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W e n n  auch die Fortschritte, die in den letzten Jahrzehnten auf dem 
Gebiete der Nervenkrankheiten gemaeht wurden, recht bedeutend sind, 
so stossen uns doeh noch hliufig genug Krankheitsfalle auf, welehe 
sich in eine der bereits feststehenden Krankheitsgruppen nicht unter- 
bringeu: lassen; wit pflegen solche Fi~lle als eigenthfimliche oder auch 
als dunkle zu bezeichnen. Derartiges begegnet uns noch dazu nieht 
s elten auf dem Gebiete der progressiven Muskelatrophie, eider Krank- 
he!t, bei welcher die Ver~.nderungen so sicht- und greifbar zu Tage 
liegen, dass man meinen solltei die Erkennung and Trennung Solcher 
Krankheitsf~lle yon anderen bekannten Affectionen k6nne nnmiiglich 
grosse Sehwierigkeiten bereiten. Man sollte um so mehr erwarten, 
dass in Fiillen von progressiver Muskelatrophie die Differentialdia- 
gnose nicht schwierig ware, da gerade diese Krankheit bereits eine 
so reichliche und fruchtbare Bearbeitung erfahren hat, wie Bur wenige 
Nerven- und Muskelkrankheiten. Vieles ist durch dieselben auch 
schon erreicht. Was man z. B. vor einem Decennium noch als rara 
at curiosa zusammenwarf oder auch zum Theil mit dem D u e h e n n e -  
A r a n '  schen Typus der progressiven Muskelatrophie zusammenbraehte, 
hat heut zu Tage grossen Theils seine Unterkunft in jenem polypen- 
artigen Symptomencomplex gefunden, als dessert anatomisches Sub- 
strat die Syringomyelie trod die ihr verwandten. Ver~nderungen im 
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Rfiekenmark festgestellt wurden n. s .w. Warden so einerseits neue 
Krankheitsbilder geschaffen and damit die Zahl der Krankheiten ver- 
mehrt, so gelang es andererseits wieder eine Vereinfaehung vorzu- 
nehmen, wie die Vereinigung der versehiedenen Glieder der soge- 
nannten myopathischen Form tier progressiven Muskelatrophie zu 
einer grossen Krankheitsfamilie~ der Dystrophia muscularis progres- 
siva, beweist. 

Es haben sieh so allm~lig als Hauptrepr~sentanten der ehroni- 
schen progressiven Muskelatrophie die Poliomyelitis anterior chronica, 
die amyotrophische Lateralsklerose and die Dystr0phia muscularis 
progressiva herausgebildet. Dass neben der myelopathisehen and der 
myopathisehen Muskelatrophie der naehstehend beschriebenen, zur 
Zeit in weiteren Kreisen, wie es seheint, noeh nieht genfigend ge- 
kannten und beaehteten Form yon progressivem Muskelsehwund ein 
selbstst~ndiger Platz eingeraumt werde, dazu m6ge folgende Mitthei- 
lung mit beitragen. 

Casuistisehe Mittheilungen erschienen fiber diese Krankheit schon 
vor ziemlich langer Zeit. Bereits im Jahre 1856 verSffentliehte 
E n l e n b u r g * )  mit anderen F~llen yon progressiver Muskelatrophie 
zwei hierhergeh6rige; es bestand ,eine wunderbare Uebereinstimmung 
der afiicirten Muskeln bei beiden Brfidern". Ziemlich viol spi~ter, im 
Jahre 1873, beschrieb E i e h h o r s t * * )  dieselbe Krankheit bei einer 
Familie, in der sie sich gleichartig schon durch sechs Generationen 
ferterbte. Hammond***)  berichtet fiber eine Familie~ in welcher 
eine ahnliche (dieselbe?) Krankheit als ,,Wetherbee ail ~r erblich war. 
Sodann brachte O r m e r o d ~ )  1884 einen Beitrag zu dem Leiden und 
in demselben Jahre auch Fr. Sebu l t ze r  Alle diese Publicationen 
erschienen unabhangig yon einander. Die einzelnen Autoren hatten 
dabei, je nachdem zn der betreffenden Zeit die biervenpathologie vor- 
geschritten war, mehr oder weniger das Bewusstsein, dass es sich 
um eine eigenthfimliche Krankheit handle, die sieh yon den iibrigen 

*) E ul e n b u r g~ Ueber progressive Mnskelatrophie. - -  Deutsche Klinik 
1856. S. 129. 

**) E ichh0rs t ,  Ueber Heredit~t der progressivon Muskelatrophie. - -  
Berl. kiln. Woehonsohr. 1873. S. 497. 

***) Hammond ,  Deseases of the nervous system; 7. edit. 1881. p. 541. 
j-) Ormerod,  Muscular atrophy after measles in three members of a 

family. - -  Brain 1884. p. 334. 
~i') Fr. Sohu l t ze ,  Uober oino eigenthfimliohe progressive atrophische 

Paralyso bei mohreron Kindern derselben Familie. - -  Borl. kiln. Woohen- 
~schrift 1884. :No. 41. 
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Formen der Muskelatrophie unterscheide. C h a r e o t  und Marie*)  
entwarfen dann, gestfitzt auf eigene klinische Beobachtungen and 
unter Verwerthung der soeben citirten fremden F~lle, ein Mares Krank- 
heitsbild yon dem Leiden und trennten es als ,forme particulibre 
d'atrophie musculaire progressive etc," yon den bis damn bekannten 
Formen der progressiven Muskelatrophie ab. Nach den Angaben yen 
H e r r i n g h a m * * ) ,  der neuerdings die Gesehichte einer mit diesem 
Leiden behafteten Familie mittheilt, soil auch T o o t h  kurz nach 
C h a r c o t  und Mar ie  und unabhi~ngig yon ihnen die Krankheit als 
selbstst~ndige aufgestellt haben, wie dies ja  eigentlich aueh S c h u l t z e  
und weniger sicher O r m e r o d  and H a m m o n d  schon thaten. T o o t h  
belegte sic mit dem Namen: ,,Muscular atrophic of the peroneal 
type"; derselbe Autor erwlihnt noch in einem Referat***) fiber pro- 
gressive Muskelatrophie, dass Os ie r  1880 eine Familie, die ,,farr 
family of Vermont" beschrieben habe, in welcher dieselbe Krankheit 
dutch drei Generationen fortgeerbt war. Weder die Arbeit yon T o o t h  
noch diejenige yon O s i e r  konnte ieh mir versehaffen, weshalb 
ich dieselben nicht in der wSnschenswerthen Weise berfieksiehtigen 
kann f).  

Aus dieser Zusammensteltung geht schon hervor, dass die Krank- 
heir keineswegs hliufig vorkommt; doch glaube ich, dass, kennt mall 
sic erst einmal, die Beitr~ge auch reichlicher fliessen werden. Aueh 
ich verfiige fiber nut einen in der Literatur noch nicht bekannten 
Fall. Ieh berichtete fiber denselben in der diesjiihrigen Yersammlung 
der sfidwestdeutschen Neurologen und Irreniirzte in Freiburg und 
sprach reich bei dieser Gelegenheit auch schon fiber die wahrschein- 
]iche Natur und den mnthmasslichen Sitz des Leidens aus. 

*) Charcot  e~ Marie, Sar une forme partieuli~re d'atrophie mascu- 
laire etc. - -  Revue de m6d6oine 1886. p. 96, 

**) Hor r ingham,  Muscular atrophy of the poronoal type, affecting 
many members of a family. - -  Brain, Juny 1888. p. 230. 

***) Tooth ,  Brain 1887. p. 252. 
#) Der yon Sachs  als ,peroneale Form" der progressiv6n Muskelatro- 

phi6 vorgestellte and aufgefassto Fall (Neural. Centralbl. 1888, S. 670 und 
folgde,) gehSrt wohI kaum hierher, entspricht vielmehr oiner subaeuten odor 
auch acuten Poliomyelitis anterior mit yon den Angoh6rigen tier Kranken 
sohlecht beriehteten Anamnese. Die Difforcnz mit tier uns hier bcsch~ftigou- 
den Krankheit ist zu betriichtlich, als dass ich reich entsohliossen kSnnte, 
den Fall dazu zu rechnen. Es gehSrt nieht jedor Fall hiorher, bei dora die 
Liihmung, and worm auoh noch so evident, im Extensor hallucis longus 
beginnt. 
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F a l l  I .  

Mina W i l d t ,  8 Jahre, Bierbrauerskiud yon Klein-Gartaoh. Sie wurae 
am 18. l~Iai 1885 auf die Abtheilung aufgenommen and blieb etliehe Woehen 
in Beobaohtung and Behandlung. 

Sie ist das zweite Kind gesunder Eltern. Ein Verwandter vgterlieher- 
seits soil rtiokenmarksleidend sein; im Uebrigen ist die Familie weder v~iter- 
lieher- noeb miitterlieherseits neuropathiseh oder sonstwie krankhaft belastet. 
Weder der Vater nooh die Mutter waren je syphilitiseh krank; aueh Alkoholis- 
mus wird negir~. 

Das ~ilteste Kind lebt noeh and ist ganz gesund; das zweite ist obige 
Patientin; das  d r i t t e  s~arb d re i  J a h r e  a l t :  l e r n t e  b is  d a h i n  n i e h t  
l a u f e n ;  das vierte ]ebt noch und sell keine krankhaften Ersoheinungen an 
sich erkennen lassen. Die 5., 7. und 8. G e b u r t  e r f o l g t e n  zu f r f ih ,  im 
6 . - - 7 .  Mona t ;  das 6. Kind wurde nur 7 Woehen alt. 

Patientin wurde , m i t  g e r a d e n  G l i e d e r n  g e b o r e n " ,  hatte naoh 
Angabe der Mutter ste~s ninon sehr starken und sohweren Oberk6rper und 
, i e r n t e  mi t  Baden  und  E i n r e i b e n  mi t  2L' 2 J a h r e n  l a u f e n " ,  war 
moist ausser Bert, klagte h~ufig fiber K~ilte, abet nie besonders fiber Sohmer- 
zen in den Ff i s sen .  D e r G a n g w a r v o n  Boginn a n p a t h o l o g i s o h ;  die 
Aerzte glaubten aber, ,dass es sioh mit den Jahren verheile and verwachse". 
Schon vet drei Jabren bekam sin ninon Wasserglasverband bis zu den Knien 
herauf, ,weft die KnSebel ausgewioben waren"; doch waren sin es damals 
angeblieb noeh lange nieht so stark win jetzt: In den letzten Jahren wurde 
dot Gang aber immer sehlechter, ein Stillstand des Leidens trat bis jetzt nieht 
ein. Der Gang war unbeholfen, nieht elastiseh and auch durch Khmpfuss- 
stiefeI nieht merklieh gebessert. 

Die kleine Patientin war s t e t s  sehr a n r u h i g ,  z i t t e r t e  viol  mi t  den  
H~inden; sin war hgufig eigensinnig, ]ernte aber gut auswendig, interessirt 
sich ffir Alles und i s t  moist guter Laune, ja  sogar ausgelassen. 

StSrungen anderer Art~ als die gesehilderten, warden nicht wahrgenom- 
men; die vegetativen Functionen waren stets normal, ebenso diejenigen der 
Sphincteren. 

S t a t u s  p r a o s e n s .  

Patientin ist im Waehsthum nicht znriiokgeblioben and ziemlich gut 
geniihrt. 

Sin ist geistig gu~ entwiekelt, sehr lebhaft und unruhig; sin springt 
immer im Saal hin and her und besitzt aueh nioht die Herrsehaft fiber sieh, 
kurze Zeit vSllig ruhig stehen zu bleiben; sin trippelt stets yon einem Fuss 
ant den andern. 

Die h 6 h e r e n  S inn  e normal. Eine Untersuehung des Augenhin~orgrun- 
des wurde leider nioht vorgenommen, da SehstSrungen im gowShnlioho~ Trei- 
ben des Kindes nieht bemerkt wurden, 
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Die Function der A u g e D m u s k o l n  goht in normaler Woise yon statton. 
Das Runzoln der Stirne geschieht etwas langsam, sonst erfolgt abor die 

Mimik wil]kfirlich kr~ftig Das Gaumonsegel wird gut gohobon; N~soln be- 
stoht nicht, ebenso wenig Schlingbeschwordon. 

Die K a u m u s k e l n  sind kr~ftig. 
Die Zungo  ist boim Vorstrecken u n r u h i g ,  ohno dass man jodoch deut- 

liche fibrillate Zackungen an ihr wahrnohmen kSnnte. Die Willkfirbowogungen 
dorselben erfolgen in normaler Weise. 

Die Muskeln des H a l s e s  and des S c h u l t e r g t i r t e l s  zeigen koinerlei 
Abmagerung, ebenso wenig die Oberarme und Vordorarme, worm auch letztero 
vielieioht otwas schm~chtiger sind, als boi oinem andoren gleichaltrigen M~d- 
then. Die kloinen Handmuskehl sind ebenfalls nicht auffallend atrophisch, 
die M. interossei ffillon die Spatia intoross, v611ig aus; der T h e n a r  ist jodoch 
beidersoits e t w a s  a b g e f l a c h t  un d w o n i g e r  p r a l l  als boi gosunden Indi- 
viduon; dor Hypothonar l~isst wonigor siehor oine htrophio orkonnon. 

Im Ellonbogen-~ Sohtfltor- und Handgelonk worden alle Bowogungon 
willkfirlioh ohno morkbaro StSrung ausgofiihrt; obonso sind die foinon Bowe- 
gungon mit don Fingern sichor und prompt, sowohl Adduetion wie Opposition 
dos Daumens mit dom ktoinen wio mit den fibrigon Fingorn. Eino gonauo 
Funotionspriifung dor oinzolnon Muskoln orgiobt, dass wodor an don Muskeln 
dos Schultorgfirtels~ noch an don Oborarmon eino doutlioho 8ohwgeho odor 
Abmagerung vorliogt. Dor l~i. supinator springt bo ider  willkftrliehon Inner- 
va.tion krKftig vor. 

Pationtin macht Angaben, die auf oine Sohw~cho in don Verriohtungen 
mit don H g n d o n  sehliesson ]assen; objoctiv l~isst sieh nicht viol davon naeh- 
woisen. Sio ist allordings nicht im Stando, einon Dynamometorausschlag auoh 
nur yon ] o zu orzougon, was immerhin ffir eine Sohw~ohe in don Vordor- 
nrmmuskeln sprioht. 

Auffallond ist oino best~,ndigo, unregolmgssige, bald mohr zittornde, bald 
otwas an Choroa erinnorndr Unruho  in don k lo ine n  l - I andmusko ln ,  
sowio don Musko ln  an don V o r d e r a r m o n ~  die entsprochond starko Be- 
wogungen tier Finger hervorrufon. Eine lgngor dauorndo Boobaehtung dot 
~tuskoln dos Schultorgiirtols ut~d dos Gesiohts l~sst auoh hier oino ~hnliohe 
Unruho foststo]len, dio. wona auoh viol wonigor lebhaft und viol soltenor als 
io den genannten Muskoln an don Vordorarmon und don H~,nden, dooh gleicho 
Ursache zu haben schoint nod sioher donselbon Gharaktor hat. Ich will hior 
gleich boifiigon, dass die Kranke sohr unruhig stoht, best~ndig yon oinom 
Fussr auf don andern trippelto auch wom~ sio sichMiiho giobt, rahig zu stohon. 
Andero unwillktirliche Bowogungon an don unteron Extromitt~ten sind daffir 
boweisond, dass die Unruho in den Boinon: besonders boim Stohon, idontisch 
ist mit dorjenigen i~ dell Armen oto. 

F i b r i l l ~ r o  Z u c k u n g o n ,  wio man sie boi ohronisoher Poliomyelitis 
anterior odor boi poriphoris~hol~ Neuritidon zu sohon bokommt, sind nioht 
vorhandon. 

Die m e e h a n i s c h e  M u s k o l o r r e g b a r k o i t  ist sowoht an don Vordor- 
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arm-, Hand-, wie 0berarmmuskeln h o r a b g e s e t z t ;  die erzeugten Zuckungen 
haben nicht den tr~gon Charakter, wie bei EaR. 

D i e S e h n e n r o f l e x o  fehlen .  
Atax ie  odor M u s k e l s i n n s t S r u n g  besteht nicht an den oberon E~:- 

tremitiiten. 
Masse:  Oberarm r . .  17,3, 1. 17,3 Ctm., 

Vorderarm r . .  t7,7,  1. 17,7 ,, 
DerRampf sieht nicht magerer aus, als bei gesundon Kindorn. Die Bauch- 

muskeln sind kr~iftig; tier Bauchreflex fehlt beiderseits. 
An dora Beckon und den Oberschenkeln~ iiberhaupt bis zu den Knien 

herab woder deutliche Atrophic, noch deutlicho Sohw~cho. 
D i e U n t e r s c h e n k e l  s i n d s c h m ~ c h t i g ,  di inn;  d ieFf isse  befindon 

sioh in Pes-varusste l lung,  dot rechte etwas mehr als der linke. Der Mallool. 
externus und die Basis metatars. V. sind mit dicken Sehwielen bedeckt, die 
dutch das AuftreLen auf diese Theile sich lausgebildet haben; die Fussge- 
wSlbe boch. 

Die Prfifung der einzelnen Musketn 1Ksst erkennen, class beiderseits 
v S l l i g e r  S e h w u n d  und comple te  P a r a l y s e  der Mm. pe rone i  besteht, 
class die Z e h e n e x t e n s o r e n  ebenfalls stark atrophisch und paralytisch sind. 
Der M. t i b i a l i s  a n t i e u s  ist beiderseits gesehw~icht und wenig atrophisch, 
die Wadenmuskeln sind ziemlich gut erhalten und krgftig; die Flexoren der 
Zehen sind schwach, ob atrophiscb, aicht sioher nachzuweisen. Die Kranke 
kann die FCisse nicht activ nach aussen drehen und deshalb nicht auf die 
Planta pedis auftreten. Die Dorsalflexion im Fussgelenk ist etwas geschw~cht, 
die Plantarfloxion kr~ftig. Die Zehen kSnnen activ weder velar: noch dorsal 
bewegt werden, ebenso wenig gelingt ein Entfernen der Zehen yon einander. 
Dagegen sind die Zehon in steter leiohter Unruhe; bald bewegen sich mehrere 
in dersolben Richtung, bald nur die eine odor andere, ebenso geht der Fuss 
bald plantar, bald dorsal, auoh wenn die Kranke aufgefordert ist, sich ruhig 
zu halten. Die Bewegungon sind langsam und unregelm~ssig, haben aber 
nioht den Charakter Athototischer. 

Die Bewegungon, die die Muskeln an den Oberschenkeln und an dem 
Beckon zu maohen haben, sind nicht merklich gcschw~icht, die Kranke voll- 
fiihrt allo, zieht die Beine kr~iftig gegon den Baueh an etc. 

Der Ki t zo l r e f l ex  f eh l t  yon der Fusssohle aus; ebenso die A c h i l l e s -  
sehnen-  und P a t e l l a r r e f l e x e ;  die m e o h a n i s c h e  M u s k e l o r r e g b a r -  
ke i t  ist an den atrophirten Muskeln o r l o s c h e n ,  an den fibrigen s t a rk  
h e r a b g e s e t z t ,  auch denjenigen, die noch kr~hig geblieben sind. 

Patientin steht sehr unruhig, moist mit etwas gospreizten Beinen, sic 
tritt abwechselnd mehr auf don einen oder den andern Fuss, ohne dieselben 
jodoch veto Boden zu entfernen, Der Zohenstand ganz gut. Sic sehwankt, 
wenn man sic bei offenen Augen die Fiisso schliesson l~sst, ebonso worm sic 
gespreizt steht, aber die Augon gesehlossen h~ilt. Sic kann noch ziemlich 
rasch laufen; aber sowohl das Laufen wie das Gehon sind plump, nicht atac- 
tisch; abet' sic s t a m p f t  stark auf. Einel~ Stelzer+gang hat sic nicht; sic bet~gt 
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die Boine in den Kniegelenken ganz gag; Contractur ist an don Fussgelenken 
nicht  vorhandan odor nur  ganz goring. 

Die Ffisse und Unterschenkd fiihlen sieh kalt an;  die Kranke seibst ha t  
wenig Empf indung  davon. 

Masse: Wade r . .  21 ,5 ,  1. 22 ,5 ,  
Obersehenkel . 29 ,8 ,  1. 29 ,8 ,  12 Otto. oberhalb der Patelta.  

Was die Sensibilitg~ betrifft, so ist die Test-  und Temperaturempfindung 
am ganzen Kgrper ganz gut ;  ebense des LoealisationsvermSgen. Dagegen is t  
die S e h m e r z e m p f i n d u n g  am g a n z e n  g S r p e r ,  Oesicht mit inbegriffen, 
h e r a b  g e s e t z t. Ob dieselbe an den versohiedenen K6rperregionen versehie- 
den stark gelitten hat,  ist bei den unsicheren Angaben der kleinen Pat ient in  
nieht  sieher zu eruiren. Im Gesieht seheint sie Nadelstiehe yon einfaehen Be- 
ri ihrungen moist zu unterscheiden, gussert aber keinen Sehmerz. 

Die Pri ifung der S e n s i b i l i t g t  mit tels t  des f a r a d i s e h e n  Stromes 
ergab : 

gol lenabstand in Mm. 
Minimalempfindung Schmerz 

Wange . . . . . . . .  r. 135,  1. 135,  
Hals . . . . . . . . .  r. 132 ,  i. 130 ,  
Oberarm . . . . . . .  r. 120,  1. 118 ,  
Vordera rmdorsa l  . . r. 112,  1. 115 ,  

velar . . . .  r. 112 ,  t. 114,  
Fingerspitze . . . . .  r. 85,  1. 87,  
Baueh . . . . . . . .  r. 122 ,  1. 120,  
Obersohenkel . . . . .  r. 124,  1. 125 ,  
Untersohenkel . . . . .  r. 105,  1. 107,  
Fussriicken . . . . . .  r. 97 ,  1. 94,  
Fusssohle . . . . . .  r. 96,  1. 92~ 

F a r a d i s o h e  

r. 90  1. 90,  
r. 85 1. 85,  
r. 7 5 - - 6 5  1. 7 5 - - 6 5 ,  
r. 70  ( - - 4 0 ) ,  1. 70  ( - - 4 0 ) ,  
r. 60  1. 60  
r. 40  1. 42  
r. 90  1. 88  
r. 85 1. 85  
r. 70 1. 75 
r. 5 0 - - 4 0  t. 4 0 - - 3 0  
r. 2 0 - - 0  1. 2 0 - - 0 .  

N. faoialis . . . . .  r. 97,  
N. mentalis  . . . .  r. 97 ,  
N. aoeessorins . . . .  r. 104 ,  
E r b ' s e h e r  Punk t  . . r. 103,  
N. medianus . . . .  r. 105,  
N. ulnaris . . . . .  r. 95,  
N. radialis . . . . .  r. 0, 

N. median. } FIandgel. r. 65,  
N. ulnaris  r. 65,  
N. peroneus . . . .  r. 0, 
N. tibialis . . . . .  r. 0, 
lg. cruralis . . . . .  r. 

Veto N. hypoglossns ist 
nioht zu bekommen. 

E r r e g b a r k e i t  d e r  N e r v e n .  

LW. bei 10 El. St. 
t. 96,  r. 4 i /2 ,  1. 41/u  M.-A. 

1. 96,  r. ,, , , 
I. 102,  r. 5 /2, t. 51/2 , 
1. 100,  r. - -  1. - -  ,, 
1. 102,  r. 3 1. 3 , 
1. 95,  r. 3*/2 1. 3 ,, 
1. O, r. 9_,,/~ 1. 2 ,, 

1. 6 5 - - 7 0 ~  
1. 6 5 - - 7 0 ]  l l / 2  1. 2 , 

1. 0 r. 4 1. 41/2 ,, 
!. 0 r. 41/2 1. 5 , 

O, 1. 0 r. 31,.] 2 1. 3t/~ ,, 
bei 9 0 - - 8 0  g s  eine Oontraotion der Zungo 
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Die yon don N. median, ot ulnar, erzielten Contractionen sind schwach 
und etwas tr~ge; ihro Energie w~ichst auch nicht besonders an,  wenn man 
die Rollen v611ig iibereinander schiebt. Bei demsolben Rollenabstande und 
sogar bei etwas geringerem als or nSthig ist~ um bei frei schwingender Feder 
die etwas tr~ige Zuckung auszulSsen, kann man durch einzclne Oeffnungen 
des faradischen Stromes durchaus kurze Zuekungen erzielen. 

G a l v a n i s c h e  E r r o g b a r k o i t  d e r N e r v e n .  

N. m e n t a l i s  dext . . . .  bei 
N. f a c i a l i s  dext . . . . .  

sin . . . . .  
N. a c c e s s o r i u s  dext . .  

sin. . 
N. u i n a r i s  dext . . . . .  

i 

N. m e d i a n .  

N. r a d i a l i s  

doxt. . 

sin. . . . 
dext . . . .  ,, 

~ s i n  . . . .  

N. c r u r a l i s  dext . . . .  , 
~ sin. 

N. t i b i a l i s  dext . . . .  . 

, , sin. . . , 
,, . s i n .  . . ,, 

N. p e r o n e u s  dext. 

14 El. St. 9 M.-A. erste AnSZ. 
1 6 - - 1 8  El. St., keine Zuckung. 
1 6 - -  1 8  ,, , , ,, 
16 El. St. ~ 12 M.-A. AnSZ > KaSZ. 
30 . . . .  kein Tetanus. 
18 , , erste AnSZ. 
16 , , ~ 7  M.-A. ersteAnSZ. 
18 , ,, AnSZ > KaSZ. 

dieser Stromst~rke keine deutlichen 
Zuckungen. 

20 El. St. ~ 9 M.-A. erste AnSZ. 
2 6 - - 3 0  El. St. ganz schwache KaSZ. 
1 6 - - 1 8  , , AnSZ > KaSZ. 
20 El. St. ~ 11 M.-A. erste AnSZ; 
30 , , weder KaSZ noch Tetanus. 
20 , , ----- 12 M.-A. erste AnSZ. 
30 , , ganz schwache KaSZ. 
20 , , ersto s  > KaSZ. 
20 ,, , ~--- 14 M.-A. AnSZ > KaSZ. 
30 , ,, keinTetanus, sondernkurzeAnSZ 
1 4  ,, ), ----- 7 M.-A. e r s t ehnSZ .  
16 ,, , schwache KaSZu. AnSZ >KaSZ. 
2 0 m 2 6  El. AnSZ ~ gaSZ. 
16 El. St. AnSZ ~ KaSZ. 
30 , ,, KaSZ_~ AnSZ. 
30 , weder KaSZ noch , ----~20M. A.}- 

, , s i n . .  , 30 , ,, ~ 2 0  , AnSZ. 
Die Z u c k u n g e n  hatten durchweg mehr den Charakter k u r z e r  Zuckun- 

gen, waren aber nieht so blitz~hnlich, wie sic es fiir gcwShnlich boi indirecter 
Reizung sind. Keineswegs konnte man sie aber als tr~ige, tonische bezeich- 
non. Es wardc hiorauf besonders geachtet ,  da man bei dem constanten 
Friiherauftreten and Ueberwiegen der AnSZ fiber die KaSZ an oine Zuokung 
dutch Stromschleifen denken musste. Auch glichen diese indirect ausge- 
16sten Zuckungen, was den Ablauf der Contraction betrifft ,  nicht don tr~igen 
Zuckungon; die man an einzelnen Muskeln bei director Reizung auslSsen 
konnte. 

R e a c t i o n  d e r  M u s k e l n  gegen denseoundgLren f a r a d i s c h e n  S t r o m :  
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D i e U n t e r l i p p e n m u s k u l a t u r  reagirt mit einer sehwaehen Contrac- 
tion bei 9 0 - - 1 0 0  RA., wenn die Feder frei schwingt. - -  Die Z ~ n g e  bei 
1 1 5 - - 1 2 0  RA. 

Der N. d e l t o i d e s  beiderseits bei 5 0 - - 6 0  gs  
Der N. b i c e p s  ebenfalls bei 6 0 - - 7 0  RA. 
Die E x t e n s o r e n  am l i n k e n  V o r d e r a r m  contrahirten sich nieht bei 

50 ttA., w~der bei frei schwingender Feeler, noch auf einzelne Oeffnungen. 
Die F l e x o r e n  am l i n k e n  V o r d e r a r m  be i40  RA. 
T h e n a r  nnd H y p o t h e n a r  bei 80--90 RA., abet moist nor ganz local 

(Nervenpunkt?); bei geringerem Rollenabstand erfolgt mehr eine Contraction 
dos ganzen Muskels. 

Die Muske ln  an t ier  V o r d e r f l g c h e  dos U n t e r s c h e n k e l s ,  die 
W a d e n m u s k u l a t u r ,  der N. v a s t u s  i n t e r n ,  und derM. v a s t u s  e x t e r n .  
(die iibrigen wnrden nicht geprfift)blieben bei geizung mit den st~rksten 
faradischen StrSmen stumm, auch bei einzelnen Oeffnungsreizen. 

Einzelne f a r a d  i s c h e  Oeffnungssehl~ge waren am M. deltoides~ M. bi- 
ceps, Thenar und gypothenar kurz, w~hrend bei frei schwingender Fed~r die 
Znsammenziehung im Thenar and Hypothenar hi~ufig nut local und e x q u i s i t  
t r g  ge war. Die Einziehung an der Reizstelle glich sich nach Unterbreehung 
dos Stromes moist langsam aus; manchmat war auch die Zuckung nach einem 
einzelnen O e f f n n n g s s e h l a g g a n z  t r~gc .  Die Zuckungen kamen beifrei  
schwingender Feder moist bei 10 Mm. geringerem tlA., also spgter, als wenn 
man mit einzelnen Oeffnungsschliigen reizte. Ferner sei noch erwghnt, class 
die Contraction mit der An. (Niehtreizelektrode) dos faradischen Stromes im 
M. deltoides und Thenar krgftiger war, als bei Benfitzung der faradisehen Ka 
als differente Elektrode. s ein sehr wechselndes und ouch bei don verschie- 
clenen Prfifungen nicht stets gleichartiges Verhalten. 

Durchweg fehlto aber alas Rasehe der Contraction boi ganz fliichtigem 
P~eiz mit dora faradischen Strom. 

G a l v a n i s c h e  E r r o g b a r k o i t  de r  Muske ln :  

Im T h e n a r  und t t y p o t h e n a r  bei ~0-- -26 El. St. dos gew6hnliche 
Bild dot EAR., langgezogene tonische triige Zuckung und Ueberwiegen tier 
AnSZ fiber die KaSZ. 

Bei 1 4 - - 1 6  El. StShr. nontrahiren sich die E x t e n s o r o n  an don Vor-  
d e r a r m  on,  aueh hier fiberwiegt die AnSZ fiber die KaSZ; die Zuckungen 
halten an Raschheit die Mitte zwischen denjenigen bei EaR. und normaler 
Reaction ; sic sind weder triige, noeh ganz kurz. 

Die Contraetionen laufen an don Flexoren an den Vorclerarmen etwas 
rascher ab, als an denExtensoren die AnSZ ) KaSZ, nur im M. f l exo r  c a r p i  
u l n a r ,  s in,  besteht bei ld~--16 El. EaR. Biceps und M. deltoides contra- 
hiren sieh ziemlich kurz. 

g o n d e r  Zunge aus bei 8 - - 1 0  El. kurze Znckungen~ An---~ Ka. 
Die N. i n t e r o s s e i  des Fusses reagiren nicht bei 30 El.; die S t r e o  ke r  

am Un t e r s c h e n k e l  antworten bei galvaniseher geizung wie bei EAR.; der 
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M. t ib ia l ,  ant is ,  boi 30 El. mit ziemlich kurzen Zaokungen, bei 24 El. 
tr~ge. In dor Wade EAR., AnSZ ~ KaSZ, beide triige. 

Dor Muse. vast. intern, reagirt bei 20 Elem. mit einer ziemlich k~lr- 
zen AnSZ. 

Die Znckungen yon den kleinen Handmuskeln haben nicht immer den 
ganz tonischen Charakter, waren vielmehr bei mehreren der h~iufig vorgenom- 
menen Priifungen etwas kurz; doeh war ihr Verhalten mehr demjenigen ent- 
artender Muskeln iihnlich. 

Die i n n e r e n  Organe wurdea normal befunden und functionirten aueh 
so. Die Sphineteren intact. Die Urinmenge weder vermehrt, nooh vermindert; 
auoh quali!ativ normaler Urinbefund. 

Das Kind war stets taunter, hatte guten Appetit~ schlief gut etc. 
Die Haut war moist trocken und spr6de. Ein Zurfickbleiben im Waehs- 

thum im Allgemeinen odor einzelnor Gliedmassen nicht erkennbar. 
Die Wirbels~iule nicht difform, nieht druckempfindlioh. 

Da die Krankheit, zu der vorstehender Fall gehSrt, in ihren ver- 
schiedenen Stadien noch nicht genfigend, in den vorgeriickteren Sta- 
dien abet noch so gut wie gar nicht bekannt  ist, hielt ich es nicht 
allein ffir interessant, sondern auch ffir wichtig genug, die Zwischen- 
stufen so welt als mSglich zu studiren, denn so bekommt man erst 
einen klaren Einblick in den Charakter  einer Krankheit. Die yon 
S c h u l t z e  publicirten hierher gehSrigen Fii.lle boten mir dazu die er- 
wfinschte Gelegenheit. Leider vermochte ich die nicht ganz in der 
N~he wohnenden Eltern nicht dazu zu bewegen, ihre Kinder nochmals 
in's Krankenhaus aufnehmen zu lessen. Ich musste deshalb auf die 
elektrische Untersuchung verzichten, was ich abet um so beruhigter 
thun konnte, da durch S c h u l t z e  bereits EaR. nachgewiesen war, 
auf deren Vorhandensein oder Fehlen es aus differentialdiagnostischen 
Grfinden vorwiegend ankara. Auch die iibrige Untersuchung konnte 
iiusserer Schwierigkeiten halber nicht mit der wiinschenswerthen 
~enauigkeit bis in die Einzelheiten ausgeffihrt werden. Trotzdem 
glaube ich die Krankheitssymptome soweit festgestellt zu haben,  um 
ein genfigend klares Bild yon den drei F~llen entwerfen zu k(innen. 
Ich fiige die Krankengesehichten in der Reihenfolge an, dass das 
jiingste Kind als erstes der Geschwister aufgeffihrt wird, dann das 
zweitalteste und zuletzt das alteste. Zum Vergleich schicke ich jeder 
der Krankengeschichten den von S c h u l t z e  vor vier Jahren erhobenen 
]3efund voraus. So, glaube ich, wird sich am besten die Entwicke- 
lung der Krankheit  darstellen lessen; es wird so am schi~rfsten her- 
vortreten, wie die Krankheit mit den Kindern wachst und gross wird, 
wenn ich reich so ausdriicken darf. Eine yon jedem der Fiille bei- 

&rchiv f. Psyohiatr ie .  XX. 3. Heft.  zJ:~ 
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gegebene Photographic soil schliesslich einen Gesammteindruck yon 
dem Leiden geben und das, was die Feder nicht genau genug ge- 
schildert, dem Auge zeigen. 

F a l l  I I .  (Fig, 1.) 

1884 sohrieb S c h u l t z e "  ,Bet dem j i i ngs t en  3 j i h r i g e n  Mgd- 
ehen betrifft die Lg.hmung and Mrophie nur beide P e r o n o u s g e b i e t e ;  
die Fiisse kfinnen nicht gehoben werden; weder der Tibial. ant., noeh der 
Extensor commun, long. et brevis, noch die drei M. peronei sind eontra.hirbar. 
Zugleieh besteht in diosen Muskeln und den zugehSrigen Nerven comple te  
E n t a r t u n g s r o a c t i o n .  Die Gastroenemii, Solei, der N, tibialis sind voll- 
stiindig fret; die Wadenmuskulatur normal eatwiokelt; tier gr6sste Wadenum- 
fang betriigt 17 Otto. 

Fibrillire Zuckungen fehlen; eino aleut- 
lithe Schmerzhaftigkeit bet Druck auf die atro- 
phische Muskulatur nicht nachweisbar. Die 
Sensibilitiit auf keinen Fall hoehgradlg herab- 
gesetzt; ob sie vSllig normal ist, li~sst sieh 
nicht ausmachen. Bet der elektrisehen Unter- 
suehung am Beine erhebliche Schmerziusserun- 
gen. Die P a t e l l a r r e f l e x e  deutlich and nor- 
mal; Achillessehnenreflexe nicht zu erzielen; 
Plantarrefiexe undeutlich. - -  Hinde, Rumpfner- 
yen, Kopfnerven etc. normal. -- Keine trophi- 
schen St6rungen der Haut". 

J u n i  1888. Das jetzt 7 j i h r i g e  Mid- 
ohen, Marie Weiss ,  hat ein volles Gesicht, 
gerS~hete Wangen, sieht recht gesund aus. In- 
teiligenz gut; munteres Wesen; schreit nicht 
bet der Untersuchung. 

Die Pupillen, Augenmuskeln, Gehirnner- 
yen, hSheren Sinnesorgane lassen eine StSrung 
ihrer Function nieht erkennen. Die Zunge zit- 
tort nicht beim Vorstreeken, ist niobt unruhiger, 
als bet anderen Kindorn gleichen Alters. Stimme 
und Sprache normal. Keine Unruhe in den 
mimischen Gesichismuskeln. 

Am K5rper ist das Kind gut genihrt, sell 
abet nach Angabe der Eltern nicht mehr so Fig. 1. 
,,yell and fund" sein wie vor 1 - - 2  Jahren. 

An den Be inen  filit sofort der starke Contrast in dem Velum der Un- 
terschenkel zu demjenigen der Oberschenkel aaf; letztere besitzen eine ziem- 
lich voluminSse Muskulatur, w~ihrend diejenige der Unterschenl~el  sebr 
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s t a r k  a ~ r o p h i s e h i s t .  Die Fiisse stehen in ziem!ich starrer K l u m p f u s s -  
s t e l l u n g ,  aus dor sic auch passiv nieht h~rausgebracht werden k~innon. 
Das Kind tritt mit dem Fussriicken auf, geht aber, wenn aueh plump und 
unbeholfen, doch noeh ziemlich gut. Die genauere Untersuchung ergiebt: 
S c h w u n d  und c o m p l e t e  P a r a l y s e  der E x t e n s o r e n  am U n t e r s e h e n -  
kel  (Mm. peronei, extensor, digiter, commun, long. et brev., tibial, antic.), 
A t r o p h i c  und c o m p l e t e  P a r a l y s e  der Z c h e n b e u g e r ,  hechgradige P a -  
r e s e  und A t r o p h i c  de r  W a d e n m u s k e l n ;  nut die M, gemelli zeigen nooh 
ein Minimum yon Contractionsfi~higkeit Die kleinen Fussmuskeln sind atre- 
phirt und contrahiren sieh willkiirlich nicht mehr. 

Die Muskulatur der O b e r s c h e n k e l  entsprioht dem Alter des gindes, 
ist auch sonst k r g f t i g ;  vielleieht ist das untere Dritttheil derselben etwas 
abgemagert, doch ist dies zweifelhaft. 

Umfang der Wade . . . r. I6 ,8 ,  1. 17,5 Ctm. 
, desObersehenkelsr.  22,0,1.  22,0 ,, / u n t e r e s /  Drittel. 
,, ,, , r. 31,0, 1. 31,0 7) oberes 

Die m e o h a n i s o h e  M u s k e l e r r e g b a r k e i t  de r  a t r e p h i r t e n  Mus- 
k e l n  ist g e s c h w u n d e n ,  an den Muskeln der Oberschenkel herabgesetzt, 
ehne dass die Zuckungen einen tr~gen Charaktcr haben. 

Das reehte Bein zeigt Neigung zu Flexionsstellung im Kniegelenk. 
Die Aehillessehne ist ziemlich straff gcspannt. Der Rest der die Unter- 

schenkelknechen bedeckenden Weiehtheile ffihlt sich ziemlich derb an, ist 
nicht druckempfindlich, Der A c h i l l e s s e h n e n r e f l e x  f e h l t  b e i d e r s e i t a ;  
der P a t e l l a r r e f l e x i s t  beiderseits sehwach und wohl als a b g e s c h w ~ e h t  
zu botraehten. 

Die S e n s i b i l i  t ~ t 1/isst grSbere StSrungen nicht erl~ennen ; Tast-, Tem- 
peratur- und Schmerzsinn sind vorhanden. 

Der P l a n t a r -  und K i t z e l r e f l e x  lassen sieh auslSsen. Die B a u o h -  
r e f l e x e  sind lebhaft. 

Die B e i n e  sind yon unten herauf bis iiber die Kniegelenke kf ihl ;  sic 
s o l l e n  bet kalter Witterung viel k~ilter sein und l e i e h t  b l au  w e r d e n ;  jetzt 
haben sic die natfirliche Farbe. 

Beim Gehen beugt sic die Beine im Hiift- und Kniegelenk und gebraucht 
die Unterschenkel mit don Fiissen mehr als passiven Theil; der Gang ist yon 
demjenigen gewShnlieher Klumpfiissiger nieht merklich verschieden. 

Am R u m p f  nichts Ahnormes. 
Sind an den A r m e n  die l~rankhaften Ver~nderungen wen!get pr[/gnan~ 

als an don Beinen, so ]assen sich dieselben doch leicht bet Besichtigung der 
am meisten afficirten Handmuskeln erkennen. - - B e i d e  H~nde  zeigen die 
e r s t e n  A n f ~ n g e  yon B e u g e s t e l l u n g  in den Interphalangealgelenken, die 
sioh willkfirlich noeh ausgleiehen l~isst. Beiderseits sind der T h e n a r  und 
H y p o t h e n a r  b e t r ~ c h t l i c h  a b g e f l a e h t  und die Interstitien zwisehen den 
Metacarpi in Folge der h b m a g e r u n g  der M. i n t e r o s s e i  tiefer als sic sein 
dfirften; besonders tief sind die Zwisehenr~iume zwisehen dem 2. und 3. und 

44* 
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dam 4. und 5. Finger. Die Opposition von Daumon und kloinem Finger wird 
noch gut ausgofiihrt, doch vorhindert ein geringer der intendirten Bewegung 
entgegengesetzter Widerstand deron Ausfiihrung. Die Abduction des klcinon 
Fingers geht noch ziemlich gut~ dagogen ist das Spreizen dot Finger man- 
gelhaft: 

Die Beugor am Vorderarm habon weder rechts~ noch links an Velum 
odor Function oingehtisst. Wohl ist aber eine Schwi iche  im r e c h t e n  Ra- 
d i a l i s g e h i o t  vorhanden~ wenn auch eine Atrephio der Extensoren am Ver- 
derarm ffir das blosse Auge nicht doutlioh ist. Links sind die veto N. radialis 
versorgten Muskeln kr~iftig. - -  Die Pro- und Supination dos Vorderarms ist 
ebenfalls normal. Der M. supinator longus~ die Beuger und Streoker am Ober- 
arm, die Muskulatur des Schultorgfirtels verhalten sioh in jeder Beziehung 
normal. - -  Man hat einon kr~ftigon Halt~ wonn man die Kleine unter den 
Armen fasst und in die Hbho hebt. 

Umfang des Vorderarms . . . r. 15,0: 1. 15,5 Ctm., 
, :  Oborarms . . r. 16,0, 1. 15:7 , 

Starke Unruho  horrsoht in don k l e i n o n  Hand-  und oinom T h o i l o  
dot  Y o r d o r a r m m u s k o l n ;  diesolbo wird bowirkt dutch nicht sohr rasche und 
auch nicht oinzoln stark hervortretonde Zuckungon in don Muskoln, die den 
f ib  r i l  1 ~ r o n Zuckungon als gloichwerthig zu betraohton sind. 

Die m e c h a n i s o h e  M u s k o l o r r e g b a r k o i t  ist imBeroiehe der Atro- 
p h i o h o r a b g e s o t z t :  qualitativ nioht ver~ndert. Der T r i o o p s r e f l o x  ist 
boiderseits s eh r  l e b h a f t .  Abgesehon yon don mehr bindegowebigen Con- 
tracturon an don Unterextremit~ten sind Muskelspannungen reflectorischor 
Natur nioht vorhanden, huoh Sonsibilit~tsstOrangon odor vasomotorisoho Stii- 
rungon fohlon. 

Die vegetativon Functionen verhalton sich vbllig normal. Stuhl-und 
Urinontloorung sind in Ordnung. Dor Sohlaf ist stets gut. 

A n a m n o s t i s c h  ist noch nachzutragen, dass die Kloine in die Schule 
goht und gut lernt. Die Eltern bomerkton aussor dot Abmagorung dot Brine 
auoh K~lto dor Untorschonkol und dor Fiisse, wozu sioh zaweilon livido Ftr -  
hunggosellt .  So i t  11/2 J a h r o n  sollon die Hi~ndo schon otwas m a g e r c r  
g e w o r d e n s o i n ,  fernor z i t t o r t  sio violboim Essen. Uobor Sohmorzonklagto 
sio nio, ebonso wenig tibet' abnormo Sonsationon. 

Ich will hior gloich bomorkon, dass diesos Kind wio die boidon folgon- 
den yon g o s u n d e n  E l t e r n  stammen, dass eino dorartigo Krankheit in dor 
Ascondenz nicht vorkam, dass die Kinder mit goradon Gliedorn goboron wur- 
don, mit 5/4 Jahron laufon lernton, und class die Krankheit bei allen droion 
erst nach dora 2. Lobensjahro an don Boinon bogann. 

F a l l  I I I .  (Fig. 2.) 

S c h u l t z o ' s  Befund 1884: ,,Boi dem z w e i t o n  K i n d e ,  einem otwa 
5jiihrigen Knaben ist dieselbe L t h m u n g  a n d  A t r o p h i c  b o l d e r  Poro-  
n e u s g o b i e t o  zu constatiren~ ausserdem aber fast c o m p l e t e  b i~hmung 
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and hocbgradige Atrophic mit Entartungsreaction auch in den boiden N. ti- 
b i a l e s  und ib ron  zugehSrigen Muske lm Eine minima}e active Plantar- 
flexion bolder Fiisse k ann gemacht werden; die Wadonumf~nge beiderseits 
nur 13 Ctm. ; i m  Uebrigen der gleiche Befund wie bet dem ldeinen Schwestor- 
chen, sowohl was Sensibilit~t als die Refiexe and trophisehen StSrungen bo- 
trifft. Die Maskulatur der Daumenballen viel]eicht etwas diinnor, aber inner- 
vationsf~hig und ohne deutliche Anomalie der elektrischen Erregbarkoit. Nir- 
gends fibrill~re Zuckungen. Der Kleino triLt fast mit dora Dorsum pedis auf 
und kann deshalb nur unsicher and mit Unterstfitzung gehen". 

J u n i  1888. Bet dem z o h n j ~ h r i g e n  
Jungen W i l h e l m  W e i s s ,  tier sich sonst in 
jedor Beziehung wohl befand~ soften die Untor- 
schenkel viol starker und verh~ltnissm~ssig viel 
rascher abgemagert sein~ als bet soinen beiden 
Geschwistern. Die EI~nde und Verderarme war- 
den ebenfalls magorer undes  bildeto sich, ana- 
log dora K l u m p f u s s e ~  oine F l e x i o n  de r  
F i n g e r  aas. hber n i e h t  a l l o i n  an den Ex- 
t r e m i t ~ t e n ,  sondorn am g a n z e n  K S r p e r  
warden die Woiehtheilbedeckungen d fin n er;  
er ~war frfiher viel fetter)~. 

Die Beine waron yon den Knien abwgrts 
stets b l a u  und k a l t ,  e b e n s o  in lotzter Zoit 
d ie  H~nde.  Sons~igo trophischo odor vaso- 
motorische Hautst6rungen wurdon bis jetzt nicht 
wahrgenommon. 

Dot Gang wurde mit der fortschroitonden 
Abmagerung dor Boine progrossiv schlechter; 
clio Fiisse blioben in Klumpfussstellung, warden 
eher nooh mehr nach innen abgeknickt. Uobor 
Schmerzen odor sonstige sensible StSrungen 
klagte er niemals. Fibrill~re odor grSbere 
Zuckungen warden nicht bomerkt. Schlaf stets 
gut; Stuhl- und Urinentleerung stets geregolt. 

S t a t u s: Der Junge ist mittelgross, 
Schlank, sieht blass aus. Das G e s i c h t  wie 
der g a n z e  K S r p e r  ist magerer~  als  bet 
a n d e r e n  g l e i c h a l t e r i g e n  K inde rn .  

Er ist geistig sohr gut r antwor- Fig. 2. 
tot prompt and correct. 

Das erste~ was nach dem Entkleiden in di~ Augen f~i,llt, ist die K I u m p -  
f u s s s t e l l u n g  dor F f i s s e u n d d i e  m a x i m a l e A b m a g e r u n g  der  Untor -  
s c h e n k e l  bet noeh bosser geniihrter~ Oborschenkeln. Da die lotztoren auch 
abgomagert sind, besonders in ihrom u~ltoren Drittthoil, treten die Knie auf- 
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fallend massig horvor~ trotzdem dieselbon in koinor Woise krankhaft vor~n- 
dort sind. 

An don Armen bestoht dersolbe Contrast zwisehen don abgomagerten 
Vordorarmon und don nooh gut ontwiekelten Oberarmon. Die Finger hahon 
ausserdem eine pathologischo Stellung. 

Die gonauo Untersuehung ergiobt, wenn wir dora Gango der Krankheit 
folgon, Folgondos: 

Es bostoht die gloiche Klumpfusss te l lung ,  wio bei dem vorigen Kinde. 
Er goht und steht auf dora ~ussoren dorsalon Theilo dos Fusses, dot nach 
innon abgekniekt ist. Die Mittelfussknoohen sind in ihron Golenkvorbindungen 
gegon einander verschobon und doformirt. Die Verbindung ist eino vSllig 
straffo, duroh passive Gewalt nicht zu tiberwindonde. 

Die Boino sind yon dem oberon l~ritttheil der Oborschenkol abwi~rts 
k i ih l ;  sie sind um so k i i h lo r ,  jo w o i t e r  man s i c h  don F i i s son  n~hor t .  
Von einor st~rkoren lividon Verfiirbung, wolche nach hngabo dor Mutter sonst 
so hfiufig sein sell, ist jetzt nichts zu sohon. Die tIaut ]iisst sich loicht in 
Fulton abheben, fiihlt sich derb an und ist, obgleieh nicht mit roichlichem 
Fettpolster versehen, verhMtnissm~ssig dick. Trophische HautstSrungon bo- 
stohen nieht, nur ist die Haut trockener als normal. 

D i o U n t o r s c h e n k o l  sind sehr diinn; die M u s k u l a t u r  ist v S l l i g  
a t r o p h i r t ;  an Stello der Wadon fiihlt man derbo diinno Strange. Es besteht 
c o m p l e t e  P a r a l y s o  allot F u s s m u s k o l n  und a l l o r M a s k e l n  a m U n t e r -  
s c h e n k o l  mit vSlligem Schwund derselben. Die Waden reagiren auf Be- 
klopfen nicht, sind unompfindlich gogen Druck. Die hchillessohno ist straff 
gespannt. - -  Dot h c h i l l e s s e h n o n r e f l o x  f e h l t  boidorsoits. 

Die M u s k u l a t u r  dot O b o r s o h e n k o l  ist ebenfalls sohon in h t r o p h i e  
b e g r i f f e n .  Am moisten hubert bis jetzt die Muskelb~ucho des Quadriceps 
und unter ihnen am moisten die Mm. vast. ext. et int. gelitten. Dutch ihro 
Atrophio ist vorwiegend die Abmagerung des unteren Drittels dos Oborschon- 
kels bedingt. Der Kranko ist nicht im Stando, voile Extension im Kniogolenk 
zu bewirken, wenner  das Bein yon der Unterlage erhebt. Daran ist eincs- 
thefts die Schwgehe dos Quadriceps Schuld, andererseits oine l e i o h t e  
F l e x i o n s s t e l l u n g i n  dora K n i o g o l e n k ,  die sich astir nicht mohr ganz~ 
woht abet noch passiv boi Ueberwindung einos m~ssigen Widerstandes aus- 
gleichen litsst. Die fibrigen Muskoln am Obersehenkel sind alle etwas pare- 
tiseh und auch leicht atrophiseh. Am besten erhalten sind noch die Glut~al- 
muskeln. - -  Die m e o h a n i s c h o  M u s k e l e r r e g b a r k e i t  ist etwas h o r a b -  
g e s e t z t ;  abet n i c h t  q u a l i t a t i v v e r g n d e r t .  

Der P a t e l l a r r e f l e x  ist beidersoits vorhanden, rechts etwas lebhafter, 
als links. 

Die Sensibilitgt ist naeh dem Ergebniss der Priifang dutch Berfihron, 
warme und kalto Gegenst~nde, Kneifen und Stechen etc. nicht morkbar ver- 
~ndert. - -  Das K i t z e l g e f i i h l  ist yon der Fusssohle aus sehr lebhaft; dor 
P l a n t a r - ,  C r e m a s t e r -  und B a u c h r o f l e x  ist beiderseits gleich stark und 
normal ,  
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Spannungen bestehen in den Muskeln dor Obersehonkel, abgesohon yon 
der (tie Beugung im Kniegeleuk bowirkenden Verkiirzung der Beuger nicht. 

Umfang der Wade . . r. 17,5, 1. 17,5 Ctm. 
, des Oberschenkels r. 20,5, 1. 20,5 , ~ unteres~ Orittel. 
. . . .  r. 24,5, 1. 24,5 ,, J obores ] 

Wenn der Junge steht, befindet sioh die Lendenwirbels~ule in leichter 
Lordose, doeh kaum betr~ehglicher als bei anderen Kindern mit stark ent- 
wiekeltem Abdomen. Er kann noch ohne Unterstfitzung gehen; der G a n g  ist 
mf ihsam und p l u m p ;  die Beugung geschieht im Kniegelenk nicht in der 
normalen Weite und die Unterschenkel dienen beim Gehen mehr als passive 
Theile. 

An den o b e r o n  E x t r e m i t i i t e n  bosteht derselbe Contrast im Volumen 
der Oberarme zu demjenigen der Vorderarme; erstere sind nooh ziemlich gut 
entwickelt, die letzteren stark atrophiseh etc. Forner befindon sich die t]iinde 
in einer Stellung, die dem Klumpfuss an den Boinen gleich zu stelien ist. - -  
Die F i n g e r  sind im 1. I n t e r p h a l a n g e a l g e l e n k  g e b e u g t ,  kSnnen will- 
kiirlieh nicht gestreckt werdon; bei passiver Extension ist ein leichter Wider- 
stand zu fiberwinden. Die k l e i n e n  H a n d m u s k e l n  sind ausnahmslos, so- 
wohl die veto N. median, wie die veto N. ulnaris versorgten f a s t  vS l l ig  
g e s e h w u n d e n  und t e m p l e t  g e l ~ h m t .  Die Hohlhand ist vertiefl, ausge- 
magert, die Hiinde sind auffallend schmal und diinn. 

Die Muske ln  am V o r d e r a r m e  sind ebenfalts a b g e m a g e r t ,  und 
zwar sowohl die Streeker wie die Beoger, und ausserdem p a r e t i s e h .  Die 
A t r o p h i c  ist eine betr~chtlichere, yon der Mitre des Vorderarms distalw~rts. 
Streckung und Beugung im Handgelenk wird willkiirlich noch ausgeffihrt; 
ouch die Pro- und Supination werden verhgltnissm~ssig prompt bewerkstelligt. 
Die Ver~nderungen erstrecken sieh auf beide Arme gleichartig. 

Der M. s u p i n a t o r l o n g u s  ist beiderseits k r ~ f t i g  und gut erhalten; 
dagegen haben die B e u g e r  am O b e r a r m  n i c h t  die  i h n e n  n o r m a l e r  
Wei se  z u k o m m e n d e  K r a f t ,  stehen wenigstens dem Triceps braehii be- 
trEchtlich nach. Die Muskeln sind abet sichor schm~ichtiger als normal und 
als atrophisch zu betrachten. 

Die Muske ln  des  S c h u l t e r g i i r t e l s  sind nile gleichm~ssig erhalten, 
nicht so, dass die einen atrophisch, die anderen hypertrophisch w~ren. Ihre 
Contouren treten bei der Functionsprfifung durch die diinne Hautbedeckung 
scharf hervor; sie sind abet zweifellos graciler und diinner als sic sein soil- 
ten, wie ein Vergleich mit dora jiingeren Schwesterchen klar beweist. Eine 
auffallende Farese derselben existirt dabei jedenfalls nioht. Die Rippen treten 
in Folge der geringeren Bedeekung mit Weichtheilen nut zu scharf vor; ouch 
an diesen K6rperLheilen spielen sioh pathologische Processe ab. Z w e r c h f e l l  
and B a u c h m u s k e l n  functioniren normal. Die hthmung ist ruhig. 

Die S e n s i b i l i t ~ t  der Armo und des Rumples ist nicht alterirt. Die 
m e c h a n i s c h e  M u s k e l e r r e g b a r k e i t  ist herabgesetzt, aber nicht qualitativ 
ver~ndert, odor ganz gesehwunden an den am st~rksten atrophisohen Muskela. 
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C o n t r a c t u r e n  bestehen, wie erw~hnt, nur in don Beugorn der Finger, sonst 
sind die passiven Bewegungen vSllig normal. 

F i b r i l l ~ r e  Z u c k u n g e n  und Unruho  sind sichtbar in den Reston der 
kleinen ttandmusl(eln, in den atrophisohen Vorderarmmuskeln; hier und da 
springt aueh sin kleines Bfindel des M. biceps brachii nnd des M. pectoral. 
vor, ausserdem in den Muskeln der Oberschenkel and da wieder mehr in den- 
jenigen an der Hinterfigche. 

Der K r a n k e  s t e h t  s e h r  u n r u h i g  und v e r m a g  auch  die  A r m s  
n i c h t  r u h i g  zu h a l t e n ,  wS~hrend sis sioh in der gewShnlichen Haltung be- 
finden. F a s s t  man ihn in den  A c h s e l h S h l e n  und h e b t  ihn  in die 
HShe ,  so hat man einen ganz k r ~ f t i g e n  Hal t .  

Von den V o r d o r a r m - K n o o h e n  u n d - S e h n e n f e h l e n d i e  Ref l exe .  
Der T r i c e p s r e f l e x  ist dagegen beiderseits recht l e b h a f t .  

Ctm.. Ctm. 
Umfang des Vorderarmes direct fiber dem Handgelenl~ r. 10:5, l. 10,2 
GrSsster Umfang des Vorderarmes . . . . . . . .  r. 14,5, 1. 14,5 
Umfang des 0berarmes . . . . . . . . . . . .  r. 14,8, 1. 15,0 
Das G e s i o h t  ist betrEchtlioh m a g e r e r  als bei dem jiingeren Kinds. 

Die h e h e r e n  S i n n e  functioniron normal. Die PapiIlen sind ziemlich welt, 
reagiren prompt; keine Augenmuskell~hmungen; das Kauen and Sohlingen 
gehen normal vet sich. Auch die m i m i s c h e n  G e s i o h t s m u s k e l n  functio- 
niren willkiirlich normal; der Junge k~nn pfeifen, den Mund spitzen, die 
Backen aufblasen, die Stirn runzeln, ohne dass dabei etwas Krankhaftes zu 
Tags tritt. Wenn diese Muskeln nieht willkfirlioh thgtig sind und ruhig sein 
sollten, herrscht bei dem Jungen in don L i p p e n m u s k e l n  sine deutliohe 
U n r u h e ;  dieselbe wird hervorgerufen durch hier und da in denselben auf- 
tretende Einziehungen. Anch die Z u n g e  z i t t e r t  sin wenig beim Vor- 
streeken. 

F a i l  I V .  (Fig. 3.) 

S c h u l t z e s c h r i e b 1 8 8 4 :  ,,Bei dora ~ l t e s t o n  Mi~dchen sind auch die 
dem iN. tibialis zugehSrigen Muskeln vStlig gel~hmt und atrophiseh; im Go- 
biers der N. peronei ist die Dorsalfiexion einer einzolnen Zehe mSglioh~ sonst 
ist jede Extensionsbewegung vSllig unmSglich, hush die Obersehenkelmus- 
kulatur ist dfinn and schw~icher als normal; jedoch ist jede Einzelbewegung 
mit goringer (ob abnorm geringer?) Kraft ausffihrbar. Aber die P a t e l l a r -  
r e fl e xe s inde r] o s che n. Die Schmerzempfindung~ sowio die Tastempfindung 
an beiden Fiissen nicht wcsentlich beeintdichtigt. 

Die zweite and dritte Zehe jedes Fusses, sowie auch bei den fibrigen 
Gesohwiste~, durch sine starker entwickelte Sehwimmhaut mit einander ver- 
bunden. 

An don H ~ n d e n  h o o h g r a d i g e  A t r o p h i e  de r  M u s k u l a t u r  beider 
D a u m e n b a l l o n ,  der I n t e r o s s e i  and des H y p o t h e n a r ;  alle diesbezfig- 
lichen Bewegungen vSllig unm6glioh, Aueh da.s Radiatisgebiet beiderseits 
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nicht intact. Mit Ausnahme des Zeigofingors der linken Hand k6nnen die 
Grundphalangen siimmtlioher Finger nicht odor nur minimal gestree,l~t werden ; 
die Extensoronmuskulatur der Vorderarme entse,hieden atrophiseb. Die active 
Extension der Hii, nde gelingt in normaler Ausgiebigkeit, abet mit abnorm go- 
ringer Kraft. Die Ulnarbeugung beider Hi, ride fehlt. Oberarmmuskulatur 
dfinn, aber loidlie,h kr~iftig~ ebenso die langen Beugemuskoln und die Prona- 
teren und Supinatoren der HSonde. Die Supinatoros longi nicht goliihmt. 

Aue,h bet diesem M~dchen yon fibrilliiren Zuokungen keine Spur. 
Die Sensibilitiit ffir tactile Reize an don H~nd_en, besondors im Ulnaris- 

gobiet etwas herabgesetz~; selbst lgadelstiehe werden nioht tremor als sole, he 
ompfunden. Se,hmorz- und WSzmeempfindung normal; dabei muss bemerkt 
werden, dass diese Untersuchung bet diesem Kindo auf grosso Hindornisse 
stSsst und nur nach langem Bemfihen eini- 
gor Massen siehere Resultato erzielt werden. 

Sicher ist jedenfalls, dass keine hoch- 
gradigen Sensibilit~tsstSrungen bostehon, 
und dass dieselben nieht entfernt an St~rke 
den erheblie,hen MotilitS~tsstSrungen out- 
spree,hen. 

Eine oloktrise,he Untersue,hung der 
Arm- und Handmuskeln liess sie,h leidor bet 
dem erheblichen Widerstande dos Kindos 
nieht durchffihron". 

J u n i  1888. Gro te ,hen  W e i s s ,  
13 Jahre alt. Nach der Entlassung aus der 
Klinik im Jahre 1884 konnte sie noeh 
1 - - 2  Jahre mangolhaft gehen, fiel dabei 
aber, besonders in dem letzten Jahre, jeden 
hugenbliok him Die F f i s s e  waren nae,h 
innon  geknie,kt~ so dass sie mit dora 
dorsalen iiusseron Fussrando auf den Boden 
auftrat. S e i t e i n e m J a h r e k a n n s i e f i b e r -  
h a u p t  nie,ht mohr  g e h o n ,  woshalb sie 
wie in ihrer frfihesten I~indheit wiedor an- 
ring a u f  don K n i e n  zu r u t s c h e n ,  wenn 
sie ibren Platz wechseln wollte und Niemand 
zugegen war. 

Die Kranke sell im G a n z e n ,  aueh am 
KSrper, m a g o r  g e w o r d e n  seth; doeh litton 
am m o i s t e n  d ie  U n t e r s c h o n k o l  und  
die  V o r d e r a r m e .  Hand in Hand damit 
ging Parese in diesen Theilen; gerade in Fig. 3. 
don letzten vier Wochen sell wieder eine 
grSssere Mattigkeit tier Arme sie,h eingestellt haben. S c h m e r z e n  hatte sie 
die Jahre her hie und nirgends, Die Ff isse  und U n t e r s c h e n k e l  waren 
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stets b l a u  und k a l t ,  doch fiihlte sic sowohl Schmerz wie Temperaturdiffe- 
renzen; sie gab, wonn sie oin Fussbad bekam, sofort darfiber hufsehluss, ob 
es zu warm odor zu kalt war; auch Pariisthesien fehlten vSllig. 

Am ~usseren KnCchel des r e c h t e n  :Fusses  besteht schon seit 4 Jahren 
eine e i t e r n d e F i s t e 1; etliehe Male bildeten sich auch ,) G e s e h w ii r e"  au 
dem reehten Untersehenkel, in der Knie- und Hfiftbeuge, die lange Zeit eiter- 
ten~ dieselben sollen nicht besonders geschmerzt haben. Das r e e h t e  Bein 
ist schon seit verfiossenem Winter angeschwollen, trotzdem die Wunden bis 
auf die Fistel am Fusse, die abweehselnd zuheilt und wieder aufbricht, go: 
schlossen sind. 

Die H~nde und Arme waren ebenfalls stets k i ih l  uud b lau .  Das Ge- 
sicht, die hSheren Sinne, die vegetativen Functionen, das Verhalten der 
Spincteren ganz normal. Sie sowohl wie die beiden kranken Gesehwister soi- 
len im Sehlafe hiiufig stShnen, was der iiltere gesunde Bruder weder friiher 
gethan hat, noch jetzt thut. 

S t a t u s  lo raesens :  Das M~dchen sieht im Gesicht noch wohl aus, hat 
nur ein etwas pastSses Aussehen undist ,  wie Driisenschwellung am Halse und 
die Hautnarben, die yon Lymphdriiseneiterung ooer Knochencaries herriihren. 
beweisen, entsehieden s k r o p h u l S s .  Sie ist noeh nieht menstruirt~ hat abet 
im Vergleieh zur sonstigen Magerkeit des Rumpfes, ganz abgesehen yon den 
atrophisehen Extremit~ten; gut entwickelte Mammae. 

Die Ff isse  sind in gleieher K l u m p f u s s s t e l l u n g ~  wie bet den beiden 
Geschwistern; sie ]assert sich nicht mit Gewalt aus derselben herausbringen, 
j e d e r  R e P o s i t i o n s v e r s u e h  e r z e u g t ,  wenn auch nur m~ssiger Zug odor 
Druck angewandt wird, h e f t i g e  S c h m e r z e n .  Ueber dem reehteu Fuss- 
riicken befindet sich eine alto, jetzt noeh n~issende Fistel, aus der die Mutter 
vet 2 - - 3  Jahren einen Knoehensplitter herausgezogen haben will; ausserdem 
sind an dem rechten Untersehenkel~ der Kniekehle und der Inguinalbeuge dun- 
kel pigmentirte, ve~dickte Hautnarben zu sehen. 

Das r e c h t e  Bein  ist betr~icht]ieh dicker als das linke. Die Verdickung 
ist nicht dutch Oedem verursacht, sondern wohl eine Folge der chroniseh ent- 
ziindlichen skrophulSsen Processe in der Haut and don darunter liegenden 
Weichtheilen. Durch das Rutschen sind die Epidermislagen der Knio sehr 
verdickt und sehr derb. Das r e e h t e  Be in  steht in leiehter Flexionseontrae. 
tur im Kniegelenk, w~hrend links in diesem Gelenk passiven Bewegungen 
keinerlei Widerstand entgegentritt. Doeh ist zu bemerken, dass eine H y p e r -  
e x t e n s i o n  im l i n k e n  K n i e g e l e n k  sioh ausbildet, s o b a l d  man die 
K r a n k e  auf die Ffisse resp. den linl~en Fuss a u f r i o h t e t .  Allem hnscheine 
nach verursachte die l~inger dauernde Beugung im linkeu Kniegclenk, welohe 
wegen der yon don skrophulSsen Geschwiiren in dor Kniebeuge herriihrendon 
Schmerz~n eingenommen wurde~ die schliesslich fest gewordene pathologisohe 
Stellung. 

D i ~ H a u t i s t  auffal lendtroeken.  Die Fi isso~ d i e U n t e r -  u n d O b e r -  
s c h e n k e l  sind his zu den Trochanteren horauf b l a u ,  k a l t  und m a r m o r i r t ;  
diese Erscheinungen nehmen gegen den Stature hin an StOrks ab. 
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Die Sens ib i l i t i ~ t  der Beine erweist sieh gegenfiber den gew6hnlichen 
Untersuchungsmethoden als normal; vielleicht ist die Schmerzempfindung 
etwasherabgesetzt. Der P l a n t a r r e f l e x  feh l t  beiderseits: ebenso f e h l e n  
der A c h i l ] e s s e h n e n -  und P a t e l l a r r e f l e x .  

Es ist comple t e  P a r a l y s e  und fast maximale A t r o p h i e  der Fuss -  
und U n t e r s c h e n k e l m u s k e l n  des l i n k e n  Beines  vorhanden. Rech t s  ist 
die Atrophie dur0h die Verdickung der Cutis etc. etwas verdeckt; bezfiglich 
der Function besteht dasselbe Verhalten wie links, nur k~nn noch der M. ex- 
tensor der zweiten Zehe willldirlioh in leichte Action gebraeht werden. 

Die Muskeln  dor O b e r s c h e n k e l  sind beiderseits in tote abgemagert~ 
die Extensoren mehr als die Flexoren, alle in dem oberon Drittel weniger als 
gegen das Knie hin. Die Function der Muskeln ist rechterseits wegen der 
Flexionscontractnr 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 Kniegelen k den Untersohenkel vSllig zu streeken. 
Er wird einen Augenblick yon der Unterlage erhoben, um sofort darauf zu, 
rfickznfatlen. Die fibrigen Muskeln am Oberschenl~el sind graciler und schwa- 
chef, als sie sons~ sind; es scheint ferner fast. als co auch tier Ileopsoas nieht 
mehr ganz so kr~ftig w~,re, wle gew6hnlich, doch ist darfiber schwer in's 
Klaro zu kommen. Die Ges~,ssmuskeln sind~ wenn fiberhaupt, nut wenig 
ver~ndert. 

Die m e c h a n i s c h e  M u s k e l e r r e g b a r k e i t  ist herabgesetz,, zeigt keine 
qualitative Ver~nderungen; die Muskelb~uche sind auf Druck nicht empfind- 
lich und fiihlen sich ziemlioh fest an. An Stelle der Wade fiihlt man eme 
dfinne, derbe s~rangfSrmige Masse. 

Umfang der Wade . . . . . . . . . . .  r. $2.5. 1. 18,5 Ctm. 
,, des Oberschenkels fiber dem Knie r. 24,0, I 21,2 
. . . .  oben . . . . .  r. 34.0. 1. 31,0 , 

Die Kranke ist nicht mehr im Stande zu gehen; sic steht, wenn sie mit 
dem OberkSrper ~rgendwo anliegt, so dass sie das linke Bein hyperextendirt, 
w~hrend das rechte in seiner Beugung im Kniegelenk verharr~. Dabei dienen 
die Beine mehr als einfache Stfitzen. als dass die Muskeln dabei helfen. 

Die oberon  E x t r e m i t ~ t e n  verhalten sioh genau wie die unteren; 
~usserste Abmagerung der peripherischen Theile mit aufgehobener Function, 
Abnahme der krankhaften Ver~nderungen gegen den Stature bin: 

Die H~nde  befinden sich in K r a l l e n s t e l l n n g ;  sie sind flectirt in dem 
ersten Interpha.langealgelenk, weniger in dem zweiten; die Beugnng ist eine 
starre, passiv nieht zu 15sende 

Die H~nde sind auffallend schmal, diinn und ausgemagert. Die k le!n e n 
H a n d m u s k e l n s i n d g e s c h w u n d e n  und h a b e n  keine  S p u r v o n  F u n c -  
t ion  h i n t e r l a s s e n .  Die E x t e n s o r e n  am V 0 r d e r a r m  sind gleichfalls 
sehr s t a r k  a t r o p h i r t  und nicht mehr im Stande, eine Dorsalbewegung tier 
Hand hervorzubringen; sie sind vSllig g e l ~ h m t ;  dagegen ziehen sich die 
Beuger am Vorderarm, mit Ausnahme der Daumenbeuger, noeh zusammen, 
wobei die Hand u l n a r f l e o t i r t  wird, in welcherStollung sic auch in der 
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Ruhe  verharrt. Dadurch, dass dieser geringe Theil tier Function der Finger 
and Itandbeuger erhalten ist, wird es dem M~dchen ermiiglieht~ don Liiffel in 
die volle Hohlhand zu nebmen und allein Suppe etc. zu essen. 

Die Pro-  und S u p i n a t i o n  der Vorderarme ist wohl r e c h t  mat t :  go- 
lingt aber noch. 

Die E x t e n s o r e n g r u p p e  am Obera rm ist etwas a b g e m a g e r t ,  nur 
leicht ge schw~ch t .  Mehrs indbe ide r se i t sd i eBeugeramObera rm a t ro-  
ph isch  und p a r e t i s c h  und zwar mehr reohts als links; der M. s u p i n a t o r  
l ongus  ist rechts auf ein s c h m a l e s ,  k r a f t l o s e s  B i inde lchen  r e d u c i r t ,  
links bestehen dieselben Verh[iltnisse in geringerem Grade. In diesem Muskel 
ist die Erkrankung welter vorgeschritten, als in dem M. biceps brachii. 

An den S c h u l t e r m u s k e l n  besteht, abgesehon von einer wohl schon 
pathologiscben Schm~ohtigkeit, keine auffallende Stiirung; yon Hypertrophio 
keine Spur. Wenn man die Kranko, die weder stehen, noch gehen kann, 
unter den hrmen fasst~ um sic in die HShe zu heben, so hat man ninon ganz 
festen Halt. 

Die mechanische Muskelerregbarkeit ist herabgesetzt, im Uebrigcn nicht 
ver~ndert. Die S e h n e n r e f l e x e  fehlon be i de r s e i t s .  Die T a s t e m p f i n -  
dung  scheintnoch gut zu sein~ dagegen r e a g i r t  sic a u f  N a d e l s t i c h e  
n i cb t  so, a l s o b s i e b e s o n d o r e S c h m e r z e n  d a v o n h a b e ; a u e h  kann sic 
nicht angeben, ob der Schmerz in den verschiedenen Nervengebieten tier Hand 
und des Vorderarmes verschieden ist; der Temperatursinn nicht auffallend 
ver~ndert; fibrillate Zuckungen nicht deutlich. 

Die Ha l smuske l n  functioniren normal. 
Das Gcsicht besitzt ninon leicht skrophulSsen Ausdruck; die Nase ist 

ziemlich dick und breit, die Wange geriitbet. 

Wedcr die Gesichts-, noch die Zungen-, noch die Kanmuskeln sind ge- 
schw~cht odor merkbar atrophisch; auch fibrillate Zuckungen fehlen. Pupil- 
lenreaction und Augenbewegungcn ungestSrt; ebenso functioniren die hShcren 
Sinne normal. 

Win in der hnamnese erw~hnt, war die Urin- und Stuble~tleerung stets 
geregelt. - -  Die inneren Organe sind nicht nachweisbar ver~ndert. 

Zu erw~hnen ist noch. dass nach Angabe der Mutter bei Witterungs- 
wechsel bei allen drei Geschwistern tier Gang immer schtechter gewesen sein 
sell; ferncr sei die Schweissproduction nine geringe~ trotzdem sic verh~iltniss- 
m~issig viol tr~nken. 

Es bedarf wohl keiner besonderen Begrfindung, dass in den 
Fallen II . ,  III .  und IV. sine und dieselbe Krankheit vorliegt, und 
ebenso wenig scheint mir ein Zweifel daran zulfissig, dass der Fall I. 
in dieselbe Krankheitsgruppe geh6rt. Auch hoffe ich keinem Beden- 
ken zu begegnen, wenn ich den letzteren Fall mit den]enigen der 
oben genannten Autoren for gleichartig hinstelle~ was C h a r e o t -  
Mar i e  ffir die d~'ei S c h u l t z e ~ s c h e n  Fiille bereits gethan haben~ 
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Der Kfirze halber unterlasse ich deshalb yon jedem der obigen 
Fiille ein Resum6 zu geben, er]aube mir dagegen auf Grund diesel' 
und der fremden Krankengeschichteu ein zusammenfassendes Bild zu 
entwerfen und, so weit zur Zeit mSglich ist, zu erweitern. Es dfirfte 
dieser Vorgang um so eher berechtigt sein~ als in Deutschland das 
Leiden noch nicht die genfigende Beachtung in weiteren Kreisen ge- 
funden zu haben scheint. Vor Allem mSehte ich ibm auch die Auf- 
merksamkeit der Chirurgen zuwenden, da dieselben damit behaftete 
Kranke haufig fi'fiher zu Gesicht bekommen~ als die inneren Kliniker. 

Die Krankheit entwickelt sieh in den allermeisten Fallen auf 
h e r e d i t ~ t r e r  Basis; sie hat alsdann einen ausgesprochen erblichen 
Charakter und kann sich durch viele, bis zu sechs Generationen fort- 
pflanzen, wie bei E i c h h o r s t ,  H a m m o n d ,  H e r r i n g h a m  und nach 
den Angaben von T o o t h  auch bei O s l e r  zu sehen ist. Zum ersten 
Male, ohne dass die Antecedenten daran gelitten batten, sahen die 
Krankheit in einer Familie mehrfach bei Gesehwistern auftreten: 
E u l e n b u r g  (Zwillingsbrfider), C h a r c o t - M a r i e  und S c h u l t z e -  
H o f f m a n n  (Fall II., IlI. und IV.); aueh O r m e r o d  fand sie bei 
zwei Geschwistern~ deren Vater an Kinderliihmung (?) ]itt. Bei diesen 
beiden Kindern, die O r m e r o d  untersuchte, gingen die Masern voraus; 
denselben kann ich ebenso wenig wie O r m e r o d  selbst und C h a r e o t -  
Marie  einen direeten Einfiuss auf die Entstehung des Leidens bei- 
messen. Man kann hSchstens annehmen, dass die Masern die Krank- 
heit friiher zum Ausbruch brachten, als es ohne ihr Dazutreten 
der Fall gewesen ware. Dafiir spricht auch, dass in dem Falle yon 
E i c h h o r s t  bei doch ausgesprochener Hereditat die ersten Spuren 
der Krankheit bald nach einigen schwlichenden Einflfissen im 36. Le- 
bensjahre bemerkt wurden. Wahrscheinlieh geh6rt auch mein Fall I. 
zu denjenigen, welche fami l ia l ,  auftraten; das scheint mir daraus 
hervorzugehen, dass eins der Gesehwister der Kranken bis zum Alter 
yon 3 Jahren nicht laufen lernte, ferner dass die Mutter eiue grosse 
Anzahl von Frfihgeburten hatte. Von directer H e r e d i t a t  und 
familiarem Auftreten des Leidens war n i g h t s  aufzufinden in drei 
Fallen C h a r c o t - M a r i e ' s .  

So weir his jetzt zu fibersehen, w e r d e n  be ide  G e s e h l e c h t e r  
yon der  K r a n k h e i t  e r g r i f f e n ,  in weit fiberwiegender Zahl aber 
das mannliche. Derselben fallen in derselben Familie bald Naeh- 
kommen beiderlei Geschlechts, bald nur mannliehe zum Opfer; ein 
anderer Theil der Gesehwister bleibt davon verschont. HSchst inter- 
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essant ist in dieser Beziehung die Mittheilung yon H e r r i n g h a m ;  bei 
ausgesprochen hereditiirem Charakter des L e i d e n s -  fiber 20 Kranke 
in ftinf Generationen - -  verschonte die Krankheit stets das weibliche 
Geschlecht. Dabei !l~trte aber die Krankheit, ebenso wie in den 
Ei ch h o r s t '  schen Ffillen, nicht auf, wenn eine Generation fibersprun- 
gen wurde, wie z. B. bei der Chorea hereditaria; sondern die SShne 
gesunder Mfittel:, die aus der belasteten Familie stammten, wurden 
heimgesucht, wi~hrend die TSchter stets frei blieben~ aber ihrerseits 
wieder kranke SShne gebaren. Von dem kranken Vater erbte das 
Leiden direct auf den Sohn welter. Es lag also bei der gesunden 
Frau aus der belasteten Familie, wenn ich reich so ausdrficken darf, 
gegen die Krankheitskeime und Krankheitsanlage eine eigenthfimliche 
Immunitii.t desjenigen Ovulum vor, das sich weiblich entwickelte. 

Ob es noch a n d e r e  a t i o l o g i s c h e  Momente  ausser der Ver- 
erbung giebt, die die Krankheit erzeugen kSnnen~ und welche diese 
Momente sind, ist his ietzt noch nicht abzusehen. Die Annahme, dass 
acute oder chronische Infectionen oder Intoxicationen sie erzeugen 
kiinnten, entbehrt zur Zeit jeder sicheren Stfitze. 

Das Le iden  seheint ba ld  yon G e b u r t  ab v o r h a n d e n  zu sein, 
ba ld  zeigt es sich e r s t  spi~ter. Sogar zwischen dem 30. und 40. 
Lebensjahre, in den Os le r ' schen  F~llen erst nach dem 40., wurden 
erst die friihesten Anfange bemerkt; ffir gewShnlich entwickelt es 
sich in den beiden ersten Decennien. In ein und derselben Familie 
k/innen die verschiedenen Individuen in ganz verschiedenem Lebensalter 
erkranken, es herrscht darin keine feststehende Regel. 

Der S y m p t o m e n c o m p l e x ,  unter welchem dieses Leiden sich 
uns prlisentirt, ist ein so scharf umgrenzter, ein meist so regelm~tssi- 
ger, man kSnnte fast sagen, eintSniger, wie bei nur wenigen anderen 
Krankheiten. Hat man nur ein einziges Mal einen zn dieser Krank- 
heitsgruppe gehOrigen Fall gesehen und genau untersucht, so wird 
man spiiter zur Beobachtung kommende, falls der Krankheitsprocess 
nicht im frfihesten Stadium sich befindet~ kaum verkennen. 

Die K r a n k h e i t  b e g i n n t  in einem bei den einzelnen Kranken 
verschiedenen Lebensalter an den u n t e r e n  Ext l ' emi t l i t en .  Wahr- 
scheinlich werden, wie schon O h a r c o t  hervorhebt, analog dem an 
den oberen Extremiti~ten spliter einsetzenden Process zuerst die klei- 
hen Fussmuskeln krank, schwiicher und wohl auch atrophiseh. Dies 
entgeht ffir gewShnlich den Kranken, well das Leiden sich einschleicht, 
nur langsam Fortschritte macht und der Functionsausfall dieser Mus- 
keln keine auffallenden StSrungen setzt. Aufmerksam auf die Affec- 
tion werden die Patienten oder deren AngehSrige erst spliter, wenn 
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sie sich schw~.cher ffihlen in den Beinen, leichter ermfiden, ihre Beine 
weniger in der Gewalt haben und die Ffisse, anfanglich nur beim 
Gehen eine falsche Stellung einnehmen. Alsdann sind einzelne Mus- 
kelgruppen, meist die M. peronei oder auch die Extensoren tier Zehen 
sehon abgemagert und geschwacht; in selteneren Fallen werden die 
Wadenmuskeln um diese Zeit schon erkrankt gefunden, die ffir ge- 
wShnlich erst nach  den Streckern am Unterschenkel an die Reihe 
kommen. Ist das Leiden bis zu dieser Stufe, Abmagerung der Unter- 
sebenkelmuskulatur, krankhafter Stellung der Ffisse mit conseeutiver 
GehstSrung etc. gelangt, worfiber ein J a h r  ode r  me i s t  m e h r e r e  
J a h r e  h i n g e h e n ,  ist also die Atrophie und Schwache bis zu den 
Knien herauf fortgeschritten, so beginnt mit wenigen Ausnahmen 
d e r s e l b e  D e s t r u c t i o n s p r o c e s s  an den o b e r e n E x t r e m i t a t e n .  
Auch hier leiden zuerst die kleinen ltandmuskeln Noth, erst sp~tter 
die Fingerstrecker und -Beuger, auch hier die ersteren meist etwas 
frfiher als die letzteren. In diesem Stadium der Krankheit kamen 
bis jetzt die meisten Falle zur Beobaehtung; in einer kleinen Anzahl 
waren auch die Oberschenkel schon erkrankt, jedoch in viel geringe- 
rein Grade. Dagegen wurden nach den bis jetzt vorliegenden Beob- 
achtungen die Oberarm-, Rumpf- und Gesiehtsmuskeln etc. stets frei 
gefunden. 

Der Eindruck, den diese Kranken, ohne dass man sich welter 
nach dem Verlauf tier Krankheit erkundigt hat, machen, ist folgender: 
df inne U n t e r s e h e n k e l  mi t  Pes  va ru s  oder Pes  e q u i n o - v a r u s  
- -  a t r o p h i s c h e  H a n d e  mi t  oder  ohne  K r a l l e n s t e l l u n g  de r  
F i n g e r ,  e t w a s  s c h m a c h t i g e  V o r d e r a r m e ;  die Oberschenkel 
nieht auffallend verandert, die Oberarme etc. normal; verhaltnissmassig 
guter Ernahrungszustand des Rumpfes. Das ist das Bild, das mehr 
oder weniger ausgeprligt, immer wiederkehrt. Dass aber das Krank- 
heitsbild nicht so bleibt, dass die Krankheit damit noeh nicht zum 
Stillstand gekommen isi, wie man nach dem bis jetzt vorliegenden 
Material anzunehmen geneigt sein kSnnte, werde ich bei Besprechung 
der Affection der einzelnen Theile und der durch dieselbe gesetzten 
FunctionsstSrungen, wozu ich jetzt fibergehe, nachweisen. 

Wenden wir uns zunachst zu dem hervorsteehendsten und wieh- 
tigsten Symptom der Krankheit, zur M u s k e l a t r o p h i e .  Sie b e -  
g i n n t  a a s n a h m s l o s  an den am m e i s t e n  p e r i p h e r  g e l e g e n e n  
Muske ln  der  u n t e r e n  E x t r e m i t a t e n ;  deshalb finden wir meist 
vSllig geschwunden und geli~hmt die k l e i n e n  F u s s m u k e l n ;  dann 
werden gewShnlich befallen und sind mehr oder weniger paretiscb 
nnd atrophisch die M. p e r o n e i ,  die M. e x t e n s o r e s  d i g i t o r ,  und 
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der Musc. t i b i a l i s  an t i c .  Ehe noch diese Extensoren am Unter- 
schenkel ganz zerst6rt und gelahmt sind, werden die W a d e n m u s -  
k e l n  ergriffen, yon welchen zuweilen der Musc. gastrocnem, noch 
langere Zeit eine Spur yon Function bewahren kann. Nur in sel- 
tenen Fiillen, wie bei den yon E u l e n b u r g  beschriebenen Zwillings- 
brfidern scheinen die Beuger gleichzeitig mit den Streckern zu 
erkranken. Um diese Zeit entdeckt man meist auch schon die 
ersten Anfi~nge der Krankheit an den Handmuskeln. Wir wollen 
aber zuerst sehen, wie sich die O b e r s c h e n k e l  verhalten. 
Die Muskeln derselben sind in einer Reihe yon Fi~llen ( C h a r c o t -  
Mar i e ,  O r m e r o d ,  E i c h h o r s t ,  H e r r i n g h a m ,  S c h u l t z e - H o f f -  
mann)  erkrankt gefunden worden; am meisten haben gew6hnlich die 
M. v a s t i  gelitten und diese m e h r  in i h r e m  u n t e r e n  D r i t t t h e i l ,  
so dass direct oberhalb des Knies eine mehr oder weniger bandf~h'- 
mige Abmagerung besteht; C h a r c o t  sah auch den M. biceps femoris 
geschwacht. Die g a n z e  O b e r s c h e n k e l m u s k u l a t u r  war mehr 
oder weniger a b g e m a g e r t  und entsprechend geschwS~cht  in mei- 
nem Falle IV.; auch tier M. i l e o p s o a s  war schon etwas p a r e t i s c h ,  
wahrend die Glutaalmuskeln noch keine deutliche Veranderung er- 
kennen liessen. Auch in meinem Falle III.  war die Zerst0rung in den 
Oberschenkelmuskeln schon weiter gedieheu, als in den bisher be- 
schriebenen Fallen, und war schon am ganzen Oberschenkel deutlich 
ausgepragt. Jedenfalls beweist der Fall IV., dass die Atrophie un- 
aufhSrlich gegen den Stature bin fortkriecht, bis sie an demselben 
angelangt ist, um dann wohl auch auf ilm iiberzugehen. Bestatigen 
kann ich die Angaben frfiherer Autoren, besonders yon C h a r c o t -  
M a r i e ,  dass die d i s t a l e n  T h e i l e  der  B~tuche de r  O b e r s c h e n :  
k e l m u s k e l n  m e i s t s t a r k e r  g e l i t t e n  h a b e n ,  a l s  die dem R u m p f  
n a h e r  g e l e g e n e n ,  wodurch man den Eindruck erhalt, als ob auch 
an dem einzelnen Muskelbauche der Charakter der ganzen Krankheit 
sich ausprage. Dabei g e h e n  A t r o p h i e  und P a r e s e  stets mi t  
e i n a n d e r  p a r a l l e l ,  ein gleichfalls bereits yon C h a r c o t  hervorge- 
hobenes Merkmal dieses Leidens. 

Wie schon erw~hnt, liegen z w i s c h e n  der  E r k r a n k u n g  de r  
Be ine  und tier A r m e  1 - - 4  7 s e l t e n e r  mehr  J a h r e ;  in vereinzelten 
Fallen blieben die Hi~nde, wie es scheint, eine gr6ssere Reihe yon 
Jahren verschont ( E i c h h o r s t  giebt in einem Falle 14 Jahre an) und 
waren es noch zur Zeit, als die Kranken zur Beobachtung kamen. 
Ob sie tiberhaupt frei bleiben k6nnen, bis zu dem in spaterem Alter 
eintretenden Tod, muss noch often gelassen werden; doch scheint es 
der Fall zu sein. 
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D e r M u s k e l s c h w u n d u n d  die L a h m u n g  nehmen an den Armen 
ganz genau denselben ascendirenden Gang wie an den Beinen. Zu- 
erst magern die k l e i n e n  t t a n d m u s k e l n  ab und verlieren die 
Fahigkeit, den an sie gestellten Anforderungen in genfigender Weise 
nachzukommen; manchmal haben sie an Yolumen noch nicht sichtlich 
abgenommen und trotzdem sind sie bereits paretisch. In den spi~teren 
Stadien besteht entsprechend dem vSlligen Schwund derselben com- 
plete Lahmung. Etwas sparer kommen die Muske ln  an den Vor-  
d e r a r m e n  an die Reihe~ die S t r e c k e r  meist frfiher als die B e u g e r  
und die Muskeln fiir die Finger etwas fr~iher als diejenigen ffir die 
Hand; auch bier pfiegen die unteren Halften der Muskeln starker 
abgemagert zu sein, als die oberen. Die Pro- und Supinatoren blei- 
ben meist l~inger verschont. In Folge der langeren Functionserhal- 
tung der Fingerbeuger als der Fingerstrecker bildet sich eine anfangs 
noah 15share, spliter starre K r a l l e n s t e l l u n g  de r  F i n g e r  heraus, 
ganz wie bei den spinalen Formen dec progressiven Muskelatrophie. 

C h a r c o t  und Mar ie  betonen~ dass die Muskeln der Wurzeln 
der Extremitaten relativ unbetheiligt bleiben, wenigstens viel langer, 
als jene der Enden der Extremitaten, und dass die Gesichts-, SChul- 
ter- und Rumpfmuskeln sowie der M. supinator longus intact bleiben. 
Das ist wohl richtig ffir die FMle, die und wie sie den beiden Autoren 
zur Zeit ihrer Publication bekannt waren, d. h. der Krankheitsprocess 
war fiber die Oberschenkel und die Vorderarme noch nicht central- 
warts hinausgegangen. Dass aber die Krankheit an diesen Theilen 
nicht immer und nicht ffir langere Zeit Halt zu machen braacht, son- 
dern stetig gegen den Stamm hin fortsehreiten kann, dann auch die 
Gesiehts-, Zungen- und Rumpfmuskulatur nicht verschont, daffir bfir- 
gen die yon mir beigebrachten F/~lle. Am klarsten tritt uns die Ab- 
magerung dieser Theile im Falle IV. entgegen; hier waren die P r o -  
und S u p i n a t o r e n  am Vorderarm betrachtlich geschwacht, der 
M. s u p i n a t o r  l o n g u s  atrophisch und auf der einen Seite fast vSllig 
paralytisch; etwas weniger alterirt sind die B e u g e r  am O b e r a r m  
and der Triceps brachii ist schon in Mitleidenschaft gezogen. Die 
Schultermuskeln sind auch auffallend schmachtig und Atrophie und 
Parese derselben wahrscheinlich, wenn auch noch nicht mit absoluter 
Sicherheit zu constatiren. Im Fall III. lassen sich an den Beugern 
der Oberarme die ersten Spuren der Erkranknng erkennen. Der 
Umfang der Oberarme des Jungen ist geringer als derjenige der 
Oberarme seines 4 Jahre jfingeren Schwesterchens und ebenso der- 
jenige der Vorderarme. In diesen beiden Fallen lasst sich die 
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Atrophie der Oberarmmuskeln also direct nachweisen. Dass abet im 
l?alle III. die S c h a l t e r - ,  R u m p f -  and G e s i c h t s m u s k e l n  bereits 
in geringem Grade atrophisch, wenn auch noch nicht auffallend pa- 
retiseh siud, glaube ich aus ihrer Schmiichtigkeit schliessen zu diir- 
fen. Alle diese Muskeln kSnnen schliesslich miterkranken und waren 
es auch in einigetl Fi~,llen (meine F~lle I. und H., C h a r c o t - M a r i e  
Fall IV. und vielleicht Fall II., E i e h h o r s t  Fall I.); das geht sowohl 
aus der fibriW, tren Unruhe als auch aus den Anomalien der elektri- 
schen Erregbarkeit in den betreffenden Muskeln hervor. Es kann  
a l lem A n s c h e i n e  nach  a l lml i l ig  d e r g a u z e  w i l l k i i r l i c h e  mo- 
t o r i s c h e  A p p a r a t  in den K r a n k h e i t s p r o e e s s  h i n e i n g e z o g e n  
werden .  

Der M u s k e l s c h w u n d  vollzieht sigh s y m m e t r i s c h  und meist 
g l e i c h z e i t i g a n  den g l e i c h n a m i g e n K S r p e r a b s c h n i t t e n ; d o c h  
kommen leichte Abweichungen ( C h a r c o t - M a r i e  IV., O r m e r o d  II., 
H e r r i n g h a m  I.) in der Weise vor, dass die Erkrankung einer Ex- 
tremitlit um einige ~Ionate derjenigen tier gleichnamigen anderseitigen 
vorausgeht; im Grossen und Ganzen ist der Unterschied geriug. 

N i e m a l s  wurde M u s k e l h y p e r t r o p h i e  beobachtet~ weder in 
den erkrankten, noch in den gesunden: noch in den scheinbar gesun- 
den Muskeln. E u l e n b u r g g i e b t  zwar an, dieOberschenkel seien im 
Vergleieh zu den Unterschenkeln in seinen F~llen hypertrophisch 
gewesen; aber es kOnnen normale Oberschenkei stark abgemagerten 
Unterschenkeln gegeniiber sehr leicht als hypertrophisch imponiren, 
wie ich reich se|bst in meinem Falle iI. fiberzeugen konute. 

D i e A t r o p h i e  und die ih r  p a r a l l e l  g e h e n d e P a r a l y s e  is t  
s t e t s  e ine yon  den e n t f e r n t e s t e n  T h e i l e n  d e r E x t r e m i t ~ t e n  
zu dem R u m p f  bin a u f s t e i g e n d e .  Die Muskeln an den Wurzeln 
der Extremit~ten b|eiben am liingsten verschont, Dies, verbui~den 
mit dem lli, ngeren Intactsein der Rumpfmuskeln, hat zur Folge, dass 
die Kranken meist ziemlich gut, wenn auch im vorgescilritteneren 
Stadium des Leidens ,nit Mfihe yore Boden aufstehe~l kSnnen, dabei 
keineswegs an sich in die HShe klettern, und dass man, wenn man 
sie unter den Schultern fasst, um sie i~ die HShe zu heben, einen 
kriiftigen and sicheren Halt hat, da die Schultern nicht nach oben 
ausweichen, so dass tier Kopf zwischen sie zu stehen kommt. Aber 
schliesslich kann es doch so welt kommen, dass sie nicht mehr gehen 
kOnnen und wieder anfangen zu rutsehen (Fall IV.)~ uamlieh dann, 
wenn die Oberschenkelmuskeln etc. nicht mehr geniigend Kraft be- 
sitzen, die zu dem Gehact nSthigen Yerrichtungen zu leisten. 

Dutch die Muskelerkrankung treten meist A n o m a l i e n  der  Ge- 
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l e n k e  und folglich des G a n g e s  u. s. w. ein, die wieder vdrsehieden 
sein k5nnen, je nachdem die eine oder andere Muskelgruppe, die das 
betreffende Gelenk influirt, etwas friiher oder sparer erkrankt, ale 
eine andere. Im Fussgelenk bilden sieh aus: Pes  e q u i n u s ,  Pes  
v a r u s  und Pes  e q u i n e - y a r n s ,  sogar alle drei nebeneinander bei 
den verschiedenen Individuen einer und derselben Familie ( E i c b -  
ho r s t ) ;  am hliufigsten scheint der Klumpfuss zu sein. Im Beginn ist 
die falsche Haltung des Fusses nur beim Geben bemerkbar (Orme-  
rod ,  C h a r c o t - M a r i e )  und gleicht sieh im Liegen wieder aus; in 
dem spateren Stadium wird sle meist eine mehr dauernde. Doeh 
kommen auch darin Untersehiede und Uebergitnge vor, ob die falsche 
Stellung im Fussgelenk eine feste s t a r r e ,  a n k y l o t i s c h e ,  passiv 
nicht reponirbare wird, was in den meisten Fallen der Fall zu sein 
scheint, oder eine s c h l a f f e  bleibt und eine Art Schlottergelenk re- 
sultirt ( E i e h h o r s t ,  C h a r c o t - M a r i e ) .  Man hat es also bier mit 
einem p a r a l y t i s c h e n  K l u m p f u s s  u. s. w. za thun~ der, wenn el" 
frfihe, d. h. ehe noch die Unterschenkelmuskulatur stark abgemagert 
ist, wie z. B. in Fall II., starr wird, nur durch eine genaue elektrische 
Untersuchung yon dem congenita]en Klumpfuss zu unterscheiden sein 
dfirfte, was besonders chirurgischerseits zu beriicksichtigen sein wird. 
Denn da das Leiden jugendliche, im besten Wachsthum begriffene 
Individuen mit Vorliebe helmsucht, wird es auch an den Formver~n- 
derungen der Fusswurzelknochen nicht fehlen. 

Die Bewegungen im K n i e g e l e n k  wurden fiir gewShnlich frei 
gefunden; nur in 0bigem Fall III .  bestand Neigung zur Beugestellung. 
Im Gegensatz hierzu stellte sich bei der iilteren Schwester des Kran- 
ken Hyperextension im linken Kniegelenk ein, wenn man sie auf- 
richtete, wahrend das rechte Knie in Flexionscontractur blieb, die 
durch eine anderweitige Affection bedingt war. 

An der W i r b e l s a u l e  wurden Formveranderungen und Druck- 
empfindlichkeit vermisst. 

Der G a n g  der yon mir beobachteten Kinder glich demjenigen yon 
Kranken mit congenitalem Klumpfilss; er war s t a m p  fend ,  p l u m p ,  
hatte seine Elasticit&t eingebfisst. Aehnlich besehreiben ihn C h a r -  
c o t - M a r i e  und die fibrigen Autoren. Kalte Witterung schien einen 
ungfinstigen Einfluss auf den Gang zu iinssern. 

Die F i n g e r  stellen sich, sobald alas Leiden etwas welter vorge- 
schrittenist, in dem 2. und3 .  I n t e r p h a l a n g e a l g e l e n k i n  F lex ion .  
Anfangs l~sst sieh die Stellung noeh corrigiren, spMer wird sie eine 
s tarre ,  die auch passiv nicht mehr ausgeglichen werden kann. Die 
Hand ist dann ebenfalls stark abgemagert und bietet das Bild der 

45* 
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K r a l l e n h a n d ,  die yon der spinalen progressiven Muskelatrophie her 
geniigend bekannt ist. Im Hand- and Ellenbogengelenk wurde eine 
Anomalie his jetzt nicht wahrgenommen, nur in meinem Fall IV. 
stand die Hand in Ulnarflexion. 

Die Verbildung der G e l e n k e  hat wohl darin ihre Ursaehe, dass 
eine Muskelgruppe das Uebergewieht fiber ihre Antagonisten bekommt, 
wenn diese frfiher erkranken und paretiseh werdem Die Folge davon 
wird sein, dass wegen des den Muskeln innewohnenden Tonas die 
Gelenke ira Sinne der gesunden oder relativ gesunden Maskeln eine 
Versehiebung erleidea. Die DeformitS.t wird aueh fortbestehen, wenn 
die Muskeln, die an ihrer Entstehung aetiv betheiligt waren, sp~ter 
selbst degeneriren, well ja nun jede Kraft fehlt, die dureh den ur- 
sprtingliehen Muskeltonus einander gen~herten Ansatzpunkte der Mus- 
keln wieder yon einander zu entfernen oder die bindegewebigen 
Muskelreste zu dehnen. Erkranken die sieh funetionell die Wagsehale 
haltenden Muskeln gleiehzeitig und gleiehm~ssig slark, so werden 
eher die Sehlottergelenke oder Mittelformen zwisehen Sehlottergelenk 
und ankylotisehem Gelenke resultiren. So lassen sieh meiner Ansieht 
naeh die Anomalien im Fussgelenk and die Krallenhand erkl~tren; 
denn dort erkranken ffir gewShnlieh die M. peronei und die M. ex- 
tensor, digitor, frtiher ais die Beager (Pes varus und Pes equin0-varus)~ 
hier ebenfalls die Strecker frfiher als die Beuger (Krallenstellung der 
Hand). 

Atrophie der Knochen liess sich nieht mit Sicherheit nachweisen, 
ebenso wenig Zurfickbleiben derselben im Waehsthum. 

M u s k e l s p a n n u n g e n ,  welche ja besonders bei Kindera ~hnliche 
Gelenkverli.nderungen herbeizuffihren vermSgen, z. B. bei der spasti- 
sehen eerebralen Parese, kann die Urheberschaft an den geschilderten 
StSrungen nieht zugesehrieben werden, well sie in allen Fallen fel~l- 
ten.  Deshalb waren auch passive Bewegungen in allen noch nicht 
ankylotisch gewordenen Gelenken widerstands|os ausf~ihrbar. 

K r a m p f a r t i g e  Z u s t l i n d e ,  so stark, dass die Kranken sehr 
darunter litten, warden in den in Degeneration begriffenen, aber noch 
nieht v611ig degenerirten Muskeln yon C h a r e o t - M a r i e  und Her -  
r i n g h a m  beobachtet; in den meisten Fallen fehlten sie. EinmaI 
wurden sie hervorgerufen dutch eine elektrisehe Untersuehung, einmal 
dm'ch Bewegung ( C h a r e o t - M a r i e  Fall IV. und V.). 

Ein a nderes Symptom, das sieh in den Muskeln zeigt, verdient 
eine ganz besondere Beaehtung and Berfieksichtigung, n~imlieh die 
f i b r i l l l i r e n  Z u c k u n g e n  oder, besser ausgedrtiekt, der yon ihnen 
herrfihrende T r e m o r  und die Unrahe in einzelnen Muskelbezirken. 



Ueber progressive neurotische Muskelatrophie. 689 

Bei E u l e n b u r g  und E i c b h o r s t  finder sich darfiber nichts angege- 
geben. H a m m o n d  giebt an. sie gesehen zu haben, doch gehSren 
seine Fi~l!e wahrscheinlich nicht zu dieser Krankheitsgruppe, wenig- 
stens dr~ngt sich mir diese Ueberzeugung immer mehr auf, je 5fter 
icb mir sie darauf bin ansehe. O r m e r o d  vermisste sie, ebenso sail 
S c h u l t z e  nichts davon, als er die obigen Kranken II., III.  and IV. 
beobachtete. Dass sie sp~ter nicht fehlten bei diesen Kindern, ergiebt 
sich aus meinen diesj•hrigen Erhebungen. C h a r c o t - M a r i e ,  Her-  
r i n g h a m u n d i e h  selbstfanden sie fastregelm~ssig. Siefehlense]bst- 
verstandlich in Muskeln, deren contractile Substanz schon v611ig ge- 
schwunden ist; es ist mir sogar wahrscheinlich, dass sie zuweilen 
iibersehen wurden, well man den atrophischen Muskeln vorwiegend 
sein Augenmerk zuwandte. Dazu kommt ferner noch, dass sie, we- 
nigstens nach meinen Beobachtungen und die.jenigen yon C h a r c o t -  
M a r i e  und H e r r i n g h a m  scheinen mir im gleichen Sinne zu spre- 
ehen, meist nicht den blitzartigen Charakter haben~ wie wit die 
fibrilli~ren Zuckungen b e i d e r  amyotrophischen Lateralsklerese z. B. 
zu sehen gewohnt sind: sondern class sie mehr als einecontinuirliche 
Unruhe .~ich repri~sentiren, die bei kleinen Patienten leicht dem Kin- 
desalter zu gate 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 gr~issere Anzahl 
yon Fasern desselben Muskels gereizt, so kommt es zu einer flfich- 
tigen Locomotion z. B. eines Fingers oder einer Sehne; besonders die 
Fingerbeugersehnen verhieiten sich derart. 

C h a r c o t  und Mar ie  sahen in ihrem FalleIV. leichtes Z i t t e r n  
der  G e s i c b t s m n s k e l n u u d  aach eine Differenzin der Faltenbildung 
der Stirnhaut zwischen rechts and links; da sie aber Liihmungen der 
mimischen Gesichtsmuskeln nicht constatiren konnten: legten sie kei- 
nen weiteren Werth auf diese Erscheinung und erkl~rten dieselben ffir 
normal. Es ist dies derselbe yon den C h a r c o t ' s c h e n  F~'dlen, in weIchem 
Pat. dasAufstehen schon schwer fiel, wasauf ein bereits spSteres Stadium 
tier Krankheit schliessen l~tsst. Ieh halte naeh meinen an Fall I. 
und IiI .  gemachten Beobachtungen die M u s k e l u n r u h e  im G e s i c h t  
f(ir p a t h o l o g i s c h  und dem fibrill~tren Tremor der ExtremitStenmus- 
keln f~ir gleichwerthig. Im Falle iII.  waren in den B r u s t -  und 
L i p p e n m u s k e l n  f i b r i l l a r e Z u c k u n g e n  erkennbarund d i e Z u n g e  
z i t t e r t e ;  ebenso ergab ein langeres Beobachten im Falte I. eine 
krankhafte Unruhe in den Schulter-, Gesict~ts- und Zungenmuskeln. 
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Dass in diesem Falle das Symptom pathologiseh war, wurde dureh 
den elektrischen Befund erwiesen. Diese Muskelunruhe tragt auch 
mit Schuld daran, dass die Kranken nicht ruhig stehen, sondern yon 
einem Fusse auf den anderen trippeln. Die Schwache der Beine ver- 
ursacht diese Unruhe nicht allein; denn es ware sonst nicht einzu- 
sehen, warum die sehlaff herabhangenden Arme und das Gesieht nicht 
ruhig bleiben. Das Spielen tier Finger und der Sehnen spricht auch 
entschieden ffir diese Auffassung. Bemerken will i ch ,  dass diese 
unwillkfirlichen Bewegungen weder choreatischen noch athetotischen 
ahnlieh sehen. Dies Symptom verdient um so mehr Beachtung, wail 
es uns in einer Anzahl yon Fallen ohne welter aufzuwendende Mfihe 
und complicirte Prfifnngen rasch einen Ueberblick fiber die Ausbrei- 
tung des Krankheitsprocesses zu geben vermag. 

Die m e c h a n i s e h e  M u s k e l e r r e g b a r k e i t  ist in den vSllig atro- 
phirten Muskeln gleich Null, in den atrophirenden h e r a b g e s e t z t ,  
ohne dass die Zuckung eine qualitative Aenderung erlitten hatte. 
Abet sie ist auch  b e r e i t s  h e r a b g e s e t z t  in Muske ln ,  w e l c h e  
noch  n i c h t  m e r k b a r  a b g e m a g e r t  s ind  und den an sie gestellten 
Anfordert~ngen in normaler Weise nachkommen ( C h a r c o t - M a r i e ,  
s e lbs t ) .  Doch kommt es auch vor, dass die mechanische Muskel- 
erregbarkeit noch normal ist in den gesund befundenen Muskeln 
(Charco t ) .  Empfindlich gegen Druck schienen mir, so welt ich 
darauf achtete, weder die Muskeln, noch die Nerven zu sein; ebenso 
wenig konnte ich Anschwellungen an dea letzteren entdeeken. 

Bezfiglich der S e h n e n r e f l e x e  herrseht nur insofern in den An- 
gaben der verschiedenen Autoren Uebereinstimmung, als daraus her- 
vorgeht, dass dieselben mi t  dem F o r t s c h r e i t e n  des  L e i d e n s  
p r o g r e s s i v  s c h w a c h e r  w e r d e n ,  um sehliesslich ganz zu s c h w i n -  
den.  Sie f e h l t e n  i n s g e s a m m t  bei C h a r c o t - M a r i e ' s  Fall IV.~ 
meinen Fallen I. und IV. Der A e h i l l e s s e h n e n r e f l e x  scheint, wo 
darauf geachtet wurde, stats gefehl tzuhaben.  Der P a t e l l a r r e f l e x  
war herabgesetzt, sehwach bis fehlend, nur mit H~ilfe des J e n d r a s -  
s ik ' schen  Verfahrens noch auszulbsen oder ohne dies nur des Mor- 
gens ( C h a r c o t - M a r i e  I., II., III.). S e h u l t z e  fand ihn in obigem 
Fall II. noch normal, ich dagegen sehon herabgesetzt; Aehnliches 
constatirte H e r r i n g h a m  in seinem ersten Fal!e. 

Die S e h n e n r e f l e x e  verhielten sich ebenso verschieden an den 
A r m e n ;  die Periostreflexe am Vorderarm fehlten in obigem Fall III. ,  
waren dagegen in O r m e r o d ' s  Fall II. sehr lebhaft. Der Triceps- 
reflex fehlte in meinen Fallen I. und IV., war dagegen in der soeben 
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angeffihrten Beobachtung O r m e r o d ' s  und in meinen beiden Fallen 
II. und III.  sehr lebhaft. 

Die e l e k t r i s c h e  E r r e g b a r k e i t d e s  m o t o r i s c h e n  A p p a r a -  
t e s  bet in den untersuchten Fallen ein in vieler Beziehung zwar sehr 
merkwtirdiges, abet gerade in seiner Eigenthiimlichkeit wieder auf- 
fallend fibereinstimmendes Resultat. E i c h h o r s t  (Fall III. ,  VI.,IX.) 
land Herabsetzung und Schwund der elektrischen Erregbarkeit in den 
atrophischen und paretischen Muskeln. 0 r m e r o d  constatirte in sei- 
nero ersten Falle tterabsetzung der faradischen und Herabsetzung 
oder Sehwund der galvanischen Erregbarkeit der affieirten 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 StrSme; auch die 
M. va s t .  c r u r i s  r e a g i r t e n  n i c h t ,  t r o t z d e m  sie n i e h t  a b g e -  
m a g e r t  s c h i e n e n  und noeh  f u n e t i o n s f l i h i g  w a r e n .  S c h u l t z e  
fand, wie 0ben angegeben, complete EaR.  in den bin. peronei und 
den zugehSrigen Muskeln (Fall II.), in den Nn. tibiales und den Wa- 
denmuskeln (Fall I i I . ) ,  wahrend in letzterem die sehon nicht mehr 
gesunden Handmuskeln eine Aenderung der elektrischen Erregbarkeit 
nicht erkennen liessen. Unter den f/inf Kranken C h a r c o t - M a r i e ' s  
boten drei (die fibrigen beiden scheinen nicht untersucbt worden zu 
sein) EAR.; ob complete oder nur partielle geht nicht deutlich aus 
der Besehreibung hervor, wenn auch das erstere der Fall gewesen 
zu sein scheint. C h a r c o t  fasst die elektrischen Ergebnisse dahin 
zusammen, dass im vorgeschrittenen Stadium 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 Volumen und 
gute Function besitzen, nut herabgesetzte Erregbarkeit ohne E a R . -  
H e r r i n g h a m  berichtet yon EaR. und Herabsetzung der Erregbar- 
keit. - -  Leider wurde in allen Fallen, soweit aus den Angaben zu entneh- 
men~ die elektrische Untersuchung nicht systematisch auf den ganzen 
K(irper ausgedehnt und vor Allem auch nicht den Nerven die erfor- 
derliche Berficksichtigung zu Theil. Dass die Nerven dieselbe in 
hohem Grade verdienen, beweist das Untersuchungsresultat in reel-  
nero F a l l e  I. Es liess sich in demselben nachweisen S c h w u n d  
oder H e r a b s e t z u n g  der e l e k t r i s c h e n ,  galvanischen sowohl wie 
faradischen E r r e g b a r k e i t  in dem g a n z e n  w i l l k f i r l i c h e n  m o t o -  
r i s c h e n  A p p a r a t ,  und zwar nicht allein der M u s k e l n ,  sondern 
ebenso der Nerveu~  und E a g .  in einem Theile derselben. Die 
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Einzelheiten sind interessant genug, dass ich mir erlaube, dieselben 
in mSglichster Kfirze zusammenhlingend bier anzufiihren. Es be- 
stand : 

Herabsetzung der f a r a d i s c h e n  E r r e g b a r k e i t  in allen moto- 
rischen N e r v e n  (Nn. facial., hypogloss., accessor., median, und ul- 
nar.), Schwund derselben in den Nn. radial, am Oberarm, den Nn. 
crural.~ tibial, nnd peronei. Die Abnahme der Erregbarkeit nimmt 
mit tier Entfernung vom Stature gegen die Peripherie hin zu und die 
meist peripher gelegenen Nerven sind ganz unerregbar. Die indirecten 
faradischen Zuckungen sind durchweg matt, etwas langsamer als 
normal, aber nicht ausgesprochen triage. Die Contractionen nehmen 
nicht proportional der Yerringerung des Rollenabstandes an Energie 
zu, sondern beharren auch bei den stiirksten Striimen in einer tri~gen 
M a t t i g k e i t . -  Auch die g a l v a n i s c h e  : N e r v e n e r r e g b a r k e i t  ist 
sehr stark herabgesetzt in all den oben genannten Nerven, ganz er- 
loschen nur in den Nn. peron. Es reagirten die Nn. facial, bei 12 
bis 16 El. St. ebenfalls nicht; doch glaube ich, dass bei grSssereu 
Stromstlirken sich Zuekungen eingestellt h~tten. Die e r s t e  Z n c k u n g  
tritt in den versehiedenen 5Terven bei einer Stromstiirke yon 7 bis 
14 MA. auf; dabei stellt sich eine Modification des Zuckangsgesetzes 
in der Weise heraus, dass die AnSZ stets v o r  der  KaSZ auftritt 
und auch bei zunehmender Stromstarke fiberwiegt. Auch diese in- 
directen galvanischen Contractionen haben nicht das Blitzahnliche der 
Zuckungen normaler Muskeln~ sondern haben bei vorwiegender Kiirze 
etwas Mattes und Langsames, sind ein Mittelding zwischen normaler und 
Ea-Zuckung. Merkwfirdig ist dabei, dass die Nn. radial., crural, und 
libial., die auf den faradisehen Strom nicht mehr reagiren, bei Rei- 
zung mit dem eonstanten Strom noch mit einer Zuckung antworten, 
immer zuerst auf AnS; um Stromschleifen handelte es sich dabei 
nicht; es seheint vielmehr eine path01ogische Eigenthfimlichkeit vor- 
zuliegen, die ja auch den fibrigen auf den faradischen Strom noch 
mehr oder weniger gut reagirenden Nerven i n n e w o h n t . -  Die d i r e e t e  
e l e k t r i s c h e  M u s k e l e r r e g b a r k e i t  verhielt sich der indireeten im 
Grossen und Ganzen analog. Es reagirten die Muskeln der verschie- 
denen KSrperabschnitte ganz wie die sie versorgenden Nerven, die 
Contractionen hatten denselben Charakter wie bei indirecter Reizung. 
Nieht reagirten auf sehr starke und die starksten f a r a d i s c h e n  
StrSme die Extensoren am Vorderarm, die Unterschenkelmuskeln, der 
Vastus ext. et intern.; faradische EaR. bestand in dem Thenar und 
Hypothenar. Trlige antworteten auf den g a l v a n i s c h e n  Strom der 
Thenar und HypothenaL der Flexor carpi-ulnaris, die Wadenmuskel~ 
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und der Tibialis antic.; in den fibrigen Muskeln bestand einfache Herab- 
setzung mit der erw~hnten eigenthfimlichen Modification der Zucknng; 
auch die M. vast. ext. et int. und die Extensoren am Vorderarm rea- 
girten in dieser Weise. Die Erregbarkeit und der Modus der Contrac- 
tion ~echselten 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-, Cruralis-und Tibialisgebiet beide n u t  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- 
stimmnng in der elektrischen Erregbarkeit von Muskel und Nerv, die 
sich sonst unter diesen Umstlinden so sehr verschieden verhalten. 
Ferner ist auffallend, dass Nerv-Muskelgebiete mit so schlechter 
elektrischer Erregbarkeit willkfirlicher Innervation vSllig gehorchten. 

Bei dieser Kranken I. waren elektrische Verlinderungen fiberall 
nachweisbar, wo die fibrilli~re Unruhe ein Erkranktsein des motori- 
schen Apparates bereits vorher hatte erkennen und vermuthen lassen. 
Ob sich bei den anderen Kranken ( C h a r c o t  V., O r m e r o d  I., mein 
Fall III .)  bei darauf bin vorgenommener Priifung ein i~hnliches Ver- 
halten ergeben hS, tte, muss dahin gestellt bleiben; wahrscheinlich ist 
es immerhin. Jedenfalls geht soviel aus dem Angefiihrten hervor, dass 
eine genaue, systematische elektrische Untersuchung der Nerven und 
Muskeln gerade bei dieser Krankheit ein nothwendiges Erforder- 
hiss ist. 

Fassen wit das fiber die elektrische Erregbarkeit des motorischen 
Apparates Angeffihrte kurz zusammen, so k6nnen wit sagen, dass yon allen 
Autoren VerS, n d e r u n g e n  in den N e r v e n  und M u s k e l n  n a c h -  
g e w i e s e n  w u r d e n ,  die zur  EaR.  g e h S r t e n .  Von dem reinen, 
typischen Bilde der EaR. zeigten die meisten (oh alle?) mehr oder 
weniger die beschriebene eigenthfimliche Abweiehung, auch noch func- 
tionstfichtige Muske]n. Die St6rung der elektrischen Erregbarkeit 
nahm yon den Enden der Extremit~tten gegen den Stamm bin allmS, lig 
ab, ahnlich wie Atrophic und Lahmung. 

Die H a u t r e f l e x e  waren erhalten und normal bei C h a r c o t ' s  
Kranken I., II: IV. und in meinen Fi~llen II. und III . ;  sic fehlten in 
meinen Fallen I. und IV. und in dem ffinften C h a r c o t ' s .  E i c h -  
h o r s t  fand ein Mal tr/igen Pharynxrefiex bei gleichzeitig erschwertem 
Schlucken (I.). 

Die S e n s i b i l i t l i t  verhielt sich ebenfalls verschieden und zwar 
his zu einem gewissen Grade unabhlingig davon, ob die Lahmung 
schon sehr welt gediehen war oder nicht. S u b j e c t i v e  S e n s i b i l i -  
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t ~ t s s t ~ r u n g e n  bestanden bald in den lmteren, bald in den oberen 
Extremit/iten bei E i c h h o r s t ' s  Kranken III.,  IX ,  X ,  o b j e c t i v  nacil- 
w e i s b a r e  Stiirungen erwahnt E i c h h o r s t  (IV.) und land ich selbst 
(I. u. IV.). S u b j e c t i v e  und o b j e c t i v e  S t 6 r u n g e n  beriehten 
E i c h o r s t  (I.) und C h a r c o t - M a r i e  (V.). In alien fibrigen F/illen 
waren weder Schmerzen vorhanden noch StOrungen der Sensibilitat 
aufzufinden. Als subjective Sensibilit/itsstSrungen sind angeffihrt hef- 
tige Schmerzen yon der Handwurzel his in die Fingerspitzen (E i ch -  
h o r s t  I.), Schmerzen im Rficken, in den Unterschenkeln, in den 
Hand- und Fingergelenken ( E i c h h o r s t  III.), reisseude Schmerzen 
in beiden Fussgelenken ( E i c h h o r s t ' I X . ) ,  heftige intermittirende 
Schmerzen yon den Knien bis in die Zehenspitzen~ denen die Schw~iche 
bald nachfolgte ( E i c h h o r s t X . ) .  In C h a r e o t ' s  FallV. gingen der 
L/ihmung voraus oder folgten bald lancinirende Schmerzen in beiden 
13einen; die 3- -4  Tage dauerten, alle 2--3 Wochen wiederkehrten 
and zur Zeit der Menses sich steigerten; um das Fussgelenk waren 
dieselben brennend, um das Handgelenk schnfirend; im spateren Ver- 
lauf der Krankheit verschwauden sie. Hyperaesthesie des Fussrfickens 
( E i c h h o r s t  I.), herabgesetzte Hautsensibilitat ( E i c h h o r s t  IV.) und 
verminderte Schmerzempfinduug (eigene Beobachtung IV.) wurden 
ebenfalls gefanden. Am interessantesten ist aber das Verhalten der 
Sensibilitiit in C h a r c o t ' s  FallV. und meines KrankenI .  C h a r c o t -  
Mar ie  constatirten n/imlich Alteration des Tast-, Schmerz- und Tem- 
peratursinns. Die StOrung dieser Empfindungsqualitiiten war an den 
~tussersten Enden der Beine und Arme am st/irksten und nahm gegen 
die Wurzeln der Extremit/iten hill ab, war allgemein verbreitet~ nicht 
an einen bestimmten Nerven gebunden. Durcil die taradocutane 
Prfifimg wurde der Befund best/itigt und dahin pr/icisirt, dass C h a r c o t  
drei Zonen yon verschiedener Intensit/it der StSrung unterschied: 
Fuss, Unterschenkel und Oberschenkel; an letzterem war die St6rung 
am geringsten. Ein ganz /ihnliches Resultat erhielt ich in meinem 
Falle bei der faradocutanen Prfifung. Ohne die letztere h/itte ich 
aus der Reaction tier Kranken gegen Nadelstiche nut schliessen 
diirfen, dass die Schmerzempfindung am ganzen K0rper vermindert 
sei; auch fiber dan Grad der Abstumpfung derselben w/ire Unklarheit 
geblieben. Mittelst derselben liess sich feststellen, dass nicht allein 
die faradocutane Schmerzempfindang, sondern aueh die erste faradische 
Empfinduug der Haut gelitten hat, am st/irksten an den Enden der 
Extremit/iten und mehr an den Beinen als an den Armen, dass die 
St6rnng ganz allm/ilig geringer wurde gegen den Rumpf hin~ dass 
aber auch am Rumpf and am Kopf die Verh/iltnisse nicht normal 
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waren, was ja die geringe Empfindlichkeit gegen Nadelstiche schon 
angezeigt hatte. Es existirte also iN diesen beiden F~llen ein be- 
merkenswerther Paralleiismus des' StSrung in der sensiblen und der 
motorischen Sph~ire. 

C h a r c o t  giebt an, dass in diesem Falle V. der M u s k e l s i n n  
vielleicht etwas gestSrt gewesen set; ich land bet dem Kinde I. 
S c h w a n k e n  bet A u g e n s c h l u s s ,  auch wean es mit gespreizten 
Fiissen stand. Ausser der geringeren odor st~rkeren Unruhe in den 
Muskeln sind Coordinationsst6rungen yon keinem der Autoren erw~.hnt. 

GewShnlich fehlten auch v a s o m o t o r i s c h e  St (~rungen nicht 
( E i c h h o r s t ,  O r m e r o d ,  C h a r c o t - M a r i e ,  s e l b s t ) ;  sie hielten 
sich ebenfalls streng an den Bezirk der Liihmung und der Atrophie 
und waren auch in Fallen mit normaler Sensibilitiit vorhanden. Die 
Ff i sse  and U n t e r s c h e n k e i  waren c y a n o t i s c h ,  m a r m o r i r t  und 
k a l t ,  ebenso die H~tnde und V o r d e r a r m e .  Zuweilen setzte sich 
die verminderte Hauttemperatur auf die Oberschenkel fort, his herauf 
zuden Trochanteren ( C h a r c o t ,  s e l b s t ) .  Die Kiilteund cyanotische 
Farbung des' Haut wurde parallel der Atrophie nach oben bin go- 
ringer, ging in 'normal warmo Hautbezirke tiber. Die Haut war in 
meinen Fallen trocken; C h a r c o t  fand sie ein Mal auffallend feucht 
(III.)  and O r m e r o d  (I.) censtatirte, dass vom Knie abwiirts das 
Bein zeitweise geschwollen war uad die Atrophie verdeckte. Bet 
kalter Witterung seheinen diese StOrungen stets mehr hervorzutreten. 

Psychische St6rungen kommen bet dem Leiden so gut wie nicht 
vet. Die Kranken fiihlen sich sonst ganz gesund, haben guten Appetit, 
guten Seh~af, normale Verdauung rind sehen gut aus. Auch die 
S p h i n e t e r e n  thun ihre Dienste; nur O r m e r o d  eonstatirte einmal 
vorfibergehend Enuresis, jedoeh nur beim Gehen, hie Naehts oder in 
der Ruhe; bei derselben Kranken bestanden auch Kopfsehmerzen und 
Athembesehwerden; ob diese Symptome znr Kraakheit .gehSren oder 
nur zuf~llige sind, muss often bleiben; einstweilen mOgen sie nut 
registrirt werden. Die Stimme und Spraehe boten niehts Abnormes. 
Die inneren Organe and der Urin warden normal befunden. 

Es fragt sich nun~ ob das vorstehend gesehilderte Krankheitsbild 
so viel eharaeteristisehe Merkmale besitzt, um es leieht genug yon 
anderen atrophisehen Lithmungen unterseheiden zu ktinnen. Mehr 
oder weniger kommen dabei in Betracht: 

1. Die e e r e b r a l e  K i n d e r l a h m u n g ;  dieselbe ist gentigend yon 
obigem Leiden unterschieden dutch die spastisehen Symptome, dureh 
vorwiegend halbseitiges Auftreten, dureh das Fehlen iihnlieher elee- 
trisehm' Ver~nderungen durch geringere Atrophie der Untersehenkel, 
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h~ufig durch Convulsionen. epilepti.~che Anf~ille, Strabismus, psychische 
St~rungen u. s. w. 

2. D i e s p i n a l e K i n d e r ~ l / i h m u n g .  Sieentwickeltsichinwenigen 
Stunden oder Tagen; einmal vorhanden, wird sie rtickgangig, bleibt 
stationiir, ist nie progressiv; selten ist sie so symmetrisch und so 
gut wie nie in i~hnlicher Weise nur auf die Enden der Extremitaten 
beschr~nkt. EaR. ist scharfer ausgesprochen; Sehmerzen und Sen- 
sibilitatsstGrungen fehlen; sie ist nicht hereditar, fast hie familiar. 

3. Die P o l i o m y e l i t i s  a n t e r i o r  e h r o n i c a  beginnt an den 
Handen, ffihrt zur Krallenhand, schreitet aufwarts fort, kann aber 
an den oberen Extremit~tten wohl auch den umgekehrten Gang nehmen. 
Ffir gewShnlich kommen naeh diesen erst die Beine an die Reihe. 
wo Liihmung und Atrophie abzusteigen pflegen. Sie ist also dutch 
den Gang des Krankheitsprocesses schon unterschieden von vorliegen- 
der Affection. 

4. Die a m y o t r o p h i s c h e L a t e r a l s k l e r o s e  verl~uft viel rascher, 
erzeugt Atrophie en masse mit Li~hmung, wird yon gesteigerten 
Sehnenrefiexen, Muskelspannungen begleitet, endigt unter Bulbi~r- 
erseheinungen tSdtlieh; auch sie etablirt sich zuerst an den oberen 
Extremit~ten und steigt abwgxts. 

5. Die S y r i n g o m y e l i e  mit den ihr verwandten Veranderungen 
in~ Rtickenmark vermag an den Handen zu ahnlichen Symptomen zu 
ffihren, zu Krallenhand, Abmagerung tier unteren Partien der Vorder- 
armmuskeln, zu SensibilitiitsstGrungen u. s. w. Die Beine sind an- 
fanglich meist frei uud sind, wenn sie erkranken, meist Sitz spastisch- 
paretischer Symptome; also auch bei dieser Krankheit pflegt der Gang 
der Atrophie umgekehrt zu sein, an den Armen zu beginnen~ sparer 
anf die Beine iiberzugehen. Immerhin ist denkbar, dass bei diesem 
Leiden bei gleichzeitiger Erkrankungder Lenden- und Halsanschwellung 
ein iihnliches Bild sich entwickeln kGnnte, wie in obiger Affection. 

6. Die T a b e s  d o r s a l i s ,  die m u l t i p l e  S k l e r o s e ,  die t r a n s -  
v e r s a l e  e h r o n i s c h e  M y e l i t i s ,  die heredi t '~ i re  A t a x i e  und die 
iibrigen Affectionen der Medulla spinalis kGnnen bei der Differential- 
diagnose unberticksichtigt bleiben wegen der allzugrossen Verschie- 
denheit der Krankheitserscheinungen im Vergleich zu den oben ge- 
schilderten. 

7. Mehr Schwierigkeiten bereitet entschieden die Differential- 
diagnose des Leidens yon der m u l t i p l e n  c h r o n i s c h e n  _Neuritis. 
Die acute infecti5se und rheumatische multiple Neuritis kann wegen 
des acuten Eintritts der Erscheinungen, der raschen Aufeinanderfolge 
yon Lahmnng und AU'ophie ~ibergangen werdeno Die cilrorfische 
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Neuritis mehrerer Nervengebiete nimmt dagegen zuweilen einen ganz 
ahnlichen Yerlauf. Sie kann im Peroneusgebiet beginnen; Lahmung 
und Atrophie in den Streckern am Unterschenkel, der Wade, den 
Oberschenkelmuskeln folgen aufeinander, gleichzeitig ahnliche Er- 
scheinungen in den Hand- und Vorderarmmuskeln. SensibilitatsstGrungen 
sled vorhanden oder fehlen, EaR. in ihren verschiedenen Niianeen 
ist nachweisbar; die Sehnenreflexe kSnnen erhalten sein oder fehlen; 
anch die Gehirnnerven werden nicht immer verschont; also eine ganze 
Reihe yon Erseheinungen~ wie wir sie oben mitgetheilt. Aber es be- 
stehen auch noch hinreichende Unterschiede zur Trennung der beiden 
Affectionen yon einaader. VorAllem ist die m u l t i p l e  c h r o n i s c h e  
N e u r i t i s  n i e m a l s  in der Weise h e r e d i t a r  oder f a m i l i a r ,  ffihrt 7 
so welt mir bekannt, nur hGchst ausnahmsweise zu Klumpfuss, verlauft in 
raschen auf einanderfolgenden Schtiben, bringt den ganzen zu einem Ner- 
venzweig gehSrigen Muskel zur Atrophie, 0der wenigstens nie nur die 
distale Halfte, wird meist stationar, kann in Besserung und Heilung 
fibergehen. Auch setzt das Leiden nicht each einer Reihe yon Jahren, 
da, w o e s  stehen geblieben ist, z. B. an den Knien oder Ellenbogen, 
wieder ein mit genau dem alten Character, ist fiberhaupt kaum je 
oder h0chstens zufiillig gleiehmassig ascendirend. Es fehlt ihr also 
der stetig deletare Character. Trotz der Aehnlichkeit der 8ymptome 
der beiden Leiden, wenn man sie einzeln betrachtet, ist der ganze 
Krankheitsverlauf und das resultirende Krankheitsbild so verschieden, 
dass die Differentialdiagnose ohne grosse Schwierigkeiten mSglich ist. 
Dass auch pathologisch-anatomisch grosse Aehnlichkeit existirt, wird 
spater auseinandergesetzt. 

8. Von der D y s t r o p h i a  m us cu l ,  p rogr . ,  die mit der beschrie- 
benen Affection viel Aehnlichkeit in der Aetiologie hat, indem beide 
hereditar wie familii~r, infantil wie juvenil u. s. w. vorkommen, lasst 
sich dieselbe ohne Schwierigkeit auseinanderhalten. Es fehlt vor 
Allem stets Hypervolum der Muskeln~ das Leiden beginnt sofort mit 
Atrophie und zwar regelmassig an den ~ussersten Endeu der Extremi- 
ti~ten, wi~hrend die Dystrophia muscul, progr, diese Theile large Zeit 
frei lltsst oder zu Hypervolum derselben ftihrt, sich dagegen gerade 
an den Wurzeln der Extremitaten, den Muskeln des Schultergiirtels 
und Oberarms 0uvenile Form) oder denjenigen des Beckens und des 
Oberschenkels etablirt, wie bereits C h a r c o t  hervorhebt. Beachtens- 
werth und differentialdiagnostisch sehr wichtig ist in Folge der ver- 
schiedenen Localisation die Differenz im Gebrauch der Extremitaten, 
im Aufstehen~ im Gang, im An- und Auskleiden; fasst man einen 
Kranken mit Dy.~trophia muscul, progr, nnter den Achseln und ver- 



698 Dr. J. Hoffmann, 

sucht ihn in die HShe zu heben, so fehlt jeder Halt, die Schultern 
weichen nach oben aus, nicht so bei Kranken, die mit obiger Krank- 
heir behaftet sind. Be i  der myopathischen progressiven Muskelatrophie 
gehtiren fibrillltre Zuckungen und EaK. zu den Ausnahmen, bei unserer 
Krankheit zu den gewiihnlichen Erscheinungen; bier sind Sensibilit~ts- 
st6rungen hi~ufig vorhanden, dort fehlen sie vSllig. Gesichtsbetheili- 
gung scheint bei beiden Affectionen vorzukommen, bietet aber eben- 
falls Differenzen. Tretz dieser in die Augen fallenden Abweichungen 
im Krankheitsbild haben L a n d o u z y  und D 6 j 6 r i n e  die E i c h h o r s t -  
sehen F~lle zur progressiven Myopathie gereehnet und daraus einen 
,)Type femoro-tibiale de E i c h h o r s t  " gemaeht~ als ob es nicht schon 
geniigend Typen bei diesem Leiden gebe. 

9. Zu erwi~hnen bliebe noeh bei der Differentialdiagnose der 
c o n g e n i t a l e  K l u m p f u s s .  Wie die Bezeichnung schon ausdrtickt, 
wird dieser Klumpfuss angeboren, bei unserer Krankheit entwickelt 
er sich spater, post partum. Ersterer bleibt stationiir, letzterer ver- 
schlimmert sich mit dem Fortsehreiten des Leidens, welches ihn her- 
vorruft. Geniigende Unterschiede liefern die electrischen Befunde, 
Priifungen der Sensibilit~t, Sehnenreflexe u. s. ~w. 

Im Hinblick auf diese Differenzen wird man dem Vorgange der 
fi'fiheren Autoren nur folgen k6nnen und die Krankheit yon den atro- 
phischen Li~hmungen als eine ,eigenthtimliche ~̀  nicht nur, soudern als 
eine eigene selbststi~ndige abtrennen mfissen. 

Bei diesem Punkte angelangt, die Krankheit als eine selbstst~tn- 
dige, yon 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 Verlinderungen 
in den erkrankten Organen es sind oder muthmasslich sind, die das 
geschilderte Krankheitsbild hervorrufen. Auch darin herrscht unter 
denjenigen Autoren, die sich in dieser Hinsicht etwas bestimmter aus- 
sprachen, eine erfreuliche Uebereinstimmung. E u l e n b u r g ,  E i c h -  
h o r s t  und auch O r m e r o d  machen darfiber keine Angaben. S c h u l t z e  
eriirtert zuerst dic Frage und kommt zu dem Schlusse, dass ,,die 
Annahme im hSchsten Grade wahrscheinlich sei, dass es sich um 
multiple periphere L~.sionen handele (', worunter er L~sionen der peri- 
pheren Nerven im Gegensatz zu dem Centralorgan versteht; mit 
vSlliger Sicherheit kSnne erst die Autopsie entscheiden. C h a r c o t  
und :Marie halten es f/ir schwierig, zu entseheiden, ob eine Myelo- 
pathie oder eine multiple periphere Neuritis vorliege, doeh neigen 
sie mehr zur Annahme hin, dass das Centralorgan, das Rfiekenmark, 
erkrankt sei. T o o t h  meint, class es sehr wahrscheinlich sei, dass 
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eine Neuropathie vorliege. Alle Autoren spreehen sieh also dahin 
aus, dass eine Affection des Nervensystems wahrseheiniieh sei~ nieht 
abe t  eine Myopathie in s trengem Sinne. 

Autoptisehe Befunde existiren nut  wenige und sind erhoben worden 
zu einer Zeit, als man die versehiedenen Formen yon Muskelatrophie 
erst anfing zu trennen, und als man noeh nicht daran daehte,  dass 
es sieh bei vorl iegender K r a n k h e i t  um eine besondere Art  yon pro- 
gressiver  Muskelatrophie handeln kSnne. Die Befunde sind in Folge 
dessen einerseits  web] um so unparte i iseher ,  anderersei ts  aber  viel- 
leieht noeh nieht ersch6pfend genug. C h a r e o t  and M a r i e ,  sowie 
den fibrigen Autoren waren sie v611ig entgangen, nut  T o o t h  erw~hnt 
sie fltiehtig. 

Ich er laube mir dieselben gekiirzt  bier einzuffigen. Wenn ieh 
dieselben nicht noeh mehr zusammengedr~ngt  wiedergebe, so gesehieht  
es deshalb ,  weil ich die kl inisehe Seite nicht vernaehlAssigen zu 
dfirfen glaube, um so weniger,  da aus derselben ihre IdentitAt mit 
vorliegender Krankhei t  erst erwiesen wird und weil sie aueh zur 
Fixirung und Erweiterung des Symptomenbi ldes  beitragen. 

Der erste Sectionsbefund rfihrt yon R. V i r e h o w * )  her. 

Es handolt sich um einon 44j~Lhrigon P f r t i n d n o r  des Wiirzburgor 
Juliushospitals, dor oinor Lungontuborouloso mit Amyloidontartung and Oede- 
men erlag. Er war intra vitam als  A r t h r i t i k e r  a u f g e f a s s t  w o r d e n ;  
fiber die Golenkver~ndernngon keino Angabon. -:-  In der Jugend gesund; im 
21. L e b e n s j a h r e  d ie  o r s t o n  d e u t l i e h e n  L ~ h m u n g s e r s e h e i n u n g e n .  
Dieselben begannen in den u n t e r e n  E x t r e m i t ~ t e n  und schritten naeh 
und nach a u f  d ie  o b e r e n  fort, so dass er die letzteren in letzter Zeit nur 
noeh dureh eine Art Sehlenderbewegung in der Gewalt hatte. Blase und 
Mastdarm blieben his zaletzt frei; 6 Jahre nach Beginn des Leidens vorfiber- 
gehend Besserung; seit 8 Jahren fast v61lig gelghmt im Wfirzburger Spiral. 
- -  Der V a t e r  des  K r a n k e n  war  in d e m s e l b e n  Zusta, nde  g e s t o r b e n ~  
bei ihm entwickelte sieh die Krankheit erst in den 40er Jahren. 

A n a t o m i s e h e r  Befund .  Muskeln der Exsremit~ten sehr abgemagert 
yon blassrSthlieh gelbem Aussehen; einzelne Muskeln ganz degenerirt; mikro- 
skopiseh bestandon die degenerirton Muskeln aus Fettzellen and foinen k6rni- 
gen Schl~uehen, den Resten der Muskelfasern, in den Wanclungen der kleinen 
Arterien der Muskeln ebenfalls FettkSrnchen. ,,Die 15] e r yen schoinon wenigor 
Fasern zu enthalten als normal, denn sowohl auf Lgngs- als auf Quersehnitten 
fanden sieh sehr breite Zwisehenr/i, ume zwisehon densolben, wolche yon einem 
~usserst kernreiehen Gewebe eingenommon sind" ; aueh stel]enweiso vieI fein- 

*) R. V i r e h o w ,  Ein Fall yon progrossiver Muskelatrophie. V i rohow ' s  
Archiv VIII. S. 537. 
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kSrniges Fett. Alle untersuchten Nerven enthielton noch deutliohe Fasern, die 
gresse Breite besassen, weniger dankel centourirt waren; nut stellenweise 
grSssere s von Markstoff. - -  P~/i c k e n mar  k und Nervenwurzeln 
insserlich ziemlieh normal; auf Quersohnitten sohon makroskopisoh yen der 
tt6he der oberen Halswirbel~ nach unten zunehmend, bis gegen die Lenden- 
anschwellung eine hellgraae, otwas durchscheinende Masse in den Hinter- 
strgngen, am stErksten neben der hinteren LEngsspalte. Sic erreichte in don 
unteren Theilen des Riiokenmarks die grauen HinterhSrner an dem Eintritt 
der hinteren Wurzeln. Mikroskopiseh erwiesen sich nur die HinterstrEnge, 
nicht auch die grauen HinterhSrnor erkrankt, die Nervenfasern verschwunden, 
Corpora amylaoea, keia Fort; Rtickenmarksgofgsse normal; Oewebe d~r doge- 
nerirten Partie verfilzt. ~ Im Gohirn aussor Oedem nichts Abnormos. 

Kurz zusammengefasst  ergab also die Autopsie:  D e g e n e r a t i o n  
d e r  p e r i p h e r e n  N e r v e n  und g r a u e D e g e n e r a t i o n  der H i n t e r -  
s t r a n g e ,  vorwiegend der G o l l ' s c h e n  Strg,  n g e ,  f e t t i g e  und 
p a r e n c h y m a t S s e  D e g e n e r a t i o n  d e r  M u s k e l n .  

Wenn o/uch Anamnese and klinischer Befund zu wtinschen fibrig 
lassen, so scheinen folgende Symptoine die ZugehSrigkeit  des F a l l e s  
zu unserer Krankhe i t  zieinlich sicher zu machen:  1. die Hereditg, t, 
2. die Gelenkver~,nderungen, 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 spg, tes Stadiuin fiber- 
gegangen, denn Pat.  war bereits 8 Jahre  vSllig geltthint, konnte nicht 
mehr gehen und hat te  auch  die Arme nur noch durch eine Art  
Sehleuderbewegung in der Gewalt.  Blase und DarIn functionirten 
his zuin Tode normal. - -  Der Fa l l  lehr t  auch,  dass die Krankhei t  
die Oberarine nieht verschont,  wie C h a r t e r  und M a r i e  Ineinten. 

Ausser V i r c h o w  obducirte F r i e d r e i e h  einen hierhergeh6rigon 
Fal l ;  es ist dies die zweite Beobaehtung in seinem Werk fiber pro- 
gressive Muskelatrophie.  

Elisabeth S c h u h m a c h e r ,  37Jahre, Tochtergesunder Eltern; yon droi 
Gesehwistern l o i d e t  s ic  und noch  ein B r u d e r  an der  g l e i c h e n  Af fec -  
t ion .  Sic hatte als kleines Kind Gichtorn, war dann vSllig gesund. Um das 
10. L e b o n s j a h r  warden ohno nachweisbare Ursaehe die Beine unter hg~ufi- 
gon kurzen Zuckungen und Schmerzon immer sohwiioher und magorer; etwa 
~/2 Jahr sp~tor begannen die It~nde und Vorderarine unter gleiehen Erschei- 
nungen zu erkranken und waren nach Yerlauf weniger Jahro wie die Beine 
total abgemagert und bewegungslos. In dieser Weise erhielt sieh der Zustand 
stationiir his zum 32. Lebensjahre; we nun untor reissenden Schmerzen und 
fibrill~ren Zuckungen auch der linke Oberarm abzumagern und kraftlos zu 
werdenbegann. Schon s e i t  l ~ n g e r  a ls  10 J a h r e n ,  erz~hlt die Kranke, 
s e i en  die f r t i he r  a n f ' s  ~ ,usse r s te  a b g e m a g e r t e n  Beine  a l l m i i l i g  
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w iode r  d i c k e r  g e w o r d o n ,  ohne dass sich jedoch in densolben die Bewo- 
gungsfithigkeit wiodor hergestollt h~tte. Soit violon Jahron kann Pationtin 
woder stohen nooh gehon und lieg~ immor zu Bert. - -  Die Menses sind in 
Ordnung. 

Die Muskulatur dos Gosichts, Halsos und Rumples normal. Die boiden 
Unterextremit~ten yon normalom, vielleicht etwas iiborgrossom u ihro 
Consistonz welch, schlaff, toigig; complete Paralyso dersolbon. Die Ftisso 
sind als K l u m p f f i s s o  im rechten Winkel naoh innen gestollt. - -  Die Mus- 
kulatur beidor H~ndo und Vordorarme his zum ~ussorston abgemagert und 
vSlIig paralytisch; die Finger zeigon die charaktoristisoho hakonfSrmige Bou- 
gung. In m~ssigem Grade a t r o p h i s c h  orsoheint die Muskulatur des linkon 
O b o r a r m s ,  obonso dot M. dol t .  d i o s e r  S o i t o ,  w~hrend die symmotrischon 
Muskeln rechts durchaus unver~ndcrt sind; dabei ontsproohondo Functions- 
stSrung. Sensibilit~t durohaus normal, ebonso die Funotionen des Gohirns und 
dot hSheron Sinnesnerven; die Function des Darms und dot Sphinotoron in- 
tact; die innoron Organo normal. Exitus im 38. Lebensjahro nnter den Er- 
scheinungon oinor aouten Lungonaffection, naohdom in don lotzten Wochon 
h~ufigos Erbrechen und andere gastrisoho Symptome sioh dazu gesollt hatton. 

S e oti o n s b o fun d : Katarrhalischo Pnoumonio, sonst nichts Bomorkons- 
werthos yon don innoron Organon. 

FibrSs-sohnigo En~artung dot Hand- und u  boidor- 
soits, ohno dass oine Spur yon Muskelfasorn zurfiokgobliobon. An einzelnen 
Stollon massonhaffo Zfigo und Haufen yon Kernon, die die Richtung dot 
fr/ihoron Muskolfasorn einhielten. Rechtersoits Oborarmmuskeln normal, lin- 
kerseits an don Muskoln dos Oborarms und dot Schultor, die makroskopisch 
noch gut aussohen, mikroskopisch Wuchorung dos Porimysium intern, und dor 
Muskolkerno, Zerfall und Schwund dot Muskolfasern. In den normalos Volumon 
aufweisenden untoren Extromitg~ten complete lipomatSso Entartung bis zu don 
Glut~almusko]n horauf. - -  Gohirn, Gehirnh~uto und Rtiokenmarksh~uto nor- 
real. Im R fi o k o n m a r k m akroskopisch und mikroskopisoh grauo Degeneration 
tier Goll 'schon Strange, im Londonmark am ausgedehnteston, im Halsmark 
sich allm~lig vorlierond. Sonst normaler Bofund am Rfickonmark, auch in 
dot grauen Substanz dessolben. - -  Das Bild der intorstitiollon chronisohon 
Neuritis in don vordoron untoren Rfickonmarkswurzoln und yon da an Inton- 
sitar zunehmend bis in die foinston intormusoulgron Nervenstiimmohon. Die 
hintoron Wurzoln dot sacralon und lumbalon Rfickenm~rksnervon zoig~on clie- 
solbo Vorgndorung in welt goringerom Grade. Bemorkensworth war, dass an 
don ~orvonfasorn oines und dossolben Pr~parates die verschiodonston Zustgmdo 
unmittolbar nebonoinander bostandon; so lag unmittolb~r noben oinor st~rk 
goquollenen trfibon Fasor eino ganz normale, schSn doppoloontourirto, danoben 
wioder oino in oinfacher Abmagorung odor klumpigom Zorfa~ll dos Marks bo- 
griffono odor mit sohr ausgodohntor Kornwuchorung in dot S c hwa n n'sohon 
Schoido vorsohono Fasor u. s. w., so /lass in diosor Beziohung die vollkom- 
mensto Analogio mit den Zust~nden in don Muskeln bostand. ~ In don NOr- 
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yen der oberen ExtremitS~t dieselbe Veri~nderung yea der Peripherie bis herauf 
za den Nervenst~mmen am Oberarm, nieht bis in die Riickenmarkswurzeln. 
An don sensibten Hautnerven keinerloi Veri~nderung. - -  Halsstrang des Sym- 
pathious und dessen Ganglion normal. 

Anatomisch haben wit also N e r v e n -  und Muske lve r~ inde -  
r u n g e n  wie bei  d e g e n e r a t i v e r  A t r o p h i e  der  Nerven ,  ferner 
D e g e n e r a t i o n  der G o l l ' s c h e n  S t rAnge ;  also in jeder Beziehung 
eine Uebereinstimmung mit dem Virchow'schen Fall. Die Nerven- 
degeneration ist am weitesten gediehen in den periphersten Theilen 
der Nerven, den intramuscul~tren Fasern. 

Klinisch ist, wie der n~ichste Fall beweist, die famili~re Genese 
hervorzuheben. Die Atrophie war an den oberen Extremit~ten "20 Jahre 
auf die Vorderarme und Hf.nde beschrSmkt geblieben, dann schritt 
dieselbe ohne nachweisbare Ursache linkerseits auf die Oberarm-und 
Schultermuskeln fort; die zum Aeussersten abgemagerten Beine nahmen 
sparer durch Fetteinlagerung in das Perimysium ihr frfiheres Volumen 
wieder an, wurden fast hypervoluminOs und konnten dem Volumen nach 
als normal gelten, w~tre eine Spur yon Motilit~t dabei wiedergekehrt. 

Folgenden Fall f~ige ich zur Erg~nzung der klinischen Symptome 
und wegen des Befundes an harpunirten Muskelstfickchen hier an. 
Es ist dies tier dritte yon F r i e d r e i c h  beschriebene Fall. 

Joseph Sehuhmacher ,  Bruder der vorigen Kranken war beider ersten 
Untersnchung duroh Fr iedre ieh  ira Jahre 1859. 22 Jahre a l t . -  Im 
17. Jahre Oberkiefernekrose, einige Male Intermittensanfg~lle. 

Im 6. Lebensja:hre Gichtern; im 7. begann die Krankheit zuerst im 
reohten Bein nnter hiiufigen Sehmerzen mit zunehmender Abmagerung  
und Schwiiehe; bald nachher  folgten die gleiehen Erseheinungen im lin- 
ken Bein. Im 10. Jahre  E rk rankung  der r eeh tenHand  und 1/2Jahr 
spiiter der l inken in gleieher Weise, aber ohne Sehmerzen. Syndaetylia 
congenitalis zwisehen 2. und 3. Zehe. 

Objeotiv:  Ausgepr~gteste Atrophic der Muskulatur beider Vorderarme 
und H~nde mit Bewegungslosigkeit und hakenfSrmiger Krfimmnng der Finger. 
Die beiden Ftisse total bewegungslos, zu hoehgradigen Klumpftissen verbildet. 
Die Muskeln derUntersehenkel, besonders die Waded yon gutem Volumen, aber 
welch und toigig, ohne eine Spur yon ContraetionsfS~higkeit. Patient behaup- 
tot, die Waden seien friiher in hohom Grade abgemagert gewesen; die atro- 
phisehen Muskeln mussten also eine lipomat6se Umwandlung erfahren haben. 
Oberarme und Obersehenkel wohl gen~ihrt, ihre Muskulatur yon guter Con- 
sistenz und normaler Function; es hat sieh somit tier Process soharf an den 
Ellenbogen- und Kniegelenken besehriinkt; Nuskeln des gumpfes und Kopfes 
ohne Anomalie. Die Hautsensihilitiit, die Thiitigkeit der hSheren Sinne und 
des Gehirns~ ebenso die inDeren Organe vollkommen normal. 
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Befund im Jahro 1868:  Die Contracturon der Fiisso viol hochgradigor 
als frtiher; die Forson stark nach obon, die Fussspitzon nach unton gezogon; 
zugloich sind die Ftisse so stark nach innon gedreht, class dor Fussrfickon 
nach unten, die Planta pedis naoh oben und innon sieht; dicko, hornigo 
Schwiolen auf dom Fussr0oken; Gehen nur mit Kriicken mSglioh; Zohen stark 
floctirt. Die kleinon Fussmuskoln total geschwundon; orheblicho Atrophic der 
Unterschonkol, nur die Wadon bositzen noch oinon miissigon, worm auch kaum 
die tt~lfte dos normalon botragonden Umfang. Es musste also in don noun 
Jahron oin Schwund dos die Muskoln sohon damals substituirondon Fettge- 
wobos stattgefundon habon; Function gloich Null. - -  H~,ndo und Vordorarmo 
wie vor 9 Jahren. 

In don lotzton 4 Jahren starlr Schmorzon in don Oborarmen und seit- 
dem Abmagerung nnd Sohw~cho dorselben. Die Mm. bicipites in ihror ganzen 
L~nge m~ssig atrophisch und geschw~oht; die ~Im. tricipitos gloiohfalls atro- 
phisch, indessen nur in ihren untoron H~lfton paretisch; an don M. doltoid. 
koino Vor~ndorung. - -  Volumsvorminderung wesontlich an don untoron H~lf- 
ton der Obersohonkel, boi kaum merkbarem Untorschied yon dot Norm an den 
oberon Hiilften derselbon; Bowegungen der Oberschonkolmuskeln allo noch 
wohl mSglich, abet orheblich matter. An den Oborschenkoln und Oberarmon 
fibrillate Zuckungen. Muskulatur dos Kopfes und Rumples normal. - -  Be- 
trfichtliche K~lte und Cyanoso dor H~ndo und FOsse, sowie eine bei der Ent- 
blSssung eintretende dunkelblaurothe marmorirte F~rbung dot Vorderarme, 
der Obor- und Unterschonkel; auch an dor Vorderfl~tehe dos Thorax boi dot 
Entbl6ssung eine nicht goringo Zahl grSsseror und kleinerer, rosarothor, der 
SohamrSthe vergloiohbarer hyper~misehor Flecke. Laryngoskopisch: Totale 
Bewegungslosigkei~ des linken Stimmbandes ohne wesentliche Anomalie dot 
Stimme. Beim Athmen und Intoniren zeigen das linko Stimmband, sowio dor 
linke Giesskannenknorpel keino Spur yon Bowegung, w~hrend dioselbe reoh- 
torseits sohr lebhaft orfolgt. Daboi orscheint die linke Giesskanne entsehieden 
kloinor, die gleiehsoitigo H~lfto dor Commissura intorarytaenoides donner und 
soh~rfor, sowie allo Gebilde an der linken H~lfto dos [ntroitus laryngis yon 
goringem Umfango, w~hrend an tier vorderen Fl~ehe des Schildknorpols am 
Halse keino Asymmetrio zu beobachten ist. 

Die olektrische, faradisehe wio galvanisoho Erregbarkoit dor atrophisehon 
Muskoln gesehwunden, dor in Atrophio bogriffonon am Obersohenkel und Ober- 
arm horabgosetzt. 

An den harpunirton Muskelst@kchon fund sioh: Im M. biceps (begin- 
hondo Atrophic) die moisten Muskelfasorn normal; an violen bei Erhaltung 
der Quorstreifung oine Vermehrung der Muskelkerno; andero Muskelfasern yon 
geringeror Breite bei guter Querstreifung. Nirgends waohsartige odor fettige 
Degeneration and parenohymat6so Trfibung; im PerimysiUm intern. Wuohe- 
rungsvorgango. Makroskopisch sahon die harpunirten Stfickoben normal aus. 
Bei verschiedentlioh wiederholter Harpunirung dosselben Muskols fehlt jode 
Erkrankung, , ein Bewois, dass in den frOherenStadion dor Krankhoit die Ver- 
Knderung nicht den ganzon Muskel gloichzeitig und gleichm~ssig bof~llt. - -  
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Im M. biceps und Yastus intern, femoris im Allgemeinen die gleiehen Verg- 
derungen; im M. reef. femoris ist die Erkrankung welter vorgeschritten; des 
Muskelstfickehen aus demselben ist makroskopisch rSthliehgelb; mikroskopiseh 
betr~chtliche Volumsverminderung vieler Fasern mit hSheren Graden yon Kern- 
wueherung sowie interstitielle Bindegewebshyperplasie; an vielen Stellen Fett- 
zellen zwischen den Muskelfasern. Der M. gastrocnem, in reines Fettgewebe 
umgewandelt. 

Ich glaube, die yon F r i e d r e i e h  entworfene Krankengeschichte 
li~sst an Klarheit und Genauigkeit nichts zu wfinschen i~brig und 
macht es fiber jeden Zweifel erhaben, dass diese Fiille zu unserer 
Krankheit gehSren.*) 

Erkundigungen, die ieh neuerdings fiber die Familie einzog, er- 
gaben, dass die Schwester der beiden Kranken starb, ohne gelfthmt 
gewesen zu sein; auch der Pa t ,  yon dem die letzte Krankengeschichte 
stammt~ ist todt. 

Ueber den Verlauf der Krankheit in dem letzten Falle finde ieh 
niehts hinzuzaffigen. Hervorheben will ich nur, dass des V e l u m  der 
W a d e n  im V e r l a u f  der  K r a n k h e i t  w e c h s e l t e  in Folge yon 
Einlagerung und spi~terer Resorption yon Fett in den vSllig atrophirten 
Muskel, d a s s  ferner d u r c h  R e t r a c t i o n  des  B i n d e g e w e b e s  in 
den W a d e n  aueh naeh vSlligem Schwund der Muskulatur der 
K l u m p f u s s  noeh  h o e h g r a d i g e r  w u r d e  und gleichzeitig in leichte 
Spitzfussstellung fiberging~ wiederum ein Beweis ffir des Vorkommen 
bindegewebiger Co~itraeturen bei diesemLeiden. Die A t r o p h i e  de r  
u n t e r e n  f I ~ l f t e n  der O b e r s c h e n k e l -  und g e w i s s e r  O b e r a r m -  
m u s k e l n  hielt F r i e d r e i c h  ffir eine Andeutung daffir, dass ,)ein 
directes Uebergreifen und Aufsteigen des Erkrankungsprocesses yon 
unten nach oben per eontinuitatem et eontignitatem der Theile '~ 
statthabe. Sodann ist noeh bemerkenswerth die Li~hmung der  
r e c h t s s e i t i g e n  K e h l k o p f m u s k e l n  mi t  A t r o p h i e  d e r s e l b e n  
s e l b s t  v i e  a u e h  tier K n o r p e l  d i e s e r  S e i t e ;  F r i e d r e i e h  
iiusserte darfiber die Meinung, dass dieselben den Ver~nderungen an 
den Extremit~ten gleichzusetzen seien, worauf auch die vasomotorischen 
St(irungen am Rumpf hinweisen. 

Aus alledem geht wiederum hervor~ dass die Krankheit sich fiber 
den ganzen Kiirper verbreiten kann. 

Stellt man die beiden anatomischen Befunde nebeneinander, so 
fi~llt ihre Uebereinstimmung sofort auf. V i r c h o w  fand g r a u e  De- 

*) Wahrsoheinlich gehSrt auoh noeh der Fall VII. F r i e d r e i c h ' s  
hierher. 
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g e n e r a t i o n  in den H i n t e r s t r a n g e n ,  vorwiegend den G o l l ' s c h e n  
St r i~ngen  des  R f i c k e n m a r k s ,  i n t e r s t i t i e l l e N e u r i t i s  derper i -  
pheren Nerven mit ihr e n t s p r e c h e n d e n  M u s k e l v e r a n d e r u n g e n ;  
F r i e d r e i c h  wies nach eine c h r o n i s c h e  i n t e r s t i t i e l l e  N e u r i t i s  
der m o t o r i s c h e n  N e r v e n ,  die yon  der  P e r i p h e r i e  nach  dem 
C e n t r n m  zu an I n t e n s i t a t  a b n a h m ,  abet bis zu den Riieken- 
markswurzeln reichte, geringere Erkrankung der hinteren Sacral- und 
Lumbalwurzeln, ferner g r a u e  D e g e n e r a t i o n  d e r  G o l l ' s c h e n  
S t i range  ; in den M u s k e l n  e i n f a c h e  A t r o p h i e  de r  F a s e r n ,  
p a r e n c h y m a t S s e  T r f i b u n g  und D e g e n e r a t i o n  d e r s e l b e n ,  
interstitielle Wucherungsvorgii.nge und L i p o m a t o s e .  Bei Durchsicht 
der Beschreibung, die F r i e d r e i c h  fiber die feineren Structurver- 
iinderungen der Nerven und aueh der Mnskeln in seinen Fitllen giebt, 
wird man anerkennen mfissen, dass demselben die spltter mit dem 
Namen der periaxilen und praewallersehen Neuritis belegten Nerven- 
ver~inderungen nicht entgangen und nicht unbekannt waren. 

Als ich auf der diesjahrigen Neurologenversammlung in Freiburg 
fiber den Fall I. berichtete, waren mir die soeben beigebrachten 
Obduetionsbefunde 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 wfirden. Was reich damals schon 
dazu bewog eine multiple Nervendegeneration anzunehmen, ahnlich 
derjenigen, wie sie G o m b a u l t * )  experimentell (lurch Verffitterung 
yon Blei an Meerschweinchen erzeugte, das waren ausser der Aehn- 
lichkeit der klinisehen Symptome z. B. Pa rc se  ohne deutliche Atrophie, 
welche in beiden Krankheitsproeessen hervortraten, vet allen Dingen 
die eigenthfimlichen electrischen Veranderungen der Muskeln nnd zum 
Theft auch der Nerven, welche sich in fast allen Fallen wiederfanden, 
und die erhaltene, wenn auch etwas geschw~chte Bewegungsflihigkeit 
in einer Reihe yon Mnskeln, die electrisch entweder gar nicht mehr 
erregbar waren oder mehr oder weniger deutlich das Bild der EaR. 
boten. Dieses Verhalten erinnerte reich an ahnliche and gleiche Be- 
funde yon Erb ,  K a s t ,  K a h l e r  und Pick~ F i s c h e r ,  E. R e m a k  
und Anderen, welche entweder an Kranken mit Bleiintoxication oder 
an solchen, die an Neuritis multiplex litten, erhoben waren. Besonders 
Blei, Quecksilber ( L e t u l l e )  und Alkohol, also vorwiegend toxische 
Substanzen scheinen Ver~nderungen an den Nerven - -  ob prim~tr 
oder secundar bleibe zunachst dahingestellt - -  hervorzurufen, die 

*) G o m b a u l t ,  Arch. de Sourolog. 1880. No. 1. 
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nach den Untersuchungen G o m b a u l t ' s  und auoh anderer Autoren 
zuniichst zu Schwund des Nervenmarks, zu einer periaxilen, segmen- 
t~ren oder, wie G o m b a u l t  sie sp~ter*) nennt, zu einer praewaller- 
schen Nervendegeneration fiihren. Diese Art der Degeneration, welche 
fibrigens auch bei spinalen Leiden vorkommt, pflegt keine sehweren 
MotilitiitsstSrungen zu setzen; erst wenn es zu einer Continuit~ts- 
trennung des nackten Axencylinders kommt, entwickeln sich diejenigea 
functionellen und anatomischen Ver~nderungen, welche die gtohte 
Wal le r ' sche  Degeneration im Gefolge hat. Durch den in einigen 
Fi~llen unseres Leidens geffihrten Nachweis sohwerer electrischer Ver- 
i~nderungen in den Nerven bei gut erhaltener Fi~higkeit Willensimpulse 
zu leiten, was aus der erhaltenen Motiliti~t evident hervorging, war 
gleichzeitig tier Beweis erbracht, dass ftir den fiberwiegendsten Theil 
der Nervenfasern die Bahn yon der motorischen Rindenregion bis zn 
den Muskeln nirgends unterbrochen sein koante und dass auch letztere 
in e inem leistungsflihigen Zustande sich befanden; es mussten also 
wenigstens die speeifischen Leiter der Willensimpulse, die Axeacylinder 
und aueh die Ganglienzellen im Rtickenmark, erhalten und leitungs- 
flihig sein, brauohten deshalb aber nicht normal zu sein. Dass die 
Nerven nicht auf den electrischen Reiz reagirten, liess sioh in Ueber- 
einstimmung mit der Erb 'schen Hypothese dadurch erkl~ren, dass 
zur Aufnahme und Uebertragung des electrisohen lZeizes auf den 

�9 Axenoylinder der Markmantel nSthig zu sein soheint, der bei der be- 
schriebenen Degeneration allein zu Grunde gehen kann. Alles dies 
zusammengenommen wies darauf hin, dass e ine  D e g e n e r a t i o n  in 
den p e r i p h e r i s c h e n ,  m o t o r i s c h e n  und s e n s i b l e n  b i e r v e n  
v o r l i e g e n  mf i s s e ,  i~hnlich oder gleieh derjenigen, wie bei toxischen 
Li~hmungen. Zu einem iihnliehen Schlusse kam wahrscheinlich aus 
i~hnlichen Ueberlegungen S c h u l t z e ,  weleher die grosse Rolle, die 
die Herediti~t bei der Krankheit spielt, nooh nieht gentigend kannte 
und entspreehend w/irdigen konnte. Er meinte, die Kinder einer 
Familie wfichsen unter gleich sohlidliohen Einflfissen auf and kSnnten 
deshalb auch gleiehartig erkranken; ,man kSnne sich sehr sehwer 
vorstellen", f/igt S e h u l t z e  hinzu, ,dass ein zuerst normal functio- 
nirender Nerv lediglich durch abnorm verlaufende Wachsthumsvor- 
g~nge aus inneren Ursachen so degeneriren k6nnte, dass er vSllig 
die Eigenschaften eines aus i~usseren Ursachen degenerirenden bekomme". 

Die oben angeffihrten Seotionsbefunde ergaben eine ehronisohe 

*) Gombau l t ,  Sur les 16sions de 1~ n6vrite alooolique. - -  Compt. ren- 
dues 1886. p. 439. 
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interstitielle Neuritis in den motorischen 5Terven mit ascendirendem 
Gang!, ~hnl iehe  Veri~nderungen in den sensiblen Nerven und auf- 
steigende Degeneration in den Hinterstri~ngen des Rtickenmarks als 
anatomisches Substrat fiir die klinischen Symptome. Sie besti~tigten 
also die yon mir gemachte Annahme vollauf. Ich driickte reich 
damals nur so aus, dass die Ver~nderungen in einer D e g e n e r a t i o n  
m u l t i p l e r  p e r i p h e r e r  N e r v e n  mi t  a u f s t e i g e n d e m  G a n g  be- 
stehen wfirden, und legte mehr Gewicht auf die degenerativen als 
auf die entzfindlichen Processe in den Nerven. Aus diesem Grunde 
schlug ich vor~ die Krankheit his auf Weiteres mit dem Namen 
p r o g r e s s i v e  n e u r o t i s c h e  M u s k e l a t r o p h i e  zu belegen, anstatt 
der his jetzt gewgthlten Benennungen: ,)eigenthfimliche progressive 
atrophische Paralyse<' ( S c h u l t z e ) , ) > f o r m e  partieuli~re d'atrophie 
musculaire ~( etc. ( C h a r c o t  und M a r i e ) ,  ,,muscular atrophy of the 
peroneal type" ( T o o t h ) ,  aus denen insgesammt fiber den Sitz und 
das Wesen des Krankheitsprocesses nichts Bestimmtes hervorgeht und 
welche nicht gen~igen zur Trennung yon den anderen Arten der pro- 
gressiven Muskelatrophie. Ich ziehe das Attribut neurotisch dem- 
jenigen neuritisch vet, weil ich der Ansicht bin, dass es sich that- 
si~chlich mehr um sine neurotisehe Atrophie als um eine wahre Neu- 
ritis handelt. Der Ausdruck neuropathisch, den man im Gegensatz 
zu myelopathisch und myopathisch wahlen mSchte, ist naeh der 
heutigen Gebrauchsweise des Wortes viel zu allgemein. Die Bezeieh- 
nung progressive neurotische Muskelatrophie sell in sich sehliessen, 
dass die Muskelatrophie das hervorragendste Symptom des Leidens 
ist, dass dieselbe progressiv-chronisch verli~uft und ferner, dass wir 
die Ver~tnderungen in den peripheren Nerven zu suchen haben, soweit 
die Untersuchungen his jetzt ergaben, und endlieh, dass diese Ver- 
~tnderungen in den ~erven auf dem Wege der Degeneration" und nicht 
durch active Entzfindung zu Stande kommen. Es s c h i e b t  s i ch  
dann die Krankheit, a l s  ein M i t t e l g l i e d ,  das his jetzt fehlte, aber 
auch als trennender Keil z w i s c h e n  die s p i n a l e n  F o r m e n  und 
die m u s c u l l i r e n  S p i e l a r t e n  der  p r o g r e s s i v e n  M u s k e l -  
a t r o p h i e  ein. 

Die obige Benennung des Leidens wahlte ich im Anschluss und 
auf Grund der angeffihrten theoretischen Betraehtungen und der ana- 
tomischen Befunde, sowie auch des Mende l ' s chen  Befundes bei einem 
Fall yon Hemiatrophia facialis, vorwiegend veto realistischen Stand- 
punkt e aus~ indem ich die in den Nerven nachgewiesenen Veri~nde- 
rungen als solide Basis nahm. Damit will ich abet keineswegs gesagt 
haben , d a s s  das Leiden seine primiire Entstehung in einer Erkrankung 
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der peripheren Nerven habe, denn es spricht Vieles daffir, dass der 
Ausgangspunkt, der primare 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 Bleilah- 
mung und obiger Erkrankung bezfiglich einer Reihe klinischer Sym- 
ptome existirt~ glaube ich die Bleilahmung bei der Besprechung dieser 
Frage nicht fibergehen zu dfirfen, trotzdem ich wohl weiss, dass sieh 
die Autoren in ihrer Meinung fiber den Ausgangspunkt des Leidens 
yon den Nerven oder yon der grauen Substanz des Rfickenmarks aus 
in zwei Lager theilen. Bei genauer Durchsicht einer grSsseren Reihe 
yon Obductionsbefunden dieser Affection fiel mir auf, dass die grauen 
Yordersaulen doch eigentlich h~ufiger erkrankt gefunden wurden, als 
ich nach den letztjahrigen Publicationen den Eindruck hatte. So 
land G o m b a u l t  bei seinen experimentellen Untersuchungen neben 
der segmentiiren periaxilen Neuritis zwei Mal nur die graue Substanz 
des Rfickenmarks ergriffen nnd zwar der Ganglienzellen derselben, ohne 
dass Entzfindungserscheinungen da waren. Er erwahnt, dass V u l p i a n  
viel tief greifendere Yeranderungen in den u nachge- 
wiesen habe. O p p e n h e i m  constatirte eine ausgesprochene Poliomye- 
litis anterior und halt sie ftir seinen Fall mit Recht ffir das Primiire; 
er spricht sich dabei in enger Anlehnung an die Erb ' sehe  Hypothese 
dahin aus, ,dass es sehr wahrscheinlich sei~ dass die Functionen der 
Ganglienzellen der Vorderh(irner, bevor sich materielle Veranderungen 
unseren Augen bemerkbar machen, gestSrt werden% Dazu kommt 
noch ein Fall yon v. M o n a k o w  und yon Zunker .  Ersterer Autor 
erklart sich ffir centralen Ursprung des Leidens, letzterer ffir peri- 
pheren Ursprung desselben, trotzdem er evidente Veranderungen an 
den Ganglienzellen tier grauen VorderhSrner nachwies. Ihnen gegen- 
fiber stehen wieder Falle mit Veranderungen, die nut die peripheren 
Nerven betreffen (s. bei S c h u l t z e :  Ueber Bleilahmung). Jedenfalls 
mfissen obige Befunde bei Bleillihmung den Yerdacht erwecken, dass 
doch im Rfickenmark der eigentliche Sitz tier Affection sein kann. 
Vielleicht bringen weitere zur Obduction kommende Falle Klarheit, 
mSglich auch, dass die Entscheidung sich noch langere Zeit hinzieht, 
bis dutch feinere Untersuchungsmethoden vielleicht auch moleculareVer- 
andernngen nachgewiesen warden k6nnen oder die Befunde nnzwei- 
deutig ffir den Sitz in den peripheren Nerven sprechen oder daffir, dass 
beide Apparate aus gleicher Ursache isolirt und unabhangig yon ein- 
ander erkranken in den verschiedenen~ klinisch gleiehartigen Fallen. 

Sehen wit zu~ ob die E n t w i c k e l u n g s g e s c h i c h t e  des  Ner-  
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v e n s y s t e m s  uns oinen Anhalt giebt, der sich dazu verwerthen l/~sst, 
den peripheren odor den spinalen Sitz f~ir unsere Krankheit wahr- 
scheinlicher zu machen. Es scheint yon den Anatomen und Embryo- 
logen fast durehweg angenommen zu werden, dass die Fasern der 
peripheren Nerve n yon den Ganglienzellen des R~ickenmarks aus 
wachsen. KS l l i ke r* )  sagt: Die St/~mme der sensib]en und motori- 
schen Nerven treten ohne Ausnahme in erster Linie als B/indel pa- 
ralleler F/~serchen auf, zwischen denen keine Kerne und keine Zellen 
sieh befinden. Sie kommen hie ohne Verbindung mit dem (R~icken-) 
Mark zur Beobachtung, sie wachsen aus den Zellen der grauen Sub- 
stanz des Marks hervor und wuchern ununterbrochen in die Peripherie, 
w~hrend die kernhaltigen Scheiden einer Umhtillung der Axeneylinder 
mit peripherisehen Zellen ihren Ursprung verdanken; die S e h w a n n -  
sche Scheide ist eine dem Axencylinder ursprfinglich fremde Bildung 
dabei wird ihre Wichtigkeit f~ir die Bildung des Nervenmarkes 
anerkannt. H i s**) dr~ickt sich folgendermaassen aus: ,ich 
halte es ffir eine unanfechtbare Thatsaehe, dass die peripheri- 
schen Nerven bei ihrem ersten Auftreten in Form feiner kernloser 
Fasern erscheinen, wie sie schon R e m a k  beobachtet hat;" an einer 
anderen Stelle heisst es: ,,Die ersten peripherischen Nervenfasern 
sind motorische Wurzelfasern, dieselben treten als Forts/itze yon Zellea 
der ventralen Markh/~lfte auf". 

Sehr beaehtenswerth sind die mehr die Markbildung der Ner- 
venfasern angehenden Mittheilungen yon Vignal***). Derselbe fand 
Nervenfasern ausser bei Thieren auch beim Mensehen bis zur Gebur~ 
marklos. In den peripheren Theilen der l~erven fand er ferner die 
marklosen Fasern viel reichlicher als in den dem Centralorgan n~her 
gelegenen. Da diese Differenz sich w/~,hrend der ganzen Entwicke- 
lung bis nach der Geburt so verh~lt, kann man nach Vigna l  sagen, 
dass die E n t w i c k e l u n g  der  N e r v e n f a s e r n  in den dem Cen- 
t rum n/~her g e l e g e n e n  l ' q e r v e n a b s c h n i t t e n  w e i t e r  v o r g e -  
s c h r i t t e n  i s t  a ls  in der  P e r i p h e r i e ,  und dass der Grad  der  
E n t w i c k e l u n g  p r o p o r t i o n a l  i s t  der  N a c h b a r s e h a f t  der  
Wurze ln .  

*) KSllikor, Entwickelungsgeschichte. II. Aufl. S. 601. 
**) His, Uebor das Vorhalten der weisson Substanz und der Wurzolfasora 

am R(ickenmark monsohlioher Embryonen. Archiv f/it Anatomie. 1883. 
pag. 163. 

***) Vigaa] ,  M~moiro sur le d~veloppement des tubas nerveux ehez los 
embryons des mammif~res. --  Arch. do physiol. 1883. p. 513 und 536. 
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Auf diesen unfertigen Bau der Nervenfasern haben S o l t m a n n  
und nach ibm W e s t p h a l  die yon der Norm abweichenden elektri- 
schen Erregbarkeitsverhaltnisse der Nerven und Muskeln Neugeborener 
zurfickgeffihrt. Beide Autoren hatten ni~mlich fibereinstimmend ge- 
funden, dass zur Erregnng der Nerven und Muskeln Neugeborener 
viel st~rkere faradische und constante Striime niithig sind als bei 
Erwachsenen, und dass die Zucknngen langsamer und trigger, schlep- 
pender und kriechender sind, als bei Erwachsenen, dass endlich die 
Erregbarkeit in den ersten Lebenswochen zunimmt. Die Aehnliehkeit, 
welche die elektrische Reaction der Nerven nnd Muskeln Neuge- 
borener mit derjenigen nicht vSllig degenerirter, sondern in l)egene- 
ration begriffener, in die Erkrankung erst hereingezogener Nerv- 
Muskelgebiete bei unserer Krankheit hat, erscheint mir sehr gross. 

V i g n a l  sagt: Der  G r a d  der  E n t w i c k e l u n g  der  N e r v e n -  
f a s e r n i s t d e r N a c h b a r s c h a f t d e r  W n r z e l n p r o p o r t i o n a l .  F i i r  
n n s e r e  K r a n k h e i t  kOnnen wir den Satz aufstellen: de r  G r a d  der  
E r k r a n k u n g  i s t  d e r N a c h b a r s c h a f t  d e r W u r z e l n  u m g e k e h r t  
p r o p o r t i o n a l  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 as schliesslich zur Continuit~tstrennung kommt, zur 
Zeit der Entwickelung und der Degeneration ein ahnlicher. 

Da nun, wie die embryologischen Untersuchungen ergeben, alas 
Nervenmark in der Peripherie vor dem Erscheinen der Fibrille noch 
nicht vorhanden ist und die Nervenfibrille auf il~rem Wege nach der 
Peripherie fertig empfiingt, sondern erst entsteht,  nachdem die ur- 
sprtinglich 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 Markhfille ein Reiz yon der Nervenfibrille her nSthig sei. 
Dieser formative Reiz wird abet wohl nur insoweit yon der Nerven- 
fibrille an sich ausgehen, als dieselbe ihn yon ihrem Yiutterboden, 
yon der Ganglienzelle aus empfi~ngt. Die primi~re Ursache zur Bil- 
dung des Nervenmarks muss, vorausgesetzt, dass die oben angeffihrten 
embryologischen Untersuchungen richtig sind, dann doch immer wie- 
der in der Gangiienzelle liegen. Sind wir so gezwnngen, aus dor 
Ganglienzelle nicht allein die Nervenfibrille hervorgehen zu lassen, 
sondern ihr auch zuzuschreiben, dass sie den Anstoss zur Bildung 
des Nervenmarks giebt, so glaube ich auch annehmen zu dfirfen~ dass 
ihr unter normalen Yerh~ltnissen die Kraft innewohnt, dieselben zu 
erhalten und eventuell bei Verlust z. B. Nervendurchschneidung auch 
wieder n~uzubildeu, wie diese Gebilde ja auch thatsi~chlich nach 
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v611iger Degeneration hiiufig genug wieder neugebildet werden. Daher 
diirfte as denn auch kommen, dass Verletzungen nnd Entzfindungen 
der peripheren Nerven eine verhliltnissmlissig viel gfinstigere 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, wahrend 
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 
Fotge eines Traumas, so degenerirt die Nervenfaser.und zwar muss, 
ebenso wie nach einer Nervendurchschneidung tier peripher gelegene 
Abschnitt degeneriren. Dieser thut es naeh R a n v i e r  und Anderen 
immer zuerst in der Peripherie und der Degenerationsprocess schreitet 
gegen die Schnittfl~iche hin fort. Es muss sich dementsprechend der 
Vorgang auch bei einer ZerstSrung der Ganglienzelle abspielen, da 
das ja einem an alas centralste Ende der peripheren Nervenfaser ge- 
legten Schnitt entspricht. 5Tur wird wegen des acuten Functionsaus- 
falles der Ganglienzelle der ganze periphere Nerv rasch zu Grunde 
gehen u n d e s  wird deshalb schwierig werden den aufsteigenden Cha- 
rakter der Degeneration klar zu erkennen. - -  Gesetzt nun, die Gan- 
glienzelle verliert allmi~lig die ihr zur Erhaltung tier :Nervenfsser, 
des Axencylinders und des Nervenmarks innewohnende Kraft, so liegt 
nichts n~her sis anzunehmen, dass die Degeneration in umgekehrter 
Richtung ablliuft, wie seiner Zeit die Bildung der Nervenfaser, dass 
zuerst in der aussersten Peripherie derselben das Nervenmark zerfg.llt 
und schwindet, dann erst die Nervenfibrille, und dass die Degenera- 
tion eine ascendirende, centripetale ist. Dass die 6snglienzelle dann 
nicht bless vorgefunden werden kann, sondern such gar keine beson- 
ders auffallenden Formverlinderungen aufzuweisen braucht, liegt auf 
der Hand; selbstverstlindlich kann und wird aueh sie sehliesslich bei 
fortbestehender Schlidlichkeit oder aus inneren, in unserer Krankheit 
z. B. heredit~tren Ursachen ihre Form iindern oder ganz schwinden. 
- -  Zwischen diesen beiden Extremen, raschem Untergang der Gan- 
glienzelle und allmg]igem Dahinsiechen, kann man sich die verschie- 
densten Uebergange vorstellen. Und vielleicht lassen sich yon diesem 
6esichtspunkte aus manche auffallende neuere Obductionsbefunde er- 
klaren, auf welche einzugehen bier nicht der Platz ist. " 

Zu beriicksichtigen tst ferner noch, dass bei vorliegender Krank- 
heir recht h~ufig nur die untere Hiilfte der Muskelbliuche erkrankt 
gefunden wnrde. Das spricht eigentlich auch nieht gerade sehr fiir 
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rein peripheren Ursprung des Leidens; dagegen leuchtet diese Art 
der Atrophic eher ein~ wenn man sich den Muskel yon zwei Nerven- 
bfindeln innervirt oder aus zwei oder mehr S c h w a l b e ' s e h e n  ,,primi~ren 
Muskeln (̀  bestehend denkt. Das am meisten peripher gehende Faser- 
bfindel und mit ihm der zugehSrige Muskelabschnitt werden zuerst 
degeneriren, wenn tier Krankheitsproeess nach dem oben angegebenen 
Modus abl~tuft. Selbstversti~ndlich wird dieser Verlauf nicht mathe- 
matisch genau e!ngehalten werden. 

Schwer scheint mir ffir die centrale Natur des Leidens noch in's 
Gewicht zu fallen die Herediti~t desselben, ferner, dass die Krank- 
heit an irgend einem KOrperabschnitt Stillstand machen kann fiir 
Jahre und Jahrzehnte und dann in genau der gleichen Weise ohne 
bekannte Ursache wieder fortschreitet. Das thut meines Wissens eine 
gewShnliche Neuritis nicht nach so langer Zeit. Die yon mehreren Auto- 
ren beobachteten Syndactylien der Zehen weisen aueh darauf hin, dass 
Entwickelungsanomalien mit im Spiele sind, ~hnlieh wie wir sic aueh 
ffir die F r i e d r e i e h ' s c h e  Krankheit, der hereditaren combinirten 
Systemerkrankung des Rfickenmarks, anzunehmen gezwungen sind, 
Solchen Affeetionen einen degenerativen neurotisehen Process als 
Grundlage zu geben, sagt meiner Auffassung ebenfalls mehr zu, als 
eine lebensliingliche Entziindang eines Abschnitts des Nervensystems 
d afiir anzunehmen. 

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

Nach alle dem halte ich es ffir nicht allein m6glich, sondern 
sogar ffir wahrscheinlich, dass die beschriebene Krankheit ihren pri- 
march Sitz im Rfickenmark, und zwar in den ganglionaren Apparaten 
desselben hat. Aber auch ffir den Fall,  dass sich diese Annahme 
besti~tigen sollte, kSnnte der Name progressive neurotische Muskel- 
atrophic beibehalten werden als Ausdruek fiir den zu Grunde liegen- 
den Krankheitsprocess. 

Ueber A u s g a n g  und D a u e r  der Krankheit ist nur wenig zu 
sagen. Sic kann Jahre und Jahrzehnte Stillstand machen, nachdem 
die Atrophic bis zu den Knien oder Ellenbogen angelangt ist, um 
sodann ohne bekannte Ursaehe weiterzuschreiten. Die Kranken kiin- 
hen alt werden damit, 70 und mehr Jahre,  je naehdem alas Leiden 
frfiher oder:sp~ter beginnt. Ob es bei jugendlichen Individuen 
rascher verli~uft oder weniger rasch als bei 5.lteren~ geht aus den bis 
jetzt vorliegenden Beobaehtungen nieht hervor; eine besondere Diffe- 
renz scheint in dieser Beziehung nicht zu bestehen. Ob durch Ueber- 
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greifen des Krankheitsprocesses auf die bulbliren Nervengebiete der 
Tod direct herbeigeffihrt werden kann, oder ob eine intercurrente 
Krankheit dem Leben vorher ein Ende setzt, bleibt noch festzustellen. 
Dass die bulbii, ren ~Nerven nicht verschont werden, ist oben erwi~hnt. 
M6glich auch, dass ffir immer Stillstand eintritt, wenn die Opfer zu 
hfilflosen Krfippeln geworden sind. 

Die P r o g n o s e  ist dementsprechend quoad vitam dubia, quoad 
sanationem pessima. Das hat das Leiden mit anderen herediti~ren 
Krankbeiten (F r i e d r e i c h '  sche Ataxie, Chorea hereditaria) ebenfalls 
gemein. 

Die T h e r a p i e  war his jetzt machtlos. Klumpfussoperationen 
u. s. w. werden nur vorfibergehend den Kranken etwas nfitzen k6nnen; 
Gyps- und Wasserglasverblinde zur Correctur dieser Gelenkverbi!- 
dungen scheinen mir bei dem Charakter des Leidens geradezu con- 
traindicirt zu sein, da sie die Atrophie nur beschleunigen werden. 

Heidelberg, den 8. December 1888. 


