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Ueber einen Fall yon progressiver neurotischer 
(neuraler) Muskelatrophie mit manisch-depressi- 
vem Irresein und sogenannter Maladie des tics 

convulsifs einhergehend. 
(lYlit a n a t o m i s c h e r  Untersuchungl ) .  

u 

Prof. A, Westphal. 
(Mit 8 Abbildungen im Text und Tafel VI.) 

Seitdem wit das Krankheitsbild der pregressiven neurotischen Muskel- 
atrophie vornehmlich durch die Arbeiten yon Fv. Schu l t ze  und J. Hoff-  
mann  kennen gelernt haben~ sind klinische Beobachtungen fiber dieses 
im ganzen seltene Leiden wiederholt verOffentlicht worden. Welt sp~r- 
lieher sind die zur Obduktion gekommenen F~lle mit anatomiseher 
Untersuchung des Nervensystems geblieben~ Untersuchungen~ die um so 
notwendiger erseheinen, als die Ansichten fiber die ~atur und den Aus- 
gangspunkt des Leidens noch vielfach geteilt sind. Da der vorliegende 
Fall nicht nur in kliniseher Hinsicht Besonderheiten darbietet, sondern 
aueh in pathologisch-anatomischer Hinsicht bemerkenswerte Befunde 
ergeben hat~ erscheint die VerSffentliehung desselben gereehtfertigt. 

Patient~ der im Jahre 1859 geborene W. C., ist bereits seit dem Jahro 
1888 in der hiesigen Anstalt in Behandlung. Ueber seine u ist 
folgendes bekannt: Sein Vater sell ,besehrgnkten Geistes"~ soin Grossvater 
lange Zeit geisteskrank gewesen und geisteskrank gestorben sein. Ueber das 
Vorkommen yon Muskelatrophien in der Familie ist nichts bekannt. C. ent- 
wickelte sich in der Kindheit langsam~ lernte sp~t sprechen und gehen. Bis 
zum 12. Jahro sell er nicht krank gewesen sein~ in der Schule ziemlich gut 

1) Naeh einem Projektionsvortrag% gehalten am 23. September 1908 in 
der Abteilung fiir Neurologie und Psychiatrie auf der 80. Versammlung deut- 
scher Naturforseher and Aerzte in CSln. 
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gelernt haben, in goistiger I-Iinsieht nieht auffallend gewesen sein. lm 
12. Jahre  sell  or an Kr~impfen ge l i t t en  und sioh im Ansch lus s  an 
d i o s e d a s i e t z i g e L e i d e n i n a k u t e r  Wei seen~wieke t t  baben. N~it~ere 
Angaben fiber die Entwickelung der Krankheit fehlen~ nur soviel geht aus den 
uns zur Verffigung stehenden Mitteilungen herVo b dass die LS~hmungen an den 

Figur 1~. Die A~rophie der UDtersehenkel sowie die eigenartige l%pfhaltung. 
trier deu~Iieh hervor. 

unteren Extremitiiten zuerst auftraten~ w~ihrend die anderen Krankheits- 
symptomo erst spgter in die Erscheinung getreten sin& Aus dor in der 
psyehiatrisehen Klinik gefiihrten Krankengesehiehto ist ersiehtlieh, dass wesent- 
liehe Aenderungen in dem kSrperliehen und geistigen Zustande des Patienten 
in den 18 Jahren seines granke~hausaufenthaltes nieht eingetreten sind. 

63* 
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Ais ioh im Jahre 1904 den Patienten zuerst sah, land sich als in die 
Augen fallendste Erscheinung e in0 'a t rophlsehe L i ihmung ,  die sich auf 
die d i s t a l en  Abschn i t t e  der EX:tromits bosohr~nk~e. In ers~er 
Linie waren die Unterschenkelbefal len,  Diese lben  waren s iark a t ro-  
ph i sch  u n d s t a n d e n  in a u f f a i l e n d e m K o n t r a s t e  zu den gut  ont ,  
w icke l t en ,  k rgf t igen  0 b e r s c h e n k e l n  (vergl. Abbildung la). DieFiisse 
hingen, wenn sie den Boden nieht beriihrte% sehlaff herab, konnten aktiv nicht 
gestreckt werden. Die Plantarflexion war in geringem Grade erhalten ge- 
blieben. Die Extension und Flexion der Ze/~n war m~glioh, •ber schw/ieher 
als normal. Weder d:e~ g~ussere noeh der innere Fussrand konnte gehoben 
werden. Die Zehon standen ill KrailenstellunN, auffallend waren die Difformi- 
t~ten der grossen Zehen~ an denen die Endphalangen senkreeht zu den Grund- 
iohalangen stamen. Die Grosszehenballen waren dentlieh atrophiseh. Es be- 
stand e[n ausgesprochener ,Steppergang a. Die Obersehenkel waren gut 
en~wiekelt, Beugung anct Streckung der Unterschenke! erfolgte mit normaler 
Kraft. Die Patellarreflexe waren beiderseits schwach vorhanden, die Achilles- 
sehnenreflexe nicht auslgsbar. Yon Hautreflexen waren die Plantarreflexe 
sehwachauslSsbar. An don oberon Extremit i i ten  besohr~inkte sieh 
die A t r o p h i e a u f d i e H t i n d e ,  w S ~ h r e n d O b e r - u n d V o r d e r a r m e k r g f t i g  
en twicke l t  und i n i h r e r F u n k t i o n u n g e s t S r t w a r e n .  An denHgndon 
ersGhien besonders der Thenar beiders~its abgeflacht, hbdt~ktio~ ~nd Oppo- 
sition der Daumen fielen vollkommen aus. Der Hypothenar und die Interossei 
waren beiderseits in geringem Grade atrophiseh, das Spreizen der Finger und 
die Adduktion der kleinen Finger behindert. Die Extension und Flexion der 
Finger war erhalten. An der rechten Hand fiel eine eigentiimliehe Anomalie 
auf. Der reehte Daumen war verkiirzt, seine Spitze reiehte kaum bis zum 
l~Ietakarpophalangealgelenk des zweiten Fingers (Fig. lb).  Diese Difformit~t 
schien durch Verkiirznng des Metakarpalknochens des Daumens bedingt zu 
sein. Die Muskulatur des I%umpfes war fiberall gut entwickelt, nirgends Atro- 
phion nachweisbar. Der Brustteil der Wirbelsiinle zeigte eine leichte dextro- 
konvexe Skoliose. Fibrillgre Muskelzucknngen waren nirgends nachweisbar. 
Die elektrische Erregbarkeit war in den atrophischen Muskeln aufgehoben odor 
stark herabgesetzt, Entartungsreaktion niebt naehweisbar. Die Sensibilitiit war 
iiberall intakt. 

Weiteresofortin dieAugen fallende S t g r u n g e n  bet  P a t i e n t  in tier 
H a l t u n g u n d B e w e g u n g  des Kopfes dar. 

Das Gesieht des Patienten war in tier P~gge:i etwas nach links gedreht, 
alas Kinn gehoben, der Kept nach hinten gezoge% die reehte Sehulter stand 
(tabei hi~her als die linke (Fig. la), Fast andauernd zeigte der Kept leichte, 
rhytt!mische Schiittelbewegungen, denen Sich mitunter, besonders unter dem 
Einfluss yon Gem/itsbewegunge% St~irkere Zuckungen zugesellten. Es handelte 
sich dann nm grtiber% nnregelmiissige, rnck- alder stossweise erfolgende Be- 
wegungen des Kopfes, die dnrch lebhafte Nnskelzuckungen, besonders dosE.  
stornocleidomastoideus und N. cucullaris rechts bedingt wnrden. Ferner 
zeigten der MuM und die KaumuslMn ungeerdnete Bewegungen, die-zu pliitz- 
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liehem VorwSIben der Lippes: sehmatzenden and Kaubewegungen fiihrten, 
Ausser diesen, selinellen Bewegungen sah man in der Gesiehtsmuslmlatur eigen- 
artige trgge,: an Athetose erinnernde Bewegungen anftreten. An den Sohiitt61- 
bewegungen des Kopfes nahm mitunter a~eh der reehteArm geil. Die Gesiehls; 
zage des Patienten batten tretz dieser Bewegungsunruhe etwas Starres~ 
Maskenartig~s. Seine Spraqhr war nndeuttieh, nasal und tremeliere@, mit-  
unter offenbar unter dem Einfluss der unwillldirliehen Muskelzuekungen wie 

Figur lb. A~rophie des Thonar und Hypothenar. YerkSrzung des D~umens. 

,zerhackt~q Die Znnge zeigte zeitweilig ziemlM~ Iebhafte fibrill~ire Zu@ungen~ 
war nicht de utlieh atrophisCh. Das Sehlucken war nicht erschwert. Die 
Pupillen reagier[en ggt auf Liehteinf~lI und I(onvergenz. An den fibrigen 
GehirnnerTen waren keine Stsrungen zu konst~tieren. 

Von p s y c h i s c h e n  Ver~inderungen bet Patient w~hrend der gesamten 
Beab~chtungszeit die ErscheinungeI! des maniseh-depressiven Irl'eseins in aus- 
gesprpchenster Weise dar. Zei~en heiterer Erregung wechsetten in ganz un- 
regelm~iss!ger Weise~ mit depressiven Phasen ab; die einzelnen Phasen waren 
ebenso wie die fl'eien Intervalle yon sehr versohieden langer Daner. In dan 
manisehen P hasen traten neben starker sexueller Erregung mam~igfaehe 
flfichtig% wecliselnde Grgssenwahnvors/eilungen: l~eizbarkeit und leblafter 
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Bewegungsdrang in den Vordergrund, wiihrend in den depressiven Phasen 
psyehomotorisehe Hemmung mit iingstlieher: gedriiekter Stimmnng das Krank- 
heitsbild beberrsoht.en. In den freien; Zeiten war Patien~ ~rotz seiner ma~mig'- 
fachen kSrperlichen Gebrechen ein fleissiger und geschickter Arbeiter in den 
Werkstiitten der Anstalt: ausgesproehene Intelligenzdefekte waren nieht nach- 
weisbar. Patient war bis kurz vor seinem Ted% welcher Mgrz 1907 unter den 
Erscheinungen yon Herzschw~iche erfolgt% tgtig. 

Die Sektion ergab braune Atrophie des Herzmuskels und zerstreute kgsige 
Herde in den Lu~gez. /)as Zentralaervensystem bet mal~rosk~piseb keine Ver- 
gnderungen dar. Die Nerven der oberen und unteren Extremithtea sahen weiss 
aus. Die atrophische Muskulatur der Unterschenkel hatte ein gelbes: hoch- 
gradig verfettetes Aussehen. Dasselbe Verhalten zeigte an den oberen Extre- 
mitiiten aueh die Muskulatur des Thenar and gypothenar. Die fibrige 
Muskulatm" der Extremitgten and des Rumpfes batte normale Farbe und Be- 
scbaffenbeit. 

Mikroskopisehe Untersnchung. ~) 
Es warden untersucht: Die Medulla oblongata, das Riickenmark, eine 

Auswahl peripheriseher Nerven und Muskeln. (Fgrbung naeh \ 'qeigert und 
Pa l ,  van Gieson~ moclifeirte Nisslsehe Fi~rbung, Osminmzupfpa'Sparate der 
Nerven.) 

Die Medul la  o b l o n g a t a  bietet normalesVerhalten dar: b i saufd ie  
Gegend des Hypoglossuskerns: der deutliche Veriinderungen aufweist. Der 
Hypoglossuskern der einen SeRe ist noch erheblieh zelliirmer wie der der 
anderen Seite, Es ist in ihm zu einer starleen Verminderung der Zahl der 
zellige~ Etemente gekommen (Fig. 2, Taf. ~1). Die sp~rlichen erhaltenen 
Zellen zeigen durchweg Ver~inderungen. Eine hnzahI Zellen bietet das Bild 
der akuten Zellendegeneration in den verschiedenen Stadien dar~ andere Zellen 
zeigen chronisehe Verfinderungen~ eine intensivere F~irbung und $chrumpfung 
des Zellleibes (Fig. 3: Taf. Vl). 

Neben den zahlreichen gut erhaltenen Zellen des Hypoglossuskerns der 
anderen Seite finder sich aue]) hier eine Anzahl erkrankter Zellen vor. Das 
feine Fasernetz des stark e,'krankten Hypogiossuskerns ist gelichtet. Gefgss- 
vergnderungen oder herdartigeErkrankungen fiaden sich nicht. Der Hypo- 
glossus selbst ist auf den angefertigten Sehnitten nicht so getroffen: dass fiber 
VerKnderungen desselben etwas ausgesag~ werden kann. 

In der Gegend der beginnenden Pyramidenkreuzung findet sieh Dege- 
neration der Oollschen Striinge in Form eines geils, der mit seiner Spitze 
die zentraie grat~e Substanz erreich~ (Fig. 4). Auf tie/eren Schnitten d~2rcb 
das obere Zgrvikalmark reieht die Spitze der keilf6rmigen Degenerationsfigur 
nur bis etwas fiber die Mitre des Septum po~terius hinaus (Fig. 5). Am 

1) Bei der Anfertigung der Prgparate hat reich Herr Dr, T r a p e t  in 
dankenswerter Weise unterstfitzt. 
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stiirksten degenerier~ sind die medialen Teile der Gollsehen Staling% wghrend 
die seitlichen Partien nur ]eichten Faserausfa]l erkennen lassen. Die B urd a ch- 
sehen Strange sind frei geblieben. 

Figur 4. Gegend tier beginnonden Pyramidenkreuzung. 

Figur 5. 0bores Zervikalmark. 

In der t Ia l san  s e h w e l l u n g  (Fig. 6) erstreckt sich die Degeneration der 
medialen Abschnitte der Gollschen StrEnge zentralw~rts welter hinauf, er- 
reicht jedoch die hintore Kommissur nicht g~nz. Es blsibt bier das ventrale 
ttinterstrangsfeld yon der Degeneration versehont. Die Wnrzeleintrittszone ist 
intakt~ ebenso die Lissauersehe Randzone. 

Im un te r s t en  Z e r v i h l m a r k h a t  dieIntensit•t derDegeneration der 
Gollsehen Str~inge an Intensit5t bereits abgenommen. Es finder sieh im Ge- 
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bier der medialen Absehnitte der G o 11 sehen Striinge deutliehe Gliavermehrung, 
der Faserausfall ist ein geringerer goworden. 

Figur 6. Halsansehwellung. 

Figur 7. Oberes Brus~mark. 

Im oberon Brus tmark  (Fig. 7) dieselben Verh~iltnisse. Die ventralen 
Hinterstrangsfelder. sowie zwei schmale der Fiss-uraposterior in ihrem hintersten 
Abschnitt anliegende Streifen sind fret yon Gliavermehrung geblieben. Es 
besteht hier eine leiohte Erweiterung des Zentrall~anals. 

Im mit t leren  nnd un te ren  Brus tmark  hat die Degeneration der 
Gollsehen Striinge noch ~veiter abgenommen. Die Gliavm'mehrung tritt an 
Pai-Pri~paraten noch in einer Ieiohten Aufhellung besonders in den seitlichen 
Absehnitten der zarten Str~inge hervor, wg~hrend auf van Gieson-Pdiparaten 
die Degeneration deutlieher durch intensivere gotfiirbung der betreffenden 
Partien siehibar ist. Der Zentralkanal zeigt an einzelnen Stellen leiohteEr- 
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weiterungen. Am U e b e r g a n g s t e i l  yore Brust-zum Lendenmark geht die 
Degeneration der I,iinterstr~nge auf die seitlichen Partien derselben ~iber~ wShrend 
die medialen der hinteren Fissur anliegend;en TeiIe:frei bleiben. Die Degene- 
ration ist eine leiehte, es besteh~ mir gin geringfiigiger Faserausfail ~) (Fig. 8). 

im Len denmark  ist eine deutliehe Degeneration der Hinterstr~inge nieht 
mehr erkesnbgr, nur in den seitlichen Partien derselben ist noeh leiehte Giia- 
vermehrung nachweisbar. Im linken I-Iinterstrange wird hier eine Abnormitgt 

Figur 8. Uebergangsteil veto Brus{- 2urn Londenmark, 

in Gestaltvon Hote ro top ie  grauer Substan~ siohthar. Eshanaeltsich um 
eine scharf bogrenzte lnsel grauer Substanz~ die auf Pal-PrSparaten als helle 
Stelle deutlich hervortritt (Fig. 9). 

Auf van Gieson-Pr~paraten hebt sioh die Stelle ebenfalls sehr seharf 
yon dem umgebenden Gewebe der weissen Substanz ab (Fig. 10~ Taf. VI). 
Ver~[nz~Ite Ganglienzell~a~ die sich in dem verlagcrte~ Gewebe ze~'streut fm- 
den~ lassen seine Zugehbrigl{eit zur grauen Substanz deutlich erl{cnnem 

Im Sakralm ark ist mit Ausnahme einer geringfiigigeu (3tiavermehrang 
in den HIinterstrgngen keine Degenerati6n in der weissen Substanz mehr naoh- 
weisbar. Dagegen finden sioh in den VorderhSrnern in der Gegend des oberen 
Sakralmarks auffallende VerXndernngen. An tier media len  S e i t e h e i d e r  
Vorderh~irner t r e t en  an s y m m e t r i s c h e n  S te l l en  klei~e grl{ran- 
k u n g s h e r d e  hervor. Es handelt sich~ wie auf Pal-Pri~paraten deutlich sieht- 
bar wird~ um degenerier[e (3ewebspartien~ in denen des Nervengewebe fast 
vSllig zu Grnnde gegangen ist. 

Es fi~den sieh in den hellen veriinderten Stellen nur I{este yon zer- 
trfimmerten Nervenfasern~ Harklflumloen , Rudimente yon zelligen Elementen~ 
PigmentanhEufungen vor. Auf den HHerd zu sieht man ein Blutgef~ss verlaufen 
and tti~ peripherisehen Teile des Herdes yen ldeinen Gefiissen durohzogen 

1) Auf tier Abbildung (Fig. 8) tritt die leiohte Degeneration in den seit- 
lichen Partien der Hinterstrgnge nieht mit gen/igender Deutliehkeit hervor. 
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(Fig. 11, Taf.VI). Pdsche Blutungen, Rundzellenanhgufungen~ KSrnchenzellen 
sind weder in dec Umgebung der GefS, sse noeh sonst in dem tterde siehtbar. Die 
Omgebang des Herdes besteh~ aus etwas aufgetockertem Gewebe feiner Nerven- 
fasern. Auf van Gieson-Priparaten heben sich die Herde dutch intensivere 
rote Fgrbung und stgrkere Vaskularisation yon dem umgebenden Gewebe ab~ 

Figur 9. Heterobpie yon grauer Substanz im [iaken Hinbrstranggcbiet. 
(Fgrbung P a l . )  

treten nieht so deutlbh hervor wie auf den Pal-Priiparaten. Ueber die Aus- 
dehnung der Herde im Sakralmarl~ verm~igen wh- Genaueres nioht zu sagen, da 
leider nicbt der ganze untere l~iickenmarksabschnitt zur Bearbeitung gekommen 
ist. V~rdere Warzeln sind auf don Schnitbn nieht m[~getroffen. 

Die V o r d e r h o r n g a n g l i e n z e l l e n  zeigen in der ganzenAusdehnung 
des R[i&enmarks weitgehende Vergnderungen. Ihre Anzahl ist, was besonders 
in der Hals- und Lendenansehwellung deutlieh nachweisbar ist, an ZahI ver- 
ringert. Die noch erhaltenen Zellen zeigen r~ur zum geringen Teile ein nor- 
males Aussehen, die meisten weisen Verinderungen auf. Die Nisslschen 
Granula befinden sish in den versehiedensten Stadien des Zerfalles. In rnano1~en 
Zellen sind sie vgllig gesehwunden~ auch Kern und Kernldirperehen sowie dis 
Fortsitze verloren gegangen. Der erhaltene Zellenleib hat  ein tr(ibes opakes 
Aussehen. In manehen Zellen liegt tier Kern exzentriseh an die Peripherie tier 
Zelle gedrtingt~ oder (iberragt dieselbe lmopfartig. Andere Zellen erscheinen 
als kleine~ gesehrumpfte~ viel Pigmenl: erthaltende Gebilde. Pigur 12~ Tar. gI~ 
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gibt eine Anzahl degenerierter nebeneinander liegender Zellen aus einem 
Vorderhorn der Lendenanschwellung wieder. Das feine F a s e r n e t z  der 
VordorhSrner  erscheint etwas galiehte~. Die HinterhSrner zeigen keine Ver- 
iinderungon. 

Die G a n g l i e n z e l l e n  der Clarkesohen  Sg, ulen lassen dieselben 
Veranderungen wie die der VorderhSrner erkennen. 

u  und h in t e r e  Wurze ln  sind, soweit sie auf der Sehnittfl~iehe 
mitgetroffen sind, normal, zeigen keinen Faserausfall. 

P e r i p h e r i s c h e  Nerven.  

Die auf Osmium-Zupfpraparaten untersuch~en N. pe rone i  und t ib ia les  
(auf ihrem Verlauf in der Gegend der Kniekehle) zeigen, dass ahute Zerfalls- 
erscheinungen der Markscheiden fehlen. Nur an ganz vereinzelten Fasern 
finder sigh hier und da leiohte Klumpon- und Schollenbildung des Marks. Die 
Fasern zeigen im iibrigen durchweg intakte Marksoheiden. Nirgends sind 
Kgrnchenzellen vorhanden. In auffallender \Veise finden sieh iiberall zwischen 
vereinzelten Fasern mit breiten Markscheiden a u s s e r o r d e n t l i o h  zah l r e iohe  
feine und fe ins te  Fase rn  mit g a n z  dtinnen dunklen  Marksoheiden~ 
sowie gr i in l iehe  Fase rn  mit A n d e u t u n g e n  eines za r t e s ten  dunklen  
Saumes ,  oder auch in tote grf inl ioh g e f g r b t e F a s e r n ,  die sieh von 
dem ebenfalls grfinlieh gefgrbten Bindegewebe deutlieh unterscheiden. 

Figur 13, Taf. VI (Zupfpr~iparat aus dem N. peroneus), gibt ein anschau- 
liches Bild von dem Verhalten dieser feinen, grtinlieh gef~irbten Fasern, sowie 
yon ihrem numerischen Ueberwiegen gegeniiber den vereinzelten Fasern mit 
breiten schwarzen Markscheiden. Aueh aufQuersehnitten (v a n Gi e s o n pr~iparate 
tritt das Ueberwiegen feinster Fasern, welche /iberall zerstreut zwischen den 
breiten Fasern liegen, hervor. Die breiten Fasern lassen gut erhaltene Markscheiden 
und Aehsenzylinder erkennen. Des Neurokeratingerfist ist in diesen Fasern 
als eln zartes Speichenwerlb welches sieh veto Achsenzylinder naeh der Peri- 
pherie erstreckt, deutlieh sichtbar (Fig. 14, Taf. VI). Die ungemein zahl- 
reieben feinen und feinsten Fasern lassen zum Teil ganz sehmale gelbiieh ge- 
fgrbte Markseheiden erkennen, zum Teil erseheinen sie als rStlieh gefiirbte, 
sehr ldeine Quersohnitte, die oft in Bfindeln und Gruppen beieinander liegen. 
Das interstitielle Gewebe des Nerven ist~ wenn aueh nieht in erhebliehem 
Grade, doch zweifellos vermehrt. Die einzelnen Fasern liegen dureh mehr oder 
weniger breite bindegewebige Septen voneinander getrennt. Neben diesen im 
Ganzen nur in geringem Grade yon der Degeneration ergriffenen Bfindeln 
(Fig'. 14~ Taf. VI) finden sieh ander% in der gegel kleinere Bfindel, in denen 
es zu sehr erheblichem Ausfall yon Nervenfasern nnd starker Bindegewebsver- 
mehrung gekommen ist; die spih'lich erhaltenen Fasern lassen auch hier fiberall 
Aehsenzylinder und Nenrokeratingeriist gut erkennen. Fig. 15, Taf. VI gibt 
ein Bild eines solehen stark degenerierten Bfindels. Das Perineurium weist 
keine Verdickungen auf. Die Nerven der oberen Extremitgt (N. ulnaris~ medi- 
anus~ radialis~ auf der Mitre ihres u nntel'sucht) lassen auf Osmium- 
zupfprg.paraten keine Zerfallserscbeinungen an den Markseheiden erkennen. 
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Feinsto Markfasern; and in tote grfinlioh gefS=rbte Ngrvenfaserri t]nden sio h wait 
spS~rlioher als in den herren der unteren Extremit~t. Auf naeh van Gieson ~ 
gefiirbten Pr~paraten flnd et siah in einzelnen Biindeln ieichter Faserausfall 
und geringffigige Bindegewebsvermehrung: andero Biindel zeigen,keine de ut - 
l'iahen Abweiahnngen yon der Norm. Was die zur untersuchung gekommenen 
~Iuskeln (Muskeln des Daumens und Kleinfingerballens~ 'M. peroneus 10ngus~ 
M. tibialis antieas~ 1~{. biceps femoris and biceps brachii)betrifft, zeigten die 
Muskeln des Thenar und Hypothenar sowie die atrophisahen Muskeln der 
Untersehenkel dos Bild schwerster Degeneration Sic sind fast darohweg fottig 
degeneriert. Nut an einzelnen Stellen finder man noah kleine Inseln erbaltener 
stark atrophisaher l~luskelfasern, die zum Teil ihre pol:~gonale Gestalt verloren 
haben, abgerundet odor kreisrund ersabeinen. Neben diesen atrophisahen, ab- 
gerundeten finden siah aueh vereinzelte hypervoluminSse Fasern. Dos inter- 
stit, ielle Gewebe ist stark gewuebert i man findet in ihm zahlreiehe Gefgsse mit 
verdi&ten Wandungen: sowie gut erhaltene neuromuslmlSr0 Stiimmahen in 
grSsserer Anzahl. Die M. biceps braahii (md femoris zeigen keine ausge- 
sproahenenVeri~nderungen. Die Fasern lassen auf LSngsschnitten Querstreifung 
gut erkennen~ auf Quersehnitten ]iegen polygonale nieht atrophisehe Fasern 
dioht beieinander; nur ganz vereinzelt finden sich zwischen ihnen abgerundete 
hypervoluminSse Fasern. 

Fassen wir die ttauptpunkte des klinisehen Verlaufes des Falles 
und das Resultat der anatomisehen Untersuehung kurz zusammen: 

Bei einem Kranken: in dessen Familie GeistesstSrungen vorgekommen 
sind, iiber das Vorkommen von Muskeiatrophien niehts' bekannt ist, ent- 
wiekelt sieli im 12. L e b e n s j a h r e  angeb l i eh  p lS tz l i eh  u n t e r  
Kr~tmpfen eine a t r o p h i s e h e  IAihmung tier Untersehen 'ke l ,  die 
allm'~hlieh fortsehreitet, sp~ter auf die distalen Absehnitte de,' oberon 
Extremit~iten fibergreift 7 dann abet stehen bleibt, in den langen Jahren 
der Beobaehtung im Krankenhaus eine deutliehe Progression nieht zeigt. 
Zu der Muskelatrophie gesellen sieh sp~tter hinzu p sy ch i s eh e  StS- 
rungen  und e i g e n a r t i g e : B e w e g u n g s s t S r u n g e n  in ve rseh iede-  
nen Muske lg ruppen .  

Im Jahre 1904 zeigt der 4:5j~hrige Patient eine atrophisehe Lfd~- 
mung, die sieh auf die distalen Absehnitte der Extremit~ten in der 0ben 
gesehilderten Ausdehnung besehr~nkt. Der reehte l)aumen list verldirzt. 
Es besteht eine leiehte Skollose derBrustwirbels~ule. Die  Sehnenreflexe 
Sind sehwaeh erhalten. Ke:ine fihri!l~ren Muskelzuekungen in den MUS: 
keln des Rumpfes a n d  der Extremit'~ten, starke Herabsetzung bis Anf / 
hebung tier elektrisehen Erregbarkeit in den atrophisehen. Muskehi. 
Keine Sensibilit~ttsst~rungen.. Gesiehtsausdruck starr~, die Sprache go? 
stSrt, mit  nasalem Beiklang. Mitunter fibrill'~re Zu.ekungen in der 
Zungenmuskulatur.' Tieartige Zuekung~n, ehnreiforme Bej~,egtmgsunruhe,~ 
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athetoseartige Bewegungen, die vorwiegend den Kopf betreffen. Aus- 
gesproehenes Bild des maniseh-depressiven Irreseins. 

Exitus am 15. M~trz 1907. 
Die mikroskopisehe Untersuehung des Nervensystems und der 31us- 

keln ergibt: 
Degeneration der Hinterstr'~nge des Rfiekenmarkes: yon oben naeh 

unten an Intensit'~t abnehmend, am st~irksten betroffen der mediale Ab- 
sehnitt der Gollsehen Strbtnge im oberen Halsmark. Atrophie der 
Vorderhornganglienzellen in der ganzen Ausdehnung des Rfiekenmarkes 
und der Zellen der Clarkesehen S~iulenl). Hoehgradige Atrophie des 
Hypoglossuskernes der einen Seite~ leiehtere Degeneration desienigen 
der anderen Seite. Vernarbte poliomyelitisehe Herde an symmetrisehen 
Stellen dec u des oberen Sakralmarkes. Heterotopie grauer 
Substanz im Hinterstrangebiet des Lendenmarkes. : 

Vordere und hilatere Wurzeln intakt. 
Neuritisehe Ver~nderungen in den peripherisehen Nerven. Fettige 

Degeneration der atrophisehen Muskelgruppen. 
Es k.ann naeh der eharakteristisehen Lokalisation der atrophisehen 

L~ihmungen in Verbindung mit dem Ergebnis der mikroskopisehen 
Untersnehung nieht zweifelhaft sein, dass diese Beobaehtung in das 
Gebiet der neurotisehen oder neuralen (J. Hoffmann)  bzw. der spinal- 
neuritisehen (Bernhard t )  progressiven Muskelatrophiea gehbrt. In- 
dessen bietet sowohl die Entwiekelung und das klinisehe Bild des 
Falles, wie aueh der pathotogiseh-anatomisehe Befund Besonderheiten 
dar, auf die wir nbher eingehen mfissen. Zan~iehst seheint der Fall in 
diejenige Gruppe zu gehbren, in weleher  ein famil i~,rer  C h a r a k t e r  
des L .e idens :n i eh t  naehwe i sba r  ist. In der Anamnese wird fiber 
das Vorkommen yon Geisteskrankheiten in der Familie: aber nieht tiber 
das von~Muskelatrophien beriehtet. S i e m e r l i n g  2) bat in seiner zu- 
sammenfassenden Arbeit die Beobaehtungen mit mangelnder Heredit~t 
angeftihrt~ denen sieh noeh die F~tlle yon Oppenhe im und Lb~hr zu- 
gesellen. Besonders auffallend waren in unserem Falle die ~ngaben 

1) Trotz SchwererDegenera t ion  der Zellen der Clarkeschen 
S~ulon waren die Kle inh i rnse i t ens t rangbahnen  vbllig intakt. Es 
schliesst sich dieser Fall friiheren Beobach.tungen yon mir und,Kblpin an, 
welohe daffir sprochen, dass nioht nur Fasern der Glarkeschen S~iulen die 
Kleinhirnseitenstrangbahnen bilden. Wir haben diese Prage in nnsoren Arbeiten 
fiber die Pathogenes0 der Syringomyelie.(Dieses Arehiv. Bd. 36 und 407 sowie 
Deutsehes Arehiv f. klin. Med. Bd. 64.) eingehend erbrtert. 

2). Zur Lehre Aer spinalen neuritisehen Muskelatrophie. Dieses Arebi,;. 
Bd. 31. It.~ 1 u., 2 mit Litera*urverzeiehnis. 
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fiber die Entstehung des Leidens~ welches sich im 12. Lebensjahre ill 
a k u t e r  Weise im Ansch lus s  an Kr l impfe  e n t w i c k e l t  haben  
soll. Diese Angaben veranlassten reich i) zuerst, all eine abgelaufene 
poliomyelitische Erkrankung mit ungew6hnlicher Lokalisation der atro- 
phischen Li~hmungen zu denken. Erst die anatomische Un~ersuchung 
brachte Licht in die scheinbaren Widersprfiche zwischen klinischem 
Befunde und den anamnestischen Angaben. Bcmerkenswert ist ferner 
der Umstand, dass das Leiden in unserem Falle frfihzeitig zum Still- 
stand gekommen ist, ein Fortschreiten der Atrophien w~hrend der 
langjlihrigen Beobachtung im Krankenhaus nicht beobachtet werden 
konnte. Ueber den sehr schleichenden chronischen Verlauf des Leidens 
wird yon den verschiedenen Autoren berichtet. Ein Fall A. Hoff -  
manns  2) hat nach 10 Jahren noch genau dasselbe Bild dargebote% 
wie zur Zeit der Demonstration des Kranken. O p p e n h e i m  3) beton~ 
die langen Remissionen und meint, dass die Krankheit vielleicht zum 

Stillstande kommen kgnne. 
Interessant ist die Kombination der Erkrankung mit einer P s y e h o s e 

und den geschilderten e i g e n a r t i g e n  Mus ke l zuekungen .  Psyehi- 
sehe StSrungen bei der progressiven neurotischen Muskelatrophie finden 
sieh in der Literatur nut ganz spi~rlieh erwahnt. Redl ich~)  hat 
einen Fall dieser Art besehrieben, der unserer Beobaehtung analog 
ist. Es handelte sich um das typisehe Krankheitsbild des manisch- 
depressiven Irrseins, in Verbindung mit neurotischer progressiver Muskel- 
atrophic. Wie bei uns lag anch in dem Falle R e d l i e h s  heredit~ire 
Belastung in Form yon Psyehosen in der Familie vor. Red l i eh  zitiert 
ferner Beobaehtungen yon De je r ine  und Sot ta ,  die psychisehe Abnor- 
miti~ten bei yon dieser Krankheit befa/lenen Gesehwistern fanden. Yier 
yon J. H o f f m a n n  5) beschriebene Geschwister, die an einer tier neuralen 
Muskelatrophie ~thnliehen Erkrankung litten~ waren yon Geburt an 

sehwachsinnig. 

1) Demonstration im psyehiatrisohcn Verein der F~heinprovinz. (Dis- 
kussionsbemerkung von Pr. S ch ultze). 

2) Vorstellung oines Falles yon progrossiver neuraler Muskelatrophie in 
tier 59. Versammhng dos psyohiatrisehen Vereins der ghoinprovinz. Allgem. 
Zeitschrift f. Psychiatric. Bd. 54. 

3) Lehrbuoh der Nervenkranldleiten. 5. Aufl. 
4) Zur Kasuistik der Kombination yon PsyChosen mig organischen Nerven- 

krankheiten. Wiener klin, Rundsehau. 1900. No. 13 u. 14. 
5) Ueber einen eigenartigen Symptomenkomplex, eine Kombination von 

a ngeborenem Schwaehsinn mit progressiver Muskelatrophie, als weiterer Beitrag 
zu den erbliehen Nervenkrankheiten. Zeitsehr. f. Nervenheiik. Bd. gI. 
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S iemer l ings  (1. e.) Kranker bot psychische StSrungen melan 
choliseh-hypoehondrischen Charakters dar. Auf die Beziehungen exqui- 
siter Familienerkrankungen, wie sie die neurotisehe Muskelatrophie in 
den meisten Fallen darstellt, zu Psyehosen~ bei deren Entstehung die 
hereditiire Veranlagung ebenfalls das wiehtigste Moment bildet: weisen 
diese Beobachtungen hin. Nit Reeht hebt Redl ieh hervor~ dass die 
yen Erb unter dem Namen der Dystrophia museularis pregressiva zu- 
sammengefassten, in der Regel hereditaren Erkrankungen, Kemplikationen 
mit endogenen Psychosen h~ufig erkennen lassen. Ein von meinem 
Vater C. Westpha l  1) besehriebener Fall von Dystrophie mit einer 
periodisehen Geistesst6rung und Anffillen yon Diabetes insipidus wghrend 
der manischen Phasen einhergehend: bietet interessante Bertihrungspunkte 
mit der Beebachtung Redl iehs  und unserem Patienten. Ein reeht 
eigenartiges Bild zeigten die ve r seh i edena r t i gen  Muske lzuekungen ,  
welehe in unserem Falle sehr hervortraten. Es handelte sieh teils um 

regelmlissige Schfittelbewegungen des Kopfes, an denen zeitweise aueh 
der reehte Arm teilnahm, tells um unregelm~issig% mehr stoss- und 
ruekweise erfolgende tikartige Zuekungen in ttals- and Sehultermuskeln~ 
vorwiegend im Gebiet des M. sternoeleido-mastoideus und des M. tra- 
pezius, ttierzu traten ungeordnete, an ehoreatische Zuekungen erinnernde 
Bewegungen des Mundes~ der Kaumuskeln usw, die zu VorwSlben der 
Lippen~ Hervorbringen sehmatzender Laut% Kaubewegungen ffihrten. 
Neben diesen sehnellen Zuekungen sah man zeitweilig in der Gesiehts- 
muskulatur noeh langsame~ athetoseartige Verziehungen auftreten. Die 
Gesamtheit dieser komplizierten BewegungsstSrung entspraeh in den 
meisten Pankten der sogenannten ,,Maladie des ties eonvulsifs':~ wie sie 
frfiher yon versehiedenen franz6sisehen Autoren besehrieben worden ist. 
Gil les  de la Toure t te  2) und Jel lya)  haben das Verdienst~ die Auf- 
merksamkeit wieder auf diese Zustlinde gelenkt zu haben, die sieh naeh 
Jo l ly  ,aus zwei Erseheinungsreihen zusammensetzt, einmal den teils 
rhythmisehen~ tells unregelm';tssigen Zuckungen in den versehiedensten 
Teilen der Muskulatur und zweitens den komplizierten Bewegungsfermen, 
welehe an Kopf, Rumpf und ExtremitS~ten~ insbesondere abet aueh am 
Spreehapparat in die Erseheinung treten." 

Ft. Schul tze  4) sagt fiber die bei der neurotischen Muskelatrephie 
vorkommenden Muskelzuekungen: ,Fibrill~re blitzartige Muskelzuckungen 

1) Charit~-Annalen. XI. Jahrg. 1886. Ges. Abhandlungen. Bd. II. S. 757. 
2) Archiv de Neurologie. 1881 ~ 1884. 
3) Ueber die sog. i~laladie des tics convulsifs. Charit~-Annalen. Jg. XVI[. 
4) Progressive Muskelatrophie. Die Deutsche Klinik. 1906. 
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der gewOhnliehen Art fehlen gewShnlieh; es handelt sieh naeh J. Hoff-  
mann und C h a r c o t - M a r i e  bei der Krankheit mehr um ausgebreitete 
Zusammenziehungen oder eine dauernde ~Iuskelmmlhe selbs~ mehr 
ehoreatischer Art~ die im Schlafe nicht aufzuh0ren brauchen. Geradezu 
ataktisehe Bewegungen wurden von D e je r ine  beobaehtet. Zittern wurde 
aueh in den Gesiehtsmuskeln wahrgenommen. Sehmerzhafte Waden- 
kr~mpfe kommen zuweilen vor." Unwillkfirliehe Muskelzuckungen im 
G esieht yon m ehr athetotisehem als ehoreatisehem Charakter hat J. He ff-  
mann (I. e.) bei einem der schon erw~thnten Falle yon Muskelatrophie bei 
angeborenem 8ehwaehsinn besehrieben. Es ergibt sieh aus dem Angeffihrten~ 
dass Muskelzuckungen sehr verschiedener Art bei den uns besehaftigenden 
Muskelatrophien beobaehtet werden. Wie welt es sieh in den einzelnen 
FSollen um eine dieser Erkrankung zukommende St6rung oder um zu- 
f~iltige Komplikationen hande/t, w~rd nieht immer leieh~ zu entseheidez~ 
sein. Ieh neige der Ansieht zu~ dass sich in unserer Beobaehtung die 
Krampferscheinungen auf dem Boden der sehweren neuro- und psyeho- 
pathisehen Belastung entwiekelt haben. Die Bedeutung dieses Moments 
ffir die Entstehung yon Krampfzust~nden, wie der von uns geschilderten, 
hebt O p p e n h e i m  ausdrt~eklich hervor nnd schildert die innigen Be- 
ziehungen dieser Kr~impfe zu psyehisehen S~/5rungen der versehiedensten 
Art. Wir sehen,  wie die familiS~re V e r a n l a g u n g  zu E r k r a n -  
k u n g e n  des N e r v e n s y s t e m s  in unse rem P a l l e  g l e i e h s a m  das 
B indeg l i ed  b i l de t ,  we lches  die so v e r s c h i e d e n a r t i g e n  K r a n k -  
h e i t s e r s e h e i n u n g e n  e iner  a u s g e b r e i t e t e n  o r g a n i s e h e n  N e r v e n -  
e r k r a n k u n g ,  e i n e r - P s y e h o s e  end e ine r  Neurose  m i t e i n a n d e r  

verknf ip f t t ) .  
Bei der Deutung der einzelnen klinisehen Erseheinungen 7 die unser 

Patient darbietet, mfissen versehiedenartige Ursaehen zur Erklftrung 
herangezogen werden. 

Die zerhackte~ tremolierende, eoupierte Spraehe ist zweifellos 
dutch die verschiedenartigen Maskeizuckungen mitbedingt. Andererseits 
weisen die zeitweilig beobachteten fibrill~ren Zuekungen in der Zungen- 
maskulatur~ der nasale Ton der Sprache in Verbindung mit unserem 
Befunde der Degeneration des ttypoglossuskerns auf den bulbftren Cha- 
rakter der StSrung him Die Gehirnnerven bleiben in der Regel bei 

1) Zu den versehiedenartigen Erscheinungsformen; uuter denen die ~fami- 
]i~ire Heredodegeneration a auftreten kann~ hat vor kurzem Kol la r i t s  (Deutsche 
Zeitschr. f. Nervenheilk. 1908. Bd. 34. H. 5 u. 6) interessante Beitr~ge go- 
liefert. Vergl. auch das Sammclreferat yon Bing: Arbeiteu fiber angeborene 
und heredofamili~reNervenkrankheiten. Med. Klinik. ,1908. No. 38, S. 1469. 
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der neurotischen Atrophie frei. Redl ich  (l. c.) fund in seinem Falle 
eine eigent/imliche Schlaffheit der Gesichtsziig% die an die Facies myo- 
pathica bei gewissen Formen der Dystrophie erinnert% in Verbindung 
mit Yer~nderuugen der e[ektrischen Erregbarkeit im Fazialisgehiet. Er 
fasst in) Anschluss an diesen Befund die weiteren Beobachtungen fiber 
Mitbeteiligung yon Gehirnnerven folgendermassen zusammen: ,,Hoff- 
mann 1) hat in einem seiner F~ille ein abnormes elektrisches Verhalteu 
der mimisehen Gesichtsmusku]atur und der Zunge gefunden; in einem 
yon Oppenheim und Cass i re r  '~) beschriebenen Falle war boiderseits 
der Orbicularis paipebrarum ergriffen. Diese Autoren erwfihnen auch, 
dass Dubreui lha)  in einem Falle eine Affektion der Gesichtsmuskulatur 
in Form einer allgemeinen Immobilitg.t der Gesichtszfige beschrieben 
hat. Ht i l smann 4) gibt in seinem Falle StSrung im Gebiet des Fazialis 
und Hypoglossus an." 

Wir konstatierten in uuserer Beobachtung neben der StSmng im 
Gebiet des Hypoglossus, noeh den eigenartig starren, maskenartigen 
Gesiehtsausdruck des Kranken. Dass aber ausser dem Fazialis und 
Hypoglossus noch andere Gehirnnerven bei dieser Form der Muskel- 
atrophie mitergriffen werden k6nnen~ zeigt die Beobachtung S iemer -  
l ings  (l. c.), welcher reflektorische Pupillenstarre nachwies, sowie ein 
Fall Fr. Schu l t zes  mit tr~iger Pupiilenreaktien. 

Von sonstigen ungewShnlichen klinischen Erscheinungen erwlihne 
ich die Skoliose der Wirbelsltule und die Anomalie des rechten Daumens 
bei unserem Patienten. Ob ]etztere als eine kongenitale Entwickelungs- 
anomalie aufzufassen ist, 5hnlich der Schwimmhautbildung, die 
Fr. S c h u l t z e  s) bei einem seiner Falle fand~ oder ob es sich um sine 
Yerkiirzuug des baumens handeit% din'oh Knoehenatrophie bedingt, wie 
sie Fr. Schultze6)~ S t i e f l e r  7) u. a. bei der neurotischen Muskel- 
atrophie beschrieben haben~ muss dahingestel]t bleiben, da leider bei 
der Sektion nicht auf diese Verh~tltnisse geachtet worden ist. 

Geheu wir jetzt ztt einer n~heren Betrachtung des anatomischen 
Befundes fiber. Die bisher in der Literatur beschriebenen Sektions- 
hefunde bei der progressiven neurotischen Muske]atrophie (F~]le yon 

1) Arch. f. Psych. Bd. XX. H. 3. 
2) Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilk. Dd. X. 
3) Revue de todd. 1890. 
4) Dissert. Berlin 1892. 
5) Berliner klin. Wochenschr. 1884. No. 41. 
6) Deutsche reed. Woehenschrift. 1905. Vereinsbeilage. S. 1173. 
7) Wiener k]in. Wochenschr. 1905. S. 344. 

Archiv f. PsycMatrie. Bd. 45. Heft 3. 6~ 
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u  F r i e d r e i e h ,  D u b r e u i l h ,  D e j e r i n e - S o t t a ,  Mar inesco ,  
G o m b a u l t  und Na l l e t )  sind yon S i e m e r l i n g  (i. e.) im Ansehluss 
an die eingehende anatomische Untersuchung seines Palles wieder- 
gegeben worden, so dass ieh hier a u f  diese zusammenfassende Dar- 
stellung verweisen kannl). 

Als  g e m e i n s a m e n  C h a r a k t e r  der  v e r s e h i e d e n e n  a n a t o -  
m i s c h e n  Befunde  heb t  S i e m e r l i n g  eine D e g e n e r a t i o n  der  
Nerven ,  Muskeln  und der  H i n t e r s t r ~ n g e  he rvor .  Die Unter- 
suehung unseres Falles hat zu einem hiermit tibereinstimmenden Er- 
gebnis gefiihrt. 

Die Erkrankung der Hinterstrgnge, wie unser Fall sic zeigte, 
stimmt mit der Mehrzahl der erw~hnten FMle darin fiberein, dass 
d i e  Gollschen S t r~ge  im oberen Halsteit am st~rksten yon der 
Degeneration ergriffen sind. Die Degeneration ist im S i e m e r l i n g -  
schen Falle eine ausgedehntere wie in unserer Beobachtung, sie 
ist noch im unteren Dorsa]- und oberen Lendenteil mit grosser 
Deutlichkei~ naehzuweisen, w~thrend wit in d[eser Gegend nur leichte 
Gliavermehrung in den seitlichen Teilen der Hinterstrgnge fanden. Die 
Erkrankung der u war in unserer Beobaehtung 
eine sehr ausgesprochene, hatte zu schweren quantitativen und quali- 
tativen Ver~nderungen. dieser Zellen (Fig. 12~ Taf. VI) in der ganzen 
Ausdehnung des R/ickenmarkes geffihrt, in ganz ahnlicher Weise~ wie sie 
yon S i e m e r l i n g  beschrieben werden. Die Affektion der Yorderhorn- 
ganglienzellen wird auch yon F r i e d r e i e h ,  G o m b a u l t ,  De j e r ine ,  
M a r ine sco  erw~hnt. Die vorderen Wurzein fanden wir intakt, wfihrend 
die Nerven in ihrem peripherisehen Verlauf neuritische Yergnderungen 
aufwiesen. Diese waren an den Nerven der oberen Extremit~ten nur 
sehr geringffigig, an den Nerven der unteren Extremit~ten treten sie 
deutlicher hervor. In einzelnen, besonders den kleineren B/indeln~ war 
bier starke Degeneration mit Zugrundegehen zahlreicher Nervenfasern und 
erheblicher Bindegewebsvermehrung (Fig. 15, Taf. VI) nachweisbar, wgh rend 
es sich in den grSsseren B~indeln nut um leichten Faseransfatt handelte. 
In auffallender Weise trate.n in diesen B/indeln zwischen vereinzelten 
breiten Fasern a u s s e r o r d e n t l i c h  z a h l r e i c h e  f e in s t e  N e r v e n f a s e r n  
(Fig. 14, Taf. YI) hervor, ein Verhalten, auf welches wir noeh zurfick- 
kommen werden. Eine Hypertrophie des Zwisehengewebes der Nerven, 
wie sie yon De je r ine ,  Gombau] t~  Mar inesco  nachgewiesen wurde~ 

1) Anmerkung (w~hrend der Korrektur). Diesen F~llen reiht sich aus 
jiingster Zeit ein Fail yon Gierl ieh mit anatomischem Befunde an (dieses 
Archly Bd. 45~ Heft 2). 
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konnten wir ebenso wenig wie S iemer l ing  konstatieren. Die Muskel- 
atrophie zeigte das Bild schwerer degenerativer Atrophie. Die neuro- 
muskul~ren Stfimmehen traten in reichticher Anzaht selbst an den 
Stellen vorgeschrittenster Degeneration der Muskelu vSllig intakt hervor, 
ein Verhalten, auf welches S iemer l ing  in seinem Falle besonders 
hingewiesen hat. 

Fragen wir uns, ob der vorliegende anatomische Befand es ge- 
starter, iiber den Ausgangspunkt des Leidens Sieheres auszusagen, so 
miissen wir diese Frage verneinen. Es ist in der Deumng der anato- 
mischeu Veranderungen so ausserordentlich chronisch verlaufender 
Krankheiisprozesse~ wie die der progressiven neurotischen Muskel- 
atrophie, grosse Vorsicht am Platze. KSnnen wir ja nicht einmal aus 
4er Schwere und der Ausdehnung der anatomischen Ver~nderungen an 
einer bestimmten Stelle auf das Alter der StOrung schliessen: da bier 
sicherlich individuelle u wie verschiedene Resistenzf~,higkeit 
der einzelnen Gewebe gegen sch~digende Einwirknngen eine nicht zu 
m~tersch~tzende Rolle spie]en. Am ungezwungendsten liessen sich die 
anatomischen u unseres Falles dutch die Annahme erkliiren. 
dass der Atlsgangspunkt des Krankheitsprozesses einerseits in den 
Vorderhornganglienzellen, andererseits in den Spinalgang]ien zu suehen ist. 

Die Tatsaeh% dass wir die Vorderhornganglienzellen mid die 
peripherischen Nerven erkrankt fanden, bei intaktem Verhalten der 
vorderen Wurzeln~ stimmt durchaus mit unserer Ansicht yon der Wir- 
kung der in ihrer Funktion gest6rten trophischen Zentren tiberein, 
Diese :izentralwfirts vorhandene Abnahme der anatomischen Ver:~tnderung 
war einer der Griinde 7 welcher .1. Hof fmann  1) yon Anfang an ffir die 
zentrale Natur des Leidens eintreten liess~ well man sich dutch Sinken 
der Vita]itiit der Gangtienzellen am leichtesten vorstellen kann~ warren 
die Nervendegeneration zentral~v'~rts abnimmt." In der Tat ist aueh in 
allen bisher zur anatomischen Untersuchung gekommenen FMlen eine 
Abnahme der Degeneration yon der Peripherie nach dem Riickenmark 
zu gefunden worden. Was die sensiblen iNeurone in unserer Beobachtung 
betrifft, entspricht das Bild der  u im Riickenmark~ die 
Degeneration der seitlichen Partien der Hinterstrlinge in den unteren 
Rfickenmarksabschnitten~ das Beschr~nktsein der Degeneration auf die 
mediaten Abschnitte der Go]lschen Strange im Cervikalmark (mit Frei- 
bleiben des ventralen Hinterstrangfeldes), dem Verhalten einer auf- 
steigenden Degeneration. Leider sind die Spinalganglien in nnserem 

1) Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilkunde: Bd. 12~ S. 441. 

64 * 
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Falie nicht zur Untersucbung gelangt. Auch angenommen~ dass diesel- 
ben nicht erkrankt gefunden worden waren, wtirde die Hypothese Erbs ,  
class in ihrer Funktion gestSrte, anatomiseh noch nicht nachweisbar 
erkrankte Ganglienzellen za anaWmisch naehweisbarea atrophiscben 
Zustanden an der Peripherie ffihren kSnnen, fibertragen auf die Ver- 
haltnisse der im Hinterstranggebiet aufsteigenden Hinterwurzelfasern, 
die Ausbreitung der ttinterstrangdegeneration unseres Fa/tes gut erklfiren 
kSnnen. Die oben angeffihrte Vorstellung fiber die trophische Funktiou 
der Zellen wfirde bier auch das Freibleiben der hinteren Wurzeln 
die Zunahme der Intensitiit der Degeneration naeh oben zu verst~ndIich 
machen. Ueber den Zeitpunkt der Erkrankung der sensiblen und 
motorischen Neurone, ob sie gleichzeitig oder naeh einander erkrankten, 
verm(igen wit ebensowenig etwas auszusagen~ wie fiber die Ursache tier 
Erkrankung. Eine herediti~re vererbte Schwliche des nervOsen Apparates 
seSen wir mit Fr. Schu l t z e  fiir eine wesentliche Bedingung der Er- 
krankung an, ohne die eigentliche Ursache zu kennen, dutch welche 
der Krankheitsprozess hervorgerufen wird. Das Verstitndnis der Patho- 
genese dieses Leidens wird welter dad~rch ersebwert, dass anatomisehe 
Befnnd% wie klinisehe Tatsachen darauf hinweisen, dass die krankhaften 
Veri~nderungen sich nieht immer auf die in der Mehrzahl der Beob- 
aehtungen vorwiegend befallenen motorisehen und sensiblen Neurone 
beschri~nken, sondern mitunter weitere Neurone befallen werden~ andere 
Fasersysteme und Zellenkomplexe zur Degeneration gelangen. Ieh weise 
auf den Befund yon S i emer l i ng  (1. e.) mit sehwerer Degeneration der 
Seitenstr~nge~ sowie auf denjenigen D u b r e u i l b s  mit leiehtem Faser- 
ausfall in den Pyramidenseitenstrangen hin, hebe ferner das ]~estehen 
yon refiektorischer Pupiilenstarre in dem Falle SiemerI ings~ das der 
triigen Lichtreaktion in dem Falle Ft.  S c h u l t z e s  hervor. Auf die 
Falle, in denen die klinisehen Symptome auf eine Mitbeteiligung des 
Fazialis und Hypoglossus schliessen liessen, babe ich bereits hingewiesen. 

Ich glaube in der vorliegenden Beobaehtung zuerst den a n at o m i s e h e n 
Naehweis  e iner  sehweren  E r k r a n k u n g  des H y p o g l o s s u s k e r n s  
(Fig. 2 u. 3, Taf. VI) gebraeht zu haben, der mit dem klinischen Befunde 
(fibrilli~re Zuckungen) in der Zunge, bulb~re SprachstSrung) im Einklang 
steht. Es wird Aufgabe weiterer Uatersuchungen sein auf alas Vorkommenn 
bulbarer Symptome bei der neurotischen progressiven Muskelatrophie be- 
senders zu achten, und gegebenen Falles die anatomisehe Untersuchung 
vorzunehmen. Die Tatsaehe des ~litergriffenseins der Kerae tier Balbar- 
nerven bei  der progressiven neurotischen Muskelatrophie, wie wir in 
~hnlieher Weise mitunter ein Fortschreiten der Erkrankung auch bei 
den verschiedenen Formen der spinalen progressiven Muskdatrophien 
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finden~ ist von besonderem Interesse, da bei gewissen yon Fac io  und 
L o n d e  besohriebenen 1) Formen yon h e r e d i t ~ r e n  in den friihen Kinder- 
jahren vorkommenden Muskelatrophien aussehliesslieh eine atrophische 
L~hmung der bulb~ren Nervene) konstatiert worden ist. 

An dieser Stelle m6chte ioh nooh auf zwei weitere meiner ana- 
tomischen Befunde hinweisen, die mir ffir die Auffassung des Falles 
nieht beIanglos zu seia scheinen, auf das Vorkommen einer k o n g e n i -  
t a l e n  A n o m a l i e :  der  H e t e r o t o p i e  yon grauer Substanz im Rfieken- 
mark und auf denNachweis yon E r k r a n k u n g s h e r d e n  in den Vor-  
d ~ r h 6 r n e r n  des  S a k r a l m a r k s .  

Die Heterotopie grauer Substanz erseheint mir bemerkenswert: da 
sie zweifellos auf entwieklungsgesehiehtliehen Abweichungen beruht und 
nieht zu den h~iafigen auf kongenitale Anomalien zurfiekgefiihrten 
Bildungen gehiirt. In engen Beziehungen zu diesen Heterotopien stehen 
die seltenen Doppelbildungen des Rfickenmarks, yon denen ich a) vor 
kurzem einen Fall eingehend beschrieben hab% mit Hinweis auf die 
sparlichen yon Ziehen~ yon Monakow,  Pe t r~n  u. a. zusammenge- 
stellten Beobachtungen yon einwandsfreien Diastematomyelien. In der 
vorliegenden Beobachtung ist das Vorkommen dieser Heterotopie um so 
bemerkenswerter~ da sie einen Fall betrifft: in dem die heredit~re Ver- 
anlagung zu Erkrankungen des Nervensystems in tier Kombin~tion yon 
verschiedenen Erkrankungsformen, die s'~ratlich auf endogene Momente 
zurfiekgefiihrt werden~ besonders deutlich hervortritt. Wenn es mir 
auch fern liegt, einen direkten Zusammenhang zwischen der anatomisch 
nachweisbaren Anomalie uud der Rfiekenmarkserkrankung anzunehmen 7 
scheint das Zusammenvorkommen dieser Bildungsanomalie mit einer 
Erkrankung des Nervensystems, die vornehmiich auf eine in der Ent- 
wicklung begriindete Schwache der Neurone zurfickgeffihrt wird, doch 
auf irgendwelche uns ihrem Wesen nach allerdings vOllig unbekannte 
Beziehungen dieser Befunde za einander hinzuweisen. 

In auffallendem Gegensatz zu den in unserer Beobachtung fiberall 
hervortretenden in der Entwicklung begriindeten StOrungen steht die 
H e r d e r k r a n k u n g  in den VorderhOrnern des oberen Sakralmarks. Es 

1) Yorgl. Ft.  Schultze~ Progressive Muskelatrophien usw. Deutsche 
Klinik 1906, S. 126. 

2) Auf diese infantilen Bulb~rparalysen hat in jiingster Zeit Ziehen 
wieder besonders hingewiesen in seiner Arbeit: Ueber Beziehungen zwisehea 
angeboronen Muskaidefekten; infantitem Kernschwund und Dystrophia muscularis 
progrossiva infantilis. Berliner kiin. Wochenschr. 1908. No. 34. 

3) Ueber dine bisher anscheinend nieht beschriebene Missbildung am 
Riickenmark. Dieses Archiv~ Bd. 41~ Heft "2. 
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handelt sieh um narbige Stellen, die nach einem abgelaufenen enr- 
zfindliehen Prozesse zuriiekgeblieben sin& Das Aussehen ,  die 
L o k a t i s a t i o n  der  He rde  e u t s p r i e h t  durc t t aus  dem Bilde e ine r  
a l t en  P o l i o m y e l i t i s  acuta.  Die Beteiligung des GefSssapparates 
tritt deut]ich her~Tor. Wir sehen ein grSsseres Gef~ss auf den Herd 
zulaufen, die Peripherie des Herdes yon kleinen Gefiissen durchzogen~ 
der bier und da Pigmentanhaufungen. wohl yon friiheren Blutungen 
herrfihrend, erkennen l~sst (Fig. 1!7 Tar. VI). Alle akut entziindliehea 
Erscheinungen fehlen. Die nerv6sen Elemente siud in den Herden fast 
vSllig zugrunde gegangen. Die anamnestischen Angaben, dass die 
L.~hmungen der Beine in akuter Weise in der Kindheit des Patienten 
unter Allgemeinerscheinungen (Konvulsionen) entstanden sein sollen~ 
stimmen durchaus mit der hnnahme einer Poliomyelitis acuta fiberein~ 
der das anatomische Bild entsprich~. 

Die symmetrische Anordnung der Herde in beiden VorderhSrnern 
erklart das symmetrisehe i~efallenwerden beider unteren Extrbmitfiten, 
yon dem berichtet wird. Die Lage der Herde im oberen Sakralmark 
lfisst die vorwiegende Beteiligung der M. peronei versti~ndlieh er- 
scheinen. Ffir die Beurteilung etwaiger Beziehungen der poliomyelitischea 
Erkrankung zur neurotisehen progressiveu Muskelatrophie fehlen uns 
alle Anhaltspunkte. Am wahrscheinlichsten scheint mir die Annahme 
zu sein~ dass zu der la~.~gsam verlaufenden, kliniseh noch latenten 
Muskelatrophi% sich in akuter Weise die dutch die Poliomyelitis ge- 
setzten Li~hmungen hinzugesellt nnd zuerst zu deutlichen Liihmungs- 
erschehm~gen geftihrt haben. Nur Vermutungen kSnnen wir dariiber 
hegen, ob zwisehen beiden Erkrankungen in unserem Falle ein Zu- 
sammenhang besteht. Naeh allgemeiner Meinung ist ein soleher zwischen 
einer infektiSsen Erkrankun~, wie sie die Poliomyelitis acuta darstellt~ 
und einer auf hereditlire Veranlagung zuriickzuffihrenden Affektion des 
biervensystems nicht wahrscheinlieh. Indessen weisen einzelne Beob- 
achtungen u. a. O p p e n h e i m s : )  darauf hin~ dass die Am~ahme einer 
Disposition des Nervensystems ffir die Erkrankung in manehen F~llen 
yon Poliomyelitis acuta nicht ganz yon der Hand zu weisen ist. Ia 
unserem Falle kann man sieh vorstellen~ dass die angeborene Schwiiche 
des Nervensystems einen giinstigen Boden fiir die Infektion vorbereitet 
hat. Ich neige bei aller Anerkennung der Wichtigkeit des Einteilungs- 
prinzips der Ansicht z% dass die Grenzen zwischen exogenen und endo- 
genen Nervenerkrankungen in neuerer Zeit oft zu scharf und zu 
schematisch gezogen werden. Eine Reihe interessanter Tatsachen, wie 

1) Lehrbuch, 5. Aufl. 
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sie u. a. die Idiotenforschung (H. Vogtl), Schaffer2) ,  Spielmeyer3) ,  
die Untersuehungen fiber juvenile Paralysen (S t r~ u s s 1 e r 4)~ T r a p e t 5) und 
andere Beobachtungen uns kenuen gelernt haben, zeigen in deutlicher Weise, 
dass in der Patholog]e zwischen erworbenen und angeborenen Zust/inden 
die mannigfachsten Berfihrungspunkte und nahe inhere ~itiologische Be- 
ziehungen vorkommen, die bei oberflgchlicher Betrachtung sich der 
Kenntnis leicht entziehen kSanen. Die Beantwortung der Frage~ ob in 
unserer Beobachtung Beziehungen irgend welcher Art zwisehen der 
neurotischen Form der Muskelatrophie und der akuten Poliomyelitis 
bestanden haben, muss daher often bleiben. 

Zum Schluss sei es mir gestattet, auf eiuen ml den peripherischeu 
Nerven in unserem Falls erhobenen Bef~nd kurz einzugehen. Derselbe 
betrifft vorwiegend die Nerven der unteren Extremit'~ten~ die gegen 
Osmium eiu bemerkenswerthes Yerhalten zeigten. Ein sehr erheblieher 
Teil tier Nervenfasern f~rbte sieh mit Osmium nicht tiefsehwarz~ sondern 
liess einen grfinlichen crier graugelblichen Farbenton erkennen. Diese 
Fasern bes~ssea nur allerzarteste dunkle Markscheiden oder erschienen 
in tow grfinlich gef~rbt. Die Aehnlichkeit dieser Bilder mit Befnnden, 
die ich6) an den peripherischen Nerven Neugeborener und unentwickelter 
Kinder fr~dher erhoben babe, war sofort in die Augen fallend. Die 
Eigenart~ welehe das jugendlicbe Nervenmark bei Behandlung mit 
Osmiums'~ure in q[uantitativer und qualitativer ttinsicht zeigt, trat auf 
das Deutlichste hervor. Ein u yon unserer Abbildung (Fig. 13, 
Tar. u mit den Abbildungen yon Osmiumzupfprgparaten tier Nerven 
Neugeboreaer (1. c. Tzfel III) zeigt besser als Beschreibungen diese weit- 
gehende Aehnlichkeit. Auf die nahen Beziehungen der unentwiekelten 
Nervenfasern bei jugendliehen Individuen zu den sieh neubildenden Fasevn 
nach Nervenduvehschneid~lngen usw. habe ich in meiner damaligen Arbeit 
wiederholt hingewiesen. Meine frfihet'en Untersuehungen in Verbindung 
mit den gesehilderten Befunden an den peripherisehen Nerven unseres 
Falles regten die Frage an, ob die zah]reichen grtin]iehen feinen und 

1) Monatsschr. f. Psyoh. u. Neurol. Bd. 22, Heft 5. 
2) Neurologisches Zentralbl. 1905. 
3) ibidem. 
4) Jahrb/icher f. Psych. u. Neurol. Bd. 27. 
5) EntwiokelungsstSrungen des Gehirns bei juve~iler Paralyse. Dieses 

Archiv Bd. 45. Heft 3. 
6) Die elektrischen Erregbad~eitsverhgltnfsse des peripherischen Nerven- 

systems des l}Icnschen in jugendliehem Zustand und ihre Beziehungen zu dem 
anatomischen Bau desselben. Dieses Archly. Bd. XXVI. H. 1. 
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feinsten Fasern vielleieht infolge eines regenerativen Prozesses entstandene 
neugebildete jugendliehe Gebilde darstellen? 

Das Vorkommen von uugemein zahlreiehen Fasern zartesten Kalibers, 
gegenfiber denen die breiten Fasern an Zahl durehaus zurfiektreten, 
glaubte ieh nieht ohne weiteres im Sinne der Bildung junger Fasern 
auffassen zu dfirfen, nachdem bereits C. W e s t p h a l l )  auf das 
variable Verhalten dieser feinkalibrigen Fasern h ingewiesen and S i e m e r -  
l ing  2) an der Hand ausgedehnter Untersuehungen diese Verhaltnisse 
klargelegt hat. Vergleiehungen der Pr~parate unseres Falles yon neuro- 
~tNcher ~luskelatrophfe mit den xu gleicher Stelle unterst~chten N. peroneis 
a~derer Individuen zeigten mir abet, dass das Ueberwiegen der feinen 
Fasern ein ganz auffallendes und yon dem Verhalten gesunder Nerven 
durehaus abweichend war. Es machen diese Untersuchungen in Ver- 
bindung mit dem charakteristisehen Verha]ten tier betreffenden Nerven- 
fasern der Osmiumsfmre gegenfiber demnach die Annahme 7 dass eine 
Neubildung yon Fasern in unserer Beobachtung stattgefunden hat, wahr- 
Scheinlieh. Das Fehlen aller Erseheinungen frisehen Msrkzerfalls in 
unserer Beobaehtung, sowie die Stabilit~it des Krankheitsprozesses, welche 
der Fall seit zirka 20 Jabren gezeigt hatte, spreehen jedenfalls nieht 
gegen die MSglichkeit~ dass regenerative Vorg~nge hier im peripherisehen 
Nervensystem w[rlcsam gewesen sind. Weisen ja die Untersuehungen 
Egge r s  und A r m a n d - D e l i l l e s  a) darauf hin, dass selbst bei totaletx 
jahrelang bestehenden L~hmungen anatomiseh nachweisbare regenerative 
Ver~nderangen an den Nerven vorhanden sein k6nnen. 

Anf das Sichtbarwerden des Neurokeratingeriistes in den Nerven- 
fasern ohne elektive FKrbemethode, wit es in unserem Falle in deutlieher 
Weise hervortritt (Fig. I4 u. 157 Tar. VI), habe ieh 4) bereits vor einiger 
Zeit hingewiesen und die Frage erSrtert, ob aus dem Sichtbarwerderl 
dieses Bestandteiles des Nervenmarks ~,ielleieht Sehlfisse auf Yer~nde- 
rungen desselben in seiner chemisehen Zusammensetzung gezogen werden 
kSnnen. I-Iier m(ichte ieh nur diese Beobaehtung der friiheren anreihen, 
und die Beantwortung der ]Prage, ob es sieh in der Tat um degenerative 
Zust~nde des Nervenmarks oder um Zufal!igkeiten bei der Farbuug und 

1) geber Ver~nderungen des N. radiaiis bei Bleil/~hmung. Dieses Archiv. 
Bd. IV. - -  Ueber einige l~ille yon akuter tSdlioher Spinall~ihmung. Dieses 
Arehiv. Bd. V[. 

2) Anatomisohe Untersuchungen fiber die mensehlichen R.iiekenmarks- 
wurzeln. Berlin 1887. 

3) Archiv. de Neurol. 1903. No. 89. p. 474. 
4) Ueber apololektiforme Neuritis. Dieses Arehiv. Bd. 40. It. 1. 
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Hiirtung der Nervenfasern handelt, yon dem Resultat weiterer Unter- 
suchungen abh~tngig machen. 

Figur 2. 
A.: Oe. 3. 

Figur 3. 
Oo. 2). 

Pigur 10. 
Figur 11. 

Erkliirung der Abbildungen (Tafel VI). 
Starke Degeneration des linksseitigen gypoglossuskerns. Zeiss 

Zellen aus dem erkrankten Kerngebiet (Zeiss: Immersion 1/12: 

Heterotopie yon grauer Sabstanz. (Fgzbung van Gieson). 
Alter (narbiger) poliomyelitischer Herd in einem Vorder~n  

des oberen SM~ralmarks. Zeiss~ Immersion 1/12, Oc. 2. 
Figur 12. Ganglienzellen in verschiedenen Stadien des Zerfalles aus 

einem Vorderhorn der Lendenanschwellung. Zeiss: Immersion 1/12, Oe. 2. 
Figur 13. Zupfpr~parat aus dem N. peroneus (Osmiumf~rbung). Zeiss: 

immersion 1/12, Oc. 2. Zahlreiche sohmMe, griinlieh geNrbte (neugebildete?) 
Fasern. 

Figur 14. N. peroneus (Quersehnitt van Gieson-Fiirbung). Zeiss, Immer- 
sion 1/1~, Oe. 2. - -  Leichte neuritische VerS.nderungen. - -  

Figur 15. N. peroneus, ]deines Biindel. (Querschnitt~ van Gieson.F/ir- 
bung.) Zeiss, Immersion 1/12~ Oe. 2: schwere Degeneration. 
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