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Die yon Duchenne (1860) in die Nosologie als selbst/~ndige Erkran- 
kung eingefiihrte ehroniseh-progressive Bulb/~rparalyse wurde bald naeh 
der Besehreibung yon Duchenne in die groBe Gruppe der ehroniseh- 
progressiven Muskelatrophien eingereiht. Naeh Kahler (1884) sind die 
unter dem Namen der progressiven spinalen Muskelatrophie, progressiven 
Bulb/~rparalyse und der amyotrophisehen Lateralsklerose bekannten 
klinisehen Symptomenkomplexe ,,nieht der Ausdruek fiir versehiedene 
Krankheitsspezies, sondern nur die Folge der versehiedenen Ausbreitung 
und Lokalisation eines und desselben Degenerationsprozesses, sowie 
gewisser Eigenttimliehkeiten des letzteren, welehe vor allem in dem 
mehr oder weniger rasehen Ablauf der Degeneration zu suehen sein 
dtirlten". Dieser Auffassung haben sieh unter anderen Piclc, Hoche, 
in neuerer Zeit Marburg, Fleischhacker, Ottonello, Bing, Scha//er ange- 
schlossen. Wit m6chten im folgenden einen anatomiseh genau unter- 
suchten Fall mitteilen, welcher klinisch das Bild einer reinen bulbo- 
spinalen progressiven Muskelatrophie (keine Pyramidenzeicheh) darbot, 
in anatomischer Hinsicht dagegen eine Ubergangsform zu der amyo- 
trophischen Lateralsklerose darstellt. Der rasche Verlauf des Falles 
(1 Jahr) und die leisen beginnenden Ver/~nderungen in der vorderen 
Zentralwindung, welche noch keine Pyramidendegeneration zur Folge 
hatten, geben uns AnlaB, einige strittige Fragen der Pathologie der 
amyotrophischen Lateralsklerose bzw. der progressiven Muskelatro- 
phien einer K1/trung ni~herzubringen. Vor ahem w/~re der Typ der 
Ver~nderungen (Scha//er) zu bestimmen, ob neben ektodermalen auch 
mesodermale Ver/inderungen in Erscheinung treten (Biischer, Matz. 
dor/], Nalcamura u.a.) oder aber die amyotrophische Lateralsklerose 
bzw. progressive Muskelatrophie die Kennzeichen eines reinen ekto- 
dermalen Prozesses aufweist (Ottonello, Lehoczl~y und Scha//er, Hechst, 
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Reuter, Sdntha, Wohl/ahrt u . a . ) .  Zweitens w/ire die Ausbre i tung der  
Ver/~nderungen bis in  die feinsten Einzelhei ten festzustellen, , ,womit 
eben  das histopathologische Subs t ra t  bes t immt  wird" (Scha/]er). 
SchlieBlich mSchten wit  uns  mit  der zeitl ichen Entwick lung  der gefun- 
denen  Ver~nderungen bzw. ihren pathogenet ischen Zusammenh~ingen 
befassen,  insbesondere ist unser  Fal l  ffir die Bean twor tung  der Frage 
geeignet,  ob bei amyotrophischer  Lateralsklerose die L/ision der Zentral-  
w i n d u n g  oder die Pyramidendegenera t ion  das Prim/~re ist. 

Der Fall 1 bezog sich auf eine 5!j~hrige 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 ]~rankheit, N~utter 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 Blur und 
im Liquor negativ). Patientin hat in den letzten NIonaten stark abgenommen, 
muI~te viel Wasser trinken. Status praesens (14. 3.28): Im ttarn 1,5% Zueker, 
Aceton: --. Acetessigs~ure: --. Blutzucker: 0,13 rag%. Uber die Lungen ge- 
d~mpfter Perkussionsschall, stellenweise Pfeifen, Giemen. Herz o. B. Puls- 
frequenz: 78. Blutdruck: 89 mm Hg RR. Bauchorg~ne o.B. Nervensystem: Augen- 
bewegungen frei. Pupillen rund, mittelweit, reagieren auf Licht etwas tr~ge (beider- 
seits Maculae corneae). Seitens der Gehirrmerven keine Abweichungen. Reflexe 
auslSsbar, keine pathologischen Reflexe: Bewegung in allen Gelenken frei, keine 
Mnskelatrophien. Nach entsprechender Di~  verschwindet der Zucker yore Harn; 
mit entsprechenden Di~tvorschriften yon 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 Frfihling 1931 bemerkte si% dal~ ihre Sprache sich 
~asch verschlechterte, sprach manchma ! n~selnd; Zunge bewegte sich schwer, die Lippen 
sind dtinner geworden, den N[und konnte sie nicht schlieBen. Zu diesen Symptomen 
gesellten sich im Herbst 1931 Schluckbeschwerdcn, Flfissigkeiten kamen oft durch 
~Tase zurfiek, sie kormte mlr Fliissigkeiten oder halbfliissige Speisen zu sich nehmen. 
Seit einem halben Jahre karm sie fiberhaupt nieht sprechen, sie verst~ndigt sich 
mittels Schreibens. In  den letzten 3 ~onaten entwickelte sieh in den H~nden 
eine zunehmende Schw~che. Beim Aufsitzen und Hinlegen muB sie den Kopf 
mit der Hand unterstiitzen. GehSr, 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 keia Zucker, kein Aeeton, keine Acetessigsi~ure. Blutzueker: 
0,12rag %. Nervensystem: Augenbewegungen frei. PuPillen fund, mittelweit, 
reagieren auf Lieht etwas tr~ge (bciderseits Maculae corneae). VSllige Spraeh- 
unf~higkeit, sie kann nur Fliissigkeiten sehlucken und auch dies effolgte nur mit 
Schwierigkeiten. Zunge atrophiseh, es gelingt ihr kaum sie zu bewegen. Bei Phonation 
bewegt sieh die reehte H~lfte des Gaumensegels iiberhaupt nicht, die linke zeigt 
minimale Bewegungen. In der Gesichtsmnskulatur fast keine Bewegungen, Ylund 
stets often, Backenaufblasen gelingt ihr nicht, die Sulci nasolabiales beiderseits 
verstrichen, Pfeifen unm6glich. Kaumuskeln paretiseh. Beide Arme werden nur 
bis zur Horizontalen gehoben und auch dies gesehieht nur langsam. H~ndedruck 
mit Dynamometer betr~chtlieh naehgelassen. Schulter- und HandrauslceIn atrophisch. 
Keine Gangst6rung, die N[uskulatur der unteren Extremit~ten o. B. 

Be]lexe. Cornealreflexe beiderseits anszulSsen. Rachenreflex nicht ausl6sb~r. 
Bauehdeckenreflexe fehlen (sehlaffe Bauchdecken). Patellar-, Achilles-, Triceps-, 

1 Herrn Privatdozenten Dr. E. v. Zalka spreche ieh fiir die ~berlassung des 
Materials meinen besten Dank aus. 
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Biceps-Reflexe auslSsbar, nicht gesteigert, keine pathologischeu t~e]lexe, kein Patellar- 
oder Achillesklonus. Die elektrische Untersuchung zeigt in dem Gebiete des Nervus 
facialis I-Ierabsetzung sowohl fiir den galvanischen wie auch faradischen Strom; 
eine ~usfiihrliche elektrische Untcrsuchung wurde nicht vorgenommen. 

Sensibilitgt in allen Qualitgten normal. Die Berfihrungs-, 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 e$ bronchiolitis 
purulent~ lat. utr, Bronchopneumonia disseminata lat. utr, Degeneratio myo- 
cardii et adiposa renum. Splenitis subacuta hyperplastica. 

1Vervensystem. Das Gehirn wog frisch und mit den weichen Hirnh~uten 1290 g. 
Die weichen Hirnh~ute sind dfinn, m~$ig injiziert, leicht abziehbar. An der Gehirn- 
oberfl~che keine erw~hnenswerten Windungsanomalien. Die vorderen Zentral- 
windungen zeigea keine Atrophic, Die Gehirnnerven weisen makroskopisch keine 
auffallenden ]~rscheinungen auf. Am Querschnitt des Rfickenmarks keine yon der 
Norm abweichende ]~rscheinung. 

Mikroskopische Untersuehung des Zentralnervensystems. Gro/3hirnrinde, An den 
Hamatoxylineosinbildern linden sieh weder in den weichen Hirnhguten noeh in der 
Rinde (grauen und weiBen Substanz) entzi'~ndlich-in]iltrative Erseheinungen. Die 
fiberwiegende Mehrzahl der Gef~Be zeigt normale Wandstrukturverh~ltnisse, nur 
hier und da begegnen wir einer m~Bigen Vermehrung der adventitiellen kolla- 
genen Fasern. Media, Endothelzellen fiberall normal. In  der Grol~hirnrinde zer- 
streut mit roten (Erythrostase) bzw. mit weiBen (Leukostase) BlutkSrperchen 
geffillte Capillaren; keine Blutungen, keine Thromben. In der ersten Rindenschicht 
hier und da, besonders in den Furchentiefen, typische Corpora amylacea. Die weichen 
Hirnh~ute zeigen keine Verdickung, in den Maschen sieht man nur einzelne groBe, 
sog. Makrophagzellen. Zusammenfassend kOnnen wir sagen, daI3 in der GroBhirn- 
rinde (und wit kSnnen gleich hinzufiigen, auch in anderen Teilen des Zentralnerven- 
systems) die mesodermalen Elemente (Gef~Be, I-Inure) keine primi~r-aktiven Er- 
scheinungen darbieten, entzfindlich-infiltrative Erscheinungen fehlen. 

1Visslbilder. 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. Samtliche erw~hnte Regionen 
wurden beiderseits untersucht. Vor allem mSchten wir uns mit den Ver~nderungen 
der vorderen Zentralwindung besch~ftigen. Rindenbreite normal. An den ~issl- 
bildern aus der Regio paracentralis (R. 3 nnd 4 nach Economo und Koskinas) ist 
schon bei der ersten Betrachtung auffallend, dab die Zahl der Betzschen Zellen ver- 
mlndert ist. Wghrend in der Norm in dieser Gegend in einem Gesichtsfeld durch- 
schnittlich (Zei$ Obj. A. Okular 5 •  25/~ Schnittdieke) 15--18 Betzzellen zu beob- 
achten sind, sehen wir in unserem Falle bei gleicher VergrSBerung und Schnitt- 
dicke durchschnittlich 6--7 Betzzellen. Ein Tell der zurfickgebliebenen Betzzellen 
weist keine pathologischen Ver~nderungen auf, ein anderer Tell zeigt die Zeichcn 
einer maBigen Auftreibung (m~l~ig konvexe Konturen, randst~ndige Kerne usw.), 
schlieBlich sehen wir ~etzzellen, welche geschrumpft sind, sich dunkelhomogen 
an~-~rben. Die iibrigen Zellen der Schicht V zcigen nur m~Bige Ausf~l]e, und 
auch in den unteren Teilen der Schicht I I I  (Sublamina b, c) ist nur einc m~Bige 
Zcllzahlverminderung festzustellen; in der Schicht I I I  b, c finden sich mehr kleine 
Lichtungen, keine diffusen Ausf~lle. In der Schicht I I I  bieten die Nervenzellen 
mehr das Bild des einfachen Schwundes dar. Die Schichten II, I IIa ,  und VI zeigen 
sowohl in quantitativer wie auch in qualitativer Hinsicht normale Verh~ltnisse. 
Scitens der Neuroglia sehen wir nur m~l~ige reaktiv-proliferative Erscheinungen 
(z. B. Umtdammerungen); eine ,,Pseudok6rnersicht"- Bildung ist nirgends zu beob- 
achten. Echte neuronophagische Bilder sind nur ~uBerst selten zu sehen. Stellenweise 

Archiv fiir Psyehiatrio. Bd. 97. 51 
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sind such regressive Gliakernver/~nderungen zu beobachten (Kernwandhyper- 
chromasie, Kernpyknosis, chromatokinetische Erseheinungen usw.). In tier ersten 
Schicht hat die Zshl der Gliakerne etwas zugenommen. Die Zahl der Cajal-Retzlus- 
schen Zellen geht nicht fiber die ~orm. Um die Gef/iSe tier weiSen Substsnz hier 
und da Gliakernvermehrungen; um die Gliakerne ist griinliches Pigment zu sehen. 

All diese Ver/~nderungen sind in dem oberen Drittel (R. 1, Ecosomo und Xos- 
kinas), insbesondere was die Zshlverminderung der Betzsehen Zellen angeht, schwerer 
sis in dem psrazentralen Lobulus. In diesem Gebiete der vorderen Zentral- 
windung (oberes Drittel, Beinzentrum) sind die Betzschen Zellen bis auf einzelne 
Exemplare verschwunden, insbesondere fehlen sie auf der Windungskuppe. In der 
Sehicht I I I  b, c sieht man such hier kleine Lichtungen, die Zahl dieser Lichtungen 
ist in dieser Region gr61~er als in tier parazentralen. Die fibrigen Schichten (II, IIIa, 
VI) zeigen keine pathologisehen Erscheinungen. Die Nervenzellen der Sehiehten 
I I I  b, c und V weisen dieselben Veranderungen auf als in der parazentralen l%egion 
(Pyknose in der V,, Schwund in der III. Schieht). Keine ,,Pseudokgrnerschicht", 
obwohl die reaktiv-proliferativen Erseheinungen der Glia intensiver sind, sls in der 
Region 3. Die erwghnten eytoarchitektonisehen StSrungen (Verminderung der Zshl 
tier Betzschen Zellen, Ausf~lle in der Schicht I I I  b, c) sind in dem mittleren Drittel 
der vorderen Zentralwindung (Region 5, Armzentrum) schon wesentlich geringer 
als in dem oberen Drittel, schlie$1ieh zeigt das untere Drittel der vorderen Zentral- 
windung (faciolingusles Gebie~) vSllig normale cytoarehitektonisehe Verh/iltnisse. 
Als ein wichtiges Moment m8chten wir hervorheben, dal~ dis gesehilderte~ Vergnde- 
rungen der vorderen Zentralwindung beiderseits gleichintensiv sind; such die Ausbrei- 
tungsweise der Vergnderungen (st~rkste St6rungen im oberen, m~igere Ver~nde- 
rungen in dem mittleren Drittel, das untere Drittel normal) ist beiderseits die gleiehe. 
Weiterhin seheint uns wiehtig zu sein die Tatsache, dab 8~mtliche ~brige untersuehte 
Regionen der Gro/3hirnri~de -- such die agranul@en /rontalen bzw. postzentralen 
Regionen -- zeigen vollkommen normale cytoarchitektonisehe Verh~iltnisse. Mit anderen 
Worten: Von der ganzen Grol~hirnrinde weist nur die vordere Zentralwindung cyto- 
architelctonisehe St6rungen au], mit bilateral gleieher Intensitiit und Ausbreitungsweise. 

An den Herxheimerbildern ist in allen untersuehten Grol]hirnrindenregionen 
eine m~ige,  diffuse Nerven- und Gliazellipoidose zu linden; in den adventiticllen 
Spalten der Gef~e hier und da scharlachpositive KSrnchen in langgezogenen 
Zellen. Den grS~ten Grad erreicht die Lipoidose in den frontalen und unteren psrie- 
talen Regionen, hingegen bieten die occipitalen und zentralea Gegenden eine viel 
m~Bigere ~ervenzellipoidose dar. Der diffuse Charakter der Lipoidose, weiterhin 
die erw&hnte Ausbreitungsweise in der GroBhirnrinde, dann der Umstand, dab die 
Lipoidansammlungen such 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 Ver~ettung der Nervenzellen ist eine 
ektodermotrope Erscheinung. Aueh die in allen untersuchten Regionen anzutreffen- 
den einzelnen b l ~  gef~rbten Nervenzellen sind auf die Wirkung der Tuberkulose 
zurfiekzuffihren. 

An den Ma@scheidenbildern sehen wir in allen untersuchten Regionen normale 
Mye]oarchitektonik; insbesondere w~re hervorzuheben, dal~ in der vorderen Zen- 
tralwinduag weder die tangentiale, noch die supraradi~re, noeh die intraradi~re 
Faserung eine Lichtung zeigt. Die Radii sind yon normsler Breite, die Zahl der 
gro~kalibrigen Fasern hat in wahrnehmbarer Weise nicht abgenommen. 

Silberimpr@nationsprgparate. In der Zentralwindung zcigt ein Teil der zurfick- 
gebliebenen Betzsehen Zellen sch6nes intrscellul~res Fibrillennetz, in einem anderen 
Teil der Betzschen Zellen sehen wir nut argentophile KSrnchen, schlie~lich begegnen 
wir such homogen impr~gnierten Betzzellen. Die Pyramidenzellen der Schicht I I I  
weisen zum Tell gut entwickeltes intracellul~res ~ibrillennetz. Alzheimersche 
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Fibrillenver/~nderung ist nirgends zu sehen. Das extracellul~re Fibri l lennetz ist 
iiberall normal,  keine degenerat iven Erseheinungen an  den Fasern. 

An den Ranke-Creutz/eldtsehen Pr~para ten  keine Gliafaservermehrung, selbst 
in der ersten Sehieht sehen wir iiberall nu r  normale Gliafaserverh/~ltnisse. 

Subcorticale Ganglien. Entzfindlieh-infi l trat ive Erseheinungen, Gef~Bver/~nde: 
rungen sind nirgends zu sehen. Weder die grol~en noch die kleinen Zellen des 

Abb. 1. Fast totaler Schwund des HupogIossuskernes mit Verschonung des N. intercalatus 
(ic), N. Rolleri (1~) und des visceromotorisehen Vaglls (V). Nissls 

Aufnahme: Zeil3 A, 73 cm. Auszug. 

Str ia tums zeigen eino Zellzahlverminderung. Die Mehrzahl der grogen Str iatum- 
zellen haben  normale Nisslstruktur, nur  vereinzelt  begegnen wir blag gef~rbten 
groBen Zellen mi t  verschwommener Tigroidstruktur.  Die kleinen Str iatumelemente 
weisen keine verwertbaren pathologischen Ver~nderungen auf. Im Pal l idum hier 
und  da Pseudokaikkonkremente,  fibrigens normale Verh~ltnisse. Thalamus, 
Hypotha lamus ,  Corpus subthalamicum, Substant ia  nigra, Nucleus ruber  o. ]3. 
An Markseheidenbildern sieht man in der irmeren Kapsel  keine Lichtung, an  Herx- 
heimerpr~paraten sind keine scharlachposlt iven K6rnchen zu beobachten.  Auoh 
in dem Pedunculus cerebri weisen sowohl die Pyramiden  wie auch die iibrigon 
:Bahnen (Tractus f rontopont inus  usw.) an  lV[arkscheiden- bzw. Fe t tb i ldern  norma]e 
Verh/iltnisse auf. . . 

5I* 
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JBr~eke ung verliingertes Mark. Zweeks einer genauen Untersuehung der ponto, 
bulbgren motorischen Xerne haben wir die ]3rficke ~md das verl~ngerte Mark an 
8eriensehnitten studiert, daher standen uns yon diesen Gebieten Markseheiden- 
bzw. Lipoidbilder nieht zur Verfiigung. An den Hgmatoxylineosinpr~paraten 
ist beziiglich der weichen ttirnh/~ute als einziges pathologisehes Zeiehen eine mgBige 
Vermehrung der ehr0matophoren Zellen fiber die oralen Teile der Medulla zu vet- 
zeietmen. In der Substantia retueularis der Medulla, and in dem ventralen Etage 
tier Brfieke sieht man in den adventitiellen Spalgen einiger GefgBe an ttgmatoxylin- 
eosinbildern kleine, rnnde, dunkle Kerne, die sieh bei der t~etraehtung der 
Nisslprgparate mit stgrkerer YergrSgerung ale gliogene bzw, mesodermogene Ab- 
raumzellen erweisen: man sieht um die Xerne griinliehe Pigmentschollen. Ale ent- 
zfindlieh-infiltrative Erseheinungen anzusehende perivaseulgre Kernvermehrungen 
sind weder in der ]3rfieke noeh in der Medulla zu Iinden, In  dem verlgngerten Mark 
sieht man, insbesondere im Bereiche der Gollsehen bzw. Burdachschen Kerne, vide 
Corpora amylaeea. 

Nisslpri~parate, Die Augenmuskelnervenkerne (III, IV, VI) zeigen sowohl in 
quantitativer wie aueh in qualitativer Hinsieht vollkommen normale Verhgltnisse. 
ttingegen sind die motorisc~en Kerne V, VII, I X - - X ,  X I  und X I I  in versehiedenem 
Grade a]Jiziert. Den hoehgradigsten Zellausfall weist der Hypoglossuskern auf (s. 
Abb. 1) beiderseits ungefghr mit gleieher Intensitgt, wie wir uns davon mittels Zell- 
zghlungen iiberzeugen konnten. An den Prgparaten (20 #) yon diesem Gebiete linden 
wir im Bereiche des Xernes XII  2--3 Nervenzellen und aueh diese sind gesehrumpft, 
dunkelgefgrbt. Die ZellausfMle sind in den versehieder~en Teilen des Xernes XII  un- 
gefghr gleiehintensiv, vielleicht hat doeh der eaudale Tell am schwersten gelitten. Das 
Gebiet des fast vollkommen versehwundenen Hypoglossuskernes erffillen diiIus ver- 
mehrte Gliakerne; umsehriebene Gliakn6tchen~ neuronophagische Bilder sind nieht 
zu beobachten; die Gliakerne sind gr61]tenteils Oligodendroglia-, weniger 1gakro- 
gliakerne und nur vereinzelt begegnen wit Mikrogliakernen. An Gliafaserprgparaten 
k6nnen wir eine pathologisehe Gliafaservermehrung nleht mit Bestimmtheit feet- 
stellen. Es ist besonders hervorzuheben, dab die Nervenzellgruppen, die in der ngchsten 
Umgebung son dem Kern X I I  liegen, Wie der Rollsrsehe Kern, der Nucleus para- 
medianus, der Nucleus interealatus, der viseeromotorische Vaguskern gut versehont 
sind (s. Abb. 1), der dorsale Vagus, der N. interealatus und der 1~. paramedianus 
weisen sowohl in qualitativer wie auch in qu~ntitativer ttinsieht vollkommen normale 
Verhgltnisse auf, hingegen sehen wir in dem ]~ollerschen Kern, obwohl keine Zell- 
ausf~lle, doch einige dunkle geschrumpfte Zellen. Bezfiglich tier Intensitgt des Zell- 
ausfalles kommt nach dem Kern XII  der Nucleus ambiguus, wir finden nut einzelne 
1Nervenzellen vom motorischen Typ im Gebiete des I#. ambiguus, an vielen Schnitten 

- -  selbst aus den charakteristischsten I~iveaus -- sind fiberhaupt keine Ambiguus- 
zellen zu sehen. Der Ausfall der Iqervenzellen im I~. ambiguus ist in den caudalen 
Partien am schwersten. Weniger ale der N. ambiguus haben die Nn. facialis und Nn. 
aceessorins gelitten. In dem Facialiskern zeigen besonders die zentralen und die 
ventrolateralen. Zellgruppen (nach Ziehen mit 7, # bezeichnete Zellgruppen) hoch- 
gradige Ausf&lle, hingegen ist der dorsomediale Tell verhgltnismgSig gut erhalten 
(s. Abb. 2), obwohl auch in dieser Gegend sgmtliche vorhandene Iqervenzellen 
pathologische Vergnderungen aufweisen (Pyknose, dunkle Fgrbung usw.). SchlieB- 
lich wgre noch der motorische Trigeminuskern zu erwghnen, in welchem diffus Zell- 
ausfglle iu beobachten sind (s. Abb. 3). Sowohl ira Bereiche des Kernes VII wie aueh 
des V mot. ist eine diffuse Gliakernvermehrung zu linden, besonders aus Oligodendro- 
gliakernen. JDie Lgsion siimtlicher erwiihnter bulbopontiner motoriseher Kerne ist 
beiderseits unge/dhr gleiehintensiv. Die fibrigen sensiblen, sensorisehen und vegetativen 
s Xerne (V sens., meseneephaler V, N. lateralis aquaeductus, 1Nucleus 
motorins ~egmenti, lqn. raphes, Nn. pontis, Oliva superior, 1~. trapez., die versehie- 
denen Zelltypen der Substantia reticularis, Nn. laterales, die Goll- and Burdaehschen 
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Kerne, s~mtliche Gruppen des Kernes VII I ,  Nn. arcuati ,  Corpus pontobulbare)  
weisen in ]eder Hinsicht normale Verh~lt~isse au/. Die Nervenzellen de r  un teren  01iv~ 
zelgen das Bild der Pigmentatrophie ,  jedoeh ist diese Erseheinung in dem Lebens- 
al~er der Pa t ien t in  (51 Jahre)  in  der unteren  Olive rdeht als pa~hologisch anzusehen. 
Im Bereiche der Pyr~midenbahnen  sieht man  ~a den Nisslbildern keine G]iakera- 
vermehrung,  an Holzerpr~paraten keine Glia~aservermehrung. 

Abb. 2. Scbwere Degeneration des Facialiskernes, lnsbesondere si~4 schwe~'e Zell~usf~lle 
in den zentr~len und ventr~len Teilen zu beobachten, l~el~tive Verschontheit 4er 4ors~len 

Gruppe ((~). Os : 01iY~ superior. Nissl~rbung. Vergr. Wie oben. 

In  dem Kleinhirn, ~bgesehen yon der schon erwghnten diffusen Lipo~d0se 
z. B. irt dem N. dent~tus,  ist  nichts  P~thologisches zu Sehen. 

Ri~ckenmarL Die weichen Hirnh~ute  sind nicht  verdickt.  Entz i iadl ich- i~i l :  
t ra t ive  Erscheinungen sind weder in  den Hi rnh~uten  noeh in der Riiekenmark~ 
substanz zu  finden. An den Nisslbildern zeigen die motorisehen Vorderhornzellen 
in den cervicalen und  thorakalen  Segmenten eine erhebliche Zellzahlreduktion. 
Die Zellzahlverminderung der motorisehen Vorderhornzellen ist  in den C5__ s am 
schwersten, wo an  den Schni t ten  nur  einzelne kleine, dunkel  gef~rbte Exemplare  
zu l inden sind. Etwas weniger haben  die oberen cervica]en und  oberen thorakalen 
Segmente gelitten, noeh geringere Zel]ausf~lle sind in den VorderhOrnern der unteren  
thorakalen Segmente zu beobachten,  schlie~lich zeigen die motorischen Vorderhorn- 
zellen in den lumbosacralen Segmenten keine Zellausf~lte, hOehstens quali tat ive 
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Vergnderungen (Schrumpfung, homogene F~rbung usw.). In  den cervicalen Seg- 
menten zeigen die schwersten Zellausfglle dis medialen Zellgruppen der Vorder- 
h6rner, hingegen sind die dorsalateralen Zellgruppen etwas weniger liidier~. I n  den 
eerviealen und  thorakalen Segmenten sieht man in deft Vorderh6rnern eine diffuse 
Gliakernvermehrung,  umschriebene Gliakn6tehen sind nur  hier und  da zu beob- 
achten. Die Zellzahlreduktion der motorisehen Vorderhornzellen, wie dies mi~tels 
Zellzahlungen festzustellen war, ist beiderseits ungefghr gleiehin~ensiv. Im Gegen- 
satz zu dem Ausfall der  motorisehen Vorderhornzellen zeigen die iibrigen Zell- 
elemente der grauen gf ickenmarksubstanz,  wie die vegetat iven Zellen der Seitenh6rner 

Abb. 3. Schwere Zellausfalle in dem motorisehen Trigeminuskern. C : Convolutum trigemini. 
:~[: Riehtungslinie medialw&rts. 2Visslf&rbung. Vergr. wie oben. 

(N. intermediolateralis Gagel, s. Abb. 4), die Zellen der intermedii~ren Zone, die Mittel- 
und  Nebenzellen (Waldeyer), die sog. basalen Zellen, die Zellen der Clarkeschen 
S&ulen, die Gierkeschen Zellen usw. hSchstens geringe cluali~ative Ver~nderungen, 
ein Zellausfall ist  jedoch in den erw&hnten Zellgruppen nirgends zu sehen. Mit 
anderen Worten:  In  dem Ri~ckenmark weisen ausschlie[Xlich die motorischen Vorder- 
hornzellen in den cervicalen und thoracalen Segmenten Zellaus/iille au/. 

An den Herxheimersehen Pr~para ten  sehen wir in allen Zell typen der grauen 
Rtickenmarksubstanz sch~rlachloositive K6rnchen  in m~Biger 3~enge. In  den cer- 
vicalen Segmenten f inden sich ira Bereiche der VorderhOrner hier und  da kleine 
Kn6~ehen aus seharlachposit iven Sehollen, frei im Gewebe ]legend. In  den adven- 
titiellen Spalten der Gef/~Be ist nu r  wenig l%tt  zu beobachten.  Im Bereiche der 
Seiten- bzw. Vorders t rangpyramiden sieh~ man weder in den lmnbalen noch in den 
thorakalen noeh in den cervicalen Segmenten ]V[arkscheidenabbauerscheinungen: 
wir l inden z. B. keine KOrnchenzellen, keine freien Fettschollen, hSchstens einzelne 
kleine scharlaehpositive K6rnchen.  Auch die ~brigen Gebiete der weiBen l~/icken- 
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marksubstanz sind yon Abbauprodukten  frei. Die Marchisehe Methode konn~e 
nieht  angewendet sein, so k6nnen wir von dem Vorhandensein yon osmio- 
reduk~iven Abbauprodukten  kein Ur~eil gewinnen. An Weigertbildern sieh~ man  
weder in den Seiten- noch in den Vorders t rangpyramiden eine Liehtung:  Die 
Pyramidenbahnen  zeigen sowohl in den h m b a l e n  wie aueh in den thorakalen 
wie aueh in den eerviealen Segmenten normale Tinkt ion (s. Abb.  5). Aueh in den 

A~bb. 8. Nisslbild aus dem 8. thorakalen Segment. Beachtenswert die Versehontheit der 
Seitenhornzellen im Gegensatz zu den motorischen Vor4erhornzellen. 

iibrigen Gebieten der weiBen Rt tekenmarksnbstanz (z. B. in dem Vordersei~enstrang) 
ist keine pathologische Erscheinung zu sehen. In  den Vorderwurzeln der urt~eren 
cerviealen und  oberert thorakalen Segmen~e sieh~ man  an  3/Iarkscheidenbildern 
imr eine mgBige Lieh~ung, an  den Fasern  verschiedene degenerative Erscheinungen 
(Auftreibungen, Fragment ierung usw.). Die ldeinkalibrigen Markfasern sind ver- 
h/~l~nism~13ig weniger be~roffen als die groBkalibrigen. An Bielschows/sypr~paraten 
sieht man  ar~ den Fasern  lokale Auf~reibungen, lokale Anfbiindelnngen usw. An 
Herxheimerbildern l inden sieh zwisehen den t~asern nur  wenige seharlaehposi~ive 
Stoffe. Jc[intere Wurzeln o. B. 

Die Spinalganglien, periphere Nerven und  Muskeln s tanden  uns nieh~ zur 
Verfiigung. 
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Unser Fall geh6rt klinisch zu der reinen chronisch-progressiven 
Muskelatrophie ohne jede spastisehe Komponente;  die Symptome be. 
gannen mit btflb~ren Erseheinungen und erst naeh 8--9  ~ona ten  t ra t  
Schwi~che in den I-I/inden auL Anatomisch land sich zuni~chsb das hisbo- 
logische Substrat  der bulbospinalen Muskelatrophie: Zellausfi~lle in den 
pontobulbospinale n motorisehen Kernen. Aui~erdem liei~en sich in der 
vorderen Zentralwindung (Bein- und Armzentrum) beiderseits leise eyto- 
architektonische StSrungen (zahlenm~l]ige Verminderung der Betzsehen 

Abb.  5. Weigertbild aus  4em iu~abalen :Ri ickenmark~bschni t~e.  \Veder  die Sei ten-  noch die 
V o r 4 e r s b r a n g p y r a m i 4 e n  zelgen eine L ich tung .  

Zellen, m~l~ige Zellausf~lle in der Schicht I I I b ,  e und V) naehweisen. 
Eine auf Grund dieser Zellausfs zu erwartende Pyramidendegeneration 
konnte an Herxheimer- bzw. Weigertbildern weder in dem Riickenmark 
noch in hSheren Hirnteilen (Pedunculus eerebri, Capsula interna ) beob- 
achtet  werden. Bei dieser Gelegenheit mSchten wit kurz darauf hinweisen, 
dab einzelne ~hnliche Fs der s Literatur m5glieherweise nur 
aus dem Grunde als reine progressive Bu]bi~rparalyse aufgefaBt worden 
sind, weil eine entsprechende Untersuchung der Groghirnrinde unter- 
blieb. Das Fehlen einer mit  den erws Methoden naehweisbaren 
Pyramidendegeneration wird vie]leicht dadurch verst~ndlich, dal3 der 
Tod eben wegen des vorwiegenden Befallenseins der bulb~ren Kerne 
zu rasch eingetreten ist. Wenn wh ~ nun beachten, dab z. B. in den beiden 
familii~ren F~llen yon spastischer Heredodegeneration Scha//ers bei dem 
jiingeren nur Lateralsklerose, bei dem ~tlteren, der 10 Jal~'e sps starb, 
auch Sloinale Amyotrophien bestanden, und andererseits bei unserem 
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Falle die bulbospinMe Amyotrophie ohne Pyramidendegeneration aber 
berei~s mit  Ver~nderungen der motorischen Rinde einherging, so er- 
scheint uns als wahrscheinlich ~ wie darauf bereits Kahler, ttoche, 
Ottonello, Bing, Scha//er u. a. hingewiesen haben - -  dMt e8 sich bei Kranl~- 
heits/ormen der spastischen Heredodegeneration, der chronisch-progressiven 
bulbospinalen Musl~elatrophie und der amyotrophischen Lateralsklerose im 
wesentlichen um ein und denselben pathologischen Prozefi handelt. 

Ffir die Erklgrung des eigenartigen Zusammentreffens yon Ausfall 
der Betzschen Zellen und Fehlen der spastischen Erscheinungen kSnnen 
wir bei unserem Falle nicht annehmen, dab die Pyramidenzeichen e twa  
durch eine starke lumbosacrale Beteiligung der Amyotrophie nicht zur 
Entwicklung kommen konnten, da sich ja ~ wie oben ~usgefiihrt 
der lumbosacrale l%iickenmarkschnitt verh~ltnismgBig intakt  verhielt. 
Die Untersuchungen Spielmeyers und Bielschowsl~ys haben gezeigt, dag 
zu der Entstehung yon spastischen Erscheinungen der Ausfall der Zellen 
in der I I I .  Rindenschicht der Zentralwindung genfigt. Da bei unserem 
Falle die I I I .  Rindenschicht der ZentrMwindung verh~ltnismggig wenig 
ls war, h~lten wi re s  fiir wahrscheinlich, dab der Grund fiir diesen 
bemerkenswerten Befund eben in der schwachen Beteiligung der 
I I I .  Schicht zu suchen ist. 

Betreffs der Ausbreitung des Rindenprozesses ist hervorzuheben, dab 
cytoarchite]ctonische StSrungen sich ausschlie/31ich in der vorderen Zentral- 
windung, an beiden Seiten mit gleicher Intensitiit vor/anden, alle iibrigen 
untersuchten Rindenregionen verhielten sich in cytoarchgtel~tonischer Hin- 
sicht volllcommen normal. Ahnliche Ausbreitung land sich in den Fallen 
yon Probst, Lehoczlcy und Scha//er, Hechst, Wohl/ahrt (1932) vor. Da- 
gegen waren in den Fallen yon SchrSder, Fiin/geld, Kreyenberg, Sdntha 
auch die hinteren Teile der ersten und zwei~en FrontMwindungen, also 
das motorische Feld in wei~erem Sinne beteiligt. Diese eben besprochene 
Verschiedenheit in der Ausbreitung der t~indenver~nderungen kann nicht 
durch das verschieden lange Bestehen des Prozesses erklar~ werden in 
dem Sinne, dab das BefMlensein der frontMen agranularen ~egionen 
etwa ein spi~teres Stadium der Erkrunkung darstellen wfirde, da z. B. 
in dem frfiheren Falle yon Hechst (1931) die Ver~nderungen der Zentral- 
windung bedeutend starker waren Ms bei dem Falle 1 yon Sdntha und 
dennoch bei tIechst die frontalen agrannlaren Regionen intakt  warcn, 
w~hrend sie sich bei Sdntha als erkrankt  erwiesen. Es scheint sich 
hierbei um individuelle Beschaffenheiten desselben krankhaften Pro- 
zesses zu handeln, ebenso wie auch die Intensit~t der Beteiligung ein- 
zelner Teile innerhalb der Zentralwindung yon Fall zu Fall sich i~ndern 
kann. So sehen wir bei meinem frfiheren wie auch bei vorliegendem 
F~lle die Intensi tat  der Veranderungen in der ZentrMwindung in dorso- 
ventrMer t~ichtung abnehmen, dagegen beim FMle Schr6ders in der- 
selben Richtung zunehmen, wahrend die L~sion beim Fall 1 yon Sdntha 
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in  dem mittleren Drittel der ZentrMwindung ihr Maximum erreichte. Auf 
Grund unserer eigenen wie auch der in letzter Zeit erschienenen Literatur- 
angaben l~tBt sieh iiber die Ausbreitung des Rindenprozesses bei amyo- 
trophischer Lateralsklerose zusammen/assend so viel sagen, daft zu dem 
Kranlcheitsbild der amyotrophischen Lateralslclerose nur die Liision der 
motorischen Rinde in weiterem Sinne (Zentralwindung ~- agranul~re fron- 
tale Regionen) zu rechnen ist, w~hrend die gelegentlich anzutreflende Er- 
krankung anderer Rindenteile als komplizierende Erscheinung zu be- 
trachten ist. Somit k6nnen wir uns auch der Auffassung yon Bertrand und 
van Bogaert nicht anschHeBen, nach welcher eine Systematik in der Aus- 
breitung der Rindenver~nderungen infolge ihres diffusen Charakters nicht 
festzustellen sei. Wenn wit zur Bewertung des l%indenbildes bei amyo- 
trophischer LaterMsklerose im Sinne der Seha//erschen StrukturanMyse 
vorgehen, so ergibt sich, dab das BetMlensein der iibrigen l%indenregionen 
auf Faktoren, wie interkurrente Erkrankung, Inanition, hohes Alter, 
die also Mle yon der Grundkrankheit  unabh~ngig sind, zuriickgefiihrt 
werden k6nnen. In  meinem Falle erklgrt sich z. B. die diffuse Rinden- 
lipoidose durch die bestandene Tuberkulose der Patientin (Vergnderungen 
yore el~todermotropen Typ, Scha//er). Dagegen tragen die lamin~ir und 
areal streng umschriebenen, bilateral symmetrischen eytoarchitelctonischen 
StSrungen der Zen~ralwindung den Charal~ter einer systematischen Erkran- 
]tung an sich, sahen wit doch das ele]ctive Zugrundegehen yon segmentiir 
]ixierten, ein System bildenden neuroelctodermalen Elementen. 

Der oben erSrtete beachtenswerte Befund: L~sion der ZentrMwindung 
ohne Pyramidendegeneration bedeutet unseres Erachtens einen wesent- 
lichen Schritt zur Kl~rung jener viel umstri t tenen Frage, ob die Er- 
krankung der ZentrMwindung (Lehoczlcy und Scha//er, Ottonello, Wohl- 
/ahrt u. a.) oder die Degeneration der Pyramidenbahnen (Marinesco, 
Schr6der, Matzdor]/, Kreyenberg, Warner u. a.) das Prim~re ist. In  Mler- 
letzter Zeit hat  S. Wohl/ahrt in 52 Fs die vordere ZentrMwindung 
bei Pyramidenbahn]s verschiedener Art studiert. Von seinen Er- 
gebnissen m6chte ich kurz nut auf folgende hinweisen: ,,Was kapsuls 
Herde betrifft, so besti~tigt das Resultat  also nicht die Rindenbefunde, 
die SchrSder, Holmes und May bei ihren Untersuchungen nachgewiesen 
haben. Besonders das Vorkommen der ,,PseudokSrnerschicht", die ja 
der erstgenannte Forscher gesehen haben will, kann ich nicht bests 
(S. 88). Nach den Untersuchungen yon Wohl/ahrt unterscheidet sich also 
das histologische Bild der ZentrMwindung bei amyotrophischer LaterM- 
sklerose nicht unwesentlich yon dem bei prim~rer Pyramidenl~sion. 
Nach Wohl/ahrt hat  der RindenprozeI~ bei amyotrophischer LaterM- 
sklerose den Charakter einer primiiren Rindensehiidigung. In  demselben 
Sinne spricht auch das histologische Bild unseres FMles. Wie bereits 
mehrfach erw~hnt, entsprieht das BefMlensein der ZentrMwindung 
einem sich in seinen ersten Anfs befindenden Prozesse, da ja eine 
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anschliegende Pyramidendegeneration noch gar nicht zur Ausbfldung Zeit 
hatte. Wit erblicken in diesem Befund einen Beweis f/Jr die centrogene 
Bedingtheit der Pyramidendegeneration: Bei der amyotrophischen Lateral- 
sklerose erkranken in primiirer Weise die Nervenzellen der motorischen 
Rindenregionen, 8~imtliche iibrige histologische Veriinderungen (Gliakern- 
vermehrung: PseudokSrnerschicht, nucleodistale Degeneration der Pyra- 
midenbahnen) sind nut als 8ekund~re Erseheinungen au/zu/assen. 

Eine vie1 gewiirdigte Tatsache in der Literatur der amyotrophischen 
LaterMsklerose, worauf in jfingster Zeit unter anderen Sdntha und Wohl- 
/ahrt hingewiesen haben, ist die auch in unserem Falle anzutreffende 
auffMlende Resistenz der Pyramidenbahnen in Gehirnteilen oberhMb 
des l~iickenmarkes. Allerdings kommt diese i~esistenz nur an Weigert- 
pr/~paraten zum Vorschein, denn nach Probst ,,wenn im l~iickenmark 
bei amyotrophischer Lateralsklerose eine echte frische Degeneration der 
Pyramidenbahn mit Osmium nachgewiesen werden kann, so kani1 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 L/~sionen, die die Bahn 
selbst treffen - -  sollten diese auch in der inneren Kapsel sitzen - -  
erw/~hnen wir die Befunde Wohl/ahrts, nach denen bei derartigen Seh/idi- 
gungen diese erw/~hnte Resistenz nicht in Erscheinung trat.  Dieser Unter- 
schied, den das Degenerationsbild der Pyramidenbahn einerseits bei 
amyotrophischer LaterMsklerose, andererseits bei L/~sionen die Bahn 
selbst betreffen, aufzeigt, ist unserer Ansicht nach eine weitere Stiitze 
fiir den oben ausgeffihrten centrogenen Ursprung der Pyramidendege- 
neration bei der Charcotschen Krankheit.  Die centrogene Entstehung 
der Neurondegeneration bei amyotrophischer LaterMsklerose lgl?t sich 
weiterhin auch fiir das befallene spinomuskul/~re Neuromsystem nach- 
weisen. So zeigt sich die erw~hnte Resistenz auch im histologischen Bilde 
der vorderen Wurzel bzw. peripheren Nerven. Kronthal konnte z. B. 
in seinem Falle keine deutlichen Ver/~nderungen der Nervenst/~mme 
nachweisen, obgleich die Muskeln, welche yon denselben innerviert 
werden, betr~chtlich geschwunden waren. Nach Probsts Erfahrungen 
zeigen die motorischen Nervenst/~mme oft ganz geri'nge Ver/~nderungen 
im Vergleich zu den Sch/idigungen der Vorderh6rner. Dieselben Erfah- 
rungen konnte ich bezfiglich der vorderen Wurzel auch bei meinen F/illen 
machen. Die beiden Prozesse, die Erkrankung der I. und II. motorischen 
Neurone, verlau/en als einander koordinierte Erscheinungen, d. h. sie stehen 
miteinander nicht in urs/~chlichem Zusammenhang. Daffir sloricht unter 
anderem auch die bei unseren F/~llen gemachte Erfahrung, dab in der 
Zentralwindung das ]3einzentrum am st~rksten 1/~diert war, w/~hrend im 
Rfickenmark. die lumbosacrale Gegend sich kaum betroffen erwies; im 
Armzentrum zeig~en sich schon wesentlich geringere Ver/~nderungen, 
dagegen, lieBen sich in den t Iand-Armzent ren  des Rfickenmarks 
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bedeutend stgrkere Schi~digungen nachweisen; dgs faciolingu~le Gebiet 
der Zentralwindung w~r normgl bzw. fast intakt  und die pontobulbs 
motorisehen Kerne wgren in beiden Fgllen yon dem g~nzen bulbo- 
spin~len motorisehen Apparat  am schwersten befallen. Die Unabhgngig- 
keit der beiden Neurondegenerationen voneinander widersprieht der AuL 
fassung yon Brissaud-Bertrand-van Bogaert, nach weleher die amyotrophi- 
sche Lateralsklerose eine trgnssyngptisehe Entar tung realisiere. Probst, 
Ottonello, Lehoczl~y und Scha//er, Sdntha, Wohl/ahrt erhoben ebenfalls 
Einwgnde gegen die Brissaudsche Ansicht. 

Au[3er der Rinde /anden sich Zellaus/iille nur in den pontobulbospinalen 
motorischen Kernen ; alle i~brigen Teile des Zentralnervensystems (Striat~um, 
Pallidum, Thalamus, Hypothalamus,  Subst~ntia nigra, N. ruber, Klein- 
hirn usw.) erwiesen sich in Hinsieht au/ Zellaus]iille als inta]ct. Aueh das 
Corpus callosum haben wit mittels der Herxheimersehen und Spielmeyer- 
schen ~e thoden  einer Untersuehung unterzogen, ct~ eine Degenergtion 
von Balkenf~sern bei der amyotrophischen L~ter~isklerose yon Probst, 
Spiller, Holmes, Wenderovi~ und Nil~itin u. g. - -  ~llerdings mit  der 
Marchischen Methode - -  naehgewiesen wurde. Das Resultat  war ein 
vSllig negatives. Von den bulbs motorischen Kernen war ~m sts 
der Hypoglossus betroffen, wie das bei der Bulbi~rparalyse im al]gemeinen 
der F~ll zu sein pflegt (Probst, Cassirer, Kino, Sdntha u. a.). Als einen 
wesent]iehen Charakterzug des Prozesses erws wir die im Gegensgtz 
zu der schweren Affektion der willkiirliehen-motorisch Hypoglossuskerne 
stehende In takthei t  der in unmittelbarer Nachbarsehaft  des Xl I .  liegenden 
nicht-willkiirlichmotorischen Oblongat~kerne, wie die des N. par~medianus, 
intercalatus, N. Rolleri, visceromotorischen V~guskernes. Diese Regel- 
m~i~igkeit l~Bt sich in der Mehrzahl der Fglle yon amyotrophischer 
L~teralsklerose beobaehten. Die in einer Minderz~hl der  lV~lle anzu- 
treffende L~sion des Bollersehen (Oppenheim, Puscarin und Lambrior, 
Bertrand und van Bogaert u. a.) wie such des dorsalen Vaguskernes 
(Spiller, Freund, Kronthal, Czyhlarz und Marburg, Bertrand und 
van Bogaert u. a.) ist unseres Er~ehtens ~Is sekund~r-komplizierende Er- 
scheinung aufzufassen. Dieselbe E]ektivits kommt  ~uch bei den anderen 
pontobulbi~ren Kernen zum Ausdruek, z. B. war das Convo]utum tri- 
gemini (sens. V.) vollkommen int~kt, wi~hrend der motorische Trigeminus- 
kern sehwer erkrankt  w~r. Auch im Riiekenmark liel~ sich diese strenge 
Elektivitiit beziiglich der Zellaus~i~lle naehweisen, indem yon sgmtlichen 
Elementen der grauen Substanz aussehlie[3lieh die grofien motorischen 
Vorderhornzellen ausge/allen sind, dagegen die Seitenhornze]len, die Mit~tel- 
und Nebenzellen, die Clarkesche Ss die Hinterhornzellen usw. 
keine Ausfglle ~ufwiesen. Ahnliche Befunde sind yon Hechst, Sdntha, 
Ken Kurd u. a. erhoben worden. Die bei einzelnen Autoren besehriebenen 
Ausfs der Seitenhornzellen (Tooth-Turner), der Clarkeschen Si~ule 
(Oppenheim, Sarb5, Medea u. a.), der Mittelzellen (Holmes, Phillippe 
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und GuilIaine) und der Hinterhornzellen (Oppenheim) sind unseres 
Erachtens als Ausdruck eines komplizierenden Prozesses zu bewerten, 

Ken Kurd, Okinaka und Shiba haben bei amyotrophischer Later~l~ 
sklerose die gro~markhaltigen Fasern in den vorderen Wurzeln als ~ast 
ganz gesehwunden gesehen, hingegen waren die kleinkalibrigen Fasern 
fast ganz ~ntakt, Die Ursprungszellen dieser kleinkalibrigen Vorder, 
wurzelfasern sind nach Ken Kurd in die ~it tel-  bzw, in die l~ebenzellen 
zu verlegen, da. bei amyotrophischer Later~lsklerose diese sich als ]ntakt 
erwiesen; diese Zellen und auch die kleinkalibrigen Fasern sind naeh 
Ken Kurd dem extrapyramidalen System zuzurechnen; sie vermitteln 
den extrapyramidalen Muskeltonus. I~achgepriift worden sind die 
Ken Kurdschen Ergebnisse bis jetzt  noch nicht. Der vorliegende Fall 
ist zum Studium der Frage, ob bei der amyotrophisehen Lateralsklerose 
in den vorderen l~iickenmarkwurzeln fast aussehlieftlieh die grob- 
kalibrigen Fasern bei Versehontbleiben der kleinkalibrigen Fasern aus- 
fallen, wegen der verh~ltnismaftig geringeren Lasion der vorderen Wurzel 
nicht geeignet. So haben wir die vorderen Rtickenmarkwurzeln unseres 
frtiheren Falles, der eine vorgeschrittenere Vorderwurzelaffektion zeigte, 
einer diesbeztigliehen Untersuchung unterzogen. Auf Grund dieser 
Untersuchung kSnnen wit die Fes~stellungen der Kurgsehen Schule 
insofern bestatigen, als in den vorderen Wurzeln der am meisten affi- 
zierten Rtickenmarksegmente 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 Kurd sehlieftt aus seinen Untersuchungen, dab bei tier amyo- 
trophischen Lateralsklerose ,,die Verinderungen der mo~orischen Zellen 
im Vorderhorn allein gentigen, um die typisehe progressive Muskelatrophie 
hervorzurufen", Hatano hat  in einem Falle yon spinaler progressiver 
]VIuskelatrophie festgestellt, dab die Remaksehen Fasern in den peripheren 
Nerven fast intakt geblieben sind, was nach Hatano beweist, dab die 
sympathische Innervation des 1VIuskels hSchstwahrscheinlich intakt war. 
Auf Grund seiner Untersuchungen tiber die vierfache Muskelinnervation 
sagt Ken Kurd, daft ,,die amyotrophische Lateralsklerose und die pro- 
gressive spinale Muskelatrophie durch StSrung tier motorisehen trophi- 
schen Innervation des Muskels, die Dystrophia mus. prog. dagegen 
durch StSrung der autonomen trophischen Innervation des 1V[uskels 
hervorgerufen wird". Unsere eigenen Befunde wie aueh die Literatur- 
angaben sprechen insofern fiir die Richtigkeit der Kurdschen Auffassung, 
als in Fallen yon amyotrophischer Lateralsklerose im t~tickenmark - -  
wie bereits erwihnt  - -  ausschlieBlich die motorischen Zellen der Vorder- 
hSrner Ausfalle zeigen. 

Nach der Besprechung der Ausbreitung des Prozesses mSehten wit 
uns nunmehr der Frage nach der Art der Verdinderungen zuwenden. 
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Entzi~ndlich-in/ilt~ative Erscheinungen /anden sich in meinem Falle im 
Zentralnervensystem nirgends vor. D i e  Wichtigkeit dieses Befundes ffir 
die Pathogenese der amyotr~)phischcn LaterMsklerose erblieken wir im 
relutiv frfihen Stadium des Prozesses bei meinem Falle. Nach Matzdor/l 
sei n~tmlich der Grund ffir das Fehlen yon infiltrativen Erseheinungen 
bei amyotrophischer LaterMsklerose darin zu suchen, dM3 ,,bei den 
verh~ltnism~il~ig sps Stadien der Erkrankung, die wir zur Sektion 
bekommen, der Entzfindungsprozel~ an vielen Stellen des ZentrMnerven- 
systems bereits abgelaufen und daher hier nicht mehr anzutreffen ist". 
Durch meinen eben erws Befund wird aber diese Ansicht Matz. 
dot/Is wesentlich entkrs es ]~Bt sieh vielmehr schlieBen, dM~ bei der 
amyotrophischen Lateralal~lerose der Untergang yon neuroektodermalen 
Elementen yon An/ang an ohne entzi~ndlich-in/iltrative Erscheinungen vor 
sich geht. Zum selben l~esultat kamen in letzter Zeit noch folgende 
Untersucher: Fi~n/geld, Lehoczlcy und Scha//er, Hechst, Soderbergh und 
S]Svall, Reuter, Sdntha, Wohl/ahrt. Hechst und Sdntha haben darauf bin: 
gewiesen, dab die an Hi~matoxy]ineosinbildern Ms lymphocyts Infil- 
t ra te  erscheinenden perivaseuli~ren Kernvermehrungen unter Umst~nden 
sich Ms gliogene bzw. mesodermogene Abraumzellen herausstellen, was 
ffir die Feststellung eines entziindlichen Charakters der Ver~nderungen 
nieht belanglos ist. Naeh Reuter spricht unter anderem gegen eine ent- 
zfindliche Genese der amyotrolohischen Lateralsklerose, dab die entzfind- 
lieh-infiltrativen Erscheinungen, wenn vorhanden, diffus lokMisiert sind 
und ,,gerade in den Gebieten, in denen der Prozelt vorwiegend !okalisiert 
ist, fehlen manchmal die Infil trate vSllig". Zusammenfassend fiber die 
Art der Ver[inderungen l~l~t sieh so viel sagen, dab bei der amyotrophischen 
LaterMsklerose in prims Weise ausschlieBlich neuroektodermMe 
Bestandteile des ZentrMnervensystems untergehen, d. h. naeh der 
Terminologie yon Scha/]er ist die amyotrophische Lateralsl~leroae eine 
Erkrankung yon el~todermalem Typ. 

I)ie StrukturanMyse des histopathologischen Gesamtbi]des (s. auch 
die Arbeit yon Scha//er: Histopathogenese der prims 
Nervenkrankheiten, i m  Erscheinen) ergibt also, dab unser Fall in die 
Gruppe der endogen-systematischen Nervenkrankheiten einzureihen ist. 
Da bei unserem FM].e in der Anamnese nichts yon Familiarit~t erw~hnt 
ist, ist der Fall klinisch zu den afamilis anatomisch zu den endogenen 
Erkrankungen des Zentralnervensystems zu rechnen. 

Zum SchluB ist ncch kurz die Rol]e des bei der Patientin bestandenen 
D~abetes ffir d ie  Entstehung des Krankheitsbildes zu besprechen. In  
der  Literatur  begegnete ich nur dem Falle yon Minl~owaki, in dem eine 
amyotrophische LaterMsk]erose mit  Diabetes einherging. Naeh Min- 
kowslci hat  der Diabetes bei seinem FMIe ira Zustandekommen der amyo- 
trophischen LaterMsklerose eine Rol]e gespielt. Der Anteil, den der 
Diabetes bei der Entstehung des Leidens hatte,  ist nach Minkowslci 
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h6ehs t ens  au f  1/a zu  bewer t en .  Be i  u n s e r e m  FMle  k o m m t  d e m  D i a b e t e s  

f i ir  die E n t s t e h u n g  der  1V[uskelatrophien wahr sche in l i ch  e ine  n o c h  ge r inge re  
B e d e u t u n g  zu. E r s t e n s  gehSr t e  unse r  F a l l  zu  den  ganz  l e i ch t en  F / i l l en  
y o n  Diabe t e s ,  bei  denen  a l le in  d u r c h  D i / i t v o r s c h r i f t e n  das  V e r s c h w i n d e n  
des Zucke r s  v o m  U r i n  bzw. e in  H e r a b s i n k e n  des B l u t z u c k e r s p i e g e l s  
auf  die N o r m  zu e r r e i chen  ge l ang ;  a u B e r d e m  is t  P a t i e n t i n  in  de r  Ze i t  
des  K r a n k h e i t s b e g i n n e s  bere i t s  3 J a h r e  zucke r f r e i  gewesen.  D a  in  der  

l % t h o g e n e s e  de r  Z u c k e r k r a n k h e i t  he red i t / i r en  M o m e n t e n  e ine  gewisse  
l~011e be igemessen  w i r d  (so h a t  z. B. Noorden eine F a m i l i e  beschr ieben ,  
bei  we lche r  in  5 G e n e r a t i o n e n  y o n  18 Mi tg l i ede rn  14 Z u c k e r k r a n k h e i t  
h a t t e n ) ,  w/ire d a r a n  zu denken ,  dad  es sich bei  u n s e r e m  FMle  u m  ein 
zu/iilliges Zusammentre/ /en y o n  zwei  v o n e i n a n d e r  u n a b h / i n g i g e n  endo-  
genen  E r k r a n k u n g e n  hande l t .  
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