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( Bingegangen am 18. Juli 1932.)

Die von Duchenne (1860) in die Nosologie als selbstindige Erkran-
kung eingefiihrte chronisch-progressive Bulbdrparalyse wurde bald nach
der Beschreibung von Duchenne in die groBe Gruppe der chronisch-
progressiven Muskelatrophien eingereiht. Nach Kahler (1884) sind die
unter dem Namen der progressiven spinalen Muskelatrophie, progressiven
Bulbéarparalyse und der amyotrophischen .Lateralsklerose bekannten
klinischen Symptomenkomplexe ,,nicht der Ausdruck fiir verschiedene
Krankheitsspezies, sondern nur die Folge der verschiedenen Ausbreitung
und Lokalisation eines und desselben Degenerationsprozesses, sowie
gewisser Eigentiimlichkeiten des letzteren, welche vor allem in dem
mehr oder weniger raschen Ablauf der Degeneration zu suchen sein
dirften. Dieser Auffassung haben sich unter anderen Pick, Hoche,
in neuerer Zeit Marbury, Fleischhacker, Ottonello, Bing, Schaffer ange-
schlossen. Wir mdchten im folgenden einen anatomisch genau unter-
suchten Fall mitteilen, welcher klinisch das Bild einer reinen bulbo-
spinalen progressiven Muskelatrophie (keine Pyramidenzeichen) darbot,
in anatomischer Hinsicht dagegen eine Ubergangsform zu der amyo-
trophischen Lateralsklerose darstellt. Der rasche Verlauf des Falles
(1 Jahr) und die leisen beginnenden Verinderungen in der vorderen
Zentralwindung, welche noch keine Pyramidendegeneration zur Folge
hatten, geben uns Anlaf, einige strittize Fragen der Pathologie der
amyotrophischen Lateralsklerose bzw. der progressiven Muskelatro-
phien einer Klirung ndherzubringen. Vor allem wire der Typ der
Veranderungen (Schaffer) zu bestimmen, ob neben ektodermalen auch
mesodermale Verdnderungen in FErscheinung treten (Biischer, Matz-
dorff, Nakamura u. a.) oder aber die amyotrophische Lateralsklerose
bzw. progressive Muskelatrophie die Kennzeichen eines reinen ekto-
dermalen Prozesses aufweist (Ottonello, Lehoczky und Schaffer, Hechst,
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Reuter, Sdntha, Wohlfahrt u. a.). Zweitens wire die Ausbreitung der
Verdnderungen bis in die feinsten Kinzelheiten festzustellen, ,,womit
eben das histopathologische Substrat bestimmt wird“ (Schaffer).
SchlieBlich méchten wir uns mit der zeitlichen Entwicklung der gefun-
denen Veréinderungen bzw. ihren pathogenetischen Zusammenhingen
befassen, insbesondere ist unser Fall fir die Beantwortung der Frage
geeignet, ob bei amyotrophischer Lateralsklerose die Lasion der Zentral-
windung oder die Pyramidendegeneration das Primire ist.

Der Fall * bezog sich auf eine 51jahrige Patientin, die das erstemal am 14. 3. 28
in die II. medizinische Klinik aufgenommen wurde. Der Vater der Patientin starb
mit 70 Jahren an unbekannter Krankheit, Mutter lebt, sie ist gesund. Patientin
hat eine lebende, gesunde Schwester. Erste Menses im 15. Lebensjahre. 10 normale
Geburten, 1 Fehlgeburt, 1 Todgeburt (Lues wird negiert, Wa.R. im Blut und
im Liquor negativ). Patientin hat in den letzten Monaten stark abgenommen,
muflte viel Wasser trinken. Status praesens (14.3.28): Im Harn 1,5% Zucker,
Aceton: —. Acetessigsdure: —. Blutzucker: 0,13 mg%. Uber die Lungen ge-
dampfter Perkussionsschall, stellenweise Pfeifen, Giemen. Herz o. B. Puls-
frequenz: 78. Blutdruck: 89 mm Hg RR. Bauchorgane o. B. Nervensystem: Augen-
bewegungen frei. Pupillen rund, mittelweit, reagieren auf Licht etwas trige (beider-
seits Maculae corneae). Seitens der Gehirnnerven keine Abweichungen. Reflexe
auslosbar, keine pathologischen Reflexe. Bewegung in allen Gelenken frei, keine
Muskelatrophien. Nach entsprechender Didt verschwindet der Zucker vom Harn;
mit entsprechenden Didtvorschriften von der Klinik am 7. 5. 28 entlassen.

Das zweitemal wurde sie am 5. 5. 32 in die II. medizinische Klinik mit folgenden
Beschwerden aufgenommen: Im Friihling 1931 bemerkte sie, dafl ihre Sprache sich
rasch verschlechterte, sprach manchmal niselnd ; Zunge bewegte sich schwer, die Lippen
sind diinner geworden, den Mund konnte sie nicht schlieBen. Zu diesen Symptomen
gesellten sich im Herbst 1931 Schluckbeschwerden, Flissigkeiten kamen oft durch
Nase zuriick, sie konnte nur Fliissigkeiten oder halbflussige Speisen zu sich nehmen.
Seit einem halben Jahre kann sie tiberhaupt nicht sprechen, sie verstindigt sich
mittels Schreibens. In den letzten 3 Monaten entwickelte sich in den Hinden
eine zunehmende Schwiche. Beim Aufsitzen und Hinlegen muf sie den Kopf
mit der Hand unterstittzen. Gehor, Geschmack, Geruch gut erhalten.

Status praesens (5. 5. 32). Stark abgemagerte Patientin. In den Lungen beider-
seits Zeichen einer Tuberkulose. Herz. o. B. Pulsfrequenz: 80. Blutdruck: 110/75
mm Hg. RR. Im Harn kein Zucker, kein Aceton, keine Acetessigsiure. Blutzucker:
0,12 mg %. Nervensystem: Augenbewegungen frei. Pupillen rund, mittelweit,
reagieren auf Licht etwas triage (beiderseits Maculae corneae). Véllige Sprach-
unfahigkeit, sie kann nur Flissigkeiten schlucken und auch dies erfolgte nur mit
Schwierigkeiten. Zunge atrophisch, es gelingt ihr kaum sie zu bewegen. Bei Phonation
bewegt sich die rechte Halfte des Gaumensegels iiberhaupt nicht, die linke zeigt
minimale Bewegungen. In der Gesichtsmuskulatur fast keine Bewegungen, Mund
stets offen, Backenaufblasen gelingt ihr nicht, die Sulci nasolabiales beiderseits
verstrichen, Pfeifen unmoglich., Kaumuskeln paretisch. Beide Arme werden nur
bis zur Horizontalen gehoben und auch dies geschieht nur langsam. Hindedruck
mit Dynamometer betrichtlich nachgelassen. Schulter- und Handmuskeln atrophisch.
Keine Gangstérung, die Muskulatur der unteren Extremititen o. B.

Reflexe. Cornealreflexe beiderseits auszulésen. Rachenreflex nicht auslosber.
Bauchdeckenreflexe fehlen (schlaffe Bauchdecken). Patellar-, Achilles-, Triceps-,

1 Herrn Privatdozenten Dr. E. v. Zalka spreche ich fiir die Uberlassung des
Materials meinen besten Dank aus.
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Biceps-Reflexe auslosbar, wicht gesteigert, keine pathologischen Reflexe, kein Patellar-
oder Achillesklonus. Die elektrische Untersuchung zeigt in dem Gebiete des Nervus
facialis Herabsetzung sowohl fiir den galvanischen wie auch faradischen Strom;
eine ausfithrliche elektrische Untersuchung wurde nicht vorgenommen,

Sensibilitat in allen Qualitdten normal. Die Beriithrungs-, Bewegungs-, Schmerz-
und Temperaturempfindung intakt.

Am 12. 5. 32 traten Zeichen einer akuten Bronchopneumonie auf, am 17. 5. 32
Exitus,

Sektion. Tuberculosis disseminata lobi sup. pulm. sin. Bronchitis et bronchiolitis
purulenta lat. utr, Bronchopneumonia disseminata lat. utr. Degeneratio myo-
cardii et adiposa renum. Splenitis subacuta hyperplastica.

Nervensystem, Das Gehirn wog frisch und mit den weichen Hirnhauten 1290 g.
Die weichen Hirnhéute sind diinn, maBig injiziert, leicht abziehbar. An der Gehirn-
oberfliche keine erwihnenswerten Windungsanomalien. Die vorderen Zentral-
windungen zeigen keine Atrophie, Die Gehirnnerven weisen makroskopisch keine
auffallenden Erscheinungen auf. Am Querschnitt des Riickenmarks keine von der
Norm abweichende Erscheinung.

Mikroskopische Untersuchung des Zeniralnervensystems. Grofhirnrinde, An den
Hamatoxylineosinbildern finden sich weder in den weichen Hirnhduten noch in der
Rinde (grauen und weillen Substanz) entziimdlich-infilirative Erscheinungen. Die
iitberwiegende Mehrzahl der Gefile zeigt normale Wandstrukturverhaltnisse, nur
hier und da begegnen wir einer miBigen Vermehrung der adventitiellen kolla-
genen Fasern. Media, Endothelzellen iiberall normal. In der GroBhirnrinde zer-
streut mit roten (Erythrostase) bzw. mit weilen (Leukostase) Blutkdrperchen
gefillte Capillaren; keine Blutungen, keine Thromben. In der ersten Rindenschicht
hier und da, besonders in den Furchentiefen, typische Corpora amylacea. Die weichen
Hirnhiute zeigen keine Verdickung, in den Maschen sieht man nur einzelne grofle,
sog. Makrophagzellen. Zusammenfassend konnen wir sagen, daB8 in der GroBhirn-
rinde (und wir kénnen gleich hinzufiigen, auch in anderen Teilen des Zentralnerven-
systems) die mesodermalen Elemente (GefaBle, Haute) keine primir-aktiven Er-
scheinungen darbieten, entziindlich-infiltrative Erscheinungen fehlen.

Nisslbilder. Untersuchte Regionen: Die verschiedenen Teile der vorderen bzw.
hinteren Zentralwindung, Regio 7, 12, 14, 18, 21, 27, 31, 67, 70, 72, 74, 76, Area
striata, Area para bzw. peristriata, Ammonshorn. Sidmtliche erwiihnte Regionen
wurden beiderseits untersucht. Vor allem méchten wir uns mit den Verinderungen
der vorderen Zentralwindung beschiftigen. Rindenbreite normal. An den Nissl-
bildern aus der Regio paracentralis (R. 3 und 4 nach Economo und Koskinas) ist
schon bei der ersten Betrachtung auffallend, daB8 die Zahl der Betzschen Zellen ver-
mindert isf. Wihrend in der Norm in dieser Gegend in einem Gesichtsfeld durch-
schnittlich (ZeiB Obj. A. Okular 5 X, 25 g Schnittdicke) 15—18 Befzzellen zu beob-
achten sind, sehen wir in unserem Falle bei gleicher VergréBerung und Schnitit-
dicke durchschnittlich 6—7 Betzzellen. Ein Teil der zuriickgeblichenen Beizzellen
weist keine pathologischen Veriinderungen auf, ein anderer Teil zeigt die Zeichen
einer maBigen Auftreibung (maBig konvexe Konturen, randstdndige Kerne usw.),
schlieBlich sehen wir Befzzellen, welche geschrumpft sind, sich dunkelhomogen
anfiarben. Die iibrigen Zellen der Schicht V zeigen nur miaBige Ausfille, und
auch in den unteren Teilen der Schicht IIT (Sublamina b, ¢} ist nur eine maBige
Zellzahlverminderung festzustellen; in der Schicht I1Ib, ¢ finden sich mehr kleine’
Lichtungen, keine diffusen Ausfille. In der Schicht III bieten die Nervenzellen
mehr das Bild des einfachen Schwundes dar. Die Schichten II, I11a, und VI zeigen
sowohl in quantitativer wie auch in qualitativer Hinsicht normale Verhiltnisse.
Seitens der Neuroglia sehen wir nur miBige reaktiv-proliferative Erscheinungen
(z. B. Umklammerungen); eine ,, Pseudokirnersicht- Bildung ist nirgends zu beob-
achten. Echte neuronophagische Bilder sind nur duBerst selten zu sehen. Stellenweise
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sind auch regressive Gliakernveranderungen zu beobachten (Kernwandhyper-
chromasie, Kernpyknosis, chromatokinetische Erscheinungen usw.). In der ersten
Schicht hat die Zahl der Gliakerne etwas zugenommen. Die Zahl der Cajal- Retzius-
schen Zellen geht nicht iiber die Norm. Um die Gefdlle der weiflen Substanz hier
und da Gliakernvermehrungen; um die Gliakerne ist griinliches Pigment zu sehen.

All diese Versnderungen sind in dem oberen Drittel (R. 1, Economo und Kos-
kinas), insbesondere was die Zahlverminderung der Befzschen Zellen angeht, schwerer
als in dem parazentralen Lobulus. In diesem Gebiete der vorderen Zentral-
windung (oberes Drittel, Beinzentrum) sind die Befzschen Zellen bis auf einzelne
Exemplare verschwunden, insbesondere fehlen sie auf der Windungskuppe. In der
Schicht ITITh, ¢ sieht man auch hier kleine Lichtungen, die Zahl dieser Lichtungen
ist in dieser Region grofer als in der parazentralen. Die iibrigen Schichten (II, II1a,
VI) zeigen keine pathologischen Erscheinungen. Die Nervenzellen der Schichten
IIIb, ¢ und V weisen dieselben Verdanderungen auf als in der parazentralen Region
(Pyknose in der V., Schwund in der IIL Schicht). Keine ,,Pseudokdrnerschicht™,
obwohl die reaktiv-proliferativen Erscheinungen der Glia intensiver sind, als in der
Region 3. Die erwihnten cytoarchitektonischen Stérungen (Verminderung der Zahl
der Betzschen Zellen, Ausfille in der Schicht I1Ib, ¢) sind in dem mittleren Drittel
der vorderen Zentralwindung (Region 5, Armzentrum) schon wesentlich geringer
als in dem oberen Drittel, schlieBlich zeigt das untere Drittel der vorderen Zentral-
windung (faciolinguales Gebiet) v5llig normale cytoarchitektonische Verhaltnisse.
Als ein wichtiges Moment méchten wir hervorheben, daB die geschilderten Verdnde-
rungen der vorderen Zentralwindung beiderseits gleichintensiv sind; auch die Ausbrei-
tungsweise der Verdnderungen (stirkste Stérungen im oberen, méBigere Verdnde-
rungen in dem mittleren Drittel, das untere Drittel normal) ist beiderseits die gleiche.
Weiterhin scheint uns wichtig zu sein die Tatsache, daBl simtliche ibrige untersuchie
Regionen der Grofhirnrinde — auch die agranuliren frontalen bzw. postzentralen
Regionen — zeigen vollkommen normale cytoarchitektonische Verhiltnisse. Mit anderen
Worten: Von der ganzen Grofihirnrinde weist nur die vordere Zentralwindung cyto-
architektonische Storungen auf, mit bilateral gleicher Intensitit und Ausbreitungsweise.

An den Herxheimerbildern ist in allen untersuchten GroBhirnrindenregionen
eine méBige, diffuse Nerven- und Gliazellipoidose zu finden; in den adventitiellen
Spalten der GefaBe hier und da scharlachpositive Koérnchen in langgezogenen
Zellen. Den groBten Grad erreicht die Lipoidose in. den frontalen und unteren parie-
talen Regionen, hingegen bieten die occipitalen und zentralen Gegenden eine viel
miBigere Nervenzellipoidose dar. Der diffuse Charakter der Lipoidose, weiterhin
die erwahnte Ausbreitungsweise in der GroBhirnrinde, dann der Umstand, daf} die
Lipoidansammlungen auch in anderen Teilen des Zentralnervensystems anzutreffen
sind, sprechen dafiir, daB die Lipoidose mit der schweren Tuberkulose der Patientin
in Zusammenhang zu bringen sind, d. h. die Verfettung der Nervenzellen ist eine
ektodermotrope Erscheinung. Auch die in allen untersuchten Regionen anzutreffen-
den. einzelnen blaB gefirbten Nervenzellen sind auf die Wirkung der Tuberkulose
zuriickzufithren.

An den Markscheidenbildern sehen wir in allen untersuchten Regionen normale
Myeloarchitektonik; insbesondere wére hervorzuheben, daf in der vorderen Zen-
tralwindung weder die tangentiale, noch die supraradidre, noch die intraradiire
Faserung eine Lichtung zeigt. Die Radii sind von normaler Breite, die Zahl der
groBkalibrigen Fasern hat in wahrnehmbarer Weise nicht abgenommen.

Silberimpragnationspraparate. In der Zentralwindung zeigt ein Teil der zuriick-
gebliebenen Befzschen Zellen schénes intracellulires Fibrillennetz, in einem anderen
Teil der Befzschen Zellen sehen wir nur argentophile Kornchen, schlieflich begegnen
wir auch homogen imprignierten Befzzellen. Die Pyramidenzellen der Schicht ITT
weisen zum Teil gut entwickeltes intracellulares Fibrillennetz. Alzheimersche
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Fibrillenverinderung ist nirgends zu sehen. Das extracellulire Fibrillennetz ist
iiberall normal, keine degenerativen Erscheinungen an den Fasern.
An den Ranke-Creutzfeldischen Priparaten keine Gliafaservermehrung, selbst
in der ersten Schicht sehen wir fiberall nur normale (liafaserverhiltnisse.
Subcorticale Ganglien. Entzindlich-infiltrative Erscheinungen, GefaBveréinde-
rungen sind nirgends zu sehen. Weder die grofien noch die kleinen Zellen des

Abb. 1, Fast totaler Schwund des Hypoglossuskernes mit Verschonung des N. intercalatus
(ic), N. Rolleri (R) und des visceromotorischen Vagus (V). Nisslfarbung.
Aufnahme: ZeiB A, 73 cm. Auszug.

Striatums zeigen eine Zellzahlverminderung. Die Mehrzahl der groflen Striatum-
zellen haben normale Nisslstruktur, nur vereinzelt begegnen wir blaB gefidrbten
groBBen Zellen mit verschwommener Tigroidstruktur. Die kleinen Striatumelemente
weisen keine verwertbaren pathologischen Verdnderungen auf. Im Pallidum hier
und da Pseudokalkkonkremente, tibrigens normale Verhiltnisse. Thalamus,
‘Hypothalamus, Corpus subthalamicum, Substantia nigra, Nucleus ruber o. B.
An Markscheidenbildern sieht man in der inneren Kapsel keine Lichtung, an Herz-
hetmerpraparaten sind keine scharlachpositiven Kérnchen zu beobachten. Auch
in dem Pedunculus cerebri weisen sowohl die Pyramiden wie auch die #ibrigen
Bahnen (Tractus frontopontinus usw.) an Markscheiden- bzw. Fettbildern normale
Verhaltnisse auf. :

51*
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Briicke und verlingertes Mark. Zwecks einer genauen Untersuchung der ponto-
bulbéren motorischen Kerne haben wir die Briicke und das verlingerte Mark an
Serienschnitten studiert, daher standen uns von diesen Gebieten Markscheiden-
bzw. Lipoidbilder micht zur Verfigung. An den Himatoxylineosinpriparaten
ist beziiglich der weichen Hirnh#ute als einziges pathologisches Zeichen eine miBige
Vermehrung der chromatophoren Zellen iiber die oralen Teile der Medulla zu ver-
zeichnen. In der Substantia retucularis der Medulla, und in dem ventralen Etage
der Briicke sieht man in den adventitiellen. Spalten einiger Gefdfle an Hamatoxylin-
eosinbildern kleine, runde, dunkle Kerne, die sich bei der Betrachtung der
Nisslpraparate mit stirkerer VergroBerung als gliogene bzw, mesodermogene Ab-
raumzellen erweisen: man sieht um die Kerne griinliche Pigmentschollen. Als ent-
ziindlich-infiltrative Erscheinungen anzusehende perivasculare Kernvermehrungen
sind weder in der Briicke noch in der Medulla zu finden. In dem verlingerten Mark
sieht man, insbesondere im Bereiche der Gollschen bzw. Burdachschen Kerne, viele
Corpora amylacea.

Nisslpraparate, Die Augenmuskelnervenkerne (III, IV, VI) zeigen sowohl in
quantitativer wie auch in qualitativer Hinsicht vollkommen normale Verhiltnisse.
Hingegen sind die motorischen Kerne V, VII, IX—X, XI und XII in verschiedenem
Grade affiziert. Den hochgradigsten Zellausfall weist der Hypoglossuskern auf (s.
Abb. 1) beiderseits ungefihr mit gleicher Intensitat, wie wir uns davon mittels Zell-
zahlungen {iberzeugen konnten. An den Priparaten (20 ) von diesem Gebiete finden
wir im Bereiche des Kernes XII 2—3 Nervenzellen und auch diese sind geschrumpft,
dunkelgefirbt. Die Zellaustalle sind in den verschiedenen Teilen des Kernes XTI un-
gefahr gleichintensiv, vielleicht hat doch der caudale Teil am schwersten gelitten. Das
Gebiet des fast vollkommen verschwundenen Hypoglossuskernes erfiillen diffus ver-
mehrte Gliakerne; umschriebene Gliaknotchen, neuronophagische Bilder sind nicht
zu beobachten; die Gliakerne sind groftenteils Oligodendroglia-, weniger Makro-
gliakerne und nur vereinzelt begegnen. wir Mikrogliakernen. An Gliafaserpraparaten
kénnen wir eine pathologische Gliafaservermehrung nicht mit Bestimmtheit fest-
stellen. Es ist besonders hervorzuheben, dal die Nervenzellgruppen, die in der nichsten
Umgebung von dem Kern XII liegen, wie der Rollersche Kern, der Nucleus para-
medianus, der Nucleus intercalatus, der wvisceromotorische Vaguskern gut wverschont
sind (s. Abb. 1), der dorsale Vagus, der N. intercalatus und der N. paramedianus
weisen sowohl in qualitativer wie auch in quantitativer Hinsicht vollkommen normale
Verhiltnisse auf, hingegen sehen wir in dem Rollerschen Kern, obwohl keine Zell-
austille, doch einige dunkle geschrumpfte Zellen. Beztiglich der Intensitat des Zell-
ausfalles kommt nach dem Kern XII der Nucleus ambiguus, wir finden nur einzelne
Nervenzellen vom motorischen Typ im Gebiete des N. ambiguus, an vielen Schnitten
— selbst aus den charakteristischsten Niveaus — sind tiberhaupt keine Ambiguus-
zellen zu sehen. Der Ausfall der Nervenzellen im N. ambiguus ist in den caudalen
Partien am schwersten, Weniger als der N. ambiguus haben die Nn. facialis und Nn.
accessorius gelitten. In dem Facialiskern zeigen besonders die zentralen und die
ventrolateralen Zellgruppen (nach-Ziehen mit y, 8 bezeichnete Zellgruppen) hoch-
gradige Ausfille, hingegen ist der dorsomediale Teil verhaltnismafBig gut erhalten
(s. Abb. 2), obwohl auch in dieser Gegend sdmtliche vorhandene Nervenzellen
pathologische Verdnderungen aufweisen (Pyknose, dunkle Farbung usw.). SchlieB-
lich wére noch der motorische Trigeminuskern zu erwéhnen, in welchem diffus Zell-
ausfille zu beobachten sind (s. Abb. 3). Sowohl im Bereiche des Kernes VII wie auch
des V mot. ist eine diffuse Gliakernvermehrung zu finden, besonders aus Oligodendro-
gliakernen. Die Ldsion sdmilicher erwdihnier bulbopontiner motorischer Kerne ist
beiderseits ungefihr gleichintensiv. Die iibrigen sensiblen, sensorischen und vegetativen
pontobulbiiren. Kerne (V sens., mesencephaler V, N. lateralis aquaeductus, Nucleus
motorius tegmenti, Nn. raphes, Nn. pontis, Oliva superior, N, trapez., die verschie-
denen Zelltypen der Substantia reticularis, Nn. laterales, die Goll- und Burdachschen
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Kerne, samtliche Gruppen des Kernes VIII, Nn. arcuati, Corpus pontobulbare)
weisen in jeder Hinsicht normale Verhiiltnisse auf. Die Nervenzellen der unteren Oliva
zeigen das Bild der Pigmentatrophie, jedoch ist diese Erscheinung in dem. Lebens-
alter der Patientin (51 Jahre) in der unteren Olive nicht als pathologisch anzusehen.
Im Bereiche der Pyramidenbahnen sieht man an den Nisslbildern keine Gliakern-
vermehrung, an Holzerpraparaten keine Gliafaservermehrung.

Abb. 2. Schwere Degeneration des Facialiskernes, insbesondere sind schwere Zellausfille
in den zentralen und ventralen Teilen zu beobachten. Relative Verschontheit der dorsalen
Gruppe (8). Os: Oliva superior. Nissifarbung. Vergr. wie oben.

In dem Kleinhirn, abgesehen von der schon erwihnten diffusen Lipoidose
z. B. in dem N. dentatus, ist nichts Pathologisches zu sehen. '

Rdckenmark. Die weichen Hirnhéute sind nicht verdickt. Entziindlich-infil-
trative-Erscheinungen sind weder in den Hirnhéuten noch in der Riickenmarlk-
substanz zu finden. An den Nisslbildern zeigen die motorischen Vorderhornzellen
in den cervicalen und thorakalen Segmenten eine erhebliche Zellzahlreduktion.
Die Zellzahlverminderung der motorischen Vorderhornzellen ist in den C;—s am
schwersten, wo an den Schnitten nur einzelne kleine, dunkel gefirbte Exemplare
zu finden sind. Etwas weniger haben die oberen cervicalen und oberen thorakalen
SBegmente gelitten, noch geringere Zellausfille sind in den Vorderhtrnern der unteren
thorakalen Segmente zu beobachten, schlieBlich zeigen die motorischen Vorderhorn-
zellen in den lumbosacralen Segmenten keine Zellausfille, hochstens qualitative
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Verdnderungen (Schrumpfung, homogene Farbung usw.). In den cervicalen Seg-
menten zeigen die schwersten Zellausfille die medialen Zellgruppen der Vorder-
horner, hingegen sind die dorsalateralen Zellgruppen etwas weniger ladiert. In den
cervicalen und thorakalen Segmenten sieht man in den Vorderhérnern eine diffuse
Gliakernvermehrung, umschriebene Gliaknétchen sind nur hier und da zu beob-
achten. Die Zellzahlreduktion der motorischen Vorderhornzellen, wie dies mittels
Zellzahlungen festzustellen war, ist beiderseits ungefdhr gleichintensiv. Im Gegen-
satz zu dem Ausfall der motorischen Vorderhornzellen zeigen die iibrigen Zell-
elemente der grauen Riickenmarksubstanz, wie die vegetativen Zellen der Seitenhorner

Abb. 3. Schwere Zellausfille in dem motorischen Trigeminuskern. C: Convolutum trigemini.
M: Richtungslinie medialwirts. Nissifarbung. Vergr. wie oben.

(N. intermediolateralis Gagel, s. Abb. 4), die Zellen der intermediéren Zone, die Mittel-
und Nebenzellen (Waldeyer), die sog. basalen Zellen, die Zellen der Clarkeschen
Sgulen, die Gierkeschen Zellen usw. hochstens geringe qualitative Verdnderungen,
ein Zellausfall ist jedoch in den erwihnten Zellgruppen nirgends zu sehen. Mit
anderen Worten: In dem Riickenmark weisen ausschlieflich die motorischen Vorder-
hornzellen in den cervicalen und thoracalen Segmenten Zellausfille auf.

- An den Herxheimerschen Priparaten sehen wir in allen Zelltypen der grauen
Riickenmarksubstanz scharlachpositive Kornchen in maBiger Menge. In den cer-
vicalen Segmenten finden sich im Bereiche der Vorderhorner hier und da kleine
Knétchen aus scharlachpositiven Schollen, frei im Gewebe liegend. In den adven-
titiellen Spalten der GefaBe ist nur wenig Fett zu beobachten. Im Bereiche der
Seiten- bzw. Vorderstrangpyramiden sieht man weder in den lumbalen noch in den
thorakalen noch in den cervicalen Segmenten Markscheidenabbauerscheinungen:
wir finden z. B. keine Kérnchenzellen, keine freien Fettschollen, héchstens einzelne
kleine scharlachpositive Kornchen. Auch die iibrigen Gebiete der weilen Riicken-
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marksubstanz sind von Abbauprodukten frei. Die Marchische Methode konnte
nicht angewendet sein, so konnen wir von dem Vorhandensein von osmio-
reduktiven Abbauprodukten kein Urteil gewinnen. An Weigertbildern sieht man
weder in den Seiten- noch in den Vorderstrangpyramiden eine Lichtung: Die
Pyramidenbahnen zeigen sowohl in den lumbalen wie auch in den thorakalen
wie auch in den cervicalen Segmenten normale Tinktion (s. Abb. 5). Auch in den

Abb, 4. Nisslbild aus dem 8. thorakalen Segment. Beachtenswert die Verschontheit der
Seitenhornzellen im Gegensatz zu den motorischen Vorderhornzellen,

tibrigen Gebieten der weillen Riickenmarksubstanz (z. B. in dem Vorderseitenstrang)
ist keine pathologische Erscheinung zu sehen. In den Vorderwurzeln der unteren
cervicalen und oberen thorakalen Segmente sieht man an Markscheidenbildern
nur eine mafige Lichtung, an den Fasern verschiedene degenerative Erscheinungen
{Auftreibungen, Fragmentierung usw.). Die kleinkalibrigen Markfasern sind ver-
haltnismaBig weniger betroffen als die groBkalibrigen. An Bielschowskypriparaten
sieht man an den Fasern lokale Auftreibungen, lokale Aufbiindelungen usw. An
Herzheimerbildern finden sich zwischen den Fasern nur wenige scharlachpositive
Stoffe. Hintere Wurzeln o. B. '

Die Spinalganglien, periphere Nerven und Muskeln standen uns nicht zur
Verfiigung.
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Unser Fall gehort klinisch zu der reinen chronisch-progressiven
Muskelatrophie ohne jede spastische Komponente; die Symptome be-
gannen mit bulbiren Erscheinungen und erst nach 8—9 Monaten trat
Schwiche in den Handen auf. Anatomisch fand sich zuniichst das histo-
logische Substrat der bulbospinalen Muskelatrophie: Zellausfille in den
pontobulbospinalen motorischen Kernen. AuBlerdem lieen sich in der
vorderen Zentralwindung (Bein- und Armzentrum) beiderseits leise cyto-
architektonische Stérungen (zahlenmiBige Verminderung der Befzschen

Abb. 5. Weigertbild aus dem lumbalen Riickenmarkabschnitte. Weder die Seiten- noch die
Vorderstrangpyramiden zeigen eine Lichtung.

Zellen, méBige Zellaustille in der Schicht I1Tb, ¢ und V) nachweisen.
Eine auf Grund dieser Zellaustalle zu erwartende Pyramidendegeneration
konnte an Herxheimer- bzw. Weigertbildern weder in dem Riickenmark
noch in héheren Hirnteilen (Pedunculus cerebri, Capsula interna) beob-
achtet werden. Bei dieser Gelegenheit méchten wir kurz darauf hinweisen,
daB einzelne dhnliche Fille der &lteren Literatur moglicherweise nur
aus dem Grunde als reine progressive Bulbdrparalyse aufgefalit worden
sind, weil eine entsprechende Untersuchung der GroBhirnrinde unter-
blieb. Das Fehlen einer mit den erwihnten Methoden nachweisbaren
Pyramidendegeneration wird vielleicht dadurch verstandlich, dali der
Tod eben wegen des vorwiegenden Befallenseins der bulbéren Kerne
zu rasch eingetreten ist. Wenn wir nun beachten, daf z. B. in den beiden
familidren Fillen von spastischer Heredodegeneration Schaffers bei dem
jiingeren nur Lateralsklerose, bei dem &lteren, der 10 Jahre spéter starb,
auch spinale Amyotrophien bestanden, und andererseits bei unserem
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Falle die bulbospinale Amyotrophie ohne Pyramidendegeneration aber
bereits mit Verinderungen der motorischen Rinde einherging, so er-
scheint uns als wahrscheinlich — wie darauf bereits Kahkler, Hoche,
Ottonello, Bing, Schaffer u. a. hingewiesen haben — daB es sich bei Krank-
heitsformen der spastischen Heredodegeneration, der chronisch-progressiven
bulbospinalen Muskelatrophie und der amyotrophischen Lateralsklerose im
wesentlichen wm ein und denselben pathologischen ProzefS handelt.

Fir die Erklirung des eigenartigen Zusammentreffens von Ausfall
der Betzschen Zellen und Fehlen der spastischen Erscheinungen kénnen
wir bei unserem Falle nicht annehmen, daf die Pyramidenzeichen etwa
durch eine starke lumbosacrale Beteiligung der Amyotrophie nicht zur
Entwicklung kommen konnten, da sich ja — wie oben ausgefiihrt -—
der lumbosacrale Riickenmarkschnitt verhiltnismaBig intakt verhielt.
Die Untersuchungen Spielmeyers und Bielschowskys haben gezeigt, daf
zu der Entstehung von spastischen Erscheinungen der Ausfall der Zellen
in der ITI. Rindenschicht der Zentralwindung geniigt. Da bei unserem
Falle die III. Rindenschicht der Zentralwindung verhéltnismiBig wenig
ladiert war, halten wir es fiir wahrscheinlich, daB der Grund fiir diesen
bemerkenswerten Befund eben in der schwachen Beteiligung der
IIT. Schicht zu suchen ist. »

Betreffs der Adusbrestung des Rindenprozesses tst hervorzuheben, daB
cytoarchitektonische Storungen sich ausschlieflich in der vorderen Zentral-
windung, an beiden Seiten mit gleicher Intensitit vorfanden, olle dibrigen
untersuchten Rindenregionen verhielten sich in cyloarchitektonischer Hin-
sicht vollkommen normal. Ahnliche Ausbreitung fand sich in den Féllen
von Probst, Lehoczky und Schaffer, Hechst, Wohlfahrt (1982) vor. Da-
gegen waren in den Fallen von Schroder, Finfgeld, Kreyenberg, Sdntha
auch die hinteren Teile der ersten und zweiten Frontalwindungen, also
das motorische Feld in weiterem Sinne beteiligt. Diese eben besprochene
Verschiedenheit in der Ausbreitung der Rindenverdnderungen kann nicht
durch das verschieden lange Bestehen des Progzesses erklirt werden in
dem Sinne, daB das Befallensein der frontalen agranuliren Regionen
etwa ein spiteres Stadium der Erkrankung darstellen wiirde, da z. B.
in dem friiheren Falle von Hechst (1931) die Verinderungen der Zentral-
windung bedeutend stérker waren als bei dem Falle 1 von Sdnthe und
dennoch bei Hechst die frontalen agranuliren Regionen intakt waren,
wihrend sie sich bei Sdntha als erkrankt erwiesen. Es scheint sich
hierbei um individuelle Beschaffenheiten desselben krankhaften Pro-
zesses zu handeln, ebenso wie auch die Intensitéit der Beteiligung ein-
zelner Teile innerhalb der Zentralwindung von Fall zu Fall sich dndern
kann. So sehen wir bei meinem fritheren wie auch bei vorliegendem
Falle die Intensitiat der Verénderungen in der Zentralwindung in dorso-
ventraler Richtung abnehmen, dagegen beim Falle Schroders in der-
selben Richtung zunehmen, wihrend di¢ Lasion beim Fall 1 von Sdntha
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in dem mittleren Drittel der Zentralwindung ihr Maximum erreichte. Auf
Grund unserer eigenen wie auch der in letzter Zeit erschienenen Literatur-
angaben JaBt sich dber die Ausbreitung des Rindenprozesses ber amyo-
trophischer Lateralsklerose zusammenfassend so viel sagen, daff zu dem
Krankheitsbild der amyotrophischen Lateralsklerose nur die Ldsion der
motorischen Rinde in weiterem Sinne (Zentralwindung 4 agranulire fron-
tale Regionen) zu rechnen ist, wihrend die gelegentlich anzutreffende Er-
krankung anderer Rindenteile als komplizierende Erscheinung zu be-
trachten ist. Somit kénnen wir uns auch der Auffassung von Bertrand und
van Bogaert nicht anschlieBen, nach welcher eine Systematik in der Aus-
breitung der Rindenverdnderungen infolge ihres diffusen Charakters nicht
festzustellen sei. Wenn wir zur Bewertung des Rindenbildes bei amyo-
trophischer Lateralsklerose im Sinne der Schafferschen Strukturanalyse
vorgehen, so ergibt sich, dal das Befallensein der iibrigen Rindenregionen
auf Faktoren, wie interkurrente Erkrankung, Inanition, hohes Alter,
die also alle von der Grundkrankheit unabhingig sind, zuriickgefihrt
werden konnen. In meinem Falle erkliart sich z. B. die diffuse Rinden-
lipoidose durch die bestandene Tuberkulose der Patientin (Verdnderungen
vom ektodermotropen Typ, Schaffer). Dagegen tragen die lamindr und
areal streng umschriebenen, bilateral symmetrischen cytoarchitektonischen
Storungen der Zeniralwindung den Charakter einer systematischen Erkran-
kung an sich, sahen wir doch das elektive Zugrundegehen von segmentir
fizierten, ein System bildenden neuroektodermalen Elementen.

Der oben erértete beachtenswerte Befund : Léision der Zentralwindung
ohne Pyramidendegeneration bedeutet unseres Erachtens einen wesent-
lichen Schritt zur Klirung jener viel umstrittenen Frage, ob die Er-
krankung der Zentralwindung (Lehoczky und Schaffer, Ottonello, Wohl-
fahrt . a.) oder die Degeneration der Pyramidenbahnen (Marinesco,
Schroder, Matzdorff, Kreyenberg, Warner u. a.) das Primére ist. In aller-
letzter Zeit hat S. Wohlfahst in 52 Fillen die vordere Zentralwindung
bei Pyramidenbahnlisionen verschiedener Art studiert. Von seinen HKr-
gebnissen mochte ich kurz nur auf folgende hinweisen: ,,Was kapsuldre
Herde betrifft, so bestitigt das Resultat also nicht die Rindenbefunde,
die Schroder, Holmes und May bei ihren Untersuchungen nachgewiesen
haben. Besonders das Vorkommen der , Pseudokérnerschicht, die ja
der erstgenannte Forscher gesehen haben will, kann ich nicht bestétigen™
(S. 88). Nach den Untersuchungen von Wohlfahrt unterscheidet sich also
das histologische Bild der Zentralwindung bei amyotrophischer Lateral-
sklerose nicht unwesentlich von dem bei primérer Pyramidenldsion.
Nach Wohlfahrt hat der RindenprozeB bei amyotrophischer Lateral-
sklerose den Charalter einer primdren Rindenschidigung. In demselben
Sinne spricht auch das histologische Bild unseres Falles. Wie bereits
mehrfach erwihnt, entspricht das Befallensein der Zentralwindung
einem sich in seinen ersten Anfingen befindenden Prozesse, da ja eine
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anschlieBende Pyramidendegeneration noch gar nicht zur Ausbildung Zeit
hatte. Wir erblicken in diesem Befund einen Beweis fiir die centrogene
Bedingtheit der Pyramidendegeneration : Bei der amyotrophischen Lateral-
sklerose erkranken tn primdrer Weise die Nervenzellen der motorischen
Rindenregionen, similiche tibrige. histologische Verinderungen (Gliakern-
vermehrung: Pseudokornerschicht, nucleodistale Degeneration der Pyra-
midenbahnen) sind nur als sekundire Erscheinungen aufzufassen.

Eine viel gewtirdigte Tatsache in der Literatur der amyotrophischen
Lateralsklerose, worauf in jiingster Zeit unter anderen Sdntha und Wohl-
fahrt hingewiesen haben, ist die auch in unserem Falle anzutreffende
auffallende Resistenz der Pyramidenbahnen in Gehirnteilen oberhalb
des Riickenmarkes. Allerdings kommt diese Resistenz nur an Weigert-
priaparaten zum Vorschein, denn nach Probst ,,wenn im Riickenmark
bei amyotrophischer Lateralsklerose eine echte frische Degeneration der
Pyramidenbahn mit Osmium nachgewiesen werden kann, so kann bei
exakter Methode die frische Degeneration der Pyramidenbahn immer
bis zur Hirnrinde ohne Unterbrechung verfolgt werden“. In Zusammen-
hang mit dem Verhalten der Pyramiden bei Lisionen, die die Bahn
selbst treffen — sollten diese auch in der inneren Kapsel sitzen —
erwihnen wir die Befunde Wohlfahrts, nach denen bei derartigen Schadi-
gungen diese erwihnte Resistenz nicht in Erscheinung trat. Dieser Unter-
schied, den das Degenerationsbild der Pyramidenbahn einerseits bei
amyotrophischer Lateralsklerose, andererseits bei Lisionen die Bahn
selbst betreffen, aufzeigt, ist unserer Ansicht nach eine weitere Stiitze
fir den oben ausgefiihrten centrogenen Ursprung der Pyramidendege-
neration bei der Charcotschen Krankheit. Die centrogene Entstehung
der Neurondegeneration bei amyotrophischer Lateralsklerose 158t sich
weiterhin auch fiir das befallene spinomuskulidre Neuromsystem nach-
weisen. So zeigt sich die erwihnte Resistenz auch im histologischen Bilde
der vorderen Wurzel bzw. peripheren Nerven. Kronthal konnte z. B.
in seinem Falle keine deutlichen Verinderungen der Nervenstimme
nachweisen, obgleich die Muskeln, welche von denselben innerviert
werden, betrichtlich geschwunden waren. Nach Probsts Erfahrungen
zeigen die motorischen Nervenstimme oft ganz geringe Verdnderungen
im Vergleich zu den Schidigungen der Vorderhérner. Dieselben Erfah-
rungen konnte ich beziiglich der vorderen Wurzel auch bei meinen Fillen
machen. Die beiden Prozesse, die Erkrankung der I. und II. motorischen
Neurone, verlaufen als einander koordinierte Erscheinungen, d. h. sie stehen
miteinander nicht in ursichlichem Zusammenhang. Dafiir spricht unter
anderem auch die bei unseren Fillen gemachte Erfahrung, daB in der
Zentralwindung das Beinzentrum am stirksten lidiert war, wihrend im
Riickenmark- die lumbosacrale Gegend sich kaum betroffen erwies; im
Armzentrum zeigten sich schon wesentlich geringere Verdnderungen,
dagegen-. lieflen sich in den Hand - Armzentren des Riickenmarks
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bedeutend starkere Schidigungen nachweisen; das faciolinguale Gebiet
der Zentralwindung war normal bzw. fast intakt und die pontobulbéren
motorischen Kerne waren in beiden Féllen von dem ganzen bulbo-
spinalen motorischen Apparat am schwersten befallen. Die Unabhéngig-
keit der beiden Neurondegenerationen voneinander widerspricht der Auf-
fassung von Brissaud- Bertrand-van Bogaert, nach welcher die amyotrophi-
sche Lateralsklerose eine transsynaptische Entartung realisiere. Probst,
Otionello, Lehoczky und Schaffer, Sdntha, Wohlfahrt erhoben ebenfalls
Einwande gegen die Brissaudsche Ansicht.

Auper der Rinde fanden sich Zellousfille nur in den pontobulbospinalen
motorischen Kernen; alle dibrigen Teile des Zentralnervensystems (Striatum,
Pallidum, Thalamus, Hypothalamus, Substantia nigra, N. ruber, Klein-
hirn usw.) erwiesen sich in Hinsicht auf Zellausfille als intakt. Auch das
Corpus callosum haben wir mittels der Herxzheimerschen und Spielmeyer-
schen Methoden einer Untersuchung unterzogen, da eine Degeneration
von Balkenfasern bei der amyotrophischen Lateralsklerose von Probst,
Spiller, Holmes;, Wenderovic und Nikitin u. a. — allerdings mit der
Marchischen Methode — nachgewiesen wurde. Das Resultat war ein
vollig negatives. Von den bulbiren motorischen Kernen war am starksten
der Hypoglossus betrotffen, wie das bei der Bulbirparalyse im allgemeinen
der Fall zu sein pflegt (Probst, Cassirer, Kino, Sdntha u. a.). Als einen
wesentlichen Charakterzug des Prozesses erwihnen wir die im Gegensatz
zu der schweren Affektion der willkiirlichen-motorisch Hypoglossuskerne
stehende Intaktheit der in unmittelbarer Nachbarschaft des XII. liegenden
nicht-willkiirlichmotorischen Oblongatakerne, wie die des N. paramedianus,
intercalatus, N. Rolleri, visceromotorischen Vaguskernes. Diese Regel-
miBigkeit 148t sich in der Mehrzahl der Félle von amyotrophischer
Lateralsklerose beobachten. Die in einer Minderzahl der Félle anzu-
treffende Lésion des Rollerschen (Oppenheim, Puscarin und Lambrior,
Bertrand und ven Bogaert u. a.) wie auch des dorsalen Vaguskernes
(Spiller, Freund, Kronthal, Crzyhlarz und Marburg, Berlrand und
van Bogaert u. a.) ist unseres Erachtens als sekundéar-komplizierende Er-
scheinung aufzufassen. Dieselbe Elektivitit kommt auch bei den anderen
pontobulbiren Kernen zum Ausdruck, z. B. war das Convolutum tri-
gemini (sens. V.) vollkommen intakt, wihrend der motorische Trigeminus-
kern schwer erkrankt war. Auch im Riickenmark liel3 sich diese strenge
Elektivitit beziiglich der Zellausfalle nachweisen, indem von similichen
Elementen der grauen Substanz ausschlieflich die grofen motorischen
Vorderhornzellen ausgefallen sind, dagegen die Seitenhornzellen, die Mittel-
und Nebenzellen, die Clarkesche Siule, die Hinterhornzellen usw.
keine Ausfille aufwiesen. Ahnliche Befunde sind von Hechst, Sdniha,
Ken Kuré u. a. erhoben worden. Die bei einzelnen Autoren beschriebenen
Augsfille der Seitenhornzellen (7Tooth-Turner), der Clarkeschen Siule
(Oppenheim, Sarbd, Medea u. a.), der Mittelzellen (Holmes, Phillippe
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und Guillaine) und der Hinterhornzellen (Oppenheim) sind unseres
FErachtens als Ausdruck eines komplizierenden Prozesses zu bewerten,

Ken Kuré, Okinaka und Shibe haben bei amyotrophischer Lateral-
sklerose die grofmarkhaltigen Fasern in den vorderen Wurzeln als fast
ganz geschwunden gesehen, hingegen waren die kleinkalibrigen Fasern
fast ganz intakt, Die Ursprungszellen dieser kleinkalibrigen Vorder-
wurzelfasern sind nach Ken Kuré in die Mittel- bzw. in die Nebenzellen
zu verlegen, da.bei amyotrophischer Lateralsklerose diese sich als intakt
erwiesen; diese Zellen und auch die kleinkalibrigen Fasern sind nach
Ken Kuré dem extrapyramidalen System zuzurechnen; sie vermitteln
den extrapyramidalen Muskeltonus. Nachgepriift worden sind die
Ken Kuréschen Lrgebnisse bis jetzt noch nicht. Der vorliegende Fall
ist zum Studium der Frage, ob bei der amyotrophischen Lateralsklerose
in den vorderen Riickenmarkwurzeln fast ausschlieBlich die grob-
kalibrigen Fasern bei Verschontbleiben der kleinkalibrigen Fasern aus-
fallen, wegen der verhdltnismaBig geringeren Lision der vorderen Wurzel
nicht geeignet. So haben wir die vorderen Riickenmarkwurzeln unseres
fritheren Falles, der eine vorgeschrittenere Vorderwurzelaffektion zeigte,
einer diesbeziiglichen Untersuchung unterzogen. Auf Grund dieser
Untersuchung konnen wir die Feststellungen der Kuréschen Schule
insofern bestétigen, als in den vorderen Wurzeln der am meisten affi-
zierten Riickenmarksegmente die kleinkalibrigen Fasern weniger affi-
ziert erschienen als die grobkalibrigen; die Lasion der kleinkalibrigen
Fasern ist jedoch in unserem Falle keineswegs als unwesentlich zu be-
zeichnen.

Ken Kuré schlieBt aus seinen Untersuchungen, daB bei der amyo-
trophischen Lateralsklerose ,,die Verdnderungen der motorischen Zellen
im Vorderhorn allein geniigen, um die typische progressive Muskelatrophie
hervorzurufen®, Hatano hat in einem Falle von spinaler progressiver
Muskelatrophie festgestellt, daB die Remakschen Fasern in den peripheren
Nerven fast intakt geblieben sind, was nach Halano beweist, daB die
sympathische Innervation des Muskels héchstwahrscheinlich intakt war.
Auf Grund seiner Untersuchungen iiber die vierfache Muskelinnervation
sagt Ken Kuré, daB ,,die amyotrophische Lateralsklerose und die pro-
gressive spinale Muskelatrophie durch Stérung der motorischen trophi-
schen Innervation des Muskels, die Dystrophia mus. prog. dagegen
durch Stérung der autonomen trophischen Inmnervation des Muskels
hervorgerufen wird. Unsere eigenen Befunde wie auch die Literatur-
angaben sprechen insofern fiir die Richtigkeit der Kuréschen Auffassung,
als in Fillen von amyotrophischer Lateralsklerose im Riickenmark —
wie bereits erwahnt — ausschlieBlich die motorischen Zellen der Vorder-
horner Ausfille zeigen.

Nach der Besprechung der Ausbreitung des Prozesses méchten wir
uns nunmehr der Frage nach der Art der Verinderungen zuwenden.
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Entzindlich-infiltrative Erschetnungen fanden sich in meinem Falle im
Zentralnervensystem nirgends vor. Die Wichtigkeit dieses Befundes fiir
die Pathogenese der amyotrophischen Lateralsklerose erblicken wir im
relativ frithen Stadium des Prozesses bei meinem Falle. Nach Matzdorff
sei nimlich der Grund fiir das Fehlen von infiltrativen Erscheinungen
bei amyotrophischer Lateralsklerose darin zu suchen, daB ,bei den
verhdltnismaBig spéten Stadien der Erkrankung, die wir zur Sektion
bekommen, der EntziindungsprozeB an vielen Stellen des Zentralnerven-
systems bereits abgelaufen und daher hier nicht mehr anzutreffen ist®.
Durch meinen eben erwéhnten Befund wird aber diese Ansicht Matz-
dorffs wesentlich entkriftet, es 148t sich vielmehr schlieBen, daB bei der
amyotrophischen Lateralsklerose der Untergang wvon neuroekiodermalen
LBlementen von Anfang an ohne entzindlich-infilirative Erscheinungen vor
sich geht. Zum selben Resultat kamen in letzter Zeit noch folgende
Untersucher: Finfgeld, Lehoczky und Schaffer, Hechst, Soderbergh und
Sjovall, Reuter, Sdntha, Wohlfahrt. Hechst und Sdnthe haben darauf hin-
gewiesen, dall die an Hamatoxylineosinbildern als lymphocytire Infil-
trate erscheinenden perivasculdren Kernvermehrungen unter Umstinden
sich als gliogene bzw. mesodermogene Abraumzellen herausstellen, was
fiir die Feststellung eines entziindlichen Charakters der Verinderungen
nicht belanglos ist. Nach Reuter spricht unter anderem gegen eine ent-
ziindliche Gtenese der amyotrophischen Lateralsklerose, dall die entziind-
lich-infiltrativen Erscheinungen, wenn vorhanden, diffus lokalisiert sind
und ,,gerade in den Gebieten, in denen der ProzeB vorwiegend lokalisiert
ist, fehlen manchmal die Infiltrate vollig". Zusammenfassend tber die
Art der Verinderungen 18t sich so viel sagen, daB bei der amyotrophischen
Lateralsklerose in primér-aktiver Weise ausschlieflich neuroektodermale
Bestandteile des Zentralnervensystems untergehen, d. h. nach der
Terminologie von Schaffer ist die amyotrophische Lateralsklerose eine
Erkrankung von ektodermalem Typ.

Die Strukturanalyse des histopathologischen Gesamtbildes (s. auch
die Arbeit von Schaffer: Histopathogenese der primdir-systematischen
Nervenkrankheiten, im" Erscheinen) ergibt also, daB unser Fall in die
Gruppe der endogen-systematischen Nervenkrankheiten einzureihen ist.
Da bei unserem Falle in der Anamnese nichts von Familiaritdt erwihnt
ist, ist der Fall klinisch zu den afamilidren, anatomisch zu den endogenen
Erkrankungen des Zentralnervensystems zu rechnen.

Zum SchluB ist noch kurz die Rolle des bei der Patientin bestandenen
Diabetes fiir die Entstehung des Krankheitsbildes zu besprechen. In
der Literatur begegnete ich nur dem Falle von Minkowski, in dem eine
amyotrophische Lateralsklerose mit Diabetes einherging. Nach Min-
kowsks hat der Diabetes bei seinem Falle im Zustandekommen der amyo-
trophischen Lateralsklerose eine Rolle gespielt. Der Anteil, den der
Diabetes bei der Entstehung des Leidens hatte, ist nach Minkowsk:
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héchstens auf 1/, zu bewerten. Bei unserem Falle kommt dem Diabetes
fiir die Entstehung der Muskelatrophien wahrscheinlich eine noch geringere
Bedeutung zu. Erstens gehorte unser Fall zu den ganz leichten Féllen
von Diabetes, bei denen allein durch Didtvorschriften das Verschwinden
des Zuckers vom Urin bzw. ein Herabsinken des Blutzuckerspiegels
auf die Norm zu erreichen gelang; auBerdem ist Patientin in der Zeit
des Krankheitsbeginnes bereits 3 Jahre zuckerfrei gewesen. Da in der
Pathogenese der Zuckerkrankheit hereditiren Momenten eine gewisse
Rolle beigemessen wird (so hat z. B. Noorden eine Familie beschrieben,
bei welcher in 5 Generationen von 18 Mitgliedern 14 Zuckerkrankheit
hatten), wire daran zu denken, dal} es sich bei unserem Falle um ein
zufilliges Zusammentreffen von zwei voneinander unabhingigen endo-
genen Erkrankungen handelt.
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