
malen Gef~Be etwas Fett .  Mit Markf~rbung (haupts~chlich naeh Weigert) im Ge- 
biete beider Pyramiden eine ausdriickliche Lichtung, abet kein vSlliger Markausfall. 
Bei sti~rkerer VergrSgerung sind diinne und blab gefi~rbte Markfasern zu sehen. 
Die fibrigen Teile des verl~nger~en Markes sind normalen Markgehaltes. In  den 
Ra~dteilen, in der unmittelbaren Nghe der infiltrierten Hirnhaut, gibt es aueh hier 
h~ufig starke, bisweilen keulenartige MarkscheidenaMtreibungen. Die Nerven- 
zellen des N. X I I  sind im Niglbilde in ihrer G~nze aufgetrieben, die Auftreibung 
erstreckt sich auf s~mtliche Nervenzellen des Kernes. Im Zelleib ist die NiNsub- 
s~anz desintegriert, rein staubartig zerfallen; die Zellen geben das Bild der NiNschen 
,,prim~ren Reizung". Der Grad der Auftreibung wird in Abb. 18, bzw. durch den 
Vergleich desselben mit  der Norm wiedergegeben. Die Zahl der Nervenzellen ist 
ungef~hr normal. Seltener kommen auch vakuolige Nervenzellen vor. Bei Fett-  

21" 
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f~rbung gibt es in fast allen Zellen fein verteiltes Fett .  Die Xerne der Nervenzellen 
sind bisweilen dunkel, die Rgnder derselben unregelm~gig ausgefranst. In  Biel- 
schowskysehnitten sind wabige, ein anderes hlal etwas gek6rnte oder vakuolige Zell- 
leiber zu sehen. Die Gangliertzellen des N. ambiguus sind im Niglbilde beinahe so 
aufge~rieben, wie die des N. XII .  Die Ganglienzellen des N. IX. sind im NiBlbilde 
oft vakuolig oder wabig, aueh eine geringe Gliavermehrung kommt vor, bei Fett- 
f&rbung erseheinen fast alle Nervenzellen verfette~. Der Facialiskern besteht aus 
Nervenzellen, welehe ann~hernd alle normale NiBlstruk~ur besitzen, wie aus Abb. 19 
ersichtlieh. 

In  markgef~rbten Sehni~teit der Briic]ce ist keia Ausfall zu konstatieren, mit 
Fettfi~rbung beiderseits im Gebie~e der Pyramide wenig t~ettkSrnehenzellen, ~eils 

Abb. 19. Facialiskern. Alkohol-Toluidinblau-F~rbung. SchSn geformte Nervenzellen, mit 
normMen Konturen und 4istinkter Nil31struktur. 

frei, teils um die Gef~ge. Die KSrnehenzellen sind zumeist gruppenweise (etwa 
strangar~ig angeordnet) zu sehen. 

Die Hirnh/~ute der Pedunculi sind stark verdiekt und infiltrierfa Markf/~rbung 
ergibt im mittleren Teil der beiden Itirnsehenkeln in symmetriseher Anordnung 
eine geringgradige Liehtung in Streifenform, welehe in L~ngsriehtung die mittleren 
drei Ftinftel des Pedurmulus nieh~ einilimmt, kurz sie besehr~nkt sieh auf ein kleineres 
Gebiet als die Pyramidenbahn, befindet sieh jedoeh innerhalb ihrer Grenzen. 
An derselben Stelle sind mit  Sudanf~rbung zerstreut FettkSrnehenzellen sieh~bar, 
und zwar zum Teile frei in der Nervensubstanz, zum Teile perivaseul/ir. Aueh die 
Wandelemente der Gef~13e enthalten etwas Fett .  Die Menge des Fe~tes erseheint 
hier im allgemeinen grSl3er als in der Brtieke, die Ursaehe dessen ist vielleieht, dab 
die Pyramidenfasern bier auf ein kleineres Gebie~ zusammengedrangt sin& 

Die I-I~iute des Kleinhlrnes sind in geringem Grade infiltriert, die Elemente sind 
dieselben, wie in den H~uten des GroBhirnes. Manehmal sind aueh einzelne Gef~g- 
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wi~nde mit Lymphocyten infiltrier~. Ab und zu finden wir aueh hier aus Lympho- 
cyten bes~ehende kleine H~ufchen (Epitheloidzellen-Tuberkeln). Die Gliae]emente 
des S~ratum moleculare sind vermehrt (zumal zonal), ihr Leib ist aueh oft sichtbar. 
In den Purkinje-Zeller~ ist eine beginnende Desintegration der NiBlsubstanz, anderswo 
sind auch schattenartige Zellen zu beobachten. In Fibrillenbildern kommen auch 
leere KSrbe vor. Der grSBte Teil der Purkin~e-Zellen ist intake.. Stellenweise sind 
die Bergmannsehen Zellen m~Big gewuchert und enthalten feine Fe~tkSrnchen. 
Im ~iveau der Bergmann-Zellen, wie auch im Stratum granulosum finden wir auch 
in den Gef~Bw~nden feine FettkSrnchen. Bei Markf~rbung normale Verh~ltnisse. 

Abb. 20. tI~matoxylineosin-F~rbung. !Ylusc. (teltoideus. N normale, A atrophische 
l~r Zwischen beiden sehr ausgesprochene Sarkolemmkernvermehrung. 

In den peripheren Nerven (N. ulnaris, radialis, ischiadicus) ist eine ausdriickliche 
schwere Degeneration der Markfasern zu beobachten, Auftreibung, Vakuolenbildung, 
die Absonderung der vakuoligen Teile, Zerstiickelung. Besonders schwer sind die 
Veri~nderungen voa den drei untersuchten ~erver~ im N. ulnaris. ])as endo- und 
perineurale Biadegewebe ist~ stark vermehr~. Zwischen den Markfasern des N. 
radialis und ulaaris iinden wir h~ufig fettkSrnige Fasern, die Neurilemmkerne sind 
oft gewuchert. 

Die Muskulatur: Es gelangten zur Untersuchung die Muskeln des Thenar, des 
Del~oideus und Gastrocrmmius. In der Muskulatur des Thenars linden sich nut 
ab und zu quergestreifte Fasern normalen Kalibers, es kommen inzwischen auch 
einige gequollene und vakuolige Exemplare vor. Die ttauptmasse der Muskulatur 
besteht aus auI~erordentlich diinnen, zumeist nut schattenhaft angedeuteten Muskel- 
fasern, die Sarkolemmkerne mi~chtig vermehrt. Letztere bilden zumeist eine ununter- 
brocherle Ket~e, ein anderes Mal sind sie unregelm~13ig au~einandergehiiui~. Die 
aCrophischen Musketfasern sind verh~l~nism~l~ig weir voneinander entfernt, die 
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Abs$i~nde sind yon vermehrtem fibrilli~rem Bindegewebe ausgefiillt. In den Muskel- 
fasern selbst ist kein Fet~ vorhanden, wir sehen nur in der Umgebung der Sarkolemm- 
kerne bisweilen rein gekSrntes Fort. Bedeutend mehr quergestreifte Fasern normaler 
GrSSe sind im Deltoidus als im Thenar zu sehen. Die atrophisehen Fasern sind aueh 
mehr zusammenhgngend und nicht so zerfetzt. Die Proliferation des Sarkolemms 
isg jedoch auch hier sehr stark und dies fiihren wir in Abb. 20 vor, wo eine breite 
Sarkolemmwucherung zwisehen normalen und atrophischen Fasern Platz nimmg. 
Von den drei l~egionen sind die Ver~nderungen des Gasgrocnemius am mildesgen, 
hier linden wir die moisten intakgen Fasern undes kommen auch agrophische Fasern 
verh~ltnism/~$ig selten vor, die Identiti~t des pathologisehen Prozesses beweist 
jedoch die auch hier vorhandene Vermehrung der Sarkolemmkerne. 

Zusammen/assung der Ergebnisse der histologischen Untersuchung. Die 
weichen t t~ute  - -  sowohl des Gro~hirns wie auch des verl~ngerten 
Markes - -  sind Sitz eines mfliartuberkul5sen Prozesses. I m  Gyrus con- 
tralis anterior des GroBhirnes sled sehr schwere, mit  cytoarehitek- 
tonischen StSrungen verbundene Ver~nderungen zu beobachten. Deren 
Wesen ist: vollst~ndiger Mangel der Betzschen Zellen, starke zahlen- 
m~l~ige Abnahme der Pyramidenzellen, Undeutlichkeit der Rinden- 
schichtung in der pyramidalen Schieht, schieht~rtige Gliawucherung, 
die sieh zum Teile aueh auf das Str. multiforme erstreckt. Diese Ver- 
~nderungen des Gyrus eentralis anterior sind beiderseitig. In  den fibrigen 
Regionen der l~inde gibt es keine Abweichungen der Cytoarchitektonik. 
Hinsiehtlieh der moisten histologischen Ver~nderungen ist kein Unter- 
schied zwischen dem Gyrus centralis anterior und den fibrigen cortiealen 
Regionen: fiberall ist starke, typisehe Auftreibung der Nervenzellen, 
,,wabige Zellver~nderung", Veffettung der Nervenzellen, Neuronophagie, 
Randgliose usw. zu sehen. Bei ehlem anderen Teile der Ver~nderungen 
linden wir jedoch ausdrfiekliehe Unterschiede, so z. B. befinden sich um 
die Gef~l~e der weilten Substanz des Gyrus eentralis anterior h~ufig 
FettkSrnchenzellen, ferner siud die Markstrahlen des Gyrus centralis 
anterior sehr mangelhaft  und zeigen be ider  feiaeren histologisehen Unter- 
suchung verschiedene pathologisehe Ver~nderungen. L~ngs des ganzen 
l%fickenmarkes sehr ausdriickliche Degeneration des Pyramidenseiten- 
stranges, im Gebiete des Pyramidenvorderstranges m~l~ige Rarefizierung 
der Markfasern, und in den dorsalen und Halssegmenten eine milde De- 
generation des Gollschen Stranges. Die VorderhSrner sind im t Ia lsmark  
auffallend verschm~lert und enthalten sowohl hier, als auch ia der dor- 
salen Region nur ab und zu einzelne atrophisehe motorisehe Zellen. Da- 
selbst sind die Gliakerne m~ehtig gewuehert (insbesondere ia der seit- 
lichen Partie der VorderhSrner), haufige RestknStchen. I m  lumbalen und 
dorsa len~ark  ist die Zahl der Nervenzellen im grol~en ganzen normal. Die 
~qervenzellen zeigen aueh hier Ver~nderungen, bier gibt es aueh Residual- 
knStehen. ])ie Ver~nderungen der Nervenzelien weichen insoferne von 
den Ver~nderungen der hSheren Segmente ab, daS man hier 5fret Auf- 
treibung und kSrnigen Zerfall der N~l~lsubstanz begegnet. Die Zelten 
der t t interhSrner und der Clarkeschen S~ule haben zahlemn~l~ig nicht 
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abgenommen, der gr6~te Tefl derselbea ist vollkommen intakt. Der 
Entzfindungsproze• der Hirnhaut hat auch die Rfickenmarkswurzeln an- 
gegriffen. Die vorderenWurzeln sind viel ~rmer an Mark als die hinteren. 
Pathologisehe Formen der Markseheidem kommen in beiden v0r (Auf- 
treibung, Zerstfickelung). Die I~ervenzellen der intervertebralen Ganglien 
zeigen versehiedene pathologisehe Ver~nderungen (vakuolige Zell- 
sehatten usw.), der entzfindliche Proze~ ist in dem umgebenden Binde- 
gewebe sehr stark und greift in. geringem Grade aueh auf das Ganglion 
fiber. Die Entartung der Pyramide ist auch im verl~tngerten Mark und 
in den ttinterstr~ngen vorzufinden, in der Brficke feh]t sie. Die weiehen 
H~ute des Kleinhirnes nehmen am tuberkulSsen Vorgang ebenfalls tefl, 
die Purlcin]e-Zellen sind degeneriert, die Zahl der zonalen und Berg- 
mannsehen Gliazellen ist vermehrt. Die peripheren l\Ierven zeigen ver- 
schiedene schwere Markdegenerationen, die Neurflemmkerne und das 
endo-perineurale Bindegewebe ist vermehrt. Die Muskeln sind stark 
atrophiseh, enthalten versehm~lerte Muskelfibrillen, bzw. deren Frag- 
mente. Einzelne aufgetriebene, vakuolige Muskelfasern kommen aueh 
vor. Die Sarkolemmkerne sind maehtig gewuehert und bflden lange 
Kettenreihen. 

Die histologische Untersuchung in ihrer G~tnze fiberblickend, mfissen 
wit die elektive sehwere Ver~nderung der beiderseitigen Gyri centrales 
anteriores, die beiderseitige Degeneration der Pyramidenbahn und die 
sehwere Erkrankung der Vorderh6rner des Rfiekenmarkes hervorheben. 
Wenn wir noeh die in den peripheren Iqerven und in den Muskeln vor- 
gefundenen Veranderungen hinzunehmen, stehen wir in unserem Falle 
einer Erkrankung des ganzen cortieomuskularen motorisehen Systems 
gegenfiber. Unser Fall ist also au] Grund der histologischen Untersuchung 
als eine amyotrophische Lateralslclerose zu betrachten. 

Die Ver~nderungen des Gyrus eentralis anterior haben die Forseher 
in der Literatur der amyotrophischen Lateralsklerose sehon seit langem 
besehaftigt. Seit den Untersuchungen yon Campbell, Jansens und 
SchrSder karm der morphologische Teil der Frage mehr oder weniger 
als abgeschlossen betrachtet werden. Die sich seitdem mit den Ver- 
anderungen dieser Regionen besehaftigenden l~orscher (Jamb, Matz- 
dor]], Fi~n]geld usw.) beschreiben alle das Fehlen der Betzschen Zellen, 
die SchrSdersehe pseudogranul~re Sehieht, die Undeutliehkeit der Tek- 
tonik. Dieselben Veranderungen haben wir aueh in. unserem Falle sehr 
ausdrfieklich vorgefunden, was aus dem Vergleieh der beiden ,Abb. 8 
u. 9 hervorgeht. Der Untersehied zwischen dem Gyrus centralis anterior 
und Gyrus eentralis posterior fallt aaf den ersten Bliek auf und wir haben 
denselben Unterschied auch zwisehen dem Gyrus centralis anterior und 
den anderen Rindenregionen vorgefunden. Wir halten es ffir sehr wiehtig, 
dab die Veranderungen des Gyrus eentralis anterior in unserem Falle 
an beiden Seiten yon derselben Intensit~t sind, und aueh in den Einzel- 



328 T.v. Lehoczky und K. 8chaffer: 

heiten ein iibereinstimmendes morphologisches Bfld geben, was allein 
sehon auf den systematisehen Charakter des Leidens sehliel]en lal3t. 
Eine gewisse Abweichung bedeutet in unserem Falle, dal~ die pseudo- 
granulare Sehicht sich nicht auf die Mitre der l%inde beschri~nkt, sondern 
stellenweise auch i~ die Lamina multiformis hineindringt, ferner, dal~ 
auch die Lamina zonalis Gliavermehrung en~halt. Die Ursache des 
letzteren ist offenbar der in unserem Falle beobaehtete meningeale Prozel3, 
welcher auf die zonalen Elemente einen Reiz ausgeiibt hat. Die in saint- 
lichen l%egionen der Rinde vorgefundenen feineren histologischen Ver- 
anderungen bringen wir ebenfalls mit dem Hirnhautprozel~ in Verbindung, 
in welchem auf dicse Weise natiirlich auch der Gyrus centralis anterior 
teilnimmt. Unsere Auffassung wird motiviert: 1. durch die diffuse Ver- 
breitung der Veranderungen, welche mit der diffusen Natur des Hirn- 
hautprozesses sehr gut in Einklang zu bringen ist, ferner 2. durch den 
aknten Charakter der Veranderungen (Auftreibung der Nervenzel]en, 
vakulare Degeneration, verschiedene Gliareaktionen). Der Umstand, daft 
der Gyrus centralis anterior antler den generalisierten Verdinderungen 
akuteren Charakters auch sehr ausdriic]diche und schwere chronische Ver- 
iinderungen zeigt (te/ctonische StSrungen, Nervenzellaus/all, schiehtartige 
Gliawucherung, usw.), hebt diese Region sehr prggnant aus der Ggnze des 
di//usen pathologisehen Prozesses des Gro/3hirnes hervor und l~i[3t die selb- 
st~indige Beurteilung dieser Region yore 19athologischen Gesichtspun/cte aus 
als notwendig erseheinen. 

Die bei der Amyotrophie wahrgenommenen Veranderungen des Gyrus 
centralis anterior yore Gesichtspunkte der Genese aus betrachtet, begegnen 
wir zwei gegensatzlichen Auffassungen. Der Vertreter der einen ist 
Montanaro, nach dem die das Wesen des Krankheitsprozesses bildende 
Lasion, das Motorium sowohl der Rinde als auch des Rfickenmarkes 
betrifft, also die Betzschen Zellen und die motorischen Zellen des Riicken- 
markes, die an@re ist die SchrSdersche Auffassung, der die Rindenveran- 
derungen nicht prim~rer, sondern sekund~rer Natur halt. Er basiert 
seine Auffassung darauf, dab in Fallen, wo irgendein Krankheitsvorgang 
die Pyramidenbahn unterbrochen hat, im Gyrus centralis anterior die- 
selben Veranderungen zu konstatieren waren, wie bei der amyotrophischen 
Lateralsklerose. 

In unserem Falle sehen wir bei Uberblick der Ver~nderungen des 
1. Neurons der motorischen Bahn, also der corticospinalen Bahn, eine 
gewisse Wahrscheinlichkeit in der M5glichkeit, dal~ die Degeneration 
der Pyramidenbaha konsekutiv ist, also die Folge der t~indenver~ude- 
rungen. Dafiir sprechen: dal~ die Pyramidenbahn im Lendenmark Fett 
n~r in Spuren enth~]t, hingegen ist mit Markfarbung ein sehr ausdriick- 
licher Ausfall zu konstatieren, in den Riicken- und Halssegmenten ist 
perivascular und frei in der Nervensubstanz (s. Abb. Nr. 12) sehr viel 
Fett vorhanden, au~erdem, dal3 der Markausfall auch hier sehr pragnant 



Zur Lehre der amyotrophischen Lateralsklerose. 329 

ist. Auf Grund dieser Daten mfissen wir fiir wahrseheinlich halten, 
dab die distalste, vom Rindenzentrum am entferntesten liegende Partie 
der spinalen Pyramidenbahn zuerst erkrankte, und die Degeneration 
sieh yon hier nach oben verbreitete. Im Medulla oblongata enth~lt die 
Pyramidenbahn ebenfal]s reiehlieh Fett ,  der Markausfall ist jedoch nicht 
so ausdriicklieh, wie im Halsmark und endlich in den Peduneuli zeigen 
beide: die Markf~rbung und die Fettf~rbung eine ganz geringe Ver~n- 
derung. Die/ettige Entartung der Pyramidenba.hn ist also am st~rksten 
im ttals- und im dorsalen Mark ausgepr~gt. Von da nach unten und 
nach oben zu nimmt sie an Intensit~t allm~hlieh ab. Der Markausfall 
zeigt hingegen an denselben Stellen die Dffferenz, dab er in der ganzen 
L~nge des Rfiekenmarkes (auch in den Lendenregionen) sehr ausdrfiek- 
lich ist, yore verl~ngerten Mark kranialw~rts aber nur in Spuren nach- 
zuweisen ist. Den Umstand, dab wir in unserem Fa]le in den Mark- 
fasern der Brficke keine a~fallende Rarefizierung gefunden haben, 
w~hrend in den Pedunculi der Markausfall vorhanden war, erkl~ren 
wir damit, dab die Pyramidenfasern des Pons stark zerstreut sind und 
so eine geringere Rarefizierung weniger auff~llt. Dies wird dadureh 
bewiesen, dab die in der Brfieke in geringerer Menge gefundenen Fett-  
kSrnchenzellen ebenfa]ls zerstreute Gruppen gebfldet haben. 

Bei Amyotrophie hat man die Entar tung der Pyramidenbahn ver- 
schiedensten Grades und versehiedenster Ausdehnung besehrieben. Von 
diesen interessieren uns jene F~lle, deren Intensit~t und Lokalisation 
dem unseren ~hnlich gewesen ist. Ein solcher ist der Fall yon Pilcz, 
wo die Abnahme der Intensit~t des Prozesses in oraler Riehtung 
gerade so wahrgenommen werden konnte, wie in unserem Falle. Im 
.Rossi-Roussyschen bis zur Rinde verfolgten Fall hat sich die Marchi- 
sche und Weigertsche Degeneration der Pyramide in der lumbo-sakralen 
Region auffallend mild gezeigt, hingegen w a r i n  den kranial yore Rfieken- 
mark gelegenen Regionen haupts~chlich die Abnahme der Weigertschen 
Degeneration zu beobaehten und die Marchische Degeneration konnte 
bis zur Rinde verfolgt werden. Wir wollen inzwischen bemerken, dab in 
unserem Falle die Capsula interna nicht zur Untersuehung kam, in der 
Marksubstanz der vorderen Zentralwindung jedoeh waren zahlreiche 
Gef~Bchen mit perivaseul~ren FettkSrnehenzellen vorhanden, deren 
~hnliche wit in anderen Regionen nicht gefunden haben. Da aber in 
denselben 1%egionen kein Weigertscher Ausfall zu konstatieren war, ist 
auch in diesem Punkte eine ~bereinstimmung mit dem Rossi-Roussyschen 
Fall festzustellen. Im Falle yon Czyhlarcz und Marburg war die Pyra- 
midenbahn im Hirnstamm nach Weigert intakt and zeigt nur nach .Marchi 
Ver/inderungen. !m Rfickenmark waren die mittleren Halssegmente 
am schwersten l~diert, also figuriert auch bier eine Abschw~ehung des 
Prozesses in oraler Richtung. Im Falle Schlesingers war der Prozel~ 
gegen dem Hirn zu milder, der Ausfall nach Weigert nur angedeutet, 
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naeh Marchi jedoch noch sehr pragnant. Demnach ist die in unserem 
Falle beobachtete Eigentiimliehkeit der Degeneration in einem Teile 
der literarisehen F~lle bereits beschrieben. 

Auf diese Weise hat die Pyramidenbahn in unserem Falle und ill den 
erwghnten Fallen einen degenerativen Charakter gezeigt, dessen Wesen 
darin besteht, dal~ der yon den Ursprungszellen, den Betzschen Zellen 
am entferntesten liegende, also der sakrolumbale Abschnitt des Riieken- 
markes zuerst erkrankte, und nur naehher die proximalen Teile, mit 
einem Worte, dab die Yeranderungen akuteren Charakters im Lenden- 
mark frfiher begonnen haben und aueh friiher abgelaufen sind, als Relikt 
der Entartung den auf dem Weigertschen Bride zu sehenden Ausfall 
zurticklassend. Diese Art und Weise der Entartung der langen Bahnen 
wird nueleodistal genannt nnd sie wird, wie bekannt, mit dem trophisehen 
Einflu• der Ursprungszellen in Zusammenhang gebracht. Diese Form 
der Entartung wurde bei der echten spastischen Lateralsklerose yon 
Stri~mpell betont und als Ursaehe der Entartung hat Sc/~a//er sehr wichtige 
Veranderungen der motorischen Rinde nachgewiesen, und zwar: starke 
zahlenmaBige Abnahme bzw. vollstandiger Ausfall der Betzsehen Zellen, 
die Rarefizierung der Iqervenzellen, verschiedenartige pathologische Ver- 
~nderungen (Atrophie, Neuronophagie). Von letzteren ist die Alzhei- 
mersehe Fibrfllenvergnderung, welehe eine fokale Akzentuierung (ins- 
besondere im Gyrus centralis anterior) und tektonische Wahl gezeigt 
hat (in der dritten und seehsten Sehieht). Diese Veranderungen mit 
den Rindenvergnderungen der amyotrophisehen Lateralsklerose ver- 
gleichend, finden wir, da~ in beiden Krankheiten die Betzsehen Zellen 
fehlen und damit ist aueh die Erklarung der Entartung der Pyramiden- 
bahn gegeben. Die Pyramidensehieht ist in beiden sehr arm an Nerven- 
zellen und in ihrem Gebiet ist Gliavermehrung zu verzeiehnen. (Bei 
Scha]/er hgufig Neuronophagie und GliaknStehen, bei Amyotrophie 
eine diffuse, aber sehiehtm~ige Gliavermehrung.) Die Alzheimersche 
Fibrfllenver~nderung ist zwar bei Amyotrophie nicht besehrieben und 
es fehlt such in unserem Falle, dies allein j edoch spricht noch nicht 
gegen die Xhnliehkeit. Eine weitere Ubereinstimmung, dal] der Gyrus 
eentralis posterior auch im Scha//ersehen Falle ,,als sozusagen un- 
beriihrt erscheint" und im allgemeinen yon s~mtliehen Rindenregionen 
allein der Gyrus centralis anterior ,,appreziable Veranderungen" ge- 
zeig4 hat. 

Demna~ch zeigen die yon Schaffer ]clargelegten Rindenveriinderungen der 
spastischen Heredodegenerc~tion, sowohl bezi~glich der Lolcalisation, ale aueh 
der ]eineren Einzelheiten so viel ~bereinstimmendes mit den Rindenverdin- 
derungen der Amyotrophie, daft wenn wir die aueh in amyotrophisehen 
Fiillen wahrgenommene nucleodistale Degenerationstendenz der Pyramiden- 
hahn hinzunehmen, bei beiden /iir den Ursprung der Pyramidenverdinde- 
rungen eine identische Genese supponieren mi~ssen. Dies kSnnen wir um so 
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mehr tun, denn yon der spastischen Heredodegeneration gibt es ununter- 
brochene Uberg~nge zur Amyotrophie. So z. B. im zweiten Falle Scha]/ers 
war auch das periphere motorische System umsehrieben (graue 
Substanz des Lendenmarkes) am pathologischen ProzeB beteiligt, und 
als klinischer Ausdruck dessen war im Triceps surae und im Tib. ant. 
eine mit Muskelatrophie verbundene Entartungsreaktion zugegen. Wenn 
wir aber auch die Wahrscheinlichkeit dessen, dab die Degeneration 
der Pyramidel/bahn bei beiden Krankheiten zentralen Ursprunges ist, 
zugeben, erwarten wir die Erleuchtung der Frage yon der Untersuchung 
des spinomuskulgren motorischen Neurons, also des Neurons zwei~er Ord- 
nung, welches bei Amyotrophie, wie auch bei spastischer Heredodegenera- 
tion mit amyotrophischem Einsehlag der Sitz mehr oder weniger sehwerer 
L~sionen ist. 

So z. B. haben wir in unserem Falle mit den literarischen Fallen 
fibereinstimmend den Mangel der Zellen der motorisehen VorderhSrner 
bzw. die Atrophie der VorderhSrner beobachtet und eine mgehtige Wuche- 
rung der Gliazellen an diesen Stellen. Diese Vergnderungen mit den 
Vergnderungen der Ursprungsstelle des ersten motorischen Neurons ver- 
gleichend, kSnnen wit jene sehr bedeutende Tatsache feststellen, dab 
die an beiden Stellen beobachteten Verdinderungen im Wesen miteinander 
vollkommen i~bereinstimmend sind. Es fehlen ngmlich in beiden die 
groBen motorischen Zellen mehr oder weniger vollkommen und die Glia 
zeigt eine m~chtige Wueherung. Die noch vorhandenen Nervenzellen 
sind sowohl in den VorderhSrnern, als auch in der Betzsehen Sehicht 
lediglich dureh einige stark atrophische Exemplare vertreten. Wenn 
wir nun jene Tefle des Nervensystems in Betracht ziehen, welche 
an diesen beiden Stellen ihren Ursprung nehmen, so linden wir im spino- 
muskul~ren Teile solche histologisehe Ver~nderungen, welche mit der 
Destruktion der groBen motorisehen Zellen sehr wohl in Einktang zu 
bringen sind: die Markseheiden der peripheren Nerven slnd verschieden- 
artig degeneriert (Auftreibung, Zersttickelung); die 1V[uskelfasern sind 
stark atrophisch und zwischen ihnen sind die Sarkolemmkerne m~chtig 
vermehrt, wie dies in Abb. 20 ersichtlich ist. Demnach stehen die Ver- 
gnderungen des spinomuskulgren Neurons mit den pathologischen Ver- 
gnderungen der grauen Vorderhgrner in sehr enger kausaler Verbindung. 
Da aber die Pyramidenbahn fiir die Neuronen erster Ordnung dasselbe 
bedeutet wie ffir diejenigen zweiter Ordnung das spinomuskulgre Neuron 
und in den Ursprungszellen der beiden dem Wesen nach identische Ver- 
gnderungen zu sehen sind, haben wit  keinen Grund /i~r die Entartung 
der "Pyramidenbahn eine andere Genese zu such en, wie ]ii, r die des s?gino- 
muskuldiren ~Yeurons. Auf Grund all dieser Umst~nde betrachten wir 
die Entartung der Pyramidenbahn bei amyotrophischer Lateralsklerose 
gerade so als eine sekund~re Erseheinung, wie die Entartung der peri- 
pheren Nerven und der ~uskeln. 
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Zusammen[assend: Bei Sclerosis InC. amyotrophiea sind derartige Ver- 
~nderungen in den Ursprungsstellen sowohl des zentralen wie auch des 
peripheren motorisehen Neurons, im ersten Falle in der vorderen Zentral- 
windung, im zweiten Falle in den grauen VorderhSrnern des t~fieken- 
markes zu konstatieren, welche einesteils die sekundgre Entartung der 
Pyramidenbahn, andernteils die des spinomuskul~ren Neurons verst~tnd- 
lieh mache~. Unserer Auffassung nach besteht das Wesen der amyotro- 
phischen Lateralsklerose in dem progressiven, langsamen Untergang der 
Zellen des motorische~ ersten und zweiten Neurons, hinzuffigend, da[~ 
die Erkrarxkung dieser beiden Nervenzellensysteme auf Grund der Ahn- 
lichkeit des histologischen Brides sich ungefghr um die gleiehe Zeit 
einstellen muBte. 

Gegen die Auffassung der Vergnderungen der Pyramidenbahn als eine 
sekund~re Entartung hat Matzdor[/ sehr scharf Stellung genommen, in- 
dem er sagte: ,,Nach den bisher vorliegenden Beobaehtungen ist kein 
Fail bekannt, der bei der anatomischen Uittersuchung den geringsten 
Anhalt daffir gegeben h~tte, dal3 die motorisehe Hirnriade den Ausgangs- 
punkt der Erkrankung gebildet h~tte." Von seinen Motivierungen 
scheint jene die sehwerwiegendste zu sein, dal3 Schrgder bei der Unter- 
breehung der Pyramidenbahn dieselben Vergnderungen in der GroBhirn- 
rinde gefunden hat, die man bei der amyotrophisehe~ Lateralsklerose 
zu besehreiben pflegt; doch trotz dieses Befundes mtissen wir die Auf- 
fassung Matzdor/[s ffir eine nieht begrfindete halten. Denn diese Auf- 
fassung Matzdor/[s beweist nur, worauf Sc/~a//er hingewiesen hat, wie 
wenig er die Begriffe ,,Neuron" und ,,System" bewertet. Der Gyrus 
centralis anterior ist ja die Ursprungsstelle der Pyramidenbahn, und 
wenn wit hier eine systematische und elektive Erkrankung linden, 
welche Hand in I-Iand mit den degenerativen Ver~nderungen der Pyra- 
midenbahn geht, ist die Annahme des zentralen Ursprunges allerdings 
motiviert. Die Feststellung yon Hoche, laut welchem in seinem Falle 
die Marchische Entartung der Pyramidenbahn am distalen Ende des 
Neurons begonnen hat, sprieht nicht gegen den cerebrale~l Ursprung 
der Amyotrophie, wie es sich Matzdor//vorstellt, sie kann ganz im Gegen- 
tell da]iir verwertet werden: bekannterweise beginat die sekund~re 
Entartung der langen Bahnen in nueleodistaler l~ichtung. 

Ferner dfirfen wir trotz aller anatomischen Xhnliehkeit ehle Sache 
nicht au6er aeht lassen: SchrSder hat an grobe L~sionen der Pyramiden- 
bahn sich anschliel~ende l~indenver~nderungen besehrieben, yon solchen 
kan~ jedoeh bei der Amyotrophie nieht die Rede sein. Dasselbe kSnnen 
wir aueh a ~  die andere Einwendung Schr6ders antworten, laut weleher 
bei sekund~rer Entartung keine KSrnchenzellen zu fi~den sind, wie in 
den Pyramiden der amyotrophisehen Lateralsklerose, sondern naeh 
Marchi geschw~rz~e Sehollen. Dieser Untersehied wird gewi~ durch 
den Grad und das Ausma6 des Zerfalles bestimmt : bei der Unterbreehung 
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der Pyrumidenbshn ist eine m~ssenhaftere ZerstSrung vorhanden, sls 
bei der langssm progredierenden Amyotrophie: 

DaB die Rindenvergnderungen der sekund~ren Entartung jenen der 
Amyotrophie gleichen oder mit ihnen iibereinstimmen, kanr~ ein sehr 
interesssnter Befund sein, es geht jedoch duraus noeh nich~ notwendiger- 
weise hervor, dab die amyotrophischen l~indenver~nderungen sekundgren 
Charakters sind. Man kann sich namentlich such vorstellen, dab wenn 
yon den funktionell and anatomisch so sehr zussmmengehSrenden zwei 
Elementen (wie die Pyramidenbshn und der Gyrus centrslis anterior) 
dss eine verletzt wird, im anderea identische Ver~nderungea znstande 
kommen und umgekehrt. Meiner Meinung nach mfisse also das histo- 
logisehe Bild eigentlich umgekehrt gedeutet werden usfl man dfirfe 
nieht s~gen, dab die zentralen Vergnderuagen der amyotrophisehen 
Lsteralsklerose identiseh sind mit den bei Unterbrechung der Pyramiden- 
bahn wshrgenommenen zeatrslen Vergnderungen, sondern dsi] bei der 
Amyotrophie sich solehe zentrale Ver~nderungen uusbflden, welche die 
Entartung der Pyramideabahnen nsch sich ziehen und diese Ver~nde- 
rungen anf eigentiimliehe Art denjenigen Vergnderungen ~hneln, welche 
bei Unterbrechung der Pyramidenb~hn suf eine retrogTade Art in der 
vorderea Zentralwiadung zustande kommen. Unsere Auffassung wird 
auch dadurch gerechtfertigt, dab bei der Amyotrophie nicht aur das 
cortieospinale, sondern such dss spinomuskul~re 1Neuron erkrankt ist, 
bei letzterem ist es aber noch keinem Forscher eingefallen, den spinalen 
Ursprurtg zu bezweifeln. 

Ffir den retrograden Charukter der zentralen Vergnderungen der 
amyotrophischen Lsteralsklerose w~re die histologische Tatsache, laut 
weleher der Riiekenmarksprozel~ beiAmyotrophie in seiner G~nze zumeist 
an einer gewissen Stelle des Riiekenmarkes, z. ]3. ira I-Ialsmsrke am 
stgrksten ist, zu verwerten. Im Zussmmenhsnge mit diesem Befund 
taucht n~mllch yon selbst die Frage auf, dab vielleicht ein unbekannter 
Sehaden gerade an dieser Stelle seine Wirkung geltend maehte und sowohl 
die Erkrankung der grauen H6rner, als auch die Entartung der Pyra- 
mideabahn verurs~ehte, und gls Folge dieser letzteren die Rindenvergn- 
derung sieh einges~ellt hat. Mit dieser Frage besehgftigt sieh tstsgeh- 
lieh Matzdor]]. der die M6gliehkeit in Betraeht zieht, dab da der 
Riiekenmarksprozefl im Halsmark am sehwersten ist, wir den Angriffs- 
punkt des gsnzen pathologisehen Prozesses an diese Stelle verlegen 
mfissen. 

Wean wir unseren Fall yon diesem Gesich~spunkt uus snalysieren, 
so gelsngen wir zu der folgenden Feststellung: Es is~ zwar wahr, da[~ 
der Krsnkheitsproze6 ungef~hr in der H6he der Hslsaasehwellung des 
Riiekenmarkes am st~rksten ist, wir finden jedoch under den histo- 
logischen Ver~nderungen der hier erkrankten Ritckenmarkssysteme sehr 
groBe Unterschiede. 
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So z. B. entsprechen die Schrumpfung der VorderhSrner des l~ficken- 
markes, ihre machtigen Gliawuchernngen und die Sparlichkeit ihrer 
Nervenzellen, in Verbindung mit den feineren Ver~nderungen der noch 
erhaltenen Nervenzellen (Atrophie) bzw. die Endprodukte des Prozesses 
s~mtlich einem chronischen ProzeB, wahrend die machtigen fottigen 
Degenerationen der Seitenpyramider~ (s. Abb. 12, 13) auf eine intensive 
Ver~nderung akuteren Charakters hinweisen, die allergialls frischer ist 
als die Veranderungen der VorderhSrner. Im sakrolumbalen Marke 
sehen wh" sozusagen das Gegenbild dieser Erscheinungen. Hier babes 
die l~ervenzellen zahlenmaBig kaum eine Abnahme erfahren, die erhal- 
tenen sind intakter Struktur oder zeigen Ver~nderungen akuteren Charak- 
ters, hingegen findea wir im Gebiete der Pyramidenbahn sehr wenig 
Fett, trotzdem dab in Weigertschen Bildern ein sehr ausdrficklicher 
Ausfall zu sehen ist (s. Abb. 14). Letztere Tatsachell deuten wir auf die 
Weise, dab die Pyramidenbahnen im sakrolumbalen Gebiet der Sitz 
eines schon abgelatffenea degenerativen l%ozesses sind, w~hrend in der 
grauen Substanz ein ProzeB milderen Grades und akuteren Charakters 
ablief. Bei den akuteren Ver~inderungen der Nervenze]len kann natiirlich 
auch davon die Rede sein, dab diese die Folge des spinalen HirrLhaut- 
prozesses sind, wie wir dies im obigen bereits beziiglich der l~inde aus- 
einandergesetzt haben. 

In unserem Falle miissen wh" also einen scharfen Unterschied zwischen 
den beiden Komponenten des spinalen l%ozesses: der Erkrankung der 
grauen I-I5r~er und der Pyramider~bahn feststellen. Beide sind schwer 
erkrankt und bei beiden haben sich die schwersten Veranderungea 
ungef~ihr in derselben I-IShe gezeigt; wir k5nnen jedoch zwischen den 
beiden keinen Zusammenhang annehmen: die eine ist ja akuteren Charak- 
ters, die andere hinwieder der Ausdruck eines eminenter chronischen 
Prozesses. So mfissen wir schon auf Grund dieser Daten die MSglichkeit, 
daB bei der amyotrophischen Lateralsklerose an b:gendeinem Punkte 
des Riickenmarkes ein Schaden einwirkt, zuriickweisen. Einen Schaden 
n~imlich, wdcher yon zwei, in unmittelbarer N~ihe voneinander befind- 
lichen Systemen in einem eine [rischere und akuter~, in dem anderen 
eine chronische Ver~inderung hervorru/en soil, ]cann man sich schwer vor- 
stellen. 

Bei entsprechender Verwertung dieser histologischen Daten kommen 
wir zu einer anderen wichtigen Fests~ellung: aus dem Gesag~en geht 
n~mlich hervor, dab in unserem l%lle die Degeneration des ersten Teiles 
des motorisehen _Neurons bzw. der Grad derselben mit den Veriinderungen 
und dem Grade der Degeneration "des zweiten Neurons in keinem kausalen 
Zusammenhang 8teht, demzu]olge miissen wit das tokale Zusammentre//en 
der Intensiffit dieser beiden /i~r einen Zu/all quali/izieren. 

Dasselbe kSnnen wir jedoch auch in jenen Fi~llen der Fachliteratur 
feststellen, welche sowohl hinsichtlich dcr scharfea Trennung der beiden 
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spinalen Kompormnten, als auch der feineren histologisehen Einzel- 
heiten mit unserem Falle fibereinstimmen. So land z. B. Probst die 
hochgradigste L~sion der grauen VorderhSrner im Hals- und Rfickenmark 
und aueh die Pyramidenbahn war fin Halsmarke am st~rksten affiziert. 
Wit linden das gleiehe in den Fiillen yon Rossi-Roussy, Schr6der, Czyh- 
larcz-Marburg und Schlesinger. Auf diese Weise ist unser Fall nut  einer 
jener Fglle des Schrifttums, we die erw~hnten histologisehen Ver~nde- 
rungen zu beobachten waren, in welchen also ebenfalls die Unabh~ngigkeit 
der beiden spin~len Prozesse festzustellen war. 

Die Wichtigkeit unserer Feststellungen wird erst dann offenbar, 
wenn wir zu unserem urspriinglichen I)roblem: zur ~rage der prim~ren, 
bzw. sekund~ren Natur  der Veriinderungen der Pyramidenbahn und 
des Gyrus eentralis anterior zuriickkehren. Wenn n~mlich bei Lateral-  
sklerose die Neurone erster und zweiter Ordnung voneinander unabh~ngig 
erkranken, so kann natfirlieh davon gar n~cht die Rede sein, da~ der 
an einer gewissen Stelle des ]~tiekenmarkes einwirkende Schaden den 
Unterg~ng der ])yramidenbahn und die retrograde Ver~nderung des 
Gyrus eentralis anterior, ferner die Erkrankung der grauen HSrner 
und die konsekutive Entar tung des spinomusku]~ren Neurons verursachen 
wiirde. Auf Grund der Untersuchung unseres eigenen Falles und der 
in der Literatur beschriebenen F~lle qnessen wit die gr6[3te Wahrschein- 
lichkeit ]ener M6glichkeit bei, daft - -  da die Ursprungsstellen des ersten 
und zweiten motorisehen Neurons histologiseh sehr ~hnlich erkrankt sind 
und sowohl im Grade, wie aueh im Tempo der Erkrankung tiberein~ 
stimmen, - -  die Kran]cheit an d~n ~rwghnten beiden Stellen sowohl 
zeitlich, als auch dem Wesen nach au/ die gleiche Art begonnen hat, 
und da~ s~mtliehe fibrigen Vergnderungen die Folgen dieser Erkrankung 
sind. Auf diese Weise erkranken unserer Meinung nach bei amyotrophischer 
Lateralsklerose die corticalen und spinalen motorisehen Zellen bzw. die 
Ursprungszellen des ganzen c0rtieospinalen motorischen Systems zu 
gleicher Zeit, obgleich innerhalb der einzelnen Segmente (l~fickenmark, 
Gro~hirn) 1 eine lokale Akzentuierung (schwerste Ver~nderungen im ttals- 
mark) wahrzunehmen ist. 

Unsere Auffassung steht also der Auffassung von Probst am ni~ehsten; 
nach ihm liegt das Wesen der Amyotrophie in der Erkrankung des 
Gyrus centralJs anterior saint seinen Projektionsfa~sern, ferner in tier 
Erkrankung der Kerne der motorischen ]~irnnerven mit ihren Wurzeln 
und endlieh die der Vorderhornze]len des Riickenmarkes mit den vor- 
deren Wurzeln. Unsere Auffassung stimmt ferner mit jener yon Mona- 
tanaro fiberein, naeh dem die Erkrankung ,,primi~r auf einer reinen 
Destruktion der beiden motorischen Neurone beruht".  

1 In den F~llen Schrb'ders zeigten die Ver~nderungen in den verschiedenen I-IShen 
des Gyrus centralis anterior verschiedene Grade der Schwere. 
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Die Amyotrophie ist also eine System-Erkrankung, da die Krank- 
heir aber beiderseitig symmetriseh im motorisehen System vor sieh 
geht, mtisse sie kraft  der yon SchaNer prgzisierten Begriffe, als eine 
8ystematische Erkrankung des Nervensystems betrachte~ werden. Die 
systematischen Erkrankungen sind laut ~'eststellungen Scha[/ers elektiv 
oder kombiniert, so z. B. wurde bei Amyotrophie auBer der Erkrankung 
des motorischen Systems auch die mehr oder weniger ausdriickliche 
Degeneration der Hinterstringe, des Fascieulus longitudinalis posterior, 
der Vierhtigelvorderstrangbahn und des Vorderseitenstranges beschrieben. 
Im Falle yon v. Sarbd spielte aueh die Erkrankung der Clarlceschen S/~ule 
und der Flechsigschen Bahn eine l~olle. Die Forseher hat  yon diesen 
zurneist die En~artung der Hinterstr/iage beschs und als Ursaehe 
dessen denken Czyhlarcz und Marburg an Lues, an die Entar tung der 
Strangzellen und an vascul~re Sklerose. Letztere Auffassung wird auch 
yon Rossi-Roussy zu eigen gemaeht, wie sie aueh in der Literatur im 
allgemeinen eine giinstige Atffnahme gefunden hat (Herzog, Matzdor]] 
usw.). DaB bei der Entar tung der Hinterstrgnge versehiedene lgomente 
figurieren kSnnen, beweist eben unser Fall. In diesem haben wir n/~mlieh 
im Gollsehen Strang in den dorsalen uad t{alssegmenten einen sehmalen, 
kleinen s~reifenartigen Ausfall gefunden. Und d~ die Nervenzellen der 
zur Untersuchung gelangten Ganglien des Lendenmarkes sehwer eat- 
artet  waren (Vakuolenbildung, tIenkelbildung), kann die Degeneration 
des Gollschen Stranges mit einer gewissen Wahrseheinlichkeit damit in 
Zusammenhang gebraeht werden. (Die Wahrseheinliehkeit k6rmte nattir- 
lieh nur d~rm zu einer vollen GewiBheit werden, wean uns zwecks histo- 
logiseher Untersuchung aueh die tIalsganglien zur Verfiigung gestanden 
wgrea.) Der zum Ganglion ziehende und damus entspringende Teil der 
tIinterwurzel ist sehr stark, der dem Ganglion anliegende Teil der Vorder- 
wurzel ist weniger infiltriert. Dieser Unterschied im Zusammenhange 
mit dem geringgradigen Eindringen der infiltrativen Elemen~e liBt 
darauf folgern, dag die Ver5nderung des Spinalganglions die Konsequenz 
des entziindlichen Prozesses der Hirnhaut ist, worauf man fibrigens aus 
dem akuteren Charakter der Ver/inderungen der Ganglienzellen sehlieBen 
kann. Demnach hat in unserem Falle die Verbreitung des meningealen 
Prozesses auf die hinteren Wurzel und zum Teile auf die Ganglien die 
Erkrankung der Ganglienzellen zustande gebraeht, die Folge davon ist 
die milde Degeneration der t t interstringe. Werm aber bezfiglieh der 
Ver/~nderungen bei einem Teile der F~lle doeh verschiedene gut definierte 
histologisehe Ver/inderungen festzustellen sind, k6nnen bei einem anderen 
Tell weder solche noch Arteriosklerose oder Lues festgestellt werden, 
so dal~ wit in diesen F~llen die Degeneration der Hinterstr~tnge mit 
dem Grundleiden erkl~iren mfissen. 

Die amyotrophisehe Lateralsklerose meldet sich also in der Mehrzahl 
der F~ille als ein rein motorisches, in anderen F/~llen als eine kombinierte, 
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systematische Krankheit, welche auger der konstanten Erkrankung de~ 
Pyramidenbahn bald in einem, bald hn anderen der Systeme des Riicken- 
markes einen Ausfall zeigt. In einem anderen Tell der F~lle verbindet 
sich das systematische Leiden infolge der sich zu ihr gesellenden patho- 
logischen Ver~nderungen mit in anderen Systemen beobachteten Altera- 
tionen. 

Eine andere, yon Scha/]er angegebene wichtige Charakteristik der 
systematischen Leiden des Nervensystems ist die Segmentwabl, welche 
in amyotrophischen F~llen in kombinierter Form zu sehen ist: iu der 
cerebralen und spinalen Lokalisation. Im Grol]hirn sind die Struktur- 
ver~nderungen des Gyrus centralis anterior, im R~ickenmark die Er- 
krankung der VorderhSrner als Urquell s~mtlicher anderer Erkrankungen 
zu  betrachteu. 

Scha]]er hat jedoch ffir die genauere Definition des morphologischen 
Brides der systematischen Nervenkrankheiten noch eine dritte Charak- 
teristik aufgestellt: die Ektodermwahl. Ob diese wohl bei der Lateral- 
sklerose zu finden ist ? Und damit sind wir bei der wichtigsten, das 
Wesen der amyotrophischen Lateralsklerose berfihrenden Frage angelangt. 
Friiher wurde unter den Forschern darfiber debattiert, welcher Punkt 
des Nervensystems das Primum movens ist, und ob die Pyramidenbahn, 
die Strangzellen, die Hirnrinde oder die Vorderhornzellen in erster Linie 
erkrankt sind ? Seitdem aber Pilez, Czy.hlarcz, Marburg, Haenel, Meyer 
auch yon der Anwesenheit perivascul~rer Infiltrate Rechenschaft geliefert 
haben und Marburg das Wesen des Prozesses als eine degenerative Ent- 

ziindung bezeichnete (,,wahrscheinlich auf toxischer Grundlage") wird 
das Wesen der Amyotrophie immer abweichender aufgefaBt. Die auf- 
gez~hlten Forscher sind jedoch ihren Ergebnissen gegenfiber vorsichtig 
und beschr~nken sich lediglich auf die Feststellung, dal] bei einem Tell 
der amyotrophischen F~lle irgendein entzfindlicher Prozel~ die Grundlage 
bildet. Auch Bi~scher beruft sich auf Grund seines Falles auf den ent- 
ziindlichen Charakter des histologischen Vorganges, wodurch, wie er 
meint, ,,die Bedeutung endogener Faktoren noch weiterhin eingeschr~nkt 
wird". Da jedoch i n  seinem Falle im Rfickenmark nur eine geringe 
perivascul~re Infiltration vorlag und er auch im verl~ngerten Marke die 
Infiltrationen an jenen Stellen vorgefunden hat, ,,wo degenerative Ver- 
~nderungen des Parenchyms sich nachweisen lassen, vornehmlich in 
den Pyramiden": also ist in seinem Falle unseres Erachtens aller Wahr- 
scheinlichkeit nach yon einer reaktiven Entzfindung die Rede. ~brigens 
erwartet Bi~scher yon den weiteren Forschungen die Entscheidung dessen, 
ob bei der amyotrophischen Lateralsklerose infektiSs-toxische F~ktoren 
eine Rolle spielen und wie diese geartet sind. 

Matzdor]] hingegen und Nalcamura trachten die amyotrophische 
Lateralsklerose restlos in die Gruppe der entzfindlichen Krankheiten ein- 
zureihen. So meint z. B. Matzdor]], da~ : ,,Bei der Entstehung der Lateral- 
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sklerose eine entziindliche Komponente im Spiele ist". Nakamura setzt 
seinen Standpunkt noch sch~rfer lest und konkludiert dahin, dab auf 
Grund seiner Untersuchungen das Wesen der amyotrophischen Lateral- 
sklerose als ein entziindlicher Vorgang aufgefaBt werden miisse. 

Da auf diese Weise der Begriff der Amyotrophie eine vollkommene 
Verschiebung erleidet, erscheint es notwendig, diese Feststellungen n~her 
zu betraehten. In 3 F_/~llen land Matzdor//eine Verdickung und ]ympho- 
eyt/~rplasmazellige Infiltration nebst vielen Fibroblasten der Pin vor. 
Die Gef~Be der weiBen Substanz der l~inde (Gyrus centralis anterior, 
Gyrus eentralis posterior, Gyrus fro~talis) zeigten in ihrem perivascul~ren 
l~aum eine lymphocyts Infiltration, in der weiBen Substanz 
des t~iickenmarkes, im Gebiete der Pyramidenbahn: Vermehrung der 
Gefs in den Lymphscheiden der Gef/iBe: Lymphocyten, Plasmazel!en 
und Gitterzellen. Von den 3 F/~llen ist in einem der infiltrative ProzeB 
milder gewesen, als in den beiden anderen, in seinem 3. Falle sind die 
infiltrativen Elemente l~ngs der Gliasepten auch in die Substanz des 
Riiekenmarkes eingedrungen. Matzdor// wirft die Frage anf: ob bei 
seinen Befunden es sieh nieht um reparative Entziindungen handeln 
kSnne. Er beantwortet diese Frage verneinend, obgleich er anerkennt, 
dab die Entscheidung anf Grund des morphologisehen Bildes ,,~ul~erst 
schwierig ist". Von seinen Beweisgriinden ist der erste, dab die bei 
der Wallersehen sekund~ren Entartung zu beobachtende symptomatische 
Entziindung bedeutend milder ist als die Entziindung, die er in seinen 
F~llen gefunden hat. Wir halten dieses Argument deshalb nicht fiir 
entscheidend, weil die amyotrophisehe Lateralsklerose ein sich Jahre 
hindurch ziehender, sehr langsamer Prozel~ ist, also befolg% aueh die 
Degeneration ein anderes Tempo, sie ist offenbar sehr allm/~hlieh und 
langsam; man kann darum die M6glichkeit, daB gerade fiir einen solehen 
ProzeB eine st~rkere (symptomatische) Entztindung charakteristiseh ist, 
nicht ausschlieBen. Jene Tatsaehe, dab Matzdor]/im Gebiete der kranken 
Pyramidenbahn die Ver/~nderung gefunden hat, ferner, dab sich zwischen 
den infiltrativen Elementen viele K6rnchenzeilen befunden haben, sprieht 
stark zugunsten unserer Auffassung. Ein anderes Argument Matzdor//s, 
dab die in seinen F~llen vorgefundene Blutpigmentablagerung fiir die 
prim~re Natur der Entziindung sprechen sollte, halten wir nieht yon 
iiberzeugender Kraft. Das Vorhandensein yon Blutpigment kann ngm- 
lich bei der Beurteilung der prim~ren oder sekundgren Natur der Ent- 
ziindung nicht verwertet werden. Endlich das letzte Argument: die 
Infiltration der Hirnhgnte h~lt zwar stand, hier kann aber noch eine 
ganze Reihe yon Krankheiten als Ursaehe figurieren. Es ist zwar wahr, 
dab sieh MatzdorN schon im Vorhinein gegen diese Annahme verwahrt, 
indem er erklgrt, dab er in seinen F/~llen keinen Anhaltspunkt hat, ,,urn 
den vorhandenen Entziindungsvorgang als yon einer anderen Krankheit 
hervorgerufen sein zu betraehten". Im Laufe seiner sp~teren Betrach- 
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tungen aber, als er sich n~mlieh mit dem Eindringen des die Entziindung 
verursaehenden Sehadens in das ZentraLervensystem besch~ftigt, ist 
er weniger vorsichtig, indem er hier auch die MSgliehkeit in Erw~gung 
zieht, dab das infektiSse Agens nicht gerade an Stelle des Angrfffspunktes, 
sondern an einer anderen Stelle des Organismus sieh angesiedelt und 
yon hier seine toxisehe Wirkung ausgeiibt h~tte. Demgegeniiber stellt 
sich die Frage, daB, wenn es iiberhaupt mSglich ist, als Ursaehe der 
Entziindung einen extraspinalen ProzeB vorauszusetzen, weshalb sell 
man sieh seh0n im Vorhinein yon der Beriicksichtigung eventueller 
Wirkungen der im Organismus sich abspielende'n entziindlichen Vorg~nge 
versehHeBen? Diese kommen ja gerade bei so langwierigen, maran- 
tischen Krankheiten h~ufig vor und man kanu sich bei denselben auch 
vorstetlen, dab die entzfindliehen Ver~nderungen in den sehon besch~- 
digten Gebieten des Nervensystems als Locus minoris resistentiae ent- 
standen sind. Demnaeh muB die Annahme MatzdorHs, dab die unbekannten 
Infektionskeime sich an irgendeiner Stelle des Organismus ansiedeln 
wiirden und die IJbersehwemmung mit Toxinen yon hier aus vor sich 
ginge, ffir eine jede Grundlage entbehrende Hypothese qualifiziert ~ 
werden und wir wollen nut  kurz darauf weisen, dab zwei seiner FKlle 
an Lungenentzfindung verstorben sind. Matzdor/] geht jedoch noeh 
welter, und auf der Grundlage, dab yon der Amyotrophie ununterbroehene 
Uberg~nge zu den spinalen Muskelatrophien und spastischen Spinal- 
paralysen fiihren, nimmt er ffir diese Krankheiten dieselbe ~tiologie 
an, wie bei der amyotrophischen Lateralsklerose. Diese ziemlich labile 
Supposition, deren Labilit~t noch durch die Tatsache, dab sie selbst 
auf einer Hypothese beruht, erh6ht wird, hat Scha]/er mit aller Ent- 
schiedenheit zuriickgewiesen. Svh~]/er sagt unter anderem folgendes: . . . .  
die Annahme Matzdor/]s, dab es sich selbst bei den famili~ren F~llen 
der spinalen Muskelatrophie und der spastischen Heredodegeneration 
auBer der Familiarit~t noch um eine toxische Komponente in der Atio- 
logie handeln sell, muB ich meinerseits ablehnen." Der Auffassung Scha/- 
/ers haben zwei klassisch klare F~]le der spastischen Heredodegeneration 
als Basis gedient: , , . . . .  die beide in genau demselben Zeitpunkt, 
in ihrem dritten Lebensjahr die ersten Spuren der Krankheit  zeigten, 
keinen nachweisbaren toxisch-infektiSsen Einf]uB erlitten haben und 
obendrein der jfingere Bruder in seinem Zentralnervensystem nicht die 
geringste Spur einer Gef~Balteration zeigte." 

Sehr interessant ist der Umstand, worauf aueh Scha]/er hinweist, 
dab sich gerade in den F~llen Matzdor//s mehrfache Hemmungsbfldungen 
vorfanden, welche eben die An]ageschw~che der systematisehen Leiden 
beweisen. ,,Immer spielt die bestimmende Rolle einer solchen systemati- 
schen Affektion die An]age, wie dies sehr deutlich eben aus den F~llen 
Matzdor//s hervorgeht" (Scha]]er). Nun sind aber diese fiir Matzdor/], 
der selbst fiir bedenklich h~lt, ob die amyotrophisehe Lateralsklerose 

22* 
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ffir eine System-Erkrankung gehalten werden kSnne, unbrauehbare 
Befunde, denn sie k6nnen nur sehr sehwer der toxiseh-infektiSsen Kon- 
struktion angepaBt werden, obgleieh er zuletzt sieh doch gezwungen 
ffihlt anzuerkennen, dag eine derartige Hgufigkeit yon Entwicklungs- 
hemmungen gleiehbedeutend mit einem nicht vollwertigen Nervensystem 
ist. In  Abb. 10 zeigen wit eine in der magnopyramidalen Sehieht Platz 
nehmende polygonale Zelle, welche also sowohl wegen ihrer Lage, Ms 
aueh wegen ihrer Form, als ein dysplastisches Element zu betraehten ist. 

Der andere Forscher, Nakc~n4ura, teilt vier F~lle mit, auf Grund deren 
er nieht nut  im allgemeinen neben der entzfindlichen Natur  der Amyo- 
trophie Stellung nimmt, sondern vergleieht diese Krankheit  wegen 
der Lokalisation der Entzfindung mit der Poliomyelitis. In  seinen 
F/~nen land er n~mlieh die st~rkste Entzfindung in der Region der Art. 
spin. ant. Seine histologisehen Befunde hinsiehtlieh dieser Frage fiber- 
bliekend, hat er in seinem ersten Falle in der Pin eine Meningofibrose 
,,ohne Entziindung", hingegen in der grauen Substanz des Rfiekenmarkes 
entzfindliehe Vergnderungen ,,angedeutet" gefunden, und diese haben 
lediglich im Gebiete der Arterie des Sulens ventralis eine Verst/~rkung 
gezeigt. In  seinem anderen Fall ist die Pia etwas verdiekt, im Suleus 
Iongitudinalis eine milde Vermehrung der Rundzellen, in der Substanz 
des Rfiekenmarkes (in der grauen Substanz und in der angrenzenden, 
weigen Substanz) sind die adventitiellen Elemente der Gefgge gewuehert, 
einzelne Gefgge mit perivaseulgrer rundzelliger I~fltra~ion. Im dritten 
Falle beriehtet er fiber Meningofibrose, in der Region der Art. spin. 
ant. frische Infiltration, in den Vorderh6rnern eine Infiltration yon 
,,beseheidener" Intensit~t, die bisweilen aueh in der weigen Substanz 
vorznfinden ist. Im vierten FMle handelt es sieh aueh um Meningo- 
fibrose im Sulens ventralis, ,,es zeigt sich perivaseulgr eine ganz minimale 
Infiltration". Diese Befunde beweisen einerseits, dag in den Fgllen 
yon Nalcamura die Pin frei yon Entzfindung ist, andererseits, dab aueh 
in der Substanz des l~fiekenmarkes nur sehr mflde, mitunter bloB an- 
gedeutete entzfindliehe Erscheinungen zu linden sind. Unter solehen 
Umstgnden ist die Voraussetztmg naheliegend, dag es vielteieht in sgmt- 
lichen Fgllen nnr yon eiiffaehen symptomatisehen Entzfindungsprozessen 
die gede  gewesen ist. Wenigstens k6nnen wir die MSglichkeit dieser 
Annahme nieht aussehlieBen. 

Ferner lenken wit die Aufmerksamkeit aueh auf den Umstand, dal] 
bei der Untersuchung eines entzfindliehen Prozesses im Rfiekenmark 
es begriindet erscheint, aueh die diesbezfigliehen Vergndernngen des 
GroBhirnes klarzulegen. Ncdcamurc~ hat  yon seinen vier Fgllen bei dreien 
auch die Rinde untersueht. Von diesen gelangte in zwei F~llen blog der 
Gyrus eentralis anterior zur Un~ersuehung, in einem Falle aueh andere 
Regionen und es hat sieh beim letzteren die eigentfimliehe Tatsaehe 
herausgestellt, dab diese genau so perivaseulgre Infiltrate enthalten 
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haben, wie der Gyrus Centralis anterior. Die perivaseul~re Infiltration 
fehlte yon den drei ]~Ellen blol~ in einem Fall. Auf diese Weise hal ter  
wit die Einwendung, dab in seinen F~tllen yon der Wirkung einer eVeR- 
tuellen anderen Krankheit  (z. B. Lungenentztindung) nicht die Rede 
sein kann, fiir nicht geniigend begriindet. Denn in seinen F~llen handelt 
es sioh nocl~ um die M6glichkeit, dab eventuell an der Hirnbasis oder an 
anderen nicht zur Untersuchung gelangten Stellen irgendein entziind- 
licher ProzeB vorlag. 

Unserer Meinung naoh ist die Folgerung aus Nakamuras F~tllen, 
dab die Amyotrophie ein entzfindlicher Vorgang sei, deren Lokali- 
sation und vielleieht auch dessen Charakter mit denjenigen der Polio- 
myelitis identiseh ist, nieht ftir geniigend begrfindet. Jene Feststellung 
Nalcamuras aber, dal~ die Entziindnng, ,,die wir in zwei F~tllen aueh in 
der Hirnrinde . . . . .  gefunden haben, auch bier wiederum in dem ent- 
sprechend uffizierten Gebiet tats~chlieh spezifisch und charakteristisoh 
fiir die amyotrophische Lateralsklerose ist", halten wir entschieden ftir 
gewagt. Er  gibt zwar nieht genau an, an welohen seiner Fglle er hierbei 
denkt, es kann sich jedoch nur um den dritten oder vierten Fall handeln, 
denn er erw~hnt nur bei diesen eine t~indeninffltration. Wir halten es 
fiir merkwfirdig, dab yon den vier F~llen auBer der zentralen Region 
nur einmal aueh andere Regionen des Cortex zur Untersuohung gelangten 
und auch in diesem Falle (Fall 3) land Nalcamura in der Region des Gyrus 
oentralis anterior keine ausdriickliche Infiltration, er erw~thnt nur so viel, 
dab um die Ganglienzellen ,,H~ufehen yon lymphoiden Zellen" zu sehen 
gewesen waren. Da im Innern des Nervengewebes perivascul~re Infil- 
trationen gefehlt haben, diirften wir diese H~nfehen eher fiir runde Glia- 
kerne halten und so wiirden wir im gegebenen Falle viel mehr yon einer 
Gliavermehrung in der Umgebung der Nervenzellen sprechen. Dem. 
gegeniiber besohreibt er in den anderen Rindenregionen (Area 3, 6, 8) 
auoh perivascul~re Infiltrate (yon weloher Area es sieh hier handelt, 
k6nnen wit" nieht sieher wissen, Autor unterl~Bt es n~mlioh mitzuteilen, 
wessen Einteilung er als Grundlage angenommen hat). So kam also yon 
den dureh Nalcamura untersuehten beiden F~llen in einem nur die zentrale 
Region zur Untersuchung und diese enthielt InfilSrate, im zweiten Fall 
auch andere Regionen, hier fehlten jedoch gerade im Gyrns centralis 
anterior die Irdiltrate. Unter solohen Umst~nden schein~ die Feat- 
steilung, nach weleher die entziindlicbe Ver~nderung der Hirnrinde fiir 
spezifisch und fiir Amyotrophie eharakteristiseh qualifiziert werden 
konnte, voreflig zu sein. 

Diesen Forschern gegeniiber weisen wir wiederholt auf den streng 
systematisehen Charakter der VerEnderungen der amyotrophischen 
Lateralsklerose hin, woven, wie Scha//er sich ~uf einen Fall yon Probst 
berufend so treffend bemerkt:  ,,Man wird eben dutch das streng Systema- 
tische des anatomischen Prozesses ge]esselt." Man kann sich natiirlich 
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vorstellen, dab die Anwesenheit irgendeiner akzidentellen Erkr~nkung die 
Klarheit des ~natomischen Bfldes bis zu einem gewissen Grade st6rt. 
Die Aufgabe des Pathohistologen ist jedoch, gerade die dutch versehiedene 
Prozesse an derselben Stelle des Organismus hervorgerufenen Ver~n- 
derungen zu differenzieren. 

Und gerade hier tritt die Bedeutung unseres t~alles vor, in welehem 
das sehr typische anatomisehe Bild der Amyotrophie sich mit einer 
Meningitis tuberculosa kompliziert hat. Die Diagnose wurde dutch 
die an verschiedenen Stellen des Gehirnes und des l~fickenmarkes gefun- 
denen miliaren Tuberkeln der weichen Haute gesichert, ferner die basale 
Verst~rkung des Prozesses, die im Exsudat der weichen H~ute gefundenen 
sog. grol~en Zellen, endlich das Vorkommen der mfliaren Tuberkeln 
am Ependym der vierten Kammer. Ieh betone diese histologische 
Diagnose deshalb, wail in eizlem Falle Jakobs in der Anamnese des Kranken 
Lues figurierte und Jc~kob die vorgefundenen entzfindlichen Veri~nde- 
rungen mit der Lues in Zusammenhang brachte. In unserem Falle finden 
wir n~mlieh in der Anamnese ebe~falls ~uf Lues weisende Aufzeichnungen, 
obgleieh bei der Aufnahme die luetischen Reaktionen im Blute und im 
Liquor negativ waren. Die Rolle der Lues, als aus16senden Moments 
k6nnen wir auch in unserem Falle nicht vollkommen ausschliel~en, auf 
Grund des histologischen Befundes geht es jedoch zweffelsohne hervor, 
da{~ sie im ttervorrufen des meningealen Prozesses keine l~olle spielt. 
In unserem Falle haben wit, ohne Zweifel, mit einer sich auf die weichen 
Hi~ute des GroG- und Kleinhirnes und des l~iickenmarkes erstreckenden 
tuberkul6sen Meningitis zu tun, welehe abgesehen yon dem Hineindringen 
der Infiltrate in das Nervengewebe l~ngs einzelner Gefgl~e oder yon der 
Verwaehsung der Tuberkeln mit den Randpartien der Nervensubstanz, 
vollst~ndig isoliert geblieben ist. In unserem Falle k6rmen wir also in 
der Nervensubstanz selbst entziindliche Erscheinungen nicht einmal in 
Spuren vorfinden. 

Nun k6nnen die durch den meningeMen Prozel~ im Nervensystem 
hervorgerufenen Ver~nderungen in zwei Gruppen gereiht werden als 
Ausdruek der ]okalen und der Fernwirkung. Die ]okale Wirkuug besteht 
in den verschiedenen Vergnderungen des Nervengewebes in der unmittel- 
baren Nghe der infiltrierten Meningen, yon welchen wir im Grol~hirn 
die Randgliose, ira Rtickenmark den marginMen MarkausfM1 und die 
spongi6se Struktur hervorheben. Das Wesen der Fernwirkung besteht in 
den akuteren Vergnderungen der Nerven- und GliuzelleY~ des Gehirnes 
und fiberhaupt des zentralen Nervensystems, deren Zusammenhang mit 
dem meningealen Prozel~ erstens durch ihre diffuse Verbreitung, zweitens 
dutch das konstante Verhgltnis der Intensitat der beiden Prozesse an 
verschiedenen Stellen bewiesen wird (Kleinhirn, oecipitale Region). 
Besonders interessant ist es, dal3 iu diesem diffusen Proze[~ (weleher 
offenbar durch die toxische Wirkung des ttirnhautprozesses bedingt ist), 
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aueh jene l~egionen teflnehmen, welehe den Sitz der charakteristischen 
amyotrophischen Vergnderungea zu bilden pflegen: der Gyrus centralis 
afiterior, die grauen VorderhSrner des Riickenmarkes. An beiden Stellen 
weichen ]edoeh die amyotrophisehen Veriinderungen mit ihrem ohronisehen 
Charakter, in/olgedessen diese sozusagen die Relikte eines /ri~heren Pro- 
zesses darstellen, so priignant yon den auch in anderen Regionen vorge]un- 
denen Veriinderungen ab, daft die MSglichkeit keineswegs au/taueht, die 
beiden miteinander in irgendeine lcausale Verbindung zu bringen. ])em- 
nach ist die Diagnose des histologischen Bildes der amyotrophischen 
Lateralsklerose durch den anschliel~enden Hirnhautproze8 keinesfMls 
gest6rt. Denn es handelt sich ja im ersten Falle um einen streng 
auf tin System besehrgnkten, im anderen Falle yon einem sich diffus 
verbreitenden Vorgang, and diese beiden unterscheiden sieh sehon infolge 
des Tempos der Prozesse voneinander. 

Es ist bemerkenswert in unserem Falle, daft das zentrale Nervensystem 
aufier den eharakteristisehen Vergnderungen der Amyotrophie auch der 
Sitz eines yon diesen vollsti~ndig unabh~ngigen exogenen (tbk.) Prozesses 
ist, weIcher sieh soznsagen dem Grundprozefi au/gelagert hat, yon demselben 
er ]edoeh schar/ abzugrenzen ist. In  unserem Falle ist also das Vorhanden- 
sein eines exogenen and eines endogenen Leidens nebeneinander in ein 
und demselben Nervensystem ]ast mit experimenteller Klarheit verwirk- 
licht. Der 1%11 bestgtigt also Wort ffir Wort die Ansicht SehaJ/ers, der 
fiber die Bedeutung der exogenen Sch/~dlichkeiten bei der Amyotrophie 
sprechend, gerade das zuf~Uige Zusammentreffen der beiden Noxen her- 
vorgehoben hat: ,,Indem ieh die Homotypie nebst Homochronizit~tt 
meiner Fiille betone, will ieh keineswegs behauptet haben, dab eine 
amyotrophische Lateralsklerose nicht im AnsehluB an eine exogene 
Noxe zur Entwieklung kommen kann, doeh w~tre dabei wohl zu be- 
denken, dag es sieh um ein zufglliges Zusammentreffen handeln kann." 

Wir sehen also, dab eine mit entsprechender Umsicht durchgeffihrte 
histologisehe Analyse uns die M6glichkeit gibt, den akzessorisehen Teil 
einer systematischen Krankheit yore Grundleiden abzusondern. Un- 
zweifelhaft ist es jedoch, dab im vorliegenden Fall das vollentwickelte 
Bild der exogenen Krankheit die M6gliehkeit der Differenzierung in 
groBem MaBe erleichterte. In weniger ausgeprggten F~llen, wie in jenem 
yon Warner, mfisse man sich freilieh mit der Feststellung begnfigen, 
dag anger der Amyotrophie noch ein dutch eine unbekannte Krankheit 
verursaehter meningealer ProzeB vorliegt. 

Auf Grand des Vorangegangenen k6nnen wir unsere frfihere, die 
Ektodermwahl betreffende Frage so beantworten, dab in unserem Falle 
auch das dritte Element der Seha//ersehen Faktorentrias klar verwirk- 
licht ist, denn der Vorgang im Nervensystem bezieht sich ausschlieBlich 
auf die ektodermMen Elemente, and wir haben in der Nervensubstanz 
selbst keine entzfindlichen Vergnderungen vorgelunden. Da abet in 
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~nserem Falle die neuronalen Elemente auf eine segments und syste- 
matisehe Art erkrankt sind, mfissen wir hier nieht nut yon ektodermaler, 
sondera auch yon ektodermogener Degeneration sprechen (Scha]/er). 
Die Gfiltigkeit der Sch~//erschen ,,Faktorentrias" kann ohne Wider- 
spruch in der fiberwiegenden Mehrzahl der Fs in welehen n~mlich 
yon vasculs Vers keine Spur vorhanden ist, 
und deren Zahl wir mit zwei in der Literatur noeh nieht erws Fs 
mit den Fs yon Meyer und Fi~n/geld vermehren kSrmen, festgestellt 
werden. In der geringeren Zahl vorkommenden Fs der Literatur, 
welehe sieh mit Entzfindnng komplizieren, kSnnen wir die Entzfindung 
entweder als symptomatiseh oder als den Ausdruek einer frfiheren bzw. 
den Ted unmittelbar verursaehenden Infektion betrachten. 

Auf das ]clinisvhe Kran/cheitsbild unseres Fa]les fibergehend, wollen 
wir die Symptome in aller Kfirze in fo]gendem zusammenfassen: eine 
sich allms entwickelnde Hand- und FuBls der linken Seite, 
zu weleher sieh die Ls der reehtsseitigen Extremits gesellte. 
Ausdrfickliehe symmetrische Muskelatrophie des Ober- und Unter- 
armes; in der Muskulatur des Rumples keine Abweiehungen, die Mus- 
kulatur der linken unteren Extremits ist sowohl am Oberschenkel, wie 
aueh am Untersehenkel der rechten Seite gegeniiber stark atrophiseh. 
Die l%eflexe sind im allgemeinen gesteigert, spastisch an beiden Seiten, 
Patellarklonns und positiver Babinski. In der Muskulatur fibrfll~re 
und faszikulare Zuckungen und elektrische Entartungsreaktion. Lieht- 
reaktion der beiden Pupillen etw~s trs Der Faeialis um den Mund 
ist in geringem Grade paretisch, die Zunge atrophisch und naeh links 
devfierend, ws des Kranldmitsverlaufes treten Schlingbesehwerden 
auf. Die Sprache wird mit der Progression der Krankheit immer unver- 
sts bis im zweiten Jahre des klinischen Aufentha]tes in beiden 
Lungen ein spezifischer Prozel3 auftritt, der den Ted des Kranken her- 
beiffihrt. 

Die Symptome seitens des Nervensystems eutsprachen also in allen 
Einzelheiten dem typischen Bride der amyotrophisehen Lateralsklerose, 
insbesondere die langsam beginnenden Muskel~trophien, die bulbs 
Symptome und die intakte Sensibilits Anatomiseh ist die Muskel- 
atrophie dutch die sehweren Vers der VorderhSrner des 
l%fickenmarkes (Atrophie, Nervenzellenausfall) vollkommen begrfindet, 
und es wird aueh verst~ndlieh, weshalb die Muskelatrophie in schwerster 
Form in der oberen Extremits aufgetreten ist. Die pathologischen Ver- 
s der VorderhSrner waren r~mlieh im Halsmark am ausdriick- 
lichsten vertreten, und da die Vers hauptsichlich den latera]en 
Tefl des Vorderhornes trafen, ist es leieht zu verstehen, dal3 in der l~Ius- 
kulatur des Schulterblattes, die ihre Innervation aus der medial ]iegenden 
Kerngruppe erhs normale Verhiiltnisse herrschten. Der Umstand, 
dab aueh die grauen HSrner des dorsalen Markes krank waren, und die 
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Muskulatur des Rumples klinisch keine beso~dere Ver/~nderung aufge- 
wiesen hat, ist vielleieht damit zu erklaren, da$ eine leichtere Atrophie der 
l~umpfmuskulatur weniger auffallt. In der Lendenanschwellung hat die 
Zahl der groften motorischen Zellen nur ganz wenig abgenommen, womit 
ira Einklange die Atrophie der unteren Extremitat im Vergleieh zur 
oberen stark in den I-Iintergrund trat. Den anatomischen Grund der 
Zungenatrophie erhalten wir in den auf Abb. 18 zu sehenden I~ervenzell- 
veranderungen im Kern des 1~. XII. Daft dies nicht dem meningealen 
Prozel~ zugesehrieben werden kann, wird dadurch bewiesen, da$  im 
selben I~iveau die l~ervenzellen der I~n. arciformes bei weitem nicht die 
schweren Ver~inderungen des tfypoglossuskernes zeigen. 

Auf Grund der besproehenen Tatsachen kSnnen wir erklaren, daft 
unser anatomiseher Befund mit den klinisehen Daten vollkommen 
iibereinstimmt, besonders auffallend ist, dab die ausdriicklichsten 
Muskelatrophien die obere Extremit/~t betreffen, und tier Sitz tier 
ausdrficklichsten Ver~tnderungen die Halsanschwellung des l~iieken- 
markes ist. 

Sehr interessant ist jener scheinbare Widerspruch, daft die Atrophie 
zuerst in den Muskeln der Hand auftrat und die fettige Degeneration 
der Pyramidenbahn gerade im Halsmarke am ausdriiekliehsten ~ war. 
Die fettige Degeneration ist namlich das Zeichen eines friseheren Prozesses, 
und so wiirde man auf Grund des Riiekenmarksbfldes mehr in den tieferen, 
dem Lendenniveau (in yzelchem n~mlich bloft die chroniseheren Ver- 
/~nderungen zu sehen sind) entsprechenden Muskelgebieten die schwerere 
Atrophie erwarten. Der Widerspruch schwindet aber, sobald wit auf 
jene unsere Feststellung aufmerksam machen, dab die Degeneration 
der Pyramidenbahn und des spinomuskularen 1Neurons bei Amyotrophie 
in keiner kausalen Verbindung zueinander stehen. Auf diese Weise 
kann namlich die friihzeitige und schwere Erkrankung der Handmuskel 
mit der im ttalsmark gefundenen hoehgradigen Verfettung der Pyra- 
midenbahn in keinem Zusammenhang gebraeht werden, weil diese aus- 
schlieftlich und allein das Ergebnis der daselbst wahrgenommenen patho- 
logischen Veranderungen der VorderhSrner ist. 

Der sehwere tuberku15se Prozeft, der den Tod des Kranken herbei- 
gefiihrt hat - -  und dessen Schwere aueh dutch die Sektion bewiesen 
wurde, - -  war zur Zeit tier Aufnahme des Kranken auf die Klinik nicht 
wahrzunehmen. Die schweren fieberhaften Symptome traten im zweiten 
Jahre des klinischen Aufenthaltes des Kranken auf. Dies zu bemerken, 
halten wir deshalb fiir wichtig, well die amyotrophisehen Symptome 
11/2 Jahre v o r  der Aufnahme in die Klinik sich meldeten. Auf diese 
Weise wird namlich aueh durch den klinischen Krankheitsverlauf das 
Ergebnis der anatomischen Untersuehung, namlieh die Unabh/~ngigkeit 
des amyotrophisehen und tuberku15sen (meningealen) V0rganges gerecht- 
fertigt, l~aeh alledem kann auch die M6gliehkeit, da$ die Tuberkulose 
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hier vielleieht als auslSsender F a k t o r  im Zustandekommen der Krank- 
heir figuriert hat, nicht zugegeben werden. Die Sehwere des tuber- 
kul5sen Prozesses wird durch die tuberkul5sen Ver~nderungen der 
Lymphdrfisen und dutch die tuberkulSsen Geschwiire des Blinddarmes 
bewiesen, welehe letzteren auch die Darmschmerzen des Kranken er- 
kl~ren. 

Da in der Anamnese des Kranken aueh Lues vorlag (Schanker 14 Jahre 
vor Begirm der Krankheit) ist es fraglieh, ob diese mit der Amyotrophie 
in Zusammenhang gebraeht werden kann ? Diese Frage ist deshalb 
notwendig, well Jakob in einem seiner F~lle auf Grund einiger um die 
Gef/~Be des zentra]en Nervensystems vorgefundenen ,,leiehten lympho- 
cit~ren Infiltrationen" daran gedaeht hat, dal~ die Syphilis ,,als das 
wahrscheinlichste ~tiologisehe Moment zu bezeichnen w/~re". In unserem 
Falle haben sieh die Blur- und Liquorreaktionen (14 Jahre nach der 
prim/~ren Infektion and angeblieh naeh vier Schmierkuren) als negativ 
erwiesen, und die anatomische Untersuchung hut im Nervengewebe 
keine entzfind]iche Ver~nderung nachweisen kSnnen. Der in den Heningen 
wahrgenommene miliartuberkulSse Prozel~ war sehr pr/s aus- 
gebildet und yon den degenerativen Prozessen des Nervenparenehyms 
seharf gesondert. Und da in unserem Falle die luetisehe Irrfektion 
durch die serologische Untersuehung nicht bewiesen erschien, wiirden 
wir der in der Anamnese figurierenden luetisehen Ansteekung nicht 
einmal die Rolle des ausl6senden Faktors zuschreiben. 

In  unserem Falle spielt auch die erbliehe Belastung keine Rolle, 
wir finden in der Familie keine Aufzeiehnungen fiber Nervenkrankheiten. 
So mfissen wir denn diesmal die Rolle der Familiarit~t und der Heredit~t 
ausschlieSen. Die Krankheit  hut im Alter yon 39 Jahren begonnen, 
und zwar auf eine recht eigentfimliche Art ist zuerst die Ver/~nderung 
der Spraehe aufgefallen: ,,Er sprach, als h/~tte er Sehnupfen." Naeh 
Verlauf eines Jahres bemerkte man, dab seine linke Seite allm~hlich 
gel/~hmt wurde, auf der linken Hand haben sich Zeichen der Abmagerung 
gezeigt und ungef/~hr 3 Honate  naehher hat sieh die L~hmung aueh auf 
die reehte Hand und den reehten Fu$ verbreitet. Klinisch hut sieh 
also in unserem Falle die Merkwfirdigkeit gezeigt, dub zuerst die bulb~tren 
Symptome bzw. yon diesen aueh nur die St5rung der Spraehe sich 
meldeten (die Sehlingbeschwerden traten nut  in einem vorgeschrittenen 
Stadium auf). Die SprachstSrung stagnierte dann eine Zeitlang and 
erst dann t ra t  die spinale Symptomengruppe auf. Auf diese Weise ws 
der Fall klinisch als eine deszendierende Form zu bezeichnen und zu 
den F/illen yon Czyhlarcz, Marburg und Schlesinger zu reihen; yon diesen 
weieht er jedoeh insoferne ab, da$ naeh dem Auftreten der Spraeh- 
stSrung die L~hmungs- und Atrophiesymptome sich nur naeh Verlauf 
eines 1/~ngeren Zeitraumes gemeldet haben. ~brigens weieht die klinisehe 
Symptomatologie unseres Falles vom gewohnten Bilde nieht ab: sowohl 
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der einseitige Beginn der L~hmungen, wie ihre Verbreitung auf die andere 
Seite, ferner das Vorherrsehen yon Atrolahien in den oberen, yon spasti- 
sehen Erseheinungen in den unteren Extremit~tten sprechen alle aueh 
daf~ir. 

Demnaeh gehSrt unser Fall klinisch in jene Grulape der Amyotrolohien, 
bei welchen Heredofamiliariti~t nieht nachzuweisen ist, und bei welehen 
wir die ~tiologisehe Rolle vorangegangener Krankhei ten ausschliel~en 
kSrmen und welehe ira mittleren Lebens~lter, also um das 40. Lebensjahr 
auftreten. 

Mit der Frage der Heredit~t und Familiarit~tt beseh~ftigt sich yon 
den neueren Forsehern Biischer eingehend und stellt sorgfi~ltig die dies- 
bezfigliehen literarisehen Angaben zusammen. Nach dieser Zusammen- 
stellung sind in der Literatur  keine heredit~rea F~lle bekarmt und 
Famillarit~t war aueh nur selten und in jiingeren Jahren  zu beobaehten. 
Da aber die heredodegenerative Natur  eines Leidens gerade dureh das 
Vorkommen im juvenilen Lebensalter eharakterisiert wird und ,,die 
kindliehe Form der amyotrophisehen Later~lsklerose ein ~ul~erst seltenes 
Leiden ist", konkludiert Bi~scher zum Sehlusse d~hin, dal~ die amyo- 
trophisehe Lateralsklerose nieht als eine heredofamili~re Krankhei~ be- 
t rachte t  werden kann. Demgegeniiber mSehten wir darauf hinweisen, 
dal~ der Naehweis yon Herediti~t und Familiarit~t yon Fall zu Fall auf 
grol~e Sehwierigkeiten stSl]t und so dfirfen die wenig zahlreichen, zumeist 
juvenilen Fi~lle (Seeligmiiller, Striimpell, Ho]]mctnn usw.) nicht vernaeh- 
l~ssigt werden 1. 

Unzweifelhaft ist, dal~ die iiberwiegende Mehrzahl der amyotrophisehen 
Fi~lle im reiferen Alter (urn das 40. Lebensjahr) auftri t t  unc[ gerade 
in dieser Gruppe, wohin auch unser Fall gereiht werden miisse, keine 
Spur der Familiarit~t, noeh weniger der Heredit~t vorh~nden ist. Dies 
jedoeh beriihrt den anatomisehen Charakter  der Krankheit ,  den wir 
auf Gru~d der uns zur Verfiigung stehenden, seharf definierten Merk- 
malen als unzweifelhaft festgestellt betraehten, keineswegs. Die Kr~nk- 
heir tri~gt n~mlieh anatomisch so entsehieden die Kennzeichen der syste- 
matisehen Nervenkrankheiten an sieh, dal~ wie Scha]/er es yon einem 
Falle von Probst sag~: ,,Es hiel~e den Systembegriff ganz leugnen zu 
wollen . . . .  wenn man das pathologische Verhalten irn genau unter- 
suehten Fall yon Probst anclers als auf systematischer Grundlage 
erkl~ren wollte." 

1 Der Bruder des 24jAhrigen, an amyotrophiseher Later~lsklerose leidenden 
Kr~nken yon Nogales ist an ahnliehem Leiden erkrankt: also isL FamiliaritgL aueh 
hier nachzuweisen. 



848 T.v.  Lehoczky un4 K. Schaffer: 

II. Die histologisehe Strukturanalyse der amyotrophischen Lateralsklerose. 

Von 

Karl SchaIler. 

Bevor ieh zur Bewertung der gefundenen histologischen Ver~nde- 
rungen unseres Falles schreiten wfirde, erscheint es ratsam, atff jene 
Prinzipien ganz kurz zu verweisen, welche ich als werktgtige in der 
Histologie organischer Hirnkrankheiten bezeichnete. 

An den normalen Elementen des Zentralnervensystems unterseheide 
ich typologische und strukturelle Ver~inderungen. Sind allein ektodermale 
Elemente ergriffen, so spricht man yon einem e]ctodermalen Typ der 
Vergnderungen; sind allein mesodermale erkrankt, so hat man den 
mesodermalen Typ vor sich. Auf diese generelle Unterscheidung folgt 
nun eine spezielle, welche zum Ziel hat, die genaaeren histopathologischen, 
d. h. strukturellen Kennzeichnen der ekto- bzw. mesodermalen Vergnde- 
rungen zu bestimmen. 

Hinsichtlieh der ektodermalen Ver~inderungen erkan~te ich, dai~ es 
ektodermotrope und ektodermogene gibt. Die ektodermotropen erfolgen 
atff Gift- und entziindliehe Toxineinwirkungen - -  exogene Noxen -- ,  
welehe auf eine chemisehe Affinitgt letzterer exogener Agentien zu den 
ektodermalen Elementen hinweisen: so wirkt Alkohol auf das vegetative 
System, Diphtherietoxin auf das  Striatum. Sie sind zumeist topiseh- 
lokal, h6chst selten anscheinend systematisch; in letzterer Form zmneist 
in Gesellschaft mesodermaler Vergnderungen, namentlich des Gefs 
systems, welche ebenso primgr-aktive sind, wie die ektodermalen; beide 
sind desselben Ursprungs, daher gleichwertig. Anders die ektodermogenen 
Ver~nderungen. Diese sind rein endogen, als solche sind sie systematisch, 
wenn sie sich atff das Ursprungszentrum anatomisch wohl definierter 
Neuronensysteme beziehen, welehe bilateral progressiv degenerieren, ohne 
die geringsten aktiv-mesodermalen Spuren. Und weft die System- 
erkrankung bilateral gleichintensiv, ist sie zugleich systematisch und 
da der Ausgangspunkt der bflateralen Vers immer im seg- 
mentgren Ursprungszentrum sitzt: spreche ich yon einer segment~ir- 
systematisehen A]/e~tion. Diese genau segmentgr-systematische Be- 
grenzung einer reinen ektodermal-neuronalen Affektion k6nnen wir uns 
nur entwicklungsgeschichtlich bestimmt vorstellen als eine anererbte 
idiotypische Keimblattschw~iche, als eine Anlagesehw~iche oder Abiogenese 
gewisser Neuronensysteme, aus welcher die Abiotrophie, d. h. die seg- 
ment~r-systematisehe Degeneration hervorgeht. U n d  weil ausschlieB- 
lich Neuronal-Ektodermales inSolge segmentgr-systematischer anererbter 
Sehwgehe erkrankt, ist die Erkrankungsweise e/ctodermogen; der Vor- 
gang ist daher rein endogen. Die Anlagesehw~ehe - -  Abiogenese - -  der 
ektodermalen Elemente kann sich abet aul~er den nearonalen Elementen 
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auch auf die neurogli6sen beziehen, wodurch die prim~r-elektive Degenera- 
tion derselben zur Entwicklung kommt, wie diem dam Bfld der famili~ren 
Sklerose (Krabbe-Scholtz) beweist; hier leiden die neuronalen Elemente 
sekund~r, passiv - -  ebenso wie umgekehrt die neurogli6sen sekund~r 
sich ver~ndern (Gliose) bei prim~r-neuronaler Degeneration. Wir k6nnen 
somit eine Abiotrophia neuronalis und neurogliosa unterseheiden und als 
Kombination beider die Abiotrophia generalis, flit welehe als Beispiel 
die infantile famflihre Idiotie diene. Anatomisehe Zeiehen der Abio- 
genese (Anlageschw~che) sind dysplastische Elemente seitens des neuro- 
nalen bzw. neurogli6sen Gewebes. 

Wir sehen aus diesen Bestimmungen, dab die ektodermotropen und 
ektodermogenen Ver~nderungen ganz verschieden gezeichnet sind, denn 
das Strukturbild ist in beiden F~llen ein ganz versehiedenes. Ebenso 
ist die Struktur des histopathologischen Brides eine verschiedene, wenn 
es sieh um versehieden-origin~re mesodermale Veriinderungen handelt. 
Letztere sind entweder GeFiflwanderhranlcungen bei Vergiftungen usw. 
(Atherosklerose) oder entziindlichs, welehe wieder rein-entziindlich-gekenn. 
zeichnet durch einfache Gef~l~inffltrate bzw. granulomat6s-entzi~ndlich 
(Lues, Tuberkulose) sein k6nnen. Es geniigt auf die sattsam bekannten 
und voneinander seharf differierenden Strukturbilder dieser beiden meso- 
dermalen Ver~nderungen zu verweisen. 

Wir k6nnen zum Schlu]~ sagen: in der Strukturanalyse zentraler 
Erkranlcungen sind typologische und strulcturelle Momente ausschlaggebend. 
Da Strulcturdi//erenzen au/ genetische Di//erenzen verweisen, ist es lclar, 
daft Typ und Strulctur gemeinsam die Pathogenese ausdriicken. Hin- 
gegen bestimmt die Lolcalisation das Iclinische Syndrom. 

Nach dieser Einleitung wollen wir zur histologischen Strukturanalyse 
unseres Falles yon nichtfamili~rer amyotrophischer Lateralsklerose fiber- 
gehen, aus welcher Mich folgende bestimmende Momente ergaben. Als 
erkrankt erwiesen sich ekto- und mesodermale Elemente, beide in der 
Form yon prim~r-aktiver Affektion. Wir spreehen ira Sinne meiner 
Bestimmtmgen yon einem elctodermalen und mesodermalen Typ der Ver- 
~nderungen. 

In  bezug des ektodermalen Typs w~re hervorzuheben, dal~ dieser 
ir~ zweifacher Form erschien. 

Vor ahem gab es ektodermale VerEnderungen, welche gem~{~ meiner 
Bestimmungen nur als neuronal-ektodermogene gelten k6rmen, da die 
ektodermalen Ver~nderungen zugleich echt segment~r-syMtematische 
sind: wir sehen die ~elencephale cortico-motorische Pyramidenbahn und 
die spino-rhomb-encephale nucleo-motorische Bahn elektiv ergriffen in 
der Form einer systema~ischen, d. h. bitaterabgleichintensiven System- 
degeneration, welche nachweisbar aus einer prim~ren Zentrumerkrankung 
(motorische Rind, e, bulbo-spinale motorische Kerne) hervorgeht. 
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Darm gab es ektodermale Ver~nderungen, welche ich als ektodermo- 
trope bezeichne, d. h. nieht systematische, aber rein ektodermale Ver- 
~nderungen seitens der GroBhirnrinde, und zwar an jenen Absehnitten, 
welche der st~rkeren tuberkul6sen Meningealerkrankung entsprachen. 
Da in letzterer Beziehung die Fronto-parieto-temporal-Gegend am 
stgrksten affiziert war, fanden sieh hier diffuse, alle Rindensehichten be- 
anspruehende Ganglienzellver~nderungen, welche allein als Effekt von 
Toxinwirkungen anzusprechen sind. 

Hinsiehtlich des mesodermcden Type ist darauf zu verweisen, dab es 
gelang, die spino-cerebralen Meningealvergnderungen als tuberkut6se naeh- 
zuweisen. 

ZusammengefaBt: Ektodermogen-neuronale, ektodermotrop-toxische und 
granulomat6s-infekti6s gezeichnete mesodermale Strukturver~inderungen cha- 
rakterisieren unseren Fall; mit anderen Worten rein endogene und rein 
exogene krankhafte Manifestationen linden sieh in unserem Falle yon 
amyotrophischer Lateralsklerose zusammen. Die A'tiologie ist also eine 
mehr/ache, woraus ein mehrfavhes Strukturbild resultiert. Die mehr]ache 
A'tiologie bedeutet ein zu]glliges Nebeneinander mehrerer genetiseh wesens- 
versehiedener Krankheiten, wie wir dies oben aueh ffir die F~lle yon 
Matzdorf] naehwiesen. Dieses Nebeneinander befugt uns noeh keines- 
wegs zur Verquickung der zweierlei Krankheitsursaehen - -  der endo- 
genen und exogenen - -  in dem Sinne, dab die exogene Noxe aueh das 
endogen gestaltete Krankheitsbild zur Entwicklung gebracht h~tte. 
Letzterer Standpunkt ist niehts anderes als glatte Behauptung, welehe 
allein mit dem bekannten, doeh lgngst iiberwundenen ,,post hoe ergo 
propter hoe" untersttitzt wird. 

All diese Bestimmungen ruben cbusschliefllich auf der histologisehen 
Strukturanalyse des Falles, wodurch eben ,,bindende Entseheidungen" 
getroffen werden kon~ten. Wie sehr bindend, das erhellt aus dem Ver- 
gleieh mit einem neuesten Fall des einschl~gigen Sehrifttums von 
A. Meyer: ,,Uber eine der amyotrophisehen Lateralsklerose nahestehende 
Erkrankung mit psyetiisehen St6rungen." 

Bei einem 54 j~hrigen Manne, ohne Lues, Alkohol und Arteriosklerose, 
entstehen aItmghlich und ziemlich gleiehzeitig ohne naehweisbare Ursaehe 
k6rperliehe und geistige StSrungen. K6rperlich spastisehe Reflexe und 
degenerative Muskelatrophie im recht~n Arm und Bein, Zungenatrophie, 
bulb~re Sprache, Sehluekbeschwerden; keine sensiblen sowie Mastdarm- 
BlasenstSrungen, normale Pupfllen, keiae Augemnuskell~hmuag, nor- 
maler Augenhintergrund, Liquor negativ. Klinische Diagnose: Amyo- 
trophisehe Lateralsklerose. Psyehisch Zeiehen einer rapid ablaufenden 
VerblSdung: Patient eigenartig, eigensinnig, widerspenstig, konnte nichts 
mehr behalten, wurde geizig, Stumpfheit abwechselnd mit querulierend- 
sehimpfender Erregtheit, sinrtloses Widerstreben, sehrie manehmal 
stundenlang: helft mir. Unter zunehmendem Marasmus Ted noeh im 
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selben Jahre. - -  Sektion 5 Stunden nach d@m Tode: Hirngewicht ver- 
mindert (1160 g), H~ute normal, das Hirn ist auffallend h~rter, die 
Stirn- und Schl~fenwindungen verschm~tlert, beide Zentralwindungen 
links schm~ler als rcchts. Grobe Formver/~nderungen der Stammgangllen 
fehlen, hingegen hintere Briicke und der Bulbus ver~ndert, die l%ficken- 
markseitenstr/inge grau verf~rbt. Histopathologisch fand sich eia vom 
Vorderhorn bis zum Lumbalmark hinabreichender ProzeB, welchen 
A. Meyer ,,als einen chronisch-degenerativen mit starker Tendenz zu 
gliSser Sklerosierung" bezeichnet. Dadurch, dal~ beide Pyramidenseiten- 
str/inge mit Scharlachrot als entartet erschienen; daB ferner schwere 
Sch~digung der VorderhSrner und Vorderwurzeln, sehwere ZerstSrung 
beider XII- und VII-Kerne, einseitig des motorischen Vaguskerns bei 
Verschonung der sensiblen pontobulb~ren Kerne festzustcllen war: lic$ 
an eine amyotrophische Lateralsklerose und Bulb~rparalys6 denken. Doeh 
gesellen sich zu den systematisch erscheinenden spinalen Ver/~nderungen 
cerebralw~rts ganz asystematische Ver~nderungen: Gliawueherung im 
Nucleus centralis superior bulbi, herdfSrmige Betefligung der Stamm- 
ganglien; ira Grol~hirnmantel am st~rksten befallen die vorderen Zentral- 
windungen und Schl~felappen, das Stirnhirn, am wenigsten der Oecipital- 
lappen; in der GroShirnrinde absolut keine areale, und lamin/ire Syste- 
matik, stellenweise zackige Entmarkungsherde der tiefen Rinde, Ver- 
5dungsherde in den oberen Schichtcn, h0chgradige Zellverarmung, gefolgt 
yon faserigen Gliaersatzwucherung. ,,Infiltrate fchlen an den Rinden- 
gcf~Ben so gut wie vSllig", ,,Verfettung der ]%inde war sehr h/s 
an den umteren gindenschichten am st~rksten". 

A. Meyer sagt: ,,Die genauere histopathologische Analyse ergibt in 
allen Teilen des t~fickenmarks und des Gehirns den gleichen ProzeB" 
und beziiglich der Veri~nderungen der Ca: ,,Bei der typischen amyo- 
trophischen Lateralsklerose ist besonders nach den Untersuchungen yon 
Schr6der nur die Centralis anterior . . . .  befallen . . . .  demgegenfiber 
steht unser Fall mit der durchg~ngig unsystematischen Affektion fast 
der ganzen Hirnrinde und der iibrigen Regioncn des GroBhirns. Wit 
halten es deshalb fiir zweekm/~Big, dem Fall nicht einfach der amyo- 
trophischen Lateralsklerose zu subsummieren, sondem ihn in engem 
AnschluB an die Lateralsklerose zun/ichst als einen Sonderfall auf- 
zufassen." (Wir werden unten sehen, dab dieses Vorgehen pathologisch 
nicht begriindet ist.) Namentlich glaubt Verfasser zur Jakobschen 
spastischen Pseudosklerose Beziehungen anzunehmen, wobei er in/it io- 
logischer Beziehung einen epidemisch-encephalitisehen ProzeB n~cht ffir 
unmSglich h~lt, namentlich mit l%ficksieht auf die Ver~nderungen der 
Stammganglien, doch spricht gcgen diese Annahme die Unversehrtheit 
der Substantia uigra. In der Frage der Atiologie h/~lt A. Meyer yon 
der histologischen Strukturanalyse sehr wenig: ,,Wie so oft, karm man 
auch hier nicht aus dem morphologischen Bilde allein sichere Schliisse 
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ziehen" und meint : ,,DAB die Scha//ersche Trias der Keimblatt-, Segment- 
und Systemwahl keine bindenden Entseheidungen erm6glicht, haben 
Spatz, Jalcob und Spielmeyer im allgemeinen und Kirsehbaum fiir die 
amyotrophische Lateralsklerose genfigend dargetan." An letzterem Aus- 
spruch A. Meyers anknfipfend, hebe ich folgende Momente seines Falles 
hervor. 

Vor allem w~re darauf zu verweisen, dab es sieh im Meyerschen 
Fall im zentral-motorischen Neuron (Pyramidenbahn) um kaine typische, 
genuine Lateralsklerose handelt; dies geht aus der asymmetrisehen Affek- 
tion dieses Neurons hervor: kliniseh spastische t~eflexe nur rechts, ana- 
tomisch erscheint am Markscheidenpr~parat gleiehfalls die Seitenstrang- 
pyramide nur in der einen Ri~ekenmarkshdl/te geliehtet, die andere an- 
scheinend normal. Dieses Verhalten ist iibereinstimmend mit der Tat- 
sache, dab die linken Zentralwindungen stgrker ergriffen sind (sie 
erscheinen bereits makroskopisch schmgler) als rechts. Auch entbehrt 
Meyers Fall die bei echter Lateralsklerose zu beobachtende Lokalisierung 
der Vergnderungen auf Ca, worauf der Autor selbst verweist. Von einer 
systematisehen Lateralsklerose kann unter solchen Umstgnden nicht 
gesprochen werden; es geht dem Meyerschen Fall die bflaterale Symmetrie, 
gleichwie die genaue segmentgre Zentrumlokalisation ab. Somit handelt 
es sich keineswegs um eine eehte, idiotypische, sondern nut um eine para- 
typische Lateralslclerose, die sich im vorliegenden Fall in/olge des di//usen 
corticalen Prozesses, welcher auch die Zentralwindungen au/ einer Seite 
mehr beriihrte, entwic]celte. Hieraus folgt, dal~ diese Lateralsklerose, wie 
es A. Meyer rut, als einen ,,Sonderfall" aufzufassen keineswegs begriindet 
ist; ale ist ein passives, zu/gllig-lo]catisatorisehes Produlct des dif/usen 
Hirnprozesses ohne pathologische Individualit~it, wie dies im Falle idio- 
typiseher Lateralsklerose kontr~r der Fall ist. 

Sind wir nun fiber die wirkliche Natur  der Vergnderung in der cortico- 
motorischen Bahn im klaren, bleibt uns die Art der Vergnderung in 
der nucleo-motorischen Bahn zu bestimmen fibrig. Hier ist das Bild 
schon vefffihrerischer im Sirme einer systematischen Erkrankung, sind 
doch beide Nuclei hypoglossi und facialis ergrfffen, allein der motorische 
Vagus einseitig. Wenn wir auch letzteren Umstand als schwgchendes 
Moment in bezug der Systematfl~ nicht fiberwerten wollen, so  ist es 
doeh .auf der Hand liegend, dal~ die systematisehe A//eIction der nucleo- 
motorischen Bahn allein /ragwi~rdig werden muff, da doeh eine echte amyo- 
trophische Lateralsklerose in beiden Abschnitten der motorischen Bahn 
ganz gleichgeartet sein muff! 

Gehen wir nun zur Charakteristik des gesamten Prozesses fiber, so 
wgre die yon A. Meyer selbst betonte Tatsache zu beachten: die histo- 
pathologisehe Analyse ergab in allen Teilen des Rfickenmarks und dos 
Gehirns don glei~hen Prozel~ ! Auf Grund A. Meyers Feststellungen han- 
delt es sich um einen diffusen, hauptsi~chlieh auf das Vorderhirn-Basal- 
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ganglien-Bnlbus-Vorderhorngrau lokalisierten, asystematisehen degenera- 
riven ProzeB; wir wollen nun auf Grund der histopathologischen Struktur- 
analyse der !qatur dieses Prozesses ngher kommen. DaB es sich um 
keinen systematisehen ProzeB handelt, darin sind wir mit A. Meyer 
einig. Nur mSehten wir unsererseits hervorheben, dal3 da der ProzeB kein 
endogen segment~r-systematiseher ist, so kann es sieh nur um einen 
exogenen, ektodermal gezeichneten, daher e]ctodermotropen ProzeB han- 
deln; besonders mit Riicksieht auf die poli0encephalo-myelitische Aus- 
breitung kSnnte eine toxisehe oder eine rein infektiSse Noxe im Spiele sein. 
Da aber toxische Momente, in erster Linie Alkohol, in der Anamnese 
fehlen, dieser Annahme aber selbst die anatomisch~ Ausbreitung nieht 
entsprieht, da hierzu die Basalganglien allzustark ergriffen sind: so ver- 
mute ieh eine kryptogene Encephalitis, welche wohl .4. Meyer erw~gt, 
jedoeh nicht ffir wahrscheinlieh h~lt. Es handelt sich um einen zentralen 
ProzeB, in welehem die ektodermale Komponente die mesodermale 
iiberragt - -  land doch A. Meyer keine I n f i l t r a t e , - -  wodureh die Ekto- 
dermotropie des Falles in den Vordergrund tritt .  Es dfirfte sich um 
eine Toxinwirkung handeln, wie dies eben yon Economo ffir die Encepha-  
litis lethargica geschildert wird: ,,Bei den perakuten Fgllen, wie man sie 
besonders zur Zeit der Epidemie 1920 gesehen hat, bei welcher sieh neben 
dem hyperkinetischen Syndrom ein sehweres toxisches Zustandsbfld 
wiederholt entwiekelte, kamen viele Fglle zur Obduktion, welche patho- 
logisch-anatomisch auBer einem Odem der ]-Iirnsubstanz, triiber Schwel. 
lung der Nervenzellen und Vermehrung der Gliakerne keine weiteren ]~e- 
funde aufweisen. Es gibt somit F~lle yon Encephalitis lethargiea, welehe 
zum Exitus kommen, bevor sieh noeh Zeichen der entzfindliehen reak- 
riven Infiltration der GefgBe usw. entwiekeln kSnnen. Die Richtigkeit 
dieser Beobaehtung ist gesiehert dureh die anatomisehen Ubergangs- 
bilder aller Grade yon dieser Form bin zur Bildung typischer Entzfin- 
dungsherde." 

ZusammengefaBt: Die anatomisehen Kriterien widerspreehen voll- 
lcommen einer systematisehen amyotrophischen Ix,~teralsklerose, daher ist 
auch der Ausdruek: ,,der amyotrophischen Lateralsklerose nahe:stel~end" 
bereits irrefiihrend und auch fallen zu lassen. Der diffuse ProzeB tier 
Hirnrinde - -  beruhend auf organisierter Giftwirkung - -  mit Betefligung 
der Zentralwindungen fiihrte zur paratypisehen Affektion der eortieo- 
motorischen Bahn; die nucleo-motorische Bahn ist auf Grund y o n  
Toxinwirkung nur pseudosystematiseh ergriffen, worauf das histopatho- 
logisehe Gesamtbfld deutlich hinweist. Hier  mSchte ich mit Naehdruck 
auf meine Definition der echten, genuinen Lateralsklerose verweisen, 
welche ich 1928 folgend gab: . . . . . .  diese als echt genotypisehe Affek- 
tion wird charakterisiert: 1. dutch dyspl~stisehe Zeiehen des teleneephalen 
Ursprungszentrums; 2. daselbst dureh bilateral symmetrische rein ekto- 
dermale Degeneration gewisser Ganglienzellsysteme (Laminae V und III),  

Archly ffir Psychiai~rie. Bd. 89. 23 
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woraus die gangliodistale beiderseitige Pyramidendegeneration resultiert; 
3. fehlen jedwelche mesodermale Ver/~nderungen pathogener Natur. Im 
krassen Gegensatz hierzu bedeutet eine paratypische, also exogene Pyra- 
midenaffektion eine aus ~u~eren Grfinden (etwa Blutung) erfolgte zumeist 
einseitige Degeneration, wobei die zur Degeneration ffihrende St6rung 
nicht notwendigerweise in einem bestimmten Segmente zu sitzen br~ucht, 
denn die Hauptsache ist nur, da~ die Pyramidenbahn l~diert wurde, 
sei es im Prosencephalon, Mesencephalon, RhombencephMon, Rficken- 
mark. Nach alledem wird eine systematische Pyramidenaffektion bzw. ~ 
eine ektodermogene Zentralerkrankung &~rch die anatomische Trias der 
Keimblattwahl, der Segmentwahl und der Systemwahl gekennzeichnet, 
kurz sie ist eine segment~r-systematisch gestaltete Ektodermalerkrankung 
seitens der neuralen Elemente und als solche ektodermogen." 

An dieser Stelle mfissen wir einem Vergleich zwischen der Lateral- 
sklerose der spastischen Heredodegeneration und der im reifen bzw. 
sp~ten Lebensalter auftretenden amyotrophischen Lateralsklerose der 
Autoren ziehen. 

19bereinstimmend ist die strenge Lokalisation des urs~chlichen Pro- 
zesses auf Ca, d. h. auf das segment~re Zentrum und die daran sich an- 
schlieBende system~tische Degeneration in der Form eines rein ekto- 
dermalen Unterganges. 

Abweichend ist vor allem das Tempo der Degeneration. W~hrend 
bei der heredit~r-famili~ren Form die Lage der Riesenpyramiden sicher 
schwindet, sind Laminae III  und VI wohl ausgesprochen affiziert in 
der Form zumeist ]eichter Schwellung gefolgt voa Neuronophagie, 
doch ist die Tektonik deutlich zu erkennen. Nicht so in unserem hier 
mitgeteflten Fall vo~ amyotrophiseher Lateral sklerose, wo in Ca ein 
derartig vollkommener Gangllenzellschwund stattfand, d ~  m~n yon 
einer Tektonik absolut nicht mehr sprechen kann; ein Vergleich mit 
dem Zellbfld der Cp, wo die einzelnen Laminae klar zum Vorschein 
kommen, fiberzeugt uns hiervon. AuBer diesem nur graduellen, 
quantitativen Unterschied fesselt unsere Aufmerksamkeit besonders ein 
qualitatives Moment zugunsten der spastischen Heredodegeneration, da 
ich bei zwei kranken Mitgliedern derselben Familie ausschlieB]ich in 
Ca die Alzheimersche Fibrillenveriinderung (AFV) in der dritten und 
sechsten Lage antraf, w~hrend ich bei der mit zielbewul~ter Aufmerksam- 
keit vorgenommenen ])urchmusterung yon Pr~paraten unserer amyo- 
trophischen Lateralsklerose nicht die geringste Spur einer Alzheimerschen 
Fibrillenver~nderung sah! U m  die Bedeutung dieser Differenz richtig 
einzuseh~tzen, mfissen wir vor allem die mutmaBliche l~olle der Alz- 
heimerschen Fibrillenver~nderung, welch letztere im pathologischen Ge- 
schehen der spastischen Heredodegeneration spielt, kennenlernen. 

Vorausgeschickt sei, da]~ ich in meine~ zwei F~]len yon famfli~rer 
Lateralsklerose nicht eine einfache Fibrfllenverdickung, sondern das 
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klassisehe Bild der Alzheimerschen Fibrillenver~nderung sah ; aueh mSehte 
ieh bemerken, dab diese Fibrillenver~nderung genau jener bei pr~seniler 
VerblSdung, bei der Alzheimerschen Krankheit,  bei seniler Demenz ent- 
spraeh. Wenn nun die Morphologie der Fibrfllenver~nderung in allen ge- 
nannten Krankheiten identisch war, so di]/eriert diese in bezug der Loka- 
lisation: bei pr~senilen VerblSdungen auf den Fronto-parieto-temporal- 
lappen diffus zerstreut mit Versehonung des Hinterhauptlappens - -  bei 
der famili~ren Lateralsklerose ausschlie[31ich im erkrankten segment~ren 
Zentrum, also in der vorderen Zentralwindung, namentlieh in Schichtea I I I  
und VI!  Aus dieser versehiedenen Lokalisation folgerte ich in meiner 
Arbeit fiber spastisehe Heredodegeneration, ,,dab sieh in diesem Ver- 
halten der geschw~chte Tefl des Hirnmantels verr~t, denn die Diffusion 
bzw. die Besehr~nkung der Alzheimersehen Fibrillenver~nderung w~re 
nur mit der systematisehen Topographie des streng endogenen l~ro - 
zesses in beiden F~llen in Verbindung zu setzen". Daher ist die Be- 
sehr~nkung der Alzheimersehen Fibrillenver~tnderung auf den heredo- 
degenerativen Abschnitt des Endhirns (Ca) mit dem endogen-syste- 
matisehen Degenerationsprozel~ in engstes Abh~tngigkeitsverh~ltnis zu 
bringer und schlo~: ,,Gehirninvalidit~t und Alzheimersehe Fibrillen- 
ver~nderung dfirften parallel gehen". 

Ist  nun die Alzheimersehe Fibrillenvers ffir die ]amili~ire 
Lateralskler0se ein Zeiehen der Systeminvalidit~t, so muB deren Mangel 
bei der im mittlerea bzw. vorgeschrittenen Alter sieh ausbildenden nicht- 
]amili~iren Lateralsklerose mit Amyotrophie mit ~achdruck vermerkt 
werden. Wir kSnnen sagen, dab der a/amilii~'en .Form des Zeichen der 
Systeminvaliditiit in Form der Alzheimerschen .Fibrillenver~inderung abgeht, 
woraus mi~ Vorsicht weiter gefolgert werden dfirfte, dab bier die cortico- 
motorische Bahn weniger c~n]iillig wgre, was sehon aus dem sp~ten Ter- 
minationspunkt der Degeneration hervorgeht: im 40.--70. Lebens- 
jahre! Wir ersehen aus diesem Verhalten, da]  die segment~r-syste- 
matische Erkrankung der famfli~ren Form eine sehwerere ist; klinisch 
verr~t sieh dies durch des ]ri~hzeitige Au]treten bereits im Kindesalter, 
z. B. im dritten Lebensjahr, dann dutch die intensivere Auswirleung, 
dean in einer Famflie erkranken mehrere Mitglieder, wodureh der famili~re 
Zug iu Erscheiuung trit t .  Im Gegensatz hierzu ist die afamili~re Form 
die leiehtere, und zwar vermSge des tardiven Auftrittes und der 
Af~miliaritht, wobei aber anatomisehe Zeiehen der idiotypischen krank- 
haften Veranlagung - -  dysplastisehe Ganglienzellea - -  nieht fehlen 
diirften, wie aueh iu unserem Falle nieht. Beide Formen haben aber einen 
gemeinsamen Nenner: die segment~r-systematisehe Degeneration im 
cortico-motorischen ~euron. Des rasehere Tempo der Systemdegenera- 
tion der afamili~ren Lateralsklerose dfirfte mit dem sp~ten Lebensalter 
in Zusammenhang gebraeht werden. 

Auf Grund dieses Gedankenganges diirfte es nieht allzu gewagt 
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erscheinen, weTm wir die echten segmcnt~r-systematischen Degenera- 
tionen klinisch in zwei Gruppen teflen: in die endogen /amili~iren und 
endogen-a/amili~iren, wobei letztere die pathologische Idiotypie in bedeutend 
abgeschwgchter Intensi~t au]weisen. Bei dieser Betrachtungsweise ist 
der Mangel der Heredofamiliarit~t bei einer ektodermogenen, weft seg- 
ment~r-systematischen Degeneration nicht stSrend und ermSglicht uns 
die pathologische Wertung einer Gruppe yon Krankheiten, welche bisher 
fSrmlich in der Luft  schwebtc. 

Diese Aufste]lung yon famili~rer und afamili~rer Form der endogenen 
segments Krankheiten war schon niedergeschrieben, als 
ich - -  knapp vor der Absendung der Handschrift die hochinteressante 
Vorstellung Kalinowskys in der Berl. Ges. f. Psych. u. Nervenkrkh. : 
,,Myotonisehe Dystrophie und amyotrophische Lateralsklerose in einer 
Generationsfolge" ~ las. Die 23 bzw. 27 j~hrigen Schwestern litten an 
myotonischcr Dystrophie, bei denen die Erkrankung mit 17 bzw. 23 Jahren 
begann; die mit 52 Jahren erkrankte Mutter zeigt das typische Bild der 
amyotrophischen Lateralsklerose (Atrophic der Schultermuskeln mit 
EAR. nebst Pyramidenzeichen, keine Sensibflit~Ltsst5rungen, Wa.R. 
negativ). ,,Interessant ist die Familie ffir die Pathogenese der amyo- 
trophisehen Lateralsklerose. Ein Fall wie der vorliegende dfirfte mit 
der Frage ,,exogene oder endogene Erkrankung" eine Stiitze ffir die 
endogenc Genese der amyotrophischea Lateralsklerose sein" sagt sehr 
richtig Kalinowslcy, womit der erbbiologische Hintergrund meincr ana- 
tomisehen Auffassung fiber die afamili~ren segment~r-systematischen 
Nervenkrankheitcn zum Ausdruck gelangt. Dabei ist es ffir den objek- 
tiven Beobachter nicht ohne Interesse, dab reich die eingehende ana- 
tomische Charakteristik auf Grund histologischer Strukturanalyse zur rich- 
tigen Erfassung einer Gruppe yon Krankheiten fiihrte und zwar mit 
Hilfe der Faktorentrias yon ektodcrmogcner, segment~rer, und syste- 
matischer Wahl. Wenn aueh Kalinowslcy mit seinem Fall die heredo- 
degenerative Natur fiir die amyotrophische Lateralsklerose erbracht hat, 
so bleibt dieses Krankheitsbfld des sp~teren Alters einstweilen wohl 
afamili~r. Jedoch die Pathologic der Gene erscheint in der Familie 
Kalinowslcys l~all auf Grund der amyotrophischen Lateralsklerose der 
Mutter und der Dystrophie der TSchter im weiteren Sin~ dargelegt, 
indem das endogen-/amili~ire Leiden der T6ehter das endogen-a/amili~ire 
Leiden der Mutter wie ein Seheinwer/er beleuchtet. Damit dfirfte aber doch 
die einheitliche Anlagc aller Heredodegenerationen im Sinne Jendras- 
silos deutlich vorgeffihrt sein. 

Wit denken mit unserer Analyse des besprochenen l~a]les yon A. Meyer 
die Brauchbarkeit meiner Faktorentrias nachgewiesen zu haben, daher 
ist diescr Konzeption auch eine bestimmcnde Bedeutung beizumessen. 

1 Im Zbl. Neur. 53, H. 14, 852ff. 
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Diese entseheidende Kraft ist im Falle endogener, also segmentgr- 
systematisch-ektodermaler, daher auch ektodermogener Erkrankung, 
immer positiv; bei ektodermotrop-toxiseher wie infektiSser Erkrankung 
nur darm positiv, wenn zugleich Gef~infiltrate vorhanden; in Er- 
mangelung solcher, wie auch in A. Meyers Fall, entscheidet die Diffusion, 
die Asystematik der reir~ ektodermalen Veri~nderungen. ~reilich wiirde 
ein spezifiseh-bakterieller ~achweis im erkrankten Gewebe bei Infek- 
tionen das Strukturbild mit einem Schlage aufhellen. 

Haben wir veto Gesichtspunkt der Faktorentrias das Lehrreiche des 
A. Meyerschen Falles im negativen Sinn nachweisen k6nnen, bietet im 
Gegentefl F. Kinos Fall einer spiuo-bulb~rparalytisehen Affektion ira 
positiven Sinn einen Beleg fiir den bestimmenden Wert der genannten 
Trias. 

Es handelt sich um einen 72 ji~hrigen Eisengiel~er, bei dem sich nebst 
intakter Psyche und vollkommen freien Augen diinne, kaum bewegliche 
Lippen (jedoch Facialis sonst ohne Befund) zeigten; ferner 0ffnen des 
Mundes ungenfigend, Zunge sehr stark atrophisch, daselbst fibrill~tres 
Wogen, Gaumensegel atrophisch, Lautbildung nur ffir a, i~, i erhalten, 
beide Arme und Hi~nde stark atrophisch, in den Unterextremit~ten 
Atrophie geringer, Eigenreflexe gut erhalten, beiderseits deutlicher 
Babinsky. Ted infolge Bronchopneumonie. N[akroskopisch Him- 
]~fickenmark ohne Befund, abgesehen yon einer leichten atlgemeinen 
Atrophie. Die GroShirnrinde ist zwar systematisch nieht untersucht 
worden, doch konnten in den Zentralwindungen an den Pyramiden- 
zellen nichts Abnormes gefunden werden. Befallen sind einzig und allein 
die rein motorischen Zellgruppen im Riickenmark, im Hals-Lenden- 
mark bis zu 500/0 degenerativ ver~nder~, w~thrend die Gesamtzahl kaum 
eine Verminderung aufweist. Der Hypoglossus ist in seiner ganzen 
Ausdehnung yon Ganglienzellen entblSBt. Im Nucleus ambiguus sind 
Zellen oral vorhanden, caudal fehlen sie. N. facialis kaum reduziert, 
zeigt schSne Zellexemplare; motorischer Trigeminuskern zeigt deut- 
lithe Zelldegeneration und geringeren Zellgehalt. Substantia retieularis 
an groi]en Elementen ~rmer. 

Der Hauptbefund ]i~Bt sich dahin zusammenfassen, dab yon der 
Degeneration der Hypoglossus besonders bevorzugt wurde, dann in 
abnehmender Reihen~olge: Substantia reticularis, ~ueleus ambiguus, 
Nucleus motorius trigemini, schlieBlich Facialiskern. Die sensiblen, sen- 
sorischen und vegetativen Kerne sind v611ig versvhont. 

Urn was ffir ein Krankheitsbild handelt es sich ? Die spino-bulb~tr- 
paralytische Komponente des Falles ist fiber allem Zweifel erhaben; es 
fr~gt sich nur, ob mit Rficksicht auf den beiderseitigen Babinsky nicht 
auch, eine Lateralsklerose: vorhanden war ? F .  Kino  s~gt fiber die 
Pyramidenbahn nichts aus; der negative Ca-Befund wfirde dagegen 
spreehen. 
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In  bezug der 1)athologie der systematisehen progressiven Bulb~r- 
paralyse ~u~er~ F. Kino mehrfaehe Bedenken: In die echte Heredo- 
degeneration pa•t sie nicht hinein, da heredofamili~res Auftreten bisher 
nicht beobachtet wurde; es ist auch naeh Kino nicht wahrscheinlich, 
dab eine anlagbedingte Vulnerabiliti~t des nervSsen Apparates eine 
Rolle spiele, da die Kranken im hohen Alter befallen werden, ttin- 
wiederum in anatomiseher Beziehung hat das systematische Bild eine 
EinbuBe dadurch erfahren, dal~ man aueh an anderen Systemen den 
degenerativen Prozei~ ja auch in asystematiseher Ausbreitung auffinden 
wollte. ,,Es is~ naheliegend - -  meint Kino, - -  dab nach dem Versagen 
der rein ktinisehen Zuordnung die morphologisehe Besehaffenheit des 
pathohistologischen Prozesses zur Kl~rung des Sachverhaltes besonders 
herangezogen worden ist, ohne da~ es bis jetzt  gelungen war, diese 
Frage zu beantworten, sofern es iiberhaup~ mSglich sein so]lte, aus dem 
rein Morphologischen auf das Wesen einer Erkrankung zu sehliel~en. 
Seha]/er, der in seiner Grundlegung der Morphologie der Heredodegenera- 
tion diese ~Sglichkeit bejaht, hat leider das Krankheitsbild der Bulb~r- 
paralyse nicht in den Kreis seiner Untersuchungen miteinbezogen, obwohl 
gerade die Diskrepanz zwischen ihrer Anatomie, die sich den Heredo- 
degenerationen sehr n~hert und der Klinik, die yon Heredofamiliarit~t 
niehts weir, ein t)riifstein fiir die Riehtigkeit seiner Lehre sein kSrmte." 
Ferner: ,,Wenn die Ektoderm-Segment- und Ss/stemwahl das Spezifische 
und Ausschlie~liehe des heredodegenerativen Prozesses in der Tat  w~re, 
so g~be es kaum ein besseres Paradigma fiir diese dreffache Elektivit~t, 
als das anatomische Bild der Bulb~rparalyse." Bedenkiich erseheint 
fiir F. Kino allein der Mangel einer tteredofamiliarit~t. 

Auf diese ErSrterungen erwidere ich folgendes. Die echte Bulb~r- 
paralyse definiere ich: es handelt sich um einen segmentgr-systematis~hen 
Prozefi, der das Segment Rhombencephalon, in dessen nueleo-motorisehen 
System elelctiv ergrei/t; und da der segmentiir-systematische Prozefi elelctiv- 
neuronal ist, entspricht er einem idealen neur.onal-el~todermogenen Vorgang. 
Der echte bulb~rparalytisehe ProzeB stellt daher - -  um mit Kino zu 
sprechen - -  tats~tchlich ein Paradigma ftir die dreifache Elektivit~t 
genannt lVaktorentrias dar. In  diese Definition passen vor ~llem die 
bisher als heredofamfli~ir erkannten Krankheiten. Dal~ es noeh ein Kon- 
tingent yon segment~r-systematischen Krankheiben gibt, ffir welche 
die Heredofamiliarit~t nach unserem heutigen Wissen nicht bekannt ist 
bzw. fehlt, bedeutet, wie wit dies oben erSrterten, nur soviel, da6 wit 
den Kreis der echt endogenen, d. h. der idiotypisch bedingten segment~r- 
system~tischen Krankheiten weiter fassen miissen, in welchen dann 
aul]er den famili~ren noch die afamfli~ren Formen der anatomisch ekto- 
dermogenen Krankheiten gehSren. Wie sehr aber die afamili~r er- 
scheinenden segment~r- systematischen Krankheiten nur scheinbar 
afamili~r sein kSnnen, geht eben aus der yon Kalinowslcy beobachteten 



Zur Lehre der amyotrophischen Lateralsklerose. 359 

Familie hervor, in weleher die zweifellos familigre myotonische Dystro- 
lohie der Kinder dem, durch die amyotrolohische Lateralsklerose als 
degenerativ stigmatisierten mfitterliehen Boden entwuehs. Dabei haben 
wir uns vorzustellen, dab die afamili/ire Form ihre kongenita,le Sehw/~ehe, 
F. Kino sag~ Vulnerabilit~tt, eines gewissert Systemes dadurch bekundet, 
dab ohne ]edwelehe iiuflere Noxe (wie aueh im Fall Kinos) ein bestimmtes 
Neuronensystem der progressiven Degeneration --- sei es friiher oder 
s p g t e r -  anheimfgllt, wie dies fiir die fami_li~re Form lange bekarmt ist. 
Diese Vorstellung wird /iir beide Formen durch das grundlegend-gle.iche ana- 
tomische Substrat unterstiitzt, dessen allgemeinstes Wesen im lebensunf~higen, 
daher abiotrophischen System wurzelt, womit zugleich die Art der Vulnera- 
bilitgt bestimmt ist; ich glaube damit mehr gesagt ZU haben, als mit 
dem Ausdruck ,,spezielle Pathoklise", welche F. Kino beniitzt. 

Die in obigen ErSrterungen und Bestimmungen yon mir gegebene 
histologische Strulcturanalyse diirfte solehe Ausblicke bieten, dag die 
zielbewufite und richtige Anwendung der Analyse vollauf begrfindet ist. 
Wie sehr die histologische Strukturanalyse uns auf den richtigen Weg 
ffihrt, d. h. zur Erkenntnis des histopathologischen Tatsaeheabefundes 
verhilft, dfirften wir durch die Kritik der F/~lle A. Meyers und E. Kinos 
aus dem allerneuesten Schrifttum nachgewiesen haben. 

Zum Sehiug geben wir fibersichtlieh dan Gang der histologischen 
Strulcturanalyse bei zentral-nervSsen Erkrankungen, soweit es sieh um 
normale Bauelemente handelt, in naehfolgender Tabelle (S. 360) wieder. 

Selbstverstgndlich erseheinen die Typen- und Strukturbilder nicht 
immer in isoliert-reiner Form, zeigten wir doeh fiir unseren Fall yon amyo- 
trophischer Lateralsklerose die Koexistenz typologischer und struk- 
tureller Offenbarungen yon versehiedenen Kategorien. Solche Kom- 
binationert m6gliehst deutlieh nachzuweisen und streng auseinander- 
zuhalten ist eben die Aufg~be der yon mir zielbewugt verfolgten histo- 
logischen Strukturanalyse, welehe sicherlich nicht Hallervordens folgende 
Kritik verdient: ,,In dem Streben nach dem Schema ]iegt die Gefahr, 
denn die pointierte ttervorhebung der ,idealen' Gesichtspunkte verffihrt 
zu Spekulation und blendenden Antithesen." Dean wie sehr eben die Tat- 
sachen der Fglle yon A. Meyer und F. Kino durch meine Strukturanalyse 
richtig bewertet werden konnten, zeigte ich oben; eine Konzeption, 
welehe uns zur Riehtigstellung bzw. richtigen Erkermtnis befghigt, ist 
kein spekulatives Schema mit blendenden Antithesen, sondern ein 
reelles wissensehaftliches Riistzeug. Und sollte selbst diese heuristisch 
fruchtbare Konzeption derzcitig manehmal versagen, so ist damit kein 
Todesurteil fiber diese gef~tllt; solehe gelegentliche Insuffizienz riihrt yon 
unseren unvollkommenen Demonstrationsmittein her, welche aber keines- 
wegs die Lebensf~higkeit meincr histologischen Strukttlranalyse schm~lert. 
Sieherlich dient es aber nicht der wissensehaftlichen Erkenntnis, wenn 
eine solehe Konzeption einfach in Bausch und Bogen beiseite geschoben 
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Typenbilder 

A. 
Ektodermale 

Veriinderungen 

Strukburbilder 

1. 

I.  
Ektodermogene 
Vergnderungen 

i . e .  
A biotrophien 

II .  
E ktodermotrope 
Ver~nderungen 

2. 

3. 

1. 

2. 

Formen der Sbrukturbilder 

ZTeuronale Abiotrophie: a) Rein ektoder- 
male, b) segment~re, c) systematisehe De- 
generation: Faktorentrias, gfi]tig ffir heredo- 
famili~re und endogen afamili~re System- 
erkran]~ngen. 
NeurogliSse Abiotrophie (z. B. famili~re 
Sl~lerose). 
Generelle Abiotrophie (z. B. infantile fa- 
mili~re Idiotie). 

Rein ektodermale asystematische Degene- 
ration ohne mesodermale Spuren (z. B. 
Encephalitis epidemiea, Lyssa). 
Pseudosystematische Degeneration mit meso- 
dermalen gleiehwertigen Ver~nderunge~ 
(z. B. Alkoholismus: erkrankt das vege- 
tative System mit  endo-perithelialen Pro- 
lfferationen). 

I i Ge/(~flwand- Atherosklerose, hyaline, ]ibrSse Wanderkran- 
B. I bedingte kung. 

Mesodermale { Ver~nderungen: 
Vertinderungen I II .  [ 1. Ein/ach-entzi~ndlieh (z. B. Encephalitis). 

! Gefi$[3entzi~ndliehe i 2. Granulomatb's-entzi~ndlich ( Syphilis, Tuber- 
[ Ver~nderungen: eulcsis). 

wi rd ,  a n s t a t t  d e n  N a c h w e i s  ih re r  M a n g e l  bzw.  F e h l e r  zu  l iefern.  E s  ist  

m e i n  u n v e r r i i c k b ~ r e r  S t a n d p u n k t :  Der zentrale Gewebsabbau ist aus- 
schliefllich strukturanalytisch /aflbar ! 
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