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XXYIII. 

Ueber einen Fall yon progressiver  Iuskelatrophie. 

Von 

Dr. Arnold Pick, 
Assistenzarzt an der Irrenheilanstalt Wehnen (O]denburg). 

D e r  nachstehendc Fall wurde yon Herrn Professor W e s t p h a l  beob- 
achtet, welcher mir die Krankengeschichte zur Disposition stellte und 
das Riickenmark zur Untersuchung iibergab. 

Der nngewShnliche Beginn des Falles, die Complication mit inter- 
stitieller Fettwucherung, welche geeignet war, das Bild der reinen pro- 
gressiven Muskelatrophie zu tr~iben, der interessante mikroscopische 
Befund, der Oelegenheit bieten wird, eine Reihe yon Aufstellungen 
kritisch zu beleuchten, d~irften die Mittheilung desselben rechtfertigen. 

Minna  Schmuh l ,  27 Jahre alt, Handarbeiterin, wurde am 1. Septem- 
ber 1868 in die Charit~ aufgenommen, am 3. d. M. zur Nervenabtheilung ver- 
legt. Die Mutter der Patientin starb vor 10 Jahren am Typhus, der Vater, 
der Potator gewesen, etwa 4 Wochen vor Aufnahme der Patientin an einer 
unbekannten Krankheit; yon 10 Geschwistern der Patientin leben blos drei, 
diese sind gesund, fiberhaupt leugnet Patientin jede heredit~re Disposition. 
Bis zu ihrem 12. Lebensjahre will Patientin, mit Ausnahme leichter Erkran- 
kungen, gesund gewesen sein, doch erz~,hlt sie~ dass sie erst zu 4 Jahren 
gehen gelernt. Vom 12. Jahre ab will sic epileptische Anf~lle gehabt haben, 
die jedoch blos des l~achts~ wenn Patientin schlief, ohne Aura auftraten, und 
voriibergingen, ohne dass sie erwachte; am folgenden Morgen hatte sie jedes- 
real die Zunge zerbissen und fiihlte sich so matt, dass sic dann oft 2 Tage 
zu Bett bleiben musste; Kopfschmerz hatte sie dabei nicht; genauere Angaben 
iiber die H~iufigkeit der Anf~lle weiss Patientin nicht zu machen, doch glaubt 
sie alle 3 oder 4 Wochen einen gehabt zu haben; w~hrend dieser Zeit will 
Patientin schwachsinni~ geworden sein; im 14. oder 15. Jahre, zu welcher Zeit 
sich das jetzige Leiden in einer GehstOrung zuerst manifestirte, sollen die An- 
f~lle ohne ~ussere Veranlassung sistirt haben, und damit auch die Intelligenz 
vollst~ndig wiedergekehrt ~ein. Ueber ihr jetziges Leiden weiss Patientin fast 
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gar niehts anzugeben, sie wurde auf dasselbe offenbar erst aufmerksam~ als 
die Gehst0rung schon ziemlich bedeutend geworden war; die Bewegungen tier 
Arme sind seit etwa 4 Jahren gestSrt, ob und warm die Wadenmusculatur an 
Umfang zugenommen, ist nicht zu eruiren. Patientin behauptet sicher, nie 
menstruirt gewesen zu sein und auch nie molimina menstruationis gehabt zu 
haben. Aetiologisch ist nur zu ermitteln, dass Patientin immer ktimmerlich 
gelebt, oft sogar 1%th gelitten. 

11. September 1868. Patientin ist mittelgross~ gracil gebaut, dfirftig er- 
n~h r t ,  yon bleicher Hautfarbe, die Schleimh~ute ziemlich gut gef~rbt; der 

Schi~del im Verh~tltniss zur KSrpergrSsse etwas volumin0s, jedoch symmetrisch 
und gut gebaut~ Haarwuchs reichlich; kein Kopfschmerz; Anschlagen des 
Schhdels nicht schmerzhaft. Das Gesichtsskelet ist leicht asymmetrisch, die 
linke H~lfte etwas gr0sser; die linke Augenbraue steht etwas hSher, vielleicht 
in Folge einer Hautnarbe fiber derselben; die Mm. frontales und corrugatores 
supereilii agiren gut; die Lidspalte beiderseits gleich weir, Augenschluss nor- 
mal; die Iris beider Augen gleich~ die Pupillen gleieh, eng~ Reaction der- 
selben beiderseits prompt~ die Bewegungen der Bulbi normal. Das Geh0r der 
Patientiu ist gut, die Ohrmuscheln normal. Die Zunge wird gerade heraus- 
gestreckt, zeigt keine Abnormit~t, Bewegungen derselben nach allen Richtun- 
gen gut ausffihrbar; die Gaumenb0gen stehen in gleicher HShe, heben sich 
beiderseits gleich .gut; die Uvula sieht nach links; keine SprachstSrung; die 
Intelligenz der Patientin zeigt sich nurmah Schon eine flfichtige Besichtigung 
l~sst eine im Nacken beginnende, gegen den Thorax zunehmende Muskel- 
atrophie erkennen, die namentlich die Muskeln des Schultergllrtels betroffen 
zu haben scheint; die rechte Schulter steht etwas h0her als die der anderen 
Seite, die Rii, nder des Cucullaris markiren sich beiderseits ziemlich gleich; die 
Fossa supra- und infraspinata beiderseits tief eingesunken; die Schulterbl~tter 
sind fliigelf0rmig yore Thorax abgehoben, die Muskeln l~ngs der Wirbelsi~ule 
scheinen nicht atrophisch; weniger eingesunken sind die Fossa supra- und 
infraclavieularis; gut erhalten scheint die Musculatur der Oberextremit~ten, 
doeh filhlt sich dieselbe etwas schlaff an; die Haut derselben besitzt wenig 
Panniculus, ist jedoch sonst normal, namentlich nicht marmorirt; beim Heben 
der Schuttern kommt die rechte h0her zu stehen, dabei treten offenbar mehr 
Muskeln in Action als beim Gesunden~ indem wohl in Folge yon Wirkung der 
Mm. rhomboidei eine starke Drehung des oberen~ inneren Winkels der scapula 
nach tier Medianlinie bin eintritt; die Ann~herung des Schulterblattes an die 
Wirbelsi~ule gelingt gut. Der linke Arm kann nur bis zur Horizontalen ge- 
hoben werden, die Musculatur des rechten ist besser erhalten, und wird der- 
selbe fast bis zur Verticalen erhoben; die fibrigen Bewegungen der beiden 
Oberextremit~ten werden gut ausgeffihrt, die grobe Kraft der H~nde ist gleich~ 
nicht auffallend schwach. 

Patientin kann, auch ohne sich anzulehnen, sitzen, wagt jedoch dann, 
aus Furcht hinzufallen, keine seitliche oder Vorwiirlsbewegung, obgleich die- 
selben ausftihrbar sind; bat sich Patientin nach vorn iibergebeugt~ so geschieht 
das Aufrichten durch Aufstfitzen der Arme; soll Patientin sich veto Stuhle er- 
heben, so bringt sie das nur unter Aufbieten aller Kr~fte und Zuhilfenahme 
der Musculatur des Kopfes und der Arme zu Stande, ein Beweis for die hoch- 
gradige Schw~che der langen Strecker der Wirbelsi~ule und der Glutaei; hat 
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sie einmal das Gleichgewicht gefunden, so kann sie frei stehen, bei leich- 
ter Unterstfltzung auch auf einem Beine; sie geht aber nur ~usserst un- 
sicher, schleppend~ mit hochgradiger, lordotischer Krtimmung der Lenden- 
wirbels~tule, mit nach hinten geneigtem OberkSrper, der bei jedem Schritte 
naeh der Seite des Standbeins hinschwankt; die Musculatur des Beckens ist 
hochgradig beeintriichtigt, w~hrend die der Unterschenkel anscheinend besser 
conservirt ist; trotzdem kann Patientin gar nicht steigen, auch das Geben er- 
miidet sie sehr bald; aufgefordert sich zu setzen, l~sst sic sieh einfach fallen, 
a l l e i n  ist sie nicht im Stande in's Bett zu kommen; liegend kann sie den 
linken Schenkel im H~iftgelenke nicht heben, auch die Flexion im Kniegelenke 
wird nut dadurch erm0glicht, dass Patientin die Ferse auf der Unterlage an 
sich zieht; die Bewegung im Fuss- und in den Zehengelenken ist frei. 

Rechts ist das Verhalten beil~ufig das gleiche, doch agirea die Muskeln 
im Ganzen etwas kr~ftiger. Die Haut der Unterextremit{~ten zeigt keine Ab- 
normit~t; whhrend der Umfang der Oberschenkel dem Ern~hrungszustande 
der Patientin entspricht, scbeint die Musculatur der Unterschenkel in m~ssi- 
gem Grade hypertrophisch, ft~hlt sich jedoch nicht besonders hart an, trotz- 
dem eine leichte Contractur der Achillessehne deutlich zu flihlen ist. Im 
Bette kann Patientin sich nur schraubenartig umdrehen, mit Hii]fe der Arme, 
was nach links besser gelingt, als nach der anderen Seite. --  Die Sensibilitg.t 
ist intact, fiber eigenfliche Schmerzen klagt Patientin nicht. 

Die Wirbels~ule zeigt ausser der beim Gehen sich bildenden Lordose 
keine Deformit~t; der Thorax, in seinen oberen Partien etwas schmal, er- 
weitert sich gut; Brust- und Bauchorgane normal; Darmfunction normal. 
Introitus vaginae etwas eng, Hymen vorhanden, rund, l~sst den Zeige- 
finger ohne Mfihe passiren, portio vaginalis welch, orificium uteri ext. nicht 
zu fiihlen. 

Die Untersuchung mit mittelstarken faradischen StrSmen ergiebt folgen- 
des: Die obere Partie des rechten Cucullaris ziemlich gute Reaction, die untere 
desselben keine Reaction; der rechte Rhomboideus reagirt deutlich, ebenso 
der rechte Serratus ant., der rechte Sternocleidomastoideus, der rechte Tri- 
ceps sowie die Muskeln des Vorderarmes und der Hand derselben Seite; her- 
abgesetzt an derselben scheint die Reaction im Latissimus dorsi, Pectoralis 
major und Biceps; yore Plexus aus ist die Reaction eine gute. An der 
linken oberen Extremitat scheinen die Yerhaltnisse schleohter zu sein, nut 
die obere Portion des Cucullaris und der Sternocleidomastoideus reagiren gut, 
leidlich der Serratus ant. und Deltoides~ der Rhomboideus, Pectoralis, Latissi- 
mus dorsi~ die untere Portion des Cucullaris nut minimal; die Reaction yore 
Plexus aus ist gut; ebenso am Vorderarm und an der Hand. - -  Die Bauch- 
musculatur reagirt gut, gar nicht die Glutaei, vielleicht in Folge des bedeu- 
tenden Pan nicu]us; die Reaction an den Obersehenkeln, sowie an den etwas 
hypertrophischen Unterschenkeln schw~eher; doch ist das Resultat der elec- 
trisehen Untersuchung nicht zweifellos in Folge bedeutender Unruhe der 
Patientin; nur an den Unterschenkeln scheint die electrocutane Sensibilit~t 
herabgesetzt, indem Patientin bei Untersuchung derselben weniger klagt. 

11. December 1868. Patientin klagt fiber Reissen im ganzeu KSrper, das 
namentlich die Extremithten ruckweise durchziehe. 
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April 1869. Trotz systematischer Galvanisation des Sympathicus ver- 
schlechtert sich der Gang der Patientin; der Ernhhrungszustand ist gut. 

August 1869. In der ganzen vorhergehenden Zeit Klagen fiber eigenthitmliche 
Schmerzen in den Br Geftihl yon Taubsein, Sensibilit~t objectiv normal. 

September 1869. Umfang der Vorderarme d}cht nnterhalb des Ellbogenge- 
lenkes rechts 201/~, links 221/~ Ctm. Umfang der Waden an der grSssten Circum- 
ferenz links 34, rechts 39 C~m. Umfang der Oberschenkel beiderseits 45 Ctm. 
Die Muskeln der Unterschenkel reagiren bei 11 Ctm. Abstand, die Peronaei 
bei 9 Ctm. 

Der Gang der Patientiu ist bedeutend verschlechtert, ohne Unterstfitzung 
kann sie nur wenige Schritte gehen, Treppensteigen ist unmSglich; in ihrem 
Gange  bietet Patientin das Bild tier Muskelpseudohypertrophie. 

November 1869. Die allgemeine Ern~hrung der Patientin scheint kaum 
merklich ver~ndert; beim Entkleiden friert sie in entschieden abnormer Weise, 
dagegen will sie nie, auch im Hochsommer nicht, geschwitzt haben, Patientin 
Verbringt die meiste Zeit im Bette, wo sie, im R~icken untersttitzt, sitzt; Stehen 
ermlidet sie bald, und muss sie sich dabei anlehnen; l~ngere Strecken geht 
sie nur mit Mahe, immer in Furcht hinzufallen; dabei ist die Wirbels~ule 
lordotisch verkrtlmmt, die Beine schiebt Patientin mit geringer Beugung im 
Hllftge]enke und nur wenig erhobener Fusssohle vorw~rts; sie vermag die 
Beine nicht so hoch zu heben, um eine Stufe zu ersteigen; beim Fallen sinkt 
Patientin in die Knie; liegt sie am Boden, so vermag sie sich nut mit fremder 
Htilfe zu erheben und muss sogleich in die oben beschriebene Stellung ge- 
bracht werden, in welcher allein sie stehen kann; im Bette unterst~itzt sitzend, 
kann sie nul mit Hfilfe eines am Fussende befestigten Strickes sich nach vorn 
beugen; die Beugung des Kopfes nach riickw~rts geht nur mit Schwier}gkeit 
und unter Sehmerz vor sich; besser, jedoch langsam, ge]]ngen die iibr]geu Be- 
wegungen des Kopfes. 

Die Halsmuscu]atur ist dfinn, die Portionen des Sternocleidomastoideus 
fiihlt man durch die d~nne Haut als zarte Strange; bei Heben der Sehultern 
scheint der rechte, wenngleich etwas dilnnere, kr~ftiger zu wirken. Die Mus- 
culatur der Brust etwas dtirftig, der Pectoralis m~ssig gut zu fiihlen, die 
Mammae sehr gut entwickelt; an den Bauchmuskeln nichts Abnormes; Pressen 
will Patientin gut kSnnen, bei der Untersuchung misslingt ein Versuch dazu. 
Der Umfang tier linken Sehulter ist grSsser als der der rechten, ebenso ist 
der linke Ober- und Vorderarm volumin6ser als der rechte; dabei hubert die 
Arme eigenthiimliche Contouren an der Ulnarseite, wodurch bei supinirten 
und gestreckten Armen ein stumpfer Winkel (mit der Oeffnung nach aussen) 
zu Stande kommt und zwar reehts starker; hervorgerufen wird diese Erschei- 
nung dadurch, dass die Differenz zwischen dem Umfange des oberen und 
unteren Endes des Oberarmes ganz bedeutend zu Gunsten des letzteren aus- 
fMlt; auch tritt dadurch die Atrophie der Schultern desto auff~lliger hervor; 
die voluminSsen Oberarme fiihlen sich sehlaff, fast fiuctuirend an. Patientin 
vermag beide Arme kaum his zur Horizontalen zu heben, den rechten etwas 
hSher als den linken; dabei hebt sich tier innere Rand tier Scapula yore 
Thorax stark ab, der innere untere Winkel derselben geht naeh innen oben, 
~hnlich, wenn aueh nieht in dem Masse wie bei der Serratusl~hmung. Um 
mit der linken Hand das rechte Ohrlhppchen zu ergreifen, beugt Patienten 
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den Arm im Ellbogengelenke, und fiihrt ihn in dieser Stellung, mit den 
Fi~gern am Nacken gleichsam fortkriechend, zum 0hre. Beugung und 
Streckung im Ellbogengelenke gehen beiderseits ohne Differenz, langsamer 
als normal, yon Statten~ kOnnenjedoch dureh leichten Fingerdruck verhindert 
werden; die grobe Kraft der Arme beiderseits in hohem Grade, rechts viel- 
leicht etwas mehr, herabgesetzt; Bewegungen und grobe Kraft der H~nde und 
Finger gut; Sensibilit~t normal. 

Die Haut der Unterextremitt~ten bietet nichts Aulf~lliges; der Umfang des 
linken Oberschenkels am oberen Patellarrande 36 Ctm., des linken Unter- 
schenkels uuterhalb der Patella 311/~, 14 Ctm. tiefer 311/~, 8 Ctm. oberhalb 
des Sprunggelenkes 23 Ctm.; rechts beil~ufig dieselben Masse. Nirgend an 
den unteren E~tremit~ten atrophisehe 8tellen; die Waden reichlich entwickelt, 
f~ihlen sich elastisch an; mit Bestimmtheit l~sst sich nicht sagen, ob sie un- 
verhS.ltnissmRssig stark sind, allein Patientin giebt an, dass ihr das Volumen 
derselben aufgefallcn, nnd sic anf~nglich sogar an eine Geschwulst gedacht. 
Bengung im H~fftgelenke gelingt nicht, bei dem Versuche dazu," r~ickt die 
Patella nach aufw~rts, der Fuss stellt sich in Dorsalflexion; Ab- und Addue- 
tion gelingt nur bei aufliegender Ferse und gesehieht mehr stossweise. Beu- 
gung im Knie geschieht nur h~chst unvollkommen, etwa bis zu einem Winkel 
yon 120o, wobei die Ferse immer aufliegt und abnorme Contractionen in der 
Wade hinzutreten; Streckung des passiv gebeugten Kniees geschieht durch 
Fortschieben der Ferse, das durch abwechselnde Dorsal-und Plantarflexionen 
des Fusses untcrst~itzt wird. Die grobe Kraft in den Unterextremit~ten in 
hohem Grade herabgesetzt, am besten erhalten scheint sic in den Sprung- 
gelenken; die Sensibilit~t ist sowohl fiir Ber~ihrung wie f~ir Nadelstiche gut 
erbalten, etwas st~rkerer Druck der Haut oder Musculatur wird schmerzhaft 
empfunden; Temperaturgefilhl vollkommen intact. 

Die faradische Erregbarkeit ist nur schwer zu prttfen, da schon schwache 
Str~me, an einzelnen Stellen selbst das einfache Aufsetzen der Electroden der 
Patientin angeblich Schmerz verursachen, und sie zu allerlei willktlrlichen, 
st~)renden Bewegungen veranlassen. Die Flexoren der Hand sind gut erreg- 
bar, die Extensorcn nut durch st~rkere Str~me, links leiehter bei indirecter 
Reizung; der Deltoides reagirt auf die gleichen Str~me nicht, Biceps bleibt 
zweifelhaft, Sternocleidomasteideus und Cucullaris (in seiner oberen Portion) 
reagiren bei m~ssigen Str{~men; in den Wadenmuskeln ist keine Contraction 
zu erzielen, doch bleibt das Resultat zweifelhaft. Patientin giebt die ihren 
Zehen, FSssen und Unterschenkeln gegebenen Stellungen bei geschlossenen 
Augen richtig an. 

Aus mehrfachen in der ersten H~fte des Jahres 1870 gemachten Be- 
merkungen geht hervor, dass die Gebrauchsfahigkeit der Arme bedeutend ab- 
genommen. 

August 1870. Patientin kann sieh nicht mehr allein ausziehen; auch dan 
Gehen soll etwas schlechter sein. Die Differenz im Umfang der Arme ist 
noch immer vorhanden, die linke Schulter stark abgeflach:; den linken Arm 
hebt Patientin kanm his zur Horizontalen. Umfang des linken Oberarmes 
241/2 Ctm., des rechten 22~/2 Ctm., Vorderarm links 21, rechts 20 Ctm. Die 
Ht~nde nach wie vor gut, keine Atrephie an ihnen bemerkbar. Der Hals 
d~inn~ 28 Ctm. im Umfange; Fettpolster an der Brunt leidlich, die Musculatur 
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derselben dem GefQhle nach dtlnn, namentlich scheinC der Pectoralis bei Ab- 
duction des Armes dfinn. Die Schuiterbl~tter sind auffallend beweglich; es 
ist der Patientin aufgefallen, dass ihr seit einem Jahre die R6cke herabfaIlen, 
es wRre, als h~tte sie keine Hiiften. Oberschenkel beiderseits gut entwiekelt, 
rechts scheinen die Adductoren etwas besser; Beugung im Hflftgelenke un- 
mSglieh; Umfang der Waden an der dicksten Stelle beiderseits 33 Ctm.; Beu- 
gung und Streckung im Kniegelenke unmfiglich; Bewegung der Fuss- und 
Zehengelenke frei. Sensibilit~t intact. 

Ende M~rz 1871. Patientin ist nicht mehr im Stande zu gehen, hebt 
unterstlltzt die Beine sehr langsam; deutliehe Atrophie betriift jetzt nament- 
lich die hinteren Nackenmuskeln, Supra- und Infraspinatus, Deltoides und 
Rhomboideus. I-I~ndedruck beiderseits schwach. 

Mai 1871. Patientin erkrankt unter den Erscheinungen einer Pneumonie, 
hochgradig erschwerte Expectoration. 

5. Mai. Exitus lethalis. 

Section, 9. Mai. (Dr. Ponf ick) .  
Ziemlieh flacher, kurzer Breitsch~tdel, yon mittlerer Dicke und Schwere, 

mit persistenter Sutura frontalis. Dura mater ziemlich lest adh~trent, m~ssig 
dick. Pia durchweg stark injicirt, yon der Hirnsubstanz m~ssig leicht ab- 
ziehbar; nach deren Abziehen erscheint die Hirnoberfl~iche blass rosig mit 
einer Anzahl feiner Blutpunkte; an der Oberfl~tche des rechten Hinterlappens 
circa 2 Zoll yon der L'~ngsspalte entfernt ein ganz verkalkter Cysticercus, ein 
eben solcher an dem den Hinterrand der hinteren Centralwiudung begrenzen- 
den Gyrus. Die graue Substanz, sowohl der Windungen, wie der Ganglien, 
durchweg sehr b|utreieh, hortensienfarbig; die weisse Substanz gleichfalls sehr 
blutreich, schlaff, welch, m~ssig feucht; die Ventrikel kaum erweitert. 

Die Betrachtung des KSrpers zeigt keine wesentliche Differenz zwischen 
beiden K6rperh~lften; die Formen sind an den Unterextremit~ten ziemlieh 
voll, die Oberextremit~ten, namentlich an Oberarmen und an der Schulter- 
gegend verh~iltnissmiissig mager; insbesondere ist die Gegend der Scapulae 
sehr abgeflacht, und lttsst die Contouren der Knochen scharf hervortreten; am 
betr~ichtlichsten ist die Einsenkung an der Fossa infraspiuata. 

Das Unterhautfettgewebe am ganzen KSrper sehr reichlich, intensiv gelb~ 
sehr grosslappig, an vielen StelXen l~sst sich kaum eine Grenze zwischen Fett- 
und Muske]gewebe ziehen. Bei Betrachtung der Maskeln des Rumples zeigt 
ein Theil relativ normales Aussehen und zwar besonders die Nackenmuskeln, 
der Cucullaris, und die l~ngs der Wirbels~ule gelegenen, lt~ngsverlaufenden 
RQckenmuskeln; doch ist der Longissimus dorsi in seinem unteren Theile 
gleichfalls stark degenerirt. Die Degeneration zeigt sich in einer theils rSthlich- 
gelben, theils graugelben, an den fortgeschrittensten Stellen in einer gelben 
F~rbung, welche letztere vollstt~ndige Aehnlichkeit mit blassem Fettgewebe 
hersteilt; ein Unterschied besteht nur darin, dass in den Muskeln die frQhere 
Streifung deutlich zu unterscheiden ist. An der linken Oberextremit~t zeigt 
sich der PectoraIis in seinem clavicularen Antheile m~ssig grauroth, im ster- 
nalen vollst~ndig graugelb, sehr verdtlnnt, an manchen Stellen fast papier- 
dfinn; dagegen ist der ganze Deltoides gleichmg, ssig ver~ndert, vollst~tndig 
graugelb; die Muskeln des linken Oberarmes zeigen eine mehr fleckige u 
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i~nderung, indera sich zwischen noch raehr rothen Inselu sehr ausgedehnte 
gelbe Stellen finden; je welter naeh unten desto zahlreicher werden die rothen 
Stellen. Sehr starke Ver~nderungen zeigen die drei Glutaei, sie sind in eine 
weissgelbe, vollstiindig dera Fettgewebe gleiehende, sehr dfinne Lage verwan- 
delt; an den unteren Extrerait~ten zeigt sich die Ver~nderung am stiirksten 
ira Sartorius und Gracilis, wahrend die Flexoren und der Quadriceps feraoris 
noch zieralich zahlreiche rSthliche Reste zeigen. Die Waden sind zieralich 
stark, der Gastrocnemius ist gesprenkelt, ira oberen Theile vorwiegend gelb, 
ira unteren roth, der Soleus vollsthndig in eine gleichrahssig gelbe Masse ver- 
wandelt, welehe' die alte, schiefe Streifung noch sehr deuflich zeigt. Die Bauch- 
rauskeln gleichfalls in sehr vorgeschrittener Ver~,nderung, besonders der Trans- 
versus; auch der Rectus abdorainalis in seiner ganzen Lhnge sehrautzig grau- 
ge!b. Das Diaphragms, linkerseits rait der Milz, rechts rait der Leber ver- 
wachsen, beiderseits sehr d~inn, seine Muskelsubstanz schlaff, ganz hellgrau- 
roth. Der 1~. ileopsoas beiderseits in hohera Masse atrophisch, in seiner ganzen 
Ausdehnung intensiv gelb. 

Am Riickenraarke und seinen Wurzeln yon aussen keine Abnormit~t, die 
Substanz yon raitflerer Consistenz und Blutgehalt, die graue Substanz ziera- 
lich raager, ira Brust- und Lendentheil der Centralcanal deuflich sichtbar, 
vielleicht etwas erweitert. 

Herz zieralich gross, die Wand des rechten Yentrikels etwas dicker, die 
Musculatur beiderseits zieralich derb, links zeigt sieh eine wesenfliche Diffe- 
renz zwischen der inneren und ~usseren Schicht, indera letztere dunkler ge- 
f~rbt und dureh vielfache griingelbe, theils weissliche Einlagerungen fleckig 
erseheint. Endocardium und Klappen normal. 

Beide Lungen gross und schwer, besonders die Unterlappen; letztere 
beiderseitsoadharent; die oberen sind luffhaltig, yon geringera Blutgehalt, die 
unteren derb infiltrirt his auf einen, links grSsseren, rechts kleiueren, 5dema- 
tSsen Abschnitt. Irn Bereich der Infiltration erscheint das Gewebe schrautzig 
grauroth, die Schnittfl~iche etwas uneben durch zahlreiche, finch grubenartige 
Einsenkungen, nirgends kSrnig; in diese Grundfarbe eingesprengt eine Anzahl 
grilngelber, eiterhhnlicher Stellen yon unregelra~ssig fleckigera Ansehen, welehe 
in der Regel die centralen Abschnitte der Lobuli einnehraen; in dera da- 
zwischen liegenden, schlaffen Gewebe sieht man ganz feine, gelbliche Streifen 
und Piinktchen. Aus den raittleren und kleinsten Bronchien entleert sich 
reichliche Menge rStblich gelblichen Eiters. 

Mi]z zura Theil adherent, Gewebe derb, dunkelroth; Follikel deuflich und 
gross, lqieren zieralich derb, Rindensubstanz blutreich, Gloraeruli dutch feine 
rothe Pilnktchen deutlich gezeichnet. Leber ebenfalls adherent, Gewebe sehr 
blutreieh, die Acini an der Peripherie gelblich graubraun, gross und deutlich. 

Der Sexualapparat zeigt sehr ausgedehnte, feste Verwachsungen zwischen 
allen seinen Theilen und zugleich zwischen diesen, der Blase uud dem Mast- 
darts~ Die EierstScke unverhMtnissraiissig gross, whhrend der Uterus sehr 
klein, etwas nach rechts, in hohera Masse anteflectirt. Hyraen noch vorhanden, 
die Scheide eng, rait reichlichera Schleirasecret, das 0rifle. uteri ext. sehr eng, 
punktfSrraig, Labia uteri klein, derb, Cervicalcanal leicht erweitert, ttShle des 
Uterus sehr klein, und kurz, enth~lt einige Tropfen einer schrautzigbraunen, 
diinnen Fltlssigkeit, seine Schleimhaut stark geri)thet, narbig. Uterus sonst 
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sehr blutreich, im tibrigen sehr derb. Beide Ovarien mit sehr kurzem Liga- 
mentnm ovarii versehen, besonders rechts, Oberii~ehe etwas hSckerig, l~sst 
rechts mehrere Corpora lutea und rsthliche Cysten durchscheinen; auf dem 
Durchschnitt das Gewebe sehr blu~reich, viele glattwandige Cysten enthaltend, 
an der Oberflhche des einen ein schiefriggelb gefiirbtes Corpus lut., am 
medianen Umfange eine erbsengrosse, you graurother, derber Kapsellage um- 
schlossene HShle; mitten in dem anderen sehr blutreichen findet sich ein 
T-fbrmiges, sehwefelgelbes Corp. lut.; die 0berfl'~che des linken Ovarium 
hi~ckerig durch rundliche, glattwandige Cysten, im Gewebe zahlreiche, derbe, 
harte, zum Theil verkalkte Corp. lutea. 

Die mikroscopische Untersuchung der Muskeln wurde yon Herrn Professor 
C o h n h e i m  auf Wunsch des Herrn Professor W e s t p h a l  ausgeflihrt. Die 1%tiz 
dariiber lautet: ,eine interstitielle Fettanh~iufung mit gleichzeitiger einfacher 
Atrophie der Muskelfasern; )'on letzteren sind nur ganz wenig entartet, mithin 
derselbe Befund wie bei G r i e s i n g e r ' s  Maskelhypertrophie, indess auch genau 
derselbe, wie er sich in den fettigen Muskeln nm ankylotische Gelenke, bei 
Amputationssttimpfen d. i. bei Inactiviti~tsatrophien findet. Ich habe reich mehr- 
fach tiberzeugt, dass bei allen diesen die Muskelatrophie meist einfach ist, dagegen 
zugleich eine erhebliche Fettanh~ufung im interstitiellen Gewebe stattfindet." 

Die yon Herrn Professor W e s t p h a l  gleich nach der Section vorgenommene 
mikroscopische Untersuchung tier vorderen and hinteren Wurzeln ergab voll- 
stiindige Intactheit derselben; mit diesem Befande stimmte auch der an den 
intramednllaren Antheilen der Wurzeln. Die gleichfalls yon Herrn Professor 
W e s t p h a l  ausgeftihrte Untersuchung eines erhi~rteten Nerv. ischiadicus er- 
gab nichts yore Normalen Abweichendes, namentlich keine Ver~inderung des 
Marks and keine auffallende Zahl schmaler Nervenri~hren. 

Die yon mir gemachte 
m i k r o s c o p i s e h e U n t e r s u e h u n g  des g e h f t r t e t e n R t i c k e n m a r k e s  

ergab : 
Im Cervicaltheil zeigen sich die grossen Ganglienze|len der Vorder- 

hSrner allenthalben an Zahl vermindert, vielfach sind sie zu gr~)sseren oder 
kleineren, unregelmi~ssigea Klfimpchen geschrumpft, die jedoch nicht immer 
siitrker pigmentirt sind, als die noch nicht atrophischen Zellen; an diesen 
letzteren zeigt sich ein fast constantes Abgebrochensein der Forts~tze, zu- 
weilen ist auch der Leib der Zelle entzwei gebrochen;*) der Kern jedoch ist 
selbst an his zu seinem Volumen herabgeschrumpften Zellen vollkommen in- 
tact, rund, durchsichtig, and nur in denjenigen Zellen, welche der Sitz hoch- 

*) Ich will hier gleich Gelegenheit nehmen, den etwaigen Einwurf, dass 
das Alter des Pr~parates einen Theil der Ver~nderungen verschuldet, zu be- 
richtigen, indem reich Untersuchungen bedeutend Mterer Pr~parate, so einer 
7 Jahre lang in doppeltchromsaurem Kali gelegenen grauen Degeneration der 
Hinterstri~nge, belehrten, class erh~rtete Rtiekenmarke, in schwhcheren LSsun- 
gen aufbewahrt, aueh nach Jahren keinen Schaden gelitten haben; and wenn 
auch zuzugeben ist, dass die dadurch zuweilen bewirkte SprSdigkeit ein Ab- 
brechen einzelner Forts~tze be~virkt, so muss doch alas massenhafte Auftreten 
solcher Bilder auf den Krankheitsprocess bezogen werden, um so mehr, wenn 
dieselben mit den yon anderen Autoren gefundenen tibereinstimmen. 
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gradiger Pigmentanhaufung sind~ ist fiber den Zustand des Kernes nichts zu 
eruiren. Der Process der Atrophic tier grossen Ganglienzellen ist in den 
beiden Vorderh5rnern oft in verscbiedenem Grade, besonders zu Ungunsten 
des linken u zu beobachten, doch zeigt sich keine durch ganze 
Schnittreihen fortlaufende Differenz. Am meisten betroffen ist der mediale 
Zellenstrang (nach Hen  1 e), wen]ger der laterale, doch auch nicht selten beide 
in gleichem Masse. 

Im Dorsaltheile finder sich hochgradiger Schwund der Ganglienzellen in 
beiden VorderhSrnern~ besonders derjenigen des medialen Zellenstranges. Im 
Lendentheile unterscheiden sich die Ganglienzellen der VorderhSrner nament- 
lich durch alas vielfache Fehlen der Forts~tze und durch ein Dfinnersein in 
der Fl~che, weniger durch Schrumpfung; die Atrophie wird ersichllich dureh 
die bedeutend verringerte Zahl der Zellen. W~hrend jedoch im Beginn tier 
Lendenanschwellung in Bezug darauf keine erhebliche und constante Differenz 
zwischen beiden VorderhSrnern obwaltet, zeigt sich etwa einen Centimeter 
tiefer ein so auff~lliges Ueberwiegen der Atrophic der Ganglienzellen des 
tinken Vorderbornes, dass in demselben oft nur vereinzelte atrophische Gang- 
lienzellen zu sehen sind, w~hrend die Zahl derselben im rechten Vorderhorne 
nicht wesentlich verm[ndert erscheint; allein auch die ZeUen dieses Hornes 
zeigen nicht mehr das normale Aussehen; sie entbehren racist der Forts~tze, 
sind sehr ditnn~ wenig pigmentir~ was ihnen ein viel durchsichtigeres Wesen 
ertheilt, als dies normalen Zellen eigen ist, die selbst an den d~innsten Schnitten 
einen keineswegs schm~chtigen Zellleib darbieten. Im mittleren Dritttheile 
der Lendenanschwellung findet sich auch noch 6fter die gleiche Differenz 
zwischen beiden u aUein sie ist nicht mehr so constant; der 
Zustand der Ganglienzellen gleicht auch hier dem vorber bescbriebenen; im 
untersten Lendenabschnitte tritt der Process der Ganglienzellenatrophie etwas 
zurfick, es finden sich 6fter Zellen, die als normal gelten k~nnten. Die weisse 
Substanz sowie die Neuroglia der grauen, sind durchgehends normal, his auf 
eine eigenthfimliche Bildung des C e n t r a l c a n a l s ,  die hier selbststRndig be- 
schrieben werden soll. 

Im Cervicaltheile war das Lumen des Canals nur selten vorhanden, viel- 
mehr fanden sich an seiner Stelle die bekannten, yon den Autoren vielfach 
beschriebenen Zellenanh~tufungen, ohne dass jedoch die Ausdebnung derselben 
eine abnorm grosse ware; das Lumen des Canals, wenn vorhanden, war mit 
BlutkSrperchen, geronnenem Blutplasma, oder elnem Gemische beider erfttllt. 
lm Dorsaltheile ist das Lumen des Canals fiberall vorhanden, zuweilen yon 
Zellenanhhufungen erfallt; die Zellenanh~ufungen um denselben sind bedeu- 
tender als im Halstheile; am entschiedensten abet haben dieselben zugenommen 
im Lendentheile; tier Centralcanal ist etwas erweitert zur Form eines Octo- 
gons~ das sich sehr h~ufig wie oben ausgefiillt zeigt. An einem Pr&parate 
des oberen Theiles tier Lendenanschwellung, etwa entsprechend jener Partie, 
in welcher sich eine so auffallende Differenz zwischen den Vorderh~rnern 
zeigte, findet sich ein zweiter, deutlich mit Cylinderepithel ausgekleideter 
Centralcanal, der enger als der andere normal grosse und-vor ihm liegende 
Canal ist; eine bedeutende LRngenausdehnung konnte dieser accessorische 
Centralcanal nicht besitzen, da sich an der ganzen Schnittreihe aus dieser 
Gegend kein zweites Pr~parat desselben fand, und nut an einem derselben 
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eine in der ihm entsprechenden Gegend gelegene diehtere H~ufung der Zellen, 
als das ihm angehSrige Ende gedeutet werden konnte. Die gleiche Bildung 
eines zweiten Centralcanals fand sich an vielfachen Schnitten des unteren 
Lendentheils; der aceessorische Canal war auch hier an Schnitten, die etwa 
der Mitte seiner L~nge entsprachen, gleich dem anderen Canale; an anderen, 
die seinen Enden entsprachen, yon ganz feinem Lumen, liberall deutlieh yon 
Cylinderepithel ausgekleidet; die ganze Bildung unterschied sich yon der vor- 
her geschilderten wesentlich nur dadurch, dass hier die beiden Canttle neben 
einander lagen- An anderen Stellen des Lendentheils fand sich ein normaler 
Centralcanal vor. 

Ueberblicken wir das in Folge mangelhafter anamnestischer An- 
gaben nur sehr unvollkommene Bild unseres Falles, so sehen wir als 
das einzige bekannte ~itiologische Moment :Noth und Armuth, tiber 
andere sonst so h~ufig vorkommenden Causalmomente, namentlich tiber 
Heredit~t war nichts zu erfahren, und nur die eine aueh yon Anderen 
hervorgehobene Thatsache, dass die progressive Muskelatrophie nament- 
lich in solchen Familien auftritt, welche reich an Kindern sind, trifft 
hier zu. Was den Beginn der Erkrankung betrifft, so kSnnte man sich 
Angesichts der ingabe,  dass Patientin erst im 4. Jahre gehen gelernt~ 
veranlasst sehen, diese Erscheinung, welche auch in anderen F~illen, 
besonders yon Atrophia musculorum lipomatosa, yon den Autoren be- 
richter und in Fi~llen, in welchen sich eine fortschreitende oder auch 
stationer bleibende Schw~che der unteren ExtremitLtten anschliesst, 
mit Recht als das erste Symptom der Erkrankung angesehen wird, 
auch in unserem Falle so zu deuten; allein da dieselbe nur einer un- 
controllirten Angabe der Patientin entspringt, und eine zehnj~hrige 
Pause der Krankheit ohne irgend welche zurtickbleibende, auch der 
Patientin auff~tllige Schw~che bereehtigter 1Kassen nieht angenommen 
werden kann, so w~ire wohl der Beginn der Krankheit etwa in das 
13. oder 14. Lebensjahr der Patientin zu verlegen, jedenfalls vor den 
Zeitpunkt, welchen Patientin angiebt, wenn man dem Umstande Rech- 
nung tri~gt, dass der Process der Atrophie frtiher begonnen, als die 
iiberdies, wie sic selbst angiebt, damals schwachsinnige Patientin etwas 
yon Stiirung ihrer Bewegungen merkte. 

So interessant auch die Mittheilung tiber die im 12. Jahre be- 
ginnenden und mit dem Ausbruche der progressiven Muske]atrophie 
sistirenden epileptischen Anfi~lle ist, so erlaubt dieselbe doch keinen 
Einblick in den mSglichen Zusammenhang mit dem Grundleiden, ftir 
welchen ich aus der Literatur nur den neuesten yon O. B e r g e r  in der 
medicinischen Section der schlesischen Gesellschaft ftir vaterl~ndische 
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Cultur (Sitzung vom 23. Juli 1875) vorgestellten Fall anfiihren will, 
wo bei einem yon Atrophia musculorum lipomatosa befallenen Knaben 
yon 12 Jahren yore 3. bis 6. Jahre epileptische Anfalle auftraten, ohne 
dass irgend welche erbliche Disposition bestand. Nicht unmSglich wiire 
es fibrigens, dass ein solcher Zusammenhaug in unserem Falle wenig- 
stens nicht besteht, die Anfiille vielmehr in Beziehung z a  bringen sind 
zu den bei der Section gefuudenen zwei Oystieercen in der ttirnrinde. 
Ueber die mit den epileptisehen Anf~llen gleiehen Schritt haltende 
psyehische Sehw~iche daft man wohl nur Vermuthungen hegen, viel- 
leich~ haudelt es sich um-postepileptische Schwaehezustande, wclche 
Patientin als geistige Schwaehe auslegte. 

Durch den Beginn der Krankheit in den un~eren Extremitaten, 
wortiber bei den ganz pracisen Angaben der Patientin kein Zweifel 
gestattet ist, cffaracterisirt sich der Fall als einer der selteneren, denn 
D u c h e n n e ,  dessert eigene Beobachtungen die der tibrigen Autoren 
an Zahl welt tiberragcn, will diese Art des Beginnes unter 159 Fallen 
nut zweimal gesehen haben; nach einer yon F r i e d r e i c h  (Ueber pro- 
gressive Muskelatrophie. Berlin 1873. S. 207) gemaehten Zusammen- 
stellung begann die Atrophie 27 Mal unter 146 Fallen in den Beinen; 
unter dessen eigenen F~tllen findcn sich auch einzelne, und ausserdem 
ftihrt er (i. c. S. 256) einen Fall yon E r b  an, der ebenso begonnen; 
H a m m o n d  (A treatise on diseases of the nervous system. 'pag. 666) 
sah diesen Beginn 8 Mal in 29 Fallen, allein C h a r c o t  (Leqons sur 
les maladies du syst~me nerveux. Paris 1874. III.  part. pag. 202), dcr 
ihn ftir sehr selten halt, bezweifelt wohl mit Recht die kliniseh be- 
rechtigte Diagnose einzelner der yon H a m m o n d  angeftihrten Falle 
als reine progressive Muske la t roph ien . -  Eine Bestatigung der An- 
gabe der Patientin, dass das Leiden in den Beinen begonnen, ist aueh 
darin zu sehen, dass bei der Aufnahme derselben in das Krankenhaus 
die FunctionsstSrung in den unteren Extremitaten am st~rksten aus- 
gesprochen war, und aueh der naeh aufwarts zum Schultergtirtel gehende 
Weg der Atrophie klar vor Augen liegt. Leider fehlen ftir den nun 
folgeuden Zeitraum fast alle Angaben, bis auf die, dass drei Jahre vor 
Aufnahme der Patientin die Sehwache in den Armen begonnen, und 
aneh die spatere Mittheilung, das Patientin das Volumen ihrer Waden 
so auffallig fand, dass sie anfanglieh an eine Geschwulst dachte, diirfte 
auf diese Zeit zu beziehen sein. Es ware mtissig, gestiitzt auf diese 
sp~irliehen Daten sich in Hypothesen tiber den genaueren Gang der 
Atrophie und der interstitiellen Fettwueherung einzulassen, allein der 
aseendirende Gang derselben, das spatere ttinzutreten der Pseudo- 
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hypertrophic an den unteren Extremit~iten, yon der vielleicht noch an- 
zunehmen ist, dass sie frtiher in stiirkerem Masse ausgesprochen ge. 
wesea, als zar Zeit des Aufenthaltes der Patientin auf der Klinik, 
dtirften als die gesicherten Facta aus diesem Zeitraume in Anspruch 
zu nehmen seth. 

Dass die Annahme einer Volumensverminderung der friiher dureh 
iuterstitietles Fettgewebe geschwollenen Wadenmuskeln nicht ohne Be- 
grtindung in der Erfahrung ist, beweist F r i e d r e i e h ' s  Fall I I I  (l. c. 
�9 S. 19), bet welehem F r i e d r e i c h selbst ein erheblich geringeres Volumen 
der neun Jahre ffiiher yon ihm in pseudohypertrophischen Zustande 
gesehenen Wadenmusculatur constatirte; eine gleiche Erfahrung be- 
richten auch C l a r k e  und G o w e r s  (Meal. ehir. Transactions. Vol. 57. 
pug. 247). 

Der weitere Verlauf der Krankheit yore Eintritte der Patientin in das 
Krankenhaus an, der progressive Gang der Krankheit, der sich theils in 
dem sp~teren Ergriffensein anf~nglich noch intaeter Muskeln~ theils in 
dem vollstiindigen Verluste der vorher noch in m~ssigem Grade vor- 
handenen Function der atrophischen oder pseudohypertrophischen Mus- 
kelgruppen ausdriickt, treten in der mitgetheilten Krankengesehichte so 
klar hervor, da~s eine Commentirung derselben unnSthig~ und ich reich 
auf eine Besprechung jener Punkte beschr~tnken kann, welche cntweder 
schon Bekanntes bestiitigen, oder Neues bringen. 

Bet Gelegenheit der Aufnahme der Patientin fiel eine leichte Asym- 
metric der beiden Gesichtsh~lften auf, eine Erscheinung, welehe auch 
in anderen F~llen schon die Aufmerksamkeit auf sich gelenkt butte. 
~ t I o f f m a n n ,  Ueber sogenannte Muskelhypertrophie. Berlin. Disser- 
tation 1867 und R o q u e t t e ,  Ueber sogenannte Muskelhypertrophie. 
~Berlin. Dissertation 1868, bet F r i e d r e i c h ,  1. c S. 279 fg.); trotzdem 
halte ich es nicht ftir erlaubt, hieraus irgend welche Schliisse zu ziehen~ 
da dieselbe sich nicht auf den Sch~del erstreckt% and eine genauere, 
darauf hinzielende Untersuchung eines grossen Krankenmateriales solche 
Deformitiiten als nicht selten e r g i e b t . -  HSchst characteristisch ffir 
die ungleichm~ssige Vertheilung der interstitiellen Fettgewebswucherung 
ist  in unserem Falle die schon bet der ersten Untersuchung der Patten- 
tin so auff~llige Differenz zwischen Function und Volumen der Mus- 
keln, und wenn aueh die Wadenmuseul~tur in besonderem Grade da- 
yon ergriffen war, so ist doch der vorliegende Fall geeignet9 den 
Widersprueh zu bekr~ftigen, welcheu F r i e d r e i c h  (1. c. S. 60) gegen 
die Ansicht R o b e r t s  (On wasting palsy. 1858. pag. 152) erhebt, dass 
bloss die Wadenmuskeln die interstitielle Fettwucherung erleiden; die 

45 * 
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Section unseres Falles ergab eine diffuse Verbreitung derselben und 
bestittigte die aus dem Symptome der hochgradig erschwerten Expec- 
toration erschlossene Degeneration des ZwerchfeUes; es ist dieser Be- 
fund um so bemerkenswerther, als bisher nur wenige Fiille yon der- 
artiger Erkrankung des Zwerchfelles verSffentlicht sind i namenflieh ist 
aber hervorzuheben, dass die Degeneration schon makroscopiseh zu 
sehen war, w~hrend sic in F r i e d r e i c h ' s  F~llen (IV. und X.) erst 
durch die mikroscopische Untersuchung zu constatireu war; in dem 
dritten yon ibm angefiihrten Falle (XXI) fehlt die anatomische Unter~ 
suchung, doch ist die Annahme der Degeneration des Zwerchfelles 
durch die Symptome der Endcomplication sehr wahrscheinlieh. - -  Eben- 
so bemerkenswerth ist auch der Befund am Herzen nnd am M. sterno- 
cleidomastoideus, der bekanntlich nur sehr selten yon der Krankheit 
ergriffen wird. 

Hervorzuheben aus dem Befunde an den Muskcln ist nut noch die 
durch die ganze Krankengeschiehte als rother Faden sich hindurch- 
ziehend% stellenweise nut angedeutete Differenz zu Ungunsten der 
linken H~ilfte des K~irpers, namentlich in Bezug auf die Functions- 
fithigkeit, welche in unserem Falle einen besseren Massstab abzugeben 
geeignet is~, als das scheinbare Volumen der Mnskeln, und wean sich 
auch im Rtickenmarke kein vSllig entsprechender Befund ergab, so 
glaubc ich doch einen solchen im Lendentheile zu sehen (wobei ich 
zu bemerken niellt unterlassen will, dass das Riickenmark, um jede 
Voreingenommenheit zu vermeiden, noeh vor genauerer Kenntnissnahme 
der Krankengesehichte untersucht wurde). 

Von hohem Interesse ist die Angabe, dass das sogenannte M u s k e 1- 
g e f i i h l  vollkommen intact war, ein Beweis, dass dasselbe selbst bei 
hochgradiger Atrophic der Muskeln dennoch vollkommen funetionirb 
was der Ansieht, dass der Sitz desselben nicht in den Muskeln selbst 
oder deren Nerven zu suchen ist, eine neue Stiitze bietet. In Betreff 
der Sensibilit~tt stimmt der vorliegende Fall mit .den bisher dariiber 
bekannten Thatsachen, indem dieselbe sich fiir Beriihrung~ Sehmerz 
und Temperatur vollkommen intact erwies; daftir finden sich in unserem 
Falle die yon C h a r c o t  (l. c. pag. 201) fiir die progressive Muskel- 
atrophic geleugneten spontanen Sehmerzen, ebenso auch die yon Cha r -  
co t  fiir die scl~rose laterale,amyotrophiqne in Ansprueh genommenen 
Schmerzen bei Druek auf die Muskeln (siehe V i r e h o w - H i r s c h ,  
Jahresbericht fiir 1874. II. Bd. S. 169): beide Symptome ftihrt jedoch 
aueh F r i e d r e i c h  (1. e. S. 247) als nieht gar seltenc an. Auffallender 
Weise fehlen im vorliegenden Falle die fibrill~iren Contraetionen der 
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Muskeln, ein sonst so hiiufig vorkommendes Symptom der progressiven 
Muskelatrophie, und kSnnte daffir wohl die you F r i e d r e i e h  (l. e. 
S. 242) gegebene Erkliirung Statt haben, dass schon friihzeitig die 
Complication mit Pseudohypertrophie eintrat, und dadurch sowie durch 
die sich hiiufig damit verbindende diffuse Lipomatose, ein Punkt auf 
welehen zuerst W. M f i l le r  (Beitriige zur pathologischen Anatomie 
und Physiologie des Riiekenmarkes, 1871.) die Aufmerksamkeit lenkte, 
die vielleieht dennoch vorhandenen fibrill~ren Zuckungen der in die 
Tiefe gedr~ingten Muskelfibrillen nicht zur Beobachtung kommen. 

Noch treten uns bei unserer Patientin eine Reihe yon Symptomen 
entgegen, welche gewShnlieh als vasomotorische bezeichuet werden; 
so finden wir die bei der progressiven Muskelatrophie so hiiufige Er- 
scheinung verzeiehnet, dass Patientin sehr leicht friert, dagegen ist 
ausdriicklich als fehlend angegeben die sonst nicht ungewiihnliche Mar- 
morirung der I taut;  ganz im Widerspruche jedoch mit den bisher ge- 
maehten Angaben fiber excessive Sehweissbildung (F ro  m m ann ,  Fall 
aus L e u b u s c h e r ' s  Klinik, Deutsche Kliuik 1857. No. 33, 34 and 
F r i e  dr  e ic  h 's  F~lle IV and V.) steht die bier verzeichnete That- 
sache des vollsti~ndigen Fehlens derselben, selbst im Hoehsommer, 
was jedenfalls zur Vorsicht iu der Deutung der bisherigen Erfahrun- 
gen mahnen muss. 

Die Section best~tigte dureh den mikroscopischen Befand die with- 
rend des Lebens angenommene interstitielle Fettgewebswucherung; auch 
der Rtickenmarksbefund ergab die in allen neueren Fi~llen vorgefun- 
denen Veriinderungen an den grossen Ganglienzellen der VorderhSrner, 
deren Beschreibung nur in wenigen unwesentlicheu Punkten yon den 
bekannten Sehilderungen der Autoren abweicht; so fund sich der Keru 
der atrophischen Ganglienzelten immer, soweit er fiberhaupt noch ge- 
sehen werden konnte, vollkommen intact, w~hrend yon L e y d e n, C h ar- 
co t  u. A. ein gleichzeitiges Schrumpfen desselben beschrieben wird; 
doch hatte ich Gelegenheit reich in einem yon Herrn Professor W e s t -  
p h a l  untersuchteu Falle you Tubes mit Veriinderungen an den Ge- 
lenken, weleher neben der grauen Degeneration der Hinter- und Seiten- 
strange Atrophie der grossen Ganglienzellen der VorderhSrner dar- 
bot, yon der Intactheit des Kernes derselben zu iiberzeugen. - -  Die 
verschiedenartigen Befunde an den Ganglienzellen, welehe unser Fall 
in verschiedenen Hiihen des Riickenmarkes darbot, zeigen, dass wir 
vorl~ufig noeh nicht in der Lage sind, die verschiedenen Stadien des 
Processeu zu schematisiren, and man vergebliche Miihe hiitte, den vor- 
-liegenden Befund ctwa in das yon C l a r k e  aufgestellte Schema hineiu- 
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zuzwi~ngen. Die in Betreff des Centraleanals gemachten Beobachtun- 
gen sind kaum geeignet, C l a rk  e's A usicht, (Philos. Transactions 1859. 
P. I. pug. 455) der eine gleiche Bildung beobachtete, wie sic sich hier 
am Lendentheile vorfand, und dieselbc ftir Canalbildung innerhalb des 
Centralcanals h~It, zu stiitzeu, vielmehr glaube ich, dass es sich um 
einen schon embryonal angelegten, doppelten Centralcanal in den an 
Stelle des Ceutralcanals vorhandenen Zellenanhiiufungen handelt. 

Fragen wir nun an der Hand des Befundes, um welche Krank- 
heit es sich bier handelt, so kann es kaum zweifelhaft seiu, dass wir 
eineu Fall yon progressiver Muskelatrophie vor uns haben, der sich 
schon friihzeitig mit einer interstitiellen Fettgewebswucherung combi- 
nirte, und dadarch geeignet war, das Bild eiuer Atrophia museulorum 
lipomatosa vorzuspiegeln; ergab auch die yon C o h n h e i m  gemachte 
Un~ersuchung der Muskeln den ftir die letztere schon yon Gri  e s i n g e r-  
B i l l r o t h  (Archly fiir Heilkunde. VI. Bd. 1865. S. 1) dutch Excision 
eines Muskelstfickchens am Lebenden festgestellten Befund, so kann 
hierin doch kein Grand gegen die progressive Muskelatrophie gesehen 
werden, indem bekanntlich die interstitielle Fettwucherung keineswegs 
eine ftir die Pseudohypertrophie characteristisehe ~reriinderung ist, 
sondern auch bei Kinderl~hmung, namentlich abet schon in frtihen 
Stadien der progressiven Muskelatrophie auftreten kann, wie dies F r i e d- 
r e i c h  in seinem FalleV. (1. e. S. 28) dutch Harpunirung am Gastro- 
cnemius nachgewieseu. Es muss nach den neueren Aufstellungen C har- 
c o t ' s  (Legons sur les maladies du syst~me nerveux. III.) zugegeben 
werden, dass man zwei Formen der Atrophia-museulorum lipomatosa 
zu unterscheiden habe; eiue~ welche als interstitielle Fettgewebs- 
wucherung blos eine Complication der gewiihnlichen progressiven 
Muskelatrophie bildet und bei der Rtiekenmarksuntersuchung Atrophic 
der grossen Ganglienzellen der Vorderh6rner, den fiir die progressive 
Muskelatrophie massgebenden Bcfund, ergiebt, und eine reine Form 
der Lipomatosis museulorum luxurians, welche einen negativen Befund 
am Riickenmarke ergiebt. ( C h a r c o t ,  Note sur l'~tat anatomique des 
muscles et de la moelle ~pini~re duns un cas de Paralysie pseudo- 
hypertrophique. Arch. de phys. norm. et path. 1872. pug. 229). Der 
Fall yon C o h n h e i m (Verhandlungen der Berliner medic. Gesellschaft 
1866. S. 191)~ in welchem es sich um die eomplicatorisehe Form han- 
delve, ergab zwar negativen Rtickenmarksbefund, allein schon yon 
W. Mi i l l e r  (l. c. Fall II.) wurden Zweifel angeregt, ob das Riieken- 
mark dabei in gehi~rtetem Zustande untersucht worden, was unbedingt 
in allen den Fi~llen nothwendig ist, in denen fiber die Natur der Ganglien" 
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zellen der VorderhSrner ctwas ausgesagt werden soll. - -  C h a r e o t ' s  
Ansicht en~gegen sieht F r i e d r e i c h  (1. c. S. 310), ausgehend yon der 
Ansicht der myopathischcn :Natur der progressiven Muskelatrophie, 
consequenter Weise in der Pseudohypertrophie blos ,eine durch ge- 
steigerte Intensitiit der Krankheitsanlage und durch gewisse Besonder- 
heiten des Kindesalters modificirte Form der progressiven Muskel- 
atrophic." ~och anders steht W. M f i l l e r  (1. c. Fall II.) der Frage 
gegeniibcr, indem er die reine Form der Atrophia musculorum lipomatosa 
leugnet und nur die eombinirte Form zuli~sst, jedoc h i m  Gegensatze 
zu F r i e d r e i c h  die Muskelatrophie yon der Atrophic der Ganglien- 
zellen in den VorderhSrnern ableitet; allein dieser Staadpunkt wird 
dureh den seither vertiffcntlichten Fall von C h a r c o t  unhaltbar; noch 
existirt ein positiver Riiekenmarksbefund in einem Falle yon B a r t h  
(Archiv ffir Heilkunde XII .  1871. S. 121), allein derselbe rangirt unter 
die yon C h a rc  o t aufgestellte sol,rose lat~rale amyotrophique, bei der 
die Muskelatrophie eine secund~tre ist (1. c. S. 262. S. auch V i r c h o w -  
H i r s c h ,  Jahresbericht ftir das Jahr 1874. II. Bd. S. 167); einen neuesten 
yon C l a r k e  und G o w e r s  verSffentlichten Fall (Med. chir. Trans- 
actions. Vol. 57. p. 247) kann ich anch nar als mit Pscudohypertl, ophie 
combinirte Muskelatrophic betrachten. 

Haben wir nun bisher die Atrophic der Ganglienzellcn als unter- 
scheidendes Merkmal fiir die progressive Muskelatrophie angenommen 
and damit aueh indirect die primare Natur derselben, so liegt es uns 
nun ob, die Griinde, welche F r i e d r e i c h  in den Capiteln IV. und V. 
seines grossen Werkes dagegen anfiihrt~ Ms dessert Tendcnz er ja uus- 
driicklich hinstellt (l. c. S. 8. Einleitung) ,die primate, myopathische 
~atur der progressiven Muskelatrophie and deren yore Nervensystem 
unabh~ingige Genese darzulegen", an der Hand der dureh unseren 
Seetionsbefnnd gegebenen Thatsaehen zu priifen, wozu die genaue" 
Untersuchung sowohl des Riickenmarkes, namentlich aber auch der 
Wurzeln desselben eine nicht ungtinstige Gelegenheit bietet. 

Den lgachweis der secund~iren :Natur der Ver~nderungen am Riicken- 
marke stiitzt F r i e d r e i c h  bekanntlich auf zwei Griinde; entweder die 
Ver~nderungen am Riickcnmarke seien entziindliche and dann durch 
Fortpfianzung des entziindlichen Processes in den Mnskeln hervor- 
gerufen, oder sic seien einfaeh atrophischer :Natur and die Folge der 
durch die Atrophic der Muskeln verursachten Inactivit~t derselben. 
Als entzfindliehe Veranderungen sieht nun F r i e d r e i c h  (1. c. S. 121) 
auch jene Zellenwucherungen um and im Centraleanal an, welche in einer 
Reihe yon F~llen ( C l a r k e  und R a d e l i f f e ~  Hayem~ D u m 6 n i l  u.h.m.)  
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angefiihrt werdcn, und bringt diese insofern mit dem cntziindliehen 
Processe ia den ~Iuskela in Verbindung, als er anfiihr$ (1. c. ibid.) 
,,dass der entztindliche Process folgend dem die Faserztige begleiten- 
den, wenn aueh nur sehr sparlichen Stroma, auf die ~euroglia der 
grauen Rtickenmarkssubstanz sich forterstreckt, innerhalb derselben 
naeh versehiedenen Stellen sich ausbreitet, um alsdann nicht selten an 
gewissen, yon der Eintrittsstelle der vorderen Wurzela entfernt ge- 
legeneren, aber durch eine besondere Reichlichkeit der 7Neuroglia aas- 
gezeichneten Stellen eine vorwiegende It/She and Entwickelung zu er- 
reiehen." In unsercm Falle nun finden sieh die yon ihm angefiihrten 
Zellenanh~ufungen an Stelle des Centraleanals oder am denselben in 
sehr bedeutender Menge, allein sowohl die vorderen Wurzeln als auch 
das iibrige (]ran des Rtickenmarkes zeigte sich vollkommen intact, so 
dass an ein Fortkriechen des entztindlichen Processes yon den Muskeln 
aus nicht gedacht werdea kann i abet, wie schon oben erw~ihn~, dtirfte 
selbst die entztindliche Natur dieser Zellenanhaufungen nicht anzuer. 
kennen sein, wenigstens nicht ftir die Mehrzahl der Falle, zumal ja 
fiber das constante Vorkommen des Centralcanals, oder dessen Er. 
setztsein dureh solche Zellenanh~ufungen, die IIistologen sich noeh 
keineswegs geeinigt haben. (Siehe tiber die ganze Frage: E e n l e ' s  
ttandbach der Nervenlehre des Menschen. 1871. S. 43.) Meine eigenen 
15ntersuchungen haben reich belehrt, dass diese Zellenanh~ufungen an 
den verschiedensteu gtiekenmarken vorkommen, an denen sonst durch- 
aus kein Zeichen yon entztindlicher Reizung zu sehen ist. Allein auch 
die zwei~e Art der Erkl/irung, welehe F r i e d r e i c h  anfiJhr~, dass die 
Ver~inderungcn an den Ganglienzellen der VorderhSrner, dort, wo bloss 
solche gefunden werden, nur Folge der Inactivitiit der Maskeln sind, 
kann ich nieht als zutreffend anerkennen. F r i e d r e i c h  sttitzt sich 
n~mlich anf die yon V a l p i a n  (Archives de physiol, norm. et path. 
1868. p. 443 and 1869. p. 678 and p. 690), yon D i c k i n s o n  (Journal 
of Anatomy and Physiology. 1868. Nov.) und yon C l a r k e  (Med. chir. 
Transactions Vol. 51. 1868) verbfl'entlichten Riickenmarksbefande nach 
lange vorher stattgehabten Amputationen, die er fiir ganz identisch 
mit den bei der progressiven Muskelatrophie gefandenen erklart; allein 
dies kann nicht zugestanden werden, da es sich in diesen Fallen um 
Atrophic entweder der ganzen betreffendcn RtiekenmarkshMfte oder 
des betreffenden Homes handeite, nie aber bloss Veranderungen der 
grossen Ganglienzellen der VorderhSrner gefunden warden, so dass es 
nicht zulassig erscheint, diese letztere Art des Befundes bei der pro- 
gressiven Muskelatrophie mit jenen Veranderungen zu ideatificiren. 
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Wenn sich F r i e d r e i c h  darauf beruft, dass C l a r k e  in seinem 
Falle die Veranderungen an dea Ganglienzellen ausdriicklich als iden- 
tisch mit den bei der progressiven Muskelatrophie gefundenen be- 
zeichne~, so zeigte doch derselbe Fall auch deutliche Reste entziind- 
lieher Ver'~nderungen der grauen Substanz; ausserdem steht F r i e d -  
r e i c h ' s  Ansieht die positive Thatsache entgegen, dass nach apoplec- 
tischen Ergtissen im Gehirne hie Atrophie der Ganglienzellen der 
VorderhSrner eintritt, ausser in jenen s~ltenen F~llea des Uebergreifens 
der secund~rea (Ti ir  ck'schen) Degeneration der Seitenstr~nge auf die 
VorderhSrner, wie sie C h a r c o t  (1. e. pag. 215) beriehtet, in welchen 
sich dann eiue rasch fortschreitende Atrophie der gel~thmten Theile 
ansehliesst. 

ttatten wir bisher blos aus anatomischen Gesiehtspunkten die 
F r i e d r e i c h'sche Ansicht zu widerlegen versucht, so diirRea sich doch 
auch klinische Thatsachen als duzu geeigaet erweisen. Eine Reihe yon 
Fallen, welche F r i e d r e i e h  (1. c. S. 217 fig.) als rheumatisehe Formen 
der progressiven Muskelatrophie bezeichnet~ sind durch neuere For- 
schungen als F~tlle yon Poliomyelitis anterior acuta ausgeschiedea 
( E r b ,  Ueber acute Spinall~hmung bei Erwachsenen. Dieses Archiv. 
V. Bd. S. 758), und auch F r i e d r e i c h ' s  Fall VI,  (l. e. (S. 31) der 
sich durch fieberhaften Beginn, hochgradige, l~hmungsartige Schw~che 
mit darau sich anschliessender partieller Atrophie auszeichuet, alles Sym- 
ptome dieser klinisch gut characterisirten Form yon Kinderlahmung, 
deren Vorkommen bei Erwachsenen zuerst yon D u ch e n n e constatirt 
wurde, gehSrt hierher; fiber die spinale Natur des Leidens besteht 
um so weniger ein Zweifel, als auch schoa ein Sectionsbefund yon Gom- 
b a u l t  vorliegt (Note sur un cas de paralysie de  l'aclulte suivi d'au- 
topsie. Arch. de phys. 1873. p. 80). Allein auch die Aetiologie weist 
mehr auf das Riickenmark bin, und wenn F r i e d r e i c h  (1. c. S. 217) 
seiner Anschauung yon der myopathischen Natur der progressiven 
Muskelatrophie zu Liebe zur Erkl~rung dieser rheumatischen Formen 
zu ttypothesen fiber die durch die Kalte herbeigefiihrten Ernahrungs- 
st6rungen in den Muskeln greift, so ist der Einfluss der K~lte auf das 
Rfickenmark experimentell durch F e i n b e r g erwiesen (L e y d e n, Klinik 
der Riickenmarkskraakheiten. 1874. I. Bd. S. 171), und auch die Aetio- 
logie der Tabes dorsualis, welche in den weitaus meisten F~llen nicht, 
wie frtiher angenommen, in sexuellen Excessen, soudern ia l~tngerer 
hochgradiger K~lteeinwirkung zu suchen ist, kana als ein positiver 
Beweis dafiir angefiihr~ werden; es sind die F~,lle nicht gar zu selten, 
ia welchen sieh unmittelbar aa eine hochgradige Erk~ltung die ersten 
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Erseheinungen der Tabes anschliessen, einc Erfahrung, welche nament- 
lich Milit/ir/irzte zu machen 5fter Gelegenheit habem 

Einen klinischen Einwand gegen die Zusammenstellung der "pro- 
gressiven Muskelatrophie mit der Kinderl/ihmung sieht F r i e d r e i c h  
(1. e. S. 144)darin, dass ,,es unmiiglich gestattet sein kSnne, Krank- 
heiten, welche beziiglich ihrer Entwiekelungsweise, ihres Verlaufes und 
ihrer klinischen Symptomatologie so eardinale Differenzen darbieten, 
auf durchaus identische anatomische Veriinderungen zurtiekzufiihren"; 
allein es dtirfte nicht sehwer fallen, diesem Einwurfe dureh Beispiele 
aus anderen Gebieten der Pathologie zu begegnen, um naehzuweisen, 
dass es sehr wohl denkbar, dass chronische und acute Proeesse zu 
denselben pathologischen Endproducten ftihren, was ja neuere Sections- 
befunde gerade flit die yon F r i e d r e i c h  einander gegentibergestellten 
Krankheiten, Kinderliihmung und progressive Muskelatrophie, naeh- 
weisen; allein selbst abgesehen davon, glaube ieh, trotzdem die Vor- 
g/inge yon C l a r k e  und C h a r e o t  (l. c. pag. 184. Note) theilweise 
schon sehematisirt sind, dass wir bei dem gegenwiirtigen Stande der 
Untersuehungsmethoden nicht im Stande sind, aus vorliegenden Bildern 
a posteriori Rtiekschliisse auf die vorausgegangenen Froeesse an den 
Ganglienzellen zu machen~ und ke~neswegs ausgeschlossen werden kann, 
dass differente Processe, acut entzfindliehe, ehronisch irritative und ein- 
faeh atrophisehe sehliesslieh zu denselben Ver/inderungen der Ganglien. 
zellen fiihren, eine Anschauung, die ihren ganz pr/ieisen Ausdruck in 
der Angabe L e y d e n ' s  (l. e. S. 76) findet, der auf die bedeutende 
Sehwierigkeit hinweist, die es macht, Atrophie und Sclerose der Gang- 
lienzellen, also zwei sicherlieh sehr differente Proeesse, genau zu sehei- 
den; namenflich aber dfirfte F r i e d r e i e h ' s  Verlangen (1. c. S. 137), 
als Beweis fiir den sehleiehenden Reizungsvorgang in den Ganglien- 
zellen, ffir welehen C h a r c o t  u. A. die Veriinderungen halten, Sehwel- 
lung und Vergrfisserung des Protoplasmas, Kerntheilung zu finden, wohl 
zu weir gehen~ indem solehe ~'er/inderungen bisher nur bei aeuten, ent- 
ziindlichen Proeessen vorgefunden wurden~ so yon H a y e m  (Note sur 
deux eas de my61ite aigue centrale et diffuse. Arch. de phys. norm. 
et path. 1874. Juli-Sept.) die Sehwellung der Zellk6rper, yon J o l l y  
(Ueber traumatisehe Encephalitis. 1869) die Kerntheilung, welche letz- 
tere jedoch L e y d e n  (1. c. II. Bd. 1. Abthlff. S. 130) nur sebr selten 
und nieht unzweifelhaft gesehen, w/ihrend C h a r e o t  (l. c. pag. 184) 
dieselbe ganz leugnet. 

Wenn noeh F r i e d r e i e h  in mehreren Paragraphen seines Cap. V. 
F/ille yon peripherischen Formen der Muskelatrophie beibringt~ so 
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kSnnen dieselben nichts anderes beweisen, als ihre eigene Exis~enz, 
die auch keineswegs geleugnet wird; als eia Beweis gegen den cen- 
tralcn Ursprung der progressiven Muskelatrophie kSnnen dieselben 
nicht gelten; auf die Frage des myopathischen oder neurotischen Ur- 
sprunges jener Formen kann hier nicht eingegangen werden. 

Soll nun das R6sum~ der an den vorliegenden Fall gekniipften 
Eriirterungen gezogen werden, so wiire dasselbe dahin zu priicisiren, 
das ftir denselben der Nachweis yon der prim~ren Natur der Ver~n- 
derungen am Riickenmarke unzweifelhaft geffihrt ist. 

Am Schlusse der Arbeit angelangt, ertibrigt mir nur nocb, Herrn 
Professor W e s t p h a l  fiir die freundliche Ueberlassung sowohl der 
Krankengeschichte als des anatomischen Materiales meinen verbind- 
lichsten Dank zu sagen. 

B e r l i n ,  im October 1875. 


