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

Summary. Between 1951 and 1968 there were 45 inpatients (20 3, 25 @) 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 uswally 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 409/, 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 apoplectiform). Partial remissions were seen in 1/,
of these 15 patients. In more than half of the patients not only the caudal cerebral
nerves, but also 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 of 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: Myatrophic Lateralsclerosis (ALS) — Initial Bulbarparalytic
Syndrome — Differential Diagnosis.

Zusammenfassung. In den Jahren 1951 —1968 kamen 45 Patienten, 20 Minner
und 25 Frauen, mit der Diagnose myatrophische Lateralsklerose (ALS) zur sta-
tiondren Aufnahme., Das durchschnittliche Erkrankungsalter betrug 55,7 Jahre,
der Manifestationsgipfel lag zwischen dem 50. und 69. Lebensjahr. Am hiufigsten
trat die Initialsymptomatik an den oberen Extremititen auf, gefolgt vom initial
bulbérparalytischen Typ und dem Befall der unteren Extremititen. Ein deutliches
Uberwiegen des bulbéiren Initialsyndroms konnte jedoch bei Minnern (40%/, der
Ménnergruppe) festgestellt werden, die auch den hdchsten Altersdurchschnitt
(60,3 Jahre) zeigten.

Das bulbirparalytische Initialsyndrom wurde bei 15 Patienten beobachtet.
Die bulbdre Symptomatik begann vorwiegend mit Sprachstérungen, die bei 3 Pa-
tienten apoplektiform einsetzten; bei einem Kranken trat im Verlauf des Leidens

* Herrn Prof. Dr. H. Selbach zum 60. Geburtstag in dankbarer Verehrung
gewidmet.
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eine akute Verschlechterung der Sprachstérung ein. Teilremissionen fiir kitrzere Zeit
wurden bei einem Drittel dieser 15 Patienten beobachtet. Bei der Mehrzahl der Er-
krankten waren auBer den caudalen Hirnnervenkernen auch die motorischen Kern-
gebiete der Hirnnerven V und VII mitbetroffen. Bis zum Auftreten weiterer, die
Diagnose ALS beweisender Symptome, vergingen im Durchschnitt 9,2 Monate,
wobei keine lokale Bevorzugung der oberen oder unteren Extremititen festzustellen
war. Auf die Schwierigkeiten der Differentialdiagnose zur Pseudobulbirparalyse
wird eingegangen.

Schliisselwirter: Myatropische Lateralsklerose (ALS) — Bulbérparalytisches
Initialsyndrom — Differentialdiagnose.

Seit der Erstbeschreibung der myatrophischen Lateralsklerose durch
Charcot u. Joffroy im Jahre 1869 hat sich vor allem in letzter Zeit ein
umfangreiches Schrifttum iber dieses Krankheitsbild angesammelt, das
eine werbtvolle diagnostische Hilfe darstells. Trotz allem bieten auch
heute noch zahlreiche Fille differentialdiagnostische Probleme, vor allem
konnen die Initialformen bei ihrer diagnostischen Zuordnung Schwierig-
keiten bereiten, wobei besonders dag bulbirparalytische Initialsyndrom
AnlaB zu Fehldiagnosen geben kann. Aus diesen Griinden soll an Hand
unseres Krankengutes zu dieser Frage Stellung genommen werden.

Krankengut

Im Zeitraum von 1951—1968 (18 Jahre) kamen in der Psychiatrischen und
Neurologischen Klinik der FU Berlin 45 Patienten (20 Manner und 25 Frauen) mit
der klinisch gesicherten Diagnose myatrophische Lateralsklerose (ALS) zur sta-
tionsiren Aufnahme. Die Altersverteilung hei Auftreten der ersten Symptomatik
zeigt Tab. 1; die jlingste Patientin war 27 Jahre alt, der ilteste Patient 71 Jahre.

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

Erkrankungsalter Insgesamt Ménner Frauen
0—29 Jahre 1 { 2,2%) — 1 ( 4,0%)
30—39 Jahre 2 ( 4,4%,) 2 (10,0%/y) —
40—49 Jahre 6 (13,4%) 2 (10,0%,) 4 (16,0%,)
50—59 Jahre 17 (37,8%,) 7 (35,0%,) 10 (40,0°/y)
60—69 Jahre 18 (40,0%/,) 8 (40,0%y) 10 (40,0%)
=70 Jahre 1 (229%) 1 ( 5,00) -
45 (100%/,) 20 ( 100°/,) 25 (100%/,)
Die Haufigkeit der einzelnen Initialformen — bulbdrparalytisches Initial-

syndrom, obere Extremititen, untere Extremitéiten — zeigen Tab.2 und Abb.2.
Den Zusammenhang zwischen Initialform der myatrophischen Lateralsklerose
und Alter soll Tab.3 darstellen.
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Tabelle 2. Ort der ersten neurologischen Beschwerden

Form Misnner Frauen Total
(20 = 100%/,) (25 = 100°/,) (45 = 100%/,)

bulbér 8 (40%,) 7 (28%,) 15 (33,3%,)
obere Extr.

proximal — 1 ( 4%,) 1 ( 2,2%,)

distal 5 (25%) 12 (48%/,) 17 (87,89,
untere Extr. 7 (35%,) 5 (20%,) 12 (26,7%,)
Total 20 (44,4%/,) 25 (55,6%,) 45 ( 100%/,)

Tabelle 3. Instialformen und Altersgruppierung

Altersgruppen bulbér obere untere
Extremititen Extremitéten
0—29 Jahre - 1( ;19 -
30—39 Jahre — 2235 ) -
40—49 Jahre 2( ;29 2( ;29 2 (28; )
50—59 Jahre 5338:;29 6(23;49 6(23:49
60—69 Jahre 7(43;39) 7(13;69) 4 33;19
70 Jahre 1 (13 ) - —
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Das besondere Interesse unserer Arbeit gilt dem bulbérparalytischen
Initialsyndrom, da nach unseren Erfahrungen und den Angaben im
Schrifttum gerade diese Form infolge eines oft untypischen Beginns und
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Abb.2. Ort der ersten neurologischen Beschwerden

einem hiufig uncharakteristischem Anfangsverlauf in zahlreichen Fallen
Anla8 zu Fehldiagnosen gegeben hat. Unter unserem Krankengut von
45 Patienten mit ALS befanden sich 15 Kranke mit initialem Bulbar-
syndrom, deren Kasuistiken im folgenden dargestellt werden sollen.

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

Spezielle Anamnese

Im November 1951, eines Abends plétzliches ,,Wegbleiben der Sprache®’. Am
nichsten Morgen habe er wieder undeutlich sprechen kénnen. Seit dieser Zeit wech-
selnd Besserung und Verschlechterung der Sprachstérung, insgesamt langsame Pro-
gredienz. Einige Tage spiter Schluckstorungen, krampfartiges Husten und Niesen
beim Essen und Trinken. Etwa zur gleichen Zeit Auftreten von Zwangsweinen.
Im Dezember 1951 erstmalig Schwiichegefithl und krampfartige Schmerzen in
beiden Beinen. Im Oktober 1952 erste neurologische Untersuchung, wobei die
Diagnose ,,Pseudobulbirparalyse aufgrund eines zentralen GefdBprozesses® gestellt
wurde. Wegen zunehmender Sprach- und Schiuckstérungen, vermehrtem Speichel-
fluB und Gewichtsverlust stationsire Aufnahme am 17.8.1953.

Neurologischer Befund

Hirnnerven. Atrophische Zunge mit Fasciculationen. Atrophische Lippen.
Anarthrie. Schwere Dysphagie.

Obere Extremititen. MER gesteigert li. > re. Fasciculieren der Arm- und Schul-
tergiirtelmuskulatur. Keine wesentlichen Atrophien.

Uniere Extremititen. MER gesteigert 1i. > re. Babinski li. . Gordonsches
Zeichen re. . Fasciculieren Oberschenkelmuskulatur bds.

Sonstiges. Zwangsweinen.

Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose; initial bulbérparalytischer Verlaufs-

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

Seit Juni 1957 langsam zunehmende Sprachstorung mit Verstirkung nach
langerem Sprechen und am Abend. Seit Oktober 1957 Anarthrie, Verstdndigung nur
noch schriftlich méglich. Schwere dysphagische Stérungen nétigen zu breiiger Er-
ndhrung, starker SpeichelfluB, Gewichtsabnahme um 10 kg. In der Folgezeit zu-
nehmend ,,Kiefersperre*’. Keine Klagen iiber Muskelschwiche oder Atrophien im
Bereich der Extremitiiten. Stationire Aufnahme am 20.11.1958.

Neurologischer Befund

Hirnnerven. Konvergenzschwiche. Anarthrie. Schwere Dysphagie. Zungen-
atrophie mit Fasciculationen.

Obere Extremititen. Leichte Muskelatrophie bds. MiBige TonuserhShung
re. > li. MER lebhaft re. > li. Troemner re. -}-.

Untere Extremititen. Erhebliche Muskelatrophien. Tonuserhohung. Gesteigert
auslésbare MER. Keine Pyramidenbahnzeichen.

Sonstiges. Gelegentlich affektinadiquates Licheln. Reaktive depressive Ver-
stimmung.

Diagnose. Bulbirparalyse im Rahmen einer myatrophischen Lateralsklerose.

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

Spezielle Anamnese

Seit Oktober 1958 Heiserkeit, spiter undeutliche, verlangsamte und ver-
waschene Sprache, seit Februar 1959 nur noch schriftliche Verstindigung. Ab
Mérz/April dysphagische Beschwerden, hédufiges Verschlucken, vermehrter Spei-
chelfluBl. Pat. beobachtet eine ,,Unbeweglichkeit‘‘ der Zunge. Seit August 1959 zu-
nehmende Schwiche beider Arme und Beine. Stationdre Aufnahme am 30.10.1959.

Neurologischer Befund

Hirnnerven. Kaumuskelschwiche. Leichte Atrophie der Gesichtsmuskulatur.
Parese des Gaumenbogens. Zungenatrophie mit faciculiren Zuckungen. Anarthrie.
Dysphagie.

Obere Extremititen. Atrophien. Tonuserhhung. MER gesteigert li. > re.
Fasciculdre Zuckungen.

Untere Extremititen. Muskelatrophien. Tonuserhéhung. MER gesteigert
li. > re. Babinskisches Zeichen bds. .

Diagnose. Bulbirparalyse bei fortgeschrittener myatrophischer Lateralsklerose.

Fall 4. 8., Frieda, 58 Jahre (Krbl. Nr. 503/61).

Spezielle Anamnese

Seit Juli 1960 Dysarthrie. Bei einem ersten klinischen Aufenthalt in einem
Stralsunder Krankenhaus (September 1960) wurde die Diagnose ,,Pseudobulbir-
paralyse bei Cerebralsklerose® gestellt. Wahrend der klinischen Beobachtungszeit
Verschlechterung der Sprache bis zur Anarthrie, nur noch schriftliche Verstindigung.
Neuauftreten von Schluckstérungen. Beidseits suspektes Babinskisches Zeichen.
14 Tage vor der erneuten Aufnahme verstirkter SpeichelfluB, sie kénne den Mund
kaum noch 6ffnen. Stationire Aufnahme am 6.6.1961.
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Neurologischer Befund

Hirnnerven. Atrophie der Kaumuskulatur. Mimische Starre. Ziahnezeigen nicht
mdglich. Zungenatrophie mit Fasciculationen. Dysphagie. Anarthrie.

Obere Extremititen. Atrophie der Mm. interossei. Tonuserhohung re. > li. MER
bds. gesteigert. Troemnerscher und Mayerscher Grundgelenkreflex bds. +-.

Uniere Exiremititen. Tonuserhdhung li. > re. MER gesteigert 1i. > re. Babinski-
sches Zeichen li. .

Sonstiges. Zwangslachen und Zwangsweinen.

Diagnose. Bulbérparalyse auf dem Boden einer myatrophischen Lateralsklerose.

Fall 5. R., Lucie, 66 Jahre (Krbl. Nr. 122/63).

Spezielle Anamnese

Seit Januar 1962 ,,Schwerfilligkeit der Zunge*. Nach Sprachiibungen voriiber-
gehend Besserung, dann rasche Verschlechterung, Hinzutreten von Schluck-
storungen, die zu breiiger Kost notigten, Gewichtsverlust um 10 kg, Nach psychisch
belastendem Ereignis (Tod der Patentochter) wesentliche Verschlechterung, seit
Oktober 1962 véllige Sprachunfihigkeit, nur noch schriftliche Verstindigung.
Zur gleichen Zeit Schwiiche der Gesichtsmuskulatur re., vermehrter Speichelfiuf,
Unfihigkeit, die Augen zu schlieBen. Gleichzeitig Schwiiche der re. Hand sowie
nichtliches Auftreten von ,,Wadenkrémpfen‘‘. Stationire Aufnahme am 1.2.1963.

Neurologischer Befund

Hirnnerven. Kaumuskelatrophie. Lagophthalmus. Atrophie der mimischen
Muskulatur. Dysphagie. Anarthrie. Zungenatrophie mit Fasciculationen.

Obere Extremitdten. Muskelatrophie. Hypotonie. MER bds. gesteigert 1i. > re.
Troemnerscher Reflex --. Fasciculationen.

Untere Exiremititen. Muskelatrophien. Fasciculationen. MER lebhaft ausléshar.
Babinskisches Zeichen bds. +-.

Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose mit initial bulbirer Symptomatik.

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

Spezielle Anamnese

Weihnachten 1959 Schwierigkeiten beim Singen, seit dieser Zeit bestehen sich
stindig verschlechternde Artikulationsstérungen, seit November 1962 vollige
Anarthrie. Seit dieser Zeit Schwiiche der Arm- und Handmuskulatur. Am 26.4.1963
schwere dyspnoische Anfille, die zur Notaufnahme im Reanimationszentrum fihr-
ten. Rasche Zunahme von Schluckstorungen. Stationdre Aufnahme am 2.5.1963.

Neurologischer Befund

Hirnnerven. Atrophie der Kaumuskulatur. Atrophie der mimischen Muskulatur.
Dysphagie. Anarthrie. Atrophie des M. sternocleidomastoidens und M. trapezius
bds., Zungenatrophie mit Fasciculationen.

Obere Eaxtremitiiten. Atrophie der kleinen Hand- und Unterarmmuskulatur.
Fasciculationen. MER bds. gesteigert.

Untere Extremititen. Muskelatrophien bds., Fasciculationen re. Bein, MER bds.
gesteigert, Babinskisches Zeichen re. 1.

Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose mit initial bulbérer Symptomatik.
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Fall 7. S., Max, 72 Jahre (Krbl. Nr. 195/64).

Spezielle Anamnese

Seit Februar 1963 langsam zunehmende Sprachstérung. Etwa zur gleichen
Zeit Auftreten von Schluckstérungen und Wirgeerscheinungen. Seit Juni 1963
Kraftminderung der re. Hand, spéter beider Hinde. Seit Dezember 1963 Schwiiche
in beiden Beinen. Stationire Aufnahme am 18.2.1964.

Neurologischer Befund

Hirnnerven. Kaumuskelatrophie. Zentrale Facialisparese re. Dysphagie. Schwere
Dysarthrie. Zungenabweichung nach re.

Obere Extremititen. Atrophie der Hand- und Unterarmmuskulatur. Fascieula-
tionen im Schultergiirtelbereich und Oberarme. MER schwach auslosbar.

Untere Extremititen. Muskelatrophien, Fasciculationen. MER schwach aus-
l6sbar.

Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose mit initial bulbédrer Symptomatik.

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

Weihnachten 1965 Klagen tiber schlechtsitzende Zahnprothesen. Anfang Ja-
nuar 1966 nach Genufl von 2 Cognac am Abend akut einsetzende Sprachstérungen,
er habe undeutlich und verwaschen gesprochen. Nach kurzer Zeit wesentliche Bes-
serung. Etwa 14 Tage spiter, nach geringem AlkoholgenuB, erneut akute Sprach-
gtérungen cohne Riickbildungstendenz. Seit Februar 1966 Kaubeschwerden, Zun-
genschwiche, Schluckbeschwerden, vermehrter Speichelflu, Sprachverschlechte-
rung bis zur Anarthrie. Stationsire Aufnahme am 24.5.1966 unter der Diagnose
»Pseudobulbidrparalyse. Etwa 14 Tage spiter Auftreten von Fasciculationen im
Schultergiirtelbereich und an beiden Oberarmen.

Neurologischer Befund

Hirnnerven. Hypisthesie im Bereich der Sélderschen Linien. Atfrophie der
Kaumuskulatur. Zahnezeigen erschwert. Dysphagie. Aparthrie. Zungenatrophie
mit Fasciculationen.

Obere Extremititen. Atrophie der Schultergiirtelmuskulatur. Fasciculationen.
MER gesteigert re. > li. Troemnerscher Reflex bds. --.

Untere Bxtremititen. Leichte Atrophien. Fasciculationen im Wadenbereich
re. > li. MER lebhaft re. > li.

Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose; Bulbérparalyse.

Fall 9. N., Wilhelm, 57 Jahre (Krbl. Nr. 720/66).

Spezielle Anamnese

Ende April 1966, unmittelbar nach dem FErwachen akutes Einsetzen von
Sprachstérungen. Fiir 3 Tage undeutliche und verwaschene Sprache, nach 8 Tagen
fast normales Sprachvermdégen, lediglich nach lingerem Sprechen Artikulations-
stérungen. Seit Juni 1966 Verstdrkung der Dysarthrie, Aufireten einer chronischen
Heiserkeit. Stationire Aufnahme am 26.7.1966.
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Neurologischer Befund

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

Obere Eaxtremititen. Fasciculationen im Schultergirtelbereich. Daumenballen-
atrophie re. MER gesteigert auslosbar.

Untere Extremititen. Eutroph, normoton. MER seitengleich auslosbar.

Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose mit bulbédrer Symptomatik.

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

Spezielle Anamnese

Seit November 1966 zunehmend Artikulationsschwierigkeiten. Etwa zur gleichen
Zeit Schluckstorungen, vermehrte Schleim- und Speichelsekretion. In ¢ Monaten
6 kg Gewichtsabnahme. Seit Anfang Mérz 1967 Schwiche im re. Fu8. In letzter
Zeit misse sie oft grundlos weinen. Stationéire Aufnahme am 2.3.1967.

Neurologischer Befund

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

Obere Exiremititen. Atrophie der kleinen Handmuskulatur und Unterarm-
muskulatur. Fasciculationen. MER gesteigert. Mayerscher Grundgelenkreflex
bds. --.

Untere Extremititen. Unaunfféllig.

Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose; Bulbédrparalyse.

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

Spezielle Anamnese

Juli/August 1966 ,,Zuckungen® der Gesichtsmuskulatur. Seit Oktober 1966
zunehmend verwaschene und undeutliche Sprache mit Verstdrkung nach lingerem
Sprechen. Im Frithjahr 1967 beim Ski-Lauf Schwéche in beiden Beinen. Seit dieser
Zeit ,,Muskelkrampfe‘‘ in beiden Waden, rasche Verschlechterung der Sprach-
stérungen. Seit Juli 1967 Schluckstorungen und vermehrter Speichelflu8, gleich-
zeitig Kraftlosigkeit im re. Arm. Stationére Aufnahme am 14.12.1967.

Neurologischer Befund

Hirnnerven. Atrophie der mimischen Muskulatur. Dysphagie. Dysarthrie.
Zungenatrophie mit Fasciculationen.

Obere Extremititen. Atrophien im Schultergiirtel- und Oberarmbereich. Fas-
ciculationen. MER gesteigert. Troemnersches Zeichen bds. .

Untere Eaxtremdtiiten. Atrophien. Fasciculationen im Wadenbereich. MER ge-
steigert. Keine Pyramidenbahnzeichen.

Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose; Bulbérparalyse.

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

Spezielle Anamnese

Seit Juni/Juli 1966 Schluckbeschwerden, Klagen iiber trockenen Mund, hiufiges
Réuspern und heisere Stimme. Im Juni 1967 nach AlkoholgenuB ,,totales Aus-
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setzen der Sprache‘’. Nach einigen Tagen nur noch leichte Artikulationsstérungen
mit Verstirkung bei Aufregung, nach lingerem Sprechen und am Abend. Seit
Oktober 1967 Zunahme der Schluckstérungen, gleichzeitig Atemstérungen, zeit-
weise rochelnde Atmung. Bei einem ersten klinischen Aufenthalt wird die Diagnose
»»Pseudobulbirparalyse (gefilbedingt)** gestellt. Nach der Entlassung unverindert
Sprach- und Schluckstérungen, vermehrter Speichelflul, Gewichtsabnahme um
5 kg. Seit November 1968 Muskelzuckungen im Bereich beider Oberschenkel. Sta-
tiondre Aufnahme am 11.12.1968.

Neurologischer Befund

Hirnnerven. Atrophie der mimischen Musgkulatur. Gaumensegelldhmung.
Dysphagie. Dysarthrie. Zungenatrophie mit Fasciculationen.

Obere Extremitdten. Fasciculationen im Bereich der Riicken-, Schultergiirtel- und
Oberarmmuskulatur. MER gesteigert. Wartenbergsches Zeichen bds. +.

Untere Extremititen. Leichte Muskelatrophien. Fasciculationen Oberschenkel-
und Wadenmuskulatur. MER bds. gesteigert.

Sonstiges. Zeitweise Zwangsweinen.

Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose vom initial bulbédrparalytischen Ver-
laufstyp.

Fall 13. B., Friedrich, 65 Jahre (Krbl. Nr. 1033/68).

Spezielle Anamnese

Seit Februar 1968 Schluckbeschwerden, Zittern des Kopfes und der Hénde.
Seit Anfang Méarz 1968 ,,klofige** Sprache. Am 2.5.1968 Einweisung in eine Innere
Klinik wegen Sprachstorungen, Verwirrtheitszustand und Gewichtsverlust um
12 kg. Besserung des Allgemeinzustandes und zeitweise Besserung der Sprach-
stérung. Nach der Entlassung rasche Zunahme der Schluckbeschwerden, vermehrter
SpeichelfluBl, Hustenreiz. Verstirkung der Sprachstérung bis zur Anarthrie. Sta-
tiondre Aufnahme am 31.10.1968.

Neurologischer Befund

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

Obere Extremititen. Atrophie der Schultergiirtel- und kleinen Handmuskulatur.
Fasciculationen. MER bds. gesteigert.

Uniere Extremititen. Leichte Muskelatrophien. Fasciculationen. PSR bds. ge-
steigert.

Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose; initial bulbérparalytischer Verlaufs-
typ.

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

Seit 1957 cerebrales Anfallsleiden ungeklirter Atiologie. Seit Mai 1960 Sprach-
stérungen mit Verstirkung am Abend und nach lingerem Sprechen. Leichte
Schluckstorungen und Engegefiihl iiber der Brust bei korperlicher Belastung. Bei
einer klinischen Durchuntersuchung wurde am 6.2.1961 die Diagnose ,,Bulbér-
paralyse mit Ubergang zu myatrophischer Lateralsklerose* gestelit. Am 4.2.1962
Notaufnahme in moribundem Zustande, am gleichen Tage Exitus letalis.
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Neurologischer Befund

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

Obere Extremititen. Hochgradige Muskelatrophie. Fasciculationen. MER ge-
steigert.

Untere Extremititen. Muskelatrophien. Fasciculationen. MER, gesteigert.

Sonstiges. Affektlabilitit.

Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose; Bulbérparalyse.

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

Spezielle Anamnese

Seit Oktober 1966 zunehmend Artikulationsstérungen; Gefiihl der ,,Lippen-
steifigkeit‘‘. Bel einer Erstuntersuchung wird die Diagnose ,,Pseudobulbérparalyse®
gestellt. Seit Mai 1967 ,,KloBgefiihl‘‘ im Hals, seit September 1967 héufiges Ver-
schlucken, Verkrampfungen in den Wangen, zunehmend Atemstérungen mit Er-
stickungsangst, die am 27.11.1967 zur Notaufnahme im Reanimationszentrum
fihren. Verlegung in die Neurologische 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 Fasciculationen.

Obere Extremitdten. Atrophie der Oberarm- und kleinen Handmuskulatur
re. > li., Fasciculationen im Schultergiirtelbereich. MER gesteigert mit Links-
betonung.

Uniere Exiremititen. Keine Ausfille.

Sonstiges. Zwangslachen und Zwangsweinen.

Diagnose. Myatrophische Lateralsklerose; Bulbarparalyse.

Unter dem Patientengut von 15 Fillen mit bulbérparalytischem
Initialsyndrom befanden sich 8 Ménner und 7 Frauen, den Zusammen-
hang zwischen Alter, Geschlecht und Initialsyndrom zeigt Tab.3. Den
Zeitraum zwischen dem ersten Auftreten bulbidrer Symptomatik und
dem ersten Auftreten bzw. dem Nachweis weiterer, die Diagnose mya-
trophische Lateralsklerose beweisender Symptome, gibt Tab.4 wieder.

Diskussion

Die Gegeniiberstellung unseres Patientengutes mit dem in der Li-
teratur verdifentlichten Material gestaltet sich z. T. schwierig, da die
Zusammensetzung der einzelnen Kollektive, besonders hinsichtlich des
klinischen Bildes, unterschiedlich ist. In unserem Material sind lediglich
,reine” Formen von ALS enthalten, wihrend in den Zusammen-
stellungen mancher Autoren (z. B. Haberlandt, 1964 ; Lenhardt, 1964;
Paul, 1966) benachbarte Krankheitshilder, z. B. progressive Bulbar-
paralyse, spinale Muskelatrophie und spastische Spinalparalyse mit ein.
bezogen wurden.
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In unserem Krankenkollektiv von 45 Patienten waren 20 (44,49/)
minnliche und 25 (55,6%/;) weibliche Erkrankte, die Geschlechisverteilung
betrug 1:1,25 und zeigt damit ein geringes Uberwiegen der Frauen.
Im Gegensatz hierzu stehen die Angaben in der Literatur, die ein Uber-
wiegen der ménnlichen Patienten angeben [Haberlandt (1964), 2:1;
Hemmer (1951), 2,08: 1; Nicklas (1966), 2,26: 1; Poeck (1954), 1,92: 1;
Sercl u. Kovaifk (1967), 1,5: 1).

Dag durchschnittliche Erkrankungsalter unserer Patienten betrigt
55,6 Jahre, wobei nur geringfiigige Altersdifferenzen zwischen Minnern
(65,2 Jahre) und Frauen (56,1 Jahre) bestehen. Der Gipfel des Ma-
nifestationsalters liegt zwischen dem 50. und 69. Lebensjahr (77,89/, der
Fille); auch hier bestehen keine wesentlichen Unterschiede zwischen
Ménnern (75%, der Ménner) und Frauen (80°/, der Frauen). Ein etwasg
niedrigeres durchschnittliches Manifestationsalter fanden Nicklas (1966)
mit 52,6 Jahren und Paul (1966) mit 51,6 Jahren, wesentlich niedriger
Haberlandt (1964) mit 45,5 Jahren. Auch diese Autoren fanden nur sehr
geringe oder keine Geschlechtsdifferenzen. Bei der Mehrzahl der Li-
teraturangaben liegt der haufigste Befall zwischen dem 40. und 69. Le-
bensjabr [Friedmann u. Freedman (1950), Lehnhardt (1964), Miiller
(1952), Mulder (1957), Nicklas (1966) und Paul (1966)]. Haberlandt (1964)
und Mulder (1954) geben mit dem haufigsten Befall zwischen dem 30.
und 59. Lebensjahr sogar noch niedrigere Werte an. Unsere Unter-
suchungen bestitigen somit, in Ubereinstimmung mit der Mehrzahl der
Schrifttumsangaben, daf die myatrophische Lateralsklerose vorwiegend
eine Erkrankung des hoheren Lebensalters darstellt.

Am hiufigsten fanden wir als Ori der ersten Elinischen Symptomatik
den Befall der oberen Extremititen (40°/,), danach folgt das initial
bulbarparalytische Syndrom mit 33,3%/,, eine geringere Hiufigkeit lag
beim initialen Befall der unteren Extremitéten (26,7°/) vor. Dieselben
Verhiltnisse fanden wir bei Frauen, wihrend beim miénnlichen Ge-
schlecht die initiale bulbdre Symptomatik (40°/, der Ménner) tiberwog.
Hiaufiger als bei Frauen (20°/, der Frauen) konnte bei den Ménnern
(359, der Manner) der Beginn an den unteren Extremititen festgestellt
werden, hingegen trat lediglich bei 25/, der Ménner die Initialsympto-
matik an den oberen Extremititen auf. Die Mehrzahl der Autoren geben
eine andere Verteilung an. Am hiufigsten wird die Reihenfolge obere
Extremitaten, untere Extremitéten, bulbires Initialsyndrom genannt
[Haberlandt (1964), Hemmer (1951), Mulder (1954, 1957), Scheid (1966)
t.a.]. Friedmann u. Freedman (1950), Paul (1966) und Poeck (1954) finden
hingegen einen héufigeren Erstbefall der unteren gegeniiber den oberen
Extremitdten. Mit unseren Ergebnissen stimmt Hemmer (1955) iiberein.

Relativ wenig Angaben sind in der Literatur iiber die Beziehungen
zwischen Initialform und Geschlecht zu finden. Lehnhardt (1964) und



Frithformen der myatrophischen Lateralsklerose 117

Sercl u. Kovaifk (1964) beobachteten bei Minnern folgende Reihenfolge
der Erstsymptomatik: obere Extremitdten, untere Extremitdten, bul-
bire Symptome. Unsere Feststellung, dafl Minner am hiufigsten ein
initial bulbdrparalytisches Syndrom zeigten (40°/, der Ménner) erscheint
uns interessant.

Bei der Beurteilung des Zusammenhangs zwischen Initialform und
Erkrankungsalter findet Haberlandt (1964), dessen Material ein jiingeres
Durchschnittsalter zeigt, keine wesentliche Bevorzugung der einzelnen
Initialformen. Bei dem Patientengut von Hemmer (1951, 1955) und
Lehnhardt (1964) mit etwas héherem Altersdurchschnitt finden sich
ebenfalls keine wesentlichen Unterschiede. Feudell (1955) und Paul (1966)
konnten einen hoheren Altersdurchschnitt bei der bulbiren Initialform
errechnen. In unserem Gesamtmaterial konnten gleichfalls keine Alters-
unterschiede festgestellt werden. Eine Ausnahme bildet jedoch die
Méannergruppe, bei der das Initialsyndrom der oberen Extremititen einen
relativ niedrigen Albersdurchschnitt (45,8 Jahre) zeigh, wihrend den
hochsten Altersdurchschnitt berhaupt (60,3 Jahre) das bulbérparalyti-
sche Imitialsyndrom hat.

Das bulbdrparalytische Initialsyndrom, dem die besondere Aufmerk-
samkeit dieser Arbeit gilt, konnte bei 15 Patienten (339, des Gesamt-
materials) beobachtet werden. Der Altersdurchschnitt betrug 58,5 Jahre
(8 Manner — 60,3 Jahre; 7 Frauen — 56,6 Jahre). Das initiale Bulbir-
syndrom wurde bei Mannern (40°/, der Ménnergruppe) hiufiger als bei
Frauen (28°/, der Frauengruppe) gefunden.

Bei den meisten Patienten (11) begonn die Sympiomatik mit Sprach-
storungen, die sich haufig nach lingerem Sprechen, Ermiidung und gegen
Abend verstirkten. Eine Patientin bemerkte als erstes Zeichen ein
»Aussetzen der Stimme* beim Singen, wihrend eine andere, als Folge
der beginnenden Stimmbandldhmung, an einer chronischen Heiserkeit
litt. Nur vereinzelt konnten als erste Symptome Schluckstdrungen
(2mal) oder Zuckungen der Gesichtsmuskulatur (1mal) beobachtet
werden. Ahnliche Ergebnisse fanden Marie (1892) und Nicklas (1966).

Im Gegensatz zu Schaffer (1936), der einen ictusartigen Beginn der
Symptomatik als fast beweisend fiir die Diagnose Pseudobulbérparalyse
ansieht, konnte bei 3 (von 15) Patienten ein apoplektiformer Anfang der
Symptomatik beobachtet werden, wobei es sich jeweils um Sprach-
storungen handelte. Bei einem dieser 3 Patienten trat die akute Sprach-
storung nach Genufl einer geringen Menge Alkohols auf (2 Cognac).
Interessant ist, daf ein weiterer Patient (Fall 12), der seit mehreren
Monaten iiber Schluckstorungen klagte, ebenfalls nach Alkoholgenufl
ein ,,akutes Aussetzen der Sprache* erlitt. Ubereinstimmend mit Marburg
(1963), der Teil-Remissionen fiir kiirzere Zeit nicht selten sah, trat bei
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ein Drittel unserer Patienten eine voriibergehende Besserung des Ar-
tikulationsvermogens ein.

Die im weiteren Verlauf auftretende bulbdre Symptomatik betraf vor-
wiegend die caudalen Hirnnervenkerne. Bei allen Erkrankten konnten
Dysphagie, Dysarthrie bis Anarthrie und Zungenatrophie mit Fascicula-
tionen gefunden werden. Auffallend hiufig (13mal) waren beidseitige
Facialis-Storungen festzustellen, die sich in einer Schwichung der
mimischen Muskulatur und Atrophien manifestierten. Gleichfalls hiufig
(9mal) konnte der Befall der motorischen Trigeminuskerne mit ent-
sprechenden atrophischen Paresen der Kaumuskeln beobachtet werden.
Ein halbseitiger Befall (Cassirer, 1904) trat nicht auf. Sensibilitéts-
storungen im Sinne der Solderschen Linien wies ein Patient auf. Fast
die Halfte der Patienten (7) litten an Zwangslachen und Zwangsweinen.
Die Problematik dieser Symptome ist von mehreren Autoren [Erbslsh
(1968), Nicklas (1966), Ottonello (1924) u. a.] griindlich beleuchtet wor-
den. Eine iiberzeugende Deutung dieser Storung gibt Poeck (1969), der
das bei der ALS auftretende pathologische Lachen und Weinen als
Folgen enthemmter motorischer Schablonen erklart, wobei die emotio-
nalen Regungen in keiner Weise affiziert sind.

Das durchschnittliche Zeitintervall zwischen beginnender bulbérer
Symptomatik und dem ersten Auftreten weiterer, die Diagnose ALS
beweisender Krankheitszeichen, betrigt in unserem Material 9,2 Monate,
wobei ein geringer Unterschied zwischen Minnern (8,3 Monate) und
Frauen (10,3 Monate) vorliegt. Der kiirzeste Zeitraum betrug 4 Wochen,
der lingste 2 Jabre und 4 Monate. Angaben zu dieser Frage fanden wir
in der uns zuginglichen Literatur nicht.

Die Manifesiation weiterer, die Diagnose ALS beweisende Sym-
ptomatik zeigte keine nachweisbare regelhafte Verteilung; obere Ex-
tremitdten (6 Patienten), untere Extremitéten (5 Patienten), obere und
untere Extremitdten waren nahezu gleich hiufig befallen Bei den auf-
tretenden Symptomen handelte es sich um Kraftminderungen, Atrophien,
Fasciculationen und spastische Zeichen, auch hier konnten keine regel-
haften Beziehungen nachgewiesen werden. Zu &dhnlichen Ergebnissen
kam Nicklas (1966).

Im Friihstadium des bulbirparalytischen Initialsyndroms kénnen
erhebliche differentialdiagnostische Schwierigkeiten, insbhesondere zur
Pseudobulbiirparalyse auftreten. Zur Abgrenzung dieser beiden Ein-
heiten gibt Schaffer (1936) als beweisend fiir die Pseudobulbarparalyse
folgende Kriterien an: 1. ictusartiger Beginn, 2. geringe oder keine
Atrophien, insbesondere keine Zungenatrophie. Bertrand u. Boeff (1928)
weisen darauf hin, daB bei der Pseudobulbirparalyse mehr asymmetri-
sche Ausfille, gering ausgepridgte Atrophien und das Auftreten von
Sensibilitdtsstorungen (z. B. im Sinne der Solderschen Linien) beob-
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achtet werden. Trotz dieser fest umrissenen Kriterien kann es zu Fehl-
diagnosen kommen. Allein bei 4 unserer 15 Patienten (Fall 4, 8, 12, 15)
wurde anfénglich die Diagnose Pseudobulbdrparalyse gestellt, der
weitere Verlauf zeigte jedoch, daf es sich bei allen Patienten um einen
bulbirparalytischen Verlaufstyp der ALS handelte. Apoplektiform ein-
setzende bulbire Symptomatik kann lediglich ein Hinweis fir das Be-
stehen einer Pseudobulbirparalyse sein. In unserem Material konnte in
3 Fillen ein akuter Beginn festgestellt werden, der Verlauf bewies, daB
es sich um initial bulbérparalytische Verlaufstypen gehandelt hatte.
Auch Sensibilititsstorungen im Sinne Sélderscher Linien konnte bei
einem Patienten mit sicherer Diagnose ALS beobachtet werden. Be-
merkenswert erscheint uns, da bei 5 Patienten Teilremissionen der bul-
béren Symptomatik auftraten.

Die geschilderten Schwierigkeiten zeigen deutlich, daB es keine ab-
soluten Kriterien zur Differenzierung zwischen Pseudobulbirparalyse
und bulbérparalytischem Initialsyndrom gibt. Es erscheint ratsam, bei
der Diagnose Pseudobulbirparalyse mit ibrer glinstigeren Prognose zu-
riickhaltend zu sein. In zahlreichen Fillen lassen erst der weitere Ver-
lauf und das Hinzutreten weiterer, die Diagnose myatrophische Lateral-
sklerose beweisende Symptome erkennen, daB es sich bei dem bulbir-
paralytischen Syndrom nicht um eine Pseudobulbirparalyse, sondern
um das bulbdrparalytische Initialsyndrom der myatrophischen Laterol-
sklerose handelt.
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