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Wie welt wir noch yon einer endgfiltigen L6sung der verschiedenen 
Probleme der amyotrophischen Lateralsklerose entfernt  sind, zeig~ ein 
Hinweis auf das Pariser Charcot-Centennar yon 1925, wo die Frage der 
Pathogenese - - t r o t z  der ausffihrlichen Referat6 fiber die klinischen 
(Neri) und par (Bertrand und van Bogaert) 
Beziehungen dieses Krankheitsbildes - -  um keinen Schritt  einer Kli~rung 
n~hergebracht werden konnte. Andererseits sei nur auf die grundver- 
schiedene Auffassung dreier aus demselben Inst i tute  in den letzten 
Jahren erschienenen Arbeiten verwiesen (die Arbeiten Matzdor//s, Kreyen- 
bergs und Reuters aus dem Ja/cobschen Laborar Unsere Vorstel- 
lungen yon der Pathogenese sind in Anbetracht  der sonst kaum noeh 
zu iibersehenden Literatur  als besonders liickenhaft zu bezeichnen. Die 
vorliegende Arbeit versueht - -  in weir EntwieMung der yon SchaHer, 
Fi~n/geld, Lehoczky-Scha//er und Hechst vertretenen Ansichten - -  die 
Frage der amyotrophisehen Lateralsklerose gerade in dieser t~ichtung 
wenigstens in gewissen Hinsichten einem Ruhepunkt  zuzusteuern. 

Unsere Frages~ellung mSchten wit folgendermaBen aufstellen: Wenn 
wi t  die seit Charcot diskutierten Theorien yon der Pa~hogenese ins 
Ange fassen, so ist festzustellen, dab zur Erklgrung der Entstehung 
der Krankhei t  die Annahme rein exogener l~aktoren keineswegs aus- 
reicht; kSnnen wir nun demnach die amyotrophische Lateralsklerose 
in die groBe Gruppe der endogen-systematischen Erkvankungen (Scha//er) 
einreihen und im Falle ja, welche positive Feststellungen spreehen auf 
Grund unserer ldinisch-anatomischen Kenntnisse ffir diese Auffassung ? 

Betrachten wir zungchsr die Frage yon ihrer klinisch-heredobio- 
logischen Seite aus. Ein gegen die Endogenit~t immer wieder mi~ Naeh- 
druek angeffihrtes Argument ist das /~uBerst seltene heredofamili/s 
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Auf t re ten  der amyotrophischen Lateralsklerose. Zweifellos ist  dies der 
krit iseheste P u n k t  des Problems,  doch g lauben wir, dal~ einige A nga be n  
der LiteraCur als sehr wesentliche Momente  n ieht  vernachl~ssigt  werden 
dfiffen. 

Die Angaben fiber das familiare Auftreten der amyotrophischen Lateralsklerose 
sind iiberwiegend alter und beziehen sich auf die in jfingerem Lebensalter auf- 
tretenden Fi~lle. In den Fallen Seeligmi~llers (1876) fanden sich yon 7 Geschwistern 
bei 4 neben spastischen Symptomen auch atrophische Erscheinungen; das Leiden 
begann im 1. Lebensjahr. In der Aszendenz liel3 sich Blutsverwandtsehaft nach- 
weisen. 

Gee (1889) beobachtete an 3 Mitgliedern einer Familie, bei Vater, Tochter 
und Sohn, spastische Symptome, zu welchen beim Vater Atrophien der nnteren 
Extremitaten, bei der Tochter die der kleinen Handmuskeln hinzutraten. 

1. Ho//mann (1895) land bei 4 Gesehwistern progressive Muskelatrophien, 
zu welchen sich nach dem 2. Dezennium Pyramidensyndrom hinzugesellte. Kom- 
pfizierende Momente waren athetoide BewegungsstSrung und Schwachsinn. 

Bei Stri~mpell (1895) trat das Bild der amyotrophisehen. La~ralsklerose bei 
zwei Gesehwistern auf. 

Die yon Higier (1896) mitgeteilte Familie weist keine reine Formen auf; es 
fanden sieh bei den 4 Geschwistern auBer den spastisch-atrophischen Erschei- 
nungen auch At~xie und 0pticusatrophie vor. 

Von Hochhaus' (1896) 3 Geschwistern wiesen 2 das Bild der reinen Spinal- 
paralyse auf, bei dem 3. war auch Unterarmatrophie vorhanden. 

Holmes (1905) besehrieb 2 Geschwister, bei denen znerst spastische Ersehei- 
nungen, dann Atrophie besonders der kleinen Handmuskeln in Erscheinung tr~ten. 
Bei dem ~lteren war auch die Sprache erschwert. 

Mans (1906) teilt ein Geschwisterpaar mit, der Bruder 29, die Schwester 
26 Jahre alt, bei denen im 13. bzw. im 12. Lebensjahr eine spastische Parese mit 
erschwerter Sprache begann. Beim Bruder traten dazu ausgedehnte Muskel- 
~trophien. 

Von den durch Bruns bekanntgewordenen zwei Schwestern (23 und 26 Jahre 
alt) bestanden bei der s spastische Parese und bulbare Symptome, wahrend 
bei der jfingeren sehon frfih das klinische Bild der amyotrophischen Lateralsklerose 
anzutreffen war. Bei beiden bestand aueh Schwaehsinn. 

Rhein erwahnt die Falle yon Testi (1916), in denen bei Geschwistern neben 
Muskelatrophie ein spastischer Zustand der unteren Extremitaten festzustellen war; 
auBerdem bestanden intentioneller Tremor nnd I~ystagmus. 

Bremer (1922) land in der Familie Montag in 2 Generationen insgesamt 
11 kranke Mitglieder. Von diesen wiesen 9 das Bild der reinen spastischen 
Heredodegeneration auf, wahrend bei zwei auch Muskelatrophien bestanden. 
,Wahrend bei Patient l l  das spastische Syndrom im Vordergrund steht und nur 
leichte, nichtdegenerative Atrophien der kleinen ttandmuskeln gefunden werden, 
springen bei seinem Bruder (Patient 10) in erster Linie die ansgedehnten, mi~ 
EaR verbundenen Atrophien ins Auge. Hinter diesen treten die spastischen Er- 
scheinungen fast zurfick." Die ersten Symptome des letzteren Patienten traten 
nach dem 22. Lebensjahr auf. 

Von den 2 auch anatomisch genau untersuchten Brfidern Scha/#rs (1926) 
bestand beim jiingeren das Bild der reinen spastischen Spinalparalyse, wahrend 
sich beim alteren das Bild der amyotrophischen Lateralsklerose auszubilden begann. 
Das Leiden setzte bei beiden Fallen im 3. Lebensjahre mit spastiseher Parese 
der unteren Extremi~aten ein. 
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Bei Nogales (1929) ist der Vater des 29 Jahre alten Patienten ein debiler Psycho- 
path, dessen Bruder an ahnlicher Krankheit wie Proband leidet. Die Erkrankung 
begarm friih. Unter den Verwandten waren mehrere schwachsinnige und nerv6se 
Individuen. 

�9 Kreyenberg (1930) beschreibt bei 3 Geschwistern amyotrophisehe Lateral- 
sklerose, yon denen 2 auch anatomisch untersucht worden. Aufsteigende fami- 
li~re Belastung war nieht nachzuweisen. 

In allerletzter Zeit ist yon Montaro und Ldpez (1931) eine wichtige Publikation 
erschienen. Bei einem 31j~hrigen Manne entwickelten sich auBer Pyramiden- 
symptome hochgradige Muskelschws und -atrophie, ~de aueh bulb/ire Erschei- 
nungen. Diagnose: amyotrophisehe Lateralsklerose. Der Vater kam mit 33 Jahren, 
der Bruder des Probanden mit 22 Jahren irdolge ahnliehen Leidens durch Bulb~r- 
paralyse ad exitum. 2 Jahre vorher starb ein anderer Bruder an einem Erstickungs- 
anfall; aueh dieser zeigte im Leben Muskelschws und bulb~re StSrungen. 

Die angefiihrten familis Angaben sind yon mehreren Gesichtspunkten yon 
Wichtigkeit. [/or allen Dingen beweisen sie, daft es zwei/ellose amyotrophische Lateral- 
sklerose-F~ille mit /amili~irem Vorkommen gibt. Wie Fi~n/geld sagt, gibt es ,,eine 
sieher heredit~re Kerngruppe der amyotrophisehen Lateralsklerose". Wit ver- 
gessen dabei freilich nicht, dab einige der angefiihrten F/ille nicht einwandfrei 
zu beorteilen sind (J.  Ho//mann, Higier, Testg). Ooeh ist beim grSBeren Tell die 
ZugehSrigkeit des Krankheitsbildes kaum zu bezweifeln, so vor allem bei den Fallen 
yon Bremer, Seha//er und Kreyenberg. Ein anderes wichtiges Moment, das wir 
aus diesen F~llen herauslesen kOnnen, ist die enge Verwandscha/t der amyotrolghischen 
Laterals~lerose einerseits mit der spastischen Spinalparalyse, andererseits mit der 
rei~en progressiven spinalen Muskelatrophie. So zeigt bei Maas die Sehwester 
reine spastische ~Parese, der Bruder auBerdem noch Muskelatrophien. Bei Bruns 
leidet die ~ltere Schwester an spastischer Parese, die ]iingere an amyotrophischer 
Lateralsklerose. Der jiingere Bruder der Scha//erschen F~lle wies reine spastische 
Heredodegeneration, der altere inzipiente amyotrophische Lateralsklerose auf. 
Klassisch ist der ~bergang zwischen spastiseher Heredodegeneration nnd amyo- 
trophischer Lateralsklerose in der Familie Montag bei Bremer ausgepr~gt. Die 
Ho//mannschen vier Geschwister stellen einen Obergang in der gichtung der 
nucle~ren Amyotrophie dar, bei denen zum Bilde der progressiven Muskelatrophie 
nor spat das Pyramidensyndrom sich hinzugesellt. Auch unter den in reiferem 
Alter auftretenden, nicht heredofamili~ren F~lle yon amyotrophischer Lateralsklerose 
linden wir Formen, die sich der nucle~ren Amyotrophie n~thern; zu diesen ist 
auch mtser ~all 1 hinzorechnen. Ottonello (1929) wie auch Montaro und LSpez (1931) 
trennen die amyotrophische Lateralsklerose yon der reinen spastischen Spinal- 
paralyse und der Amyotrophie rdcht ab, sondern fassen alle 3 als eine nosologische 
Einheit auf. Diese nahe Verwandtseha~t zwischen den erw~hnten Krankheits- 
bildern ist ein wichtiger Umstand, welcher naeh Fi~n/geld die heredodegenerative 
Genese auch fiir die nichtfamili~ren, scheinbar infektiOs-toxischen F~lle wahr- 
scheinlich macht. 

Gegen die heredodegenerative Genese fiihrt Bi~scher die Beobachtung an, 
daft fiir die heredit~ren bzw. famili~ren Nervenerkrankungen im allgemeinen das 
Auftreten in jiingeren Jahren charakteristisch ist, dagegen sind ,,juvenile Formen 
yon amyotrophiseher Lateratsklerose nor ganz vereinzelt beschrieben worden". 
Dazu m6chten wir bemerken, dab wir den angeblichen frtihen Beginn keineswegs 
als regelm/~Big ansehen dfirfen: as sei nor an die Huntingtonsehe Chorea, an die 
Mariesche Ataxie, an die Paralysis agitans und die K~[ssehe Idiotiefglle erinnert. 
Andererseits ist aber die Zahl der jugendhchen bzw. kindhchen amyotrophisehen 
Lateralsklerose-Fglle auch nieht so gering, dab sie einfaeh vernachl~ssigt werden 
diirfen. Biischer erw/~hnt selbst die F/~lle yon Zent (4 gahre), Boldt (8 Jahre), 
Brown (12 Jahre), Luce, K~hn (12 und 6 gahre); die juvenilen Falle yon Fletscher- 
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Batten und Babonneix fiihrt er ohne nAhere Angaben an. Zu diesen sind noch, 
abgesehen yon den oben erwAhnten/amil#iren FAllen, fo]gende hinzufiigen: Berger 
(1876): 12 jAhriges Kind mit amyotrophischer Lateralsklerose ~ Bulb~rparalyse; 
Bouchaud (1907--1908): 16 jAhriger Junge mit hemiplegischem Beginn, Sl0Ater 
BulbArparalyse und dem erwaehsenen Typ vOllig entsprechendem Verlauf, weiter- 
hin ein 10 jAhriges Kind; van Bogaert (1925): Beginn mit 14 Jahren, nach 2 Jahren 
Exitus infolge BulbArp~ralyse; Marques (1926): yon den 2 Patienten einer 18, 
der andere 22 Jahre alt; Gordon (1928): 11 jAhriger jiidischer Junge. 

Infolge der nahen Verwandtsch~ft zwisehen amyotrophiseher La~ralsklerose 
und nueleArer Amyotrophie mSehten wir an dieser Stelle darauf hinweisen, dal~ 
yon Matzdor// (1925) die Werdnig-Ho//mannsche Amyotrophie unbegriindeterweise 
yon der Amyotrophie der Erwaehsenen abgetrennt wird, indem nach ibm erstere 
zu den ,,familiAr-toxisehen", letztere zu den ,,toxisch-infektiSsen" Leiden zu rechnen 
sind. Heredofamili~res Auftreten sehen wir nAmlich auch unter den spAten spinalen 
Muskelatrophien. Beim Falle yon Stri~mpell (1893) trat die Muskelatrophie veto 
Typ Aran-Duehenne im 28. Lebensjahr alff; die Mutter der Fatientin litt an Ahn- 
licher Erkrankung. Bei Bernhardt (1893) waren die Mutter, 2 TOchter und 
1 Toehter des Sohnes krank; die Muskelatrophie begann bei allen nach dem 
20. Lebensjahr. Browning (1907) beobaehtete bei 2 Schwestern und bei ihrer 
Kusine spat auftretende Amyotrophie, doch litten angeblich der Vater des letzteren 
und ein weit]Aufiger Verwandter an Ahnlicher Krankheit. Bei spAtem Begina war 
der VerlauI ein rapider. Naeh aller Wahrscheinlichkeit gehSren auch die FAlle yon 
Bruining (1904) und Fuchs (1910) hierher (bei beiden Vater und Sohn), obwohl 
Vefff. sie als famili&re Poliomyelitis behandeln. 

Die heredodegenerat iven E r k r a n k n n g e n  lassen oft die Tendenz 
erkennen,  kombin ie r t  aufzutreten,  u n d  zwar entweder bei demselben 
I n d i v i d u u m  oder bei versehiedenen Mitg]iedern derselben Familie.  Bei 
e inem Leiden, bei dem eine Heredofamil iar i tgt  in  engerem Sinne night  
n~ehzuweisen ist, k a n n  gerade diese Tendenz  zu kombin ie r tem Auf t re ten  
mi t  mehr  oder weniger Wahrscheinl ichkei t  auf eine endogene Genese 
hinweisen. So ist unseres Erachtens  auch bei der ~tiologisehen Forschung 
der amyot rophischen  Lateralsklerose die Aufdeekung soleher Kombina-  
t ionen  sehr belangvoll .  

In dieser Riehtung fahndend fanden wir in der Literatur die amyotrophische 
Lateralsklerose in 3 FAllen mit Syringomyelie kombiniert; zu diesen gesellt sieh als 
4. unser Fall ~ hinzu. Von diesen war der Tall yon F. Sane (1913) nut kliniseh 
beobaehtet; die aueh anatomisch bestAtigten Kombinationen sind die Fglle yon 
Jumentid-Quercy (1912), Myslivegek (1914) und der eigene Fall. Myslive~ek land 
aul~er amyotrophisehe Lateralsklerose, die das ganze giickenmark betraf, eine 
cervieodorsale Syringomyelie. Bei Jumentid und Quercy sind die Verh~ltnisse 
den unserigen sehr &hnlieh: das Maximum des amyotrolohisehen Prozesses befindet 
sich yon C 7 bis Th 1; im ttirnstamm sind die XII, XI, X-Paare 1Adiert; die Aus- 
breitung der Syringomyelie ist yon Th 2 bis Th 9; die HOhlenbildung ist bald ein-, 
bald zweiseitig, stellenweise ist sie zentral, die Gliose reieht l&ngs des Septum 
bis zum dorsalen Rande des Riiekenmarks. Kliniseh bestand jedoch keine Sensi- 
bilitAtsst6rung. F&lle, bei denen auf Grund der klinischen Symptome eine Dif- 
ferentialdiggnose zwischen amyotrophischer Lateralsklerose und Syringomyelie 
unm6glich ist, sind nicht selten (Bouchaud, Elzholz, Marie-Chatelin usw.), diese 
sind aber yon unserem Gesichtspunkte aus nieht verwertbar. Die Endogenit&t 
der Syringomyelie kann heute schon kaum bezweifelt werden. Nach Bielsehowsky 
und Unger (1922) ,,gAbe es eine im postfetalen Leben erworbene Syringomyelie 
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oder Gliose nicht". Wexberg (1823) und Kino (1927) konnten eine ganze l~eihe 
heredofamili~rer F~lle sammeln: Nalbando]]-Preobra]ewslsy (1899), Clarke-Growes 
(1909), Goldbladt (1910), Price (1913), Krukovski (1913), Karplus (1915), Redlich 
(1916), Wexberg (1922), Barre-Reys (1924), Kino (1927). In  letzter Zeit haben 
Tenner (1929) und Mankowslcy-Cerny (1930) ~hnliche F~lle mitgeteilt. In  unserer 
Klinik wird zur Zeit eine derartige Patientin behandelt, deren Schwester ebenfalls 
an Syringomyelie ]eider. Sehr interessante Tatsachen wurden dutch die an 
Kaninchen ausgeffihrten Untersuchungen Ostertags (1930) zur Frage der erblichen 
Syringomyelie und Status dysraphicus zutage gefSrdert. 

Eine wiehtige Kombination 1/~l~t der Fal l  v. Braunmi~hls (1931) erkennen. Bei 
einem bis zum 40. Lebensjahr gesunden Manne hat  sieh zun~chst das Bild einer 
Pieksehen Atrophie, einige Monate vor dem Tode das einer amyos 
Lateralsklerose entwickelt; beide Diagnosen wurden dureh die Sektion best~tigt. 
v. Braunmi~hl denkt in seinem Falle gerade durch die amyotrophische Lateralsklerose 
der Pathogenese der Pickschen Atrophie nghertreten zu kOnnen, da ,,eine in ihrer 
Kerngruppe zweifelsohne heredodegenerative Erkrankung wie die amyotrophisehe 
Lateralsklerose . . .  propft sieh auf eine Erkrankung, deren heredodegenerative 
Natur man mutmal~t." In Zusammenhang dieser Bemerkung v. Braumi~hls mSehten 
wir an die neuesten Untersuchungen Gri~nthals (1930, 1931) bezfiglich der Iteredo- 
familiarit&t der Pickschen I~'ankheit erinnern. 

Ffir eine zwischen mehreren Mitgliedern derse]ben Familie verteilte Kombination 
sind der bereits erw&hnte Fall  von Boldt und die yon Kalinowsky (1929) beschriebene 
Familie ein gutes Beispiel. ]3ei Boldt litten der Vater, dessen Bruder und der v&ter- 
liche Grol3vater des 81/2 j~hrigen infolge amyotrophischer Lateralsklerose ad exitum 
gekommenen Kindes an Paralysis agitans. Diese Kombination hat  vielleieht eine 
besondere Bedeutung. Es wurde n~mlich bei der amyotrophisehen Lateralsklerose 
sehon frfiher gelegentlich e i n d e r  Paralysis agitans ghnlicher Tremor beobachtet 
(Sehlesinger 1900), und neuerdings ist yon mehreren Autoren auf die Miterkra~xkung 
des Extrapyramidium aufmerksam gemacht worden. So war das Pallidum deutlieh 
mitaffiziert in den F~llen yon Patrikios (1925) und Matzdor]/ (1925). Dasselbe 
land Kreyenberg (1930) in seinen familigren F/~llen yon amyotrophiseher Lateral- 
sklerose. Soderbergh und S]6vall (1929) besehrieben der anatomischen Affektion 
des Extrapyramidium entsprechend ,,myodystonische" Erseheinungen. In  jiingster 
Zeit erw~hnt Launay (1931) begleitende extrapyramidale Symptome (,,roue den- 
tde"). DaB die Beteiligung der extrapyramidalen efferenten Systeme bei der 
amyotrophischen Lateralsklerose keine Seltenheit ist, werden wir bei Bespreehung 
der anatomischen Ver&nderungen auseinandersetzen. 

Bedeutungsvoll erscheint uns die yon Kalinowsky mitgeteilte Familie. Die 
beiden M&dchen erkranken in ihrem 17. bzw. 23. Lebensjahr an myotoniseher 
Dystrophie. Bei der Mutter entwickelt sieh in ihrem 52. Lebensjahr das typisehe 
Bild der amyotr0phischen Lateralsklerose. Kalinowsky betraehtet die Fglle als 
,,eine Stfitze ftir die endogene Genese der amyotrophisehen Lateralsklerose". 
SchaHer (1930) drfiekt sieh in einer Bemerkung fiber die Kalinowskysehe Familie 
sehr plastiseh aus, indera er sagt: ,,das endogen-familigre Leiden der TOchter alas 
endogen-afamili&re Leiden der Mutter wie ein Scheinwerfer beleuehtet".  

Als eine Stfitze ffir die endogen-abiotrophische Genese betrachten ]~abinovi5 
und Pastuehov (1929) ihren Fall, bei dem eine amyotrophische Lateralsklerose 
mit  kongenitalen Wirbelsi~ulenanomalien (EntwieklungsstOrung der unteren Lenden- 
wirbel) vergesellschaftet war. Der Fall  1 yon Biischer (1922) zeigt mit diesem gewisse 
Xhnliehkeit, indem der Xusin des Probanden an einer l~aehischisis lift. In  den 
zwei letzten F&llen handelt es sieh nicht um die Xombination yon zwei endogenen 
Erkrankungen, sondern um diejenige eines pathologisehen Prozesses mit  einer 
kongeni~alen Anomalie; dieser letztere ist daher eher nur als ein Stigma degenera- 
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tionis zu bewerten. In diesem Sinne k6nnen wit die fiberz~ihlige Brustw~rze bei 
dem Bruder der Probanda in unserem Falle 1 auff~ssen. 

Wenn wir nun das bisher Gesag~e mit der klinischen ~anifes~ation 
der Erkrankung vergleichen, so ergibt sich folgendes: 

1. Es gibt zweifelsohne eine heredo/amilidre Form der amyotrophischen 
Lateralsklerose, welche klinisch die Erkrankung des Si~uglings- bzw. des 
jugendlichen Alters (vom 1.--22. Lebensjahr) mit gew6hnlich allm~hlich 
sich entwiekelnden Symptomen und ]angsamem Verlauf. 

2. Klinisch ist yon dieser Gruppe die amyotrophische LateralJderose 
der Er ziemlich scharf abzutrennen, und zwar auBer dem Lebens- 
alter hauptsachlich durch das Tempo des Verlaufes. Die unterste und 
die oberste Al~ersgrenze sind 22 bzw. 75 Jahre, in der Mehrzahl der Fi~lle 
beginnt jedoch das Leiden zwischen dem 40. und 50. Lebensjahr. I)er 
Verlauf ist ein rapider, die Krankheitsdauer betri~gt gew6hnlich 2 bis 
3 Jahre, eine Dauer fiber 4--5 Jahre geh6rt schon zu den Selten- 
heiten. Derartige F/ille sind: Dercum-Spiller (6 Jahre), Florand (10 Jahre), 
Gombault (14 Jahre), Souques (10 Jahre), Stanojevi~ (13 Jahre) und in 
letzter Zeit die beiden Fitlle Launays (7 bzw. 9 Jahre). Es sei jedoch 
bemerkt, dab rapide verlaufende F~Ile auch unter den Jugendlichen vor- 
kommen. 

3. Diese F~tlle der amyotrophischen Lateralsklerose der Erwachsenen 
erweisen sich trotz der relativ grol~en Zahl der mitgeteilten F~lle gew6hn- 
lich als a/amili~r. Sie bilden daher, vergliehen mit den jugendlichen 
F~llen, sowohl klinisch wie aueh heredobiologiseh eine selbst~ndige 
Gruppe. DaB dieser Unterschied jedoch kein prinzipieller isL beweisen 
die heredofamili~ren Falle der Erwachsenen (Montaro-L@ez). 

4. Trotz der im allgemeinen /ehlenden Heredo/amiliarit~it 8pricht vieles 
/iir die endogene ~4"tiologie der erwachsenen Form: a) Das Fehlen einer 
konsequent nachweisbaren /tuBeren Noxe. b) Die prinzipielle ~berein- 
stimmung mit den fami]i~ren F~tllen, besonders in der ,,klinischen Elekti- 
vi ta t"  und dem ,,fatalen Verlauf", die - -  wie yon Kino gesagt wird - -  
,,in keiner Weise den pseudosystematischen Erkrankungen entsprechen", 
sondern ,,die klinischen Merkmale einer echten Heredodegeneration 
zeigen", c) Die unscharfe Begrenztheit gegenfiber der zweifel]os endogenen 
spastischen tteredodegeneration und nucle~tren Amyo~rophie. d) Die 
Kombination mit endogenen Affektionen. Dazu kommen, wie unten 
ausgeffihrt wird, die serologischen Untersuchungsergebnisse und, was 
wit besonders hervorheben m6ehten, das pathologisch-anatomische Bild. 

Bei Er6rterung des anatomischen JBilcles ergeben sich folgende Frage- 
stellungen: 1. Was ist eigentlich erkrankt ? 2. Welcher Natur sind die 
Veriinderungen ? 3. Wo beginnt der Prozefl und in welcher Weise ent- 
wiclcelt er sich ? 

Ad 1. Entsprechend der klinischen Symptomatologie steht im ana- 
tomischen Bride die Liision des corticomusku~iiren Apparates im Vorder- 
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grund. Beide Teile dieses Apparates, sowohl das corticonucle/~re (zen- 
trale) wie auch das nueleomotorischo (perilohere) Neuron erkranken als 
Gauzes. Fiir die P3a'amidenbahnl/~sion bedeutet dies soviel, dab die 
Pyramidenbahn yon den Betzschen Ze]len an bis zu den pontobulb~ren 
bzw. spinalen Artikulationen degeneriert. Wit mSehten dies aus dem 
Grunde hervorheben, well die Pyramidenl/~sion naeh einigen Autoren 
entweder immer eine partielle ist, odor zum mindesten auch partiell 
erfolgen kann. So kann naeh Bertrand und van Bogaert (1925) die 
Degeneration im ]3ulbus haltmachen und die eortiealen Ver/~nderungen 
sind variabel. Neri (1925) ffihrt gegen die abiotrophisehe Genese an, 
dal~ man bei derartigen Erkrankungen keine loartielle Pyramidendegenera- 
t ion zu finden pflegt, wie man es bei der amyotrophischen Lateral- 
slderose anzutreffen gewohn~ ist. Noto (1929) bezeiehnet in einer seiner 
letzten Arbeiten bei degenerier~er Pyramidenbahn den Cortex als normal 
(<,Non ho t rovato  nessuna aRerazione sia delle eellule che delle fibre>>). 
Von/~lteren Autoren sind Rindenver~nderungen nieht gefunden worden 
bei Optoenheim, Pilz, Striimpell. Dagegen haben Rossi nnd Roussy 
(1906--1907) seit Ko]ewni]co// (1883) 18 F/~lle zusammenstellen k6nnen, 
in denen die P3n'amidendegeneration mit der Marchi-3~ethode bis zur 
Rinde zu verfolgen war; Rossi und Roussy selbs~ haben sie in 4 F/~llen 
beobaehten kSnnen. Seitdem w/~ren die Arbeiten yon P. Sehrgder (1910), 
Wenderowi~ und Ni]citin (1911) zu erw/~hnen; die letztgenannten rus- 
sisehen Autoren haben sieh mit  der Verbreitung der Faserdegenera~ion 
besonders eingehend besch/~ftigt. In  unserem Inst i tute studierte Hechst 
(1931) an Seharlachbildern die Pyramidendegeneration durch die inhere 
Kapsel bis zur Zentralrinde. Von den eigenen zwei l~l len war die Lieh- 
tung der P3n~amidenbahn im Falle 2 bis zum subcorticalen Mark zu ver- 
folgen. Beim Falle 1 wits das Weigert-Bild aueh im Riickenmark nur 
angedeute~e Faserliehtung auf, die girnschenkel  waren sehon vSllig 
intakt ;  scharlaehaffine KSrnehenzellen und KSrnehen waren zuweilen 
auch hier anzutreffen. Bei diesem Falle t ra t  das Pyramidensyndrom 
auch klinisch reeht wenig horror. Auf Grund unserer heutigen Kennt-  
nisse k6nnen wir sagen, dab die Pyramidenbahn,  bei amyotrophiseher 
Lateralsklerose mit  geeigneter Methodik gepriift - -  wie das yon Probst 
betont wird - -  sieh in ihrer GanzheR, ihre Ursprungszellen mReinbegriffen, 
als erkrankt erweist. Gelegentlich ist die Liehtung auch an ~arkseheiden- 
bildern deutlieh bis zur Cortex zu verfolgen (Probst, Ottonello). Somi~ 
ist der yon Neri erhobene Einwand als entkr/~ftet anzusehen. 

AuBer dem mit  der Pyramidenbahn in Zusammenhang stehenden 
gigantoeellul/~ren System scheinen aueh andere Rindenelemente regel- 
m/iBig 1/idiert zu sein, insbesondere die I I I .  Rindensehieh~. Gleiehzeitig 
zeigen sowohl eytoarehitektonisehe wie auch mit  der Marchi-3lethode 
ausgefiihrte Untersuchungen, dal3 die eortieale Affektion nieh~ immer 
strong auf die vordere Zentralwindung bzw. auf die gigantocellul/~re 
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Zone lokalisiert bleibt, sondern sieh aueh auf die agranulare Frontal- 
rinde ausbreiten kann. Dies bedeutet aber keineswegs, dab die corticale 
Ausbreitung - -  wie Bertrand und van Bogaert behaupten - -  diffus- 
variabel und nicht yon streng systematischem Charakter ist. Naeh 
Probst (1903) ,,ist nur die vordere Zentralwindung bei amyotrophischer 
Lateralsklerose erkrankt" .  Dasselbe rand Jansen (1910), Lehoczl~y (1930), 
Heehst (1931). Naoh anderen Autoren war aueh der hintere Tell der 
I. und II .  Frontalwindnng befallen. In  den beiden eigenen Fallen sahen 
wir ebenfalls mal]ige Vergnderungen an den erwahnten Stellen. Hier 
mSchten wit erinnern, dab der opereulare Teil der vorderen Zentral- 
windung betreffs seines cytoarchitektonischen Aufbaues zur agranularen 
frontalen Rindenarea gehSrt; wenn also Probst den opercularen Tell 
als ,,etwas geringer" mitaffizierg bezeiehnet, so stellt er damit  die Aus- 
breitung des eorticalen Prozesses fiber die gigantocellulare Zone hinaus 
rest. Die corticale Ausbreitung der amyotrophischen Lateralsklerose ]cSnnen 
wir demnach als au/ die gigantocelluliire plus /rontale agranul~ire Rinden- 
gebiete, d. h. au] das motorische Feld in weiterem Sinne, lolcalisiert be- 
zeichnen, bei der die Schichten I l i  und V der Ldsion anheim/allen. Alle 
iibrigen Stellen der Grofihirnrinde sind intalct. 

Die Affektion des gigantocellularen Feldes kann sich anseheinend 
yon Fall zu ];all s In  der Mehrzahl der Falle leide~ am st/irksten 
das obere Drit tel  der vorderen Zentralwindung (Marburg, Campbell, 
Nalcamura, Lehoczlcy, Hechst und eigener Fall 2), in anderen Fallen ist das 
Hand- und Fingerzentrum am deutlichsten betroffen; endlich fallt das 
Maximum des Prozesses beim Falle SchrSders auf das facio-linguale Gebiet. 
Wichtig erseheint uns, dal~ wenn auch die In~ensitat des Prozesses im 
ganzen eine gewisse Asymmetrie  zwischen beiden Seiten aufweist, die 
Verteilung des Prozesses an beiden Seiten symmetrisch ist (s. unseren 
Fall 1). 

Die Lasion des peripherischen Motorismus geht gewShnlich fiber 
die Riickenmarksegmente hinaus, so d~l~ sich auch der Bnlbus mehr 
oder minder stark am Prozel~ beteilig~. Von Gehirnnervenkernen ist 
eine Affektion des Hypoglossus fast regelma~ig zu linden, welche gleieh- 
zeitig aueh immer die starkste ist; sie kann isoliert bestehen (unser 
Fall 2), doch kann der ganze ponto-bulbare motorische Apparat mit- 
erkrankt  sein (unser Fall 1). Das Betroffensein der Augenmuskelkerne 
kommt  nur ausnahmsweise vor. Nach Bertrand und van Bogaert 
degeneriert auch der Rollersche Kern und die Affektion des dorsalen 
(viseeralen) Vaguskernes ist s tarker als die des Nucleus ambiguus. Beide 
Behauptungen mfissen wir bezfiglich der reinen ~myotrophischen Lateral- 
sklerose entschieden zurfickweisen. Dornbliith (]889), Murato// (1891), 
D'Antona nnd Tonietti (1925), Kino (1929), Hechst (1931) and  auch 
andere Autoren betonen die In takthei t  des Rollerschen Kernes and  des 
dorsalen Vaguskernes gegenfiber den schwer ladierten Hypoglossus- 
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zellen; dasselbe fanden wir in unseren beiden F~llen. In gomz Mten Mit- 
teilungen wird gelegentlieh fiber Pigmen~degeneration der Vaguszellen 
beriehtet; unseres Eraehtens sind hierbei wahrseheinlieh die aueh nor- 
mMerweise vorhandenen melaninhMtigen Ganglienzellen des viseerMen 
Vaguskerngebietes (N. pigmentosus vagi Jalcobsohn) gemeint. Vom 
Riiekenmarksprozel3 wird allgemein angenommen, dab er die sym- 
pathisehen Zellen des Seitenhornes versehont; die funikul/~ren Zellen 
k6nnen naeh Marie-Brissaud, Marburg, Bertrand und van Bogaert ver- 
schieden stark Mteriert sein, so dab der VorderhornprozeB nach ihnen 
kein distinkter ist. Auf Grund unserer eigenen, wie auch im hiesigen 
Institute yon anderen ausgeffihrten Untersuchungen konnten wir uns 
indessen yore Gegenteil dieser Behauptung, d. h. yon der isolierten 
elektiven Affektion der radiknl~ren Vorderhornneurone, iiberzeugen. 

Eine seit langem bekannte Tatsache ist die 5~itbeteiligung der extra- 
pyramidalen efferenten Bahnen am pathologisehen Prozesse. An erster 
Stelle ist hier der Fast. longitudinalis mediMis zu erwi~hnen, dessen 
Degeneration yon Dornbli~th (1889), Murato// (1891), Mott (1895), Hoche 
(1897), Spiller (1897), v. Sarbd (1902), Haenel (1903), Probst (1903), 
Miura (1903), Rossi-Roussy (1906) und neuerdings yon Bertrand und 
van Bogaert angegeben wird. Naeh Probst ,,erkranken nur die langen 
~bsteigenden motorischen Fasern des hinteren Langsbiindels, die bis 
ins l~fickenmark zu verfolgen sind", . . . . . .  w~hrend die anderen Faser- 
systeme des hinteren L~ngsb%indels intakt bleiben". Diese Unterscheidung 
erscheint uns sehr wichtig, denn - -  wie das schon yon Rossi und Roussy 
betonr wird - -  dnreh eine derartige elektiv-par~ielle Degeneration des 
Fasc. longitudinMis medialis wird der rein motorisehe Systemeharakter 
der amyotrophisehen Lateralsklerose nieht im geringsten gest6rt. 

Von Probst werden aueh degenerierte Fasern besehrieben, die naeh 
ihm ,,Ms absteigende, motorische Vierhiigel-Vorderstrangbahn des Men- 
sehen anzusehen sind", und die dem heutigen Traetus tectospinalis ent- 
spreehen dfirften. Die erstere Systemdegeneration (hinteres L~ngsbiindel) 
ist naeh ihm dutch die Affektion des Nucleus Darksehewitseh, die letztere 
(Tr. ~eetospinalis) dutch die des ,,mittleren Graus" der Corp. quadrig. 
ant. bedingt. Die Degeneration yon zwei anderen wichtigen extra- 
pyramidMen efferenten Bahnen, des Tr. rubrospinMis und des Tr. vesti- 
bnlospinMis, ist meines Wissens noeh nieht besehrieben worden, obwohl 
Bertrand und van Bogaert als die w~hrseheinliehe Ursaehe der bei amyo- 
trophisehen Lateralsklerose h/~nfig zu findenden Kontraktnren die L/~sion 
der efferenten extrapyramidalen Systeme betraehten. Es hat den An- 
sehein, als ob wh" die amyCrophisehe Lateralsklerose nieht mehr als eine 
isolierte Affektion der Pyramidenbahn und des peripheren Motorium 
ansehen k6nnen, sondern - -  wie Probst sagt - -  als ,,eine Erkrankung 
der Ganglienzellen samt ihren Nervenfasern des ganzen motorisehen 
Systems". 
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Die Lasion der grol~en Substantia reticularis-Zellen motorischen 
Charakters treffen wir nur hie und da erwahnt, so yon Bertrand und 
san Bogaert und Kino. I n  unseren eigenen Fallen fanden sich in ihnen 
keine pathologischen Veranderungen vor. Eine Angabe, die fiir das 
t~efallensein des etwas hypothet ischen Tr. retieulospinalis (Ziehen) 
sprache, ist uns nicht bekannt.  

Als einen wesentlichen Befund der amyotrophischen Lateralsklerose 
stellte Probst (1897, 1903) die Degeneration der Balkenfasern fest. Seine 
Beobachtungen konnten seitdem yon mehreren Autoren erhartet  werden, 
so yon Spiller (1900), Mott (1902), Ross~ nnd Roussy (1906), Holmes (1909), 
Schrgder (1910), Wenderowi~ und Ni/citin (1911). Nich~ ganz einwandfrei 
erscheint nns die Beurteilung des Balkenverschm~lerung bei der amyo- 
tsophischen Latesalsklerose-Familie Kreyenbergs; erstens ist es unter 
anderem nicht vSllig bewiesen, dab es sich tats~chlich um eine sekund~se 
Atsophie gehandelt hat, dann linden wir auch dar/iber nichts erwahnt,  
ob die Verschm/~lerung das garLze Callosum odes nus einen Teil betroffen 
hat. ~ b e r  die Balkendegeneration gibt Probst folgendes an:  ,,Die 
Degeneration im Balkenstamme entspricht auf Horizontalschnitten gerade 
des Lage der vordesen Zentralwindung . . . .  Diese degenerierten Balken- 
fasern sind nun alle zur vorderen Zentralwindung zu verfolgen . . . .  und 
zwar in ihrem parazentralen Ante!l, sowie in ihrem iibrigen Anteil yon des 
Mantelkante bis ins Opereulum". Dasselbe sagen Wenderowi~ und Nikitin, 
,,dab si~mtliche in des Konvexi t~t  gelegenen call6sen Degenerationen 
ausschlieBlich mit  des Zona motoria in Zusammenhang s t e h e n " . . ,  weiter- 
hin, ,,dab wir alle degenerierten Balkenfasern des yon nns untersuchten 
Gehirns als direkt und ausschlieBlich der Pyramidenbahn zugeh6rend 
betrachten".  Die Degeneration der Callosumfasern betrachten wir - -  
entsprechend der Probstschen Auffassung - -  aus dem Grunde als einen 
sehr wichtigen Befund, well dies auf eine gemeinsame Grundlage der 
Pyramidenbahn and der Balkendegeneration hinweist, welche eben in 
der Affektion der vorderen Zentralwindung zu suchen ist. Bier mSehten 
wir erw~hnen, dag uns des Nachweis der Callosumdegeneration weder 
in unseren eigenen, noeh in den zwei bereits erwahnten F/~llen (Lehoezlcy, 
Hechst) des hiesigen Inst i tuts  gelang. I m  eigenen Falle 1 haben wir in 
Anbetracht  der sehr geringfiigigen Py~'amidenl~sion eine nachweisbare 
Callosumdegeneration auch nicht voransgesetzt. Um so iiberraschender 
esscheint uns aber, dal~ wir auch bei dem yon Hechst publizierten Falle, 
bei dem ja die Pyramidendegeneration an Scharlaehbildern dm'ch die 
innere Kapsel  bis zur Rinde zu verfolgen war (s. Abb. 8 der zitierten 
Arbeit), die Callosumfaserung, mit  derselben ~r untersucht, v611ig 
in tak t  vorfanden. Wenderowg~ nnd Ni/citin stfitzen sich zum Teil auf die 
Untersnchungen Ramon y Ca~als, zum Tell auI andere t~eobachtungen 
indem sie die Callosnmfaserung als Xollaterale der Projektions- 
bahnen betrachten und bei Pysamidenbahnlasion die Degeneration yon 
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bestimmtenBalkenfasern(Pyramidenkollateralen) als etwas selbstverst/~nd- 
liehes voraussetzen. Mit einer derartigen Auffassung der Callosumfaserung 
ist unser erws negativer Befnnd nieht gu~ in Einklang zu bringen; 
es ws zn erwggen, ob die Degeneration der Callosumfasern in tier 
C. a. nieht eventuell dureh die L~sion einer anderen Sehieht als die 
der I I I .  und V .  bedingt ist, deren L~Lsion in unseren F/~llen eben nieht 
bestanden hat.  Da wir jedoeh die Frage mit der Marchi-Methode syste- 
matisch nicht gepriift haben, m6chten wir uns darin auch kein end- 
giiltiges Urteil erlauben. Wie aber die Frage aueh sonst entsehieden 
wird, eines steht lest, und zwar dab die eireumserilote Callosumdegenera- 
tion den systematisehen Charakter des histopathologischen Prozesses 
stark hervortreten l~St. 

Kurz ist noch das Verhalten der t~iiekenmarksysteme zu besprechen. 
Ein h/~ufiger Befund neben der Pyramidendegeneration ist die Lichtung 
des Gollsehen Stranges. Mit ihrer Genese hat  sieh jiingst v. Lehoczky 
besch/tftigt; naeh ibm k6nnen ,,bei der Entar tung der Hinterstrs  
versehiedene Momente figurieren". Zu diesen Momenten gehSren die 
Lues, die vaseul/~re Sklerose (Marburg-Czyhlarz, Matzdor[]), eine 
akzidentelle Wurzelaffektion (_Rossi-Roussy) oder ein meningealer Pro- 
zeB (Lehoczky). Allem Ansehein nach gib~ es jedoeh auch F~tlle, bei 
denen die Degeneration der ginters t rgnge als eine prim~re zu betrachten 
ist (Fall Kreyenbergs); in solehen F/~llen ist sie dann so zu bewerten 
wie bei der spastisehen Heredodegeneration, we sie einen gewShnlichen 
Befund darstellt. Von einer eigenartigen Degeneration der Hinterstr~nge 
beriehtet Catola .(1925) bei seinem Falle, in welchem beiderseits das 
Feld des Schultzeschen Comma mit  Fettk6rnehenzellen bestreut war 
(<<d6g6n6reseenee syst6matis6e de la virgule de Schultze>>), Der selb- 
st/~ndige Systemcharakter  des yon Catola erhobenen Befundes ist jedoeh 
vorl/~ufig noeh zweifelhaft; um so mehr, als bei einem Falle yon Rossi 
und Roussy - -  bei dem naehweislieh die Th~-Wurzel 1/~diert war - -  eine 
ganz/~hnliehe absteigende Degeneration his zur g6he  yon Th 12 auftrat .  

Die in einigen F~llen der Literatur erws Affektion der Clarkeschen 
Sgule (Oppenheim, Spiller, v. Sarbd, Na]camura) geh6rt h6ehstwahrsehein- 
lich nieht zu den prim~ren Vers der amyotrophisehen Lateral- 
sklerose; ja, es wird immer wieder auf die In takthei t  der cerebellaren 
Seitenstrangbahnen verwiesen. 

Eine viel umstri t tene Frage und t in gleichzeitig gegen den sys~e- 
matischen Charakter hgufig angefiihrtes Argumen~ betrifft die Liehtung 
tier Vordersei*enstrangzone. Diese kann wohl yon Fall zu Fall einen 
sehr versehiedenen Umfang annehmen, doeh is~ sic im allgemeinen eine 
selten fehlende Komponen*e des histopathologisehen Brides. Naeh 
Probst handelt es sich um die Degeneration der die versehiedenen Riieken- 
marksh6hen verbindenden kurzen faseikul/~ren und eommissuralen Faser- 
systeme, die auf den AusfM1 der Vorderhornzellen zuriiekzuffihren ist. 
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In Brissauds (1895) Auffassung spielt dieses Assoziationssystem die wich- 
tigste t~olle. Naeh ihm ist bei der amyotrophisehen Lateralsklerose die 
systematisehe Erkrankung jener Neuronenkomplexe als prims anzusehen, 
deren Zentren durch die funikul/iren Zellen dargestellt und deren Fort- 
s~tze dnreh die kurzen Fasern des Vorderseitenstranges gebildet werden. 
Unserer Ansieht nach kann die Liehtung des Vorderseitenstranges in 
ihrer heutigen problematischen Form als ein gewiehtiges Argument gegen 
den systematisehen Charakter nicht angefiihrt werden, wie das aueh 
yon Fi~n/geld behauptet wird. Wir konnten ngmlieh neben gleiehstarker 
amyotrolohiseher -- also nuclegrer -- Komlaonente bei dem einen yon 
unseren Fi~llen deut]iehe, bei dem anderen nur kaum angedentete Dege- 
neration des Vorderseitenstranges feststellen. Dieser Befund gestattet 
zweierlei ErkliirungsmSgliehkeiten: entweder kommt hierbei eine Dege- 
neration yon langen absteigenden Bahnen in Frage, in diesem Falle 
wird das erwghnte Mil~verh~Itnis zwischen Vorderseitenstrangdegenera- 
tion und Vorderhornaffektion ohne weiteres verstgndlich oder es handelt 
sieh um yon commissural-funikul/iren Elementen stammende Assozia- 
tionsbahnen des Vorderhorns, doeh kann auch dies nieht im Sinne einer 
diffusen Vorderhornl/ision, also gegen den systematischen Charakter, an- 
geffihrt werden, sondern es ist anzunehmen, dal~ die radikularen und 
funikulgren Elemente voneinander unabhgngig, selbstgndig, also syste- 
matiseh erkranken. Aul~er diesem Systematikproblem ist auch noeh die 
rein anatomisehe Frage zu klgren: woher entstammen denn die dege- 
nerierenden Fasern des Vorderseitenstranges ? Wir mSchten da die 
Probstsche Auffassung nicht als einwandfrei eracl~ten; teils, weil die 
funikulgren Zellen in keinem unserer beiden Fglle als mit Sicherheit 
erkrankt anzusehen waren; tells, weft aueh die Lokalisation der Faser- 
degeneration nieht v6llig der yon Probst gemaehten Annahme ent- 
sloricht. Die ,,Grenzsehicht", wo ja die kurzen funikul/~ren Fasern haupt- 
s/ichlich verlaufen, wird nSmlieh im allgemeinen yon der Degeneration 
verschont, und es wird eher die ,,gemisehte Zone" yon ihr betroffen, 
in der mit langen Assoziationsfasern zusammen sehr verschiedene ab- 
steigende Bahnen - -  in individuell schwankender Menge zerstreut aueh 
Pyramidenfasern - -  verlaufen. Aus diesen Grfinden sehen wit also die 
Frage der Liehtung des Vorderseitenstrangb/indels einstweilen a]s unge- 
kl/irt an. Vielleicht k6nnten hier die reinen nuelearen Amyotrophien 
eine K]/irung herbeifiihren, ob es sieh hier nieht eventuell um absteigende 
(extraloyramidale ?) Fasern handelt. 

In jiingster Zeit seheinen versehiedene Angaben daftir zu spreehen, da6 
aueh die extrapyramidalen Ganglien sich am Prozesse beteiligen kSnnen; 
fiber definitive anatomische Ergebnisse verfiigen wir jedoch noeh kaum 
(s. das im Zusammenhang mit dem Boldtsehen Falle Gesagte). Dasselbe 
gilt ffir die im Verlauf der amyotrophischen Lateralsklerose beobachteten 
psyehisehen St6rungen (van Bogaert 1925). 
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Ad 2. Was die Natur des Prozesses angeht, so stehen zwei Haupt- 
richtungen einander gegeniiber: die toxisch-infek~i6se und die rein 
degenerative Auffassung. Die Annahme der entztindlichen Genese 
s tammt yon Marburg, ihre neueren Ver~reter sind Alajouanine (1925), 
Matzdor// (1925), Poussepp und Rives (1925), Foix und Chavany (1925), 
Nakamura (1927). Matzdor// und noeh mehr Nakamura betrachten die 
amyotrophische Lateralskleros% nachdem sie bei ihr eine infekti6se J~tio- 
[ogle annehmen, als eine in die Gruppe der Poliomyelitiden gehOrige 
Erkrankung. Mir dieser infekti6sen Genese hat sich jiingst v. Lehoczky 
(1930) ansfiihrlich besch~ftigt und aus diesem Grunde eriibrigt sich 
wohl unsererseits auf die Frage n~her einzugehen, v. Lehoczky hat an 
seinem Fall, ein amyotrophischer LaCeralsklerose entsprechender ana- 
tomischer Befund plus Meningitis tuberculosa mit diffusen Ver~nderungen 
des Zentralnervensystems, in bemerkenswerter Weise dargetan, wie bei 
einer amyotrophischen Lateralsklerose die das Wesen des t)rozesses betref- 
fenden Ver~nderungen yon den nur akzidentellen getrennt werden k6nnen 
und sollen. In unseren eigenen Fi~llen fanden wir keinerlei entziindliche 
Erscheinungen vor. Deutlichere Infiltrate sahen wir besonders beim 
Falle 2, und zwar im Riickenmark und in der Medulla oblongata, yon 
diesen Infil traten ha~ es sich jedoch bei der Priifung mit Immersions- 
objektiv und besonders bei der Scharlachf~rbung herausgestellt, daI3 
es sich um perivasculiire FettkSrnchenzellen handelt, die /olglich keinen 
primdren Entzi~ndungsvorgang, sondern nur Abbau und Transport bedeuten 
(s. Abb. 1). Derartige K6rnchenzellmassen, besonders wenn sie in den 
adventitiellen Spalten eng aneinandergeprel~t liegen, k6nnen an Alkohol- 
pr~parar leicht den Eindruek yon entziindliehen Infiltraten erwecken. 
An derartige Elemente ist auch bei Biischer zu denken: ,,Die Gefi~B- 
infiltrationen zeigen sich fast ausschlie~lich in den Kerngebieten, wo 
degenerative Veri~nderungen des Parenchyms sieh nachweisen lassen 
und vornehmlich in den Pyramiden."  G. Noto mi6t den im Gebiete der 
Pyramidenbahn zu findenden ,,foeolai di rarefazione" wesentliehere Be- 
deutung bei, die nach ihm mit denjenigen bei der Anaemia perniciosa 
gefundenen v611ig identisch sind. Aus diesen Griinden steh~ er wohl 
in der Frage der Pathogenese auf den Standpunk~ der toxischen Genese. 
I-Iier sei erw~hnt, dal~ Miura (1903), der ebenfalls ein Anh~tnger der 
toxischen J~tiologie ist, darin einen Beweis fiir die Verbreitung der Toxine 
auf dem Wege der Blutbahn erblickt, da6 er die massenhaftesten ]Karchi- 
Schollenanh~ufungen - -  in v611ig verst~tndlieher Weise - -  in den peri- 
vascul~ren l~i~umen beobacht0en konnte. 

Die entziJndliche Genese wird heute yon der Mehrzah~ der Autoren ab- 
gelehnt, hTach Probst (1903) ,,kann man die Gef~J~ver~tnderungen nicht 
als Ursaehe bezeichnen. Reuter (1931) bezeichnet0 jiingst den pa~ho- 
histologischen Proze8 als rein degenerativ. Er  sagt: ,,Die Reaktion 
der Glia und die Ganglienzelldegenerationen beherrschen das histo-par 
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logisehe B i ld  so weitgehend, daB, um mit  Schaffer zu spreehen, yon 
einem ektodermogenen oder ektodermotropen ProzeB gesproehen werden 
kann;  d. h. die amyotrophisehe Lateralsklerose entweder als heredo- 
degenerative Systemerkrankung anzusehen ist oder auf einer Degenera- 
t ion des motorischen Systems bei Einwirkung eines toxischen Agens 
beruht" .  Gerade bei diesem Punkte miissen Mr  unseres Erachtens in 
die Analyse des histopathologisehen Brides tiefer eindringen. Lehoezky 
er6rtert  die Frage, ob das histopathologische Bild als exogen oder als 
endogen anzusehen ist; wir selbst betraehten den rein degenerativen 

Abb.  1. N i s s l b i l 4  (a) a n d  Schar lachbi l4  (b) aus 4em Gebiete  der degener ier ten  Seiten- 
p y r a m i d e n b a h n .  Perivaseulf i re  gliogene Gi t te r -  bzw. KSrnehenzel len,  die ~ln Niss lb i ld  
den  E ind ruck  eines kleinzelligen In f i l t r a t e s  erweeken,  w/~hren4 ~m Schar lachbi ld  ihre 

wah re  N a t u r  deut l ich  zum Ausd ruek  k o m m t .  Fal l  2. 

Charakger der Vergnderungen als bewiesen und m6ehten nun - -  vielleieht 
etwas konkreter - -  die Frage aufwerfen: welcher der beiden - -  ektodermo- 
tropen bzw. ektodermogenen - -  Uharakterzi~ge ist aus dem anatomischen 
Bilde herauszulesen ? 

Scha//er teilt in der letzten Fassung seiner Lehre 1 die abiogenetischen 
also prim~r-endogenen Prozesse des Zentralnervensystems in zwei grebe 
Gruppen ein: 1. Die ,,diffuse Form", bet der die Gesamtheit  der neuronMen 
Elemente des Nervensystems erkrankt :  ,,ubiquit~ire Ganglienzellabio- 
trophie"; der Vertreter dieser Gruppe ist die familiare Idiotie. 2. Die 
,,systematische Form" oder ,,Systemabiotrophien", bet welchen ausschlieS- 
lich gewisse Neuronensysteme erkranken.  FOr diese sind auSer der 
Keimblat twahl  (Ektodermogenie) noch die Segment- und Systemwahl 
charak~eristisch, d. h. die , ,Faktorentrias",  yon welcher bet der ersten 

1 Revision in der P~thohistologie und Pathogenese der inf~ntil-amaurotischen 
Idiotie. Arch. f. Psychiatr. 96 (1931). 
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Gruploe in dieser Form selbstverstgndlieh nieht gesproehen werden kann. 
Diese Trias ist auf Grund des strukturellen Aufbaues des Zentralnerven- 
systems yon vornherein zu erwarten, naehdem die Neuronensysteme als 
exklusive EktodermMgebilde segmentgr und systema~iseh aufgebaut sind. 
Aus diesem Grnnde betont Scha//er, da6 die systematisehen ekto- 
dermogenen Erkrankungen gerade dureh ,,gewisse Momente aus der 
Entwieklung des Zentralnervensystems" zu solehen gestempelt werden; 
diese Erkrankungen sind rein ektodermal gezeiehnet, mit AussehluB 
jeglieher 1orimgr-aktiver Vergndernng seitens der mesodermalen Ele- 
mente. Die amyotrophisehe Lateralsklerose gehoreht in ihrer laatho- 
histologisehen Zeiehnung genauest der ,,Systemabiotrolahie" yon 
Scha//er, denn wie wir an der Hand unserer zu sehildernden zwei 
Fglle zeigen k6nnen, ist bei diesen die , ,Faktorentrias" ebenfalls deut- 
ieh verwirklieht. 

Reuter h~ilt SchaHer entgegen, daB, naeh den Ansiehten yon Jakob 
und Spielmeyer, man allein aus dem anatomisehen Bilde keine Sehliisse 
betreffs der ~tiologie eines degenerativen Prozesses zu ziehen vermag. 
Vor der eingehenderen Analyse des anatomisehen Bildes der amyo- 
trophisehen Lateralsklerose mSchten wir uns mi~ diesen lorinzipie]len 
pathologisehen Problemen besch~ftigen. Naeh Jalcob ,,gibt es zweifellos 
auf toxiseh-infekti6se Ursachen basierende, exogene Prozesse, die unter 
Umst~nden eine reine Schaffersche Trias anatomiseh bieten k6mlen." 
Er  fiihrt den Alkoholismus, die Diphtherieintoxikatior/, die postencepha- 
litisehen Nigra-L~sionen, die dutch CO-Vergiftung verursaehten Pallidum- 
nekrosen als exogenbedingte systematische Erkrankungen an, wie aueh 
die Paralysis agitans und die Piclcsche loNire Atrophie, die ebenfalls 
in die Grul0pe der heredodegenerativen Krankheitsprozesse im Sinne 
SchaHers einzureihen ws obwohl dies dureh kliniseh-genealogisehe 
Daten nieht ausreichend genug gestiitzt wird. Die Einw/~nde Ja]cobs 
k6nnen wit nieht als berechtigt ansehen. Die Ver~nderungen des Zentral- 
nervensystems bei Alkoholismus zeigen tats/~chlieh olt auffallende Lokali- 
sation: scheinbar systematisehen Purlcin]e-Zellausfa]], die intensive L~ision 
der Gegend um den Aqu/~dukt herum, die auffallende Affinitgt zu  den 
vegetativen Zentren usw. Wie wenig man indessen yon einer der drei- 
fachen Elektivit~it entspreehenden Systemerkrankung spreehen kann, 
geht aus der unl/~ngst erschienenen eingehenden Darstellung Neubiirgers 
(1931) hervor. Beim Chorea-Falle Globus' (1923), aulgetreten naeh einer 
iiberstandenen Diphtherie, land sieh auf das Striatum lokalisierte sehwere 
Parenehymdegeneration, g]eiehfalls t ra t  abet lebhafte mesodermale Reak- 
tion in Erseheinung (Meningitis, Blutungen) und der Prozel3 beschrs 
sich keineswegs auf die kleinen Striatumzellen. Der pseudosystematisehe 
Charakter der eneephalitisehen Nigradegenera~ion kann ebenfalls kaum 
bezweifelt werden. Wie auch Kdrnyey (1931) hervorhebt: ,,An der Nigra- 
ver/inderung sind sowohl die ekto- wie die mesodermalen Gebilde 
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beteiligt . . . .  Die Nigraver/tnderung h a t . . ,  einen Systemcharakter. Daft 
es sich hier nich~ um eine systematische Erkrankung handelt, zeigen 
a) die Genese der S.n.-Erkrankung, welche eine Degeneration bei einem 
entzfindliehen Prozeft darstellt, b) die herdartig verteilten sonstigen 
L~sionen." Deziiglich der durch CO-Vergiftung verursachten Pallidum- 
nekrose kSnnen wir mit Scha//er hervorheben, dab dieselbe eine Total- 
nekrose ist, durch welche die Elemente des Nervengewebes ohne Wahl 
zugrunde gehen. Wir k6nnen vielleicht noch hinzuffigen, daft die Nekrose 
nicht immer auf das Pallidum lokalisiert bleibt, sondern sie kann auch 
das Putamen in Mitleidensehaft ziehen. Wir erkennen dagegen das 
]~estehen der Scha[/erschen Trias bei der genuinen Paralysis agitans 
und besonders bei der Pic/csehen Atrophie an. Dies sprieht jedoeh 
unseres Erachtens eher ffir als gegen die Scha[/erschen Gedankenggnge. 
In neuerer Zeit begegnen wir ngmlich klinisch-genealogischen Angaben 
betreffs der heredodegenerativen Genese beider letzterw/~hnten Erkran- 
kungen (Griinthal 1931, Benedelc-Csgrsz 1923, Willige 1911, Kiic/cens 1925, 
Lundborg 1913, Lewy 1922)o 

Die tteredodegenerationslehre Scha//ers ist in jiingster Zeit yon Ph. 
Schwartz nnd Cohn (1930) sehr scharf nnd in einer nieht ganz versti~nd- 
lichen Weise angegriffen worden. Verff. kommen auf Grund ihrer Unter- 
suehnngen fiber die anatomische Lokalisation yon tranmatisch-toxiseh 
infekti6sen Erkrankungen zu dem Schluft, daft im Zentralnervensystem 
topistisehe Einheiten anzunehmen sind, deren elektive Erkrankung nieht 
an die ehemisehen Eigensehaften des Parenehyms, sondern an die 
Eigenschaften des Gef~ftnetzes der betreffenden ~opistisehen Einheit 
gebunden ist. Die spezifischen Capillaren mit der spezifisehen, nervSsen 
Struktur zusammen verleihen der betreffenden topistisehen Einheit jene 
Eigensehaften, welehe sich auf versehiedene Einwirkungen in der Elekti- 
vit/~t der Ver/inderungen kundgibt. Die Bedeutung der Schwartz-Cohn- 
schen Un~ersuchungen wollen wir durchaus nieht untersehi~tzen; wit 
erblieken in ihnen betreffs der Struktur und der t~eaktionsweisen des 
Zentralnervensystems sehr interessante und wertvolle Beobaehtungen. 
Doch halten wir gerade die gegen die Scha//erschen Lehren angeffihrten 
,,Bemerkungen" als unbegriindet und wohl aueh im Grunde verfehlt; 
daher ist es zu bedauern, dab diese yon anderen Autoren als Argumente 
gegen Scha//ers Anffassung angeffihrt werden. Nach ihnen sind die 
SchaHerschen anatomischen Kriterien nicht geeignet, die Xtiologie eines 
Prozesses zu bestimmen, denn sie konnten eine ]:~eihe t~/tlle beobachten, 
,,die dm'ch symmetrisehe Ansdehnung der anatomischen Ver/~ndernngen, 
weiterhin dutch genaueste Elektivit~t der Ausdehnung auf bestimmte 
topistisehe Einheiten, ausgezeichnet waren nnd bei welchen als Ursachen 
der Erkranknng sehr verschiedenartige Schs gefunden wurden: 
r162 Schgdigungen, Infektionen, Vergiftungen". Wenn wir -<on 
der Ungenauigkeit der Schwc~rtz-Cohnschen Bezeiehnungen, welehe darin 
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zum Ausdruck kommt,  dab Verff. wiederholt yon ,,genauest elektiven" 
und ,,isolierten" Erkrankungen sprechen, ihre Abbildungen aber dies 
nieht demonstrieren, aueh absehen wollen, bleibt noch immer der prin- 
zipielle Unterschied in dem vSllig andersartigen Gebrauch der Begriffe 
iibrig. SchaHer sprieht yon lkTenronensystemen und yon ihrer elektiven 
Erkrankung. In  den F/tllen yon Schwartz und Cohn handel~ es sieh 
dagegen nichtum Neuronensysteme, in den auf jeden Fall merkwiirdig 
lokalisierten und zuweilen ziemlieh eireumseripten Lasionen spielen naeh 
den Autoren best immte ,,topistisehe Einheiten" eine Rolle, die jedoeh 
mit den Schal/ersehen Systemen gar niehts Gemeinsames haben!  Wenn 
anch Schwartz und Cohn die ,,genaueste Elektivi tat  der Ausdehnung  
auf bestimmte topistische Einheiten" hervorheben, so kann dies die 
Scha//erschen Prinzipien weder pro noch eontra beriihren, aus dem ein- 
faehen Grunde, well die beiden AuHasaungen sich an] zwei v611ig verschiedene 
Kategorien yon Tathohistologischen Vorgiingen, bei Scha][er auf rein endo- 
gene, prim~ir degenerativ bedingte, echt segment~ir-systematische, bei 
Schwartz-Cohn auf rein exogene, sekund/ir-gefal~bedingte, topiseh-lokale 
Prozesse beziehen. 

Kehren wit nach dieser kleinen Exkursion zum Problem der amyo- 
trophisehen Lateralsklerose zuriiek. Die Exkursion war notwenc[ig, um 
die Stabilitat der Scha/[ersehen Lehren zu zeigen und entgegen den ver- 
sehiedenen Einw/~nden zu beweisen, dal3 man aus den SchaMersehen ana- 
tomischen Merkmalen doeh imstande ist /itiologisehe Folgerungen zu 
ziehen. Fiir die amyotrophisehe Lateralsklerose ist dies aus dem Grunde 
wichtig, well der systematisehe Charakter yon vielen angenommen wird - -  
ja yon Kino wird z. B. das Leiden als das Paradigma der dreifaehen Elek- 
t ivi ta t  dahingestellt - -  ohne dab gleiehzeitig die heredodegenerative 
J~tiologie anerkannt  w~re. Wir glauben daher, da6 wit auf Grund obiger 
ErSr~erungen mit der Feststellung des Systemcharalcters der amyotrophischen 
Lateralsl~lerose im Scha//erschen Sinne, gleichzeitig ihre heredodegenerative 
Z4"tiologie yon anatomischer Seite her recht/ertigen ]connten. 

Indem wir auf den die anatomisehen Ver~nderungen besprechenden 
Punkt  ]. verweisen, fassen wir den Systemcharalcter der amyotrophischen 
Zateralsklerose in folgendem zusammen: Es erkranken die mo~erische 
Rinde, insbesondere die I I I .  und V. Schicht, mit  der yon bier aus- 
gehenden Pyramidenbahn und den commissuralen Fasern zusammen, 
alle iibrigen Stellen der GroShirnrinde sind intakt ;  weiterhin das peri- 
phere motorische l~euronsystem, und zwar in den spinalen und ponto- 
bulbaren Segmenten mit  wechselnder Intensit~t.  Zu dieser certieo- 
nucle~r-nucleemuskuli~ren Degeneration gesellt sich anscheinend die Ent-  
artnng yon gewissen extrapyramidalen efferenten Systemen, wie das 
hintere Langsbiindel und die tectospinale Bahn. Zusammenfassend 
kSnnen wir also sagen, dab die amyetrophische Lateralsklerese ,,eine 
iorim~ire Erkranlcung der motorischen Leitungsbahnen" (Probst) ist. Die 
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heute noch nicht genau definierbare Beteiligung des Vorderseitenstranges 
betrifft das Wesen der systematischen Degeneration nieht. Aueh Fi~n[- 
geld meint, da$ ,,das geringfiigige Betroffensein anderer Strangsysteme 
kann dagegen nieht ins Feld gefiihrt werden." Zur Demonstration dieser 
strengen Systemelektivitdt mSchten wit nur einige Momente herausgreifen: 
die schar/e Abgrenzbarkeit des Rindenprozesses zur Naehbarscha/t, ins- 
besondere zur hinteren Zentralwindung zu ; die vSllige Intaktheit des Rol- 
lerschen und des dorsalen Vaguskernes gegeniiber des eng zusammen- 
liegenden und stark liidierten Hypoglossuskernes; die Intaktheit der Sym- 
Tathicuszellen im Seitenhorn, verglichen mit den unmittelbar benachbarten 
radikuldiren Neuronen ; die elektive, nur den yore Darkschewitschsehen Kerne 
absteigenden langen e/ferenten Fasern betre/]ende Degeneration des hinteren 
Ldingsbi~ndels. Unser Fall 1 beleuchtet diese strenge Systematik noch 
yon einer interessanten Seite, die gleichzeitig als eine Antwort auf gewisse 
Einw/~nde Reuters dienen soll. Renter ffihrt als ein Argument gegen die 
heredodegenerative Natur  in einem seiner F/~lle gefundene asymetrische 
Pyramidendegeneration an. Tats~chlich wird die bilaterale Symmetrie 
-con Scha//er als ein Charakteristikum der heredodegenerativen Erkran- 
kungen bezeichnet. DaB jedoch dutch eine gewisse Asymmetrie der 
systematische Charakter gelegentlich noch deutlicher hervortreten kann, 
ist an unserem Fall 1 schSn zu demonstrieren. Klinisch bestand neben 
nut  angedeuteten Pyramidensymptomen eine stark ausgeprggte Amyo- 
trophie, und zwar auf den ganzen KSrper verbreitet, rechts starker 
als links ; betreffs der Verteilung dieser Amyotrophie waren in den kleinen 
Handmuskeln schwerste L~sionen, in den un~eren Extremit~ten dagegen 
nut  m~l~ige, zu finden. Anatomisch wies die L/~sion des zentralen und 
des peripherisehen Neurons merkwiirdige Korrespondenz auf. Vom 
motorischen Trigeminnskern hinunter bis znm lumbosakralen Motorium 
war die rechte Seite fiberall etwas st/~rker befallen als die linke; dasselbe 
Verhalten wies auch die Pyramidenbahn auf. Die Zentralrinde war 
dementsprechend links stiirker lddiert, als rechts. Die Korrespondenz ging 
noeh weiter : im Riickenmark fanden sich die maximalen Degenerationen 
in den den kleinen Handmuskeln entspreehenden Segmenten C 4--Thl,  
in der motorischen Rinde ebenfalls in der dem Hand- und Fingerzentrum 
entspreehenden Region V yon Economo. Die an sich asymmetrische, 
]edoeh in diesem Um/ange korrespondierende Seitenwahl der beiderseitigen 
zentralen und peripherischen Syteme besagt unseres Erachtens vielleicht 
noch mehr, als eine ein/ache bilaterale Symmetrie. Dabei ist sie aueh 
insofern interessant, als die Degeneration des zentralen und des peri- 
pherisehen Neurons bei der amyotrophisehen Lateralsklerose im all- 
gemeinen voneinander unabh/~ngig (koordiniert) zu verlaufen pflegt. Bei 
dieser streng segment/~r-sysr Degeneration der cortic0-nucle/~ren 
motorischen Systeme als Positivum is~ sehr bezeiehnend alas Freibleiben 
des Bindegewebe-Gef/~Sapparates als Negativum. 



][ 60 Ks v. Ss 

Ad 3. In  den vorhergehenden Ansftihrungen konnten wir den prim~r- 
systernatisehen Chgrakter der arnyotrophischen LaterMsklerose feststellen 
und rn6ehten nun kurz besprechen, wohin denn der Beginn des Prozesse8 

rnit gewisser Wahr- 
scheinlichkeit zu vet- 
legen ist. Der hierher- 
geh6renden Ansichten 
sind wieder vielerlei. 
Leyden, Mingazzini, 
Pardo,Oppenheim hMten 
die Erkrankung der Vor- 

derhornganglienze]len 
fiir das Prirn/~re und die 
Degeneration des eor- 
t icospinMen Neurons fiir 
das Sekund/tre. Nach 
Brissaud, Hoche, Ber- 
trand und van Bogaert 
handelt es sich nieht urn 
die prirns Affektion 
des Pyrarnidensysterns, 
sondern um diejenige 
der kurzen funikul/tren 
Neuronen. Diese Auf- 
fassung ist neuerdings 
yon Bertrand und van 
Bogaert (1925) ausftihr- 
lieh erSrtert worden. 
Verff. gehen davon aus, 
dM~ die Pyrarnidenb~hn 
Mlern Ansehein n~ch 
nicht direkt rnit dem 
nucleornotorisehen Sy- 
stern verbunden ist, 
sondern durch zwisehen- 

Abb.  2. a) Pyra ,midendegenera t ion  der amyo t roph i sehen  
Lateralsklerose.  b) Py ramidendegene ra t i on  als Folge eines gesehaltete Elemente. 

subcort ieMen Blutungsherdes .  Die F o r m  des ])3~8 Prirn~re ist nach 
neg 'enerat ionsfeldes  in beiden F~illen identiseh.  

dieser Auffassung die 
Ert~'ankung dieser Elernente, so dub die arnyotrophisehe Lateral- 
sklerose ~< affection d6g6ngrative transsynaptique d@endant  d'une atteinte 
primitive de la substance grise trunco-spinMe et ulterieurrnent de route 
1s voie motrice,'~ ist. Das in den Pedunkeln dutch die Pyrarniden- 
degeneration dargestellte dreieckige Feld entsprieht naeh Bertrand 
und van Bogaert nicht der Form einer absteigenden Pyramiden- 
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degeneration cerebralen Urslorungs. Diesen Einwand miissen wir zuriick- 
weisen; einerseits wissen ~vir aus den Marchi-Untersuchungen Probsts 
und anderer, dal~ die Form des degenerierten Feldes in den versehiedenen 
Niveaus variieren kann, genau so wie die Form der Pyramidendegenera- 
tion herdf6rmigen Ursprungs; andererseits ist an Weigert-Bildern gut 
zu sehen, dab in dem entsprechenden Niveau auch die absteigende Ent- 
artung (naeh subcortiealer Blutung) v611ig ~hnliehes dreieckiges Feld 
einnehmen kann, mit seiner Spitze seitlich ins Gebiet der l~asc, pon- 
tini lat. eindringend (Abb. 2). Wit k6nnen noch hinzufiigen, dab sowohl 
im Verlaufe der t)yramidenbahn wie auch in der Ausbreitung der Ver- 
s in der vorderen Zentralwindung bei amyotrophiseher Lateral- 
sklerose individuelle Variets m6glich sind. SchIesinger verlegt den 
Ausgangspunkt des Prozesses in die Artikulation der beiden Neurone. 
Von der Mehrzahl der Autoren wird sowohl die Affektion des eortico- 
nucle~ren wie auch des nucleomotorisehen Systems als lorim~r und als 
voneinander unabh~ngig betrachtet, so yon Probst, Goldscheider, Mari- 
nesco, Montanaro, SchrSder, Scha//er, Fi~n/geld, Ottonello, Lehoczky- 
Scha/]er, Hechst, Montanaro-Ldpez u. a. Der Umstand, da~ die amyo- 
trophische Lateralsklerose tells zu der spastischen I-Ieredodegeneration, 
teils zu der reinen Amyotrophie ~bergs zeigen kann, weist darauf 
bin, dal~ die Erkrankung beider Neurone voneinander unabh~ngig ge- 
sehieht. Dasselbe beweist auch der h~ufige Befund, dal~ das ~ax imum 
der Li~sion in den cervieo-dorsalen Riickenmarkssegmenten zu finden ist, 
wiihrend im Cortex das FuSzentrum die schwersten Ver~nderungen 
erkennen ]s ~einungsversehiedenheiten gibt es auch innerhalb dieser 
yon uns geteilten Ansicht insofern, als Marinesco, SchrSder, Ottonello die 
Affektionsstelle des zentralen Neurons nicht in die Urslorungszelle , son- 
dern in die Pyramidenbahn verlegen. Nach den Beobaehtungen SchrSders 
(1914) kSnnen erstens nach einer vor litngerer Zeit erfolgten Unterbreehung 
der Pyramidenbahn in der Zentralrinde zu denjenigen der amyo- 
trophisehen Lateralsklerose ganz ~thnliche Ver~nderungen zustande 
kommen, andererseits entspricht die Pyramidendegeneration der amyo- 
trophischen Lateralsklerose nicht einer einfachen sekund~ren Degenera- 
tion. Auf dieser Grundlage denkt er, ,,dal~ die I-Iirnrindenvers 
bei amyotrophiseher Lateralsklerose sekunditrer Natur (durch die Pyra- 
midenbahn-Degeneration bedingt); nicht prim~rer Natur sind". SchrSder 
hebt noch die merkwiirdige Tatsache hervor, dal~ bei tier amyotrophisehen 
Lateralsklerose - -  obwohl die Degeneration mit der Marchi-Methode bis 
zur t~inde zu verfolgen i s t -  diese ,,an ~Y[arkseheidenpr/iparaten 
betrachtet, nach oben zu in der Brticke oder im Itirnschcnkelfu9 halt 
macht".  Dieser Feststellung SchrSders schliel~en wir uns im wesent- 
lichen an, doch m6chten wir bemerken, da6 sie nur cure grano salis 
genommen werden ](ann. Bei Probst (Fall 2), Ottonello (easo 8) und 
Hechst war ni~mlich an Markseheidenbildern die Lichtung der Pyramiden- 

A r c h i v  f i i r  Psych ia t r io .  ]~d. 97. II 
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hahn auch fiber die irmere Kapsel hinaus zu verfolgen; bei unserem 
Fall 2 wies die Marksubstanz der C. a. in ihrer eaudalen tt/~lfte ange- 
deutete Liehtung auf. Immerhin ist die erhebliche t{esistenz der pro- 
ximalen Pyramidenbahnteilen an Weigert-Bildern eine auffallende Tat- 
.saehe und eine weiter zu Mgrende Frage des histopathologisehen Bildes 
der amyotrophisehen Lateralsklerose. Naeh Marinesco (1900, 1925) be- 
steht die Degeneration des zentralen Neurons in einem krankhaften 
hydrolytischen Prozesse der Pyramidenfasern, welehe aufsteigend zur 
Atrophie bzw. Ausfall der Betzsehen l%iesenzellen ffihrt. Probst (1903) 
betraehtet Marinesco und SchrSder gegenfiber die Erkrankung der 
motorisehen Rinde mit Bestimmtheit als die Ursaehe der Pyramiden- 
degeneration. ,,Die Pyramidenbahndegeneration ist sowohl bei progres- 
siver Paralyse, wie bei amyotrophiseher Lateralsklerose yon Erkrankung 
der motorisehen Hirnrinde abhgngig . . . .  Die naehgewiesene Balken- 
degeneration unterstfitzt diese Ansieht in erheblieher Weise." Selbst 
die Tatsaehe, dal3 die einzelnen Rindenzentren (Gesieht, Hand, Arm, 
Bein) sieh versehiedenartig verhalten, maeht die Lokalisation des Beginns 
in die Ursprungszellen der Pyramidenbahn wahrseheinlich. Die Differenz 
zwisehen beiden Auffassungen (primate Zelldegeneration-- prims Faser- 
degeneration) betrifft fibrigens das Prinzip der Neuronendegeneration 
nieht. Das wesentliehe ~omen t  besteht n~mlieh unserer Ansieht naeh 
in einer prim/~ren progressiven Degeneration des Pyramidenneurons, 
welche au/ abiogenetischer Grundlage, also in/olge einer im Neuro~ seIb~t 
enthaltener Ursache, beginnt; deshalb k6nnen wit" der Frage, die sieh 
mir der Stelle des Neurons befaSt, an weleher der mit unseren morpho- 
logisehen Mitteln fagbare ProzeB beginnt, nut  eine untergeordnete Bedeu- 
tung beimessen. 

Naeh Besprechung der klinisch-heredobiologischen und anatomischen 
Fragestellungen mSchten wir kurz die serologische Seite des Prozesses 
er6rtern. Der Liquor der an amyotrophiseher Lateralsklerose leidenden 
Patiehten ist gew6hnlich v611ig normal, insbesondere fehlen in ihm auf 
eine toxisch-infekti6se Erkrankung hinweisende Abweichungen. Die 
Impfversuehe (Ala]ouanine, Poussepp-Rives, Launay) verlaufen ebenfMls 
v611ig negativ. Nieht selten ist der AlbumingehMt minimal erhShr was 
wir jedoch auch bei jedem nicht entzfindliehen degenerativen ProzeB 
des Zentralnervensystems anzutreffen pflegen. Auger diesen negativen 
Befunden halten wit aueh die Permeabilit~tsuntersuehungen F. K. Wal- 
ters ffir wiehtig. Walter (1925) hat mit der yon ibm ausgearbeiteten 
Brommethode die Permeabilit~t der Meningen bzw. der Barriere bei 
verschiedenen Nerven]crankheiten untersueht. Sein Index wird dureh 
den Quotient zwisehen der Bromkonzentration des Blutes und tier 
des Liquors dargestellt, weleher normaler Weise 2,90--3,30 ausmacht; 
fiber diesem Wert sprieht er yon herabgesetzter, unter diesem yon erhShter 
Permeabilit/~t. Nach F. K. Walter sind yon dem Permeabilit~tsindex 



Uber die endogen-systematische, Natur der amyotrophischen Lateralsklerose. ] 63 

bis zu einem gewissen Grade s Schltisse zu ziehen. So ist die 
Permeabilitgt bei akuten und chronischen Entzfindungen erh6ht; in 
zwei F/~llen yon Heredoataxie (Friedreich) und in zwei Fallen yon 
amyotrophischer Lateralsklerose fand er dagegen normale Werte. Be- 
zfiglieh der amyotrophischen Lateralsklerose h/~lg er es ffir ,,sehr 
unwahrscheinlich, dab bier ein im KSrper vorhandenes Toxin die Bar- 
riere passierend auf das Zentralnervensystem einwirkt und  so als kausaler 
Faktor in Frage kommt . . . .  Wir werden also die causa morbi innerhalb 
der Barriere d. h. der ~Ieninger/, zu suchen haben." Walter bemerk~ 
noeh, dal] die Permeabili~/ttsmethode die Frage der J~tiologie nicht ent- 
seheiden, sondern ihrer L6sung nur n~herbringen will. 

Wit glauben, dag die bisher ausfiihrlieh erSrterten klinisch-heredo- 
biologischen, wie auch pathologiseh-anatomischen und endlieh sero- 
logisehen Feststellungen uns fiir die Annahme einer endogen-sys~e- 
ma~ischen Natur der amyotrophischen Lateralsklerose eine geniigend 
fundierte Grundlage gews Andererseits stehen wir in der Frage 
der toxischen Genese auch heute noch auf dem yon Probst vertretenen 
Standpunkt, der sagt: ,,Sichere Anhaltspunkte fiir eine toxisehe Erkran- 
kung fehlen uns aber derzeit und aueh die Zellvers sehen 
durehaus nieht so aus wie bei toxisehen Sch/~dlichkeiten". Zu dieser 
Annahme neigt aueh Marinesco: ,,~ notre avis donc, la scldrose latdrale 
amyotrophique n'est pas un syndrome banal, mais une entitd morbide 
d 'un genre spdeial qui se rapproehe, dans une certaine mesure, des mala- 
dies familiales." Die Anh/tnger der endogen-systematischen Auffassung 
sind: Ncha/[er (1926), Fiin/geld (1927), Ottonello (1929), Lehoezky-Schaf]er 
(1930), Heehst (1931), Braunmi~hl (193]), Montanaro-Ldpez (1931). Zur 
Erld~rung der Tatsaehe, dab die amyotrophische La~eralsklerose der Er- 
wachsenen, abgesehen yon Ausnahmef/illen, keine }Ieredofamiliarit/~ auf- 
zuweisen pflegt, mSehten wir mit Schar annehmen, ,,dab wir den Kreis 
der eeht endogenen, d. h. idiotypiseh bedingten segment/tr-systematisehen 
Krankheiten welter fassen mfissen, in welchen dann auBer den famili~ren 
noch die afamili/~ren Formen der anatomisch ektodermogenen Krank- 
heiten gehSren". Freilich kSnnen wir nicht sagen, welche Nechanismen 
es ermSglichen, da6 endogene Erkrankungen afamili~r auftre~en k6nnen; 
somi~ bleib~ die amyotrophisehe Lateralsklerose heredobiologisch aueh 
weiterhin ein ungel6stes Problem. 

Von den bisher besprochenen amyotrophischen Lateralsklerose- 
Formen, als idiotypisch bedingten Ph~tnotypen, sind die verschiedenen 
paratypisch entstandenen amyotrophischen Lateralsklerose - Nach- 
ahmungen seharf abzutrennen. Solche sind die symptomatisehen amyo- 
trophischen Lateralsklerosen bei Sclerosis multiplex (Richter), Syringo- 
myelie (EIzholz, Bouchaud, Marie-Chatelin), Encephalitis lethargica 
(Wimmer, Fromant, De Nicold, Kdrnyey, Ornsten), Poliomyelitis chro- 
niea (Jumentid.Senlis, Ntatoverov-Nenderov, Aleksandrovsky) und haupt- 

11" 
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s~ehlich die luisehe F o r m  der  amyot roph i schen  Latera lsk lerose  (Dana, 
Ldri, H. Kaiser). 

Endl ich  noch einige W o r t e  fiber die ~tiologische Bedeu tung  des 
T r a u m a s .  I n  tier L i t e r a t u r  f inden  wi t  das  Traum~ n ich t  sel ten e rw~hnt  
[Goldberg (1898), Hauck (1899), Ottendor~ (1902), Giese (1904), Pagen- 
stecher (1905), Ricca (1908), Tetzner (1907), Ladame (1910), K. Mendel 
(1913), Divry (1929), Gerber (1930), usw.].  E in  Tell  der  A u t o r e n  erb] ickt  
ein wesent l iches  /it iologisches Moment  in  dem T r a u m a  (neuerdings 
Gerber), andere  messen i b m  eher  nur  eine auslSsende l%olle bei. W i r  
selbst  schliel3en uns der  Auffassung Divrys an und  glauben,  da3  das  
T r a u m a  in der  En twic ldung  des k l in ischen Bildes ta t ss  i rgendeine  
Rol le  h a b e n  k a n n ;  diese k a n n  abe t  nur  in  einer  AuslSsung bzw. Be- 
sehleunigung des durch  den  endogenen F a k t o r  bed ing ten  und  aller Wahr -  
scheinl iehkei t  auch sonst  auf t re tenden ,  k r a n k h a f t e n  Prozesses bestehen.  

Eigene Fiille. 
Fall 1. M.T., 64 Jahre alt, Pl~tterin, aufgenommen am 6. 5. 31. GroBeltern 

an unbekannter Krankheit, Mutter an Gebi~rmutterkrebs verstorben. Zwei lebende 
Brtider, 67 und 63 Jahre alt, diese sind abgesehea yon ,,rheumatischen" Schmerzen 
in den Schultern beschwerdefrei, insbesondere sind bei ihnen keine ~uskelatrophien 
vorhanden. Beim Bruder eine iiberzi~hlige Brustwarze rechts. J(hnliehe Erkrankung 
wie bei Patientin ist in der Familie nicht vorgekommen. Bei Patientia sind die 
ersten Erscheinungen vor 2 Jahren aufgetreten: im ganzea KOrper, doeh besonders 
in den Armen begann sie schwiicher zu werden, allmi~hlich wurde sie arbeitsunf~hig. 
Seit einem Jahr hat sich die Sprache stark verschlechtert. Das Schlucken auch 
erschwert, sie verschluckt sich 0fret. Wasserlassen und Stuhlabgang in Ordnung. 
~0 kg Abmagerung. 

Be/und. 167 cm hoch, 57 kg KOrpergewicht, stark abgemagerte Patientin, 
KJaochensystem o: B. Sch~delumfang 56,5 era, Seh~del normal koniiguriert, am 
Kopf keine Klopfempfindliehkeit. Augenbewegungen frei, Pupillen mittelweit, 
gleichgroJ], rund, reagieren auf Licht und Akkommodation prompt. In tier Gesichts- 
muskulatur besonders um die Lippen herum mi~l~ige Parese, Baekenau~blasen gelingt 
ihr nieht, Sulcus nasolabi~lis rechts m~l~ig verstrichen, Stirnrunzeln gelingt. Kau- 
muskeln minimal p~retiseh. Es gelingt ibx" k~um die Zunge zu bewegen, diese 
weieht etwas naeh reehts ab; die Zunge ist stark atrophisch, besonders rechts, 
wo sich tiefe Furchen bilden. Gaumensegel- und Ph~rynxmuskul~tur wird nieht 
innerviert, Rachenreflex nicht auslOsbar, KSrperhMtung etwas nach vorniiber- 
gebeugt, die Schulterbli~tter stehen yore Thorax ~b, der Gang ist langsam, sehwer- 
fs Oberarm und Sehultermuskul~tur stark atrophisch, der Tonus in ihnen 
stark herabgesetzt. Der reehte Arm wird nur bis zur ttorizontalen gehoben, der 
linke bedeutend hOher. Die Atrophie ist am sti~rksten in der Thenar-, Hypothenar- 
und Interosseusmuskulutur, reehts mehr als links. Krallenstellung der Finger 
ebenfalls rechts mehr a]s links. H~ndedruck mit :Dynamometer beiderseits kaum 
reel]bar. An den unteren Extremit&ten sind die Ver&nderungen weniger stark 
ausgepr~gt, die Muskelkraft ist im wesentlichen erhalten, obwohl das reehte Bein 
etwas schw~cher ist, aueh ist das reehte Bein etw~s atrophisch. Patellarreflexe 
beiderseits lebhaft, Patellarklonus und Achillesklonus nicht auslOsbar. Achilles-, 
Triceps, Biceps- und Radiusperiostreflexe beiderseits auslOsbar. Bauehdeckenreflexe 
fehlen in allen Sextanten. B~binski links positiv, rechts angedeutet. In der ~us- 
kulatur des l%umpfes, Halses und der Extremit&ten wie auch der Zunge und des 
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Kinns dauernde faseikul~re und fibrill~tre Zuckungen. Die elekgrische Untersuchung 
zeigt in der atrophisehen Muskulatur Herabsetzung sowohl fiir den galvanisehen 
wie such faradischen Strom. Deutliehe Entartungsreaktion nicht Ieststellbar. 
Sensibel-sensoriseh keine Abweiehungen. Keine vege- 
tativen StSrungen. Spreehen kann Patientin nicht, 
kann nur einige Laute yon sieh geben. Sie sehluckt 
aueh Fltissiges sehr schleeht. Innere Organe o. B. 
Augenhintergrnnd normal. Urin negativ. Wa.R., 
S.-G., N.T.R. im Blute negativ. W~hrend des 1/2- 
j~hrigen klinisehen Aufenthaltes progrediert der Zu- 
stand danernd. Die Sprach- und Sehluekunfghigkeit 
wird vollst~ndig, Patientin mug dureh die Sonde 
gefiittert werden, Die Differenz zwischen den Atro- 
phien beider oberen Extremit~ten verschwinde~ all- 
m~hlich, auch werden in den Armmuskeln die fibril- 
1/tren Zuckungen geringftigiger. An den unteren 
Extremit/~ten zeigte sich keine wesentliche Progre- 
dienz, die Differenz zwischen beiden Seiten blieb 
bestehen, t{eflexe unver/indert. Psyehiseh reagierte 
Patientin auf ihren Zustand ziemlieh depressiv. Es 
zeigten sich bei ihr oft spatisches Weinen und Laehen. 
Infolge der Ern~thrungssehwierigkeiten trat allm/~hlich 
Inanition Bin. 29. 10. 31 Exitus infolge Broncho- 
pneumonie (Abb. 3). 

Diagnose: Sklerosis ]ateralis amyotrophiea. In- 
anitio. Paralysis eordis. 

Sektion (Privatdozent Dr. Karoliny). Broncho- 
pneumonia lobi inferioris pulmonis dexgri. Bron- 
chitis eatarrhalis. Atrophia universalis. Atrophia 
linguae et museulorum marius. Pleuritis fibrinosa 
lobi inferioris lateris dextri. Degeneratio parenehy- 
matosa myoeardii, tIyperaemia organorum inter- 
norum. Emphysema vicarians pulmonum. Perime- 
tritis et perihepatitis ehronica fibrosa. 

Nervensystem. Ma~roskopischer Be/und. Gehirn- 
gewicht naeh zweit/~giger Formolfixierung 1515 g. 
Weiche Hirnh~ute membranSs, leicht abzuziehen, 
an den Windungen keine Atrophie. Beide Hemi- 
sph~ren sowohl an den medialen, wie aueh an den 
lateralen Oberfl~ehen reich gefurcht, die vordere 
Zentralwindung beiderseits stark geschl~tngelt. Keine 
erwghnenswerten Windungsanomalien. Von den 

A b b .  3. F a l l  1. B e m e r k e n s w e r t  
Gehirnnerven sind die Hypoglossusfasern sehon die sehwere Atrophie tier 8ehul- 
makroskopiseh degeneriert. Riiekenmarkshgute o. ]3. termuskulatur und die Asym- 
Das gtiekenmark etwas reduziert, am Querschnitt metrie zwischen den nnteren 

Extremit~ten; die rechte leicht 
keine Degeneration der Seitenstr/~nge. Die unteren atrophisch, die linke fast 
cervicalen Vorderwurzelfasern atrophisch, n o r m a l .  

Mikros]copischer Be/und. Gro/Jhirnrinde. An van 
Gieson-Bildern fi~llt eine leichte IibrSse Wandverdiekung der kleinen Gel&Be und 
steilenweise m&Bige Erweiterung des perivasculgren I~aumes auL Keine infiltra- 
given Erseheinungen und keine wesentlicheren Gefgl3wandver&ndernngen in den 
Meningen oder im Nervenparenchym. 

Cytotelctonische Untersuchung an xYiss/-Bildern yon folgenden Economosehen 
Rindenareae: 1, 2, 4, 5, 6--8, 9 beiderseits, 18, 21, 28, 31, 36 links, 60, 62, 6~ beider- 
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seits, 69, 74, 76, 79, 86, 89, 107, 108 links. Schwere Ver/~nderungenin der motorischen 
l~inde, die nach Seite und n~ch Zentren verschieden in~ensiv sind. Am schwersten 

ibb. ~. Fall i. Identische Sbellen -- hintere WJndungswand nahe der VJindungsk~nte -- 
der rechtsseitigen (a) und linksseifiigen (b) A.rea 5 n~oh Ecvnomo (Hand-Fingerzentrum). 
Toluiclin-Pr~p~rat, Schnittcticke 25 t~, Vergr. 50m~l. Beiderseits deutliche cytotektonische 
St6rungen: Schwund 4er Betzschen ]~iesenzellen und starker Ausf~ll tier Py-Zellen in der 
III. Schicht mit reakbiver @liakernvermehrun~. Die schwerere Affektion 4er linken Seite (b) 

kommt beson~ers in der st~irkerer~ Verschm~lerung (ler l%in(le ~nd der st~rkeren 
Gliakernvermehrung zum ikusdruck (Intensit~ttsmaximum des Prozesses). 

ist die L~sion in der Area 5 und wird zur $-'e~ 2 und 1 zu Mlm~hlich schw~tcher, 
die geringsten Ver/~nderungen in Area 4. Die Area 9 (Gesichtszentrum ohne l~iesen- 
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p y r a m i d e n )  ebenfa l l s  l e ich t  befal len.  Die Ver~inderuagen i m  Mlgemeinen  r ech t s  
schw&cher ausgepr~gt ,  so dab  die Area  4 rech t s  schon  p r a k t i s c h  n o r m a l  ist .  

d~bb. 5. Fall  1. Identische •indenstellen -- hintere ~Tand nahe tier Windungskante -- 
aus tier rechtsseitigen (a) und  l inksseit igen (b) Area 4 nach Economo (Bein-Zentrmn). 
F~irb~mg und Vergr0i~erung" wie bei Abb. 4. Im Gegensatz zu Area 5 sehen wit  hier mlr  
leichte Ver~tnderungen mi t  erhaltener cytotektonischer Struktur  und mi t  relativer Yer- 
sehontheit  der Betzschen Zellen. Die Asymmetrie ist  such hier gut zu erkennen: die 
l inksseitige l~in4e (b) etwas verschm~lert und zeigt einen m~i3igen 2~usfall in 4er Schicht I I I ,  

die rechtsseitige (a) fast normal (Intensit~tsminimum des l~ 

I n  der  Area  5 l i nks  ( F i n g e r z e n t r u m  n a c h  F .  Krause  u n d  Foerster) i s t  der  Prozel3 
sehr  schwer.  Die  l~inde in  to to  verschm&ler t .  Die  schweren  Ver&nderungen beg innen  
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gen~u in der Tiefe der .Rolandoschen Furehe und enden an der Kuppe der Ca. Die 
hier beginnende Frontalis agranularis ist wohl aueh nicht v611ig normal, doch 
ist die In*ensit~ts&nderung des Prozesses an der fronto-zentralen Grenze ziemlich 
scharf. Am auffallendsten ist der last v611ig* Schwund der Betzschen Zellen, so dab 
an sechs Schnitten insgesamt nur 5 Zellen zu z~hlen waren. Die ~briggebliebenen 
t~iesenzellen zeigen Pigmentatrophie. Ziemlich stark sind auch die grogen Pyra- 
miden der III .  Sehicht ausgefallen; in dieser Schicht sind in groBer Zahl geschrumpfte, 
deformierte, pyknotische Zellen, wie aueh Zellschattenbildungen. Neuronophagisehe 
Erscheinungen nicht selten. Die II .  and VI. Schichten sind versohont, obwohl 
in letzterer ziemlich viel blag gef~rbte Zellen zu sehen sind. Veto Stratum zonale 
bis zum subeortiealen M~rk, also uuf die ganze Rinde ausgebreitete, leiehte Gliose, 
die sich in der I I I .  Sehieht zu einer nieht ganz seharfen Pseudok6rnerschieht ver- 
diehtet. An der entspreehenden Stelle der rechten Seite ist der ProzeB leiehter. 
Die Betzsehen Zellen sind aueh hier fast v611ig ausgefallen, unter den noch vorhan- 
denen einzelne geblghte Exemp]are (Abb. 4). 

Die Affektion der Area 1 und 2 (Ubergang des Arm-Schulter-Zen*g'um in das 
Beinzentrum) ist deutlieh geringer. An einem Prgparat sind yon der Rolando- 
Furche bis zur frontalen Windungskante, d. i. bis zur Grenze der gigantooellulgren 
Zone, durehschnittlich 12--14 BetzscheZellenzuzghlen. Der Ausfallder III .  Sehieht 
ist ebenfalls viel leichter. Die Gliavermehrung ist nur in dieser Sehicht und in der 
Zonale erheblieher, keine Pseud0kSrnersehieht zu linden, i%indenbreite normal, 
Arehitektonik besonders reehts gut erhalten. 

An Stelle des lJberganges in die Parazentralregion -- Area 4 -- ist der l%inden- 
prozeg ganz m~tBig. In  der gigantoeellulgren Zone, die sieh hier aueh auf die frontale 
Windungswand ausbreitet, sind an einem Prgparat links je 39--44, reehts 49--53 
Betzsche Zellen zu z~hlen (normal etwa 60--90). Anffallend ist, dag die Betzschen 
Zellen aueh qualitativ weniger l~idiert sind, viel normale Exemplare darunter 
(Abb. 5). Abgesehen yore gigantoeellal~ren System ist nnr in der I I I  e eine ganz 
m~gige Liehtnng, ebenda mit  starker VergrSBerung viele verschmglerte, pyknotisehe 
oder Schwundformen. Schieht I I  and VI v611ig normal. Am l%ande der Rinde 
and im unteren Tell der I I I .  Schicht angedeutete Gliavermehrung. 

Am opereularen Tell der vorderen Z e n t r a l w i n d u n g -  Area 9 (Gesiehts- 
zentrum) -- ,  weleher strukturell sehon agranulare frontale ~inde ist, verh/~ltnis- 
m/~Big leiehte L~sion. Eine gewisse Unregelm~gigkeit der Cytotektonik ist hier 
an sieh normal. Bei unserem Fall  sind in den Sehiehten I I I  and V ziemlieh viel 
atrophisehe wie auela sehattenhafte Zellen, augerdem aueh Zellausf~lle. In  diesen 
Sehichten geringe Gliavermehrung. I I  und VI  o. B. Der l%indenprozeg ist reehts 
aueh hier leiehter. 

Von den iibrigen l%egionen zeigen die agranularen frontalen Areae 6--8 ganz 
m~tBige Zellausf/ille und Gliavermehrung der III .  Sehieh~ entspreehend. Siimt- 
liche 4~brige~ Rindenstellen, die Postzenralis" miteinbegri/]en, sind sogar von den der 
beginnenden Senilitiit entspreehenden Veri~nderungen verhiiltnismiifiig /rei; d~s Zell- 
bild ist fiir das Alter der Patientin aultallend normal. 

An Seharlachbildern in der ganzen I~inde in Nervenzellen, um Gliakerne und 
l~ngs der Gefi~Be das Bild des intensiven fixen Fet~abbaues, am st~rksten in der 
Frontalrinde. :Die motorisehe I~inde weicht yon den tibrigen Gebieten merklich 
nicht ab, es fallen nur im Mark der vorderen Zentralwindung die ziemlich zahl- 
reichen KSrnehenzellen auf, die stellenweise kleine tI~ufchen bilden. Wir sehen 
bier aueh perivaseul~re KSrnehenzellen, die im subeorticalen Mark anderswo nieht 
zu finden sind. 

An Fibrillenbildern in den kleinen Ganglienzellen der l%inde k6rnige Zeich- 
hung, nur die Dendriten zeiehnen sich gestreift. Ein grol3er Tell der grogen Pyra- 
miden weist normale Fibrillenzeichnung auf. In  I-I6he des Armzentrum sind im 
subcorticMen Mark, die den Betzsehen Zellen entsprechenden l%iesenaxone zahlen- 
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m~Big stark vermindert. Stellenweise enorm gebl~hte Markseheiden, in denen 
der Axon lokale oder diffuse Auftreibungen zeigt, evtl. krttmelig zerfallen ist, 
hie und da Markkugeln mit  aufgerollten Axonfragmenten. An einzelnen Rinde- 
stellen, so am Frontalpol, Gyr. einguli und Supramarginalis ganz zerstreut (pro 
Sehnitt 0--3) senile Plaques. In  den groBzelligen Inseln der Area uneinata ziem- 
lieh h&ufig Alzheimersehe Fibrillenver/~nderung; sonst war sie im ganzen Nerven- 
system trotz eingehender Priifungen nieht naehweisbar. 

An Markseheidenbildern m/~l~ige Liehtung der tangentiellen t~aserung nut in 
der Frontal- und Parietalrinde; insbesondere sei --  als ein wiehtiges Moment - -  

2~bb. 6. Fall 1. Beiderseifuiger ~ast totaler Schwund der ttypoglossuszellen mit Verschont- 
heit des N, intercalatus (it), N. paramedianns (pm) und Rollersehen Kernes (1%). 

Nisslf~rbnng. Anfnahme: Zeil~ A, 73 cm Auszug. 

die fast v611ige Intakthei t  der supraradi&ren und Tangentialfaserung in der vorderen 
Zentralwindung hervorgehoben. 

Extrapyramidale Ganglien. Die kleinen und grogen Zellen des Striatums sind 
quanti tat iv erhalten. Die Zellen sind atrophiseh, die grogen enthalten betr&eht- 
liehe Pigmenthaufen. Um Makrogliakerne deutliche FetttrSpfehenansammlungen. 
Markseheidenbild normal. Die Nervenzellen des Pallidum auffallend blaB, stark 
atrophisch und enthalten ziemlieh viel Pigment. Freie Fetttr6pfehen in erh6hter 
2r raserverh/~ltnisse normal. An den grogen Zellen des lateralen Thalamus- 
kernes m~Bige Fettsklerose, wesentliehe Ver/~nderungen an keinem der Thalamus- 
kerne. Perivaseulares Fet t  hier ebenso wie im Striopallidum nut minimal. Nigra- 
Zellen im allgemeinen gut erhalten; mit  st~rkerer Vergr6gerung hie und da mit  
Melanin beladene Gliakn6tehen an Stelle der Nervenzellen. Ruber-Zellen etwas 
atrophiseh und fetthaltig ohne sehwerere Ver&nderungen. Dasselbe gilt fiir die 
Luys-Zellen. 

In der Kleinhirnrinde die Purkin#-Zellen im allgemeinen gut erhalten. In  
einzelnen Lamellen sehwere Degeneration der Granulosumzellen, ebenda zahlen- 
m&gige Verminderung der Purkin#-Zellen. Leiehte Pigmentdegeneration der 
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Dentatumzellen,  dieselben zahlenm/~gig kaum beeintr/s Nucl. tecti  auffallend 
gut  erhalten.  In  der Kleinhirnr inde wie auch in den Basalganglien keine erw~hnens- 
werten Gef~gver/~nderungen. 

Der Hirnstamm wurde yon der Pyramidenkreuzung bis zu den 0culomotorius- 
kernen an  Nissl-Serienschnitten (25 t~) untersucht .  Die dominierende Ver~nderung 
ist  die schwere A//ektion der motorischen Hirnnerve~kerne mit Ausnahme der Kerne 

der A ugenmuskeln ; siimtliche 
4brigen Kerngruppen sind ver- 
schont. 

Die L~sion erreicht  ihr  M~xi- 
mu m in XII . ,  wo der Ze]lausfaI1 
yore eaudalsten Tell des Kernes 
bis zum oralsten fast  to ta l  ist. 
An einem Schni t t  yon 25 ,~ 
Dicke durchschnit t l ich 2- -3  
Zellen, auch diese geschrumpft,  
atrophiseh. ]]as ganze Kern- 
gebiet erseheint mi t  ldeinen 
Gliakernen bestreut.  :Die ge- 
naue, serienweise erfolgte, ver- 
gleiehende Zellz/~hlung ergibt, 
dab der linksseitige Nern  etwas 
weniger I/~diert ist (Zellenzaht- 
verh~ltnis 39--26). Atfffallend 
is t  die vSllige Versehontheit  des 
ventrall iegenden .Rollersehen 
Kernes und  der in den Hypo- 
glossuskern eingekeilten Para- 
medianuszellen, wie aueh der 
benaehbar ten  Interealatus-  und  
visceromotorischen Vaguszellen 
(s. Abb.  6). Das Vagus-Acees- 
sorius-System zeigt folgende 
Verh~ltnisse : die eaudalste 
Kerngruppe, welehe in HOhe 
des Vorderhorm'estes auftr i t t ,  
bis zum Erseheinen der Haupt-  
olive slch ausbrei te t  und  dem 
Aeeessorius entsprieht,  ist  ver- 

~kbb. 7. Fail 1. Sehwere Degeneration des Faeia~is- h~ltnism~gig versehont.  Wegen 
kernes. Hoehgradiger Zellausfall im zentrMen Teil, 
relative Versehontheit der Zellgruppe ~ und & L- und der Zerstreuthei t  der Zellen ist  
�9 Ni-l~iehtung.slinie lateral-medial. VergTSi3erung wie bei ein Vergleich sehr schwer, doch 

2Lbb. 6. ergibt die Zellz/~hlung und  auch 
das quali tat ive Verhal ten  der 

Zellen, dag die rechte Seite s tarker  befallen ist (58:93). ])ie yon X I  ventrolateral  
liegende melaninhalt ige Nervenzellen: N. pigmentosus vagi Jakobsohni  (ventralis) 
s ind vOIlig normal.  Aufw~rts vom Auftre ten der Hauptolive,  im Gebiete des 
eigentlichen Ambiguus nu t  vereinzelte geschrumpfte motorische Zellen zu finden, 
d. h. der Ausfall des Ambiguus ist  ann&hernd dem des X I I  gleieh. I m  Gegensatz 
zum Ambiguus ist  der dorsale Vaguskern, sowohl in seiner grol~zelligert wie auch 
in seiner kleinzelligen Por t ion in tgkt ;  auch die melaninhal t igen Ganglienzellen 
dieses Kerngebietes sind gut  erhalten.  

Faeial iskern beiderseits s ta rk  reduziert.  Der Unterschied zwischen beiden 
Seiten nu t  angedeutet~ links eirm Spur weniger 1/idiert. Das Maximum des Zell- 
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nntergangs betrifft --  besonders caudal --  das Zentrum des Kernes, die Gruppe 7 
yon Ziehen, sonst im allgemeinen diffus verbreitet. An einzelnen Schnitten die 
Gruppe ~ auffallend verschont; dasselbe gilt --  etwas weniger ausgesproehen --  
fiir die Gruppe ~. An keinem Pr/~parat gelang die Zellen des akzessorisehen Faeialis- 
kernes (~) aufzufinden, an der entspreehenden Stelle aueh keine untergehenden 
Zellen. Im ganzen Faeialisgebiet diffuse Gliavermehrung, um einzelne Gliakerne 
herum Fettk6rnchen. Der Charakter des Zelluntergangs, ebenso wie in X I I  und 
Ambiguus, entsprieht einer Pigmentatrophie (s. Abb. 7). 

Der motorische Trigeminuskern ~m gro$en und ganzen weniger Igdiert, als 
der Facialis, doch sind aueh hier zahlreiche degenerierte Zellen und wesentlieher 
Zel]ausfall zu verzeiehnen. Die einze]nen Partien des Kernes etwa gleichstark 

Abb. 8. Fall 1. ~s Trigeminnskern. Die Zelldegeneration auoh hier ausgeprggt, 
jedoah m/~l~iger als in XII und VII. R l~adi~ n. trigemini, IV][ l~icbtungsUnie ~3~edialwKrts. 

Vergr58erung wie oben. 

befallen. Gliavermehrung auch bier nicht unbedeutend (Abb. 8). Erw/~hnenswert 
ist die Intakthei t  des mesencephalischen (viscero-motorischen ?) Trigeminuskernes. 

Augenmuskelkerne: Abducens, Trochlearis und Oeulomotorius vSllig normal 
(Abb. 9, 10). 

])asselbe gilt flit die pontobulbiiren sensiblen Gehirnnervenkerne: Glosso- 
pharyngeus-Vagus, Cochlearis, Vestibularis, Trigeminus, weiterhin ffir die Dsitersche 
und Bechterewsehe Kerne. In  der Subst. reticularis sowohl die kleineren wie auch 
die gr68eren Elemente im Grunde intakt, ebenso alle drei Portionen des Nuel. 
]ateralis, der Nucl. arcuatus, das Corpus pontobulbare, der Nuel. intercalatus 
Staderini, die ~IN. raphes, der Nuel. paramedianus, das System der unteren Olive, 
die Oliva superior und Trapezkerngruppe, der Nuel. dorsalis raphes, ~ucl.  lateralis 
aquaeductus, Nuel. loci coerulei und Griseum pontis. 

Markscheiden- und Scharlachbilder nur yon der HShe der Pedunkeln angefertigt. 
Erstere zeigen vSllig normale Verh/~ltnisse, im Gebiete der Pyramiden keine Lieh- 
tung;  letztere weisen im mittleren Drit tel  des Hirnsehenkels und entsprechend 
den Fase. pont. lat. zerstreut wenige FettkOrnehenzellen bzw. FettkSrnchen auf. 

Zu den besehriebenen Ver/~nderungen sei als Negativum hinzugefiigt, dab yon 
seiten des Gef/s keine sicheren entzi~ndlichen Erscheinungen zu linden sind. 
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Die hie und  da vorhandenen unbedeutenden Inf i l t ra te  erweisen sich bei st~rkerer 
VergrS~erung als gliogene Gitterzellen. Im Gebiete des Gollschen und Burdadhseher~ 
Kernes, wie auch in den Hinterstr&ngen zahlreiche Corpora amylacea. 

Ri~ckenmar]c. Die an Nissl-Bildern untersuchten  Segmente sind: C2_s, Tth, ~, 6, ~0,12, 
LI_ 5, S~_a. Cervicalmark: Die Liision der Segmente 7 und 8 ist  sehr vorgeschrit ten,  
der Untergang der groi~en motorischen Vorderhornganglienzellen fast  vollst&ndig. 
Motorische Zellen noeh am ehesten in der dorsolateralen Gruppe zu finden. :Die 
sympathisehen und  die bier nur  vereinzelte Clarkeschen Zellen in takt ,  ebenso die 
funikul~ren Elemente.  Der Prozei] ist  an  beiden Seiten gleichstark. :Der ProzeI~ 
ist  in C 6 nur  etwas geringer, in  den h6heren Segmenten wieder eine Spur leiehter. 

Abb. 9. Fall 1. Abducenskern. Keine Zeichen eines Degenerationsprozesses, die 
Ganglienzellen gut erhalten. 5~ und L me4ialw&rts and lateralw~rts. VergrOi]erung 

wie oben. 

Die Zellz~ihlung ergibt, dal~ in H0he yon C 2 --  e in  aueh sonst n ieht  zellreiches Seg- 
ment  --  durehschni t t l ieh 5- -6  motorische Zellen an  je einem Schnitt ,  in  H5he des 
Maximum der Cervicalansehwellung (C4_5) 40, in beiden unteren  Segmenten 14 bis 
20 Zellen rechts und  links zusammen vorhanden  sind. Un te r  den kranken  Zellen 
verh~ltnism~il~ig wenige gebl~hte Exemplare,  meistens langsam progrediierende 
Pigmenta t rophie  zu sehen. Im Gebiete des ganzen Vorderhorns diffuse Glia- 
vermehrung.  

Thorakalmark:  Die Liision des 1. und  2. Segmentes ist etwa gleich s tark  mi t  
der 4es Cv und  C s. Auffallend ist  die v511ige Verschontheit  der in  dieser HShe gut  
entwickelten Sympathicuszellen. An einzelnen Sehnitten sind roll ihnen pro 
Seite 10--17 Zellen, w~hrend im selben Schni t t  nur  1--3 gesehrumpfte motorisehe 
Zellen zu l inden sind. Der ProzeB wird yon der Mitte des Thorakalmarkes abwiirts 
etwas leichter, obwohl er noch immer ziemlich s tark  ausgepri~gt ist. :Die Clar]cesehe 
S&ule ist  gu t  erhalten.  Von den unteren Thorakalsegmenten abw&rts entwickelt  
sich allmiihlich eine gewisse Asymmetr ie  in  dem Sinne wie bei den bulb&ten Kernen,  
d. h. die Liision ist links etwas geringer. Diese Differenz wird iiir Th 6 durch das 
Verh&ltnis 15:21, fiir Thlo dutch  47 :70  ausgedriickt. 
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Im Lumbosakralmark ist diese Differenz ebenfalls mehr odor weniger aus- 
gepr/igt. Die Verh~ltniszahlen sind f/;u" LI_ ~: 65/65, 76/82, 196/205, 178/185/, 131/155, 
ftir $1_3: 181/211, 160/20i, 103/106. Der Prozeg ist hier viol leiehter als im Thorako- 
eerviealmark, unter den erhaltenen motorisehen Ganglienzellen sehr viele fast 
odor v611ig normale Zellen. Die Clarlcesehe S/~ule hSrt in t t6he yon L 2 auf, ihre 
Zellen enthalten viel Lipoidpigment, doeh sind sie zahlenm/~gig gut erhalten. Auf- 
fallend versehont sind die m~eh- 
tige~ Marginalzellen wie ouch die 
funikul/~ren Elemente des Vorder- 
hornes. Aueh die unter S~ be- 
ginnenden Zellen der unteren sym- 
pathisehen S/~ule (N. sympath. 
later, inf. Jacobsohn) sind intakt. 

Die Pia zeigt in der ganzen 
t t6he des t~iiekenmarks normale 
Verh~ltnisse, irffiltrative Ersehei- 
nungen fehlen vSllig. Im gfieken- 
mark neben denGef~tgen desVorder- 
homes nieht selten einzelne kleine 
rundliehe Kerne, die Kernen voI~ 
KSrnehenzellen entspreehen. Inder  
Eintrittszone der tIinterwurzeln, 
weniger ouch zerstreut im Hinter- 
strong Corpora amylaoea. Dem 
Pyramidengebiet entspreehend 
m~Bige Ersatzgliose. Dos Ependym 
der Canalis eentralis ist am Cer- 
vical- und ThorakMabsehnitt m/~Big 
gewuohert, den L 4 a entspreehend 
vSllig obliteriert, ebenda Wuehe- 
rung der periependymalen Glia. 

Markseheidenbilder zeigen bei- 
derseits den Pyramiden entspre- 
ohende m/~Bige Liehtung. Mikro- 
skopiseh erseheint der gr6Bere Teil 
der l%sern als erhalten. Im tIinter- 
strang und im Vorderstrang ist die 
F~rbung normal (Abb. 11). 

An Herxhemier-Pr~p~raten sind 
Abb. 10. Fall 1. Oculomotoriuskern. Die Gang'Iien- 

die seitliehen und vorderen Pyra- zellen quantitativ un4 qualitativ vSllig intakt. 
miden mit  Fettk6rnehen best~ubt; Fhn Fast. longit, meal. VergrSllerung wie oben. 
KSrnchenzellen, sowohl frei ~de 
ouch perivaseul/~r, linden sich nur in magiger Zahl. In  tier L/~sion der beiderseitigen 
Pyramiden kommt eine leichte Asymmetrie zum Ausch'uek; die reehtsseitige ist 
etwas starker degeneriert. Einzelne zerstreute Fettk6rnehenzellen im ganzen 
Vorderseitenstrang wie ouch perivaseul~r im Vorderhorn. 

Spinalganglien (Ca, Cs, Th2, L1, L4) und dos Ganglion eervicale superius an Nissl-, 
Bielschowslcy-, Spielmeyer- und Herxheimer-Pr~paraten -- abgesehen yon den 
gew6hnliehen Altersver~nderungen (Pigmentation, Fenestration, Satellitenvermeh- 
rung) --  ohne erw/~hnenswerte Vergnderungen. 

Per@here Nerven (Ischiadieus, Medianus, Hypoglossus) lassen Vermehrung des 
Endoneurium und Liehtung der Fasern erkennen. An Markscheidenbildern nieht 
selten Sehwellungen und Fragmentationen, im grogen und ganzen aber keine 
grSberen degenerativea Erseheinungen; dos gilt ouch ffir die Herxheimer-Bilder. 
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Die atrophische Muskulatur (Zunge, Hypothenar, Gastroenemius) zeigt die 
bekannten Ver~nderungen: neben normalen oder fast norrnalen Muskelfasern 
massenhafte dfinne, stark atrophische Fasern mit  vermehrten Sarkolemmakernen; 
diese letzteren bilden stellenweise ganze ttaufen. 

Die Thyreoidea zeigt das Bild der Kolloidentartung: erweiterte, strotzend geffillte 
Acini. Irn Hypophysenhinterlappen Verdiehtung des Grundgewebes, in der Adeno- 
hypophyse Vermehrung der eosinophilen Zellen und m~Bige Kolloidretention. 

Fall 2. E. M., 44 Jahre alt, Beamter, aufgenomrnen am 28.8. 28. Von den 
GroBeltern nichts bekannt. Vater mit  40 Jahren an Sepsis, Mutter rnit 38 Jahren 
an Gebi~rmutterblutung verstorben. Von seinen drei Geschwistern ist eines jung 
verstorben, zwei sind gesund. Von erblieher Belastung nichts bekannt. Normale 
Geburt und normale Entwieklung in der Kindheit. Als Kind Raehitis, Malaria 
und Scarlatina gehabt. Mit 18 Jahren Ulcus durum, danach Schmierkur; Blut- 

untersuchung immer negagiv. 
1918 einen Monat lung In- 
fluenza. Seit 2 Jahren Sehw/~- 
cherwerden des linken Dau- 
rnens, Zeigefingers und FuBes. 
Vor 1 Jahr  an der Debree- 
ziner Nervenklinik mit  Sta- 
phyloyatren behandelt worden, 
danach rapide Verschlimrne- 
rung. Das Naehlassen der 
Muske]kraft allrni~hlich an 
allen vier Extremiti~ten be- 
merkbar geworden. Der Gang 
wurde unsicher, kann nut mit  
Stock laufen, f~llt leicht um. 

Abb. 11. Fall 1. Weigertbild aus dem Cervicalmark. ZeitweiseZitternindenl3einen. 
Bemerkenswert die nur angedeuteteLichtung tier vorderen 
und seitlichen Pyramidenbahnen. (Die im Text erw~ihnte Seit s/4 Jahren Erschwerung 

Asymmetrie kommt an 4er Abbildung nicht zm" der Sprache, seit 2 lV[onaten 
Geltung.) auctl des Schluckens. Munch- 

real gehen ibm einige Tropfen 
das Wasser schlecht halten. 
starker Raucher. Wa.R. vor 

Urin unwillkiirlieh ab,  er kann im allgemeinen 
Appeti t  und Sehlaf gut, t r inkt  wenig Alkohol, ist 
einem Jahre negativ. 

Be]und. Mi~nnlicher Patient, 166 em hoch, Gewicht 61,5 kg. Am Knochen- 
system Zeichen einer iiberstandenen Rachitis. Am Schiidel nichts Abnormes. 
Lidspalten gleich, mittelweit, Augenbewegungen frei. Pupillen gleich, mittelweit, 
etwas entrundet, reagieren auf Licht etwas tr~ge; Akkornmodations- und Schmerz- 
reaktion gut. Facialis gut  innerviert, Ermiidbarkeit  auch urn den Mundwinkel 
nicht, zu sehen. In  den Kaurnuskeln die I~raft erhalten, im Masseter fibrill/~re 
Zuckungen. Zunge gerade vorgestreckt, nicht atrophisch, zeigt jedoch grobes 
Muskelwogen. Weicher Gaumen steht etwas tiefer. Raehenreflex gut. Schluek- 
beschwerden treten nur selten auf. KSrperhaltung gebiickt, Stehen auf breiter 
Basis. Beiderseits Affenhand, t. > r. Schulterbl~tter stehen etwas vom Thorax 
ab. Starke Atrophien an den oberen Extremit~ten. Delta und Pectoralis eben- 
falls atrophiert. Am Unterarm die ulnare Seite mehr betroffen. Die st~rksten 
Atrophien in den kleinen Handmuskeln. Die Muskulatur fiih]t sich schlaff an. 
Die Muskeln der unteren Extremit~ten nur rn~gig atrophiseh, der Tonus erhSht. 
Die Bewegungen des Schultergih'tels und des Oberarrnes sind trotz der Atrophien 
ziemlich erhalten. Die Supination ist stark beeintr~chtigt, ebenso die Bewegungen 
des tIandge]enks. Fingerbewegungen praktisch aufgehoben. Parese der unteren 
Extremit~ten:  Patient kann vom Bert schwer heraussteigen, das Gehen erfolgt 
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mit kleinen Schritten, die Beine werden am Boden geschleift. Patient f/~llt auch 
mit Stock oft him Fascikul/~re und fibrill/ire Zuckungen sind an den oberen Extremi- 
t/~ten sehr h/~ufig, an den unteren seltener zu beobachten. Beim Bewegungsbeginn 
treten in den Extremit/~ten oft Spasmen auf, ebenso auch bei Ermiidung und bei 
der Ejakulation. l~eflexe: Scapular-, Triceps-, Biceps-, Radiusperiost-, Ulnaris- 
lebhaft, Patella- und Achilles- spastisch, Bauehdeckenreflexe links nicht aus- 
16sbar, Cremaster-R. beiderseits tr~ge. Babinski und Oppenheim sind nicht kon- 
stunt, links h/~ufiger ausl6sbar. Gekreuzter Adduktorenreflex positiv. Patella- 
und FuBklonus h~ufig auslOsbar. Die mechanische Erregbarkeit der 1Vfuskeln ist 
erhOht. Sowohl die faradische wie auch die galvanische Erregbarkeit der atro- 
phischen Nuskulatur ist herabgesetzt. Keine qualitative Ver/mderung des" gal- 
vanischen t~eaktion, keine EA1% Sinnesorgane, Sensibilit/it intakt. Fundus nor- 
real. Keine Sp0ntansehmerzen. Sprache langsam, etwas nasal. Keine Dysarthrie. 
Innere Organe o. B. Vegetative Funktionen i. O. Psychisch dem Zustand ent- 
sprechend etwas niedergeschlagen. Seit 1 gahre h/~ufig spastisehes Weinen und 
Laeheu. Keine Intelligenzst6rung. Urin negativ. Blur: W&R. I and II, S.G., 
M.T.I~. negativ. Liquor: Nonne-Apelt, Weichbrodt, l~og-Jones negativ; Ps 
Opalescenz; Benzoe-R. normal; Wa.R.S.-G. ,  M.T.1% negativ. W/~hrend des 
klinischen Aufenthaltes allm&hliche Versehlechterung des Zustandes. Der am 
25. 10. 1929 aufgenommene Status ergibt, dub Patient yon alleine weder stehen, 
noch aufsitzen, noch ohne Unterstiitzung laufen karm. Atrophien auch in den 
unteren Extremit~ten, gleichzeitig verspiirt er spannende Sehmerzen in denselben. 
Die Bewegungen des" oberen Extremitgten sehr eingeschr&nkt, die Arme werden 
kaum bis zur Horizontalen gehoben. Scapular-, Biceps-, Radius-, Ulnaris-, Patella- 
und Achillesreflexe beiderseits gesteigert. Beiderseits Fugklonus. Bauehdecken- 
reflexe fehlen, Cremasterreflexe tr&ge. Babinski, Oppenheim, Rossolimo, Mendel- 
Bechterews beiderseits positiv. Elektrisch �9 faradisch starke Herabsetzung; im Inter- 
osseus I. rechts und Daumenballen links totale E.A.R. Sprache verwaschen, 
schwer verstgndlich. Zungenatrophie kaum vorhanden. Sensibilitgt intakt. Psy- 
chisch reizbar, schlechtes Allgemeinempfinden. 6 kg Abmagerung. Weitere Pro- 
gression bis zum am 12. XII. 1930 erfolgten Tod an Bronchopneumonie. 

Diagnose. Sclerosis laterMis amyotrophica. Bronchopneumonie. 
Sektion (Privatdozent Dr. Karoliny). Bronchopneumonia disseminata loborum 

inferiorum pulmonum. Bronchitis catarrhalis. Emphysema alveolare chronicum 
pulmonum. Syneehiae pleurae lat. sin. Atrophia brunea hepatis. Perihepatitis 
chronica fibrosa. Nephropathia arteriosclerotica incipiens. Hyperaemia passiva 
renum. Atrophia organorum internorum. Atrophia cerebri praecipue gyrorum 
lobi frontalis et parietalis. �9 

Nervensystem. Malcroskopischer Be/und. Gehirngewicht nach einwSchiger For- 
molfixierung 1450 g, davon t~hombencephalon 200 g. Meningen glatt, h&utig, 
leicht abzuziehen. Groghirnhemisph~ren gleichm/~gig leicht atrophisch, keine wesent- 
lichere Furchungsanomalien. Hypoglossuswurzelfasern verdtinnt. Rtickenmarks- 
h/~ute normal, bei ErSffnung der Dura f/illt die starke Abplattung in dorsoventraler 
Richtung auf, welche yore unteren Teil der Cervicalintumescenz his zu den mitt- 
leren Thorakalsegmenten deutlich ist. Riickenmark in toto atrophiseh. Die aus- 
tretenden Vorderwnrzelfasern sind besonders in I-IShe der unteren Cervical- und 
obersten Thorakalsegmente hochgradig verdttnnt und gr/~ulieh verf/~rbt. Die lumbo- 
sacralen Vorderwurzeln viel weniger 1/idiert, ttinterwurzeln intakt. 

Milcrosko]gischer Be]und. Grofihirnrinde. Sowohl in den Meningen wie aueh 
in der Gehirnsubstanz erweiterte, mit Blur gefiillte Gef~ge; Gef/~gw&nde v611ig 
normal, um die Gef/ige keine infiltrativen Erscheinungen, wie auch keine beim 
Falle 1 erw&hnten Parenchymschrumpfungen. 

An Niss/-Bildern folgende Rindenstellen untersucht: 1, 3, 5, 7, 9, 21, 26, 27, 
30, 64, 66, 69, 75, 79, 81, 86, 89, 108 (naeh Economo). Die Vergnderungen der 
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motorisehen l~inde lassen sich dahin zusammenfassen, dal] am sohwersten die Area 
paraoentralis (3) und oberes I)rittel der vorderen Zentralwindung (I--2), d. h. 
das Beinzentrum, befallen waren. Die L/ision der Area 5 (Arm-, I-Iandzentrum) 
war viel leiehter, die der Area 9 (Gesiohtszentrum} sohon ganz gering. 

:Dem ]3einzentrum entspreehend zeigt sich die motorisehe Rinde deutlieh 
versehm~ilert, und zwar haupts~ehlieh auf Kosten der mittleren Sehiehten. Die 
normale Tektonik v611ig versehwunden. Die Sehiehten I I  und VI verh/~ltnism~Big 
versehont, jedoeh aueh hier Gliavermehrung. Die III .  Sehieht fehlt sozusagen, 
an ihrer Stelle starke Gliose, welehe im unteren Teil dieser Sehicht diehte Pseudo- 
kSrnersehieht bildet. In der Lamina V vollstgndiger Untergang der Betzsehen t~iesen- 
19yramiden, aueh keine geschrump/ten Relilcte von ihnen. Gliavermehrung auch im 
subeortiealen Mark deutlieh, ebenso in der Zonalis; dies letztere f/illt besonders 
beim Vergleieh der vorderen und hinteren Zentralwindung auf. :Die Postzentral- 
rinde v611ig intakt, die innere K6rnersehicht reieht etwas fiber die Tiefe der Rolan- 
dosehen Furehe in die pr~zentrale Rinde hinauf und geht in deren Pseudok6rner- 
sehieht fiber. Im Arm-Handzentrum die l~inde kaum versehm~lert; Cytotektonik 
sehwer l~diert, immerhin noeh zu erkennen. :Die Sehiehten I I  und VI  im wesent- 
lichen normal, die III .  stark affiziert, jedoeh viel erhaltene Nez~venzellen in ihr. 
:Die Ersatzgliose ist hier nieht so dieht, die Pseudok6rnersehieht nieht so ausgepr~gt. 
I)er Untergang der Betzsehen Zellen aueh hier vollst/indig. Posteentralis intakt, 
die inhere K6rnersehieht iiberset~reitet aueh hier die Rolandosehe Furehe. 

:Der opereulare Tell der vorderen Zentralwindung (A 9) liegt sehon auBerhalb 
der gigantoeellul~ren Formation. l~inde aueh hier nieht intakt, der ProzeB jedoeh 
bedeutend geringer. I)eutliehe Liehtung nur in den grogen Zellea der Sehieht I I I ,  
ebenda Gliakernvermehrung. Ahnliehes Verhalten aueh im tibrigen Teil der agranu- 
l~ren Frontalrinde, besonders an der frontalen tI~lfte der vorderen Zentralwindung. 
Die sehr sehwer l~dierte gigantoeellul~re Zone isg yon der quanti tat iv nur wenig 
betroffenen frontalen Formation ziemlieh seharf abzugrenzen. 

Abgesehen von den eben erwiihnten Veriinderungen der Area gigantoeellularis und 
]rontalis agranularis alle i~brigen untersuchten Rindenstellen intakt. AuBer der gut 
erhaltenen Cytotektonik die Zellen auch qualitativ intakt;  nur am Frontalpol 
linden sieh tells zu Zellsehattenbildung, teils zu Sehrumpfung neigende Ganglien- 
zellen in der Sehicht I I I .  An Herxheimer-Bildern f~tllt der ffir das Alter des Patienten 
ziemlieh intensive fixe Fet tabbau auf, der an der ganzen l~inde -- die motorisehe 
Region miteinbegriffen -- diffus verstreut ist. Auch um Gliakerne des subcorticalen 
Markes sehr oft FettkSrnchen. 

Intraeellul/~res Fibrillennetz in den grol3en l=~'amidenzellen im allgemeinen 
gut  erhalten; in den stark pigmentbeladenen Zellen mehr oder weniger kriimeliges 
,,l~@sau pigmentaire", nur in den Dendriten erhaltene Fibrillen. Um Zellen der 
I I I .  Sehieht hi~ufig sch6n impr/igierte pericellul~re Nervenendigungen. In  der 
motorisehert Rinde kommt der Prozeg aneh am Fibrillenbild zum Ausdruek. Extra-  
cellulares Fibrillermetz gelichtet, besonders in der oberen Etage der l~inde, in 
den noch vorhandenen Pyramiden meistens diffuse oder kSrnige Impr/ignation. 
:Die gesehl~ngelten Dendriten der atrophischen Zellen kommen am Fibrillenbild 
gut  zur Geltung. An den Gefi~Ben keine deutliehere Fibrose. Im  subcortiealen 
Mark der vorderen Zentralwindung hgufig gut  impr~gnierte hypertrophische faser- 
bildende Astroeyten, ebenda Faserliehtung und m~chtig gebli~hte, oft gesehli~ngelte, 
degenerierte Axone. 

Am Markscheidenbild im allgemeinen normale 1VIyeloarehitektonik. Auffallende 
FaserHehtung in der vorderen Zentralrinde, besonders dem Beinzentrum ent- 
spreehend. :Die l~indenverschm~lerung auf die tt~lfte des Umfangs gut zu sehen 
und festzustellen, dab sic sowohl das Sir. radiatum (Verschm~lerung der Schicht V) 
wie auch das Str. supraradiatum (Verschm~lerung tier Schicht I I I )  betrifft, Supra- 
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radigres Geflechtwerk, -- besonders bei Beriicksichtigung der durch die Ver- 
schm~lerung erfolgten Zusammengedr/~ngtheit --  hoehgradig gelichtet, die normaler- 
weise sehr starke zonale Faserung sozusagen versehwunden, l~ostzentralrinde und 
frontale H/ilfte der Ca myelotektoniseh normal. Marksubstanz der Ca nm die 
Rolandosche Furche etwas geliehtet; die gelichtete Zone v o n d e r  l~inde durch 
eine durrkle Schicht (assozia~ive Fasern) getrennt. Die frontale Hglfte der Mark- 
pyramide intakt. 

Abb. 12. Fall 2. Nisslbild aKs c~em untersten Abschnitt tier geSffneten Oblong~ta. F~st 
former AusfM1 eler XII-Zellen neben v611ig intaktem visceromotorischen u (Xd). 

1~ :Raphe. Vergr6Ber~mg Wie bei Abb. 6--10. 

Extrapyramidale Ganglien. Striatum, Pallidum, Claustrum, Thalamus, C. LllySi, 
N. Ruber, Subst. nigra ohne jegliche wesentliehere Abweichungen. 

Kleinhirnrinde und Kleinhirnkerne o. B. 
Hirnstamm (Methodik gleieh wie im Falle 1). Hervorstechend ist die iiu[3erst 

schwere Degeneration des Hypoglossuskernes; die i~brigen Kernsysteme, das 19onto- 
bulbiire dgotorium miteinbegri//en, unversehrt. Affektion des Hypoglossuskernes 
beiderseits gleieh intensiv, in orocaudaler gichtung jedoch nicht ganz gleichm/il~ig, 
da der caudale Tell fast total (pro Sehnitt 0--3  Zellen), der orale etwas weniger 
(pro Schnitt zuweilen 7--12 Zellen) 1/~diert ist. Die noeh vorhandeaen Zellen ge- 
schrumpft, atrophisch, gelegentlich auch vSllig normal; keine gesehwollenen Zellen. 
Die Degeneration des ttypoglossuskernes springt yon der Umgebung stark hervor, 
denn die unmittelbar benachbarten Zellen des visceromotorischen Vaguskernes, des 

Archly ffir Psychiatrie. ]3d. 97. 12 



:[ 78 Ks163 v, Ss : 

Rollerschen und an einigen Sehnitten aueh des Paramedianuskernes sind absolut 
intakt (Abb. 12). 

Der eandalste Teil der Vagus-Aecessoriusgruppe (Ambiguus) wurde an Weigert. 
Serie bearbeitet, weshalb die feineren cytologisehen Verh~ltnisse des eigentlichen 
XI-Kernes nicht besproehen werden k6nnen. In den unteren Absehnitten des 
Ambiguus (in sensu strictiore) neben vNlig normalen motorischen Ganglienzellen 
sowohl pigmentatrophisehe wie aueh m/~gig gebl/~hte Exemplare. Vonder  mittleren 
Olivenh6he aufw&rts ist der Ambiguus qnalitativ und quanti tat iv normal; die 
eharakteristisehe stichochrome Tigroidstruktur der Zellen gut erhalten. Die dorsale 
Kerngruppe des Vagus (viscero-motoriseher Teil), wie bereits erwghnt, intakt. 

Facialis- nnd motoriseher Trigeminuskern im Cregensatz zum Full 1 vSllig 
normal. Nut ganz vereinzelte zu Pigmentatrophie neigende Zellen im Facialis- 
kerngebiet. Akzessoriseher Facialiskern (~), ventrolaterM vom Abdueenskern, an 
versehiedenen Schnitten aufzufinden, ihre Zellen (pro Sehnitt 2 4) vSllig intakt. 

Augenmuskelnerven- und sensible Gehirnnervenkerne, wie auch die tibrigen 
Kernsysteme des Hirnstammes, vSllig gesund. Pars magnoeellularis Substantiae 
retieularis ebenfalls unversehrt, 

Eine eigenartige Zellgruppe der Medull~ obl. sel noeh kurz erw~hnt. Sic 
t r i t t  in der ItShe des Tubere. aeustieum auf und reicht -- an Seriensehnitten 
rekonstruiert --  oralwgrts etwa 1,8 mm weit; sie breitet sieh am Quersehnittsbild 
yon der Gegend des Coehleariskernes und des N. teetorius (Ziehen) unterhalb 
des N. triangularis und des N. interealatus allmghlieh medialwgrts bis zum 
Fasc. longitud, reed. aus. Soweit dies am Nissl-Bild festzustellen ist, verlguft 
zwisehen den zwei erwghnten Stellen ein bogenfSrmiges diekes Markbiindel, in 
dessen Achse sieh die fragliehe Zellgruppe befindet. Die Zellen liegen ziemlich dieht, 
sind etwas untermittelgroB, polygonal mit verh~ltnismgl~ig groBem Kern, sie 
erinnern an die Zellen des N. tectorius und die kleinen Elemente des t~aphekernes. 
Nachdem das Gebilde yon hinten lateral naeh vorn medial zieht, ist an einem Schnitt 
immer nur ein Tell yon ibm zu sehen. 

Weigert-Pr~parate liegen yon der untersten OblongatahShe (oberhalb der 
Pyramidenkreuzung und yon tt6he des Troehleariskernes vor. Im ersteren zeigen 
die Pyramiden beiderseits gleiehm~gige und mit der im Rtiekenmark zu findenden 
fast gleiehstarke Liehtung. AuBer der Pyramidenbahn erseheinen alle ttbrigen 
Systeme unversehrt, weder der Fuse. longit, med. noeh der Fasc. teetospinalis 
sind degeneriert. In  den Pedunkeln ist die Degeneration sehon viel weniger dent- 
lieh. Zwisehen den frontopontinen und temporopontinen Biindeln erseheint sic 
als etwas blasseres dreieekiges Feld. An Seharlaehbildern entspreehend dem 
Pyramidenareal zahlreiehe Fettk6rnehenzellen, besonders 9erivaseul~r. 

Meningen am ganzen Hirnstamm normal. Um die Gef~ge stellenweise (in der 
Umgebung des XII-Kernes und der Py) m~l?ige Infiltrate, die bei n~herer Betraeh- 
tung sieh als gliogene Gitterzellen erweisen. Gel~Bwandungen normal. 

Ri~ekenmark (Zellpr&parate aus Ca, 5, 7, Th2, ~, 5, 6, 12, L2, 5, $1). Im Cerviealmark 
f~llt die dors0ventrale Abplattung der Vorderh6rner auf; Untergang der grol3en 
motorisehen Zellen Iast total, nur hie und da ein bis zwei gesehrumpfte, pigment- 
atrophische Exemplare. Dagegen sowohl die funikul/~ren Elemente des Vorder- 
.hornes wie auch die Mittelzellen und Hinterhornzellen intakt. Im unteren Cervical- 
mark die Clarlcesehe S&ule nur dureh einzelne Zellen vertreten, diese sind vSllig 
normal. Im Gebiete des ganzen V0rderhorns starke Gliakernvermehrung, an 
Holzer-Bildern feines, sehr diehtes Faserfilz. Zentralkanal erweitert, die Ependym- 
zellen m/~fiig proliferiert. Im Pyramidengebiet Gliose mit  hypertrophischen taser- 
bildenden Astroeyten. Die Seitenpyramiden an Nissl-Bildern fallen schon mit  
blogem Auge als intensiv blau gef&rbte Gebiete auI. Der Vorderseitenstrang zeigt 
viel sehw/~chere Gliose. Am Holzer.Bild 1/~ngs des hinteren Medianseptums, ent- 
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spreehend der Spitze des Gollschen Biindels, sehr kompakter  Gliafaserfilz mit  hellen 
Astroeytenkernen.  

Obere Thorakalsegmente ebenfalls s ta rk  deformiert,  besonders in dorsoventraler  
t~ichtung abgeplat tet .  Die Schwere der Vorderhornzellvergnderungen bleibt  h in ter  
den im Cervicalmark gefundenen nieht  zurfick, nn r  in den unteren Thorakal-  
segmenten wird sie etwas milder. Die vSllige In t ak the i t  der sympathischen Ganglien- 
zellsiule ist aueh hier zu beobaehten:  sie erscheinen durch den Untergang der 
Vorderhornzellen als sozusagen elektiv herauspr ipar ier t .  Zent ra lkanal  in H6ho 
yon Th i und  Th2 horizontal  erweitert, yon hier abwi r t s  obliteriert,  an  seinen beiden 
Seiten zerstreut Ependymkeime.  In  HShe yon Th i h in ter  der Subst. grisea centralis 
eigenartiges kernarmes,  jedoch faseriges, diehtes gliSses Gewebe, das die ventrale  

Abb. 13. Fall 2. Holzerpriparat aus dem 2. Thorakalsegment. Bemerkenswert die hinter 
dem Zentrajkanal liegende syringomyelische tti3hle und die starke, keilf6rmige Fasergliose, 

die sieh l~ngs des Septum dorsMwfirts zieht. 

Spitze der Hinterstr/~nge e innimmt und  keilf6rmig l ings  des Septum med. post. 
dorsalw/trts verl/~uft. In  diesem kompakten  gliSsen Gewebe t r i t t  in  Th 2 eine 
I-I6hlenbildung auf, welehe seitw~rts die Clarkesehen Sgulen und  die Basis des 
I l in te rhorns  vernichte t  und  mi t  seiner dorsalen Spitze auch in den keilfOrmigen 
gliSsenBezirk hineinreicht .  Am Holzer-Bild (Abb, 13) ist  die ttOhle yon dichtem 
Gliafilz ums iumt ,  von welchem starke, grobe Faserziige zur dorsalen Riiekenmarks- 
oberfl&ehe verlaufen. Die I-I6hle kommunizier t  mi t  dem Zentra lkanal  nicht,  ihre 
Wand  ist  ziemlich glatt .  Bei Th a i n d e r t  sich das Bild:  die Gliose --  mi t  blol3em 
Auge ein steeknadelkopfgroBer Herd --  n immt  hier die ventra le  Spitze des links- 
seitigen Hinters t ranges  ein, an  der Basis des Septums geht  sie jedoeh auch auf 
die andere Seite hiniiber.  Sie destruiert  die graue Substanz nieht,  drt ickt  nu t  die 
Clarkesehe Si~ule s ta rk  ventralw/~rts, deren Zellen jedoeh g u t  erhaltert geblieben 
Sind. i m  unteren  Teil des Th s h6r t  die HOhlenbildung auf, u n d e s  finder sieh ein 
loekergewebtes Ne tz  im Zentrum.  Bemerkenswert  sind die vielen hyal inentar te ten ,  
verdickten Gef/~Bquerschnitte im gli0sen Grundgewebe, die stellenweise ga, nze 
Konv01uten b i lden ,  augerdem die zerstreuten ganz normal  aussehenden Mark- 

12" 
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fasern im Gewebe eingebettet.  An der Grenze yon Th 3 und Th 4 gehen yore Herd 
lateroventralwgrts  erst einseitig, dann  doppelseitig H6hlenbi ldungen in die graue 
Substanz aus. Die H6hlenbildung erreicht in  Th 4 ihr  Maximum. Sehon mit  bloBem 
Auge f~illt der Querspalt  beiden Sei tenh6rnern mite inander  verbindend.  Der 
Spalt  wird vom erwghnten gli6sen Gewebe nieht  v611ig ums&umt, dieses bildet 
nur  an  seinem dorsalen l%ande einen dfinnen Saum; etwas diehter  wird es an  der 

Basis des Septum med. post. Vom 
Spalt dorsal liegt der kaum lgdierte 
Hinterhornkopf ;  ventra l  sehen wir 
jedoeh nut  yore Vorderhorn der einen 
Seite einen minimalen Rest ,  im 
fibrigen ist die ganze graue Substanz 
(Vorder-, Seitenhorn, mit t lere Zone) 
versehwunden. Die Ependymzellen 
des obli terierten ZentralkanMs sind 
unterhalb  des Spaltes s tark ventral-  
wgrts gedrfiekt gut  zu erkennen, sie 
stehen mit  dem Gewebe um die H0hle 
herum nicht  in Zusammenhang.  
Zwisehen Zentra lkanM und Spalt  
zwei aus quergetroffenen Fasern 
bestehende seharf begrenzte Mark- 
bfindel, die dureh diehtes gli6ses 
Gewebe voneinander  get rennt  sind. 
Das eigenartige Bild ents teht  often- 
bar  daher, dab der Spalt  die ven- 
t rals te  Spitze der Hinters t rgnge ab- 
get rennt  ha t  und  diese mi t  der Subst.  
grisea eentralis in Zusammenhang 
geblieben ist. Im unteren Tell des 
Tha gndert  sieh das Bild der syringo- 
myelisehen Format ion  wieder wesent- 
lieh und  bleibt  dann  bis zum unteren 
Rand  des Th 5 bestehen. An Stelle 
des bisherigen Querspaltes t r i t t  jetzt  

2kbb. 14. Fail 2. ~Iarkscheidenbil4 aus Tha, 4, 
zalr Darstelhmg 4er verschie4enen Ausbreitung eine ringf6rmigeGliose, die s ichetwas 
des syringomyelisehen Gebil4es. Tha zeigt die asymmetrisch hinter  der Commissura 
kompakte Gliose an 4er Basis 4es hinteren Sep- posterior ausbreitet .  Das ringf6rmige 
turn. Th~ l~il3t die H6hlenbil4nng nahe ihrer 
maximMen 2kusdehmlng. In Th~ umgibt dic zentral  ausgehOhlte Gebilde enth~l t  

ringfsrmige Gliose eine H6hle die vmn radi~r angeordnete spongioblasten- 
Zentralkanal unabh~ngig ist. artige ovale Gliakerne und  dieht  ge- 

webten Gliafaserfilz, die sieh yon der 
Umgebung ziemlieh seharf abgrenzt.  Die H6hle wird stellenweise yon loekeren 
Bindegewebsfasern durehfloehten,  an  ihrem Rande  viele hyal inentar te te  Gef~B- 
quersehnit te  (abgeschnfirte Septumreste).  An einzelnen Stellen des Th~ Iehl t  
merkwfirdigerweise das hintere Septum vollkommen und die beiden tIinterstr/~nge 
gehen fliel3end ineinander fiber. Im unteren Th 5 verschwindet  die zentrMe t t6hle  
des I-Ierdes und  bald h6r t  auch pl6tzlieh der Herd auf (Abb. 14). Von Th 6 abw&rts 
sind syringomyelische bzw. dysraphisehe Ver/~nderungen nieht  mehr  zu linden, 
auch die Form des Quersehnittes normal.  Der Untergang tier Vorderhornzellen 
bleibt  h in ter  dem des CervicMmarks zurfiek, besonders irt der ventromedialen 
Zellgruppe. Clarkesehe S~ule, Hinterhornzellen,  sympathisehe Zellen intakt .  Der 
Pyramidendegenerat ion entsprechend Gliose. Zentra lkanal  obliteriert.  

t m  Lumbosakra lmark  noch immer schwere Affektion des Vorderhorns,  doch 
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wesentlich leiehter als in den cervieodorsalen Segmenten, Dementsprechend aueh 
die Ersatzgliose geringfiigiger. Im ganzen ein Bild yon floriderem Eindruek,  zahl- 
reiche Neuronophagien. Zuweilen an  Stelle einer grol~en motorischen Zelle amorphe 
Pigmentmasse,  um diese wieder mit  ghnlichem griinlichem Pigment  beladene 
Oligodendro- und  Hortega-Gliazellen. Die funikul/~ren Zellen des Vorderhorns, 
die Mittelzellen, die grogen Hinterhornzel len unversehrt .  I n  der weiBen Substanz 
nur  im Pyramidenareal  Gliose zu sehen, der  Vorderseitenstrang normal.  Zentral-  
kanal  nicht  obliteriert,  an  seinen beiden Seiten zerstreut  Ependymzellenhaufen.  

Am r ibr i l l enbi ld  die Clarkeschen Zellen wie auch die grol~en marginalen Hinter-  
hornzellen in Hinsieht  auf ihre Fibr i l lens t ruktur  normal.  In  den motorischen Vorder- 
hornze]len manchmal  ganz normales intracellul~res Fibril lennetz,  ein andermal  
fgrben sich diese Zellen diffus b raun  ohne Spuren yon Fibrillen. 

Abb. 15. Fall 2. 5'Iarkschei4enprSparat aus dem 2. Cervicalsegment. Schwere Degene- 
ration der Seiten- {lm4 Vor4erpyramiden. An Spitze des Gollsehen Biindels keilf6rmige 

Lichtung, der im Text erw~hnten G-liose entsprechend. 

Weigert-Pr~parate (C2, s, Th3, a, 5, 7, L1) weisen du tch  das ganze Rfickenmark 
h indurch  die an  beiden Seiten gleich schwere Pyramidendegenerat ion auf. Der 
Untergang ist  wohl sehr schwer, jedoeh nicht  vollst/indig, zerstreut  f inden sich 
ganz normale t~asern. Die degenerierten Pyrai~liden zeigen infolge der ungleieh- 
m~l~igen Kreuzung m/~Bige Asymmetrie.  Das degenerierte Feld grenzt sich im 
Cervicalmark ganz scharf yon der vOllig normalen Kle inhi rnse i tens t rangbahn ab. 
Auch die ventrale  Kle inhi rnse i tens t rangbahn ist  normal,  dagegen ist  das antero- 
laterale Grundbiindel  m~Big gelichtet, besonders art der Peripherie. Hinterstr~nge 
yon Th s abwgrts in t ak t ;  yon hier aufwgrts der erw/~hnten Gliose entsprechend 
Lichtung (Abb. 15). Markgefleeht des Vorderhornes in den lumbosacralen Seg- 
menten  normal,  auch im oberen Cervicalmark prakt isch in takt .  Dagegen ist  es 
in H6he der syringomyelischen t t6h lenbi ldung schwer affiziert. 

Am Scharlachbild ist die Pyramidenbahn  mi t  FettkOrnchenzellen reichlich 
bestreut,  ebenda aueh um Gefage konzentr isch angeordnete Fet tk6rnchenzel l-  
massen. Freie Fett trOpfchen von frischem 3/[arkzerfall sind kaum zu beobachten.  
Entzi indliche Erscheinungen fehlen v611ig sowohl in den Meningen wie auch ira 
Parenchym.  

Spinalganglien nicht  untersueht .  Periphere Nervcn und  atrophische Muskeln 
zeigen ~hnliche Ver/~nderungen wie im Fal l  1. 
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Zusammenfassung der Befunde. 
Fall 1. Klinisch und anatomisch reine amyotrophische Lateralsklerose, 

beginnend mit 62 Jahre an den oberen Extremit/~%en, nach einem Jahre 
SprachstSrung und weitere Ausbreitung der Muskelsehw/iehe auf den 
ganzen KSrper. Infolge Ern/~hrungsschwierigkeiten starke Abmagerung. 
AuBer angedeuteten Pyramidenbahnzeichen sehwere Atrophien an den 
'oberen Extremit/tten und in der Zunge, m/~gige an den unteren Ex- 
tremit~iten. Der Proze8 ist an der ganzen rechten K6rperhalfte starker 
ausgepr/tgt. Keine AugenmuskelstSrungen, keine Sensibilit/~tsstSrungen. 
Verlauf: 21/s Jahre nach dem Beginn Exitus. 

Anatomisch: makroskopisch nur eine maSige Verschm/tlerung des 
I~fickenmarks. Mikroskopisch: beiderseitlge A//ektion der motorischen 
Hirnrinde, mii/3ige Degeneration der beiderseitigen Pyramidenbahnen, 
schwere Degeneration der motorischen Vorderhornzellen und der motorisehen 
XII- ,  XI-, X-, VII- uncl V-Kerne. Die Natur des Prozesses ist rein 
degenerativ, ohne ]egliehen entziindlichen Chara/cter. Ausbreitung streng 
elektiv-systematiseh. Zentralnervensystem im iibrigen intakt. 

Besonderheiten des Falles : 1. Verh/~ltnism/~Sig geringe Beteiligung der 
Pyramidenbahn, wodureh der Fall sieh klinisch der reinen nue!e/~ren Amyo- 
trophie n/~hert. 2. Die leichte Asymmetrie des Prozesses an beiden Seiten: 
einerseits das st/~rkere ]3efallensein der reehten KSrperh/~lfte, dement- 
sprechend st/~rkere L/~sion der reehtsseitigen pontobulb/~ren and spinalen 
motorisehen Xerne ; andererseits dis st/~rkere L/ision der yon der linken Ca 
ausgehenden und in den erw/~hnten Kernen endigenden Pyramidenbahn. 
3. Weitere enge Korrespondenz in der Affek~ion der zentralen und peri- 
pheren motorischen Neurone, entspreehend den affizier%en Segmenten und 
Zentren. Es sei noeh hervorgehoben, dab wenn aueh die Intensitiit des 
Prozesses im ganzen eine gewisse Asymmetrie zwisehen beiden Seiten au/- 
weist, die Verteilung des Prozesses an beiden Seiten doeh symmetrisch ist. 

Fall 2. Klinisch reine, anatomiseh mi~ Syringomyelie kombinier~e 
amyotrophisehe LaCeralsklerose. Beginn im 42. Lebensjahr mit Atro- 
phien der kleinen I-Iandmuskeln und Schw/~ehe in den Beinen. Naeh 
ll/s Jahren Spraeh- nnd Sch]ueksr Es bestanden auSer deutliehen 
Pyramidenzeiehen schwere Amyotrophien der H/inde and leiehtere der 
Beine symmetrisch verteilt. Augenmuskeln, Sensibilit/it, Sinnesorgane 
frei. Verlauf: 41/2 Jahre nach dem Beginn Exitus. 

Anatomisch: makroskopisch s%aike Versehm/~lerung des I%iicken- 
markes mit Abplattung des zervicodorsalen Abschnittes. Mikroskopisch: 
beiderseitige gleichin%ensive, sehwere Affektion der motorisehen I%inde, 
beiderseits deutliehe und gleichstarke l~yramidenbahndegeneration, Lieh, 
tung des Vorderseitenstranges, ~ortschreitende Degeneration der mo%ori- 
sehen Vorderhornel~mente und des XII-Kernes, kurz eine streng etektiv- 
sYstematische, ausschlie[31iche Erlcrankung des zentralen und peripheren 
Motoriums; endlich ein syringomyelischer Herd yon Thl--Th 6. 

Die Besonderhei% des Falles besteht in der Kombination der amyo- 
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trophisehen Lateralsklerose mit'Syringomyelie. Die Tatsaehe, da~ klinisch 
keine Sensibilit~tsst6rung bestand - -  obwohl der Herd sechs Segmente hin- 
dureh zu sehen ist - -  erkl~rt sich dureh seine Ausbreitung auf den l%iicken- 
marksquerschnitt und dureh seine verschiedenen Formverhs yon 
Segment zu Segment. Ein derartiger Untergang der grauen Substanz, 
welcher lokalisatorisch eine Sensibilit~tsstSrung bedingt h~tte, war nur 
in Th4, doch ist auch hier nur etwa die H~lfte des Segmentes befallen, 
so da6 eine klinische Manifestation nicht zustande kommen konnte. 

Aus den anatomischen Verhs geht unseres Erachtens hervor, 
dal3 die Entstehung de r  Gliose mit einer fehlerhaften Schlie6ung des 
hinteren Septum, wie auch mit einer metaplastischen Umbildung der 
bei dem Schliel~ungsvorgang beteiligten Spongioblasten (Bielschowsky) 
in irgendeinem Zusammenhang steht. Daffir spreehen die anns 
symmetrische Lage des tterdes; sein inniger Zusammenhang mit dem 
Septum und mit den l~ngs des Septums eindringenden hyalinentarteten 
Gefs zweifellose dysraphisehe Erscheinungen, wie der Status dyra- 
phieus (Bremer) in den untersten Cerviealsegmenten und das v611ige 
Fehlen des dorsalen Septumanteils in H6he yon Th 5. Es handelt sich 
also um eine Syringomyelie unabh~ngig yon Ependym des Zentralkanals, 
die wir mit Bielschowsky auf Grund einer ffiihembryonalen Entwieklungs- 
st6rung entstanden ansehen m6ehten. Nachdem diese StSrung somit 
als Ausdruck einer fehlerhaften Anlage aufgefal~t werden kann, d. h. 
sie yon endogener Natur ist, erblicken wit in ihr einen wichtigen Hinweis 
ffir die Beurteilung der Atiologie der amyotrophischen Lateralsklerose. 

Es konnte auf Grund der anatomischen Analyse zweier F~lle yon 
reiner, yon jeglichen ~uBeren komplizierenden Momenten freier, amyo- 
trophischer Lateralsklerose der elektiv-systematische, ohne entzfindliche 
Ver~nderungen verlaufende rein degenerative Untergang des zentralen 
und peripheren motorischen Systems festgestellt werden. In  beiden 
F~tllen sehen wir eine endogen-systematische Erkrankung im Sinne Scha/- 
]ers verwirklieht, und zwar auf folgende Weise: 1. Durch das beider- 
seitige isolierte Befallensein der motorisehen Iqeurone kommt die System- 
wahl zum Ausdruck. 2. Auf Grund des anatomischen Bildes miissen wir 
den Ausgangspunkt des fortschreitenden Prozesses in die Ursprungs, 
zentren der entsprechenden Systeme verlegen; da diese nun in bestimmten 
Segmenten lokalisiert sind, so folgt daraus zwanglos das Prinzip der 
Segmentwahl des Leidens. 3. Der Krankheitsprozel3 sehreitet ohne jede 
entziindlich-mesodermale Komponente als eine elektive Degeneration 
der neuro-ektodermalen Elemente fort; er ist also als eine aussehliel]lich 
ektodermale Degeneration anzusehen und nachdem er in seiner Ausbrei- 
tung nicht topisch-diffus, sondern streng segment~tr-systematisch ist, 
so geht daraus hervor, daI~ - -  abgesehen yore Fehlen einer nachweis- 
baren /~ul~eren Noxe - -  er nieht als :Folgezustand einer toxisch-ekto- 
dermotropen :Noxe, sondern nur ~ls prim~r-ektodermogenes Leiden auL 
gefaBt werden mui~. Es steht also vor unseren Augen die Schc~ffersche 
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a n a t o m i s c h e  T r i a s :  d ie  K e i m b l a t t - ,  S e g m e n t -  u n d  S y s t e m w a h l ,  welche 
nach unseren heutigen Kenntnissen in ihrer Vollstiindiglceit - -  w i e  w i r  

d a s  o b e n  n a c h w e i s e n  k o n n t e n  - -  nu t / i i r  eine einzige Kategorie der Erlcran- 
kungen seine Giiltig]ceit hat und diese ist: die genotypisch bedingten abio- 
trophischen Prozesse des Zentralne~'vensystems. 
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