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Z u r  F r a g e  der c e r e b r a l e n  M u s k e l a t r o p h i e n .  

Von 
Prof. Dr. G. Marineseo~ Dr. A. Kreindler und Dr. E. Far 

(Eingegangen am 29. November 1930.) 

Die dauernden Fortschritte und die immer neu entdeckten Tat- 
sachen auf dem Gebiete der Physiologic des Nervensystems zwingen 
uns yon Zeit zu Zeit gewisse Probleme einer Revision zu unterziehen 
und sie im Einklang mit diesen letzten Errungensehafte n der Physio- 
logie zu bringen. Von jeher war die Frage nach dem Zustandekommen 
der sog. cerebralen Muskelatrophie, d .h .  der Atrophien infolge yon 
pathologisehen Prozessen im GroBhirn, eine der umstri%ensten der 
Pathologie des Nervensystems. Allein die Aafzi~hlung einiger Autoren 
(Charcot, Brissaud und Pitres, Senator, Quinc]ce, Jo]/roy und Achard, 
Eisenlohr, Borgerini, Steiner, Dar]cschewitsch, Kramers, Stalker, Scha//er, 
Kircho]], Petrina, Marinesco, Parhon und Popescu, Bechterew, Euchs, 
Scheidt, F. H. Lewy), die sick bereits sehon fffiher dem Studium der 
cerebralen Muskelatrophie zuwandten, beweist das Interesse, welches 
die Kliniker dieser Frage entgegenbrackten. Die Ansiekten fiber den 
physiopathologisehen Mechanismus dieser Atrophien wechselten mit 
dem jeweiligen Zustand der Kenntnisse fiber die Physiologie des Nerven- 
systems. Charcot, Hallopeau, Leyden nahmen an, daf~ die Amyotrophie 
mancher Hemiplegiker in Beziehung stehf zu einer sekundi~ren Degenera- 
tion der Vorderkornzellen. Senator, Dd]drine, Quinc]ce, Babins/ci, Eisen. 
lohr, Marinesco konnten aber diese Liisionen weder in den~Vorderkornzellen 
noch in den Rfiekenmarkswurzeln bei diesen Kranken finden. Babins/ci, 
Jo//roy und Achard nehmen an, da• der cerebrale Herd einen soh~di- 
genden EinfluB auf die Vorderkornzellen ausfibt, sic erschiSpff und 
dadurch die Atrophic zustande kommt. Steiner sieht die Ursache der 
Atrophic in einer angeborenen Sekwiiche der Vorderkornzellen. Es ist 
dies die Epoche der Begrfindung der Neuronen]ehre und der Feststellung 
tier Abh~ngigkeit des Muskels yon seinem ,,trophischen Zentrum".  

Es fo]gten die Beobachtungen verschiedener Forscher, dal3 die 
Hemiplegie yon bedeutenden vasomotorischen StSrungen begleite% ist 
und nun zogen die Autoren, die sick mit der posthemiplegisehen Atrophic 
besch~ftigen, diese Tatsache heran, um diesc Atrophien zu erkl/~ren. 
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t~oth und Monakow erkl/~ren die Amyotrophie als Folge eitter Iseh/~mie 
der gel~kmten Muskeln, deren Ursaehe eine Verletzung der vasomoto- 
risehen, intraeerebrMen Zentren sei. Marinesco, der das histologisehe 
Substrat dieser Art Amyotrophien sehr genau besehrieben hat, ver~ritt 
die Ansieht, dab dig Pyramidenfasern auek kollaterale Verzweigungen 
ftir die sympathisehen Ganglienzellen des t~iiekenmarks absenden, und 
ds,B dadureh Zirkulationsst6rungen, und Ms deren Folge die Amyo- 
trophie entstehe. Bechterew, Oppenheim, Parhon und Popescu besehul- 
digen gleiehfalls die vasomo~orisehen St6rungen. 

Die Fortsehritte der Neurologie auf dem Gebiete der Klinfl~ und der 
patb.ologisehen Anatomie braehten einige Pr/~zisierung zur Frage der 
hemiplegisehen Amyotrophie. Bereits yon Monakow ha~ bemerkt, dab 
vorziiglieh Kranke mit grol3en Sensibilit/~tsst6rungen eine solehe Amyo- 
trophie zeigen und Eisenlohr besehuldigt direkt die trophisehen Zentren 
der Hirnrinde oder des Tho~lamus optieus. Die meisten F/~lle yon Amyo- 
trophie, die Andrg Ldri beobaehten kormte, waren schmerzhafte Hemi- 
plegien und Guillain unct Barrg fanden bei ihren Kranken hyloothala- 
misehe oder pedonkul/~re tIerde. 

Die Frage naeh der Existenz trophiseher Zentren hat  dutch die 
Untersuekungen der beiden letzten Jahrzehnte fiber die Physiologie 
der vegetativen Zentren eine genauere Formulierung bekommen. Physio- 
logen und Kliniker haben im Zwisehenhirn eine gauze Reihe yon Zentren, 
die fiir den Stoffweehsel yon aussehlaggebender Bedeutung sind, gefunden. 
Es lag deshalb der Gedanke nahe, die I~unktions'tiieh~igkeit dieser 
Zentren in F/~llen yon tropkisehen St6rungen zu priifen. Anls 
eines Falles yon kemiplegiseher Atrophie versuehten w i r  eine solche 
mettiodisehe Un~ersuehung durehzuf/ihren. 

Kran~engeschichte. Dot 60j~hrige Arbeiter N.S. hat im Juli 1929, weil er 
sieh unwohl fiihlte, ein stark es Abfiihrmittel eingenommen. W~hrend des Stuhl- 
ganges pl6tzliehe BewuBtlosigkeit. Naeh 24 Stunden kehrt er wieder zum BewuBt- 
sein zuriiek, k~im abet die reoh~en Gliedmagen nieht bewegen. Hat keine Spraeh- 
schwierigkeiten gehabg. 

Befund am 14. 6. 30. Pupillen gleiehgroB mit normalen Reflexen. Augen: 
bewegungen normal. Gesiehtsztigo sind etwas naeh links versehoben. Lid6ffnung 
reehts grSBor. Zunge weioht nieht yon der Mittellinie ab. Leiehte Sehluek- 
beschwerden. Den reehten Arm kann der Kranke nut bis Horizontale aufheben. 
Beugen und Streeken im Ellonbogengelenk sind m6glieh, jedoeh ist die Streek- 
bewegtmg langsam und zorlegt. Streekung und Bewegung im Handgelenk umn6g- 
lieh. Kaum angedeutete Bewegungen der Finger. Grebe Kraft fast Null ffir alle 
Gliedabsehnitte. Kraft am Dynamometer reehts Null, links 18. Goringe Con- 
traetur in den Beugern, vorziiglieh in den Beugern der Finger. ])or Arm h~ng~ 
jedoeh w/~hrend des Gehens sehlaff hinunter, nut die Finger sind gebeugt. 

Globale Atrophie der Muskeln des reehten Armes, vornehmlieh der kleinen 
Handmuskeln. Kein fibrillates Zueken in den atrophisehen Muskeln. Die tIaut 
des reehten Armes ist troeken. Umfangsmessungen ergeben: reehter Oberarm 
20 era, linker 221/~ era; reehter Vorderarm 191/~ era, linker 22 em; oberer Teil des 
Oberarmes (Gegend des ])eltoideus) reehts 21 era, links 24 cm. 

Archly  fiir Psyehia t r ie .  Bd. 93. 15 
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Die aktive Beweglichkeit des reehten Beines ist im allgemeinen nur wenig 
beeintr~chtigt, die grobe Kraft ist aber herabgesetzt. Leichte Contractur der 
Strecker. Der Kranke kaun gehen, schleift aber das kranke Bein im Halbbogen 
he1~m. Atrophic samtlicher Muskeln. Sehnen- und Periostreflexe sind links normal, 
rechts gesteigert. Der Patellarreflex ist rechts polykinetisch. Ful31donus rechts. 
Ful3sohlenreflex: reehts Babins~isches Zeichen, links normal. Die tibrigen Haut- 
reflexe sind rechts nicht auslSsbar. Cerebellare Zeichen fehlen. Sensibilit~ts- 
stSrungen nicht vorhanden. 

Lumbalpunktion: Nonne Apelt und Pandy negativ, 1--2 Lymphocyten, 
Wassermalm negativ. 

Wir gingen nun daran, an diesem Kranken erstens die Fanktionsttichtigkeit 
der vegetativen Zentren and dann den Tonus des peripheren sympathischen 
Systems zu untersuchen. Es folgen die Ergebnisse dieser Untersuchangen. 

Wiirmeregulation: Normale Schwankungen der Reetaltemperatur. 
Wasser- und Salzsto//wechsel: Harnmenge (24 Stunden) 1000 g. Spezifisches 

Gewicht 1015. Weder Albumin noch Glucose. Sediment normal. Salzbelastung: 
5t~gige Einstellung auf ti~glich 5 g :NaC1 bei gemischter Kost, am Morgen des 
6. Tages 10 g Kochsalz niichtern, dann wiederum die gewShnliche Kost. Resultat: 
Harnmenge in den ngchsten 24 Stunden 700 g, KSrpergewicht wi~chst um 500 g. 
Ausgeschiedene Salzmengc 7,5 g. 

Blut (nfichtern) 1:C1 = 3 g, 0,9%o; NaC1 ~ 5 g, 967~ . 
Wasser- und Konzentrationsversueh (Volhard) : Abnahme des Konzentrations- 

vermSgens (hSchste Ziffer 1019). 
Ko!dehydratsto/]wechsel: Blutzuckcrspiegel (niichtern) 0,820 g-~ o. Belastlmg 

mit 50 g Glucose per os in Wasser gelSst. Ergebnis: 

Blutzucker nach 1/2 Std. naeh 1 Std. nach 11/2 Std. nach 21/2 Std. nach 3 Std. 
(rechter Arm) 0,98 g 1,79 g 1,87 g 1,80 g 1,85 g 

Zuckertoleranz: Am 8.7.30 100 g Traubenzucker per os. Keine Glykosurie. 
Am 15. 7.30 150 g Traubenzucker per os. Keine Glykosurie. 

Blutdruclc: Maxima 165 mm Hg; Minima 90 mm Hg. t)uls 76. Atmung 18. 

Pri~/ung der Erregbarkeit des vegetativen Systems (nach Marinesco, Sager und 
Kreindler): Aschnerscher Bulbusdruek: Puls vorher 76, sinkt wghrend des Druckes 
auf 52. Reflex ~ 24. IntravenSse Adrenalininjektion (1 cm der LSsung 1/100 000): 
Blutdruekmaxima steigt yon 165 mm auf 230 mm. E~gebnis: ~3bererregbarkeit 
des gesamten vegetativen Nervensystems. 

Die Priifung des funktionellen Zustandes der vegetativen Zentren des Zwischen- 
hi,ales ergab also eine Beeintrgehtigung dos Wasser- und Stoffwechsels (Salz- 
retention, Abnahme des XonzentrationsvermSgens). ErhShte Zuckertoleranz und 
steile und verl~ngerte Blutzuekerkurve beim Belastungsversuek. Die ~bererreg- 
barkcit des gesamten vegetativen Nervensystems ist ihrerseits -- nach Dresel -- 
ein Symptom der Beeintrgehtigung der Zwischenhirnzentren. 

Die Priifung des lokalen Tonus des Sympathieus ergab: Dermographismus 
ausgesprochener links. 

Der t~e/lex der Piloarretctore~ (nach Andrd-Thomas) ist ausgesprochener links. 
Intradermische Einspritzung yon 1/1 o cm AdrenalinlSsung. 1/loo o verursacht 

eine intensivere, ausgebreitetcre und li~nger dauernde Vasoconstriction am linken, 
normalen Arm. 

Histaminquaddel (Stich in die Haut mit einer mit Histamin benetZten Nadel) 
is~ viel ausgesprochener links und verschwindet hier spi~ter als rechts. 

1 Sgmtliehe Bestimmungen wurden yon Herrn Dr. Nicolicesco ausgefiihrt~ 
dem wir verbindlichst danken. 
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Eine Quaddel yon physiologischer KoehsalzlSsung (intradermisehe Einspri tzung 
yon 1/10 cem einer 7,5~ NaC1-LSsung) wird links schneller resorbiert  als reehts. 

Auf eine intravenSse Pilocarpineinspritzung (0,0075 g) erfolgt heftiges Schwitzen 
links, kaum merkbares Schwitzen rechts. 

H-Ionenkonzentration des Blutes aus der Armvene (elektrometrische Bes$im- 
mungen):  rechts pK ~ 7,38; links pH = 7,30. 

Wir  .gingen weiter daran, die Erregbarkei t  der Muskeln der hemiplegischen 
Scite zu untersuchen.  Wernicke l and  in der Hemiplegie mi t  Amyotrophie  eine 
Vorherrschaft  der ASZ, aber ohne tr~ge Zuckung. Albrecht ha t  fiber 2 F~lle yon  
cerebraler Muskelatrophie mi t  partieller Entar tungsreakt ion  beriehtet.  Vor knrzem 
ha t  Well die Chronaxie der atrophischen Muskeln eines Falles untersucht ,  bei 
dem sich im AnschluB an  eine wegen St i rnhirntumors  vorgenommene Operation 
eine linksseitige Hemiplegie entwickelte. Die Chronaxien der kranken  Seite waren 
im allgemeinen tiefer als die der gesunden und  nur  die s ta rk  atrophischen Muskeln 
dies Thenar  und  Hypo thenar  zeigten vergr61]erte Werte.  Wed kommt  zum Schlusse, 
daIl keine Erkrankung  des peripheren I~eurons vorliege, und  da~ die Atrophie 
durch den Ausfall besonderer Impulse bedingt  wird, die wenigstens teilweise vom 
zentralen l~Teuron ausgehen. 

Die Chronaxiebest immungen gaben in unserem Falle folgende Resultate.  
Normale 

Werte  
M. deltoideus motoriseher P u n k t  . . . . . . .  72 v 0~18 ] 
M. biceps brachii  motorischer Pmakt . . . . . . .  65 v 0a16 [ 0~08 --  
M. brachioradialis motorischer P n n k t  . . . . . . .  63 v 0~05 | 0~16 

Nerv . . . . . . . . . . . . .  52 v 0al0  ] 
M. triceps braehii  motorischer P u n k t  . . . . . . .  80 v 0~23 

Nerv . . .  . . . . . . . . . .  63 ~ 0~16 
longitudinale Reizung . . . . . .  110 v 0a36 

M. flexor dig. corn, motorischer Punkt . . . . . . .  84 ~ 0~16 0~20- 

Nerv . . . . . . . . . . . . .  65 ~ 0a23 0a36 

M. abd. policis brevis motorischer Punkt . . . . . . .  88 ~ 0a09 

longitudinale Reizung . . . . . .  108 ~ 0a36 

]r oponens polic, motorischer Punk t  . . . . . . .  83 v 0~05 
M. interosseus I. motorischer P u n k t  . . . . . . .  98 v 0~28 

longitudinale Reizung . . . . . .  107 ~ 0a69 
l l 0  v 0a92 

M. extens, dig. com. oberer motorischer Punk t  . . . .  81 ~ 0a16]  
Nerv . . . . . . . . . . . . .  53 ~ 0~32 / 0 a 4 4 -  

M. extens, pr. dig. V. oberer motorischer .l~unkt . . . .  96 ~ 0a14 0a72 
M. extens, carpi ulnar, motorischer Pu~k t  . . . . . . .  90 ~ 0G23 

A u s  d e n  o b i g e n  Z i f f e r n  i s t  e rs ich~l ich ,  dal~ i m  a l l g e m e i n e n  d ie  
{m . h r o n a x m  a n  d e n  m o t o r i s c h e n  P u n k C e n  d e r  M u s k e l n  h e r a b g e s e t z t  is t ,  
w~hrenc[  d ie  C h r o n a x i e n  d e r  e n t s p r e e h e n d e n  N e r v e n  s ich  z w i s c h e n  d e n  

n o r m a l e n  G r e n z w e r t e n  b e f i n d e n .  I n  d e n  k l e i n e n  H a n d m u s k e l n ,  z, B .  

Jim I n t e r o s s e u s ,  l i n d e n  w i r  d r e i e r l e i  F a s e r n :  d ie  e i n e ~  y o n  0~28, d ie  

a n d e r e n  y o n  0~69 u n d  so l che  y o n  0~92 d u r c h  l o n g i t u d i n a l e  R e i z u n g  de s  
:~uske l s .  D i e  H e r a b s e t z u n g  d e r  C h r o n a x i e n  n u r  a m  m o t o r i s c h e n  P u n k t e  
ze ig t  uns ,  dal]  es s ich  d a b e i  u m  r e i n e  M u s k e l p r o z e s s e  h a n d e l t ,  w a h r -  
s c h e i n l i c h  u m  J ~ n d e r u n g e n  d e r  E r r e g b a r k e i t e n  in fo lge  y o n  S t o f f w e c h s e l :  

v e r ~ n d e r u n g e n  i m  Muske l .  D e r m ,  w e n n  die  E r r e g b a r k e i + ~ s a n d e r u n g e n  
d u r c h  d a s  Z e n t r a l n e r v e n s y s t e m  bed ing~  se in  so l l t en ,  mi i l ] r  w i r  a u c h  

15" 
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am Nerveu vergnderte Chronaxien findem Marinesco, Sager und 
Kreindler, die die Erregbarkeitsverh~Itnisse des myasthenisehen Muskels 
untersuchten, sind infolge eines ~hnlichen Befundes (normale Chronaxie 
des Nerven bei zunehmender Chronaxie des Mnskels) zum Schlusse 
gekommen, dab diese Erregbarkeitsvergnderungen eine Folge der ver- 
/~nderten Stoffwechselvorg~nge im myasthenischen Muskel sind. 

Die genauere Untersuchung unseres KrankerL in bezug auf die Funk- 
lbionstfich$igkei$ seines gesamten vegetativen Nervensystems ergab also 
eine StSrung der vege~ativen Zentren des Zwischenhirns, eine StSrung 
des ]oka]en vegetativen Tonus der kranken KSrperh~lfte und, als Resultat 
der Chronaxiemessungen, eine StoffwechselstSrung der kranken atro- 
phisehen Muskcln. 

Diese Tatsaehen seheinen einiges Lieht in das verwickelte Problem 
der cerebralen Atrophie zu bringen. Diese Muskelatrophie kann man aIs 
die Folge yon ver~nderten Stoffwechselvorg~ngcn im Muskel betrachten. 
Diese werden ihrerseits bedingt durch die Umstellung des lokalen sym- 
pathisehen vegetativen Tonns. Die Ursache dieser Umstellung sind 
StSrungen in den oberen vegetativen Zentren an dcr Hirnbasis, hervor- 
gerufen entweder dutch organische Lgsionen (kleiue Herde usw.) oder 
durch t~mpor~re Aufhebung gewisser anatomisch-physiologischer Konn- 
exionen infolge der Diaschisis. 

Wir wollen nun die Begriindung dieser unserer Annahme versuchen. 
Die bedeutenden Ergebnisse der modernen Forschung fiber den Stoff- 
wcehsel- und den Energieumsatz des Muskels, die wir vornehmlieh 
Meyerho/, Hill und Embden verdanken, gestatten uns jetzt mit grSBerer 
Genauigkei~ die Vorg~nge im Muskel' zu studicren. Welehen EinflulB 
iibt nun dcr Sympathicus auf diese komplizierten Vorg~nge aus ? Die 
Theorie you der sympathischen Innervation des Muskels ist zum ersten 
Male yon Perroncito (1902) vertreten und yon Boeke und de Boer ana- 
tomisch und physiologiseh begriindet worden. DaB der Sympa• 
direkt in die Stoffwechselprozesse eingreift, zeigten unter den ersten 
Mans]eld und Lukacs, und Ernst. Ihren UnSersuchungen zufolge werden 
bei der sympatMschen (tonischen)' Irmervation im Muskel keine Kohle- 
hydrate verbraucht. Jansma konnte zeigen, da6 Durchschneidung der 
Rami comm. eine Herabsetzung des Tonus und des Kreatingehaltes 
der zugehOrigen N[uskeln veranlalB~. Riesser stellte lest, da6 sympathisch 
zentral erregende Gifte (Tetrahydr0-fl-Naphthylamin, Coffein) die 
Kreatinmenge des Muskels auch nach Ls der motorisehen Impulse 
durch Curare parallel mit der TemperaturerhShung, dureh Adrenalin 
unter Temperaturherabsetzung, steigern, w~hrend das parasympathiseh 
angreifende Pikrotoxin keine Krea~invermehrung oder sogar Verminde- 
rung bewirkt. F. H. Lewy nimmt an, daIB Ver~nderungen im vege- 
ta~iven System (Reizung, L~hmung) physikaliseh-ehemische Zustands- 
/~nderunge n i m  Muskel hervorrufen. Ffir die W~rmebildung im Muskel 
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verlaufen nach den Untersuchungen von Freud und Jansen regulatorische 
Fasem i n  den periarterie]len Gefleehten zentripetM wit  zentrifugM. 
Die BMmen sind bis ins obers~e ttMsmark und ins Gangl. stellatum 
verfolgbar. Magnus-Alsleben und Ho]/mann untersuchten den EinfluB 
des Sympathieus auf den Metabolismus des Muskels, so wie er in neuester 
Zeib yon Embden und Meyerho] entdeckt worden ist. ~aeh  ihnen ver- 
ursacht die Exstirpation des Sympathicus nichb nur eine GefaBerweite- 
rung im Muskel, sondern andert auch seinen Stoffweehsel, indem dadureh 
das Ammoniak und die Mflchsaure vermehrt, und das Lactacidogen 
vermindert wird und zwar nicht infolge vasenlarer Veranderungen, 
sondern durch direkte ~qervenwirkumg. Weitere Untersuehungen yon 
Wertheimer und Ho]]mann haben den Einflufi des Sympathicus auf 
den GlykogengehMt des Muskels festgestellt. Nach den Ergebnissen 
yon Embden und Parnas is~ nun der Ammoniakstoffwechsel mit dem 
lKohlehydra~stoffwechsel eng verbunden. Bi~ttner ging yon dieser Fest- 
stellung aus und zeigte an einseitig sympa~hektomisierten FrSschen, 
dab nach 10--200 Induktionsschlagen der AmmoniakgehMt auf der 
sympathektomisierten Seite vermehrt  ist. Auch der Ruheammoniak 
ist auf dieser Seite manchmM erh6ht. 

Diese Veranderungen der Stoffweehselvorgange im Mnskel, infolge 
yon Abanderungen des sympathischen Tonus, ziehen morpkologische 
.~u~derungen nach sigh, was a priori erklarlich erscheint. Alioern , Gaissinslci 
und Lewandowslcy haben in letzter Zeit dies durch ibxe Versuche bestatigt. 
Sie ffihrten bei Hunden die Resektioa der Rammi communic, zusan~men 
mi~ der periarterieller Sympathektomie aus u nd fanden histologisch auf 
der operierten Seite Verlust der Querstreifung zum Teil mit Hyalini- 
sierung der Muskelfasern, vereinzelt auch Bindegewebs- und ~et t -  
gewebswucherung. Wit begreifen somi~, dab StSrungen der vegetativen 
sympathischen Innervation, infolge der Abanderungen der Stoffwechsel- 
vorgange ira Muskel, die yon dieser Innerva~ion abhgngig sind, zu Amyo- 
trophien ffibx-en k6nnen. 

Be~reffs der Erregbarkeitsanderungen des Muskels, infolge yon Um- 
stellungen im vegetativen 7Nervensystem, wollen wir die Versuche yon 
Golant-Ratner nennen. Subeutane Injektion yon 1 ccm Adrenalin 1~ 
setzt beim Mellschen die Reizschwelle ffir die gMvanisehe Tetanie herab. 
In zahlreichen Fallen yon vegetativer Asymme~rie erwies sich die gal- 
vanische Erregbarkei~ ffir Tetanie auf der Seite mit hSherem Sym- 
paChicotonus gesteigert. 

Die :Pathologie liefert uns ihrerseits auch eine Reihe yon Argnmenten 
ffir die Theorie der trophischen Beeinflussung des Muskels durch den 
Sympa~hicus. Ein iiberzeugter Verfeehter dieser Lehre ist der japanische 
Forscher Kurd. Kurd nimm~ bekannflich einen dreifaehen Muskeltonus 
an, einen sympathischen, parasympathischen und cerebrospinMen (mor 
risehen). 
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Bei Muskeldystrophiker lassen sich dureh Adrenalininjektionen und 
andere autonome Nervengifte die Sehnenreflexe verst/~rken. Der dys- 
trophische Muskel s t immt mit  dem sympathiko~omisierten auch darin 
iiberein, daf~ Adrenalin bei beiden die Muskelkontraktion vers~/~rkt und 
am Ergographen die Ermiidung hinausschiebt. Kurd ftihrt die progressive 
Muskeldystrophie auf StSrungen der autonomen trophischen Inner- 
ra t ion  zur/iek. Leschke hat  beziiglich der Pathogenese der Myopa~hien 
gleichfalls auf die Bedeutung des vegeta~iven Nervensystems hin- 
gewiesen. Fiir unsere Frage nach dem Zustandekommen der Amyo- 
trophie in den hemiplegisehen Muskeln ist folgender Befund yon Kurd 
yon Bedeutung. Kurd, Kimura und Tsu]i exstirpierten 3 Hemiplegikern 
den Halssympathicus auf der gelahmten Seite. 1--2  Monate nach der 
Opera~ion stellte sieh eine Muskelatrophie ein, die zuerst Sehulter-, 
dann Oberarmmuskel befiel, Unterarm- und Handmuskeln aber ver- 
schonte. In  den beteiligten Mnskeln fanden die Autoren eine quanti- 
tat ive Herabsetzung der elektrischen Erregbarkeit  ohne Ea. R. und 
fibrilliire Zuekungen. Die histologische Untersuehung zeigte das Vor- 
handensein yon Diekendifferenz der Muskelfasern, Anftreten yon Zentral- 
kernen, Spalt- und Vakuolenbildung in den Muskelfasern, ohne wesent- 
liehe Vermehrung des interstitiellen Binde- und Fettgewebes. 

Die Exstirpation des Halssympathieus beim Menscken kann zu 
Amyotrophien in den Muskeln des Sehultergiirtels ffihren. Har#ung 
hat bei einwandfreier Operationstechnik in einem Falle yon Hals- 
sympathicusexstirpation bei Asthma bronehiale eine zunehmende, deut- 
licke Atrophie und leiehte Sckwgehe der Sehulter-, Brust- und Arm- 
muskeln auf der Seite der Operation sioh einstellen sehen. Es war keine 
Ea.1%. vorhanden, nur elektrische ~bererregbarkei t  in einigen Muskeln. 
Wir selbst konnten zwei analoge Fglle beobaeh~en. 

In  dem ersten Fall handel~e es sieh um einen 34jghrigen Geistlichen, 
dem vor 4 Jahren  wegen hgufiger epileptiseher Anfglle beiderseitig der 
Halssympathieus exstirpiert wurde. Es ist jetzt  eine deutliehe Atrophie 
der beiden Trapezii zu sehen, A~ropbie der Mm. infraspinatii, aus- 
gesprochene Atrophie des reehten Del~oideus weniger links als reehts. 
Am bedeutendsten ist die A~rophie der Trapezii bei intakten Sternoeleido. 
Die chronaximetrisehe Untersuehung ergab. 

normale 
rechts links Werte 

M. trapezius motorischer Punkt . " " 0a05 0a06 I 
1M[. deltoideus motorischer Punkt . . . 0a05 0a08 | 0q08 -- 

l~erv . . . . . . . .  0a16 0~16 ~ 0a16 
~. sternocleido mast. motorischer Punkt . . . 0al0 0~14 | 

Nerv . . . . . . . .  0al4 0~16 ~ 

Der zweite Fall betrifft einen an postencephalitischem Parkinsonismus 
leidenden Kranken mit  hochgradigem Rigor bei dem vor 2 gahren 
eine reehtseitige cervieale Sympathektomie vorgenommen wurde. Der 
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rechte Trapezius is~ stark atrophisch. Weniger ausgesprochene Atrophie 
im rechtseitigen Deltoideus, Infraspinatus. Typisehes Claude Bernard 
Hornersches Syndrom rechts. Die Chronaxieuntersuchung dieses Falles 
ergab : 

rechts links 
M. trapezius motorischer Punkt . . . .  70 ~ 0~18 45 ~ 0a32 
M. deltoideus motorischer Punkt . . . .  32 ~ @18 30" 0q23 
M. infraspinatus motorischer Punkt . . . .  47 ~ 0a12 41 ~ 0a28 

Auf der reeh~en Seite sind also si~mtliche Werte gegenfiber den- 
jenigen der linken Seite herabgesetzt.  Die Exst irpat ion des Sympathicus 
verursacht also eine Abnahme der erhSht~n Chronaxien des rigiden, 
Parkinsonsehen Muskels. 

Wir fanden also in 2 Fi~llen yon Amyotrophie nach Halssympathicus- 
exstirpation eine ~hnliehe Abi~nderung der neuro-muskuli~ren Erregbar- 
keit wie in den atrophischen Muskeln des Hemiplegikers, d .h .  ver- 
kleinerte Chronaxien an den motorisehen Punkten der Muskeln mit  
normaler oder fas~ normaler Chronaxie der entspreehenden Nerven. 

Die bisherigen Ausfiihrungen zusammenfassend kSnnen wir sagen, 
da~ eine sympathische Regelung der Stoffwechselvorgs im Muskel 
heute Ms gesicher~ bet.rachtet werden kana, dai~ in unserem Falle von 
posthemiplegiscker Amyotrophie eine StSrung des lokalen sympathi-  
schen Tonus vorlag (Resorption des Quaddels, Histaminprobe usw.), 
und dab StSrungen des lokalen Stoffwechsels im Muskel vorhanden 
waren, die dureh die chronaxiemetrischen Befunde augenseheinlieh 
wurden. 

Wie kommt  es nun, dal~ ein eerebraler Herd Umstelhmgen im vege- 
ta t iven T o n u s  einer KSrperh/~lfte hervorruft  ? Wir haben oben fiber 
eine Anzahl yon St6rungen der Funktionen tier verschiedenen vege- 
tat iven Zentren des Zwisehenhirns unseres Kranken berichtet (Kohle- 
hydratstoffweehsel, Salzstoffwechsel usw.). Es liegt nun der Gedanke 
nahe, diese Befunde in bezug zu bringen zu den vorhin erw/~hnter~ 
St6rungen des lokalen vegetat iven Tonus der hemiplegischen K6rperh/~lfte 
und die ersteren Ms Ursache der letzteren anzusehen. 

Die Untersuchungen tier beiden letzten Jahrzehnte haben in bezug 
auf die Physiologie der vegetativen Zentren des Zwischenhirns manehe 
For~sehritte gebracht. Dank der Forschungen yon Karplus und Kreidl, 
Leschke, Dresel, Isensehmid und Krehl, H. H. Meyer, Brugsch und 
Lewy usw. wissen wir heute, da$ die vegeta~iven Zentren dieses Hirn- 
abschnittes die haupts/~chlichsten vegeta~iven Funk$ionen regeln (Vaso- 
motrizit~t, Blutdruek, W/%rmeregulierung, Zucker-, Salz- und Fettstoff-  
weehsel, Wasserhaushalt usw.). Gibt es aueh Zentren ffir die Trophizit/~t 
der Gewebe ? Karplus meint, da$ die vegetativen Zentren des Zwisehen- 
hires zweifellos auch ffir die Trophik der vegetat iv innervierten Organe 
yon Bedeutung sind. Wir wissen aber nieht sieher, auf welehe Weise 
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dieser trophisehe EinfluI3 ausgeiibt wird. Die Pathologie liefert uns eine 
Reihe yon BeispiGlen, die diesen trophischen Einflul~ des Zwisehen- 
hirnes beweisen. Die Simmondsche Krankheit  (hypophys~re Kachexie), 
die mi~ einer bedeutenden, fortschreitenden Entkr~ftigung und Ab- 
magerung einhergeht, ist night unbeding~ hypophysiiren Ursprungs, 
derm einerseits sind F~lle mit vollkommen normaler tIypophyse beob- 
achtet worden (Simons-Lubarsch), andererseits fand F: H. Lewy in einem 
Falle bei fast intakter Hypophyse schwerste, vaeuol~re Degeneration 
der subthalamisehen Ganglien (~qucl. periventr, und parahypophyseus). 
Im AnschluB an Encephalitis epidemica sehGn wir night selten sich eine 
progressive Kachexie mit Sehwinden des Fett-  und Muskelgewebes 
einstellen. Die Pr~dilektion des infekti6sen Prozesses dGr Encephalitis 
fiir das Zwischenhirn ist bekannt (La Ca/o). Auch direkte Beziehungen 
zwischen Muskeldystrophien und Alterat.ionen der vegetativen Zentren 
sind bekannt. Foix und Nicolesco fanden in einem Fall yon Thomsen- 
scher Krankheit  und in zwei Fi~llen yon Myopathie Lasionen des extra- 
pyramidalen und zentralen vegetativen Systems. Vereinzelte Fi~lle yon 
Amyotrophie erwGckten durch ihre Eigenartigkeit die Aufmerksamkeit 
der Kliniker. Striiu[31er beschreibt einen Fall yon ~uskelatrophie bei 
einem 41ji~hrigen Mann ohne jede Heredit~t. Im AnsehluB an Fleck- 
fieber entwickel~e sich eine hochgradige Atrophie des ganzen rechten 
Armes yon hyperkinetischen Erseheinungen begleite~ ohne fibrilli~re 
Zuckungen und mit intakter Sensibflit.~t. Strdufiler meint, dab dieser 
Fall die yon Westphal angenommenen Beziehungen zwischen Dystrophia 
museulorum progressiva und dem extrapyramidalen Symp~omenkomplex 
stfitzt. Die Erldi~rung des Symptomenkomplexes w~re dann am ehesten 
in einer Ausbreitung des Prozesses fiber die Vorderh6rner einerseits 
und das Zwisehenkirn andererseits zu suchen. 

Pollak beschreibt einen eigenartigen Fall einseitiger ttemiatrophie 
bei einer spasmophil und innersekretorisch belasteten 37ji~hrigen Frau, 
die im Anschlu~ an eine Schwangerschaft auftrat. JPollak verlegt den 
krankhaften ProzeB im Zwisehenhirn und hs die Ver~nderungen am 
Gef~13system (wobei aber zu bemerken is~, dab im Gegensatz zur strengen 
Halbseitigkeit der Erkrankung die capillaroskopisch erhobenen Gef~B- 
veri~nderungen vom Bflde der spastisch-atonischen Vasoneurose fiber 
beide K6rperhglften verteflt waren) ffir das Primi~re, im Sinne einer 
wirklichen vasomotorischen Trophoneurose. Die Raynaudsche Krank- 
hGit, die einsei~ige akromegalisehe VergrSBerung der Extremitgtenenden 
und zwei den vasomotorisch-trophischen Neurosen nahestehende Krank- 
heitsbilder, ni~mlich die systematisierte Atrophie und Hypertrophie, 
sind nach Pollak auf die Zentren des vegetar Nervensystems am 
Boden des dritten Ventrikels zu beziehen, wie die gleiehzeitig dabei 
vorkommende vasovegetative und endokrine St6rungen, sowie ghnliche 
wie bei tier epidemischen Encephalitis erhobene Befunde nahelegen. 
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Auf welchem Wege wirken sieh nun diese pathologisehen Vorg~nge 
in den vegetativen Zentren auf die peripheren Organe aus ? Wie kommen 
Amyotrophien bei Ls der vegetativen Zentren des Zwisehenhirns 
zustande ? Man kann an anatomisel~e Kormexionen zwischen den Zentren 
und den peripheren Organen denken. Beattie, Brow und Long h~ben in 
einer Reihe yon Untersuchungen sieh bemfiht, die Existenz yon I~erven- 
fasern, die den HypothaIamus mit den spinalen Zentren verbinden, 
zu beweisen. Experimentel]en L/~sionen gewisser Kerne der hinteren 
Hypothalamusgegend folgten absteigende Degenerationen bis zum 
i~iickenmark und gelangen in die Intermediolaterals~ulen der grauen 
Substanz des Dorsal- und oberen Lendenmarks. 

Es ist aueh andererseits mSglich, daft das endokrine System eine 
koordinierende Rolle zwisehen Zentren und Peripherie spielS. In seiner 
Monographie fiber die trophischen Einflfisse des Nervensystems /LuSert 
sieh 2'leischhacker wie folgt: ,,Vagus und Sympatkieus, sowie die einer- 
seits auf das vegetative 1Xervensystem wirkende, andererseits aber auch 
yon diesem regulierten endokrinen Drfisen und ihre Hormone und 
ebenso die Verschiebung gewisser Elektrolyte fSrdern oder hemmen in 
bestimmter Weise die Erregungs-, und damit aueh die S~offweehsel- 
vorg/s der Gewebe, so dal~ hierdureh wahrseheinlich ein direkter 
Mechanismus nervSser Ern/~hrungsregulation gegeben ist." 

Die Klinik liefert uns wiederum eine Reihe yon Beispielen, die als 
Belege dieser Ansieht dienen kSnnen. Delbecke und van Bogaert ver- 
6ffentliehen einen Fall yon diffuser Mnskelatrophie mit folgenden Ch~rak- 
teristiken: Beginn des Leidens im 25. Lebensjahre (vet etw~ 20 Jahren) 
mit Ptosis, dann Doppeltsehen, Ermfidbarkeit der Masseteren, Sehluck- 
stSrungen, Parese und Muskela*rophie an Ha]s, H/~nden, Vorderarmen 
und unteren Extremit/s fortsehreitende Abmagerung und Ermfid- 
barkeit. Ea.R. war vorhanden. Die Verfasser glauben, dab es sich 
um eine amyotrophische Form der Myasthenie handle. Wichtig erscheinen 
ihnen die ehronische Nebenniereninsuffizienz und das Vorhandensein 
einer Insuffizienz tier Schilddrfise und der Keimdrfise. Herzog berichtet 
fiber einen 23j/~hrigen Jfingling mit starker Atrophie der Unterschenkel 
und Fill]e, leiehter Atrophie der Thenar und Hypothenar, fehlende 
Sehnenreflexe und eunoehoidem Habitus. Extr. testieuli besserte erheb- 
lich die Atrophie und den Allgemeinzustand. In der Famflie des Kranken 
waren noeh 3 Fglle mit Atrophien und hypopl~stischem Geni~ale, In 
4 F/~IIen yon nervSs bedingten Haut- und Muskelatrophien stellt Wernoe 
folgende Reihenfolge des pathologischen Gesehehens fest: zuerst endo- 
krine StSrungen, die s6kund/~r Innervationsst6rungen des Sympathieus 
erzeugen und diese ziehen dann trophische St6rungen der Haut und 
Muskulatur naeh sich. Simon/~uBert sieh wie folgt in bezug auf 2 F/~lle 
_4lbrechts yon Hemiplegie mit Amyotrophie und partieller Ea.R. : ,,Der 
Ausfall der Pyramidenbahn kann ein ~nderer sein, wenn die motorisehe 
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Zelle, die unter ihrem Einflu{~ steht, selbst yon einer bestimmten endo- 
krinen Konstellation, einer abweichenden Blutbesehaffenheit oder Er- 
ni~hrung des GesamtkSrpers beeinfluBt ist. Bei den Folgen der Hemi- 
plegie ist immer aueh die ~ndividuelle Konstellation des peripheren 
Neurons und s~mtlicher Erfolgsorgane zu berfieksichtigen." 

Minea beschreib~ einen Fall yon posthemiplegiseher Atrophie, der 
eine tterabsetzung des Grundumsatzes um 230/0 aufwies. Er  verordnete 
eine Kur  yon Extr .  thyroidea und sah eine Zunahme des Armumfanges. 

Die Verh~l~nisse sind natfirlieh noeh nieht vollkommen gekl~r~ und 
neue Tatsaehen miissen noeh hinzukommen, wenn wir aus dem Gebiete 
des rein Hypo~hetischen herauskommen sollen. Mit dieser Einschrs 
kSnnen wir uns aber den Prozel] der Muskelatrophie nach eerebralen I-Ier- 
den etwa folgendermaBen vorstellen. Manche pathologische Prozesse des 
Groi~hirns werden yon anatomischen L~sionen oder auch nur yon physio- 
logischen Umstellungen in den vegetativen Zentren des Zwischenhirns 
begleitet. Dies hat infolge der bestehenden Beziehungen zwisehen 
vegeta~iven Nervensys~em und endokrinen Drfisen eine Anderung der 
Konstellation der inneren Sekretion zur Folge. Der lokale sympathische 
vegetative Tonus der peripheren Er~olgsorgane er]eidet hierdurch eine 
Umstellung und die Muskelatrophie is~ somit eine Folge, der dureh 
diese Umstellung bedingten Ver~nderung der Stoffwechselvorgi~nge 
im Muskel. 

Zus~tmmenfassung. 

In einem Fall yon Hemiplegie mi~ Atrophie fanden wir: 

1. Funktionelle StSrungen der vegeta~iven Zwisehenhirnzentren 
(erhShte Zuekertoleranz, steile und verl/~ngerte Blutzuckerkurve beim 
Belastungsversuch, Abnahme des Konzentrationsverm6gens der Niere, 
lJbererregbarkeit des gesam~en vegetativen Systems), 

2. StSrungen des lokalen Tonus des Sympa~hieus (asymme~risehe 
Reaktionen gegeniiber den verschiedenen meehanischen und pharma- 
kologischen Priifungsmethoden), 

3. ErregbarkeitsstSrungen tier betroffenen Muskeln (mittels der 
ehronaxemetrisehen Methoden bestimmt, die darin bestanden, dal~ die 
Chronaxien an den motorisehen Punkten der Muskeln herabgesetzt 
ist, w/~hrend die entspreehende Nervenchronaxie normale Werte zeigten). 
Diesen Befund deuteten wir dahin, dab es sieh um ~nderungen der Erreg- 
barkeiten infolge yon Stoffweehselver/~nderungen im Muskel handle. 

Auf Grund einer Anzahl yon experimentellen und klinischen Er- 
w/~gungen kommen wir zu dem Schlusse, dal3 manehe pathologisehe 
Prozesse des GroBhirns you anatomisehen L/~sionen oder auch nur 
physiologischen Ums~ellungen in den vegetativen Zwisehenhirnzentren 
begleitet werden, und dab dies eine Anderung der Konstella~ion des 
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e n d o k r i n i s c h e n  S y s t e m s  n a c h  sich z ieh t .  D e r  loka le  s y m p a t h i s c h e  vege-  
in . t i re  T o n u s  de r  E r f o l g s o r g a n e  e r l e ide t  h i e r d u r c h  e ine  U m s t e l l u n g  a n d  
die  M u s k e l a t r o p h i e  i s t  s o m i t  e ine  F o l g e  de r  d u r c h  diese  U m s t e l l u n g  
bed ing~en  Ver i~nderung des  S to f fwechse lganges  i m  Muskel .  
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