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Early Forms o/Myatrophic Lateralsclerosis (ALS), 
Especially the Initial Bulbarparalytic Syndrome 

~ummary. Between 1951 and 1968 there were 45 inpatients (20 ~, 25 g~) with 
the diagnosis of myatrophic lateralsclerosis (ALS). The mean age of incidence of 
symptoms was 55,7 years, the crest of the manifestation curve lies between 50 
and 69 years of age. 

The initial symptoms usually occurred in the upper extremities, the second 
type was the socalled initial bulboparalytic type, followed by initial symptoms at 
the lower extremities. A bulbar initial syndrome was seen in 400/0 of men with a 
mean age of 60.3 years, but was rarer in women. 

15 patients showed an initial bulboparalytic syndrome, usually beginning with 
disturbances of speech (in 3 cases apoplectfform). Partial remissions were seen in 1/a 
of these 15 patients. In more than haft of the patients not only the caudal cerebral 
nerves, but Mso the motor nuclei of the Nn. V and VII were involved. There was 
a mean delay of 9.2 months before the diagnosis could be confirmed by the develop- 
ment of further symptoms; no prevalence os symptoms in the upper or lower 
extremities were seen in these cases. The difficulties of a differential diagnosis 
were discussed and compared with the pseudobulboparalytic syndrome. 

Key-Words: l~yatrophic Lateralsclerosis (ALS) -- Initial Bulbarparalytic 
Syndrome -- Differential Diagnosis. 

Zusammen]assung. In den Jahren 1951-1968 kamen 45 Patienten, 20 Mi~nner 
und 25 Frauen, mit der Diagnose myatrophische Lateralsklerose (ALS) zur sta- 
tion~ren Aufnahme. Das durchschnittliche Erkrankungsalter betrug 55,7 Jahre, 
der Manifestationsgipfel lag zwisehen dem 50. und 69. Lebensjahr. Am h~ufigsten 
trat die Initialsymptomatik an den oberen Extremit/iten auf, gefolgt vom initial 
bulbiirparalytischen Typ und dem Befall der unteren Extremit~ten. Ein deutliches 
~)berwiegen des bulbaren Initialsyndroms konnte jedoch bei ~I/~nnern (40% der 
Mi~nnergruppe) festgestellt werden, die auch den hSchsten Altersdurchschnitt 
(60,3 Jahre) zeigten. 

Das bulb/irparalytische Initialsyndrom wurde bei 15 Patienten beobaehtet. 
Die bulb/~re Symptomatik begann vorwiegend mit SprachstSrungen, die bei 3 Pa- 
tienten apoplektiform einsetzten; bei einem Kranken trat ira Verlauf des Leidens 

* Herrn Prof. Dr. H. Selbach zum 60. Geburtstag in dankbarer Verehrung 
gewidmet. 
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eine aku~e Versehleehterung der Sprachst6rung ein. Teilremissionen ffir k(irzere ZeR 
wurden bei einem DrRtel dieser 15 Patienten beobachtet. Bei der l~ehrzahl der Er- 
krankten waren auBer den caudalen Hirnnervenkernen such die motorischen Kern- 
gebie~e der Hirnnerven V und VII mitbetroffen. Bis zum Auftreten weiterer, die 
Diagnose ALS beweisender Symptome, vergingen im Durchsehnitt 9,2 Mon~te, 
wobei keine lokale Bevorzugung der oberen oder unteren Extremit~ten festzustellen 
war. Auf die Schwierigkeiten der Differentialdiagaose zur Pseudobulb~rparalyse 
wird eingeg~ngen. 

SchlC~sselwiirter: Myatropische Lateralsklerose (ALS) --  Bulb~rparalytisehes 
Initialsyndrom -- Differentialdiagnose. 

Seit  der  E r s tbeschre ibung  der  m y a t r o p h i s c h e n  Late ra l sk le rose  durch  
Charco~ u. Jo f f roy  im J a h r e  1869 h a t  sich vor  a l lem in l e tz te r  Zei t  ein 
umfangre iches  Schr f f t tum fiber dieses Krankhei~sbf ld  angesammel~,  das  
eine wertvoI le  d iagnost ische  t t i l fe  dars te l l t .  T ro tz  a l lem b ie t en  auch 
heu te  noeh zahlreiehe F~l le  d i i ferent ia ld iagnost isehe  Prob leme,  vor  a l lem 
k6nnen  die In i t i a l fo rmen  be i  ihrer  d iagnos t i schen Zuordnung  Schwierig- 
keir berei~en, wobei  besonders  das  bu lb~rpa ra ly t i sche  I n i t i a l s y n d r o m  
AnlaB zu Feh ld iagnosen  geben kann .  Aus  diesen Gr i inden  soll an  H a n d  
unseres  Krankengu~es  zu dieser F rage  Ste l lung genommen  werden.  

Krankengut 

Im Zeitraum yon 1951--1968 (18 Jahre) kamen in der Psychiatrisehen und 
Neurologischen Klinik der FU Berlin 45 Patient~n (20 l~I~nner and 25 Frauen) mit 
der klinisch gesicherten Diagnose myatrophische Laterals]derose (ALS) zur sta- 
tion~ren Aufn~hme. Die Altersverteilung bei Auftreten der ersten Sympt~)matik 
zeigt Tab. 1 ; die jfingste Patientin war 27 Jahre alt, der ~lteste Patient 71 Jahre. 

Tabelle 1. Erkrankungsalter (s. auch Abb.1) 

Erkrankungsalter Insgesamt Mgnner Frauen 

0--29 Jahre 1 (2,2~ --  1 (4,0~ 
30--39 Jahre 2 (4,40/0) 2 (10,0~ --  
40--49 Jahre 6 (13,4%) 2 (10,0~ 4 (16,0%) 
50--59 Jahre 17 (37,8~ 7 (35,0%) I0 (40,0%) 
60--69Jahre 18 (40,0%) 8 (40,0%) 10 (40,0%) 

>70 •ahre 1 (2,20/0) 1 (5,00/0) - -  

45 (loo%) 20 (loo%) 25 (iooo/o) 

Die H~iufigkeit der einzelnen Initiafformen --  bulb~rparaly~isches Initial- 
syndrom, obere Extremit~iten, untere ExtremR~ten -- zeigen Tab.2 und Abb.2. 

Den Zusammenhang zwischen Initiafform der my~trophisehen Lateralsklerose 
und Alter soll Tab. 3 darstellen. 
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Tabelle 2. Ort der ersten neurologischen Besvhwerden 
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Form l~nne r  Frauen Total 
(20=-100%) (25=100%) (45=100%) 

bulb~r 8 (40%) 7 (28%) 15 (33,3%) 

obere Extr. 
proximal - -  1 ( 4 ~  1 ( 2 , 2 ~  
distal 5 (95%) 12 (48%) 17 (37,8%) 

untere Extr. 7 (35%) 5 (20%) 12 (26,7%) 

To~al 20 (44,4%) 25 (~5,6%) 45 (~00%) 

Tabelle 3. Initiat/ormen und A~tersgruppierung 

Altersgruppen bulb~ir obere untere 
Extremi~/~ten Extremit/Cten 

0--29 Jahre --  1 ( ; 1 ~) - -  
30--39 Jahre --  2 (2 ~; ) --  
40--49 Jahre 2 ( ; 2 ~) 2 ( ; 2 ~) 2 (2 3 ;  ) 
50--59 Jahre 5 (3 ~;  2 !~) 6 (2 c~; 4 !~) 6 (2 ~; 4 ~) 
60--695ahre 7 (4 ~; 3 !~) 7 (1 ~;  6 ~) 4 (3 ~; 1 ~) 

70 Jahre 1 (1 ~;  ) --  --  

.15 

/ 

D 

-29 30-39 ~0-~9 50-59 50-69 70- 

Abb. 1. Altersver~eilung 

D~s besondere  In te resse  unserer  Arbe i t  gfl~ dem bulb/~rpar~lyt ischen 
In i~ ia l syndrom,  da  naoh unseren  Er fah rungen  u n d  den  A n g a b e n  im 
Schrif~tum gerade  diese F o r m  infolge eines oft un typ i schen  Beginns  und  
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butb~.r obere untere 
ExtremitY.ten ExtremitEten 

Abb.2. OrS der ersten neurologischen Beschwerden 

einem h/~ufig uneharakter is t ischem Anfangsver lauf  in zahlreichen F~llen 
Anla$ zu Fehldiagnosen gegeben hat.  Unte r  unserem Krankengu t  yon  
45 Pa t ien ten  mit  ALS befanden sich 15 Kranke  mit  initialem Bulb~r- 
syndrom, deren Kasuist iken im folgenden dargestellt  werden sollen. 

Kasuistiken 

Fall 1. H., Paul, 65 Jahre (Krbl. Nr. 817/53). 

Spezielle Anamnese 

Im November 1951, eines Abends plStzliches ,,Wegbleiben der Sprache". Am 
n~chs~en Morgen habe er wieder undeutlich sprechen kSnnen. Seit dieser Zei~ wech- 
selnd Besserung und Verscb_lechterung der SprachstSrung, insgesam~ langsame Pro- 
gredienz. Einige Tage sparer SchluckstSrungen, krampfartiges Husfen und Niesen 
beim Essen und Trinken. Etwa zur gleichen Zeit Auftreten yon Zwangsweinen. 
Im Dezember 1951 erstmalig Schw~chegefiihl und krampfartige Schmerzen in 
beiden Beinen. Im Oktober 1952 erste neurologische Unf~rsuchung, wobei die 
Diagnose ,,Pseudobulb~rparalyse aufgrund eines zentralen Gef~Bprozesses" gestellt 
wurde. Wegen zunehmender Sprach- und SchluckstSrungen, vermehrtem Speichel- 
fluB und Gewichtsverlust station~re Aufnahme am 17.8.1953. 

Neurologischer Be]und 
Hirnnerven. A~rophische Zunge mit Fasciculationen. Atrophische Lippen. 

Anarthrie. Schwere Dysphagie. 
Obere Extremitgten. MEI~ gesteiger~ li. > re. Fasciculieren der Arm- und Sehul- 

tergiirtelmuskula~ur. Keine wesen~lichen A~rophien. 
Untere Extremltgten. MER gesfcigert li. > re, Babinski li.-t-. Gordonsches 

Zeichen re. ~ .  Fasciculieren Oberschenkelmuskulatur bds. 
Sonstiges. Zwangsweinen. 
Diagnose. Mya~rophische Laf~ralsklerose; initial bulb~rpar~lytischer Verlaufs- 

typ. 
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Fall  2. T., Emma, 56 Jahre (Krbl. Nr. 1194/58). 

Spezielle Anamnese 

Seit Juni 1957 langsam zunehmende SprachstSrung mit Verst~irkung nach 
l~ngerem Spreehen und am Abend. Seit Oktober 1957 Anarthrie, Versti~ndigung nur 
noeh schrfftlieh mSglich. Sehwere dysphagische StSrungen nStigen zu breiiger Er- 
n~hrung, starker SpeichelfluB, Gewichtsabnahme um 10 kg. In der Folgezeit zu- 
nehmend ,,Kiefersperre". Keine Klagen fiber Muskelsehw~ehe oder Atrophien im 
Bereieh der Extremit~ten. Station~re Aufnahme am 20.11.1958. 

Neurologischer Be/und 

Hirnnerven. Konvergenzschw~che. Anarthrie. Schwere Dysphagie. Zungen- 
atrophie mir Faseieulationen. 

Obere Extremitiiten. Leichte Muskelatrophie bds. M~13ige TonuserhShung 
re. > li. MER lebhaft re. > li. Troemner re. ~-. 

Untere Extremitiiten. Erhebliehe Muskelatrophien. Tonuserh5hung. Gesteigert 
auslSsbare MER. Keine Pyramidenbahnzeiehen. 

Sonstiges. Gelegentlieh affektinadi~quates L~cheln. Reaktive depressive Ver- 
stimmung. 

Diagnose. Bulb~rparalyse im Rahmen einer myatrophisehen Lateralsklerose. 

Fall  8. K., Margarete, 48 Jahre (Krbl. Nr. 1100/59). 

Spezielle Anamnese 

Seit Oktober 1958 Heiserkeit, spgter undeutliche, verlangsamte und ver- 
waschene Spraehe, seit Februar 1959 nur noch sehriftliehe Verst~ndigung. Ab 
M~rz/April dysphagische Besehwerden, hgufiges Versehlueken, vermehrter Spei- 
chelflul3. Pat. beobachtet eine ,,Unbewegliehkeit" der Zunge. Seit August 1959 zu- 
nehmende Sehwiiehe beider Arme und Beine. Station~re Aufnahme am 30.10.1959. 

2Veurologischer Be[und 

Hirnnerven. Kaumuskelsehwi~che. Leiehte Atrophic der Gesiehtsmuskulatur. 
Parese des Gaumenbogens. Zungenatrophie mit faeieul~ren Zuckungen. Anarthrie. 
Dysphagie. 

Obere Extremitiiten. Atrophien. TonuserhShung. MER gesteigert li. > re. 
Fascieul~re Zuckungen. 

Untere Extremitgten. ~[uskelatrophien. TonuserhShung. MER gesteigert 
li. > re. Babinskisches Zeiehen bds. + .  

Diagnose. Bulb~rparalyse bei fortgeschrittener myatrophischer Lateralsklerose. 

Fall  4, S., Frieda, 58 Jahre (Krbl. Nr. 503/61). 

Spezielle Anamnese 

Seit Juli 1960 Dysarthrie. Bei einem ersten klinischen AufenthMt in einem 
Stralsunder Krankenhaus (September 1960) warde die Diagnose ,,Pseudobulb~r- 
par~lyse bei Cerebralsklerose" gestellt. W~hrend der klinischen Beobaehtungszeit 
Verschlechterung der Sprache bis zur Anarthrie, nur noeh sehriftliche Verst~ndigung. 
Neuauftreten yon SehluckstSrungen. Beidseits suspektes Babinskisches Zeiehen. 
14 Tage vor der erneuten Aufnahme vers~rkter Speichelflul3, sie kSnne den Mund 
kaum noch 5ffnen. Station~re Aufnahme am 6.6.1961. 
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Neurologlsvher Be fund 
Hirnnerven. Atrophie der Kaumuskulatur. Mimisehe Starre. Ztihnezeigen nieht 

mSglieh. Zungenatrophi e mit Fasciculationen. Dysphagie. Anarthrie. 
Obere Extremitgten. Atrophie der Mm. interossei. TonuserhShung re. > li. MER 

bds. gesteigert. Troemnerscher und Mayerseher Grundgelenkreflex bds. ~ .  
Untere Extremitgten. TonuserhShung li. > re. MER ges~igert li. > re. Babinski- 

sehes Zeiehen li. ~ .  
Sonstiges. Zwangslachen und Zwangsweinen. 
Diagnose. Bulbtirparalyse auf dem Boden einer myatrophisehen Lateralsklerose. 

Fall  5. R., Lueie, 66 Jahre (Krbl. Mr. 122/63). 

S~ezielle Anamnese 

Seit ganuar 1962 ,,Schwerfglligkeit der Zunge". l~ach Sprachfibungen voriiber- 
gehend Besserung, dann rasehe Versehlechterung, Hinzutreten yon Sehluck- 
stSrungen, die zu breiiger Kost nStigten, Gewichtsverlust um 10 kg. Nach psyehiseh 
belastendem Ereignis (Tod der Patentoehter) wesentliche Versehleehterung, seit 
Oktober 1962 vSllige Spraehunfghigkeit, nur noch sehrfftliche Verst~ndigung. 
Zur gleichen Zeit Sehwgche der Gesichtsmuskulatur re., vermehrter Speiehelflu$, 
Unf~higkeit, die Augen zu sehlieSen. Gleiehzeitig Schwtiehe der re. Hand sowie 
n~ehtliehes Auftre~en von ,,Wadenkr~mpfen". Station~re Aufnahme am 1.2.1963. 

Neurologischer Be]und 

Hirnnerven. Kaumuskelatrophie. Lagophthalmus. Atrophie der mimisehen 
Muskulatur. Dysphagie. Anarthrie. Zungenatrophie mit Fascieulationen. 

Obere ExtremitSten. Muskelatrophie. Hypotonie. MER bds. gesteigert li. > re. 
Troemnerscher Reflex + .  Fascieulationen. 

Untere Extremitgten. Muskelatrophien. Faseieulationen. MER lebhaft auslSsbar. 
Babinskisehes Zeiehen bds. -~. 

Diagnose. Myatrophisehe Lateralsklerose mit initial bulb~rer Symptomatik. 

Fall  6. P., Emma, 65 Jab_re (Krbl. Nr. 451/63). 

Spezielle Anamne~e 
Weihnaehten 1959 Schwierigkeiten beim Singen, seit dieser Zeit bestehen sich 

st~ndig versehlechternde ArtikulationsstSrungen, seit November 1962 vSllige 
Anarthrie. Seit dieser Zeit Schw~che der Arm- und Handmuskulatur. Am 26.4.1963 
sehwere dyspnoisehe Anf~lle, die zur Iqotaufnahme im Reanimationszentrum ffihr- 
ten. Rasehe Zunahme yon SchluekstSrungen. Station~re Aufnahme am 2.5.1963. 

Neurologischer Be/und 
Hirnnerven. Atrophie der Kaumuskulatur. Atrophie der mimisehen Muskulatur. 

Dysphagie. Anarthrie. Atrophie des M. sternoeleidomastoideus und M. trapezius 
bds., Zungenatrophie mit Fascieulationen. 

Obere ExtremitSten. Atrophie der kleinen Hand- und Unterarmmuskulatur. 
Fascieulationen. MER bds. gesteigert. 

Untere Extremitgten. ltIuskelatrophien bds., Fascieulationen re. Bein, MER bds. 
gesteigert, Babinskisehes Zeiehen re. -~. 

Diagnose. Myatrophisehe Lateralsklerose mit initial bulbtirer Symptomatik. 
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Fall 7. S., Max, 72 Jahre (Krbl. l~r. 195/64). 

SpezieUe Anamnese 

Seit Februar 1963 langsam zunehmende SprachstSrung. Etwa zur gleichen 
Zeit Auftreten yon Sehluekst6rungen und Wiirgeerscheinungen. Seit Juni 1963 
Kraftmindemmg der re. Hand, sparer beider H~nde. Seit Dezember 1963 SehwEehe 
in beiden Beinen. Station~re Aufnahme am 18.2.1964. 

~Veurologischer Be/und 

Hirnnerven. Kaumuskelatrophie. Zentrale Faeialisparese re. Dysphagie. Schwere 
Dysarthrie. Zungenabweiehung naeh re. 

Obere Extremitiiten. Atrophie der Hand- und Unterarmmuskulatur. Faseieula- 
tionen im Schultergfirtelbereich und Oberarme. MER schwaeh ausl6sbar. 

Untere Extremitiiten. Muskelatrophien, Fasciculationen. MEte schwach aus- 
15sbar. 

JDiagnose. Myatrophisehe Lateralsklerose mit initial bulb~rer Symptomatik. 

Fall  8. P., Ewald, 60 Jahre (Krbl. Nr. 511/66). 

Spezlelle Anamnese 

Weihnaehten 1965 Klagen fiber schleehtsitzende Zahnprothesen. Anfang Ja- 
nuar 1966 nach GenuB yon 2 Cognac am Abend akut einsetzende SpraehstSrungen, 
er habe undeutlich and verwasehen gesprochen. Nach kurzer Zeit wesentliehe Bes- 
serung. Etwa 14 Tage sparer, naeh geringem AlkoholgenuB, erneut akute Spraeh- 
stSrungen ohne Riiekbildungstendenz. Seit Februar 1966 Kaubeschwerden, Zun- 
gensehw~che, Schluckbeschwerden, vermehrter SpeichelfluB, Spraehversehleehte- 
rung bis zur Anarthrie. Stations Aufnahme am 24.5.1966 unter der Diagnose 
,,Pseudobulb~rparalyse". Etwa 14 Tage sparer Auftreten yon Fasciculationen im 
Schulterg/irtelbereich and an beiden Oberarmen. 

IYeurologischer Be/und 

Hirnnerveu. Hypi~sthesie im Bereich der S61derschen Linicn. Atrophie der 
Kaumuskulatur. Ziihnezeigen erschwert. Dysphagie. Anarthrie. Zungenatrophie 
mit Faseiculationen. 

Obere Extremltgten. Atrophie der Sehulterg/irtelmuskulatur. Fascieulationen. 
MER gesteigert re. > li. Troemnerscher Reflex bds. -k. 

Untere Extremit~iten. Leiehte Atrophien. Fascieulationen ira Wadenbereieh 
re. > li. MER ]ebhaft re. > li. 

Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose; Bulb~rparalyse. 

Fall  9. N., Wilhelm, 57 Jahre (Krbl. I~r. 720/66). 

Spezielle Anamnese 

Ende April 1966, unmi~telbar nach dem Erwachen akutes Einsetzen yon 
8praehstSrungen. Ffir 3 Tage undeutliehe und verwaschene Sprache, nach 8 Tagen 
fast normales Spraehverm6gen, lediglich nach langerem Sprechen Artikulations- 
st6rungen. Seit Juni 1966 Verst~rktmg der Dysarthrie, Auftreten einer ehronischen 
Heiserkeit. Station~ire Aufnahme am 26.7.1966. 
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Neurologischer Befund 

Hirnnerven. Leichte Atrophie der mimischen Muskulatur. Dysarthrie. Zungen- 
atrophie mit Faseieulationen. 

Obere Extremitdten. Faseiculationen im Schultergfirtelbereieh. Daumenballen- 
atrophie re. MER gesteigert auslSsbar. 

Untere Extremitgten. Eutroph, normoton. MER seitengleich auslSsbar. 
Diagnose. Myatrophische L~teralsklerose mit bulb~rer Symptomatik. 

Fall 10. B., Gertrud, 49 Jahre (Krbl. Nr. 211/67). 

8pezielle Anamnese 

Seit November 1966 zunehmend Artikulationssehwierigkeiten. Etwa zur gleichen 
Zeit Sehluekst5rungen, vermehrte Sehleim- und Speichelsekretion. In 4 Monaten 
6 kg Gewiehtsabnahme. Seit Anfang M~rz 1967 Sehw~ehe im re. ]?uB. In letzter 
Zeit mfisse sie oft grundlos weinen. Station~re Aufnahme am 2.3.1967. 

Neurologischer Be/und 

Hirnnerven. Atrophie der Kaumuskulatur und der mimischen Muskulatur. 
GaumenbSgen bds. flach. Dysphagie. Dysarthrie. Zungenatrophie mit Faseicula- 
tionen. 

Obere Extremitgten. Atrophie der kleinen Handmuskulatur und Unterarm- 
muskula~ur. Faseiculationen. MER gesteigert. Mayerscher Grundgelenkreflex 
bds. ~ .  

Untere Extremitgten. Unauff~llig. 
Diagnose. Myatrophisehe LaCeralsklerose; Bulb~rparalyse. 

Fall 11. B., Alfred, 59 Jahre (Krbh Nr. 1166/67). 

Spezielle Anamnese 

Juli/August 1966 ,,Zuckungen" der Gesichtsmuskulatur. Seit Oktober 1966 
zunehmend verwaschene und undeutliche Sprache mit Vers~rkung nach l~ngerem 
Sprechen. Im Frfihjahr 1967 beim Ski-Lauf Schw~che in beiden Beinen. Seit dieser 
Zeit ,,Muskelkr~mpfe" in beiden Waden, rasche Versehlechterung der Spraeh- 
st6rungen. Sei~ Juli 1967 Sehluckst6rungen und vermehrter SpeiehelfluB, gleieh- 
zeitig Kraftlosigkeit im re. Arm. St~tion~re Aufnahme am 14.12.1967. 

Neurologischer Be/und 

Hirnnerven. Atrophie der mimischen Muskulatur. Dysphagie. Dysar~hrie. 
Zungen~trophie mi$ Faseiculationen. 

Obere Extremitiiten. Atrophien im Schultergiirtel- und Oberarmbereich. Fas- 
eieulationen. MER gesteigert. Troemnersches Zeichen bds. ~-. 

Untere Extremit~iten. Atrophien. Fasciculationen im Wadenbereieh. MEI~ ge- 
steiger~. Keine Pyramidenbahnzeiehen. 

Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose; Bulb~rparalyse. 

Fall 12. N., Karl, 67 Jahre (Krbl. Nr. 316/68). 

Spezielle Anamnese 
Seit Juni/Juli 1966 Schluekbeschwerden, Klagen fiber troekenen Mund, h~ufiges 

l~uspern und heisere Stimme. Im Juni 1967 naeh AlkoholgenuB ,,totales Aus- 
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setzen der Sprache '~ Naeh einigen Tagen nur noch leichte ArtikulationsstSrungen 
mit Verst~rkung bei Aufregung, nach l~ngerem Sprechen and am Abend. Seit 
Oktober 1967 Zunahme der SehluekstSrungen, gleiehzeitig AtemstSrungen, zeit- 
weise rSchelnde Atmung. Bei einem ersten ldinischen Aufenthalt wird die Diagnose 
,,PseudobulbKrparalyse (gef~B.bedingt)" gestellt. Nach der Enblassung unver~ndert 
Spraeh- und SehluckstSrungen, vermehrter SpeichelfluB, Gewichtsabnahme um 
5 kg. Seit November 1968 Muskelzuckungen im ]3ereich beider Oberschenkel. Sta- 
tion~re Aufnahme am 11.12.1968. 

Neurologischer Be/und 

Hirnnerven. Atrophie der mimisehen Mnskulatur. Gaumensegell~hmung. 
Dysphagie. Dysarthrie. Zungena~rophie mit Fascieulationen. 

Obere Extremitiiten. Fasciculationen im Bereich der Rficken-, Schultergtirtel- and 
Oberarmmuskulatur. MER gesteigert. War~nbergsehes Zeichen bds. Jr. 

Untere Extremitiiten. Leichte Muskelatrophien. Fasciculationen Oberschenkel- 
und Wadenmuskulatur. ME~ bds. gesteiger~. 

Sonstiges. Zeitweise Zwangsweinen. 
Diagnose. Myatrophische Lateralslderose veto initial bulb~rparaly~ischen Ver- 

laufstyp. 

Fall  18. B., Friedrieh, 65 Jahre (Krbl. Nr. 1033/68). 

Spezielle Anamnese 

Seit Februar 1968 Sehluekbeschwerden, Zittern des Kopfes and der H~nde. 
Seit Anfang M~rz 1968 ,,kloBige" Sprache. Am 2.5.1968 Einweisung in eine Innere 
Klinik wegen SpraehstSrungen, Verwirrtheitszustand und Gewichtsverlust um 
12 kg. Besserung des Allgemeinzustandes und zeitweise Besserung der Spraeh- 
stSrung. Nach der Entlassung rasche Zunahme der Sehluekbesehwerden, vermehrter 
Speichelflul3, Hustenreiz. Verstarkung der SpraehstSrung bis zur Anar~hrie. Sta- 
tion~re Aufnahme am 31.10.1968. 

Neurologlscher Be/und 

Hirnnerven. Atrophie der mimischen Muskulatur. Dysphagie. Anarthrie. Zun- 
genatrophie mR Fasciculationen. 

Obere Extremitgten. Atrophie der Schultergiirtel- and kleinen Handmuskulatur. 
Fascieulationen. MER bds. gesteigert. 

Untere Extremitditen. Leiehte Muskelatrophien. Fasciculationen. PSI~ bds. ge- 
steigert. 

Diagnose. Myatrophisehe Lateralsklerose; initial bulb~rparaly~ischer Verlaufs- 
typ. 

Fall  14. P., Harry, 51 Jahre (Krbl. Nr. 131/62). 

Spezielle Anamnese 

Seit 1957 cerebrales Anfallsleiden ungeld~rter Atiologie. Seit Mai 1960 Sprach- 
st6rtmgen mi~ Verst~rkung am Abend und nach l~ngerem Spreehen. Leichte 
SchluckstSrungen und Engegef'dhl fiber der ]3rust bei k6rperlicher Belastung. Bei 
einer klinischen Durchuntersuchung wurde am 6.2.1961 die Diagnose ,,Bulb~r- 
paralyse mit tffbergang zu myatrophiseher Lateralsklerose" gestellt. Am 4.2.1962 
Notaufnahme in moribundem Zustande, am gleiehen Tage Exitus letalis. 

Arch. Psychiat. l~ervenkr., Bd. 213 
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Neurologiseher Be/und 

Hirnnerven. Atrophie der Kaumuskulatur und der mimischen Muskulatur. 
Dysphagie. Anarthrie. Zungenatrophie mit Fascieulationen. 

Obere Extremit~iten. Hochgradige ~uskelatrophie. Fascieulationen. MER ge- 
steigert. 

Untere ExtremitSten. Muskelatrophien. Fasciculationen. MER gesteigert. 
Sonstiges. Affektlabflit~t. 
Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose; Bulb~rparalyse. 

Fall 15. G., Margarete, 65 Jahre (Krbl. Nr. 1104/67). 

Spezielle Anamnese 

Seit Oktober 1966 zunehmend ArtikulationsstSrungen; Gefiihl der ,,Lippen- 
steifigkeit". Bei einer Erstuntersuehung wird die Diagnose ,,Pseudobulb~rparalyse '~ 
gestellt. Seit Mai 1967 ,,KloBgefiihl" ira ttals, seit September 1967 h~ufiges Ver- 
schlucken, Verkrampfungen in den Wangen, zunehmend AtemstSrungen mit Er- 
stiekungsangst, die am 27.11.1967 zur iNotaufnahme im Reanimationszentrum 
ffihren. Verlegung in die Nenrologische Klinik am 28.11.1967. 

Neurologischer Befund 

Hirnnerven. Atrophie der Kaumuskulatur und der mimischen Muskulatur. 
Atrophie des M. sternocleidomastoideus und M. trapezius bds. Dysarthrie. Dys- 
phagie. Zungenatrophie mit Faseieulationen. 

Obere Extremit~iten. Atrophie der Oberarm- und kleinen ttandmuskulatur 
re. > li., Fasciculationen im Sehultergiirtelbereieh. I~IER gesteigert mit Links- 
betonung. 

Untere Extremitdten. Keine AusfKlle. 
Sonstiges. Zwangslachen und Zwangsweinen. 
Diagnose, Myatrophisehe Lateralsklerose; Bulb~rparalyse. 

Unter dem Patientengut yon 15 F~llen mit bulb~rpar~lytisehem 
Initialsyndrom befanden sieh 8 M~nner und 7 Frauen, den Zusammen- 
hang zwischen Alter, Geschleeht und Initialsyndrom zeigt Tab.3. Den 
Zeitraum zwisehen dem ersten Auftreten bulbiirer Symptomatik und 
dem ersten Auftreten bzw. dem l~aehweis weiterer, die Diagnose mya- 
trophisehe Lateralsklerose beweisender Symptome, gibt Tab.4 wieder. 

Diskussion 

Die Gegenfiberstellung unseres Patientengutes mit dem in der Li- 
teratur  verSffentlichten Material gestaltet sich z. T. sehwierig, da die 
Zusammensetzung der einzelnen Kollektive, besonders hinsichtlich des 
klinischen Bfldes, untersehiedlich ist. In  unserem Material sind lediglich 
,,reine" Formen yon ALS enthalten, w~hrend in den Zusammen. 
stellungen mancher Autoren (z. B. Haberlandt,  1964; Lenhardt,  1964; 
Paul, 1966) benaehbarte Krankheitsbilder, z .B.  progressive Bulb~r- 
paralyse, spinale Muskelatrophie und spastisehe Spinalparalyse mit ein- 
bezogen wurden. 
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In unserem Krankenkollektiv yon 45 Patienten waren 20 (44,4~ 
m~nnliehe und 25 (55,6O/o) weibliche Erkrankte, die Geschlechtsverteilung 
betrug 1:1,25 und zeigt damit ein geringes ~berwiegen der Frauen. 
Im Gegensatz hierzu stehen die Angaben in der Literatur, die ein ~)ber- 
wiegen der m~nnlichen Patienten angeben [Haberlandt (1964), 2 :1 ;  
Hemmer (1951), 2,08 : 1 ; Nieklas (1966), 2,26: 1 ; Poeck (1954), 1,92 : 1 ; 
Sercl u. Kova~ik (1967), 1,5: 1]. 

Das durchsehnittliche Erkrankungsalter unserer Patienten be~r~gt 
55,6 J~hre, wobei nur geringfiigige Altersdifferenzen zwisehen Mgnnern 
(55,2 Jahre) und Frauen (56,1 Jahre) bestehen. Der Gipfe] des Ma- 
nifestationsal~ers liegt zwisehen dem 50. und 69. Lebensjahr (77,80/0 der 
F~lle); auch hier bestehen keine wesentliehen Un~ersehiede zwisehen 
M~nnern (75o/0 der M~nner) und Fr~uen (800/0 der Frauen). Ein etwas 
niedrigeres durchschnittliehes ~anifestationsalter fanden Nicklas (1966) 
mit 52,6 Jahren und Paul (1966) mit 51,6 Jahren, wesentlich niedriger 
ttaberlandt (1964) mit 45,5 Jahren. Aueh diese Autoren fanden nur sehr 
geringe oder keine Geschlechtsdifferenzen. Bei der Mehrzahl der Li- 
teraturangaben liegt der h~ufigste Befall zwisehen dem 40. und 69. Le- 
bensjahr [Friedmann u. Freedman (1950), Lehnhard~ (1964), Mfiller 
(1952), Mulder (1957), Nicklas (1966) und Paul (1966)]. Haberlandt (1964) 
und Mulder (1954) geben mit dem h~ufigsten Befall zwisehen dem 30. 
und 59. Lebensjahr sogar noeh niedrigere Wer~e an. Unsere Unter- 
suehungen bests somit, in ]~bereins~immung mit der Mehrzahl der 
Sehrifttumsangaben, dal~ die myatrophisehe L~teralsklerose vorwiegend 
eine Erkrankung des h5heren Lebensalters dars~ellt. 

Am hs fanden wir als Oft der ersten kllnischen Symptomat~k 
den Befall der oberen Extremi~s (40~ danaeh folgt das initial 
bulbs Syndrom mit 33,30/0, eine geringere H~ufigkeit lag 
beim initialen Befall der unteren Extremit~ten (26,7~ vor. Dieselben 
Verh~ltnisse fanden wir bei Frauen, w~hrend beim m~nnlichen Ge- 
sehlecht die initiale bulbgre Symptoma~ik (400/0 der M~nner) iiberwog. 
Hs als bei Frauen (200/0 der ~rauen) konnte bei den M~nnern 
(350]o der M~nner) der Beginn an den unteren Extremit~en festges~ellt 
werden, hingegen trat lediglieh bei 250/0 der M~nner die Initialsymp~o- 
matik an den oberen Extremit~ten auf. Die Mehrzahl der Autoren geben 
eine andere Verteilung an. Am h~ufigsten wird die Reihenfolge obere 
Extremits tmtere Extremit~ten, bulb~res Initialsyndrom genannt 
[Haberlandt (1964), Hemmer (1951), Mulder (1954, 1957), Seheicl (1966) 
u. a.]. Friedmann u. Freedman (1950), Paul (1966) und Poeck (1954) finden 
hingegen einen h~ufigeren Erstbefall der unteren gegenfiber den oberen 
Extremit~ten. Mit unseren Ergebnissen stimm~ Hemmer (1955) fiberein. 

Relativ wenig Angaben sind in der Literatur fiber die Beziehungen 
zwisehen Initial]otto und Geschlecht zu finden. Lehnhardt (1964) trod 
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Sercl u. K o v a ~  (1964) beobaehteten bei M/innern folgende Reihenfolge 
der Erstsymptomatik: obere Extremit/iten, un~ere Extremit/iten, bul- 
b/ire Symptome. Unsere Feststellung, dab Ms am h/iufigsten ein 
initial bulb/irparalytisches Syndrom zeigten (40~ der M~nner) erseheint 
uns interessant. 

Bei der Beur~eflung des Zusammenhangs zwischen Initial/otto und 
Erkrankungsalter finder Haberlandt (1964), dessen Material ein jfingeres 
Durchschnittsalter zeigt, keine wesentliche Bevorzugung der einzelnen 
InitiMformen. Bei dem Patientengut yon Hemmer (1951, 1955) und 
Lehnhardt (1964) mit etwas h6herem Altersdurchschnitt finden sich 
ebenfalls keine wesentlichen Un~ersehiede. Feudell (1955) und Paul (1966) 
konnten einen hSheren Altersdurchschnitt bei der bulMren Initialform 
errechnen. In unserem Gesamtmaterial konnten gleichfalls keine Alters- 
untersehiede festgestellt werden. Eine Ausnahme bfldet jedoch die 
M~nnergruppe, bei der das Initialsyndrom der oberen Extremit/iten einen 
relativ niedrigen Al~ersdurchschnit~ (45,8 Jahre) zeigt, w/~hrend den 
h6chsten Altersdurchschnitt/iberhaupt (60,3 Jahre) das bulb/~rparMyti- 
sehe InitiMsyndrom hat. 

D~s bulb~irparalytische Initialsyndrom, dem die besondere Aufmerk- 
samkeit dieser Arbeit gilt, konnte bei 15 Patienten (33o/0 des Gesamt- 
materials) beobaehtet werden. Der Altersdurehsehnitt betrug 58,5 Jahre 
(8 M/inner -- 60,3 Jahre; 7 Frauen -- 56,6 Jahre). Das initiale Bulb&r- 
syndrom wurde bei NI/innern (400/0 der M/innergrnppe) h/iufiger Ms bei 
Frauen (280/0 der Frauengruppe) gefunden. 

Bei den meisten Patienten (11) begann die Symptomatik mit Sprach- 
stSrungen, die sich hi~ufig nach 1/ingerem Sprechen, Ermfidnng und gegen 
Abend verst/irkten. Eine Patientin bemerkte Ms erstes Zeichen ein 
,,Anssetzen der Stimme" beim Singen, w~hrend eine andere, als Folge 
der beginnenden Stimmbandl/ihmung, an einer chronischen Heiserkeit 
litt. Nur vereinzelt konnten Ms erste Symptome SchluckstSrungen 
(2mal) oder Zuekungen der Gesichtsmuskulatur (lmal) beobachtet 
werden. ~i~hnliehe Ergebnisse fanden Marie (1892) und Nickl~s (1966). 

Im Gegensatz zu Sehaffer (1936), der einen ietusar~igen Beginn der 
Symptomatik als fast beweisend ffir die Diagnose Pseudobulb/irparalyse 
ansieht, konnte bei 3 (yon 15) Patienten ein apoplekti/ormer An/ant der 
Symptomatik beobachtet werden, wobei es sich jeweils um Sprach- 
st6rungen handelte. Bei einem dieser 3 Patienten trat die akute Sprach- 
st6rung nach GenuB einer geringen Menge Alkohols auf (2 Cognac). 
Interessant is~, dat~ ein weiCerer Pa~ien~ (Fall 12), tier seit mehreren 
Monarch fiber SchluckstSrungen klagte, ebenfalls nach Alkoholgenug 
ein ,,akutes Aussetzen der Sprache" erlitt. U~bereinstimmend mit Marburg 
(1963), der Tdl-.Remissionen ffir kiirzere Zeit nicht selden sah, trat bei 
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ein Drittel unserer Patienten eine vorfibergehende Besserung des Ar- 
tikulationsvermSgens ein. 

Die im weiteren Verlauf auf~retende bulbSre Symptomatik betraf vor- 
wiegend die caudalen ttirnnervenkerne. Bei allen Erkrankten konnten 
Dysphagie, Dysarthrie bis Anarthrie und Zungenatrophie mit Fascieula- 
tionen gefunden werden. Auffallend hs (13real) waren beidseitige 
Faeialis-StSrungen festzustellen, die sich in einer Sehw/~chung der 
mimischen Muskulatur und Atrophien manifestierten. Gleichfalls h/~ufig 
(9real) konnte der Befall der motorisehen Trigeminuskerne mit ent- 
spreehenden atrophischen Paresen der Kaumuskeln beobachtet werden. 
Ein halbseitiger Befall (Cassirer, 1904) trat nieht auf. Sensibflit~ts- 
stSrungen im Sinne tier SSlderschen Linien wies ein Patient auf. Fast 
die H~lfte der Patienten (7) litten an Zwangslaehen und Zwangsweinen. 
Die Problematik dieser Symptome ist yon mehreren Autoren [ErbslSh 
(1968), Nieklas (1966), Ottonello (1924) u. a.] grfindlieh beleuehtet wor- 
den. Eine iiberzeugende Deutung dieser StSrung gibt Poeck (1969), der 
das bei der ALS auftretende pathologisehe Laehen und Weinen als 
Folgen enthemmter motoriseher Schablonen erkls wobei die emotio- 
nalen l~egungen in keiner Weise affiziert sind. 

Das durchschnittliche Zeitlntervall zwischen beginnender bulb/~rer 
Symptomatik und dem ersten Auftreten weiterer, die Diagnose ALS 
beweisender Krankheitszeiehen, betr~gt in unserem Material 9,2 Monate, 
wobei ein geringer Unterschied zwisehen M~nnern (8,3 Monate) und 
Frauen (10,3 Monate) vorliegt. Der kfirzeste Zeitraum betrug 4 Woehen, 
der 1/~ngste 2 Jahre und 4 Monate. Angaben zu dieser Frage fanden wit 
in der uns zug~ngliehen Literatur nieht. 

Die Mani]estation weiterer, die Diagnose ALS beweisende Sym- 
ptomatik zeigte keine naehweisbare regelhafte Verteflung; obere Ex- 
tremit/~ten (6 Patienten), untere Extremit/~ten (5 Patienten), obere und 
untere Extremit/~ten waren nahezu gleich h/~ufig befallen Bei den auf- 
tretenden Symptomen handelte es sich um Kraftminderungen, Atrophien, 
Faseieulationen und spastische Zeichen, auch bier konnCen keine regel- 
haften Beziehungen naehgewiesen werden. Zu /~hnlichen Ergebnissen 
kam Nicklas (1966). 

Im Friihstadium des bulb~rparaIy~ischen Initialsyndroms kSnnen 
erhebliehe di//erentialdiagnostische Schwierigkeiten, insbesondere zur 
Pseudobulbiirparalyse auftreten. Zur Abgrenzung dieser beiden Ein- 
heiten gibt Sehaffer (1936) als beweisend ffir die Pseudobulb~rparalyse 
folgende Kriterien an: 1. ictusartiger Beginn, 2. geringe oder keine 
Atrophien, insbesondere keine Zungenatrophie. Bertrand n. Boeff (1928) 
weisen darauf bin, da$ bei der Pseudobulbs mehr asymmetri- 
sche Ansf/~lle, gering ausgepr~gte Atrophien und das Auftreten yon 
Sensibilit~tsst6rungen (z. B. ira Sinne der SSlderschen Linien) beob- 
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achtet  werden. Trotz dieser lest umrissenen Kriterien kann es zu Fehl- 
diagnosen kommen. Allein bei 4 unserer 15 Patienten (Fall 4, 8, 12, 15) 
wurde anfi~nglieh die Diagnose Pseudobulb~rparalyse gestellt, der 
wei~ere Verlauf zeigte jedoch, dab es sich bei allen Patienten um einen 
bulbs Verlaufstyp der ALS handelte. Apoplektiform ein- 
setzende bulbi~re Symptomat ik  kann Iediglich ein Hinweis ffir das Be- 
stehen einer Pseudobulb~rparalyse sein. In  unserem Material konnte in 
3 F/~llen ein akuter  Beginn fes~geste]l~ werden, der Verlauf bewies, dab 
es sich um initial bulb~rparalytische Verlaufstypen gehandelt hatte.  
Auch Sensibiliti~tsst6rungen im Sinne SSlderscher Linien konnte bei 
einem Pa~ienten mit  sieherer Diagnose ALS beobaehtet  werden. Be- 
merkenswer~ erschein~ uns, dab bei 5 Patien~en Teflremissionen der bul- 
b~ren Symptomat ik  auf~raten. 

Die geschilderten Sehwierigkeiten zeigen deu~lieh, dab es keble ab- 
soluten Kri~erien zur Differenzierung zwischen Pseudobulbiirparalyse 
und bulb~irparalytisehem Init ialsyndrom gib$. Es ersehein~ ratsam, bei 
der Diagnose Pseudobulb~irparalyse mit  ihrer gfinstigeren Prognose zu- 
riickhaltend zu sein. In  zahlreichen Fi~llen lassen erst der weitere Ver- 
lattf und das Hinzutreten weiterer, die Diagnose myatrophische Lateral- 
slderose beweisende Symptome erkennen, dab es sich bei dem bulb~r- 
paralytischen Syndrom nich$ um eine Pseudobulbiirparalyse, sondern 
um das bulb~irparalytische Initialsyndrom der myatrophischen Lateral- 
sklerose handeit. 
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