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Aus der medicinischen Klinik des Herrn Prof. Erb
in Heidelberg.
Ueber progressive neurotische Muskelatrophie.

Von

Dr. J. Hoftmann,

Privatdocenten der inneren Medicin.

Wenn auch die Fortschritte, die in den letzten Jahrzehnter auf dem
Gebiete der Nervenkrankheiten gemacht wurden, recht bedeutend sind,
30 stossen uns doch noch hiufig genug Krankheitsfille auf, welche
sich in eine der bereits feststehenden Krankheitsgruppen nicht unter-
bringen lassen; wir pflegen solche Fille als eigenthiimliche oder auch
als dunkle zu bezeichnén. Derartiges begegnet uns noch dazu nicht
selten auf dem Gebiete der progressiven Muskelatrophie, einer Krank-
heit, béi welcher die Veranderungen so sicht- und greifbar zu Tage
liegen, dass' man meinen sollte; die Erkennung ‘und Trennung solcher
Krankheitsfille von anderen bekannten Affectionen konne unmiglich
grosse Schwierigkeiten bereiten. Man sollte um so mehr erwarten,
dass in Fillen von progressiver Muskelatrophie die Differentialdia-
gnose nicht schwierig wire, da gerade diese Krankheit bereits eine
so reichliche und fruchtbare Bearbeitung erfahren hat, wie nur wenige
Nerven- und Muskelkrankheiten. Vieles ist durch dieselben auch
schon erreicht. Was man z B. vor einem Decennium noch als rara
et curiosa zusammenwarf oder auch zum Theil mit dem Duchenne-
Aran’schen Typus der progressiven Muskelatrophie zusammenbrachte,
hat heut zu Tage grossen Theils seine Unterkunft in jenem polypen-
artigen Symptomercomplex gefunden, als dessen anatomisches Sub-
strat die Syringomyelie und die ihr verwandten Verdnderungen im
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Riickenmark festgestellt wurden w. s. w. Wurden so einerseits neue
Krankheitsbilder geschaffen-und damit die Zahl der Krankheiten ver-
mehrt, so gelang es andererseits wieder eine Vereinfachung vorzu-
nehmen, wie die Vereinigung der verschiedenen Glieder der soge-
nannten myopathischen Form der progressiven Muskelatrophie zu
einer grossen Krankheitsfamilie, der Dystrophia muscularis progres-
siva, beweist.

Es haben sich so allmilig als Hauptreprisentanten der chroni-
schen progressiven Muskelatrophie die Poliomyelitis anterior chronica,
die amyotrophische Lateralsklerose und die Dystrophia muscularis
progressiva herausgebildet. Dass neben der myelopathischen und der
myopathischen Muskelatrophie der nachstehiend beschriebenen, zur
Zeit in weiteren Kreisen, wie es scheint, noch nicht geniigend ge-
kannten und beachteten Form von progressivem Muskelschwund ein
selbststindiger Platz eingeranmt werde, dazu moge folgende Mitthei-
lung mit beitragen.

Casuistische Mittheilungen erschienen iiber diese Krankheit schon
vor ziemlich langer Zeit. Bereits im Jahre 1856 verdffentlichte
EBulenburg®) mit anderen Fillen von progressiver Muskelatrophie
zwei hierhergehdrige; es bestand ,eine waunderbare Uebereinstimmung
der afficirten Muskeln bei beiden Briidern“. Ziemlich viel spiter, im
Jalire 1873, beschrieb Eichhorst®*) dieselbe Krankheit bei einer
Familie, in der sie sich gleichartig schon durch sechs Geperationen
forterbte. Hammond***) berichtet itber eine Familie, in welcher
eine dhnliche (dieselbe?) Krankheit als ,, Wetherbee ail“ erblich war.
Sodann brachte Ormerod{) 1884 einen Beitrag zu dem Leiden und
in demselben Jahre auch Fr. Schultze+¥+t). Alle diese Publicationen
erschienen unabhingig vou einander. Die einzelnen Autoren hatten
dabei, je nachdem zu der betreffenden Zeit die Nervenpatheologie vor-
geschritten war, mehr oder weniger das Bewusstsein, dass es sich
um eine eigenthiimliche Krankheit handle, die sich von den iibrigen

*) BEulenburg, Ueber progressive Muskelatrophie. — Deutsche Klinik
1856. S. 129,

**) Eichhorst, Ueber Hereditil der progressiven Muskelatrophie. —
Berl. klin. Wochenschr. 1873. S. 497.

***) Hammond, Deseases of the nervous system; 7. edit. 1881. p. 541.

t) Ormerod, Muscular atrophy after measles in three members of a
family. — Brain 1884. p. 334.

+1) Fr. Sehultze, Usber sine eigenthiimliche progressive atrophische
Paralyse bei mehreren Kindern derselben Familie. — Berl. klin. Wochen-
sohrift 1884. No. 41. :
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Formen der Muskelatrophie unterscheide. Charcot und Marie®)
entwarfen dann, gestiitzt auf eigene klinische Beobachtungen und
unter Verwerthung der soeben citirten fremden Fille, ein klares Krank-
heitsbild von dem Leiden und trennten es als ,forme particuliére
d’atrophie musculaire progressive ete.“ von den bis dahin bekannten
Formen der progressiven Muskelatrophie ab. Nach den Angaben von
Herringham™), der neuerdings die Geschichte einer mit diesem
Leiden behafteten Familie mittheils, soll auch Tooth kurz nach
Charcot und Marie und unabhingig von ihnen die Krankheit als
seibststindige aufgestellt haben, wie dies ja eigentlich auch Schultze
and weniger sicher Ormerod und Hammond schon thaten, Tooth
belegte sie mit dem Namen: ,Muscular atrophie of the peroneal
type«; derselbe Autor erwihnt noch in einem Referat***) iber pro-
gressive Muskelatrophie, dass Osler 1880 eine Familie, die ,farr
family of Vermont® beschrieben habe, in welcher dieselbe Krankheit
durch drei Generationen fortgeerbt war. Weder die Arbeit von Tooth
noch diejenige von Osler konnte ich mir verschaffen, weshalb
ich dieselben nicht in der wiinschenswerthen Weise beriicksichtigen
kann ).

Aus dieser Zusammenstellung geht schon hervor, dass die Krank-
heit keineswegs hiufig vorkommt; doch glanbe ich, dass, kennt man
sie erst einmal, die Beitrige auch reichlicher fliessen werden. Awuch
ich verfiige iiber nur einen in der Literatur noch nicht bekannten
Fall. Ich berichtete tiber denselben in der diesjihrigen Versammlung
der stidwestdeutschen Neurologen und Irrendrzte in Freiburg und
sprach mich bei dieser Gelegenheit auch schon iiber die wahrschein-
liche Natur und den muthmasslichen Sitz des Leidens aus.

* Charcot el Marie, Sur une forme particuliére d’atrophie muscu-
laire etc. — Revue de médécine 1886. p. 96.
**y Herringham, Muscular atrophy of the peroneal type, affecting
many members of a family. — Brain, Juny 1888. p. 230.
#***) Tooth, Brain 1887. p. 252.
+) Der von Sachs als ,peroneale Form® der progressiven Muskelatro-
phie vorgestellte und aufgefasste Fall (Neurol. Centralbl. 1888, S. 670 und
folgde.) gehért wohl kaum hierher, entspricht vielmehr einer subacuten oder
auch acauten Poliomyelitis anterior mit von den Angehtrigen der Kranken
sehlecht berichteten Anamnese. Die Differenz mit der uns hier beschiftigen-
den Krankheit ist zu betrichilich, als dass ich mich entschliessen kiénnte,
den Fall dazu zu rechnen. Es gehort nicht jeder Fall hierher, bei dem die
Lihmung, und wenn auch noch so evident, im Extensor hallucis longus
beginnt,
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Fall L

Mina Wildt, 8 Jahre, Bierbrauerskind von Klein- Gartach. Sie wurde
am 18. Mai 1885 auf die Abtheilung aufgenommen und blieb etliche Wochen
in Beobachtung und Bebandlung.

Sie ist das zweite Kind gesunder Eitern. Ein Verwandter viterlicher-
seits soll rickenmarksleidend sein; im Uebrigen ist die Familie weder viter-
licher- noch miitterlicherseits neurcpathisch oder sonstwie krankhaft belastet.
Weder der Vater noch die Mutter waren je syphilitisch krank; auch Alkoholis-
wus wird negirt.

Das &lteste Kind lebt noch und ist ganz gesund; das zweite ist obige
Patientin; das dritte starb drei Jahre alt, lernte bis dahin nicht
laufen; das vierte lebt noch und soll keine krankhaften Erscheinungen an
sich erkennen lassen. Die 5., 7. und 8. Geburt erfolgten zu friih, im
6.-— 7. Monat; das 6. Kind wurde nur 7 Wochen alt,

Patientin wurde ,mit geraden Gliedern geboren“, hatte nach
Angabe der Mutter stets einen sehr starken und schweren Oberkérper und
,lernte mit Bader und Einreiben mit 2%/, Jahren laufen“, war
meist ausser Bett, klagte hiufig iber Kilte, aber nie besonders fiber Schmer-
zen in den Fiissen. Der Gang war von Beginn an pathologisch; die
Aerzte glaubten aber, ,dass es sich mit den Jahren verheile und verwachse“.
Schon vor drei Jahren bekam sie einen Wasserglasverband bis zu den Knien
berauf, , weil die Knochel ausgewichen waren®; doch waren sie es damals
angeblich noch lange nicht so stark wie jetzt. In den letzten Jahren wurde
der Gang aber immer schlechter, ein Stillstand des Leidens trat bis jetzt nicht
ein. Der Gang war unbeholfen, nicht elastisch und auch durch Klumpfuss-
stiefel nicht merklich gebessert.

Die kleine Patientin war stets sehr unruhig, zitterte viel mit den
Hinden; sie war hiufig eigensinnig, lernte aber gut auswendig, interessirt
sich fiir Alles und ist meist guter Laune, ja sogar ausgelassen.

Stérungen anderer Art, als die geschilderten. wurden nicht wahrgenom-
men; die vegetativen Functionen waren stets normal, ebenso diejenigen der
Sphincteren.

Status praesens.

Patientin ist im Wachsthum nicht zurdickgeblieben und ziemlich gut
gondhrt.

Sie ist geistig gut entwickelt, sehr lebhaft und unruhig; sie springt
immer im Saal hin und her und besitzt auch nicht die Herrschaft tiber sich,
kurze Zeit vollig ruhig stehen zu bleiben; sie trippelt steis von einem Fuss
auf den andern. »

Die héheren Sinne normal. Eine Untersuchung des Augenhintergrun-
des wurde leider nicht vorgenommen, da Sehstorungen im gewohnlichen Trei-
ben des Kindes nicht bemerkt wurden,
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Die Function der Augepmuskelr geht in normaler Weise von staiten.

Das Runzeln der Stirne geschieht etwas langsam, sounst erfolgt aber die
Mimik willkiirlich kriftig  Das Gaumensegel! wird gut gehoben; Niseln be-
steht nicht, ebenso wenig Schlingbeschwerden.

Dis Kavmuskeln sind kraftig.

Die Zunge ist beim Vorstrecken unruhig, ohne dass man jedoch deut-
liche fibrillire Zuckungen an ihr wahrnehmen konnte. Die Willkiirbewegungen
derselben erfolgen in normaler. Weise,

Die Muskeln des Halses und des Schultergiirtels zeigen keinerlei
Abmagerung, ebenso wenig die Oberarme und Vorderarme, wenn auch letatere
vielleicht etwas schmiichtiger sind, als bei einem anderen gleichaltrigen Mad-
chen. Die kleinen Handmuskeln sind ebenfalls nicht auffallend atrophisch,
die M, interossei filllen die Spatia inteross. vollig aus; der Thenar ist jedoch
beiderseits etwas abgeflacht und weniger prall als bei gesunden Indi-
viduen; der Hypothenar ldsst weniger sicher eine Atrophie erkennen.

Im Ellenbogen-, Scholter- und Handgelenk werden alle Bewegungen
willkiirlich ohne merkbare Stérung ausgefiihrt; ebenso sind die feinen Bewe-
gungen mit den Fingern sicher und prompt, sowohl Adduction wie Opposition
des Daumens mit dem kleinen wie mit den ibrigen Fingern. Eine genaue
Functionspriifang der einzelnen Muskeln ergiebt, dass weder an den Muskein
des Schultergiirtels, noch an den Oberarmen eine deutliche Schwiche oder
Abmagerung vorliegt. Der M. supinator springt bei der willkiirlichen Inner-
vation kriftig vor.

Patientin macht Angaben, die auf eine Sehwéche in den Verrichtungen
mit den Handen schliessen lassen; objectiv lisst sich nicht viel daven nach-
weisen. Sie ist allerdings nicht im Stande, einen Dynamometerausschlag auch
nar von 190 zu erzeugen, was immerhin fiir eine Schwiche in den Vorder-
armmuskeln spricht.

Auffallend ist eine bestandige, unregelméssige, bald mehr zitternde, bald
etwas an Chorea erinnerndse Unruhe in den kleinen Handmuskeln,
sowie den Muskeln an den Vorderarmen, die entsprechend starke Be-
wegungen der Finger hervorrufen, Eine langer dauernde Beobachtung der
Muskeln des Schultergiirtels und des Gesichts lisst auch hier eine &dhnliche
Unruhe feststellen, die, wenn aueh viel weniger lebhaft und viel seliener als
in den genannten Muskeln an den Vorderarmen und den Hinden, doch gleiche
Ursache zu haben scheint und sicher denselben Charakter hat. Ich will hier
gleich beifiigen, dass die Kranke sehr unruhig steht, bestindig von einem
Fusse auf den andern trippelt, auch wenn sie sich Mithe giebt, ruhig za stehen.
Andere unwillkiirliche Bewegungen an den unteren Extremititen sind dafiir
beweisend, dass die Unrube in den Beinen, besonders beim Stehen, identisch
ist mit derjenigen in den Armen ete.

Fibrillire Zuckungen, wie man sie bei chronischer Poliomyelilis
anterior oder bei peripherischen Neuritiden zu sehen bekommt, sind nicht
vorhanden,

Die mechanische Muskelerregbarkeit ist sowobl an den Vorder-
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arm-, Hand-, wie Oberarmmuskeln herabgesetzt; die erzeugten Zuckungen
haben nicht den triigen Charakter, wie bei EaR.

Die Sehnenreflexe fehlen.

Ataxie oder Muskelsinnstérung besteht nicht an den oberen Ex-
tremitaten.

Masse: Oberarmr. . . . 17,3,1 17,3 Ctm,,

Vorderarm r, . . 17,7, L 17.7

Der Rumpf sieht nicht magerer aus, als bei gesunden Kindern. Die Bauch-
muskeln sind kriftig; der Bauchreflex fehlt beiderseits.

An dem Becken und den Oberschenkeln, idberhaupt bis zu den Knien
herab weder deutliche Atrophie, noch deutliche Schwiche.

Die Unterschenkel sind schméchtig, diinn; die Fiisse befinden
sich in Pes-varusstellung, der rechte etwas mehr als der linke. Der Malleol.
externus und die Basis metatars. V. sind mit dicken Schwielen bedeckt, die
durch das Auftreten auf diese Theile sich ausgebildet haben; die Fussge-
wolbe hoch. )

Die Priifung der einzelnen Muskeln lisst erkennen, dass beiderseits
volliger Schwund und complete Paralyse der Mm. peronsi besteht,
dass die Zehenextensoren ebenfalls stark atrophisch und paralytisch sind.
Der M. tibialis anticus ist beiderseits geschwécht und wenig atrophisch,
die Wadenmuskeln sind ziemlich gut erhalten und kriftig; die Flexoren der
Zehen sind schwach, ob atrophisch, nicht sicher nachzuweisen. Die Kranke
kann die Fiisse nicht activ nach aussen drehen und deshalb nicht auf die
Planta pedis auftreten. Die Dorsalflexion im Fussgslenk ist etwas geschwicht,
die Plantarflexion kriftig. Die Zehen konnen activ weder volar, noch dorsal
bewegt werden, ebenso wenig gelingt ein Entfernen der Zehen von einander.
Dagegen sind die Zehen in steter leichter Unruhe; bald bewegen sich mehrere
in derselben Richtung, bald nur die eine oder andere, ebenso geht der Fuss
bald plantar, bald dorsal, auch wenn die Kranke aufgefordert ist, sich ruhig
zu halten. Die Bewegungen sind langsam und unregelmissig, haben aber
nicht den Charakter Athetotischer.

Die Bewegungen, die die Muskeln an den Oberschenkeln und an dem
Becken zu machen haben, sind nicht merklich geschwicht, die Kranke voll-
fihrt alle, zieht die Beine kriftig gegen den Bauch an ete.

Der Kiizelreflex fehlt von der Fusssohle aus; ebenso die Achilles-
sehnen- und Patellarreflexe; die mechanische Muskelerregbar-
keit ist an den atrophirten Muskeln erloschen, an den iibrigen stark
herabgesetzt, auch denjenigen, die noch krifiig geblieben sind.

Patientin steht sehr unruhig, meist mit etwas gespreizten Beinen, sie
tritt abwechselnd mehr auf den einen oder den andern Fuss, ohne dieselben
jedoch vom Boden zu entfernen. Der Zehenstand ganz gut. Sie schwankt,
wenn man sie bei offenen Augen die Fiisse schliessen lisst, ebenso wenn sie
gespreizt sisht, aber die Augen geschlossen L#lt. Sie kann noch ziemlich
rasch laufen; aber sowohl das Laufen wie das Gehen sind plump, nicht atac-
tisch; aber sie stampft stark auf. Einen Stelzengang hat sie nicht; sie beugt
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die Beine in den Kniegelenken ganz gut; Contractur ist an den Fussgelenken
nicht vorhandan oder nur ganz gering.

Die Fiisse und Unterschenkel fiihlen sich kalt an; die Kranke selbst hat
wenig Empfindung- davon.

Masse: Wade r. . . . 21,5, 1. 22,3,

Oberschenkel . 29,8, 1. 29,8, 12 Ctm. oberhalb der Patella.

Was die Sensibilitdt betrifft, so ist die Tast- und Temperaturempfindung
am ganzen Kdérper ganz gut; ebenso das Localisationsvermdgen. Dagegen ist
die Schmerzempfindung am ganzen Kérper, Gesicht mit inbegriffen,
herabgesetzt. Ob dieselbe an den verschiedenen Korperregionen verschie-
den stark gelitten hat, ist bei den unsicheren Angaben der kleinen Patientin
nicht sicher zu eruiren. Im Gesicht scheint sie Nadelstiche von einfachen Be-
rithrungen meist zu unterscheiden, dussert aber keinen Schmerz.

Die Priifung der Sensibilitat mittelst des faradischen Stromes
ergab:

Rollenabstand in Mm.
Minimalempfindung Schmerz

Wange. . . . . . . . 1. 135, 1 135, r. 90 1. 90,

Hals. . . . . . . . . r. 132,1 130, r. 85 1. 85,

Oberarm . . . . . . r.120,1 118, r. 75-—65 1. 75—6),

Vorderarm dorsal . 112, 1 115, 1. 70 (—40), 1. 70 (—40),
,, volar . . 112, 1. 114, r. 60 . 60

Fingerspitze . 85,1 87, r. 40 .42

Bauch. . 122, 1. 120, r. 90 . 88

Unterschenkel . . 105, 1, 107, 1. 70 .75
Fussriicken . 97, 1. 94, r. 50—40 . 40-—30

T
T 1
T 1
I 1
Oberschenkel . . . . . 1. 124,11 125, r. 85 1. 85
T 1
r 1
Fusssohle r. 96,L 92 r. 20—0 1. 20—0.

Faradische Erregbarkeit der Nerven.
LW. bei 10 EL St.

N. facialis . r. 97, 1. 96, r. 4Y/,, 1. 4V, M.-A,
N. mentalis r. 97, L 96, T " ”
N. accessorius . r. 104, 1. 102, T. l/2, L5,
Erb’scher Punkt r. 103, L 100, r. . — ,
N. medianus r. 105, 1 102, r. 8 1.3 ”
N. ulnaris . . 95, 1 95, r. 3%/, 1.3 »
N. radialis . . 0, L 0 r. 2, 1.2 »
N. median. . 65, L 65—70

N. ulnaris } Handgel. = g5 1. 65——70} 1, 1.2 ”
N. peroneus . 0, L 0 r. 4 L4y,
N. tibialis I. 0, .. O r. 41/, LB "
N. cruralis . . . r. 0, L O r. 31, 1 3,

Vom N, hypoglossus ist bei 90—80 RA. eine Contraction der Zunge
nicht zu bekommen.
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Die von den N, median, et ulnar. erzielten Contractionen sind schwach
und etwas trige; ihre Energie wichst auch nicht besonders an, wenn man
dis Rollen vollig tbereinander schiebt. Bei demselben Rollenabstande und
sogar bei etwas geringerem als sr néthig ist, um bei frei schwingender Feder
die etwas trige Zuckung auszulosen, kann man durch einzelne Oeffnungen
des faradischen Stromes durchaus kurze Zuckungen erzielen.

Galvanische Erregbarkeit der Nerven.

N. mentalis dext. . . . bei 14 El. St. = 9 M.-A. erste AnSZ.
N. facialis dext.. . . . , 16—18 Kl St., keine Zuckung.
» sin. .. .. , 16—18 , ,

N. accessorius dext.. . , 16 Bl St. = 12 M.-A. AnSL > KaSZ.
» 80 , ,, kein Tetanus.

" ” sin. . . , 18 , , erste AnSZ.

N. ulnarigsdext.. . . . , 16 , , =7 M.-A. erste AnSZ,

” . w « « v . 5 18 , , AnSZ > KaSZ.

” ,, sine . . . o, dieser Stromstirke keine deutlichen

Zuckungen.

N. median. dext. . . . , 20 EL St. == 9 M.-A. erste AnSZ.
» ” s « - « » 26—30 El St. ganz schwache KaSZ.
. sie. . . . , 16—18 , , AnSZ > KaSZ.
N radialis dext. . . . , 20 ElL St. == 11 M.-A. erste AnSZ;
» 90 , , weder KaSZ noch Tetanus.
” » sic.. . . . 0, 20 , , =12 M.-A, erste AnSZ.
» 380 , , ganz schwache KaSZ.
N. oruralisdext. . . . , 20 , , erste AnSZ > KaSZ.
” ” sim. . . . , 20 , , == 14 M.-A. AnSZ > KaSZ.
. 30 , . keinTetanus,sondern kurzeAnSZ
N. tibialis dext. . . . , 14 , | = 7 M.-A. erste AnSZ
» 16 , , schwache KaSZu.AnSZ $KaSZ.
20—26 Bl AnSZ = KaSZ.

,, » sin. . . . , 16 ElL St. AnSZ — KaSZ.

” ” sin. . .. , 80 , , KaSZ= AnSZ.
N. peroneus dext. » 80 , , == 20 M.-A.) weder KaSZ noch
» » sin. sy 30 , , =20 |, } AnSZ.

Die Zuckungen hatten durchweg mehr den Charakter kurzer Zuckun-
gen, waren aber nicht so blitzdhnlich, wie sie es fiir gewdhnlich bei indirecter
Reizang sind. Keineswegs konnte man sie aber als trige, tonische bezeich-
nen. Es wuarde hierauf besonders geachtet, da man bei dem constanten
Friherauftreten und Ueberwiegen der AnSZ iber die KaSZ an eine Zuckung
durch Stromschleifen denken musste. Auch glichen diese indirect ausge-
l6sten Zuckungen, was den Ablauf der Contraction betrifft, nicht den trigen
Zuckungen, die man an einzelnen Muskeln bei directer Reizung auslisen
konnte.

Reaction der Muskeln gegen den secundiren faradischen Strom:
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Die Unterlippenmuskulatur reagirt mit einer schwachen Contrac-
tion bei 90— 100 RA., wenn die Feder frei schwingt. — Die Zunge bei
115—120 RA.

Der M. deltoides beiderseits bei 50— 60 RA.

Der M. biceps ebenfalls hei 60—70 RA.

Die Extensoren am linken Vorderarm conirahirten sich nicht bei
50 RA., weder bei frei schwingender Feder, noch auf einzelne Oeffnungen.

Die Flexoren am linken Vorderarm bei 40 RA.

Thenar und Hypothenar bei 80—90 RA., aber meist nur ganz local
(Nervenpunkti?); bei geringeremn Rollenabstand erfolgt mehr eine Contraction
des ganzen Muskels.

Die Muskeln an der Vorderfliche des Unterschenkels, die
Wadermuskulatur, der M. vastus intern. und der M. vastus extern.
(die {ibrigen wurden nicht gepriift) blieben bei Reizung mit den stirksten
faradischen Siromen stumm, auch bei einzelnen Oeffnungsreizen.

Einzelne faradische Oeffnungsschlige waren am M. deltoides, M. bi-
ceps, Thenar und Hypothenar kurz, wihrend bei frei schwingender Feder die
Zusammenziehung im Thenar und Hypothenar héufig nur local und exquisit
trd ge war. Die Einziehung an der Reizstelle glich sich nach Unterbrechung
des Stromes meist langsam aus; manchmal war auch die Zuckung nach einem
einzelnen Oeffnungsschlag ganz trige. Die Zuckungen kamen bei frei
schwingender Feder meist bel 10 Mm. geringerem RA., also spéter, als wenn
man mit einzelnen Oeffnungsschligen reizte. Ferner sei noch erwihnt, dass
die Contraction mit der An. (Nichtreizelektrode) des faradischen Stromes im
M. deltoides und Thenar kraftiger war, als bei Beniitzung der faradischen Ka
als differente Elektrode. Also ein sehr wechselndes und auch bei den verschie-
denen Priifungen nicht stets gleichartiges Verhalten.

Durchweg fehlte aber das Rasche der Contraction bei ganz flichtigem
Reiz mit dem faradischen Strom.

Galvanische Erregbarkeit der Muskeln:

Im Thenar und Hypothenar bei 20—26 EL St. das gewothnliche
Bild der EaR., langgezogene tonische trige Zuckung und Ueberwiegen der
AnSZ iber die KaSZ.

Bei 14-—16 El, Stohr. contrahiren sich die Extensoren an den Voux-
derarmen, auch hier iiberwiegt die AnSZ iiber die KaSZ; die Zuckungen
Lalten an Raschheit die Mitte zwischen denjenigen bei EaR. und normaler
Reaction; sie sind weder tréige, noch ganz kurz.

Die Contractionen laufen an den Flexoren an den Vorderarmen etwas
rascher ab, als an den Extensoren die AnSZ » KaSZ, nur im M. flexor carpi
ulnar. sin, besteht bei 14-—16 El. BaR. Biceps und M. deltoides contra-
hiren sich ziemlich kurz.

Von der Zunge aus bei 8—10 EL kurze Zuckungen, An == Ka.

Die M. interossei des Fusses reagiren nicht bei 30 El.; die Strecker
am Unterschenkel antworten bel galvanischer Reizung wie bei EaR,; der
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M. tibial. antic. bei 30 El mit ziemlich kurzen Zuckungen, bei 24 EL
trige. In der Wade EaR., AnSZ = KaSZ, beide trige.

Der Musc. vast. intern. reagirt bel 20 Elem. mit einer ziemlich kur-
zen AnSZ.

Die Zuckungen von -den kleinen Handmuskeln haben nicht immer den
ganz tonischen Charakter, waren vielmehr bei mehreren der hiufig vorgenom-
menen Priifungen etwas kurz; doch war ibr Verhalten mehr demjenigen ent-
artender Muskeln &hnlich.

Die inneren Organe wurden normal befunden und functionirten auch
so. Die Sphincteren intact. Die Urinmenge weder vermehrt, noch vermindert;
anch qualitativ normaler Urinbefund.

Das Kind war stets munter, hatte guten Appetit, schlxef gut ete.

Die Haut war meist trocken und spréde. Ein Zuriickbleiben im Wachs-
thum im Allgemeinen oder einzelner Gliedmassen nicht erkennbar.

Die Wirbelsdule nicht difform, nicht druckempfindlich.

Da die Krankheit, zu der vorstehender Fall gehort, in ihren ver-
schiedenen Stadien noch nicht gentigend, in den vorgeriickteren Sta-
dien aber noch so gut wie gar nicht bekannt ist, hielt ich es nicht
allein fiir interessant, sondern auch fir wichtig genug, die Zwischen-
stufen so weit als moglich zu studiren, denn so bekommt man erst
einen klaren Einblick in den Charakter einer Krankheit. Die von
Schultze publicirten hierher gehorigen Fialle boten mir dazu die er-
wiinschte Gelegenheit. Leider vermochte ich die nicht ganz in der
Nihe wohnenden Eltern nicht dazu zu bewegen, ihre Kinder nochmals
in’s Krankenhaus aufnebmen zu lassen. Ich musste deshalb auf die
elektrische Untersuchung verzichten, was ich aber um so beruhigter
thup konnte, da durch Schultze bereits EaR. nachgewiesen war,
auf deren Vorhandensein oder Fehlen es aus differentialdiagnostischen
Griinden vorwiegend ankam. Auch die ibrige Untersuchung konnte
iusserer Schwierigkeiten halber nicht mit der wiinschenswerthen
Genauigkeit bis in die Einzelbeiten ausgefiihrt werden. Trotzdem
glaube ich die Krankheitssymptome soweit festgestellt zu haben, um
ein geniigend klares Bild von den drei Fillen entwerfen zu konnen.
leh fiige die Krankengeschichten in der Reihenfolge an, dass das
jingste Kind als erstes der Geschwister aufgefiihrt wird, dann das
sweitdlteste und zuletzt das alteste. Zum Vergleich schicke ich jeder
der Krankengeschichten den von Schultze vor vier Jahren erhobenen
Befund voraus. So, glaube ich, wird sich am besten die Entwicke-
lung der Krankheit darstellen lassen; es wird so am schirfsten her-
vortreten, wie die Krankheit mit den Kindern wichst und gross wird,

wenn ich mich so ausdriicken darf. Eine von jedem der Fille bei-
Avchiv f. Psychiatrie. XX. 3. Heft. 44
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gegebene Photographie soll schliesslich einen Gesammteindruck von
dem Leiden geben und das, was die Feder nicht genau genug ge-
schildert, dem Auge zeigen.

Fall XX. (Fig. 1.

1884 schrieb Schultze: ,Bei dem jingsten 3jahrigen Mad-
chon betrifft die Lihmung und Atrophie nur beide Peroncusgebiete;
die Fiisse kinnen nicht gehoben werden; weder der Tibial. ant., noch der
Extensor commun. long. et brevis, noch die drei M. peronei sind contrahirbar,
Zugleich besteht in diesen Muskeln und den zugehdrigen Nerven complete
Entartungsreaction. Die Gastrocnemii, Solei, der N, tibialis sind voll-
stindig frei; die Wadenmuskulatur normal entwickelt; der grosste Wadenum-
fang betrigt 17 Cim.

Fibrillire Zuckungen fehlen; eine deut-
liche Schmerzhaftigkeit bei Druck auf die atro-
phische Muskulatur nicht nachweisbar. Die
Sensibilitit auf keinen Fall hochgradig herab-
gesetzt; ob sie vollig normal ist, lisst sich
nicht ausmachen. Bei der elektrischen Unter-
suchung am Beine erhebliche Schmerziiusserun-
gen. Die Patellarreflexe deutlich und nor-
mal; Achillessehnenreflexe nicht zu erzielen;
Plantarreflexe undeutlich. — Hinde, Rumpfner-
ven, Kopfnerven ste. normal. — Keine trophi-
schen Stérungen der Haut®.

Juni 1888. Das jetst 7jahrige Mid-
chen, Marie Weiss, hat ein volles Gesicht, 4 v
gordthete Wangen, sieht recht gesund aus. In- | A
telligenz gut; munteres Wesen; schreit nicht
bei der Untersuchung. : _

Die Pupillen, Augenmuskeln, Gehirnner- '
ven, hoheren Sinnesorgane lassen eine Storung ; |
ihrer Function nicht erkennen. Die Zunge zit- |
{ert nicht beim Vorstrecken, ist nicbt unrubiger,
als bei anderen Kindern gleichen Alters. Stimme

53 S

—

und Sprache normal. Keine Unruhe in den S R =

mimischen Gesichtswuskela. — =
Am Korper ist das Kind gut genihrt, soll

aber nach Angabe der Eltern nicht mebr so Fig. 1.

,voll und rund“ sein wie vor 1— 2 Jahren.

An den Beinen {8llt sofort der starke Contrast in dem Volum der Un-
terschenkel zu demjenigen der Oberschenkel auf; letztere besitzen eine ziem-
lich volumindse Muskulatur, wahrend diejenige der Unterschenkel sebr
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stark atrophisch ist. Die Fiisse stehen in ziemlich starrer Klumpfuss-
stellung, aus der sie auch passiv nicht herausgebracht werden kinnen.
Das Kind tritt mit dem Fussriicken auf, geht aber, wenn auch plump und
unbeholfen, doch noch ziemlich gut. Die genauere Untersuchung ergiebt:
Schwund und complete Paralyse der Extensoren am Unterschen-
kel (Mm. peronei, extensor. digitor, commun. long. et brev., tibial. antic.),
Atrophie und complete Paralyse der Zehenbeuger, hochgradige Pa-
rese und Atrophie der Wadenmuskeln; nur die M. gemelli zeigen noch
ein Minimum von Contractionsfahigkeit Die kleinen Fussmuskeln sind atro-
phirt und contrahiren sich willkiirlieh nicht mehr,

Die Muskulatur der Oberschenkel entspricht dem Alter des Kmdes,

ist auch sonst krdftig; vielleicht ist das unters Dritttheil derselben etwas
abgemagert, doch ist dies zweifelhaft.

Unmfang der Wade . . . r. 16,8, 1. 17,5 Cim.
»  des Oberschenkels r. 22,0, 1. 22,0 , ) unteres Drittel
R " ” r. 31,0, 1. 31,0 , [ oberes )

Die mechanische Muskelerregbarkeit der atrophirten Mus-
keln ist geschwunden, an den Muskeln der Oberschenkel herabgesetzt,
ohne dass die Zuckungen einen trigen Charakter haben.

Das rechte Bein zeigt Neigung zu Flexionsstellung im Kniegelenk.

Die Achillessehne ist ziemlich straff gespannt. Der Rest der die Unter-
schenkelknochen bedeckenden Weichtheile fihlt sich ziemlich derb an, ist
nicht druckempfindlich. Der Achillessehnenreflex fehlt beiderseits;
der Patellarreflex ist beiderseits schwach und wohl als abgeschwiécht
zu betrachten.

Die Sensibilitidt ldsst grébere Storungen nicht erkennen; Tast-, Tem-
peratur- und Schmerzsinn sind vorhanden.

Der Plantar- und Kitzelreflex lassen sich auslosen. Die Bauch-
reflexe sind lebhaft. )

Die Beine sind von unten herauf bis dber die Kniegelenke kihl; sie
sollen bei kalter Witterung viel kélter sein und leicht blau werden; jetat
haben sie die natirliche Farbe.

Beim Gehen beugt sie die Beine im Hiift- und Kniegelenk und gebraucht
die Unterschenkel mit den Fiissen mehr als passiven Theil; der Gang ist von
demjenigen gewdhnlicher Klumpfiissiger nicht merklich verschieden.

Am Rumpf nichts Abnormes.

Sind an den Armen die krankhaften Verinderungen weniger prignant
als an den Beinen, so lassen sich dieselben doch leicht bei Besichtigung der
am meisten afficirten Handmuskeln erkennen. — Beide Hinde zeigen die
ersten Anfinge von Beugestellung in den Interphalangealgelenken, die
sich willkiirlich noch ausgleichen lisst. Beiderseits sind der Thenar und
Hypothenar betréichtlich abgeflacht und die Interstitien zwischen den
Metacarpi in Folge der Abmagerung der M. infterossei tiefer als sie sein
diirften; besonders tief sind die Zwischenriume zwischen dem 2. und 3. und

44*
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dem 4. und 5. Finger. Die Opposition von Daumen und kleinem Finger wird
noch gut ausgefiihrt, doch verhindert ein geringer der intendirten Bewegung
entgegengesetzter Widerstand deren Ausfiihrung. Die Abduction des kleinen
Fingers geht noch ziemlich gut, dagegen ist das Spreizen der Finger man-
gelhaft.

Die Beuger am Vorderarm haben weder rechts, nech links an Volum
oder Function eingebiisst. Wohl ist aber eine Schwiche im rechten Ra-
dialisgebiet vorhanden, wenn auch eine Atrophie der Extensoren am Vor-
derarm fir das blosse Auge nicht deutlich ist. Links sind die vom N. radialis
versorgten Muskeln kréftig. — Die Pro- und Supination des Vorderarms ist
ebenfalls normal. Der M. supinator longus, die Beuger und Strecker am Ober-
arm, die Muskulatur des Schultergiirtels verhalten sich in jeder Beziehung

normal. — Man hat einen kriftigen Halt, wenn man die Kleine unter den
Armen fasst und in die Hohe hebt.
Umfang des Vorderarms . . . r. 15,0, L 15,5 Ctm,,
" » Oberarms . . . r. 16,0, 1. 15,7

Starke Unruhe herrscht in den kleinen Hand- und einem Theile
der Vorderarmmuskeln; dieselbe wird bewirkt durch nicht sehr rasche und
auch nicht einzeln stark hervortretende Zuckungen in den Muskeln, die den
fibrilldren Zuckungen als gleichwerihig zu betrachten sind.

Die mechanische Muskelerregbarkeit ist im Bereiche der Atro-
phie herabgesetzt, qualilativ nicht verdnderi. Der Tricepsreflex ist
beiderseits sehr lebhaft. Abgesehen von den mehr bindegewebigen Con-
tracturen an den Unterextremititen sind Muskelspannungen reflectorischer
Natur nicht vorhanden. Auch Sensibilititsstérangen oder vasomotorische Sto-
rungen feblen.

Die vegetativen Functionen verhalten sich villiz normal. Stuhl- und
Urinentleerung sind in Ordnung. Der Schlaf ist stets gut.

Anamnestisch ist noch nachzutragen, dass die Kleine in die Schule
geht und gut lernt. Die Eltern bemerkien ausser der Abmagerung der Beine
auch Kilte der Unterschenkel und der Fiisse, wozu sich zuweilen livide Far-
bung gesellt. Seit 1!/, Jahren sollen die Hinde schon etwas magerer
geworden sein, forner zittert sie viel beim Essen. Ueber Schmerzen klagte
sie nie, ebense wenig tber abnorme Sensationen.

Ich will hier gleich bemerken, dass dieses Kind wie die beiden folgen-
den von gesunden Eltern stammen, dass eine derartige Krankheit in der
Ascendenz nicht vorkam, dass die Kinder mit geraden Gliedern geboren wur-
den, mit 3/, Jahren laufen lernten, und dass die Krankheit bei allen dreien
erst nach dem 2. Lebensjahre an den Beinen begann.

Fall XXX. (Fig. 2.)

Schultze’s Befund 1884: ,Bei dem zweiten Kinde, einem etwa
5jihrigen Knaben ist dieselbe Léhmung und Atrophie beider Pero-
neusgebiete zu constatiren, ausserdem aber fast complete LAhmung
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und hochgradige Atrophie mit Entartungsreaction auch in den beiden N. ti-
biales und ihren zugehdrigen Muskeln. Eine minimale active Plantar-
flexion beider Fiisse kann gemacht werden:; die Wadenumfinge beiderseits -
nur 13 Ctm.; im Uebrigen der gleiche Befund wie bei dem kleinen Schwester-
ohen, sowohl was Sensibilitit als die Reflexe und trophischen Stérungen be-
trifft. Die Muskulatur der Daumenballen vielleicht etwas diinner, aber inner-
vationsfihig und ohne deutliche Anomalie der elektrischen Erregbarkeit. Nir-
gends fibrillire Zuckungen, Der Kleine tritt fast mit dem Dorsum pedis auf
und kann deshalb nur unsieher und mit Unterstiitzung gehen .

Juni 1888. Bei dem zehnjahrigen
Jungen Wilhelm Weiss, der sich sonst in
jeder Beziehung wobl befand, sollen die Unter-
schenkel viel stirker und verhdltnissméssig viel
rascher abgemagert sein, als bei seinen beiden
Geschwistern. Die Hinde und Vorderarme wur-
den ebenfalls magerer und es bildete sich, ana-
log dem Klumpfusse, eine Flexion der
Finger aus. Aber nicht allein an den Ex-
tremitdten, sondern am ganzen Korper
wurden die Weichtheilbedeckungen diinmner;
er ,war frither viel fetter,.

Die Beine waren von den Kunien abwirts
stets blau und kalt, ebenso in letzter Zeit
die Hinde. Sonstige trophische oder vaso-
motorische Hauntstérangen wurden bis jetzt nicht ¥
wahrgenommen. K ¥

Der Gang wurde mit der fortschreitenden :
Abmagerung der Beine progressiv schlechter;
die Fiisse blieben in Klumpfussstellung, warden
eher noch mehr nach innen abgeknickt. Ueber
Schmerzen oder sonstige sensible Stgrungen
klagte er niemals. Fibrillire oder grébere
Zuckungen wurden nicht bemerkt. Schlaf stets
gut; Stuohl- und Urinentleerung stets geregelt.

Status: Der Junge ist mittelgross,
schlank, sieht blass aus. Das Gesicht wie
der ganzs Korper ist magerer, als bei
anderen gleichalterigen Kindern.

Er ist geistig sehr gut entwickelt, antwor- Fig. 2.
tet prompt und correct.

Das erste, was nach dem Entkleiden in die Augen fallt, ist die KIump-
fussstellung der Fiisse und dic maximale Abmagerung der Unter-
schenkel bei noch besser gendhrten Oberschenkeln. Da die letzteren auch
abgemagert sind, besonders in ihrem unteren Drititheil, treten die Knie auf-
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fallend massig hervor, trotzdem dieselben in keiner Weise krankhaft verin-
dert sind.

An den Armen besteht derselbe Contrast zwischen den abgemagerten
Vorderarmen und den noch gut entwickelten Oberarmen. Die Finger haben
ausserdem eine pathologische Stellung.

Die genaue Untersuchung ergiebt, wenn wir dem Gange der Krankheit
folgen, Folgendes:

Es besteht die gleiche Klumypfussstellung, wie bei dem vorigen Kinde.
Er geht und steht auf dem &usseren dorsalen Theile des Fusses, der nach
innen abgekniekt ist. Die Mittelfussknochen sind in ihren Gelenkverbindungen
gegen einander verschoben und deformirt. Die Verbindung ist eine vollig
straffe, durch passive Gewalt nicht zu tiberwindende.

Die Beine sind von dem oberen Dritttheil der Oberschenkel abwirts
kiihl; sie sind um so kithler, je weiter man sich den Fiissen ndhert.
Von einer stirkeren lividen Verfirbung, welche nach Angabe der Mutter sonst
so haufig sein soll, ist jetzt nichts zu sehen. Die Haut ldsst sich leicht in
Falten abheben, fihlt sich derb an und ist, obgleich nicht mit reichlichem
Fettpolster versehen, verhiltnissmissig dick. Trophische Hautstorungen be-
stehen nicht, nur ist die Haut trockener als normal.

Die Unterschenkel sind sehr diinn; die Muskulatur ist vollig
atrophirt; an Stelle der Waden fiihlt man derbe diinne Stringe. Es besteht
complete Paralyse aller Fussmuskeln und aller Muskeln am Unter-
schenkel mit volligem Schwund derselben. Die Waden reagiren auf Be-
klopfen nicht, sind unewmpfindlich gegen Druck. Die Achillessehne ist straff
gespannt. -— Der Achillessehnenreflex fehlt beiderseits.

Die Muskulatur der Oberschenkel ist ebenfalls schon in Atrophie
begriffen. Am meisten haben bis jetzt die Muskelbduche des Quadriceps
und unter thnen am meisten die Mm. vast. ext. et int. gelitten. Durch ihre
Atrophie ist vorwiegend die Abmagerung des unteren Drittels des Oberschen-
kels bedingt. Der Kranke ist nicht im Stande, volle Extension im Kniegelenk
zu bewirken, wenn er das Bein von der Unterlage erhebt. Daran ist eines-
theils die Schwiche des Quadriceps Schuld, andererseits eine leichte
Flexionsstellung in dem Kniegelenk, die sich activ nicht mehr ganz,
wohl aber noch passiv bei Ueberwindung eines méssigen Widerstandes aus-
gleichen ldsst, Die fibrigen Muskeln am Oberschenke! sind alle etwas pare-
tisch und auch leicht atrophisch. Am besten erhalten sind noch die Glutdal-
muskeln. — Die mechanische Muskelerregbarkeit ist etwas herab-
gesetzt; aber nicht qualitativ verdndert.

Der Patellarrefiex ist beiderseits vorhanden, rechts etwas lebhafter,
als links.

Die Sensibilitdt ist nach dem HErgebniss der Priifung durch Beriihren,
warme und kalte Gegenstinde, Kneifen und Stechen etc. nicht merkbar ver-
indert. — Das Kitzelgefiihl ist von der Fusssohle aus sehr lebhaft; der
Plantar-, Cremaster- und Bauchreflex ist beiderseits gleich stark und
normal,
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Spannungen bestehen in den Muskeln der Oberschenkel, abgesehen von
der die Beugnng im Kniegelenk bewirkenden Verkiirzung der Beuger picht.

Umfang der Wade . . . r. 17,5, 1 17,5 Ctm.
des Oberschenkels r. 20,5, 1. 20,5 , | unteres Drittel
" . » r. 24,5, 1. 24,5 , [ oberes ’

Wenno der Junge steht, befindet sich die Lendenwirbelsiule in leichter
Lordose, doch kaum betrichtlicher als bei andersn Kindern mit stark ent-
wickeltem Abdomen. Er kann noch ohne Unterstiitzung gehen; der Gang ist
mihsam und plump; die Beugung geschieht im Kniegelenk nicht in der
normalen Weite und die Unterschenkel dienen beim Gehen mehr als passive
Theile.

An den oberen Extremititen besteht derselbe Contrast im Volumen
der Oberarme zu demjenigen der Vorderarme; erstere sind noch ziemlich gut
entwickelt, die letzteren stark atrophisch etc. Ferner befinden sich die Hinde
in einer Stellung, die dem Klumpfuss an den Beinen gleich zu stellen ist. -——
Die Finger sind im 1, Interphalangealgelenk gebeugt, konnen will-
kiirlich nicht gestreckt werden: bei passiver Extension ist ein leichter Wider-
stand zu ifiberwinden. Die kleinen Handmuskeln sind ausnahmslos, so-
wohl die vom N. median. wie die vom N. ulnaris versorgten fast vollig
geschwunden und complet gelahmt, Die Hohlhand ist vertieft, ausge-
magert, die Hinde sind auffallend schmal und diinn.

Die Muskeln am Vorderarme sind ebenfalls abgemagert, und
zwar sowohl die Strecker wie die Beuger, und ausserdem paretisch. Die
Atrophie ist eine betrichtlichere, von der Mitte des Vorderarms distalwirts.
Streckung und Beugung im Handgelenk wird willkiirlich noch ausgefiihrt;
anch die Pro- und Supination werden verhiltnissméssig prompt bewerkstelligt.
Die Verdnderungen erstrecken sich auf heide Arme gleichartig.

Der M. supinator longus ist beiderseits kraftig und gut erhalten;
dagegen haben die Beuger am Oberarm nicht die ihnen normaler
Weise zukommende Kraft, stehen wenigstens dem Triceps brachii be-
trichtlich nach. Die Muskeln sind aber sicher schméchtiger als normal und
als atrophisch zu betrachten.

Die Muskeln des Schultergiirtels sind alle gleichmissig erhalten,
nicht so, dass die einen atrophisch. die anderen hypertrophisch wéren. Ihre
Contouren treten bei der Functionspriifung durch die dinne Hautbedeckung
scharf hervor; sie sind aber zweifellos graciler und dinner als sie sein soll-
ten, wie ein Vergleich mit dem jiingeren Schwesterchen klar beweist. Eine
auffallende Parese derselben existirt dabei jedenfalls nicht. Die Rippen treten
in Folge der geringeren Bedeckung mit Weichtheilen nur zu scharf vor; auch
an diesen Korpertheilen spielen sich pathologische Processe ab. Zwerchfell
und Bauchmuskeln functioniren normal. Die Athmung ist ruhig.

Die Sensibilitdt der Arme und des Rumpfes ist nicht alterirt. Die
mechanische Muskelerregbarkeit ist herabgesetzt, aber nicht qualitativ
verdndert, oder ganz geschwunden an den am stirksten atrophischen Muskeln.

»
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Contracturen bestehen, wie erwdhnt, nur in den Beugern der Finger, sonst
sind die passiven Bewegungen vollig normal.

Fibrillire Zuckungen und Unruhe sind sichtbar in den Resten der
kleinen Handmuskeln, in den atrophischen Vorderarmmuskeln; hier und da
springt auch ein kleines Biindel des M. biceps brachii und des M. pectoral.
vor, ausserdem in den Muskeln der Oberschenkel und da wieder mehr in den-
jenigen an der Hinterfliche.

Der Kranke steht sehr unruhig und vermag auch die Arme
nicht ruhig zu halten, wihrend sie sich in der gewdhnlichen Haltung be-
finden. Fasst man ihn in den Achselhdhlen und hebt ihn in die
Hdohe, so hat man einen ganz kriftigen Halt.

Von den Vorderarm-Knochen und -Sehnen fehlen die Reflexe.
Der Tricepsroflex ist dagegen beiderseits recht lebhaft.

Ctm..  Ctm.
Umfang des Vorderarmes direct iber dem Handgelenk r. 10.5, 1. 10,2
Grosster Umfang des Vorderarmes . . . . . . . .r. 14,5, 1. 14,5
Umfang des Oberarmes . . . ... o.r. 14,8, 1. 15,0

Das Gesicht ist betréchtlich magerer als bei dem jingeren Kinde.
Die hheren Sinne functioniren normal. Die Pupillen sind ziemlich weit,
reagiren prompt; keine Augenmuskellihmungen; das Kaven und Schlingen
gehen normal vor sich. Auch die mimischen Gesichtsmuskeln functio-
niren willkiirlich normal; der Junge kann pfeifen, den Mund spitzen, die
Backen aufblasen, die Stirn runzeln, ohne dass dabei etwas Krankhaftes zu
Tage tritt. Wenn diese Muskeln nicht willkiirlich thitig sind und ruhig sein
sollten, herrscht bei dem Jungen in den Lippenmuskeln eine deutliche
Unruhe; dieselbe wird hervorgerufen durch hier und da in denselben auf-
tretende Einziehungen. Auch die Zunge zittert ein wenig beim Vor-
strecken.

¥all IV. (Fig 3.

Schultze schricb1884: ,Bei dem dltesten Middehen sind auch die
dem N. tibialis zugehorigen Muskeln véllig gelihmt und atrophisch; im Ge-
biete der N. peronei ist die Dorsalflexion einer einzelnen Zehe mdglich, sonst
ist jede Extensionsbewegung vollig unméglich. Auch die Oberschenkelmus-
kulatur ist diinn und schwicher als normal; jedoch ist jede Einzelbewegung
mit geringer (ob abnorm geringer?) Kraft ausfithrbar. Aber die Patellar-
reflexe sind erloschen. Die Schmerzempfindung, sowie die Tastempfindung
an beiden Fiissen nicht wesentlich beeintrachtigt.

Die zweite und dritte Zehe jedes Fusses, sowie auch bei den iibrigen
Geschwistern, durch eine stirker entwickelte Schwimmbaut mit einander ver-
bunden.

An den Hinden hochgradige Atrophie der Muskulatur beider
Daumenballen, der Interossei und des Hypothenar; alle diesbeziig-
lichen Bewegungen villig unméglich, Auch das Radialisgebiet beiderseits



Ueber progressive neurotische Muskelatrophie. 6717

nicht intact. Mit Ausnahme des Zeigefingers der linken Hand konnen die
Grundphalangen simmtlicher Finger nicht oder nur minimal gestreckt werden;
die Extensorenmuskulatur der Vorderarme entschieden atrophisch. Die active
Extension der Hinde gelingt in normaler Ausgiebigkeit, aber mit abnorm ge-
ringer Kraft. Die Ulnarbeugung beider Hinde fehlt. Oberarmmuskulatur
diinn, aber leidlich kriftig, ebenso die langen Beugemuskeln und die Prona-
toren und Supinatoren der Hinde. Die Supinatores longi nicht geldhmt.

Auch bei diesem Madchen von fibrilldren Zuckungen keine Spur.

Die Sensibilitét fiir tactile Reize an den Handen, besonders im Ulnaris-
gebiet elwas herabgesetzl; selbst Nadelstiche werden nicht immer als solche
empfunden. Schmerz- und Wirmeempfindung normal; dabei muss bemerkt
werden, dass diese Untersuchung bei diesem Kinde auf grosse Hindernisse
stésst und nur nach langem Bemiihen eini-
ger Massen sichere Resultate erzielt werden.

Sicher ist jedenfalls, dass keine hoch-
gradigen Sensibilititsstérungen bestehen, .
und dass dieselben nicht entfernt an Stérke | < gy
den erheblichen Motilitdtsstérungen ent-
sprechen. ' ot o
Kine elektrische Untersuchung der (o A

p{

Arm- und Handmuskeln liess sich leider bei
dem erheblichen Widerstande des Kindes
nicht durchfiithren«.

Juni 1888. Gretchen Weiss,
13 Jahre alt. Nach der Entlassung auns der
Klinik im Jahre 1884 konnte sie noch
1—2 Jahre mangelhaft gehen, fiel dabei {
aber, besonders in dem letzten Jahre, jeden
Augenblick hin. Die Fiisse waren nach
innen geknickt, so dass sie mit dem v
dorsalen dusseren Fussrande auf den Boden ' |
auftrat. Seiteinem Jahre kann sie iber- "
haupt nicht mehr gehen, weshalb sie
wie in ihrer frithesten Kindheit wieder an-
fing auf den Knien zu rutschen, wenn
sie ihren Platz wechseln wollte und Niemand
zugegen war.

Die Kranke soll im Ganzen, auch am
Korper, mager geworden sein; doch litten
am moisten die Unterschenkel und
die Vorderarme. Hand in Hand damit
ging Parese in diesen Theilen; gerade in Fig. 3.
den letzten vier Wochen soll wieder eine
grossere Mattigkeit der Arme sich eingestellt haben. Schmerzen hatte sie
die Jahre her nie und nirgends, Die Fiisse und Unterschenkel waren
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stets blan und kalt, doch fiihlte sie sowohl Schmerz wie Temperaturdiffe-
renzen; sie gab, wonn sie ein Fussbad bekam, sofort dariiber Aufschluss, ob
es zu warm oder zu kalt war; auch Parésthesien fehlten véllig. '

Am Ausseren Kndchel des rechten Fusses besteht schon seit 4 Jahren
eine eiternde Fistel; etliche Male bildeten sich auch ,, Geschwiire* an
dem rechten Unterschenkel, in der Knie- und Hiiftbeuge, die lange Zeit eiter-
ten, dieselben sollen nicht besonders geschmerzt haben. Das rechte Bein
ist schon seit verflossenem Winter angeschwollen, trotzdem die Wunden bis
auf die Fistel am Fusse, die abwechselnd zuheilt und wieder aufbricht, ge-
schlossen sind.

Die Hinde und Arme waren ebenfalls stets kiithl und blau. Das Ge-
sicht, die héheren Sinne, die vegetativen Functionen, das Verhalten der
Spincteren ganz normal. Sie sowohl wie die beiden kranken Geschwister sol-
len im Schlafe hiufig stéhnen, was der dltere gesunde Bruder weder frither
gethan hat, noch jetzt thut.

Status praesens: Das Madchen sieht im Gesicht noch wohl aus, hat
nur ein etwas pastdses Aussehen und ist, wie Driisenschwellung am Halse und
die Hautnarben, die von Lymphdriiseneiterung ooer Knochencaries herriihren,
beweisen, entschieden skrophulds. Sie ist noch nicht menstruirt, hat aber
im Vergleich zur sonstigen Magerkeit des Rumpfes, ganz abgesehen von den
atrophischen Extremititen, gut entwickelte Mammae.

Die Fiisse sind in gleicher Klumpfussstellung, wie bei den beiden
(eschwistern; sie lassen sich nicht mit Gewalt aus derselben herausbringen,
jeder Repositionsversuch erzeugt, wenn auch nur méssiger Zug oder
Druck angewandt wird, heftige Schmerzen. Ueber dem rechten Fuss-
riicken befindet sich eine alte, jetzt noch niissende Fistel, aus der die Mutter
vor 2—3 Jahren einen Knochensplitter herausgezogen haben will; ausserdem
sind an dem rechten Unterschenkel, der Kniekehle und der Inguinalbeuge dun-
kel pigmentirte, verdickte Hautnarben zu sehen.

Das rechte Bein ist betrichtlich dicker als das linke. Die Verdickung
ist nicht darch Oedem verursacht, sondern wohl eine Folge der chronisch ent-
ziindlichen skrophuldsen Processe in der Haut und den darunter liegenden
Weichtheilen. Durch das Rutschen sind die Epidermisiagen der Knie sehr
verdickt und sehr derb. Das rechte Bein steht in leichter Flexionscontrac-
tur im Kniegelenk, wahrend links in diesem Gelenk passiven Bewegungen
keinerlel Widerstand entgegentritt. Doch ist zu bemerken, dass eine Hyper-
extension im linken Kniegelenk sich ausbildet, sobald man die
Kranke auf die Fiisse resp. den linken Fuss aufrichtet. Allem Anscheine
nach verursachte die linger dauernde Beugung im linken Kniegelenk, welche
wegen der von den skrophulésen Geschwiiren in der Kniebeuge herriihrenden
Schmerzen singenommen wurde, die schliesslich fest gewordene pathologische
Stellung.

Die Haut ist auffallend trocken. Die Fiisse, die Unter- und Ober-
schenkel sind bis zu den Trochanteren herauf blau, kalt und marmorirt;
diese Erscheinungen nehmen gegen den Stamm hin an Stirke ab,
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Die Sensibilitdt der Beine erweist sich gegeniiber den- gewdhnlichen
Untersuchungsmethoden als normal; vielleicht ist die Schmerzempfindung
etwas herabgesetzt. Der Plantarreflex fehlt beiderseits: ebenso fehlen
der Achillessehnen- und Patellarreflex.

Es ist complete Paralyse und fast maximale Atrophie der Fuss-
und Unterschenkelmuskeln des linken Beines vorhanden. Rechts ist
die Atrophie durch die Verdickung der Cutis etc. etwas verdeckt; beziiglich
der Function besteht dasselbe Verhalten wie links, nur kann poch der M. ex-
tensor der zweiten Zehe willkiirlich in leichie Action gebracht werden.

Die Muskeln der.Oberschenkel sind beiderseits in toto abgemagert,
die Extensoren mehr als die Flexoren, alle in dem oberen Drittel weniger als
gegen das Knie hin. Die Functior der Muskeln ist rechterseits wegen der
Flexionscontractur im Kniegelenk schwer zu priifen. Links sind die Muskeln
des M. quadriceps schon so geschwiicht, dass Pat. nicht mehr im Stande ist,
bei leichter Beugung im Kniegelenk den Unterschenkel vollig zu strecken.
Er wird einen Augenblick von der Unterlage erhoben, um sofort darauf zu-
riickzufallen. Die tibrigen Muskeln am Oberschenlel sind graciler und schwa-
cher, als sie sonst sind; es scheint ferner fast, als ob auch der lleopsoas nicht
mehr ganz so kriftig wire, wie gewohnlich, doch ist dariiber schwer in’s
Klare zu kommen. Die Gesdssmuskeln sind, wenn iberhaupt, nur wenig
verdndert.

Die mechanisshe Muskelerregbarkeit ist herabgesetzt, zeigt keine
gualitative Verinderungen; die Muskelbduche sind auf Druck nicht empfind-
lich und fiihlen sich ziemlich fest an. An Stelle der Wade fiihlt man eine
diinne, derbe strangférmige Masse

Umfang der Wade. . . . . ... L1225, L ]8,‘5, Ctm.
,  des Oberschenkels uber dem Knie . r. 24,0, 1. 21,2
» » oben . . . . . r. 34,0, L 31,0

Die Kranke ist nicht mehr im Stande zu gehen; sie steht, wenn sie mit
dem Oberkorper irgendwo anliegt, so dass sie das linke Bein hyperextendirt,
wahrend das rechte in seiner Beugung im Kniegelenk verharrt. Dabei dienen
die Beine mehr als einfache Stitzen, als dass die Muskeln dabei helfen.

Die oberen Extremititen verhalten sich genau wie die unleren,
dusserste Abmagerung der peripherischen Theile mit aufgehobéner Funchon,
Abnahme der krankhaften Verdnderungen gegen den Stamm hin.

Die Hénde befinden sich in Krallenstellung; sie sind flectirt in dem
ersten Interphalangealgelenk, weniger in dem zweiten; die Beugung ist eine
starre. passiv nicht zu Idsende

Die Hinde sind auffallend schmal, diinn und ausgemagert. Die kleinen
Handmuskeln sind geschwunden und baben keine Spur von Func-
tion hinterlassen. Die Extensoren am Vorderarm sind gleichfalls
sehr stark atrophirt und nicht mebr im Stande, eine Dorsalbewegung der
Hand hervorzubringen; sie sind villig gelahmt; dagegen ziehen sich die
Beuger am Vorderarm, mit Ausnahme der Daumenbeuger, noch zusammen,
wobei die Hand ulnarflectirt wird, in welcher Stellung sie auch in der
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Ruhe verharrt. Dadurch, dass dieser geringe Theil der Function der Finger
und Handbeuger erhalten ist, wird es dem Méidchen ermaglicht, den Léffel in
die volle Hohlhand zu nehmen und allein Suppe etc. zu essen,

Die Pro- und Supination der Vorderarme ist wohl recht matt, ge-
lingt aber noch.

Die Extensorengruppe am Oberarm ist elwas abgemagert, nur
leicht geschwacht. Mehr sind beiderseils die Beuger am Oberarm atro-
phisch und paretisch und zwar mehr rechts als links; der M. supinator
longus ist rechts auf ein schmales, kraftloses Biindelchen reducirt,
links bestehen dieselben Verhiltnisse in geringerem Grade. In diesem Muskel
ist die Erkrankung weiter vorgeschritten, als in dem M. biceps brachii.

An den Schultermuskeln besteht, abgesehen von einer wohl schon
pathologischen Schmichtigheit, keine auffallende Stérung; von Hypertrophie
keine Spur. Wenn man die Kranke, die weder stehen, noch gehen kann,
unter den Armen fasst, nm sie in die Hohe zu heben, so hat man einen ganz
festen Halt, '

Die mechanische Muskelerregbarkeit ist herabgesetzt, im Uebrigen nicht
verindert. Die Sehnenreflexe fehlen beiderseits. Die Tastempfin-
dung scheint noch gut zu sein, dagegen reagirt sie auf Nadelstiche
nicht so, alsobsiebesondere Schmerzen davon habe; auch kann sie
nicht angeben, ob der Schmerz in den verschiedenen Nervengebieten der Hand
und des Vorderarmes verschieden ist; der Temperatursinn nicht auffallend
verdndert; fibrillire Zuckungen nicht deutlich.

Dis Halsmuskeln functioniren normal.

Das Gesicht besitzt einen leicht skrophuldsen Ausdruck; die Nase ist
ziemlich dick und breit, die Wange gerdthet.

Weder die Gesichts-, noch die Zungen-, noch die Kaumuskeln sind ge-
schwicht oder merkbar atrophisch; auch fibrillire Zuckungen fehlen. Pupil-
lenreaction und Augenbewegungen ungestort; ebenso functioniren die htheren
Sinne normal.

Wie in der Anamnese erwdahnt, war die Urin- und Stuhlentleerung stets
geregelt. — Die inneren Organe sind nicht nachweisbar verandert.

Zu erwihnen ist noch, dass nach Angabe der Mutter bei Witterungs-
wechsel bei allen drei Geschwistern der Gang immer schlechfer gewesen sein
soll; ferner sei die Schweissproduction eine geringe, trotzdem sie verhiltniss-
miéssig viel tranken. '

Es bedarf wohl keiner besonderen Begriindung, dass in den
Fallen IL., IIL und IV. eine und dieselbe Krankheit verliegt, und
ebenso wenig scheint mir ein Zweifel daran zulissig, dass der Fall L.
in dieselbe Krankheitsgruppe gehért. Auch hoffe ich keinem Beden-
ken zu begegnen, wenn ich den letzteren Fall mit denjenigen der
oben genannten Autoren fiir gleichartig hinstelle, was Charcot-
Marie fiir die drei Schultze’schen Fille bereits gethan haben,
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Der Kiirze halber unterlasse ich deshalb von jedem der obigen
Fille ein Resumé zn geben, erlaube mir dagegen auf Grund dieser
und der fremden Krankengeschichten ein zusammenfassendes Bild zu
entwerfen und, so weit zur Zeit moglich ist, zu erweitern. Es diirfte
dieser Vorgang um so eher berechtigt sein, als in Deutschland das
Leiden noch nicht die geniigende Beachtung in weiteren Kreisen ge-
funden zu haben scheint. Vor Allem mochte ich ihm auch die Auf-
merksamkeit der Chirurgen zuwenden, da dieselben damit behaftete
Kranke hiufig frither zu Gesicht bekommen, als die inneren Kliniker.

Die Krankheit entwickelt sich in den allermeisten Fillen auf
hereditirer Basis; sie hat alsdann einen ansgesprochen erblichen
Charakter und kann sich durch viele, bis zu sechs Generationen fort-
pflanzen, wie bei Eichhorst, Hammond, Herringham und nach
den Angaben von Tooth auch bei Osler zu sehen ist. Zum ersten
Male, ohne dass die Antecedenten daran gelitten batten, sahen die
Krankheit in einer Familie mehrfach bei Geschwistern auftreten:
Eulenburg (Zwillingsbriider), Charcot- Marie und Schultze-
Hoffmann (Fall I, IIL. und IV.); auch Ormerod fand sie bei
zwei Geschwistern, deren Vater an Kinderlahmung (?) litt. Bei diesen
beiden Kindern, die Ormerod untersuchte, gingen die Masern voraus;
denselben kann ich ebenso wenig wie Ormerod selbst und Charcot-
Marie einen directen Einfluss auf die Entstehung des Leidens bei-
messen. Man kann hochstens annehmen, dass die Masern die Krank-
heit friher zum Ausbruch brachten, als es ohne ihr Dazutreten
der Fall gewesen wire. Dafiir spricht auch, dass in dem Falle von
Eichhorst bei doch ausgesprochener Hereditit die ersten Spuren
der Krankheit bald nach einigen schwichenden Einfliissen im 36. Le-
bensjahre bemerkt wurden. Wahrscheinlich gehort auch mein Fall 1.
zu denjenigen, welche familidr auftraten; das scheint mir daraus
hervorzugehen, dass eins der Geschwister der Kranken bis zum Alter
von 3 Jahren nicht laufen lernte, ferner dass die Mutter eine grosse
Anzahl von Friibgeburten hatte.  Von directer Hereditit und
familidrem Auftreten des Leidens war nichts aufzufinden in drei
Fallen Charcot-Marie’s. '

So weit bis jetst zu iibersehen, werden beide Geschlechter
von der Krankheit ergriffen, in weit iiberwiegender Zabhl aber
das miannliche. Derselben fallen in derselben Familie bald Nach-
kommen -beiderlei Geschlechts, bald nur minnliche zum Opfer; ein
anderer Theil der Geschwister bleibt davon verschont. Hochst inter-
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essant ist in dieser Beziehung die Mittheilang von Herringham; bei
ausgesprochen hereditirem Charakter des Leidens — iiber 20 Kranke
in fiinf Generationen — verschonte die Krankheit stets das weibliche
Geschlecht. Dabei horte aber die Krankheit, ebenso wie in den
Eichhorst’schen Fillen, nicht auf, wenn eine Generation iibersprun-
gen wurde, wie z. B. bei der Chorea hereditaria; sondern die Sdhne
gesunder Miitter, die aus der belasteten Familie stammten, wurden
heimgesucht, wihrend die Tdchter stets frei blieben, aber ihrerseits
wieder kranke Séhne gebaren. Von dem kranken Vater erbte das
Leiden direct auf den Sohn weiter. Bs lag also bei der gesunden
Frau aus der belasteten Familie, wenn ich mich so ausdriicken darf,
gegen die Krankheitskeime und Krankheitsanlage eine eigenthiimliche
Tmmunitit desjenigen Ovalum vor, das sich weiblich entwickelte.

Ob es noch andere dtiologische Momente ausser der Ver-
erbung giebt, die die Krankheit erzengen konnen, und welche diese
Momente sind, ist bis jetzt noch picht abzusehen. Die Annahme, dass
acute oder chronische Infectionen oder Intoxicationen sie erzeugen
konnten, entbehrt zur Zeit jeder sicheren Stiitze.

Das Leiden scheint bald von Geburt ab vorhanden zu sein,
bald zeigt es sich erst spater. Sogar zwischen dem 30. und 40.
Lebensjahre, in den Osler’schen Fillen erst nach dem 40., wurden
erst die frithesten Anfinge bemerkt; fir gewohnlich entwickelt es
sich in den beiden ersten Decennien. In ein und derselben Familie
konnen die verschiedenen Individuen in ganz verschiedenem Lebensalter
erkranken, es herrscht darin keine feststehende Regel.

Der Symptomencomplex, unter welchem dieses Leiden sich
uns prisentirt, ist ein so scharf umgrenzter, ein meist so regelmissi-
ger, man kénnte fast sagen, eintdniger, wie bei nur wenigen anderen
Krankheiten. Hat man nur ein einziges Mal einen zu dieser Krank-
heitsgruppe gehorigen Fall gesehen und genau untersucht, so wird
man spiter zur Beobachtung kemmende, falls der Krankheitsprocess
picht im frihesten Stadium sich befindet, kaum verkennen.

Die Krankheit beginnt in eicem bei den einzelnen Kranken
verschiedenen Lebensalter an den unteren Extremititen. Wahr-
scheinlich werden, wie schon Charcot hervorhebt, analog dem an
den oberen Extremititen spiter einsetzenden Process zuerst die -klei-
nen Fussmuskeln krank, schwicher und wohl auch atrophisch. Dies
entgeht fir gewohnlich den Kranken, weil das Leiden sich einschleicht,
pur langsam Fortschritte macht und der Functionsausfall dieser Mus-
keln keine auffallenden Stérungen setzt. Aufmerksam auf die Affec-
tion werden die Patienten oder deren Angehdrige erst spiter, wenn
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sie sich schwicher fiihlen in den Beinen, leichter ermiiden, ibre Beine
weniger in der Gewalt haben und die Fiisse, anfinglich nur beim
Gehen eine falsche Stellung einnehmen. Alsdann sind einzelne Mus-
kelgruppen, meist die M. peronei oder auch die Extensoren der Zehen
schon abgemagert und geschwicht; in selteneren Fillen werden die
Wadenmuskeln um diese Zeit schon erkrankt gefunden, die fir ge-
wohnlich erst nach den Streckern am Unterschenkel an die Reihe
kommen. Ist das Leiden bis zu dieser Stufe, Abmagerung der Unter-
schenkelmuskulatur, krankhafter Stellung der Fiisse mit consecutiver
Gehstorung ete. gelangt, wortiber ein Jahr oder meist mehrere
Jahre hingehen, ist also die Atrophie und Schwiche bis zu den
Knien herauf fortgeschritten, so beginnt mit weniger Ausnahmen
derseibe Destructionsprocess an den oberen Extremititen.
Auch hier leiden zuerst die kleinen Handmuskeln Noth, erst spiter
die Fingerstrecker und -Beuger, auch hier die ersteren meist etwas
frither als die letzteren. In diesem Stadium der Krankheit kamen
bis jetzt die meisten Fille zur Beobachtung; in einer kleinen Anzahl
waren auch die Oberschenkel schon erkrankt, jedoch in viel geringe-
rem Grade. Dagegen wurden nach den bis jetzt vorliegenden Beob-
achtungen die Oberarm-, Rumpf- und Gesichtsmuskeln etc. stets frei
gefunden.

Der Eindruck, den diese Kranken, ohne dass man sich weiter
nach dem Verlauf der Krankheit erkundigt hat, machen, ist folgender:
diinne Unterschenkel mit Pes varus oder Pes equino-varus
— atrophische Hinde mit oder ohne Krallenstellung der
Finger, etwas schmichtige Vorderarme; die Oberschenkel
nicht auffallend versindert, die Oberarme etc. normal; verhiltnissmissig
guter Erndlirungszustand des Rumpfes. Das ist das Bild, das mehr
oder weniger ausgeprigt, immer wiederkehrt. Dass aber das Krank-
heitsbild nicht so bleibt, dass die Krankheit damit noch nicht zum
Stillstand gekommen isi, wie man nach dem bis jetzt vorliegenden
Material anzunehmen geneigt sein konnte, werde ich bei Besprechung
der Affection der einzelnen Theile und der durch dieselbe gesetzten
Functionsstérungen, wozu ich jetzt tibergehe, nachweisen.

Wenden wir uns zunichst zu dem hervorstechendsten und wich-
tigsten Symptom der Krankheit, zur Muskelatrophie. Sie be-
ginnt aasnahmslos an den am meisten peripher gelegenen
Muskeln der unteren Extremititen; deshalb finden wir meist
vollig geschwunden und gelihmt die kleinen Fussmukeln; dann
werden gewdhnlich befallen und sind mehr oder weniger paretisch
und atrophisch die M. peronei, die M. extensores digitor. und
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der Musc, tibialis antic. Ehe noch diese Extensoren am Unter-
schenkel ganz zerstdrt und geldhmt sind, werden die Wadenmus-
keln ergriffen, von welchen zuweilen der Musc. gastrocnem. noch
lingere Zeit eine Spur von Function bewahren kann. Nur in sel-
tenen Fillen, wie bei den von Eulenburg beschriebenen Zwillings-
briidern scheinen die Beuger gleichzeitig mit den Streckern zu
erkranken. Um diese Zeit entdeckt man meist auch schon die
ersten Aunfinge der Krankheit an den Handmuskeln, Wir wollen
aber zuerst sehen, wie sich die Oberschenkel verhalten.
Die Muskeln derselben sind in einer Reihe von Fiallen (Charcot-
Marie, Ormerod, Eichhorst, Hervingham, Schultze-Hoff-
maunn) erkrankt gefunden worden; am meisten haben gewdhnlich die
M. vasti gelitten und diese mehr in ihrem unteren Dritttheil,
so dass direct oberhalb des Knies eine mehr oder weniger bandfor-
mige Abmagerung besteht; Charcot sah auch den M. biceps femoris
geschwacht. Die ganze Oberschenkelmuskulatur war mehr
oder weniger abgemagert und entsprechend geschwicht in mei-
nem Falle IV.; auch der M. ileopsoas war schon etwas paretisch,
wahrend die Glutdalmuskeln noch keine deutliche Verinderung er-
kennen liessen. Auch in meinem Falle IIL. war die Zerstorung in den
Oberschenkelmuskeln schon weiter gediehen, als in den bisher be-
schriebenen Fillen, und war schon am ganzen Oberschenkel deutlich
ausgepragt. Jedenfalls beweist der Fall 1IV., dass die Atrophie un-
aufhoérlich gegen den Stamm hin fortkriecht, bis sie an demselben
angelangt ist, um dann wohl anch auf ihn {iberzugehen. Bestitigen
kann ich die Angaben fritherer Autoren, besonders von Charcot-
Marie, dass die distalen Theile der Biuche der Oberschen-
kelmuskein meist stirker gelitten haben, als die dem Rumpf
niher gelegenen, wodurch man den Eindruck erhilt, als ob auch
an dem einzelnen Muskelbauche der Charakter der ganzen Kraunkheit
sich ausprige. Dabei gehen Atrophie und Parese stets mit
einander parallel, ein gleichfalls bereits von Charcot hervorge-
hobenes Merkmal dieses Leidens.

Wie schon erwihnt, liegen zwischen der Erkrankung der
Beine und der Arme 1—4, seltener mehr Jahre; in vereinzelten
Fallen blieben die Hinde, wie es scheint, eine gréssere Reihe von
Jahren verschont (Eichhorst giebt in einem Falle 14 Jahre an) und
waren es noch zur Zeit, als die Kranken zur Beobachtung kameu.
Ob sie tiberhaupt frei bleiben konnen, bis zn dem in spiterem Alter
eintretenden Tod, muss noch offen gelassen werden; doch scheint es
der Fall zu sein.
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Der Muskelschwund und die Lihmung nehmen an den Armen
ganz genau denselben ascendirenden Gang wie an den Beinen. Zu-
erst magern die kleinen Handmuskeln ab und verlieren die
Fahigkeit, den an sie gestellten Anforderungen in gentigender Weise
nachzukommen; manchmal haben sie an Volumen noch nicht sichtlich
abgenommen und trotzdem sind sie bereits paretisch. In den spiteren
Stadien besteht entsprechend dem volligen Schwund derselben com-
plete Lihmung. Etwas spiter kommen die Muskeln an den Vor-
derarmen an die Reihe, die Strecker meist frither als die Beuger
und die Muskeln fiir die Finger etwas frither als diejenigen fiir die
Hand; auch hier pflegen die unteren Hilften der Muskeln stirker
abgemagert zu sein, als die oberen. Die Pro- und Supinatoren blei-
ben meist linger verschont. In Folge der lidngeren Functionserhal-
tung der Fingerbeuger als der Fingerstrecker bildet sich eine anfangs
noch losbare, spiter starre Krallenstellung der Finger heraus,
ganz wie bei den spinalen Formen der progressiven Muskelatrophie.

Charcot und Marie betonen, dass die Muskeln der Wurzeln
der Extremitiiten relativ unbetheiligt bleiben, wenigstens viel linger,
als jene der Enden der Extremititen, und dass die Gesichts-, Schul-
ter- und Rumpfmuskeln sowie der M. supinator longus intact bleiben.
Das ist wohl richtig fiir die Falle, die und wie sie den beiden Autoren
zur Zeit ihrer Publication bekannt waren, d. h. der Krankheitsprocess
war iber die Oberschenkel und die Vorderarme noch nicht central-

- wirts hinausgegangen. Dass aber die Krankheit an diesen Theilen
nicht immer und nicht fir lingere Zeit Halt zu machen braucht, son-
dern stetig gegen den Stamm hin fortschreiten kann, dann auch die
Gesichts-, Zungen- und Rumpfmuskulatur nicht verschont, dafiir biir-
gen die von mir beigebrachten Fille. Am klarsten tritt uns die Ab-
magerung dieser Theile im Falle IV. entgegen; hier waren die Pro-
und Supinatoren am Vorderarm betrichtlich geschwicht, der
M. supinator longus atrophisch und auf der einen Seite fast vollig
paralytisch; etwas weniger alterirt sind die Beuger am Oberarm
und der Triceps brachii ist schon in Mitleidenschaft gezogen. Die
Schultermuskeln sind aunch auffallend schmichtig und Atrophie und
Parese derselben wahrscheinlich, wenn auch noch nicht mit absoluter
Sicherheit zu constatiren, Im Fall IIl. lassen sich an den Beugern
der Oberarme die ersten Spuren der Erkrankung erkennen. Der
Umfang der Oberarme des Jungen ist geringer als derjenige der
Oberarme seines 4 Jahre jiingeren Schwesterchens und ebenso der-

jenige der Vorderarme. In diesen beiden Fillen ldsst sich die
Archiv f. Psychiatrie. XX. 3. Heft. 45
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Atrophie der Oberarmmuskeln also direct nachweisen. Dass aber im
Falle III. die Schulter-, Rumpf- und Gesichtsmuskeln bereits
in geringem Grade atrophisch, wenn auch noch nicht auffailend pa-
retisch siud, glaube ich aus ihrer Schmichtigkeit schliessen zu diir-
fen. Alle diese Muskeln konuen schliesslich miterkranken und waren
es auch in einigen Fiallen (meine Falle I. und II., Charcot-Marie
Fall IV. und vielleicht Fall I, Eichhorst Fall I.); das geht sowobl
aus der fibrilliren Unruhe als auch aus den Anomalien der elektri-
schen Hrregbarkeit in den betreffenden Muskeln hervor. Es kann
allem Anscheine nach allmilig der ganze willkirliclie mo-
torische Apparat in den Krankheitsprocess hineingezogen
werden.

Der Muskelschwund vollzieht sich symmetrisch und meist
gleichzeitig an den gleichnamigen Kérperabschnitten; doch
kommen leichte Abweichungen (Charcot-Marie IV, Ormerod II.,
Herringham L) in der Weise vor, dass die Erkrankung einer Ex-
tremitit um einige Monate derjenigen der gleichnamigen anderseitigen
vorausgeht; im Grossen und Ganzen ist der Unterschied gering.

Niemals wurde Muskelhypertrophie beobachtet, weder in
den erkrankten, noch in den gesunden, noch in den scheinbar gesun-
den Muskein. Eulenburg giebt zwar an, die Oberschenkel seien im
Vergleich zu den Unterschenkeln in seinen Fiallen hypertrophisch
gewesen; aber es kdnnen normale Oberschenkel stark abgemagerten
Unterschenkeln gegeniiber sehr leicht als hypertrophisch imponiren,
wie ich mich selbst in meinem Falle II. tberzeugen konnte.

Die Atrophie und die ihr parallel gehende Paralyse ist
stets eine von den entferntesten Theilen der Extremititen
zu dem Rumpf hin aufsteigende. Die Muskeln an den Wurzeln
der Extremititen bleiben am ldngsten verschont, Dies, verbunden
mit dem lingeren Intactsein der Rumpfmuskeln, hat zur Folge, dass
die Kranken meist ziemlich gut, wenn auch im vorgeschritteneren
Stadium des Leidens mit Miihe vom Boden aufstehen konnen, dabei
keineswegs an sich in die Hohe klettern, und dass man, wenn man
sie unter den Schultern fasst, um sie in die Hohe zu heben, einen
kriftigen und sicheren Halt hat, da die Schultern nicht nach oben
answeichen, so dass der Kopf zwischen sie zu stehen kommt. Aber
schliesslich kann es doch so weit kommen, dass sie nicbt mehr gehen
konnen und wieder anfangen zu rutschen (Fall 1V.), namlich dann,
wenn die Oberschenkelmuskeln etc. nicht mehr geniigend Kraft be-
sitzen, die zu dem Gehact nothigen Verrichtungen zu leisten.

Durch die Muskelerkrankung treten meist Anomalien der Ge-
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lenke und folglich des Ganges u.s. w. ein, die wieder verschieden
sein konnen, je nachdem die eine oder andere Muskelgruppe, die das
betreffende Gelenk influirt, etwas frither oder spiter erkrankt, als
eine andere. Im Fussgelenk bilden sich aus: Pes equinus, Pes
varus und Pes equino-varus, sogar alle drei nebeneinander bei
den verschiedenen Individuen einer und derselben Familie (Eich-
horst); am hiufigsten scheint der Klumpfuss zu sein. Im Beginn ist
die falsche Haltung des Fusses nur beim Gehen bemerkbar (Orme-
rod, Charcot-Marie) und gleicht sich im Liegen wieder aus; in
dem spiteren Stadium wird sie meist eine mebr daunernde. Doch
kommen auch darin Unterschiede und Ueberginge vor, ob die falsche
Stellung im Fussgelenk eine feste starre, ankylotische, passiv
nicht reponirbare wird, was in den meisten Fédllen der Fall zu sein
scheint, oder eine schlaffe bleibt und eine Art Schlottergelenk re-
sultirt (Eichhorst, Charcot-Marie). Man hat es also hier mit
einem paralytischen Klumpfass u. s. w. zu thun, der, wenn er
frithe, d. h. ehe noch die Unterschenkelmuskulatur stark abgemagert
ist, wie z. B. in Fall II., starr wird, nur durch eine genaue elektrische
Untersuchung von dem congenitalen Klumpfuss zu unterscheiden sein
diirfte, was besonders chirurgischerseits zu beriicksichtigen sein wird.
Denn da das Lejden jugendliche, im besten Wachsthum begriffene
Individuen mit Vorliebe heimsucht, wird es auch an den Formverdn-
derungen der Fusswurzelknochen nicht fehlen.

Die Bewegungen im Kniegelenk wurden fiir gewdhnlich frei
gefunden; nur in obigem Fall III. bestand Neigung zur Beugestellung.
Im Gegensatz hierzu stellte sich bei der ilteren Schwester des Kran-
ken Hyperextension jw linken Kniegelenk ein, wenn man sie auf-
richtete, wihrend das rechte Knie in Flexionscontractur blieb, die
durch eine anderweitize Affection bedingt war.

An der Wirbelssule wurden Formverinderungen und Druck-
empfindlichkeit vermisst.

Der Gang der von mir beobachteten Kinder glich demjenigen von
Kranken mit congenitalem Klumpfuss; er war stampfend, plump,
hatte seine Elasticitit eingebiisst. Aehnlich beschreiben ihn Char-
cot-Marie und die tibrigen Autoren. Kalte Witterung schien einen
ungiinstigen Einfluss auf den Gang zu Zussern.

Die Finger stellen sich, sobald das Leiden etwas weiter vorge-
schritten ist, in dem 2. und 3. Interphalangealgelenk in Flexion.
Anfangs lisst sich die Stellung noch corrigiren, spiter wird sie eine
starre, die auch passiv nicht mehr ausgeglichen werden kann. Die
Hand ist dann ebenfalls stark abgemagert und bietet das Bild der

4b*
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Krallenhand, die von der spinalen progressiven Muskelatrophie her
geniigend bekannt ist. Im Hand- und Ellenbogengelenk wurde eine
Anomalie bis jetzt nicht wahrgenommen, nur in meinem Fall IV,
stand die Hand in Ulnarflexion.

Die Verbildung der Gelenke hat wohl darin ibre Ursache, dass
eine Muskelgruppe das Uebergewicht iiber ihre Antagonisten bekommt,
wenn diese frither erkranken und paretisch werden. Die Folge davon
wird sein, dass wegen des den Muskeln innewohnenden Tonus die
Gelenke im Sinne der gesunden oder relativ gesunden Muskeln eine
Verschiebung erleiden. Die Deformitit wird auch fortbestehen, wenn
die Muskeln, die an ihrer Entstehung activ betheiligt waren, spiter
selbst degeneriren, weil ja nun jede Kraft fehlt, die durch den ur-
spriinglichen Muskeltonus einander geniiherten Ansatzpunkte der Mus-
keln wieder von einander zu entfernen oder die bindegewebigen
Muskelreste zu dehnen. Erkranken die sich functionell die Wagschale
baltenden Muskeln gleichzeitig und gleichmissig stark, so werden
eher die Schlottergelenke oder Mittelformen zwischen Schlottergelenk
und ankylotischem Gelenke resultiren. So lassen sich meiner Ansicht
nach die Apomalien im Fussgelenk und die Krallenhand erkldren;
denn dort erkranken fiir gewdhnlich die M. peronei und die M. ex-
tensor. digitor. frither als die Beuger (Pes varus und Pes equino-varus),
hier ebenfalls die Strecker frither als die Beuger (Krallenstellung der
Hand).

Atrophie der Knochen less sich nicht mit Sicherheit nachweisen,
ebenso wenig Zuriickbleiben derselben im Wachsthum.

Muskelspannungen, welche ja besonders bei Kindern dhuliche
Gelenkverindernngen herbeizufilhren vermdgen, z. B. bei der spasti-
schen cerebralen Parese, kann die Urheberschaft an den geschilderten
Storungen nicht zugeschrieben werden, weil sie in allen Fallen fehl-
ten. Deshalb waren auch passive Bewegungen in allen noch nicht
ankylotisch gewordenen Gelenken widerstandslos ausfiihrbar.

Krampfartige Zustande, so stark, dass die Kranken sehr
darunter litten, wurden in den in Degeneration begriffenen, aber noch
nicht vollig degenerirten Muskeln von Charcot-Marie und Her-
ringham beobachtet; in den meisten Fillen fehlten sie. Eiomal
wurden sie hervorgerufen durch eine elektrische Untersuchung, einmal
durch Bewegung (Charcot-Marie Fall IV. und V.).

Ein anderes Symptom, das sich in den Muskeln zeigt, verdient
eine ganz besondere Beachtung und Berticksichtigung, nimlich die
fibvillaren Zuckungen oder, besser ausgedriickt, der von ihmnen
herrithrende Tremor und die Unruhe in einzelnen Muskelbezirken.
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Bei Eulenburg und Eiehhorst findet sich dariiber nichts angege-
geben. Hammond giebt an. sie gesehen zu haben, doch gehdren
seine Fille wahrscheinlich nicht zu dieser Krankheitsgruppe, wenig-
stens dringt sich mir diese Ueberzeugung immer mehr auf, je ofter
ich mir sie daranf hin ansehe. Ormerod vermisste sie, ebenso sah
Schultze nichts davon, als er die obigen Kranken II., III. und IV.
beobachtete. Dass sie spiter nicht fehlten bei diesen Kindern, ergiebt
sich aus meinen diesjdhrigen Erhebungen. Charcot-Marie, Her-
ringham und ich selbst fanden sie fast regelmissig. Sie fehlen selbst-
verstindlich in Muskeln, deren contractile Substanz schon villig ge-
schwunden ist; es ist mir sogar wahrscheinlich, dass sie zuweilen
tibersehen wurden, weil man den atrophischen Muskeln vorwiegend
sein Augenmerk zuwandte. Dazu kommt ferner noch, dass sie, we-
nigstens nach meinen Beobachtungen und diejenigen von Charcot-
Marie und Herringham scheinen mir im gleichen Sinne zu spre-
chen, meist nicht den blitzartigen Charakter haben, wie wir die
fibrillaren Zuckuongen bei der amyotrophischen Lateralsklerose z. B.
zu sehen gewobnt sind, sondern dass sie mehr als eine continuirliche
Unvuhe sich reprasentiren, die bei kleinen Patienten leicht dem Kin-
desalter zu gute gehalten werden kann. Am lebhaftesten ist -diese
in vielen Fasern gleichzeitig ablaufende Unruhe in denjenigen Mus-
kelgebieten zu beobachten, die in Atrophie begriffen sind; dabei
braucht der Muskel durchaus noch nicht an Volumen eingebiisst zu
haben. Wird gleichzeitig aus inneren Ursachen eine gréssere Anzahl
von Fasern desselben Muskels gereizt, so kommt es zu einer fliich-
tigen Locomotion z. B. eines Fingers oder einer Sehne; besonders die
Fingerbeugersehnen verhielten sich derart.

Charcot und Marie sahen in ihrem Falle IV. leichtes Zittern
der Gesichtsmuskeln und auch eine Differenz in der Faltenbildung
der Stirnhaut zwischen rechts und links; da sie aber Lihmungen der
mimischen Gesichtsmuskeln nicht constatiren konnten, legten sie kei-
nen weiteren Werth auf diese Erscheinung und erkldrten dieselben fiir
normal. Es ist dies derselbe von denCharcot’schen Fiallen, in welchem
Pat. das Aufstehen schon schwer fiel, wasauf ein bereits spiteres Stadiam
der Krankheit schliessen lidsst. Ich halte nach meinen an Fall I
und II1. gemachten Beobachtungen die Muskelunruhe im Gesicht
fir pathologisch und dem fibrilliren Tremor der Extremititenmus-
keln fiir gleichwerthig. Im Falle III. waren in den Brust- und
Lippenmuskeln fibrilldre Zuckungen erkennbar und die Zunge
zitterte; ebenso ergab ein lingeres Beobachten im Falle I. eine
krankhafte Unruhe in den Schulter-, Gesichts- und Zungenmuskeln.
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Dass in diesem Falle das Symptom pathologisch war, wurde durch
den elektrischen Befund erwiesen. Diese Muskelunruhe trigt auch
mit Schuld daran, dass die Kranken nicht ruhig stehen, sondern von
einem Fusse auf den anderen trippeln. Die Schwiche der Beine ver-
ursacht diese Unruhe nicht allein; denn es wire sonst nicht einzu-
sehen, warum die schlaff herabhingenden Arme und das Gesicht nicht
rubig bleiben. Das Spielen der Finger und der Sehnen spricht auch
entschieden fiir diese Auffassung. Bemerken will ich, dass diese
unwillkiirlichen Bewegungen weder choreatischen noch athetotischen
dholich sehen. Dies Symptom verdient um so mehr Beachtung, weil
es uns in einer Anzahl von Fillen ohne weiter aufzuwendende Miihe
und complicirte Priifungen rasch einen Ueberblick iiber die Ausbrei-
tung des Krankheitsprocesses zu geben vermag.

Die mechanische Muskelerregbarkeit ist in den vollig atro-
phirten Muskeln gleich Null, in den atrophirenden herabgesetzt,
ohne dass die Zuckung eine qualitative Aenderung erlitten hitte.
Aber sie ist auch bereits herabgesetzt in Muskeln, welche
noch nicht merkbar abgemagert sind und den an sie gestellten
Anforderungen in normaler Weise nachkommen (Charcot-Marie,
selbst). Doch kommt es auch vor, dass die mechanische Muskel-
erregbarkeit unoch normal ist in den gesund befundenen Muskeln
(Charcot). Empfindlich gegen Druck schienen mir, so weit ich
darauf achtete, weder die Muskeln, noch die Nerven zu sein; ebenso
wenig konnte ich Avschwellungen an deun letzteren entdecken.

Beziiglich der Sehnenreflexe herrscht nur insofern in den An-
gaben der verschiedener Autoren Uebereinstimmung, als daraus her-
vorgeht, dass dieselben mit dem Fortschreiten des Leidens
progressiv schwécher werden, nm schliesslich ganz zu schwin-
den. Sie fehlten insgesammt bei Charcot-Marie’s Fall IV,
meinen Fiallen I. und IV. Der Achillessehnenreflex scheint, wo
darauf geachtet wurde, stets gefehlt zu haben. Der Patellarreflex
war herabgesetst, schwach bis fehlend, nur mit Hiilfe des Jendras-
sik’schen Verfahrens noch auszuldsen oder ohne dies nur des Mor-
gens (Charcot-Marie L, IL, IIL). Schultze fand ihn in obigem
Fall II. noch normal, ich dagegen schon herabgesetzt; Aehnliches
constatirte Herringham in seinem ersten Falle.

Die Sehnenreflexe verhielten sich ebenso verschieden an den
Armen; die Periostreflexe am Vorderarm fehlten in obigem Fall III.,
waren dagegen in Ormerod’s Fall II. sehr lebhaft. Der Triceps-
reflex fehlte in meinen Fillen I, und IV., war dagegen in der soeben
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angefithrten Beobachtung Ormerod’s und in meinen beiden Fillen
II. und IIL sehr lebhaft.

Die elektrische Erregharkeit des motorischen Appara-
tes bot in den untersuchten Fallen ein in vieler Beziehung zwar sehbr
merkwiirdiges, aber gerade in seiner Eigenthiimlichkeit wieder auf-
fallend iibereinstimmendes Resultat. Eichhorst (Fall II1., VI, IX)
fand Herabsetzung und Schwund der elektrischen Erregbarkeit in den
atrophischen und paretischen Muskeln. Ormerod constatirte in sei-
nem ersten Falle Herabsetzung der faradischen und Herabsetzung
oder Schwund der galvanischen Erregbarkeit der afficirten Muskeln,
nur im Thenar nicht scharf ausgesprochene EaR.; die Nn. mediani
am Handgelenk, die Nn. ulnares am Ellenbogengelenk und die Nn.
peronei reagirten nicht. Im Falle II. desselben Autors: Abwesenheit
oder Herabsetzung der Erregbarkeit gegen beide Strome; auch die
M. vast. cruris reagirten nicht, trotzdem sie nicht abge-
magert schienen und noch functionsfahig waren. Schultze
fand, wie oben angegeben, complete EaR. in den Np. peronei und
den zugehorigen Muskeln (Fall IL), in den Nn. tibiales und den Wa-
denmuskeln (Fall TIL.), wahrend in letzterem die schon nicht mehr
gesunden Handmuskeln eine Aenderung der elektrischen Erregbarkeit
nicht erkennen liessen. Unter den finf Kranken Charcot-Marie’s
boten drei (die iibrigen beiden scheinen nicht untersucht worden zu
sein) EaR.; ob complete oder nur partielle geht nicht deutlich aus
der Beschreibung hervor, wenn aunch das erstere der Fall gewesen
zu sein scheint. Charcot fasst die elekirischen Ergebunisse dahin
zusammen, dass im vorgeschrittenen Stadinm der Krankheit die gal-
vanische wie die faradische Erregbarkeit der Muskeln erloschen sei;
in noch nicht vollig degenerirten Muskeln bestehe EaR., in den leich-
test erkrankten Muskeln, die zuweilen noch normales Volomen und
gute Function besitzen, nur herabgesetzte Erregbarkeit ohne EaR. —
Herringham berichtet von EaR. und Herabsetzung der Erregbar-
keit. — Leider wurde in allen Fillen, soweit aus den Angaben zn entneh-
men, die elektrische Untersuchung nicht systematisch auf den ganzen
Korper ausgedehnt und vor Allem auch nicht den Nerven die erfor-
derliche Beriicksichtigung zu Theil. Dass die Nerven dieselbe in
hohem Grade verdienen, beweist das Untersuchungsresuitat in mei-
nem Falle I. Es liess sich in demselben nachweisen Schwund
oder Herabsetzung der elektrischen, galvanischen sowohl wie
faradischen Erregbarkeit in dem ganzen willkiirlichen moto-
rischen Apparat, und zwar nicht allein der Muskeln, sondern
ebenso der Nerven, und EaR. in einem Theile derselben. Die
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Einzelheiten sind interessant genug, dass ich mir erlanbe, dieselben
in moglichster Kiirze zusammenhingend hier anzufiihren. Es be-
stand :

Herabsetzung der faradischen Erregbarkeit in allen moto-
rischen Nerven (Nn. facial., hypogloss., accessor., median. und ul-
nar.), Schwund derselben in den Nn. radial. am Oberarm, den Nn.
crural., tibial. und peronei. Die Abnahme der Erregbarkeit nimmt
mit der Entfernung vom Stamm gegen die Peripherie hin zu und die
meist peripber gelegenen Nerven sind ganz unerregbar. Die indirecten
faradischen Zuckungen sind durchweg matt, etwas langsamer als
pormal, aber nicht ausgesprochen trige. Die Contractionen nehmen
nicht proportional der Verringerung des Rollenabstandes an Energie
zu, sondern beharren auch bei den stirksten Stromen in einer trigen
Mattigkeit. — Auch die galvanische Nervenerregbarkeit ist
sehr stark herabgesetzt in all den oben genannten Nerven, ganz er-
loschen nur in den Nn. peron. Es reagirten die No. facial. bei 12
bis 16 El St. ebenfalls nicht; doch glaube ich, dass hei grosseren
Stromstirken sich Zuckungen eingestellt hitten. Die erste Zuckung
tritt in den verschiedenen Nerven bei einer Stromstirke von 7 bis
14 MA. auf; dabei stellt sich eine Modification des Zuckungsgesetzes
in der Weise herauns, dass die AnSZ stets vor der KaSZ auftritt
und auch bei zunehmender Stromstirke iiberwiegt. Auch diese in-
directen galvanischen Contractionen haben nicht das Blitzdhnliche der
Zuckengen normaler Muskeln, sondern haben bei vorwiegender Kiirze
etwas Mattes und Langsames, sind ein Mittelding zwischen normaler und
Ba-Zuckung. Merkwiirdig ist dabei, dass die Nn. radial.,, crural. und
tibial., die auf den faradischen Strom nicht mehr reagiren, bei Rei-
zung mit dem constanten Strom noch mit einer Zuckung antworten,
immer zuerst auf AunS; um Stromschleifen handelte es sich dabei
nicht; es scheint vielmehr eine pathologische Bigenthiimlichkeit vor-
zuliegen, die ja auch den iibrigen auf den faradischen Strom noch
mehr oder weniger gut reagirenden Nerven innewohnt. — Die directe
elektrische Muskelerregbarkeit verhielt sich der indirecten im
Grossen und Ganzen analog. Es reagirten die Muskeln der verschie-
denen Kérperabschnitte ganz wie die sie versorgenden Nerven, die
Contractionen hatten denselben Charakter wie bei indirecter Reizung.
Nicht reagirten auf sehr starke und die stirksten faradischen
Strome die Extensoren am Vorderarm, die Unterschenkelmuskeln, der
Vastus ext. et intern.; faradische EaR. bestand in dem Thenar und
Hypothenar. Triige antworteten auf den galvanischen Strom der
Thenar und Hypothenar, der Flexor carpi-ulnaris, die Wadenmuskeln
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und der Tibialis antic.; in den iibrigen Muskeln bestand einfache Herab-
setzung mit der erwihnten eigenthéimlichen Modification der Zuckung;
auch die M. vast. ext. etint. und die Extensoren am Vorderarm rea-
girten in dieser Weise. Die Erregharkeit und der Modus der Contrac-
tion wechselten in den kleinen Handmuskeln und nicht bei allen
Untersuchungen war die EaR. in klarer Weise ausgesprochen.

Hervorgehoben zu werden verdient, dass Nerv und Muskel im
Radialis-, Oruralis- und Tibialisgebict beide nur auf den galvanischen
Reiz mit einer Zuckung antworteten, und dass dabei die AnSZ sich
vor der KaSZ zeigte; es bestand also eine seltene abnorme Ueberein-
stimmung in der elektrischen Erregbarkeit von Muskel und Nerv, die
sich sonst unter diesen Umstinden so sehr verschieden verhalten.
Ferner ist auffallend, dass Nerv-Muskelgebiete mit so schlechter
elektrischer Erregbarkeit willkiirlicher Innervation véllig gehorchten.

Bei dieser Kranken 1. waren elektrische Verinderungen iiberall
nachweisbar, wo die fibrillire Unruhe ein Erkranktsein des motori-
schen Apparates bereits vorher hatte erkennen und vermuthen lassen.
Ob sich bei den anderen Kranken (Charcot V., Ormerod I, mein
Fall I1I.) bei darauf hin vorgenommener Priifung ein #hnliches Ver-
halten ergeben hitte, muss dahin gestellt bleiben; wahrscheinlich ist
es immerhin. Jedenfalls geht soviel aus dem Angefiibrten hervor, dass
eine genaue, systematiscbe elektrische Untersuchung der Nerven und
Muskeln gerade bei dieser Krankheit ein nothwendiges Erforder-
niss ist.

Fassen wir das iiber die elektrische Erregbarkeit des motorischen
Apparates Angefiihrte kurz zusammen, so konnen wirsagen, dass vonallen
Autoren Verdnderungen in den Nerven und Muskeln nach-
gewiesen wurden, die zur EaR. gehorten. Von dem reinen,
typischen Bilde der EaR. zeigten die meisten (ob alle?) mehr oder
weniger die beschriebene eigenthiimliche Abweichung, auch noch fune-
tionstiichtige Muskeln. Die Storung der elektrischen Erregbarkeit
nahm von den Enden der Extremititen gegen den Stamm hin allmilig
ab, dhnlich wie Atrophie und Lahmung.

Die Hautreflexe waren erhalter und normal bei Charcot’s
Kranken I., II. IV. und in meinen Fallen II. und III.; sie fshlten in
meinen Fallen 1 und 1V. und in dem finften Charcot’s. Eich-
horst fand ein Mal tragen Pharynxreflex bei gleichzeitig erschwertem
Schlucken (L.).

Die Sensibilitit verhielt sich ebenfalls verschieden und zwar
bis zu einem gewissen Grade unabhingig davon, ob die Lihmung
schon sehr weit gediehen war oder nicht. Subjective Sensibili-
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titsstérungen bestanden bald in den unteren, bald in den oberen
Extremititen bei Eichhorst’s Kranken IIT, IX., X, objectiv nach-
weisbare Storungen erwiahnt Eichhorst (IV.) und fand ich selbst
(L uw. IV)). Subjective und objective Storungen berichten
Eichorst (I.) und Charcot-Marie (V.). In allen ibrigen PFillen
waren weder Schmerzen vorhanden noch Storungen der Sensibilitat
aufzufinden. Als subjective Sensibilititsstérungen sind angefiihrt hef-
tige Schmerzen von der Handwurzel bis in die Fingerspitzen (Eich-
horst 1), Schmerzen im Riicken, in den Unterschenkeln, in den
Hand- und Fingergelenken (Eichhorst IIL), reissende Schmerzen
in beiden Fussgelenken (Eichhorst IX.), heftige intermittirende
Schmerzen von den Knien bis in die Zehenspitzen, denen die Schwiiche
‘bald nachfolgte (Eichhorst X.). In Charcot’s Fall V. gingen der
Lihmung vorans oder folgten bald lancinirende Schmerzen in beiden
Beinen, die 3—4 Tage dauerten, alle 2—38 Wochen wiederkehrten
und zur Zeit der Menses sich steigerten; um das Fussgelenk waren
dieselben brennend, um das Handgelenk schniirend; im spiteren Ver-
lauf der Krankheit verschwanden sie. Hyperaesthesie des Fussriickens
(Eichhorst L), herabgesetate Hautsensibilitdt (Eichhorst IV.) und
verminderte Schmerzempfindung (eigene Beobachtung IV.)) wurden
ebenfalls gefunden. Am interessantesten ist aber das Verhalten der
Sensibilitat in Charecot’s Fall V. und meines KrankenI. Charcot-
Marie constatirten namlich Alteration des Tast-, Schmerz- und Tem-
peratursinns. Die Stérung dieser Empfindungsqualititen war an den
sussersten Enden der Beine und Arme am stirksten und nahm gegen
die Wurzeln der Extremititen hin ab, war aligemein verbreitet, nicht
an einen bestimmten Nerven gebunden. Durch die faradocutane
Priifung wurde der Befund bestitigt und dahin pracisirt, dass Charcot
drei Zonen von verschiedener Intensitit der Stérung unterschied:
Fuss, Unterschenkel und Oberschenkel; an letzterem war die Storung
am geringsten. Ein ganz #hnliches Resultat erhielt ich in meinem
Falle bei der faradocutanen Priifung. Ohne die letztere hitte ich
aus der Reaction der Kranken gegen Nadelstiche nur schliessen
diirfen, dass die Schmerzempfindung am ganzen Korper vermindert
sei; auch iiber den Grad der Abstumpfung derselben wire Unklarheit
geblieben. Mittelst derselben liess sich feststellen, dass nicht allein
die faradocutane Schmerzempfindung, sondern auch die erste faradische
Empfindung der Haut gelitten hat, am stiirksten an den Enden der
Extremititen und mehr an den Beinen als an den Armen, dass die
Storung ganz allmilig geringer wurde gegen den Rumpf hin, dass
aber auch am Rumpf und am Kopf die Verhaltnisse nicht normal
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waren, was ja die geringe Empfindlichkeit gegen Nadelstiche schon
angezeigt hatte. s existirte also in diesen beiden Fillen ein be-
merkenswerther Parallelismus der Stérung in der sensiblen und der
motorischen Sphire.

Charcot giebt an, dass in diesem Falle V. der Muskelsion
vielleicht etwas gestort gewesen sei; ich fand bei dem Kinde L
Schwanken bei Augenschluss, auch wenn es mit gespreizten
Fiissen stand. Ausser der geringeren oder stirkeren Unruhe in den
Muskeln sind Coordinationsstorungen von keinem der Autoren erwahnt.

Gewohnlich fehlten auch vasomotorische Stérungen nicht
(Eichhorst, Ormerod, Charcot-Marie, selbst); sie bhielten
sich ebenfalls streng an den Bezirk der Lihmung und der Atrophie
und waren auch in Fillen mit normaler Sensibilitit vorhanden. Die
Fiisse und Unterschenkel waren cyanotisch, marmorirt und
kalt, ebenso die Hinde und Vorderarme. Zuweilen setate sich
die verminderte Hauttemperatur auf die Oberschenkel fort, bis heranf
zn den Trochanteren (Charcot, selbst). Die Kilte und cyanotische
Farbung der Haut wurde parallel der Atrophie nach oben hin ge-
ringer, ging in ‘normal warme Hautbezitke iiber. Die Haut war in
meinen Fallen trocken; Charcot fand sie ein Mal auffallend feucht
(II1.) und Ormerod (I.) constatirte, dass vom Knie abwirts das
Bein zeitweise geschwollen war und die Atrophie verdeckte. Bei
kalter Witterung scheinen diese Stoérungen stets mehr hervorzutreten.

Psychische Storungen kommen bei dem Leiden so gut wie nicht
vor. Die Kranken fiihlen sich sonst ganz gesund, haben guten Appetit,
guten Schlaf, normale Verdawung und sehen gut aus. Auch die
Sphincteren thun ihre Dienste; nur Ormerod constatirie einmal
voriibergehend Enuresis, jedoch nar beim Gehen, nie Nachts oder in
der Ruhe; bei derselben Kranken bestanden auch Kopfschmerzen und
Athembeschwerden; ob diese Symptome zur Krankheit gehdren oder
nur zufillige sind, muss offen bleiben; ecinstweilen mdgen sie nur
registrivt werden. Die Stimme und Sprache boten nichts Abnormes.
Die inneren Organe und der Urin wurden normal befunden.

Es fragt sich nun, ob das vorstehend geschilderte Krankheitsbild
so viel characteristische Merkmale besitzt, um es leicht genug von
anderen atrophischen L#hmungen unterscheiden zu konnen. Mehr
oder weniger kommen dabei in Betracht:

1. Die cerebrale Kinderldhmung; dieselbe ist geniigend von
obigem Leiden unterschieden durch die spastischen Symptome, durch
vorwiegend halbseitiges Auftreten, durch das Fehlen #dhnlicher elec-
trischer Vergnderungen, durch geringere Atrophie der Unterschenkel,
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haufig durch Convalsionen, epileptische Anfille, Strabismus, psyehische
Storangen u. 5. w.

2. Die spinale Kinderldhmung. Sie entwickelt sich in wenigen
Stunden oder Tagen; einmal vorhanden, wird sie rickgingig, bleibt
stationdr, ist nie progressiv; selten ist sie so symmetrisch und so
gut wie nie in dhnlicher Weise nur auf die Enden der Extremititen
beschrinkt. EaR. ist scharfer ausgesprochen; Schmerzen und Sen-
sibilitatsstorungen fehlen; sie ist nicht hereditér, fast nie familiar.

3. Die Poliomyelitis antervior chronica beginnt an den
Hinden, fihrt zur Krallenhand, schreitet aufwirts fort, kann aber
an den oberen Extremitiiten wohl auch den umgekehrten Gang nehmen.
Fir gewohnlich kommen nach diesen erst die Beine an die Reihe,
wo Lihmung und Atrophie abzusteigen pflegen. Sie ist also durch
den Gang des Krankheitsprocesses schon unterschieden von vorliegen-
der Affection.

4. Die amyotrophische Lateralsklerose verlduft viel rascher,
erzeugt Atfrophie en masse mit Lihmung, wird von gesteigerten
Sehnenreflexen, Muskelspannungen begleitet, endigt unter Bulbir-
erscheinungen todtlich; auch sie etablirt sich zuerst an den oberen
Extremititen und steigt abwirts.

5. Die Syringomyelie mit den ithr verwandten Verinderungen
inr Riickenmark vermag an den Hinden zu ahnlichen Symptomen zu
fiuhren, zu Krallenhand, Abmagerung der unteren Partien der Vorder-
armmuskeln, zu Sensibilititsstorungen u. s. w. Die Beine sind an-
fanglich meist frei und sind, wenn sie erkranken, meist Sitz spastisch-
paretischer Symptome; also auch bei dieser Krankheit pflegt der Gang
der Atrophie umgekehrt zn sein, an den Armen zu beginnen, spiter
auf die Beine iiberzugehen. Immerhin ist denkbar, dass bei diesem
Leiden bei gleichzeitiger Erkrankungder Lenden- und Halsanschweliung
ein ghnliches Bild sich entwickeln konnte, wie in obiger Affection.

6. Die Tabes dovsalis, die multiple Sklerose, die trans-
versale chronische Myelitis, die hereditire Ataxie und die
itbrigen Affectionen der Medulla spinalis kdnnen bei der Differential-
diagnose unberiicksichtigt bleiben wegen der allzugrossen Verschie-
denheit der Krankheitserscheinungen im Vergleich zu den oben ge-
schilderten,

7. Melr Schwierigkeiten bereitet entschieden die Differential-
diagnose des Leidens von der multiplen chronischen Neuritis,
Die acute infectivse und rheamatische multiple Neuritis kann wegen
des acuten Eintritts der Erscheinungen, der raschen Aufeinanderfolge
von Lihmung und Atrophie ibergangen werden. Die chronische
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Neuritis mehrerer Nervengebiete nimmt dagegen zuweilen einen ganz
ahnlichen Verlauf. Sie kann im Peroneusgebiet beginnen; Lihmang
and Atrophie in den Streckern am Unterschenkel, der Wade, den
Oberschenkelmuskeln folgen aufeinander, gleichzeitig #hnliche Er-
scheinungen inden Hand- und Vorderarmmuskeln. Sensibilititsstérungen
sind vorhanden oder fehlen, EaR. in ihren verschiedenen Niiancen
ist nachweisbar; die Schnenreflexe konnen erhalten sein oder fehlen;
auch die Gehirnnerven werden nicht immer verschont; also eine ganze
Reihe von Erscheinungen, wie wir sie oben mitgetheilt. Aber es be-
stehen auch noch hinreichende Unterschiede zur Trennung der beiden
Affectionen von einander. Vor Allem ist die multiple chronische
Neuritis niemals in der Weise hereditir oder familiar, fiihrt,
30 weit mir bekannt, nur héchst ausnahmsweise zu Klumpfuss, verlduft in
raschen auf einanderfolgenden Schiiben, bringt den ganzen zu einem Ner-
venzweig gehorigen Muskel zuvr Atrophie, oder wenigstens nie nur die
distale Halfte, wird meist stationir, kann in Besserung und Heilung
ibergehen. Auch setzt das Leiden nicht nach einer Reihe von Jahren,
da, wo es steben geblieben ist, z. B. an den Knien oder Ellenbogen,
wieder ein mit genau dem alten Character, ist iiberhaupt kaum je
oder hochstens zufillig gleichméssig ascendirend. Es fehlt ihr also
der stetig deletive Character. Trotz der Aehnlichkeit der Symptome
der beiden Leiden, wenn man sie einzeln betrachtet, ist der ganze
Krankheitsverlauf und das resultirende Krankheitsbild so verschieden,
dass die Differentialdiagnose ohne grosse Schwierigkeiten moglieh ist.
Dass auch pathologisch-anatomisch grosse Aehnlichkeit existirt, wird
spiter auseinandergesetzt.

8. Von der Dystrophia muscul. progr., die mit der beschrie-
benen Affection viel Aehnlichkeit in der Aetiologie hat, indem beide
hereditir wie familidr, infantil wie juvenil u. s. w. vorkommen, lisst
sich dieselbe ohne Schwierigkeit auseinanderhalten. Es fehlt vor
Allem stets Hypervolum der Muskeln, das Leiden beginnt sofort mit
Atrophie und zwar regelmaissig an den Aussersten Enden der Fxtremi-
titen, wihrend die Dystrophia muscul. progr. diese Theile lange Zeit
frei ldsst oder zu Hypervolum derselben fithrt, sich dagegen gerade
an den Wurzeln der Extremititen, den Muskeln des Schultergiirtels
und Oberarms (juvenile Form) oder denjenigen des Beckens und des
Oberschenkels etablirt, wie bereits Charcot hervorhebt. Beachtens-
werth und differentialdiagnostisch sehr wichtig ist in Folge der ver-
schiedenen Localisation die Differenz im Gebrauch der Extremititen,
im Aufstehen, im Gang, im An- und Auskleiden; fasst man einen
Kranken mit Dystrophia muscul. progr. unter den Achseln und ver-
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sucht ihn in die Hohe zu beben, so fehlt jeder Halt, die Schultern
weichen nach oben aus, nicht so bei Kranken, die mit obiger Krank-
heit behaftet sind. Bei der myopathischen progressiven Muskelatrophie
gehoren fibrillire Zuckungen und EaR. zu den Ausnahmen, bei unserer
Krankheit zu den gewdhnlichen Erscheinungen; hier sind Sensibilitits-
storungen hiufig vorhanden, dort fehlen sie vollig. Gesichtsbetheili-
gung scheint bei beiden Affectionen vorzukommen, bietet aber eben-
falls Differenzen. Trotz dieser in die Angen fallenden Abweichungen
im Krankheitsbild haben Landouzy und Déjérine die Eichhorst-
schen Fille zur progressiven Myopathie gerechnet und daraus einen
»1ype femoro-tibiale de Eichhorst“ gemacht, als ob es nicht schon
geniigend Typen bei diesem Leiden gebe.

9. Zu erwiabuen bliebe noch bei der Differentialdiagnose der
congenitale Klumpfuss. Wie die Bezeichnung schon ausdriickt,
wird dieser Klumpfuss angeboren, bei unserer Krankbeit entwickelt
er sich spiter, post partum. Krsterer bleibt stationdr, letzterer ver-
schlimmert sich mit dem Fortschreiten des Leidens, welches ihn her-
vorruft. Geniigende Unterschiede liefern die electrischen Befunde,
Priifungen der Sensibilitiit, Sehnenreflexe u. s. 'w.

Im Hinblick auf diese Differenzen wird man dem Vorgange der
friiheren Autoren nur folgen konnen und die Krankheit von den atro-
phischen Lahmungen als eine ,eigenthiimliche nicht nur, soudern als
eine eigene selbststandige abtrennen miissen.

Bei diesem Punkte angelangt, die Krankheit als eine selbststin-
dige, von den bekannten chronischen Muskelatrophien wohl zu unter-
scheidende aufzufassen, haben wir uns zu fragen, wo der Ausgangs-
punkt, wo der Sitz des Leidens ist und ferner, welche Verinderungen
in den erkrankten Organen es sind oder muthmasslich sind, die das
geschilderte Krankheitsbild hervorrufen. Auch darin lLerrscht unter
denjenigen Autoren, die sich in dieser Hinsicht etwas bestimmter aus-
sprachen, eine erfreuliche Uebereinstimmung. Fulenburg, Eich-
horst und auch Ormerod machen dariiber keine Angaben. Schultze
erdrtert zuerst die Frage und kommt zu dem Schlusse, dass ,die
Annahme im hochsten Grade wahrscheinlich sei, dass es sich um
multiple periphere Lisionen handele“, worunter er Lisionen der peri-
pheren Nerven im Gegensatz zu dem Centralorgan versteht; mit
volliger Sicherheit konne erst die Autopsie entscheiden. Charvcot
und Marie halten es fir schwierig, zu entscheiden, ob eine Myelo-
pathie oder eine multiple periphere Neuritis vorliege, doch neigen
sie mehr zur Annahme hin, dass das Centralorgan, das Riickenmark,
erkravkt sei. Tooth meint, dass es sehr wahrscheinlich sei, dass
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eine Neuropathie vorliege. Alle Autoren sprechen sich also dahin
aus, dass eine Affection des Nervensystems wahrscheinlich sei, nicht
aber eine Myopathie in strengem Sinne.

Autoptische Befunde existiren nur wenige und sind erhoben worden
zu einer Zeit, als man die verschiedenen Formen von Muskelatrophie
erst anfing zu trennen, und als man noch nicht daran dachte, dass
es sich bei vorliegender Krankheit- um eine besondere Art von pro-
gressiver Muskelatrophie handeln konne. Die Befunde sind in Folge
dessen einerseits woh! um so unparteiischer, andererseits aber viel-
leicht noch nicht erschépfend genug. Charcot und Marie, sowie
den iibrigen Autoren waren sie villig entgangen, nur Tooth erwihnt
sie fliichtig.

Ich erlaube mir dieselben gekiirzt hier einzufiigen. Wenn ich
dieselben nicht noch mehr zusammengedringt wiedergebe, so geschieht
es deshalb, weil ich die klinische Seite nicht vernachlissigen zu
diirfen glaube, um so weniger, da aus derselben ihre Identit4t mit
vorliegender Krankheit erst erwiesen wird und weil sie auch zur
Fixirung und Erweiterung des Symptomenbildes beitragen.

Der erste Sectionsbefund ribrt von R. Virchow?®) her.

Es handelt sich um einen 44jihrigen Pfriindner des Wiirzburger
Juliushospitals, der einer Lungentuberculoss mit Amyloidentartung und Oede-
men erlag. Er war intra vitam als Arthritiker aufgefasst worden;
iiber die Gelenkverinderungen keine Angaben. — In der Jugend gesund; im
21, Lebensjahre die ersten deutlichen Lihmungserscheinungen.
Dieselben begannen in den unteren Extremitéiten und schritten nach
und nach auf die oberen fort, so dass er die letzteren in letzter Zeit nur
noch durch eine Art Schleuderbewegung in der Gewalt hatte. Blase und
Mastdarm blieben bis zuletzt frei; 6 Jahre nach Beginn des Leidens voriber-
gehend Besserung; seit 8 Jahren fast véllig gelihmt im Wiirzburger Spital,
— Der Vater des Kranken war in demselben Zustande gestorben,
bei ihm entwickelte sich die Krankheit erst in den 40er Jahren.

Anatomischer Befund. Muskeln der Exsremititen sehr abgemagert
von blassrothlich gelbem Aussehen; einzelne Muskeln ganz degenerirt; mikro-
skopisch bestanden die degenerirten Muskeln aus Fettzellen und feinen kdrni-
gen Schlduchen, den Resten der Muskelfasern, in den Wandungen der kleinen
Arterien der Muskeln ebenfalls Fettkérnchen. ,Die Nerven scheinen weniger
Fasern zu enthalten als normal, denn sowoh!l auf Léngs- als auf Querschnitten
fanden sich sehr breite Zwischenrdume zwischen denselben, welche von einem
dusserst kernreichen Gewebe eingenommen sind“; auch stellenweise viel fein-

*Y R. Virchow, Ein Fall von progressiver Muskelatrophie. Virchow’s
Archiv VIIL. 8. 537.
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korniges Fett. Alle untersuchten Nerven enthielten noch deutliche Fasern, die
grosse Breite besassen, weniger dunkel contourirt waren; nur stellenweise
grossere Anh#ufungen von Markstoff. — Rickenmark und Nervenwurzeln
dusserlich ziemlieh normal; auf Querschnitten schon makroskopisch von der
Hohe der oberen Halswirbel, nach unten zanehmend, bis gegen die Lenden-
anschwellung eine hellgrane, etwas durchscheinende Masse in den Hinter-
strdngen, am stdrksten neben der hinteren Lingsspalte. Sie erreichte in den
unteren Theilen des Riickenmarks die grauen Hinterhérner an dem Eintritt
der hinteren Wurzeln. Mikroskopisch erwiesen sich nur die Hintersirdnge,
nicht auch die grauen Hinterhdrner erkrankt, die Nervenfasern verschwunden,
Corpora amylacea, kein Fett; Riickenmarksgefisse normal; Gewebe der dege-
nerirten Partie verfilzt. — Im Gehirn ausser Oedem nichts Abnormes.

Kurz zusammengefasst ergab also die Autopsie: Degeneration
der peripheren Nerven und graue Degeneration der Hinter-
strange, vorwiegend der Goll’schen Strange, fettige und
parenchymatdse Degeneration der Muskeln.

Wenn auch Anamnese und klinischer Befund zu wiinschen iibrig
lassen, so scheinen folgende Symptome die Zugehdrigkeit des Falles
zu upserer Krankheit ziemlich sicher zu machen: 1. die Hereditit,
2. die Gelenkverinderungen, wenn auch nicht genau angegeben ist,
welcher Art sie waren, 3. der ascendirende Gang und der ganze
Verlauf der Krankheit. Diese war schon in ein spiites Stadium iiber-
gegangen, denn Pat. war bereits 8 Jahre vollig geldhmt, konnte nicht
mehr gehen und hatte auch die Arme nur noch durch eine Art
Schlenderbewegung in der Gewalt. Blase und Darm functionirten
bis zum Tode normal. — Der Fall lehrt auch, dass die Krankheit
die Oberarme nicht verschont, wie Charcot und Marie meinten.

Ausser Virchow obducirte Friedreich einen hierhergehorigen
Fall; es ist dies die zweite Beobachtung in seinem Werk iiber pro-
gressive Muskelatrophie.

Elisabeth Schuhmacher, 837 Jahre, Tochtergesunder Eliern; von drei
Geschwistern leidet sie und noch ein Bruder an der gleichen Affec-
tion. Sie hatte als kleines Kind Gichtern, war dann véllig gesund. Um das
10. Lebensjahr wurden ohne nachweisbare Ursache die Beine unter hiufi-
gen kurzen Zuckungen und Schmerzon immer schwicher und magerer; etwa
!/, Jahr spiter begannen die Hinde und Vorderarme unter gleichen Erschei-
nungen zu erkranken und waren nach Verlauf weniger Jahre wie die Beine
total abgemagert und bewegungslos. In dieser Weise erhielt sich der Zustand
stationir bis zum 32, Lebensjahre, wo nun unter reissenden Schmerzen und
fibrilldren Zuckungen auch der linke Oberarm abzumagern und kraftlos zu
werden begann. Schon seit linger als 10 Jahren, erzihlt die Kranke,
seien die frither auf’s Husserste abgemagerten Beine allmilig
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wieder dicker geworder, ohne dass sich jedoch in denselben die Bewea-
gungsfihigkeit wieder hergestellt hitte. Seit vielen Jahren kann Patientin
weder stehen noch gehen und liegt immer zu Bett. — Die Menses sind in
Ordnung. ‘

Die Muskulatur des Gesichts, Halses und Rumpfes normal. Die beiden
Unterextremititen von normalem, vielleicht etwas {ibergrossem Volumenj; ihre
Consistenz weich, schlaff, teigig; complete Paralyse derselben. Die Fiisse
sind als Klumpfisse im rechten Winkel nach innen gestellt. -— Die Mus-
kulatur beider Hinde und Vorderarme bis zum &ussersten abgemagert und
vollig paralytisch; die Finger zeigen die charakteristische hakenformige Ben-
gung. In missigem Grade atrophisch erscheint die Muskulatur des linken
Oberarms, ebenso der M. delt. dieser Seite, wihrend die symmetrischen
Muskeln rechts durchaus unverindert sind; dabei entsprechende Functions-
storung. Sensibilitdt durchaus normal, ebenso die Functionen des Gehirns und
der héheren Sinnesnerven; die Function des Darms und der Sphincteren in-
tact; die inneren Organe mormal. Bxitus im 38. Lebensjahre unter den Er-
scheinungen einer acuten Lungenaffection, nachdem in den letzten Wochen
hdufiges Erbrechen und andere gastrische Symptome sich dazu gesellt hatten.

Sectionsbefund: Katarrhalische Pneumonie, sonst nichts Bemerkens-
werthes von den inneren Organen.

Fibros-sehnige Entartung der Hand- und Vorderarmmuskeln beider-
seits, ohne dass eine Spur von Muskelfasern zurtickgeblieben. An einzelnen
Stellen massenhafte Ziige und Haufen von Kernen, die die Richtung der
friitheren Muskelfasern einhielien, Rechierseits Oberarmmuskeln normal, lin-
kerseits an den Muskeln des Oberarms und der Schulter, die makroskopisch
noch gut aussehen, mikroskopisch Wucherung des Perimysium intern. und der
Muskelkerne, Zerfall und Schwund der Muskelfasern. In den normales Volumen
aufweisenden unteren Extremititen complete lipomatSse Entartung bis zu den
Glutdalmuskeln herauf. — Gehirn, Gehirnhiute und Riickenmarkshiute nor-
mal. Im Rickenmark makroskopisch und mikroskopisch graue Degeneration
der Goll’schen Stringe, im Lendenmark am ausgedehntesten, im Halsmark
sich allmélig verlierend. Sonst normaler Befund am Riickenmark, auch in
der grauen Substanz desselben. — Das Bild der interstitiellen chronischen
Neuritis in den vorderen unteren Riickenmarkswurzeln und von da an Inten-
sitit zunehmend bis in die feinsten intermusculiren Nervenstimmechen. Die
hinteren Wurzeln der sacralen und lumbalen Rilckenmarksnerven zeigten die-
selbe Ver#inderung in weit geringerem Grade. Bemerkenswerth war, dass an
den Nervenfasern eines und desselben Priparates die verschiedensten Zustinde
unmittelbar nebeneinander bestanden; so lag unmittelbar neben einer stark
gequollenen triiben Faser eine ganz normale, schon doppelcontourirte, daneben
wieder eine in einfacher Abmagerung oder klumpigem Zerfall des Marks be-
griffene oder mit sehr ausgedehnter Kernwucherung in der Schwann’schen
Scheide versehene Faser u. s. w., so dass in dieser Bezieshung die vollkom-
menste Analogie mit den Zustdnden in den Muskeln bestand. — In den Ner-
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ven der oberen Extremitit dieselbe Veriinderung vor der Peripherie bis herauf
zu den Nervenstdmmen am Oberarm, nicht bis in die Riickenmarkswurzeln.
An den sensiblen Hautnerven keinerlei Verinderung. — Halsstrang des Sym-
pathicus und dessen Ganglien normal.

Apnatomisch haben wir also Nerven- und Muskelveridnde-
rungen wie bei degenerativer Atrophie der Nerven, ferner
Degeneration der Goll’schen Stringe; also in jeder Beziehung
eine Uebereinstimmung wmit dem Virchow’schen Fall. Die Nerven-
degeneration ist am weitesten gediehen in den periphersten Theilen
der Nerven, den intramusculidren Fasern.

Klinisch ist, wie der nichste Fall beweist, die familidre Genese
hervorzubheben. Die Atrophie war an den oberen Extremititen 20 Jahre
auf die Vorderarme und Héinde beschrinkt geblieben, dann schritt
dieselbe ohne nachweisbare Ursache linkerseits auf die Oberarm- und
Schultermuskeln fort; die zum Aeussersten abgemagerten Beine nahmen
spater durch Fetteinlagerung in das Perimysium ihr friiheres Volumen
wieder an, wurden fast hypervoluminds und konnten dem Volumen nach
als normal gelten, wire eine Spur von Motilitit dabei wiedergekehrt.

Folgenden Fall fiige ich zur Ergiinzung der klinischen Symptome
und wegen des Befundes an harpunirten Muskelstiickchen hier an.
Es ist dies der dritte von Friedreich beschriebene Fall.

Joseph Sehuhmacher, Bruder der vorigen Kranken war bei der ersten
Untersuchung durch Friedreich im Jahre 1859, 22 Jahre alt, — Im
17. Jabhre Oberkiefernekrose, einige Male Intermittensanfille.

Im 6. Lebensjahre Gichtern; im 7. begann die Krankheit zuerst im
rechten Bein unter hiufigen Schmerzen mit zanehmender Abmagerung
und Schwiche; bald nachher folgten die gleichen Erscheinungen im lin-
ken Bein. Im 10.Jahre Erkrankung der rechten Hand und '/, Jahr
spater der linken in gleicher Weise, aber ohne Schmerzen. Syndactylia
congenitalis zwischen 2. und 3. Zehe.

Objectiv: Ausgeprigteste Atrophie der Muskulatur beider Vorderarme
und Hénde mit Bewegungslosigkeit und hakenférmiger Krimmung der Finger.
Die beiden Fiisse total bewegungslos, zu hochgradigen Klumpfiissen verbildet.
DieMuskeln der Unterschenkel, besonders die Waden von gutem Volumen, aber
weich und teigig, ohne eine Spur von Contractionsfidhigkeit. Patient behaup-
tet, die Waden seien frither in hohem Grade abgemagert gewesen; die atro-
phischen Muskeln mussten also eine lipomatése Umwandlung erfahren haben.
Oberarme und Oberschenkel wohl genihrt, ihre Muskulatur von guter Con-
sistenz und normaler Function; es hat sich somit der Process scharf an den
Ellenbogen- und Kniegelenken beschrinkt; Muskeln des Rumpfes und Kopfes
ohne Anomalie. Die Hautsensibilitat, die Thétigkeit der hoheren Sinne und
des Gehirns, ebenso die inperen Organe vollkommen normal.
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Befund im Jahre 1868: Die Contracturen der Fiisse viel hochgradiger
als frither; die Fersen stark nach oben, die Fussspitzen nach unten gezegen;
zugleich sind die Fiisse so stark nach innen gedreht, dass der Fussriicken
nach unten, die Planta pedis nach oben und innen sieht; dicke, hornige
Schwielen auf dem Fussriicken; Gehen nur mit Kriicken méglich; Zehen stark
flectirt. Die kleinen Fussmuskeln total geschwunden; erhebliche Atrophie der
Unterschenkel, nur die Waden besitzen noch einen méssigen, wenn auch kaum
die Hilfte des normalen betragenden Umfang. Es musste also in den neun
Jahren ein Schwund des die Muskeln schon damals substituirenden Fettge-
webes stattgefunden haben; Function gleich Null. — Hénde und Vorderarme
wie vor 9 Jahren.

In den letzten 4 Jahren starke Schmerzen in den Oberarmen und seit-
dem Abmagerung und Schwiche derselben. Die Mm. bicipites in ihrer ganzen
Linge missig atrophisch und geschwicht; die Mm. tricipites gleichfalls atro-
phisch, indessen nur in ihren unteren Hélften paretisch; an den M. deloid.
keine Verinderung. — Volumsverminderung wesentlich an den unteren Hilf-
ten der Oberschenkel, bei kaum merkbarem Unterschied von der Norm an den
oberen Hilften derselben; Bewegungen der Oberschenkelmuskeln alle noch
wohl moglich, aber erheblich matter. An den Oberschenkeln und Oberarmen
fibrilldre Zuckungen. Muskulatur des Kopfes und Rumpfes normal. — Be-
trichtliche Kilte und Cyanose der Hénde und Fiisse, sowie eine bei der Ent-
bléssung eintretende dunkelblaurothe marmorirte Farbung der Vorderarme,
der Ober~ und Unterschenkel; auch an der Vorderfliche des Thorax bei der
Entblossung eine nicht geringe Zahl grésserer und kleinerer, rosarother, der
Schamréthe vergleichbarer hyperimischer Flecke. Laryngoskopisch: Totale
Bewegungslosigkeit des linken Stimmbandes ohne wesentliche Anomalie der
Stimme, Beim Athmen und Intoniren zeigen das linke Stimmband, sowie der
linke Giesskannenknorpel keine Spur von Bewegung, wahrend dieselbe rech-
terseits sehr lebhaft erfolgt. Dabei erscheint die linke Giesskanne entschieden
kleiner, die gleichseitige Halfte der Commissura interarytaenoides diinner und
schirfer, sowie alle Gebilde an der linken Hilfte des Introitus laryngis von
goringem Umfange, wihrend an der vorderen Fliche des Schildknorpels am
Halse keine Asymmetrie zu beobachten ist.

Die elektrische, faradische wie galvanische Erregbarkeit der atrophlschen
Muskeln geschwunden, der in Atrophie begriffenen am Oberschenkel und Ober-
arm herabgesetzt.

An den harpuonirten Muskelstiickchen fand sich: Im M. biceps (begin-
nende Atrophie) die meisten Muskelfasern normal; an vielen bei Erhaltung
der Querstreifung eine Vermehrung der Muskelkerne; andere Muskelfasern von
geringerer Breite bei guter Querstreifung. Nirgends wachsartige oder fettige
Degeneration und parenchymatdse Triibung; im Perimysium intern. Wuche-
rungsvorgdnge. Makroskopisch sahen die harpunirten Stiickchen normal aus.
Bei verschiedentlich wiederholter Harpunirung desselben Muskels fehlt jede
Erkrankung, ,ein Beweis, dass in den fritherenStadien der Krankheit die Ver-
4nderung nicht den ganzen Muskel gleichzeitig und gleichmissig befallt, —

46*
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Im M. biceps und Vastus intern. femoris im Allgemeinen die gleichen Veri-
derungen; im M. rect. femoris ist die Erkrankung weiter vorgeschritten; das
Muskelstiickchen aus demselben ist makroskopisch réthlichgelb; mikroskopisch
betriachtliche Volumsverminderung vieler Fasern mit hoheren Graden von Kern-
wucherung sowie interstitielle Bindegewebshyperplasie; an vislen Stellen Fett-
zellen zwischen den Muskelfasern. Der M. gastrocnem. in reines Fettgewebe
umgewandelt.

Ich glaube, die von Friedreich entworfene Krankengeschichte
lisst an Klarheit und Gepauigkeit nichts zu wiinschen iibrig und
macht es iiber jeden Zweifel erhaben, dass diese Fille zu unserer
Krankheit gehoren.*)

Erkundigungen, die ich neuerdings tber die Familie einzog, er-
gaben, dass die Schwester der beiden Kranken starb, ohne gelahmt
gewesen zu sein; auch der Pat.,, von dem die letzte Krankengeschichte
stammt, ist todt.

Ueber den Verianf der Krankheit in dem letzten Falle finde ich
nichts hinzuzufiigen. Hervorheben will ich nur, dass das Volum der
Waden im Verlanf der Krankheit wechselte in Folge von
Binlagerung und spéterer Resorption von Fett in den vollig atrophirten
Muskel, dass ferner durch Retraction des Bindegewebes in
den Waden anch nach vélligem Schwund der Muskulatur der
Kiumpfuss noch hochgradiger wurde und gieichzeitig in leichte
Spitzfussstellung iiberging, wiederum ein Beweis filr das Vorkommen
bindegewebiger Contracturen bei diesem Leiden. Die Atrophie der
unteren Halften der Oberschenkel- und gewisser Oberarm-
muskeln hielt Friedreich fiir eine Andeutung dafiir, dass ,ein
directes Uebergreifen und Aufsteigen des Erkrankungsprocesses von
unten nach oben per continuitatem et contignitatem der Theile®
statthabe. Sodann ist noch bemerkenswerth die Lihmung der
rechisseitigen Kehlkopfmuskeln mit Atrophie derselben
selbst wie auch der Knorpel dieser Seite; Friedreich
jusserte dariiber die Meinung, dass dieselben den Verdnderungen an
den Extremititen gleichzusetzen seien, worauf auch die vasomotorischen
Storungen am Rumpf hinweisen.

Aus alledem geht wiederum hervor, dass die Krankheit sich iiber
den ganzen Korper verbreiten kann,

Stellt man die beiden anatomischen Befunde nebeneinander, so
fallt ihre Uebereinstimmung sofort auf. Virchow fand graue De-

*) Wahrscheinlich gehort auch noch der Fall VII. Friedreich's
hierher.
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generation inden Hinterstringen, vorwiegend den Goll’schen
Stringen des Rickenmarks, interstitielle Neuritis der peri-
pheren Nerven mit ihr entsprechenden Muskelverinderungen;
Friedreich wies nach eine chronische interstitielle Neuritis
der motorischen Nerven, die von der Peripherie nach dem
Centrum zu an Intensitit abnahm, aber bis zu den Riicken-
markswurzeln reichte, geringere Erkrankung der hinteren Sacral- und
Lumbalwurzeln, ferner graue Degeneration der Goll’schen
Striange; in den Muskeln einfache Atrophie der Fasern,
parenchymatése Triibung und Degeneration derselben,
interstitielle Wucherungsvorginge und Lipomatose. Bei Durchsicht
der Beschreibung, die Friedreich tber die feineren Structurver-
dnderungen der Nerven und auch der Muskeln in seinen Fillen giebt,
wird map anerkennen miissen, dass demselben die spiter mit dem
Namen der periaxilen und praewallerschen Neuritis belegten Nerven-
verinderungen nicht entgangen und nicht unbekannt waren.

Als ich auf der diesjahrigen Neurologenversammlung in Freiburg
iber den Fall I. berichtete, waren mir die soeben beigebrachten
Obductionsbefunde noch nicht bekannt. Doch war ich auch ohne sie
schon zu dem Schlusse gekommen, dass wir aller Wahrscheinlichkeit
nach eine ascendirende Degeneration der peripheren Nerven bei Ge-
legenheit einer Section vorfinden wiirden. Was mich damals schon
dazu bewog eine multiple Nervendegeneration anzunehmen, #bnlich
derjenigen, wie sie Gombault®) experimentell durch Verfiitierung
von Blei an Meerschweinchen erzeugte, das waren ausser der Aehn-
lichkeit der klinischen Symptome z. B. Parese-ohne deutliche Atrophie,
welche in beiden Krankheitsprocessen hervortraten, vor allen Dingen
die eigenthtimlichen electrischen Verdnderungen der Muskeln und zum
Theil anch der Nerven, welche sich in fast allen Fillen wiederfanden,
und die erhaltene, wenn auch etwas geschwichte Bewegungsfihigkeit
in eiper Reihe von Muskeln, die electrisch entweder gar nicht mehr
erregbar waren oder mehr oder weniger deutlich das Bild der EaR.
boten. Dieses Verhalten erinnerte mich an #hnliche und gleiche Be-
funde von Erb, Kast, Kahler und Pick, Fischer, E. Remak
und Anderen, welche entweder an Kranken mit Bleiintoxication oder
an solchen, die an Neuritis multiplex litten, erhoben waren. Besonders
Blei, Quecksilber (Letulle) und Alkohol, also vorwiegend toxische
Substanzen scheinen Verinderungen an den Nerven — ob primir
oder secundir bleibe zuniichst dahingestellt — hervorzurufen, die

*Y Gombault, Arch. de Neurolog. 1880. No. 1.
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nach den Untersuchungen Gombault’s und auch anderer Autoren
zunichst zu Schwund des Nervenmarks, zu einer periaxilen, segmen-
tiren oder, wie Gombault sie spater*) nennt, zu einer praewaller-
schen Nervendegeneration fihren. Diese Art der Degeneration, welche
fibrigens auch bei spinalen Leiden vorkommt, pflegt keine schweren
Motilititsstorungen zu setzen; erst wenn es zu einer Continuitits-
trennung des nackten Axencylinders kommft, entwickeln sich diejenigen
functionellen und anatomischen Verinderungen, welche die #chte
Waller'sche Degeneration im Gefolge hat. Durch den in einigen
Fillen unseres Leidens gefilhrten Nachweis schwerer electrischer Ver-
anderungen in den Nerven bei gut erhaltener Fihigkeit Willensimpulse
zu leiten, was aus der erhaltenen Motilitit evident hervorging, war
gleichzeitig der Beweis erbracht, dass fiir den iiberwiegendsten Theil
der Nervenfasern die Bahn von der motorischen Rindenregion bis zun
den Muskeln nirgends unterbrochen sein konnte und dass auch letztere
in einem - leistungsfahigen Zustande sich befanden; es mussten also
wenigstens die specifischen Leiter der Willensimpulse, die Axencylinder
und aunch die Ganglienzellen im Riickenmark, erhalten und leitungs-
fahig sein, brauchten deshalb aber nicht normal zu sein. Dass die
Nerven nicht auf den electrischen Reiz reagirten, liess sich in Ueber-
einstimmung mit der Erb’schen Hypothese dadurch erkliren, dass
zur Aufnahme und Uebertragung des electrischen Reizes auf den
- Axencylinder der Markmantel nothig zu sein scheint, der bei der be-
schriebenen Degeneration allein zu Grunde gehen kann. Alles dies
zusammengenommen wies darauf hin, dass eine Degeneration in
den peripherischen, motorischen und sensiblen Nerven
vorliegen miisse, dhnlich oder gleich derjenigen, wie bei toxischen
Lihmungen. Zu eipem &Zhnlichen Schlusse kam wahrscheinlich aus
shnlichen Ueberlegungen Schultze, welcher die grosse Rolle, die
die Hereditat bei der Krankheit spielt, noch nicht geniigend kannte
und entsprechend wiirdigen konnte. Er meinte, die Kinder einer
Familie wiichsen unter gleich schidlichen Einflissen auf und konnten
deshalb auch gleichartig erkranken; ,man konne sich sehr schwer
vorstellen®, fiigt Schultze hinzu, ,dass ein zuerst normal functio-
nirender Nerv lediglich durch abnorm verlaufende Wachsthumsvor-
ginge aus inneren Ursachen so degeneriren konnte, dass er vollig
die Eigenschaften eines avs dusseren Ursachen degenerirenden bekomme<.

Die oben angefiihrten Sectionsbefunde ergaben eine chroniseche

Y Gombault, Sur les 1ésions de la névrite alcoolique. — Compt. ren-
dues 1886. p. 439.
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interstitielle Neuritis in den motorischen Nerven mit ascendirendem
Gang!, @hnliche Verinderungen in den sensiblen Nerven und auf-
steigende Degeneration in den Hinterstringen des Riickenmarks als
anatomisches Substrat fir die klinischen Symptome. Sie bestitigten
also die von mir gemachte Annahme vollauf. Ich driickte mich
damals nur so aus, dass die Verinderungen in einer Degeneration
multipler peripherer Nerven mit aufsteigendem Gang be-
stehen wiirden, und legte mehr Gewicht auf die degenerativen als
auf die entziindlichen Processe in den Nerven. Aus diesem Grunde
schlug ich vor, die Krankheit bis auf Weiteres mit dem Namen
progressive neurotische Muskelatrophie zu belegen, anstatt
der bis jetzt gewihlten Benennungen: ,eigenthiimliche progressive
atrophische Paralyse® (Schultze), ,forme particuliére d’atrophie
musculaire« etc. (Charcot und Marie), ,muscular atrophy of the
peroneal type“ (Tooth), aus denen insgesammt iiber den Sitz und
das Wesen des Krankheitsprocesses nichts Bestimmtes hervorgeht und
welche nicht geniigen zur Trennung von den anderen Arten der pro-
gressiven Muskelatrophie. Ich ziehe das Attribut neurotisch dem-
jenigen neuritisch vor, weil ich der Ausicht bin, dass es sich that-
sidchlich mehr um eine neurotische Atrophie als um eine wahre Neu-
ritis handelt. Der Ausdruck neuropathisch, den man im Gegensatz
zu myelopathisch und myopathisch wéhlen mochte, ist nach der
heutigen Gebrauchsweise des Wortes viel zu allgemein. Die Bezeich-
nung progressive neurotische Muskelatrophie soll in sich schliessen,
dass die Muskelatrophie das hervorragendste Symptom des Leidens
ist, dass dieselbe progressiv-chronisch verlsuft und ferner, dass wir
die Verinderungen in den peripheren Nerven zu suchen haben, soweit
die Untersuchungen bis jetzt ergaben, und endlich, dass diese Ver-
inderungen in den Nerven auf dem Wege der Degeneration und nicht
durch active Entziindung zu Stande kommen. Es schiebt sich
dann die Krankheit, als ein Mittelglied, das bis jetzt fehlte, aber
auch als trennender Keil zwischen die spinalen Formen und
die musculdren Spielarten der progressiven Muskel-
atrophie ein.

Die obige Benennung des Leidens wihlte ich im Anschluss und
auf Grund der angefiihrten theoretischen Betrachtungen und der ana-
tomischen Befunde, sowie auch des Mendel’schen Befundes bei einem
Fall von Hemiatrophia facialis, vorwiegend vom realistischen Stand-
punkte aus, indem ich die in den Nerven nachgewiesenen Verinde-
rungen als solide Basis nahm. Damit will ich aber keineswegs gesagt
haben, dass das Leiden seine primire Entstehung in einer Erkrankung
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der peripheren Nerven habe, denn es spricht Vieles dafiir, dass der
Ausgangspunkt, der priméire Sitz in den Centralorganen zu suchen
ist, und zwar in der grauen Substanz des Riickenmarks (und den
Spinalganglien?).

Wegen der grossen Aehnlichkeit, welche zwischen der Bleilih-
mung und obiger Erkrankung beztiglich einer Reihe klinischer Sym-
ptome existirt, glaube ich die Bleildhmung bei der Besprechung dieser
Frage nicht iibergehen zu diirfen, trotzdem ich wohl weiss, dass sich
die Autoren in ihrer Meinung {iber den Ausgangspunkt des Leidens
von den Nerven oder von der grauen Substanz des Riickenmarks aus
in zwei Lager theilen. Bei genauer Durchsicht einer grosseren Reihe
von Obductionsbefunden dieser Affection fiel mir auf, dass die grauen
Vordersiulen doch eigentlich h#ufiger erkrankt gefunden wurden, als
ich nach den letztjihrigen Publicationen den Eindruck hatte. So
fand Gombault bei seinen experimentellen Untersuchungen neben
der segmentiren periaxilen Neuritis zwei Mal nur die graue Substanz
des Riickenmarks ergriffen und zwar der Ganglienzellen derselben, ohne
dass Entziindungserscheinungen da waren. Ererwihnt, dass Vulpian
viel tief greifendere Verinderungen in den Vordersiulen nachge-
wiesen habe., Oppenheim constatirte eine ausgesprochene Poliomye-
litis anterior und hilt sie fiir seinen Fall mit Recht fiir das Primére;
er spricht sich dabei in enger Anlehnung an die Erb’sche Hypothese
dahin aus, ,dass es sehr wahrscheinlich sei, dass die Functionen der
Ganglienzellen der Vorderhdrner, bevor sich materielle Verinderungen
unseren Augen bemerkbar machen, gestort werden“. Dazu kommt
noch ein Fall von v. Monakow und von Zunker. Ersterer Autor
erklart sich fiir centralen Ursprung des Leidens, letzterer fiir peri-
pheren Ursprung desselben, trotzdem er evidente Veranderungen an
den Ganglienzellen der grauen Vorderhérner nachwies, Ihpen gegen-
fiber stehen wieder Fille mit Verinderungen, die nur die peripheren
Nerven betreffen (s. bei Schultze: Ueber Bleilihmung). Jedenfalls
miissen obige Befunde bei Bleilihmung den Verdacht erwecken, dass
doch im Riickenmark der eigentliche Sitz der Affection sein kann.
Vielleicht bringen weitere zur Obduction kommende Fille Klarheit,
moglich auch, dass die Entscheidung sich noch liangere Zeit hinzieht,
bis dureh feinere Untersuchungsmethoden vielleicht anch moleculare Ver-
anderungen pachgewiesen werden kinnen oder die Befunde unzwei-
deutig fiir den Sitz in den peripheren Nerven sprechen oder dafiir, dass
beide Apparate aus gleicher Ursache isolirt und unabhingig von ein-
ander erkranken in den verschiedenen, klinisch gleichartigen Fallen,

Sehen wir zu, ob die Entwickelungsgeschichte des Ner-
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vensystems uns einen Anhalt giebt, der sich dazu verwerthen lisst,
den peripheren oder den spinalen Sitz fiir uussere Krankheit wahr-
scheinlicher zu machen. Es scheint von den Anatomen und Embryo-
logen fast durchweg angenommen zu werden, dass die Fasern der
peripheren Nerven von den Ganglienzellen des Riickenmarks aus
wachsen. Kolliker*) sagt: Die Stimme der sensiblen und motori-
schen Nerven treten ohne Ausnahme in erster Linie als Biindel pa-
ralleler Faserchen auf, zwischen denen keine Kerne und keine Zellen
sich befinden. Sie kommen nie ohne Verbindung mit dem (Riicken-)
Mark zur Beobachtung, sie wachsen aus den Zellen der grauen Sub-
stanz des Marks hervor und wuchern ununterbrochen in die Peripherie,
wihrend die kernhaltigen Scheiden einer Umhiillung der Axencylinder
mit peripherischen Zellen ihren Ursprung verdanken; die Schwann-
sche Scheide ist eine dem Axencylinder urspriinglich fremde Bildung
dabei wird ihre Wichtigkeit fiir die Bildung des Nervenmarkes
anerkannt. His**) drickt sich folgendermaassen aus: ,ieh
balte es fiir eine unanfechtbare Thatsache, dass die peripheri-
schen Nerven bei ihrem ersten Auftreten in Form feiner kernloser
Fasern erscheinen, wie sie schon Remak beobachtet hat;* an einer
anderen Stelle heisst es: ,Die ersten peripherischen Nervenfasern
sind motorische Wurzelfasern, dieselben treten als Fortsiitze von Zellen
der ventralen Markhilfte auf«.

Sehr beachtenswerth sind die mehr die Markbildung der Ner-
venfasern angehenden Mittheilungen von Vignal***). Derselbe fand
Nervenfasern ausser bei Thieren auch beim Menschen bis zur Geburt
marklos. In den peripheren Theilen der Nerven fand er ferner die
marklosen Fasern viel reichlicher als in den dem Centralorgan niher
gelegenen. Da diese Differenz sich wihrend der ganzen Entwicke-
lung bis nach der Geburt so verhilt, kann man nach Vignal sagen,
dass die Entwickelung der Nervenfasern in den dem Cen-
trum nidher gelegenen Nervenabschnitten weiter vorge-
schritten ist als in der Peripherie, und dass der Grad der
Entwickelung proportional ist der Nachbarschaft der
Wurzeln. ' :

*) K6lliker, Entwickelungsgeschichte. II. Aufl. S. 601.
**) His, Ueber das Verhalten der weissen Substanz und der Wurzelfasern
am Riickenmark menschlicher Embryonen, Archiv fir Anatomie. 1883,
pag. 163. '
***) Vignal, Mémoire sur le développement des tubes nerveux chez les
embryons des mammiféres. — Arch. de physiol. 1883, p. 513 und 536.
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Auf diesen unfertigen Bau der Nervenfasern haben Soltmann
und nach ihm Westphal die von der Norm abweichenden elektri-
schen Erregbarkeitsverhiltnisse der Nerven und Muskeln Neugeborener
zuriickgefiihrt. Beide Autoren hatten ndmlich dbereinstimmend ge-
funden, dass zur Erregung der Nerven und Muskeln Neugeborener
viel stirkere faradische und constante Strome nothig sind als bei
Erwachsenen, und dass die Zuckungen langsamer und triger, schlep-
pender und kriechender sind, als bei Erwachsenen, dass endlich die
Erregbarkeit in den ersten Lebenswochen zunimmt. Die Aehnlichkeit,
welche die elektrische Reaction der Nerven und Muskeln Neuge-
borener mit derjenigen nicht vollig degenerirter, sondern in Degene-
ration begriffener, in die Erkrankung erst hereingezogener Nerv-
Muskelgebiete bei unserer Krankheit hat, erscheint mir sehr gross.

Vignal sagt: Der Grad der Entwickelung der Nerven-
fasernist der Nachbarschaftder Wurzeln proportional. Fir
unsere Krankheit konnen wir den Satz aufstellen: der Grad der
Brkrankung ist der Nachbarschaft der Wurzeln umgekehrt
proportional oder, was dasselbe sagt, die Degeneration der Nerven-
fasern geht bei diesem Leiden in umgekehrter Richtung wie ihre Bil-
dung und Entwickelung vor sich. Auch die anatomische Structur der
Nerven ist, ehe es schliesslich zur Continuititstrennung kommt, zur
Zeit der Entwickelung und der Degeneration ein #dhnlicher.

Da nun, wie die embryologischen Untersuchungen ergeben, das
Nervenmark in der Peripherie vor dem Erscheinen der Fibrille noch
picht vorhanden ist und die Nervenfibrille auf ihrem Wege nach der
Peripherie fertig empfingt, sondern erst entsteht, nachdem die ur-
springlich marklose Nervenfaser schon eine Zeit lang an Ort und
Stelle verweilt hat, so sieht das doch ganz so aus, als ob zur Bil-
dung der Markhiille ein Reiz von der Nervenfibrille her néthig sei.
Dieser formative Reiz wird aber wohl nur insoweit von der Nerven-
fibrille an sich ausgehen, als dieselbe ihn von ihrem Mutterboden,
von der Ganglienzelle aus empfingt. Die primire Ursache zur Bil-
dung des Nervenmarks muss, vorausgesetzt, dass die oben angefiihrten
embryologischen Untersuchungen richtig sind, dann doch immer wie-
der in der Ganglienzelle liegen. Sind wir so gezwungen, aus der
Ganglienzelle nicht allein die Nervenfibrille hervorgehen zn lassen,
sondern ihr auch zuzuschreiben, dass sie den Anstoss zur Bildung
des Nervenmarks giebt, so glaube ich auch ancehmen zu diirfen, dass
ihr unter normalen Verhiltnissen die Kraft innewohnt, dieselben zn
erbalten und eventuell bei Verlust z. B. Nervendurchschneidung auch
wieder néuzubildeu, wie diese Gebilde ja auch thatsichlich nach
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vélliger Degeneration hiufig genug wieder neugebildet werden. Daher
diirfte es denn auch kommen, dass Verletzungen und Entziindungen
der peripheren Nerven eine verhiltnissmissig viel giinstigere Prognose
geben, als die gleichen Alterationen, falls sie das Centralorgan, die
Ganglienzelle, treffen, denn die letztere ist wohl! im Stande einen
Nerven wieder zu formiren, wenn er zu Grunde gegangen ist, wihrend
das Umgekehrte, wenn die Ganglienzelle allein- oder mit erkrankt und
untergegangen ist, nicht vorkommt. »

Nehmen wir an, die Ganglienzelle im grauen Vorderhorn sei
erkrankt, was geschieht dann? Geht sie rasch zu Grunde, z. B. in
Folge eines Traumas, so degenerirt die Nervenfaser und zwar muss,
ebenso wie nach einer Nervendurchschneidung der peripher gelegene
Abschnitt degeneriren. Dieser thut es nach Ranvier und Anderen
immer zuerst in der Peripherie und der Degenerationsprocess schreitet
gegen die Schnittfliche hin fort. Es muss sich dementsprechend der
Vorgang auch bei einer Zerstorung der Ganglienzelle abspielen, da
das ja einem an das centralste Ende der peripheren Nervenfaser ge-
legten Schnitt entspricht. Nur wird wegen des acuten Functionsaus-
falles der Ganglienzelle der ganze periphere Nerv rasch zu Grunde
gehen und es wird deshalb schwierig werden den aufsteigenden Cha-
rakter der Degeneration klar zu erkennen. — Gesetzt nun, die Gan-
glienzelle verliert allmilig die ibr zur Erhaltung der Nervenfaser,
des Axencylinders und des Nervenmarks innewohnende Kraft, so liegt
nichts niaher als anzunehmen, dass die Degeneration in umgekehrter
Richtung abliauft, wie seiner Zeit die Bildung der Nervenfaser, dass
zoerst in der dussersten Peripherie derselben das Nervenmark zerfallt
und schwindet, dann erst die Nervenfibrille, und dass die Degenera-
tion eine ascendirende, centripetale ist. Dass die Ganglienzelle dann
nicht bloss vorgefunden werden kann, sondern auch gar keine beson-
ders auffallenden Formverinderungen aufzuweisen braucht, liegt auf
der Hand; selbstverstindlich kann und wird auch sie schliesslich bei
fortbestehender Schidlichkeit oder aus inneren, in unserer Krankheit
z. B. hereditiren Ursachen ihre Form &ndern oder ganz schwinden.
— Zwischen diesen beiden Extremen, raschem Untergang der Gan-
glienzelle und allmiligem Dahinsiechen, kann man sich die verschie-
densten Ueberginge vorstellen. Und vielleicht lassen sich von diesem
Gesichtspunkte aus manche auffallende neuere Obductionsbefunde er-
klaren, auf welche einzugehen hier nicht der Platz ist. =

Zu beriicksichtigen tst ferner noch, dass bei vorliegender Krank-
heit recht hiufig nur die untere Halfte der Muskelbduche erkrankt
gefunden wurde. Das spricht eigentlich auch nicht gerade sehr fiir
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rein peripheren Ursprung des Leidens; dagegen leuchtet diese Art
der Atrophie eher ein, wenn man sich den Muskel von zwei Nerven-
biindeln inpervirt oder aus zwei oder mehr Schwalbe’schen ,priméren
Muskeln“ bestehend denkt. Das am meisten peripher gehende Faser-
biindel und mit ihm der zugehorige Muskelabschnitt werden zuerst
degeneriren, wenn der Krankheitsprocess nach dem oben angegebenen
Modus ablauft. Selbstverstindlich wird dieser Verlauf nicht mathe-
matisch genau eingehalten werden,

Schwer scheint mir fiir die centrale Natur des Leidens noch in’s
Gewicht zu fallen die Hereditit desselben, ferner, dass die Krank-
heit an irgend einem Korperabschnitt Stillstand machen kann fir
Jabre und Jahrzehnte und danp in genau der gleichen Weise ohne
bekannte Ursache wieder fortschreitet. Das thut meines Wissens eine
gewohnliche Neuritis nicht nach so langer Zeit. Die von mehreren Auto-
ren beobachteten Syndactylien der Zehen weisen auch darauf hin, dass
Entwickelungsanomalien mit im Spiele sind, #hnlich wie wir sie auch
fiir die Friedreich’sche Krankheit, der hereditiren combinirten
Systemerkrankung des Riickenmarks, anzunehmen gezwungen sind,
Solchen Affectionen einen degenerativen ueurotischen Process als
Grundlage zu geben, sagt meiner Auffassang ebenfalls mehr zu, als
eine lebensldngliche Entziindung eines Abschnitts des Nervensystems
dafiir anzupehmen.

Jedenfalls ist so viel sicher, dass pach Erkrankung peripherer
Nerven aussehende Krankheitsbilder aus inneren Ursachen entstehen
kinnen.

Nach alle dem halte ich es fir nicht allein méglich, sondern
sogar fiir wahrscheinlich, dass die beschriebene Krankheit ihren pri-
miren Sitz im Rickenmark, und zwar in den ganglionidren Apparaten
desselben hat. Aber auch fiir den Fall, dass sich diese Annahme
bestitigen sollte, konnte der Name progressive neurotische Muskel-
atrophie beibehalten werden als Aasdruck fiir den zn Grunde liegen-
den Krankheitsprocess.

Ueber Ausgang und Dauer der Krankheit ist nur wenig zu
sagen. Sie kann Jahre und Jahrzehnte Stillstand machen, nachdem
die Atrophie bis zu den Knien oder Ellenbogen angelangt ist, um
sodann ohne bekannte Ursache weiterzuschreiten. Die Kranken kén-
nen alt werden damit, 70 und mehr Jahre, je nachdem das Leiden
frilher oder *spater beginnt. Ob es bei jugendlichen Individuen
rascher verlsuft oder weniger rasch als bei alteren, geht aus den bis
jetzt vorliegenden Beobachtungen nicht hervor; eine besondere Diffe-
renz scheint in dieser Beziehung nicht zu bestehen. Ob durch Ueber-



Ueber progressive neurotische Muskelatrophie. 713

greifen des Krankheitsprocesses auf die bulbiren Nervengebiete der
Tod direct herbeigefiihrt werden kann, oder ob eine intercurrente
Krankheit dem Leben vorher ein Ende setzt, bleibt noch festzustellen.
Dass die bulbiren Nerven nicht verschont werden, ist oben erwihnt.
Moglich aunch, dass fiir immer Stillstand eintritt, wenn die Opfer zu
hiilflosen Kriippeln geworden sind.

Die Prognose ist dementsprechend quoad vitam dubia, quoad
sanationem pessima. Das hat das Leiden mit anderen hereditiren
Krankheiten (Friedreich’sche Ataxie, Chorea hereditaria) ebenfalls
gemein. :

Die Therapie war bis jetzt machtlos. Klumpfussoperationen
w. s. w. werden pur voriibergehend den Kranken etwas niitzen konnen;
Gyps- und Wasserglasverbinde zor Correctur dieser Gelenkverbil-
dungen scheinen mir bei dem Charakter des Leidens geradezu con-
traindicirt zn sein, da sie die Atrophie nur beschleunigen werden.

Heidelberg, den 8. December 1888,



