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Muskelatrophien nach zentralen L~sionen gehSren nicht zu den 
Seltenheiten. Moebius betont zwar 1894 in seiner Diagnostik, dab bei 
zentralen L~isionen hie oder selten Muskelutrophie anzutreffell sei, 
dagegen bezeichnen Hall (1842), Hel/t (1848), Todd (1858) solche Muskel- 
a,rophien als etwas h~ufiges. Ihre Beobachtungen wurden spgter yon 
mehreren best~tigt (Bouchard, Charcot, Senator, Borgherini, Quineke, 
Bri88aud, Eisenlohr, Muratow, Jo//roy, Aehard, SehaHer, Bdlint, Frey, 
Margulies, Rhein, Albrecht). Scha]/er und Bdlint (1897) fanden bei 
Hemiplegien zu 90o/0 mehr minder ausgesprochene Muskelatrophie, nach 
ihnen ,,ist dieses Symptom das Krankheitsbild zu erggnzen berufen". 
Auf Grund statistischer Untersuchungen h~lt Rhein (1917) die zentrale 
Muskelatrophie ffir so h~ufig, dab ~hre Anwesenheit ffir regelm~l~ig, ihr 
Fehlen ffir Ausnahme gelten soll. Einige eraehten die hochgradige Ab- 
nahme der elektrisohen lgeizbarkeit der atrophischen Muskel ebenfalls 
fiir charakteristiseh, Hudovernig und Albrecht haben auch fiber 
Entartungsreaktion berichtet. 

Obwohl cerebrale Lgsionen oft yon Muskelatrophie gefolgt werden, 
sind wit mit ihI'er Ursache doch nicht im klaren. Zahlreiche Theoriel~ 
suchen die Frage zu ergriinden, die wissenschaftliche Welt machte 
sich einige schon zu eigen, doch immer ergeben sich Fglle, welehe 
die als charakteristisch bezeichneten Eigenschaften entbehren; will man 
nieht separate EntstehungsmSglichkeiten annehmen, sondern die Muskel- 
atrophie auf einheitliche Ursache zurfiekfiihren, so mfissen die bisherigen 
Erklgrungen ffir unzureiehend bezeiehnet werden. 

Bevor ich mi~h mit der Pathogenese eingehender beschgftigen m6chte, 
will ieh unseren Fail n/~her bespreehen. 

I/[. P., 48 Jahre alter Patient, aufgenommen 10. 1.29. Von einer famfli&ren 
Belastung wei8 er nichts. Auf Kinderkrankheiten kann er sich nicht erinnern. 

28* 
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l m  20. Lebensjahre aquirierte er sieh eine Lues; zuerst mehrere Sehmierknren, 
spiiter drei kombinierte  gntiluetisehe Kuren  (Hg @ Sa.). Im 30. Lebensjahre Ehe, 
die steril  blieb. Im 26. Lebensjahre ha t t e  er es zum ersten Male beobachtet ,  dab 
ihm der Mund w&brend der Arbeit  auf eimnal nach links sieh verzog und  dann  
zuckte. E r  bekam des Geffihl, als ob der Kopf zwisehen eisernen P la t t en  stecken 
wiirde, wollte um Hilfe rufen, abet  schon zu sp~t, er fiel bewuBtlos urn. Als er 

zu sieh kam, fiihlte er sich sehr ersch6pft. 
Am selben Tag verlor er des Bewugtsein noch 
zweimM unter  ganz &hnlichen Umst~nden .  
In  der folgenden Zeit ha t te  er diese Anf~l!e 
wSehentlieh einmal, dann  aber 6fters. Wghrend 
der BewuBtlosigkeit bMlte er die linke Faus t  
krampfhaft ,  des linke Bein wurde s ta r t  und 
im ganzen K6rper  befiel ihn ein Zucken. H a t  
6frets die Zunge gebissen nnd  den t t a r n  unter  
sich gelassen. Unter  best~indiger Bromkur  
blieben die Anfiille seit 5 J ah ren  aus. Seit 
ungefghr einem Monet zieht sieh sein Mund 
Mle 5 Minuten bei Tag und  Naeht  krampfhaf t  
nach links, nach 1 - - 1 � 8 9  Minuten kehr t  der 
normMe Zustand in Begleitung yon Zuckungen 
wieder znriick. W&hrend dieser Zeit vermag 
er nicht  zu sprechen. Seine Arbei t  konnte  er 
bis jetzt  gut  verrichten. Keine Vergegliehkeit, 
gber auBerordentlieh empfindlich. In  letzter 
Zeit unruhiger  Schlaf nnd  heftige Kopf- 
schmerzen. Seit I0 Jah ren  kein Alkohol, den 
er friiher in grogem Muge migbrauehte.  
Ma.giger Raucher. 

Status praesens: Am zweiten Tag naeh der 
Aufnahme geriet der Pa t ien t  nach vorherigem 
Erbreehen in einen benommenen Zustand,  in  
welehem er d~s fortsehreitende Lahmwerden 
des l inken Armes deutlieh fiihlte. Des Knochen- 
system des 174,5 cm hohen, hoehgradig ab- 
gemagerten Mannes erseheint gesund. Haut 
und siehtbare Sehleimh&ute blaB. Temperatur  
36,80 C. Der Schadel ist asymmetrisch, seitlich 
abgeplattet ,  Oceiput flach. Des Seh&deldaeh 

Abb. 1. Patient 4 XVochen naeh er- ist an  der reehten parietalen Gegend auf etwa 
iolgter ~{onople~e. Auffallende Sen- handtellergroBer Stelle auf Perkussion sehmerz- 
k u n g  n n d  ]Yluskelatrophie am l inken  

Ober- nnd Unterarm; haft .  In t e rn  kein wesentlieher Befund. Pals- 
Unterex~remit~t. verschont, frequenz 72. Links sind die Stirnfalten ver- 

striehen, des l~unzeln ist  hier unvollkommen. 
Die linke AugenspMte ist  etwas enger Ms die reehte. Links L~gophthalmus. Cornea- 
reflex reehts lebhMt, links v6Uige eorneale An&sthesie. Der linke Bnlbns kann  nieht  
in extrem laterale Stellung gebracht werden, rollt bald einwgrts (Abdueenssehwgehe). 
Doppelbilder, Nystagmus nieht  vorhanden.  Pupillen mittelweit,  reagieren auf Lieht  
und  Akkomodation gut. Den l inken Mundwinkel kann  er nieht  bewegen, die Bewe- 
gungen des linkenMuse, levator nasi sind ebenfMls unvollkommen; der entspreehende 
Facialisast ist  gel~ihmt, lViassetertonus gesteigert. Kaubewegungen unvollkommen. 
Zeitweise tr ismusart iger  Zustand. Den Mnnd kann  er nur  nnvollkommen 6linen. 
Linke ZnngenhMfte atrophiseh, beim Hergusstreeken deviiert die Zunge naeh 
l inks,  grober Tremor. Uvula  ebenfMls links geriiekt, l inker Gaumenbogen steht  
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etwas niedriger, bewegt sich langsamer. Gaumenreflex fehlt, Bauchreflex rechts 
erhalten, links fehlt., Cremasterreflex beiderseits erhalten. Pate!lar-and Achilles- 
sehnenreflexe sind beiderseits gesteigert, besonders links. Biceps-, Triceps-, 
Braehialis-, Ulaarisreflexe sind links alle gesteigert. Links: Babinsky und Fug- 
klonus angedeutet. Links streng bis zur Mittellinie: taktile An~sthesie, Ana]gesie 
und Thermoan~isthesie. Gegenstgnde in der linken Hand vermag er nicht zu 
erkennen, so auch die jeweilige Lage des linken Armes nnd die in die linke Hohl- 
hand geschriebene Ziffern. Das H6ren links stark abgenommen. Rinne beider- 
seits positiv. Geschmack- und Riechsinn unver~ndert. Die Spraehe weist einen 
bulbgren Charakter auf, keine Dysarthrie. Die linke obere Extremit~t kann er nieht 
bewegen, mug framer mit der reehten Extremi~t helfen. Der Tonus der ]inken 
Extremit~ten, besonders aber der oberen ist gesteiger~. Gegen passive Bewegungen 
verhglt sich die linke obere Ex~remitgt resistent, sie ist im Ellbogen gebeugt fixiert. 
Die un~ere Extremit~t lggt sich passiv gut bewegen auch die aktive Bewegliehkei~ 
ist nut herabgesetzt. Der Gang ist langsam, sehleppend, sonst ohne besondere 
Merkmale. Die Druckkraft der rechten Hand betr~gt 15 kg, der linken 0. Ataxie, 
Adiodoehokinese, eerebellare Asynergie nieht vorhanden. Ophthalmologischer 
Befund: Myopia o. u. Neuritis o. u. (?). W~hrend der Untersuehungen klagt er 
iiber Unwohlsein, allgemeine Sehw~iehe, Kopfsehmerz, Nausea, Breehreiz. Die 
Sehmerzen lokalisiert er auf die parietale und oecipitale Gegend. Patient~ is~ 
somnolent, atme~ angestrengt. In den linken Extremit~ten zeitweise kloniforme 
Zuckungen, welche aueh im linken Mundwinkel und im linken Musculus orbit. 
oculi auf etwa 1 Minute erseheinen. Harm negativ. Blur: Wa.R.: negativ. 
Senkungsgeschwindigkeit : negativ. Liquor: Zellenz. : 4. Wa. Nonne-Appelt, Ps 
Weichbrodt: negativ. Kolloidreaktionen ergeben normale Kurven. Psychisch: 
auger einer Absehwgehung der Perzeption und geringer Unaufmerksamkeit, keine 
Ver~inderungen. 

Verlau]: 15. 1. Bewug~sein etwas benommen, somnolent. Im Liegen drehf 
er den Kopf and die Augen naeh reehts. Erbreehen. Bradykardie. Die klonischen 
Zuckungen urn den /~Jund herum haben seit dem Au]treten der Monoplegie und 
EacialislShmung au/geh6rt. 20. 1. Der Tonus der linken Extremit~ten noeh mehr 
abgenommen. Labile Stimmung. Subfebrile Temperatur. 25. 1. Der Zustand 
besserte sich. Die ]inksseitige Ptosis ist erheblich zuriickgegangen. Die Hemi- 
an~sthesie ist ganz verschwunden. Verhalten erheblich lebhafter. 29. 1. Die links- 
seitige Faeialisparese wesentlich gebessert. Ptosis ist verschwunden, die. Cornea- 
reflexe zuriickgekehrt, das Stirnrunzeln gelingt beiderseits. Die herausgestreckte 
Zunge deviiert nicht mehr, Bauehreflexe sind beiderseits gleich. Die sensible 
St6rungen sind ganz gesehwunden. Auch subjektiv ftihlt er sieh besser, nur 
Kopfsehmerzen bestehen noeh. 6. 2. Quecksilberkur. 20. 2. Subfebrile Tempe- 
raturen, Appetitlosigkei~, An/~mie. Stomatitis mercurialis. 27. 2. Druekkraft 
an der reehten Hand 25 kg, an der linken 0. Maximaler Umfang der Extremiti~ten: 

Oberarm Unterarm Oberschenkel Untersehenkel 

reehts . . . . . .  20 24 38,5 29,5 
]inks . . . . . . .  18 21 38,5 29,5 

4. 3. Best~indig hohes Fieber (38,5--39 o C), hiiufige Durchfalle. Der Internist 
konstatiert einen tuberkulSsen DarmprozeB. 8. 3. Im Faeces grebe Mengen yon 
Tuberkelbacillen. 16. 3. Der Xr~iftezustand nimmt fortw~ihrend ab, konstant 
hohe Temperaturen. Der aufgetriebene Bauch is~ diffuse druekempfindlieh, 
22. 3. Sehwaeh, appeti~los, somnolent. Die Muskelatrophie der oberen Extremitg~ 
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hat zugenommen (s. Abb. 1), der maximale Umkreis des linken 0berarms ist um 
3,5 cm, der des linken Unterschenkels um 1,5 cm weniger als an den ent- 
sprechenden rechten Extremit~iten. Auffallend ist ferner die A~rophie des linken 
~uscuhs  peer. major, besonders an seiner Portio clavicularis. 23. 3. Schwach, 
kollabiert, keine Nahrungsaufnahme. 24. 3. Exitus. 

Kurz  zusammengefal~t :  der  48 J a h r e  al te  Mann  l i f t  sei t  22 J a h r e n  
an  epi lep t i formen Anfallen.  Urn einen Monat  vor  der  Aufnahme  erseheint  
ein Facia l is t ic ,  welcher nach  der  l inkssei t igen t t emip leg ie  verschwindet .  

Abb. 2. l~echtes Hernisph~irimn aus Seitenansicht. Den Gymls front, inf. und Gyrus 
centr, ant. entsprechend erweiterte, miteinander anastomisierende, geschl~ngelte, mit 

Blur strotzend gefiillte Gef~il~konvolute, welche die l%inde in die Tie~e dr~ngen. 

Die Kopfschmerzen,  das Erbrechen,  die B radyka rd i e ,  die L iquordruek-  
s teigerung,  die Neur i t i s  (~.) e r lauben  die A n n a h m e  eines Tumors ,  welcher 
auf Grnnd  der  S y m p t o m e  auf  die Gegend des reeh ten  Gyrus  eentr .  
an ter ior  lokal is ier t  werden kann.  Die Hemiplegie  war  die Folge  einer 
B lu tung  in dem Tmnor .  Dieser B lu tmlg  gesellt  sieh nach  6 Woehen  eine 
bis zum Ted  progredi ierende ~ u s k e l a t r o p h i e  an  der  l inken oberen 
E x t r e m i t a t  zu. Wich t ig  is t  - -  wie das  sich besonders  bei  der  Bewer tung  
des his tologisehen Befundes k n n d t u t  - -  der  in terne  Befund:  Per i toni t i s  
e t  ulcera  tbe.  in tes t in i  et  Tbc. p u l m o n u m ,  welche endlich zu einer 
schweren Kachex ie  fi ihrte,  t~ei der  8ekt ion  wurde an  der genann ten  
Stelle ein Tumor  gefunden und  da r in  Blutung,  auSerdem die der  i n t e m e n  
Diagnose en tsprechenden  tuberku l6sen  Vergnderungen.  

llKakroskopis~he Besshreibung dss Tumors: Im mi~tleren Drittel der rechten 
I-Iemisph~ire ist die Pig an einer kindhand~ellergroBen Stelle verdick~, die ~uBerst 
weiten, geschl~ngelten, stellenweise lokale Ausbuch~ungen zeigenden Gefgl~e 
schimmern bl~ulich durch die Pig. Innerhalb dieses Gebietes sind das mittlere 
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Drittel des Gyrus contr, ant. und die benaehbarten Stellen des Gyrus eentr. 
post. eingesunken, gelblieh-braun verf~rbt (s. Abb. 2}. An der dutch das Corpus 
eMlosum geffihrten horizontMen Sehnittfl~ehe (s. Abb. 3, welehe die obero F1/iche 
des Kuppensehni%tes darstellt) ist ein nuBgroges, seharf umsehriebenes, mi% Blur 
sgrotzend gefiilltes, erweitertes Gef~gkonvolut zu sehen, das das untere Drit tel  
des Gyrus front, inf. (F~) vollkommen, das untere Drit tel  des Gyrus eentr~ 
ant. (Ca) zum gr6B~en Toil zerst6rend, den Gyrus contr, post. stark kom- 
primierend (Cp> mit  seiner I-[auptm~sse in dem Zentrum semiovMe saB. An 

~bb. 3. F3 und Ca fast ~rollkommen einnehmendes .~-ogiom. C1) infolge des Druckes auger- 
ordentlieh schmal. Die ~eprocluktion bezieht sich auf die obere Sehnittfl/~ehe, daher 

ersoheint alas Angiom tier rechter~ ttemisphEre auf tier tinke~ Seite tier ikbbLldunff. 

der ebenfalls horizontalen, ungef/~hr 2 em oberhalb der frfiheren Schnittfl/~che 
geftthrten Schnittfl~che (s. Abb. 4) war zwischen dem Gyrus eentr, post. (Cp) 
und Gyrus front, inf. (F3), den Gyrus centr, ant. (Ca) hMbmondfbrmig ein- 
dellend, eine als Blutung imponierende Masse sichtbar. Von der B]utung naeh 
innen zu saB ein ha]bmondfSrmiges, in der Farbe der Hirnsubstanz entspreehendes, 
makroskopiseh abel" nieht identifizierb~res Gebilde. In  dem verl/~ngerten und 
Rtiekenmark waren makroskopiseh keine Ver~nderungen festzustellen. 

Mikroskapischer Be/und: Der Tumor wird yon versehieden grogen und dieken, 
unregelm/~gig geformten, stellenweise sieh ausbuehtenden, meistens strotzend 
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bluterfii l l ten GefgBen gebildet, zwisehen welehen das bindegewebige Gertist ganz 
versehwindet.  Die Gef&13intima ist  stellenweise derar t  verdiekt,  dag ihre Breite 
sgmtliehe Sehiehten iibertrifft .  Im Mlgemeinen kernreieh, ragt  sie an mehreren 
Stellen hiigelart.ig in das Lumen. Die Nembrana  elastiea in terna  bildet in den 
meisten Gef~Ben an  Resorein-Puehsinprgpgraten eine gut t ingierte  gesehlossene 
Sehiehte, ist  demnaeh yon arteriellem Typ, zeigt stellenweise krankhaf te  Ver- 
diekungen und  feine lamellSse Auffaserung bzw. vollkommene Zerreigung. An 
anderen Gef/kgen wieder sind nu t  kleine, feine elastisehe F/~serehen zu sehen, welche 

Abb. ~. Zwischen Fs nnd Cp eine hellergrol~e, als Bluttmg imponierende Masse, welche 
halbmondfSrmig" Yon einem makroskopiseh nicht naher bestimmbaren Gebilde lmageben 
wird und welches Ca rinnenfSnnig einclellt. Mikroskopisch hm]delt es sich ~m ein Anem.ysma 

und darin um einen in Organisation begriffenen Thrombus. 

die Gef&Swand durchflechten, aber keine zusammenhgngende ~ e m b r a n  bilden. 
Diese massen fa r  Venen gehalten werden. Die Media bilde~ in einzelnen Gefggert 
eine breite, dicke Sehichte, in  anderen fehl~ sie, oder sie ist  nu r  mangelhaft  ent- 
wickelt. Die Adventi~ia ist  im ullgemeinen verdickt,  umgibt  die In t ima  sis ein 
hyalindegenerierter Mantel. An manchen Stellen sitzen in der G e ~ g w a n d  feine mit  
Hhmatoxyl in  sich schwarz fgrbende KSrnchen, welche w~hrscheinlich Kalk  reprg- 
sentieren. Alle diese Wandelemente sind aueh an  einem und  demselben GefgB un- 
regelmggig ausgebildet, was ira allgemeinen far  diese Tumorgef~Be eharakteris t iseh is~ 
(s. Abb. 5). Die als Blutung imponierende Masse erwies sieh im histologischen Bild 
als ein m~ehtiges Aneurysmu eines Gefgges im Suleus pr~ecentralis (s. Abb. 6). 
Die im ersten Augenblick ~Is Blutung aufgefa~te Masse war eigentlich das in dem 
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Aneurysma geronnene Blur, das halbmondfSrraige, makroskopisch nicht n~her 
bestimmbare Gebilde aber ein in 0rganisation begriifenes Gerinnsel. In  der 
Aneurysmawand selbst konn~e die Int ima stellenweise gut erk~nnb werden, an 

Abb. 5. Eine Stelle des Angioms nach Mallory gefhrbt. 

Abb. 6. Gefi2 (G) mit Aneurysma (s. Abb. 4) und Thrombus (A) Mallory. 

mehreren Stellen war sie durch subintim~le Blutungen yon der Gef~fiwand ab- 
gehoben. An anderen Stellen wieder fehl~ sie vollkommen, so dai~ hier die ~embrana  
elastica interna bzw. die Adventit ia frei daliegt. Die Membrana elastica interna 
zeigt stellenweise feine e]astische Auffaserung, an den meisten Stellen ist sie aber 
ganz zerrissen, oder ~ehlt auch. Muskelschicht is~ nicht vorhanden. Die Adventit ia 
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ist im allgemeinen schmal, kernarm, an vielen Stellen hyalin degeneriert. Die 
einzelnen bindegewebigen Schiehten sind an vielen Stellen dutch eine ser6se 
Fliissigkeit und Hs ftlhrende gramdierte Zellen auseinandergedrin~. 
Auf der einen Seite des Aneurysma ist die Hirnsubstanz 6dema*Os durehtrgnkt, 
auf der anderen Sei~e ist sie in mehr-weniger breitem Umfang erweicht, enth/~lt 
zahlreiehe grannlierte Zellen. Zwisehen den TumorgefiBen sind aus Nervensubstanz 
aufgebau~e InSelehen eingespren~, dessert Grundsubstanz spongiOs ersehein~, keine 
Nervenzellen, aber ziemlich viele apolare und Nonstre-Gliazellen enthMt. An 
anderen S~ellen kann wieder eine mehr fibrillire Struk~ur beobachtet werden, 
infolge Vermehrung der Gliafibrillen. Die umgebende Nervensnbs~anz is~ hoeh- 

Abb. 7. Zellver~iiderungen in den motorisehen Gang.lienzellgruppen des Vorderhornes im 
2. lumbalen Segmente. Die Zellen sind anfgeblasen, begizmende Chromatolyse, Dendriten 

vel~vaschen, Kern abgeI)lattet nnd exzentriseh gelegen. Tolnidinf~,rbung. 

gTaAig ~trophisoh. Die Architektonik ist hie und da nooh zu erkeunen, im aid 
gemeinen sind jedoeh die Schichten in Aufl6sung. Maneherorts sind die Glia- 
elemente der zonalen Schieht begrichtlich vermebrt, NiB1-Farbung l~Bt zahlreiehe 
opake ZellkSrper und Forts~tze, ferner perinuele~re, gelbbraune, feine Pigment- 
kSrnehen erkelmen. Die Nervenzellen sind in kMnen I{erden ausgefallen, werden 
yon Glia ersetzg. Die noch erhal~enen Nervenzellen zeigen verschiedene krankhafte 
Vergnderungen his zur Zellschattenbildung. Hie and da Nenronophagie. An 
einzelnen Rindenteilen kann die Bildnng yon stark vermehrten, weiten, dick- 
wandigen Capillaren beobachteg werden, die Hirnsubstanz ist an diesen Stellen 
~uffallend agrophisch, Nervenzellen lassen sich nut ausnahmsweise Iinden, die 
apolgren Gliaelemente sind dagegen stark vermehrt. 

Nach Durehsicht verschiedener Segmen~e des verlingerten und lZiickenmarkes 
in Nigl-, van Gieson-, Hgmatoxylineosin-, Herxheimer-, Marehi- und Mark- 
scheidenfgrbung konnten wit folgenden Befund erheben. In Marchiprgparaten des 
Cerviealmarkes lassen sieh in den rechten vorderen and linken seitlichen Pyramiden- 
bahnen Spuren yon irisoher Degeneration naehweisen, welehe im Dorsolumbalmark 
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fehlten. In auf Fett gef~rb~ea Pr~p~raten yon selber HShe konnten stellenweise 
in den Gef~l~adventitien und ~uch frei zwischen den Zellen einzelne Fetttr6pfchen 
gesehen werden. AusfM1, oder Ver~nderung der Markscheiden konnte uuf Weigert- 
pr~par~ten nicht iestgestellt werden. In NiBlpr~p~r~ten war in elnzelnen ~iicken- 
m~rkssegmenten verstreut, nicht in dem en~sprechenden Vorderhorn, noch weniger 
an bestimmte G~nglienzellengruppen lokMisiert., eher in den lumbMen Ms cervicalen 
Segmenten die Aufbl~hung, Chromatolyse, exzentrische Kernl~gerung yon einzelnen 
motorischen G~nglienzellen festzustellen (Abb. 7). An anderen Stellen herrscht 
wieder Schrumpfung, dunklere F~rbung vor. AuSer diesea verstreuten Ver~nde- 
rungen r die motorischen, grol~en Ganglienzellen gesund. Die kleinen 
Ganglienzellen d~gegen zeigen - -  in der LokMis~tion wieder g~nz unregelm~fiig - -  
stellenweise schwere Degeneration mit Gliareaktion (Neuronophagie, ,,Um- 
kl~mmerung", ,,GliaknStchen") in der Umgebung. An einzelnen Stellen ist eine 
leichte RundzelleninfiltraMon der Gef~e auffMlend. 

Die Ver~nderungen i m t~iickenmark kSnnen Mso - -  yon der leichten Degeneration 
der Pyrumidenbahn abgesehen - -  mit der zentrMen L~sion nicht in Zus~mmen- 
h~ng gebr~cht werden. Auf Grund der klinischen Erscheinungen h~tte man schwerere 
Ver~nderungen an den motorischen Ganglienzellen des Vorderhorns im cervicalen 
Abschnitt erwartet, dagegen bek~men wir in den lumbMen Segmenten verstreute, 
und w~s die Lokalis~tion ~nbelangt, g~nz unregelm~Bige Ver~nderungen zu Gesicht, 
welche, auch die leichten perivascM~ren Infiltrationen in Betr~cht gezogen, eher 
~uf die mit schwerer Kachexie einhergehende Tuberkulose zurfiekgefiihrt werden 
kSnnen. Die Richtigkeit dieser Auf~assung beweisen meine neueren Unter- 
suchungen, welehe schwere St6rungen des Nervenparenchyms bei verschiedenen 
Tox~kosen aufdeckten. 

Der beschriebene Fall verdient aus drei Gesichtspunkten Interesse: 
1. Die zentrMe L~sion wurde dutch eine ziemlich seltene Tumorart~ durch 
Angiom, verursacht. 2.DerLasion folgteine sichziemlichraschausbildende 
Muskeiatrophie an der entslorechenden Seite. 3. Die histologische Unter- 
suchung konnte jene Ver~nderungen in den Gangllenzellen des Vorder- 
horns, namentllch in einzelnen Zellgruppen, welche fiir die Muskelatrophie 
gew6hnlich verantwortlich gemacht werden, nicht aufdecken. 

Hervorgehoben werden muB noch jene symptomatologisch interes- 
sante Erscheinung, da~ der Facialistic im Augenblick der Blutung ver- 
schwand. Diese Erscheinung war dadurch bedingt, da$, nachdem der 
im unteren Drittel des Gyrus centr, ant. sich langsam entwickelnde 
Tumor infolge Reizung des FaeiMiszentrums ira gegenseitigen FaciMis- 
gebiet iicartige Konvulsionen hervorrief, die Bluiung eben die Leittmgs- 
fahigkeit der betreffenden Bahnen zerstSrte. 

Das Angiom gehSrt, trotz der nicht unerheblichen Zahl der in der 
Literatur verSffentlichten Falle, doch zu den Seltenheiten. Hierorts 
will ich reich nicht mit der Entstehung und Erscheinungsformen des 
Tumors beschaftigen, mSchte nut darauf hinweisen, dab die Atrophie 
der umgebenden Gyri nicht allein auf den mechanischen I)ruck, sondern 
in besonderem MaBe auch auf die StSrung in der Blutversorgung zuriick- 
zaf/ihren ist, was dureh die StSrung der Architektonik, die Verschmalerung 
einzelner Schichten, die Ischamie der Ganglienzellen bewiesen wird. 

Wie in der Eh~leitung bereits erwahni, geh6rt die cerebrale Muskel- 
atrophie gemaB Lhrer Haufigkeit zur Symptomatologie der zentrMen 
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Lgsionen. Die Atrophic betrifft die Muskeln der 1/idierten Seite. Naeh 
Scha//er (1896) und M~rgulies (1907) ersclaeint sie am Oberarm und in 
den Schultermusketn frfiher, wahrscheinlich, weft die Seh~digung natur- 
gemgft die cervicalen Kerne frfiher erreicht. Einige Autoren [Scha//er, 
Bdlint (1897)] landen aueh an der scheinb~r gesunden Seite Muskel- 
atrophie, was - -  in Anbetraeht dessen, dab bei Hemiplegie eigentlich 
beide Seiten krank sind (gesteigerte, spastisehe Reflexe an der seheinbar 
gestmden Seite) - -  dadureh leicht erklgrlich wgre, daft histologisch of~ 
beiderseitige Pyramidendegeneration ~-orgefunden wurde (Pitres, SchaHer, 
Bdlint). Diese beiderseitige Pyramidendegeneration kann nun bei Be- 
stehen eines einseitigen Herdes selaon viel sehwieriger erkl~rt werden. 
Das Problem ha~ weder Flechsig, der es mit der Abnormi~gt der Kreuzungs- 
verhgltnisse zu erklgren versuehte, noch Rothmann, der annahm, dab 
die in Degeneration sich befindende Pyramide bei der Kreuzung auf 
die gegenseitige Bfindel Druek ausiibt und so aueh diese der Degeneration 
anheimfallen, nicht zu 16sen vermoeht. Die erste Annahme ist unwahr- 
seheinllch, weil die Abnormitgten doeh viel seltener sind, als die beider- 
seitige Pyramidendegenerationen. Die zweite ist dutch den Tierversueh 
yon Tangl und Scha//er (1897) widerlegt worden, da sie ~aeh einseitiger 
Exstirpation der Rinde den Anfang der gegenseitigen Pyramidendege- 
neration nicht bei der Kreuzung, sondern viel hSher fanden. Aueh die 
Annahme yon Bdlint kann einer Krltik nieh~ s-~andha]ten, naeh der 
aus der mo~orischen Hirnrinde Bfindel nieht nut  auf der gleichen Seite 
verlaufen, sondern einige, wenn aueh sps dutch das Corpus callosum 
auf die andere Seite hindurchziehen. In diesem Falle dtidte man, wenn 
der Herd tiefer sitzt als das Corpus eallosum, keine Pyramidendegeneration 
Iinden. Histologisehe Untersuehungen haben aueh in solehen Fgllen 
beiderseir Pya'amidendegenerationen nachgewiesen. Naeh Cruveilhier 
soll~e der Herd das Gehirn in transversaler Riehtung mit soleher Gewalt 
gegen den Schgdel drfieken, dab dadureh beiderseitige Pyramiden- 
degeneration entstfinde. Das ist aus zweierlei Grfinden unrichtig. Es 
wurden schon so kleine t terde gefunden, welche unmSglich solchen 
Druek austiben konnten, andererseits miiSten bei groften Herden auch 
andere Systeme degenerieren, denn wir haben keinen Anhaltspunkt zur 
Armahme, daft andere Systeme sieh gegen Druek resistenter verhielten 
als die Pyramidenbahn. 

In unserem Fall war nur einseitige Pyramidenbahndegeneration vor- 
handen, auch diese nur in leichtem Grade; man hg~te zwar in Anbetraeht 
dessen, daft der Fall nur 74 Tage naeh der Monoplegie zur histologisehen 
Untersuchung kam and der Tumor schon vor 22 Jahren epileptfforme 
Arffglle ausgelSst hut nnd das Gehirn erheblich zerstSrt war, schwerere 
Pyramidendegeneration erwarten k6nnen. Das Zustandekommen yon 
beiderseitiger Pyramidendegeneration beim Bestehen eines einseitigen 
Herdes ist bis jetzt  noch nieht gekl~rt, ihr Vorkommen lgftt aber auf 
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innigere, bisher noch nicht genfigend erforsehte Zusammenh/~nge 
zwischen beiden Systemen schlieSen. 

Ira weiteren m5chte ich die unklare Pathogenese besprechen. Mit 
dieser Frage besch~ftigte sich zum ersten Male Charcot, der Seine Theorie 
mit histologischer Grundlage zu unterstiitzen suchte. ~%ch Lhm soil 
die absteigende Pyramidendegeneration auch die motorischen Ganglien- 
zellen des Vorderhorns betreffen und daselbst tiefgreifende Ver/~nde- 
rungen verursaehen, welche dann die Muskelatrophie direkt hervorrufen. 
In den sog. Friihf~llen kann jedoch keine Spur yon einer Pyramiden- 
degeneration gefunden werden, in einer betr/~eh~liehen Zahl der F/~lle 
kann man ferner keine strukturelle Ver/~nderung an den Ganglienzellen 
nachweisen. Steiner brachte eine entwickhmgsgesehiehtliche Theorie, nach 
welcher die motorisehen Ganglienze]lgruppen anfis yon hSheren 
Stellen der corticomuskuli~ren Bahn abhis wi~ren mad die Trennung 
dieser Verbindung soll ihre Lebensunfghigkeit mit sieh bringen. Bleibt 
diese Verbindung aueh im spgteren Lebensalter bestehen, dann sollte 
eine zentrale L~sion sehwere Ver/~nderungen des peripheren Neurons 
verttrsachen. Nach dieser Theorie miiSten die cerebralen Muskel- 
atrophien ftir Anomalien ge]ten; die ldinisehe Erfahrung beweist abet 
das Gegenteil. Auch w/s eine so hoehgradige individuelle Versehieden- 
heir der Nervenzelle~ schwer vorzusteilen. Jo]]roy und Achard wolltell 
mit ihrer dynamischen Theorie Charcots Auffassung un'~erstiitzen. Als 
Grund der At.rophie bezeiehnen sie ebenfalls die Pyramidendegeneration, 
welehe die Nervenzellen in einen nut in struktureilen Vergnderungen 
sieh /s Reizzustand versetzen. Wie w i r e s  sahen, kann die 
Pyramidendegeneration keine Ursache der Muskelatrophie sein, iibrigens 
w/~re eine irritative Wirkm~g der Degeneration auf die naehbarltchen 
Neuronen sehwer versti~ndlich, td-ber Veri~nderungen im Vorderhorn 
haben beriehtet Leyden, Pitres, Pierret, Brissaud, Scha/]er, Bdlint, 
Margulies, Rhein, Albrecht usw. 

Dem spinalen Erkl/~rungsversueh yon zentralen Muskelatrophien 
gegeniiber steht eine ganze Reihe yon Theorien, die einen direkten oder 
indirekten cerebralen Ursprung annehmen. ~aeh Borgherini sollen 
hauptsgehlieh Verletzungen der t~inde, der subcortiealen Zentren, be- 
sonders aber die des Thalamus Muskelatrophien verursachen. Das 
Gehirn fibe naeh dieser Auffassung eine direkte trophische Wirkung 
auf die Muskeln aus. Eisenlohr stell~ die Thalamusverletzungen in den 
Vordergrund. Diesen Auffassungen widersprieht die Mehrzahl der Fg]le, 
in denen der Thalamus unverletzt war und der Herd hoch oben ira 
Centrum semiovale, oder gar in der t~inde saS. Im iibrigen ist die Au- 
nahme brophischer Zentren im Gehirn ganz unbegriindet. Patella und 
Muratow nehmen eine Sehgdigung der vasomotorisehen Funkfionen an. 

Eine neue Xra erSffneten die Publikationen Schal/ers 1.896/97 
nieht nut in der Erklgrung der zentralen Muskelatrophien, sondern im 
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Mlgemeinen in der ganzen Nerventrophik, welche auf die biologischen 
Korollarien der motorischen Neuronen, auf ihre direkte und indirekte 
trophische Wirkungen sich bezogen. Seine Feststellungen hatten schon 
damals den richtigen Weg gewiesen, welcher zur endgfiltigen L6sung 
dieser Frage ffihrt, sie warden dutch unsere neueren Erkematnisse fiber 
die feinere Biochemie des Neurons nur bekrgftigt. Schon damals hat  
er es ausgesproehen, dab ,,die ungest6rte ~Tberstrahlung der der motori- 
sehen Rinde entstammenden Reize auf die Ganglienzellen des Vorder- 
horns ans der Hinsicht der Erhaltung der letzteren ein biologisehes 
Postulat" sei. Auf Grund seiner Untersuchungen stellte er die Theorie 
der Systemtrophik auf, nsch welcher St6rungen in einem Neuron such 
in der Trophik des anderen Vergnderungen hervorzurufen verm6gen, 
demnsch erblickt er den Grand fiir Muskelstrophien nsch zentrslen 
Liisionen eben in dem gest6rten Systemtrophismus. 

Auf Grund unserer heutigen Kenntnisse kSrmte man die Auffsssung 
Scha//ers mit den folgenden erggnzen. Die Intaktheit  eines jedes Neurons 
erheiseht nicht nur eine ungestSrte Blutversorgung, sondern such die 
Kontinuitgt der aus- mad eintretenden Reize. Diese Reize halten das 
Neuron in einem biochemischen Gleichgewicht, welches sofort umkippt,  
wenn ein Teil der zustrSmenden Reize ausgeschMtet wird. Wird nut  
ein verschwindend kleiner Teil der Reize sufgehoben, oder geschieht dss 
so lsngsam, dab der Neuron sich den vergnderten Verhgltnissen anpassen 
ksnn, so verursacht der Ausfall keine sich~baren Folgen in den Gsnglien- 
zellen. Die Zelle ksnn allerdings im biochemischen Sinne such darm nieht 
vollwertig gehalten werden, nur isssen sich die vomusgesetzten Vergnde- 
rungen mit ~mseren heutigen Methoden nicht nschweisen. Schon diese 
feineren GleichgewichtsstSrungen vermSgen sber unter Umstgnden 
fmaktionelle Vergnderungen mit sich ziehen. Wird die Zelle nun eines 
betrgchtlichen Teiles der ihr zukommenden Reize bersubt, oder geschieht 
das zu rapid, zu vehement, so kSnnen strukturelle Vergndemmgen im 
histologischen Bild wshrgenommen werden. Es ist demnach erklgrlich, 
wsrum in einigen Fgllen yon zentraler Muskelstrophie in den Ganglien- 
zellen des Vorderhorns tiefgreifende Verttnderungen zu linden sind, in 
anderen aber ksum oder nicht. Fgllt der zentrale Reiz pl6tzlich aus, wie 
bei Hemiplegie, so bestehen grSl3ere M6glichkeiten zur Degeneration der 
Gsng]ienzellen, sls bei allmghlichem Ausfall, wie im Falle yon Tumoren. 
Diese Annshme bekrgftigen such die histologischen Untersuchungen. 
In unserem t~alle hst ten wir Vergnderungen gsnz unregelmgl3ig 
verstreut in s'~mtliehen spinslen Gsnglienzellen gefunden, am wenigsten 
noeh in den groSen motorisehen Gsnglienzellen. Diese Veri~nderungen 
sind sber eher suf die sehweren tuberkul6sen Prozesse, auf die sehwere 
Ksehexie zuriiekzufiihren, woffir such die perivaseul/~ren Infiltrationen 
spreehen. Es gibt zwar in d e r  Literatur F~tlle, bei denen trotz 
pl6tzliehen Ausfslles infolge Hemiplegie, doch keine Ver~nderungen im 
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Vorderhorn gesehen wurden; dies kann leich~ verstanden werden, wenn 
man bedenkt, dal~ das periphere Neuron dank der unversehrten Blut- 
versorgung sich den neuen Verhgltnissen anpal~t, es flieBen ikm ja noch 
immer dutch die Assoziations- und geflexbahnen ausgiebige l~eize zu. 
Bekommt man aber den Fall in jenem Stadium, wo die t~eparation noch 
nicht erfolgte, oder wo die StSrung sich zu vehement abspie]te, also 
keine Reparation mehr mSglich ist, so wird man im Vorderhorn aueh 
histologische Ver/~nderungen sehen. 

Die unmittelbare Ursaehe der Muskelatrophie ist also tatsgchlich 
in der Schadigung des peripheren Neurons zu suchen; cs w/~re falsch, 
werm man annehmen wollte, daB die Musketn dutch cerebrale Zentren, 
ga, r Systeme trophisch direkt beeinfluBt woxden. Diese kSnnen nut 
indirekt dutch Krankmachung des peripheren Neurons eine solehe 
Wirkung entfalten. Diese wieder erfolgt nieht dutch die Degeneration 
der Pyramidenbahn, sondern dutch die Verschiebung bzw. Aufhebung 
der zu dem biochemischen Gleichgewicht der Zelle nStigen Reize. Die 
motorischen Ganglienzellen kSnnen diese Schgdigung auch wieder repa- 
rieren, was die l~iickbiIdung der Muskelatrophie nach geheilter Hemi- 
plegie beweist. 

Oft wird in der Muskulatur der 1/idierten Seite eine Herabsetztmg der 
elektrischen Reizbarkeit, sogar Entartungsreaktion (Hudovsrnig, Albrecht) 
gefunden. Die Beurteilung dieser Frage ist recht schwer; w/~re das wirk- 
lich so, dann miiBte man ein Grundgesetz der Neurologie aufgeben. Dal~ 
die Sch~dig~mg des zentralen Neurons in den motorischen Ganglienzellen 
so tiefgreifende nutritive Ver/~nderungen hervorzurufen vermochte, ware 
schwer sich vorzustellen. Die Vorbedingung der Entartvalgsreaktion ist 
die vollkommene Trennnng des peripheren Neurons yon seiner nutritiven 
motorischen Ganglienzelle, demnach ist die Annahme einer zentral 
bedingten Entartungsreaktion noch unhaltbarer. Dem widersprieht ferner 
aueh die histologisehe Untersuchung der Muskeln, die nut eine einfache 
Atrophie der Muske]bitndel erkennen lassen mit konsekutiver Binde- 
gewebsvermehrung. Bedenkt man noch, daI~ in den F/~llen, wo Entar~ungs- 
reaktion oder hoehgradige Herabsetzung der elektrischen Reizbarkeit 
vorhanden waren, gleichzeitig eine schwere Xachexie bestand (Tuberkulose, 
Careinom usw.), so wird es ldar, dab die Schgdigung des zentralen 
Neurons fOx die Erscheinungen nicht verantwortlich gemacht werden 
kar~l, sondern es sind nur die toxischen Wirkungen, welche die Muskel- 
degeneration und die Nervenvergnderungen auch ira zentralen ~erven- 
system hervorgerufen haben. DaB die 1/idierte Seite stgrker betroffen 
ist, das liegt daran, dab die in ihrer Trophik gesch~digten Zellen als 
Locus minoris resistentiae einen geringeren Widerstand gegen die Toxine 
leisten kSnnen als die gesunden. 
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Z u s a m m e n f a s s u n g .  

1. Die Ursaehe der Muskelatrophien nach zentra len  Lgsionen ist die 
Schs des peripheren Neurons. 

2. Ffir diese Schs k a n n  die Pyramidenbahndegenera t ion  n icht  
verantwort l ieh  gemacht  werden;  wit haben  ferner keinen Grund zur 
Amlahme yon  zentralen Zent ren  bzw. Sys*emen, welche die Muskeln 
direkt  oder indi rekt  t rophisch beeinflussen wfirden. 

3. Die S*6rungen im peripheren Neuron  werden dutch  totale oder 
partielle Aufhebung der das bioehemische Gleichgewicht der Zellen 
sichernden zentralen Reize verursacht ;  diese St6rung k a n n  so hochgradig 
sein, dab s trukturel le  Vergnderungen in den motorischen Ganglienzellen 
des Vorderhorns auftreten,  welche abet  n ich t  unbed ing t  erfolgen mtissen. 

4. Das Zus tandekommen be iderse i t igerPyramidenbahndegenera t ion  
bei einseitigem zentra len Herd riickt die Annahme  engerer anatomischer  
Verb indungen  zwischen beiden Systemen in  den Vordergrund.  

5. Die M6glichkeit einer En ta r tungs reak t ion  cerebralen Ursprux~gs 
lmlten wit auf Grund unserer heut igen nervenbiologischen Kenntn isse  
fiir ausgeschlossen. 
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