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Muskelatrophien nach zentralen Lésionen gehéren nicht zu den
Seltenheiten. Moebius betont zwar 1894 in seiner Diagnostik, dafB bei
zentralen Lésionen nie oder selten Muskelatrophie anzutreffen sei,
dagegen bezeichnen Hall (1842), Helft (1848), Todd (1858) solche Muskel-
a.rophien als etwas hdufiges. Ihre Beobachtungen wurden spéter von
mehreren bestatigt (Bouchard, Charcot, Senator, Borgherini, Quincke,
Brissaud, Eisenlohr, Muratow, Joffroy, Achard, Schaffer, Bdlint, Frey,
Margulies, Rhein, Albrecht). Schaffer vnd Bdlint (1897) fanden bei
Hemiplegien zu 90°/, mehr minder ausgesprochene Muskelatrophie, nach
ihnen ,,ist dieses Symptom das Krankheitsbild zu erginzen berufen‘.
Auf Grund statistischer Untersuchungen halt Rhiein (1917) die zentrale
Muskelatrophie fiir so héufig, dafi ihre Anwesenheit fiir regelmifig, ihr
Fehlen fiir Ausnahme gelten soll. Einige erachten die hochgradige Ab-
nahme der elektrischen Reizbarkeit der atrophischen Muskel ebenfalls
fiir charakteristisch, Hudovernig und Albrecht haben auch iiber
Entartungsreaktion berichtet.

Obwohl cerebrale Lasionen oft von Muskelatrophie gefolgt werden,
sind wir mit ihrer Ursache doch nicht im klaren. Zahlreiche Theorien
suchen die Frage zu ergriinden, die wissenschaftliche Welt machte
sich einige schon zun eigen, doch immer ergeben sich Fille, welche
die als charakteristisch bezeichneten Eigenschaften entbehren; will man
nicht separate Entstehungsmoglichkeiten annehmen, sondern die Muskel-
atrophie auf einheitliche Ursache zuriickfihren, so miissen die bisherigen
Erklarungen fiir unzureichend bezeichnet werden.

Bevor ich mich mit der Pathogenese eingehender beschaftlgen mdchite,
will ich unseren Fall niher besprechen.

K. P., 48 Jahre alter Patient, aufgenommen 10.1.29. Von einer familiiren
Bela,stung weill er nichts. Auf Kinderkrankheiten kann er sich nicht erinnern.
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Tm 20. Lebensjahre aquirierte er sich eine Lues; zoerst mehrere Schmierkuren,
spater drei kombinierte antiluetische Kuren (Hg + Sa.). Im 30. Lebensjahre Ehe,
die steril blieb. Im 26. Lebensjahre hatte er es zum ersten Male beobachtet, daf3
ihm der Mund wibrend der Arbeit auf einmal nach links sich verzog und dann
zuckte. Er bekam das Gefiihl, als ob der Kopf zwischen eisernen Platten stecken
wiirde, wollte um Hilfe rufen, aber schon zu spat, er fiel bewuBtlos um. Als er
zu sich kam, fithlte er sich sehr erschopft.
Am selben Tag verlor er das Bewulitsein noch
zweimal unter ganz &ahnlichen Umstanden.
In der folgenden Zeit hatte er diese Anfalle
wochentlich einmal, dann aber 6fters. Wihrend
der BewuBitlosigkeit ballte er die linke Faust
krampfhaft, das linke Bein wurde starr und
im ganzen Korper befiel ihn ein Zucken. Hat
ofters die Zunge gebissen und den Harn unter
sich gelassen. Unter bestindiger Bromkur
blieben die Anféille seit 5 Jahren aus. Seit
ungefahr einem Monat zieht sich sein Mund
alle 5 Minuten bei Tag und Nacht krampthaft
nach links, nach 1—114 Minuten kehrt der
normale Zustand in Begleitung von Zuckungen
wieder zuriick. Wahrend dieser Zeit vermag
er nicht zu sprechen. Seine Arbeit konnte er
bis jetzt gut verrichten. Keine Vergeflichkeit,
aber auferordentlich empfindlich. In letzter
Zeit unruhiger Schlaf und heftige Kopi-
schmerzen. Seit 10 Jahren kein Alkohol, den
er frither in groBem Mafle miBbrauchte.
MaBiger Raucher.

Status praesens: Am zweiten Tag nach der
Aufnahme geriet der Patient nach vorherigem
Erbrechen in einen benommenen Zustand, in
welchem er das fortschreitende Lahmwerden
des linken Armes deutlich fithlte. Das Knochen-
system des 174,5 cm hohen, hochgradig ab-
gernagerten Mannes erscheint gesund. Hautb
und sichtbare Schleimhaute blal. Temperatur
36,8° C. Der Schidel ist asymmetrisch, seitlich
abgeplattet, Occiput flach. Das Schideldach
Abb. 1. Patient 4 Wochen nach er- ist an der rechten parietalen Gegend auf etwa
{f&g‘fge%ﬁ&’lﬁgé‘ﬁg‘;ﬁﬁgﬁzl;‘?n%dfijlslfgﬁ handtellergroBer Stelle auf Perkussion schmerz-

Ober- und. Unterarm; haft. Intern kein wesentlicher Befund. Puls-
Unterextremitiit. verschont. frequenz 72. Links sind die Stirnfalten ver-
gtrichen, das Runzeln ist hier unvollkommen.

Die linke Augenspalte ist etwas enger als die rechte. Links Lagophthalmus. Cornea-
reflex rechts lebhaft, links véllige corneale Anasthesie. Der linke Bulbus kann nicht
in extrem laterale Stellung gebracht werden, rollt bald einwirts (Abducensschwiche).
Doppelbilder, Nystagmus nicht vorhanden. Pupillen mittelweit, reagieren auf Licht
und Akkomodation gut. Den linken Mundwinkel kann er nicht bewegen, die Bewe-
gungen des linkenMusc. levator nasi sind ebenfalls unvollkommen ; der entsprechende
Facialisast ist gelshmt. Massetertonus gesteigert. Kaubewegungen unvollkommen.
Zeitweise trismusartiger Zustand. Den Mund kann er nur unvollkommen offnen.
Linke Zungenhilfte atrophisch, beim Herausstrecken deviiert die Zunge nach
links, grober Tremor. Uvula ehenfalls links geriickt, linker Gaumenbogen steht
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etwas niedriger, bewegt sich langsamer. Gaumenreflex fehlt, Bauchreflex rechts
erhalten, links fehlt, Cremasterreflex beiderseits erhalten. Patellar- und Achilles-
sehnenreflexe sind beiderseits gesteigert, besonders links. Biceps-, Triceps-,
Brachialis-, Ulnarisreflexe sind links alle gesteigert. Links: Babinsky und Fuf-
klonus angedeutet. Links streng bis zur Mittellinie: taktile Anasthesie, Analgesie
und Thermoanasthesie. Gegenstinde in der linken Hand vermag er nicht zu
erkennen, so auch die jeweilige Lage des linken Armes und die in die linke Hohl-
hand geschriebene Ziffern. Das Horen links stark abgenommen. Rinne beider-
seits positiv. Geschmack- und Riechsinn unverandert. Die Sprache weist einen
bulbaren Charakter auf, keine Dysarthrie. Die linke obere Extremitit kann er nicht
bewegen, muB immer mit der rechten Extremitat helfen. Der Tonus der linken
Extremitaten, besonders aber der oberen ist gesteigert. Gegen passive Bewegungen
verhalt sich die linke obere Extremitat resistent, sie ist im Ellbogen gebeugt fixiert.
Die untere Extremitat 146t sich passiv gut bewegen auch die aktive Beweglichkeit
ist nur herabgesetzt. Der Gang ist langsam, schleppend, sonst ohne besondere
Merkmale. Die Druckkraft der rechten Hand betrdgt 15 kg, der linken 0. Ataxie,
Adiodochokinese, cerebellare Asynergie nicht vorhanden. Ophthalmologischer
Befund: Myopia o. u. Neuritis 0. u. (?). Wéhrend der Untersuchungen klagt er
iiber Unwohllsein, allgemeine Schwiche, Kopfschmerz, Nausea, Brechreiz. Die
Schmerzen lokalisiert er auf die parietale und occipitale Gegend. Patient ist
somnolent, atmet angestrengt. In den linken Extremititen zeitweise kloniforme
Zuckungen, welche auch im linken Mundwinkel und im linken Musculus orbic.
oculi auf etwa 1 Minute erscheinen. Harn: negativ. Blut: Wa.R.: negativ.
Senkungsgeschwindigkeit: negativ. Liquor: Zellenz.: 4. Wa. Nonne-Appelt, Pandy,
Weichbrodt: negativ. Kolloidreaktionen ergeben normale Kurven. Psychisch:
auBler einer Abschwichung der Perzeption und geringer Unaufmerksamkeit, keine
Veranderungen.

Verlauf: 15. 1. BewuBitsein etwas benommen, somnolent. Im Liegen dreht
er den Kopf und die Augen nach rechts. Erbrechen. Bradykardie. Die klonischen
Zuckungen wm den Mund herum haben seit dem Aufireten der Monoplegie und
Facialislihmung oufgehdri. 20. 1. Der Tonus der linken Extremititen noch mehr
abgenommen. Labile Stimmung. Subfebrile Temperatur. 25. 1. Der Zustand
besserte sich. Die linksseitige Ptosis ist erheblich zuriickgegangen. Die Hemi-
andsthesie ist ganz verschwunden. Verhalten erheblich lebhafter. 29. 1. Die links-
seitige Facialisparese wesentlich gebessert. Ptosis ist verschwunden, die Cornea-
reflexe zuriickgekehrt, das Stirnrunzeln gelingt beiderseits. Die herausgestreckte
Zunge deviiert nicht mehr, Bauchreflexe sind beiderseits gleich. Die sensible
Storungen sind ganz geschwunden. Auch subjektiv fiihlt er sich besser, nur
Kopfschmerzen bestehen noch. 6. 2. Quecksilberkur. 20. 2. Subfebrile Tempe-
raturen, Appetitlosigkeit, Andmie. Stomatitis mercurialis. 27. 2. Druckkraft
an der rechten Hand 25 kg, an der linken 0. Maximaler Umfang der Extremitéten:

Oberarm Unterarm | Oberschenkel | Unterschenkel

rechts . . . . . . 20 ‘ 24 38,5 29,5
links . . . . . .. 18 | 21 38,5 29.5

4. 3. Bestéandig hohes Fieber (38,56—39° (), hiufige Durchfalle. Der Internist
konstatiert einen tuberkulésen DarmprozeB. 8. 3. Im Faeces grofie Mengen von
Tuberkelbacillen. 16. 3. Der Kriftezustand nimmt fortwahrend ab, konstant
hohe Temperaturen. Der aufgetricbene Bauch ist diffuse druckempfindlich.
22. 3. Bchwach, appetitlos, somnolent. Die Muskelatrophie der oberen Extremitit
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hat zugenommen (s. Abb. 1), der maximale Umkreis des linken Oberarms ist um
3,6 cm, der des linken Unterschenkels um 1,5 cm weniger als an den ent-
sprechenden rechten Extremitdten. Auffallend ist ferner die Atrophie des linken
Musculus pect. major, besonders an seiner Portio clavicularis. 23. 3. Schwach,
kollabiert, keine Nahrungsaufnahme. 24. 3. Exitus.

Kurz zusammengefaft: der 48 Jahre alte Mann litt seit 22 Jahren
an epileptiformen Anfillen. Um einen Monat vor der Aufnahme erscheint

ein Facialistic, welcher nach der linksseitigen Hemiplegie verschwindet.

Abb. 2. Rechtes Hemisphirium aus Reitenansicht. Den Gyrus front. inf. und Gyrus
centr. ant. entsprechend erweiterte, miteinander anastomisierende, geschlimgelte, mit
Blut strotzend gefiillte GefaBkonvolute, welche die Rinde in die Tiefe drdngen.

Die Kopfschmerzen, das Frbrechen, die Bradykardie, die Liquordruck-
steigerung, die Neuritis ( ?) erlauben die Annahme eines Tumors, welcher
auf Grund der Symptome auf die Gegend des rechten Gyrus centr.
anterior lokalisiert werden kann. Die Hemiplegie war die Folge einer
Blutung in dem Tumor. Dieser Blutung gesellt sich nach 6 Wochen eine
bis zum Tod progrediierende Muskelatrophie an der linken oberen
Extremitit zu. Wichtig ist — wie das sich besonders bei der Bewertung
des histologischen Befundes kundtut — der interne Befund: Peritonitis
et ulcera the. intestini et The. pulmonum, welche endlich zu einer
schweren Kachexie fithrte. Bei der Sektion wurde an der genannten
Stelle ein Tumor gefunden und darin Blutung, aullerdem die der internen
Diagnose entsprechenden tuberkuldsen Verénderungen.

Malkroskopische Beschreibung des Tumors: Im mittleren Drittel der rechten
Hemisphire ist die Pia an einer kindbandtellergroBen Stelle verdickt, die suBerst

weiten, geschlangelten, stellenweise lokale Ausbuchtungen zeigenden Gefdfe
schimmern blaulich durch die Pia. Innerhalb dieses Gebietes sind das mittlere
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Drittel des Gyrus centr. ant. und die benachbarten Stellen des Gyrus centr.
post. eingesunken, gelblich-braun verfarbt (s. Abb. 2). An der durch das Corpus
callosum gefithrten horizontalen Schnittfliche (s. Abb. 3, welche die obere Flache
des Kuppenschnittes darstellt) ist ein nufgroBes, scharf umschriebenes, mit Blut
strotzend gefiilltes, erweitertes GefidBkonvolut zu sehen, das das untere Drittel
des Gyrus front. inf. (F;) vollkommen, das untere Drittel des Gyrus centr
ant. (Ca) zum groBten Teil zerstorend, den Gyrus centr. post. stark kom-
primierend (Cp) mit seiner Hauptmasse in dem Zentrum semiovale sall. An

Abb. 3. F; und Ca fast vollkommen einnehmendes Angiom. Cp infolge des Druckes auBer-
ordentlich schmal. Die Reproduktion bezieht sich auf die obere Schnittfliche, daher
erscheint das Anglom der rechien Hemisphiire auf der ULnken Seite der Abbildung.

der ebenfalls horizontalen, ungefihr 2 cm oberhalb der fritheren Schnittfliche
gefiihrten Schnittfliche (s. Abb. 4) war zwischen dem Gyrus centr. post. (Cp)
und Gyrus front. inf. (Fy), den Gyrus centr. ant. (Ca) halbmondférmig ein-
dellend, eine als Blutung imponierende Masse sichtbar. Von der Blutung nach
innen zu saB ein halbmondférmiges, in der Farbe der Hirnsubstanz entsprechendes,
makroskopisch aber nicht identifizierbares Gebilde. In dem verlangerten und
Riickenmark waren makroskopisch keine Verdnderungen festzustellen.
Mikroskopischer Befund: Der Tumor wird von verschieden groBen und dicken,
unregelméfig geformten, stellenweise sich ausbuchtenden, meistens strotzend



416 Josef Kiss:

bluterfiillten Gefiflen gebildet, zwischen welchen das bindegewebige Geriist ganz
verschwindet. Die GefaBintima ist stellenweise derart verdickt, dafl ihre Breite
samtliche Schichten tdbertrifft. Im allgemeinen kernreich, ragt sie an mehreren
Stellen hiigelartig in das Lumen. Die Membrana elastica interna bildet in den
meisten GefiBlen an Resorcin-Fuchsinpréparaten eine gut tingierte geschlossene
Schichte, ist demnach von arteriellem Typ, zeigt stellenweise krankhafte Ver-
dickungen und feine lamellose Auffaserung bzw. vollkommene Zerreifung. An
anderen GefidBen wieder sind nur kleine, feine elastische Fiserchen zu sehen, welche

Abb. 4. Zwischen F; und Cp eine hellergrofie, als Blutung imponierende Masse, welche

halbmondformig von einem makroskopisch nicht niher bestimmbaren Gebilde umgeben

wird und welches Ca rinnenférmig eindellt. Mikroskopisch handelt es sich um ein Aneurysma
und darin um einen in Organisation begriffenen Thrombus.

die GefaBwand durchflechten, aber keine zusammenhingende Membran bilden.
Diese miissen fiir Venen gehalten werden. Die Media bildet in einzelnen Gefalen
eine breite, dicke Schichte, in anderen fehlt sie, oder sie ist nur mangelhaft ent-
wickelt. Die Adventitia ist im allgemeinen verdickt, umgibt die Intima als ein
hyalindegenerierter Mantel. An manchen Stellen sitzen in der Gefillwand feine mib
Himatoxylin sich schwarz farbende Kornchen, welche wahrscheinlich Kalk repré-
sentieren. Alle diese Wandelemente sind auch an einem und demselben GefiB un-
regelmiBig ausgebildet, was im allgemeinen fiir diese TumorgefiBe charalkteristisch ist
(s. Abb. 5). Die als Blutung imponierende Masse erwies sich im histologischen Bild
als ein michtiges Aneurysma eines Gefiifles im Sulcus praecentralis (s. Abb. 6).
Die im ersten Augenblick als Blutung aufgefaBte Masse war eigentlich das in dem
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Aneurysma, geronnene Blut, das halbmondférmige, makroskopisch nicht naher
bestimmbare Cebilde aber ein in Organisation begriffenes Gerinnsel. In der
Aneurysmawand selbst konute die Intima stellenweise gut erkannt werden, an

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

mehreren Stellen war sie durch subintimale Blubungen von der Gefifwand ab-
gehoben. An anderen Stellen wieder fehlt sie vollkommen, so da8 hier die Membrana,
elastica interna bzw. die Adventitia frei daliegt. Die Membrana elastica interna
zeigh stellenweise feine elastische Auffaserung, an den meisten Stellen ist sie aber
ganz zerrissen, oder fehlt auch. Muskelschicht ist nicht vorhanden. Die Adventitia
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ist im allgemeinen schmal, kernarm, an vielen Stellen hyalin degeneriert. Die
einzelnen bindegewebigen Schichten sind an vielen Stellen durch eine serése
Fliissigkeit und Himosiderin fihrende granulierte Zellen auseinandergedriingt.
Auf der einen Seite des Aneurysma ist die Hirnsubstanz édematts durchtrinks,
auf der anderen Seite ist sie in mehr-weniger breitemn Umfang erweicht, enthilt
zahlreiche granulierte Zellen. Zwischen den Tumorgefafien sind aus Nervensubstanz
aufgebaute Inselchen eingesprengt, dessen Grundsubstanz spongids erscheint, keine
Nervenzellen, aber ziemlich viele apolare und Monstre-Gliazellen enthilt. An
anderen Stellen kann wieder eine mehr fibrillaire Struktur beobachtet werden,
infolge Vermehrung der Gliafibrillen. Die umgebende Nervensubstanz ist hoch-

a . ¥

Abb. 7. Zellveranderungen in den motorischen Ganglienzellgruppen des Vorderhornes. im
2. lumbalen Segmente. Die Zellen sind aufgeblasen, beginnende Chromatolyse, Dendriten
verwaschen, Kern abgeplattet und exzentrisch gelegen. Toluidinfarbung.

gradig atrophisch. Die Architektonik ist hie und da noch zu erkennen, im a.ll-
gemeinen sind jedoch die Schichten in Auflosung. Mancherorts sind die Glia-
elemente der zonalen Schicht betrachtlich vermebrt, Nifl-Farbung 14Bt zahlreiche
opake Zellkorper und Fortsitze, ferner perinucleire, gelbbraune, feine Pigment-
kornchen erkennen. Die Nervenzellen sind in kleinen Herden ausgefallen, werden
von Qlia ersetzt. Die noch erhaltenen Nervenzellen zeigen verschiedene krankhafte
Verianderungen bis zur Zellschattenbildung. Hie und da Neuronophagie. An
einzelnen Rindenteilen kanu die Bildung von sterk vermehrten, weiten, dick-
wandigen Capillaren beobachtet werden, die Hirnsnbstanz ist an diesen Steﬂe‘n
auffallend atrophisch, Nervenzellen lassen sich nur ausnahmsweise finden, die
apolaren Gliaelemente sind dagegen stark vermehrt.

Nach Durchsicht verschiedener Segmente des verlingerten und Rickenmarkes
in NiBl, van Gieson-, Hamatoxylineosin-, Hersheimer-, Marchi- und Mark-
scheidenfirbung konnten wir folgenden Befund erheben. In Marchipraparaten des
Cervicalmarkes lassen sich in den rechten vorderen und linken seitlichen Pyramiden-
bahnen Spuren von frischer Degeneration nachweisen, welche im Dorsolunabslmark
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fehlten. In auf Fett gefirbten Praparaten von selber Héhe konnten stellenweise
in den GefiBadventitien und auch frei zwischen den Zellen einzelne Fetttrépfchen
gesehen werden. Ausfall, oder Versinderung der Markscheiden konnte auf Weigert-
praparaten nicht festgestellt werden. In NiSlpriparaten war in einzelnen Riicken-
markssegmenten verstreut, nicht in dem entsprechenden Vorderhorn, noch weniger
an bestimmte Ganglienzellengruppen lokalisiert, eher in den lumbalen als cervicalen
Segmenten die Aufblahung, Chromatolyse, exzentrische Kernlagerung von einzelnen
motorischen Ganglienzellen festzustellen (Abb. 7). An anderen Stellen herrscht
wieder Schrumpfung, dunklere Farbung vor. AuBer diesen verstreuten Verdnde-
rungen erscheinen die motorischen, groflen Ganglienzellen gesund. Die kleinen
Ganglienzellen dagegen zeigen — in der Lokalisation wieder ganz unregelmaBig —
stellenweise schwere Degeneration mit Gliareaktion (Neuronophagie, ,,Um-
klammerung®, ,,Gliaknétchen) in der Umgebung. An einzelnen Stellen ist eine
leichte Rundzelleninfiltration der Gefiafe auffallend.

Die Veranderungen im Riickenmark kénnen also — von der leichten Degeneration
der Pyramidenbahn abgesehen — mit der zentralen Lision nicht in Zusammen-
hang gebracht werden. Auf Grund der klinischen Erscheinungen hitte man schwerere
Veréinderungen an den motorischen Ganglienzellen des Vorderhorns im cervicalen
Abschnitt erwartet, dagegen bekamen wir in den lumbalen Segmenten verstreute,
und was die Lokalisation anbelangt, ganz unregelméafige Veranderungen zu Gesicht,
welche, auch die leichten perivascularen Infiltrationen in Betracht gezogen, eher
auf die mit schwerer Kachexie einhergehende Tuberkulose zuriickgefiihrt werden
konnen. Die Richtigkeit dieser Auffassung beweisen meine neueren Unter-
suchungen, welche schwere Storungen des Nervenparenchyms bei verschiedenen
Toxikosen aufdeckten.

Der beschriebene Fall verdient aus drei Gesichtspunkten Interesse:
1. Die zentrale Lision wurde durch eine ziemlich seltene Tumorart, durch
Angiom, verursacht. 2. Der Liision folgteine sich ziemlich rasch ausbildende
Muskelatrophie an der entsprechenden Seite. 3. Die histologische Unter-
suchung konnte jene Verdnderungen in den Ganglienzellen des Vorder-
horns, namentlich in einzelnen Zellgruppen, welche fiir die Muskelatrophie
gewohnlich verantwortlich gemacht werden, nicht aufdecken.

Hervorgehoben werden mufl noch jene symptomatologisch interes-
sante Erscheinung, daf der Facialistic im Augenblick der Blutung ver-
schwand. Diese Erscheinung war dadurch bedingt, daB, nachdem der
im unteren Drittel des Gyrus centr. ant. sich langsam entwickelnde
Tumor infolge Reizung des Facialiszentrums im gegenseitigen Facialis-
gebiet ticartige Konvulsionen hervorrief, die Blutung eben die Leitungs-
fahigkeit der betreffenden Bahnen zerstorte.

Das Angiom gehért, trotz der nicht unerheblichen Zahl der in der
Literatur veréffentlichten Fille, doch zu den Seltenheiten. Hierorts
will ich mich nicht mit der Entstehung und Erscheinungsformen des
Tumors beschiftigen, mochte nur darauf hinweisen, daB die Atrophie
der umgebenden Gyri nicht allein auf den mechanischen Druck, sondern
in besonderem MaBe auch auf die Stérung in der Blutversorgung zuriick-
zufiihren ist, was durch die Stérung der Architektonik, die Verschmilerung
einzelner Schichten, die Ischimie der Ganglienzellen bewiesen wird.

Wie in der Einleitung bereits erwihnt, gehort die cerebrale Muskel-
atrophie gemal ihrer Hiufigkeit zur Symptomatologie der zentralen



420 Josef Kiss:

Liasionen. Die Atrophie betrifft die Muskeln der lddierten Seite. Nach
Schajfer (1896) und Margulies (1907) erscheint sie am Oberarm und in
den Schultermuskeln frither, wahrscheinlich, weil die Schédigung natur-
gemill die cervicalen Kerne frither erreicht. Einige Autoren [Schaffer,
Bdlint (1897)] fanden auch an der scheinbar gesunden Seite Muskel-
atrophie, was — in Anbetracht dessen, dafl bei Hemiplegie eigentlich
beide Seiten krank sind (gesteigerte, spastische Reflexe an der scheinbar
gesunden Seite}) — dadurch leicht erklérlich wire, dafll histologisch oft
beiderseitige Pyramidendegeneration vorgefunden wurde ( Pitres, Schaffer,
Bdlint). Diese beiderseitige Pyramidendegeneration kann nun bei Be-
stehen eines einseitigen Herdes schon viel schwieriger erklirt werden.
Das Problem hat weder Flechsig, der es mit der Abnormitét der Kreuzungs-
verhaltnisse zu erkliren versuchte, noch Rothmann, der annahm, dal
die in Degeneration sich befindende Pyramide bei der Kreuzung auf
die gegenseitige Biindel Druck ausiibt und so auch diese der Degeneration
anheimfallen, nicht zu l6sen vermocht. Die erste Annahme ist unwahr-
scheinlich, weil die Abnormititen doch viel seltener sind, als die beider-
seitige Pyramidendegenerationen. Die zweite ist durch den Tierversuch
von Tangl und Schaffer (1897) widerlegt worden, da sie nach einseitiger
Exstirpation der Rinde den Anfang der gegenseitigen Pyramidendege-
neration nicht bei der Kreuzung, sondern viel hoher fanden. Auch die
Annahme von Bdlint kann einer Kritik nicht standhalten, nach der
aus der motorischen Hirnrinde Bimdel nicht nur auf der gleichen Seite
verlaufen, sondern einige, wenn auch spérlich, durch das Corpus callosum
auf die andere Seite hindurchziehen. In diesem Falle diirfte man, wenn
der Herd tiefer sitzt als das Corpus callosum, keine Pyramidendegeneration
finden. Histologische Untersuchungen haben auch in solchen Fillen
beiderseitige Pyramidendegenerationen nachgewiesen. Nach Cruveilhier
sollte der Herd das Gehirn in transversaler Richtung mit solcher Gewalt
gegen den Schidel dricken, dal dadurch beiderseitige Pyramiden-
degeneration entstiinde. Das ist aus zweierlei Griinden unrichtig. Es
wurden schon so kleine Herde gefunden, welche unmoglich solchen
Druck ausiiben konnten, andererseits miifiten bei groBlen Herden auch
andere Systeme degenerieren, denn wir haben keinen Anhaltspunkt zur
Annahme, daB andere Systeme sich gegen Druck resistenter verhielten
als die Pyramidenbahn.

In unserem Fall war nur einseitige Pyramidenbahndegeneration vor-
handen, auch diese nur in leichtem Grade; man hitte zwar in Anbetracht
dessen, daB der Fall nur 74 Tage nach der Monoplegie zur histologischen
Untersuchung kam und der Tumor schon vor 22 Jahren epileptiforme
Anfille ausgelst hat und das Gehirn erheblich zerstort war, schwerere
Pyramidendegeneration erwarten konnen. Das Zustandekommen von
beiderseitiger Pyramidendegeneration beim Bestehen eines einseitigen
Herdes ist bis jetzt noch nicht geklirt, ihr Vorkommen 146t aber auf
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innigere, bisher mnoch nicht geniigend erforschte Zusammenhinge
zwischen beiden Systemen schlieBen.

Im weiteren méchte ich die unklare Pathogenese besprechen. Mit
dieser Frage beschiftigte sich zum ersten Male Charcot, der seine Theorie
mit histologischer Grundlage zu unterstiitzen suchte. Nach ihm soll
die absteigende Pyramidendegeneration auch die motorischen Ganglien-
zellen des Vorderhorns betreffen und daselbst tiefgreifende Verdnde-
rungen verursachen, welche dann die Muskelatrophie direkt hervorrufen.
In den sog. Frithfallen kann jedoch keine Spur von einer Pyramiden-
degeneration gefunden werden, in einer betrichtlichen Zahl der Falle
kann man ferner keine strukturelle Verinderung an den Ganglienzellen
nachweisen. Steiner brachte eine entwicklungsgeschichtliche Theorie, nach
welcher die motorischen Ganglienzellgruppen anfénglich von hdheren
Stellen der corticomuskuliren Bahn abhingig wiren und die Trennung
dieser Verbindung soll ihre Lebensunfiahigkeit mit sich bringen. . Bleibt
diese Verbindung auch im spéteren Lebensalter bestehen, dann sollte
eine zentrale Lision schwere Verinderungen des peripheren Neurons
verursachen. Nach dieser Theorie miiiten die cerebralen Muskel-
atrophien fir Anomalien gelten; die klinische Erfahrung beweist aber
das Gegenteil. Auch whre eine so hochgradige individuelle Verschieden-
heit der Nervenzellen schwer vorzustellen. Joffroy und Achard wollten
mit ihrer dypamischen Theorie Charcots Auffassung unterstiitzen. Als
Grund der Atrophie bezeichnen sie ebenfalls die Pyramidendegeneration,
welche die Nervenzellen in einen nur in strukturellen Verdnderungen
sich auflernden Reizzustand versetzen. Wie wir es sahen, kann die
Pyramidendegeneration keine Ursache der Muskelatrophie sein, iibrigens
wire eine irritative Wirkung der Degeneration auf die nachbarlichen
Neuronen schwer verstidndlich. Uber Verédnderungen im Vorderhorn
baben berichtet Leyden, Pitres, Pierret, Brissaud, Schaffer, Bdlint,
Margulies, Rhein, Albrechi usw.

Dem spinalen FErklirungsversuch von zentralen Muskelatrophien
gegeniiber steht eine ganze Reihe von Theorien, die einen direkten oder
indirekten cerebralen Ursprung annehmen. Nach Borgherini sollen
hauptséchlich Verletzungen der Rinde, der subcorticalen Zentren, be-
sonders aber die des Thalamus Muskelatrophien verursachen. Das
Gehirn iibe nach dieser Auffassung eine direkte trophische Wirkung
auf die Muskeln aus. Eisenlohr stellt die Thalamusverletzungen in den
Vordergrund. Diesen Auffassungen widerspricht die Mehrzahl der Falle,
in denen der Thalamus unverletzt war und der Herd hoch oben im
Centrum semiovale, oder gar in der Rinde safl. Im iibrigen ist die An-
nahme trophischer Zentren im Gehirn ganz unbegriindet. Patella und
Muratow nehmen eine Schidigung der vasomotorischen Funktionen an.

Eine neue Ara eréffneten die Publikationen Schaffers 1896/97
nicht nur in der Erklirung der zentralen Muskelatrophien, sondern im
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allgemeinen 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 endgiiltigen Lésung
dieser Frage filhrt, sie wurden durch unsere neueren Erkenntnisse iiber
die feinere Biochemie des Neurons nur bekraftigt. Schon damals hat
er es ausgesprochen, dal} ,.die ungestirte Uberstrahlung der der motori-
schen Rinde entstammenden Reize auf die Ganglienzellen des Vorder-
horns aus der Hinsicht der Erhaltung der letzteren ein biologisches
Postulat® sei. Auf Grund seiner Untersuchungen stellte er die Theorie
der Systemtrophik auf, nach welcher Storungen in einem Neuron auch
in der Trophik des anderen Verdnderungen hervorzurufen vermégen,
demnach erblickt er den Grund fiir Muskelatrophien nach zentralen
Léasionen eben in dem gestorten Systemtrophismus.

Auf Grund unserer heutigen Kenntnisse kénnte man die Auffassung
Schaffers mit den folgenden ergénzen. Die Intaktheit eines jedes Neurons
erheischt nicht nur eine ungestdrte Blutversorgung, sondern auch die
Kontinuitét der aus- und eintretenden Reize. Diese Reize halten das
Neuron in einem biochemischen Gleichgewicht, welches sofort umkippt,
wenn ein Teil der zustromenden Reize ausgeschaltet wird. Wird nur
ein verschwindend kleiner Teil der Reize aufgehoben, oder geschieht das
so langsam, dall der Neuron sich den verinderten Verhiltnissen anpassen
kann, so verursacht der Ausfall keine sichtbaren Folgen in den Ganglien-
zellen. Die Zelle kann allerdings im biochemischen Sinne auch dann nicht
vollwertig gehalten werden, nur lassen sich die vorausgesetzten Verinde-
rungen mit unseren heutigen Methoden nicht nachweisen. Schon diese
feineren Gleichgewichtsstorungen vermogen aber unter Umstinden
funktionelle Verinderungen mit sich ziehen. Wird die Zelle nun eines
betrichtlichen Teiles der ihr zukommenden Reize beraubt, oder geschieht
das zu rapid, zu vehement, so konnen strukturelle Verdnderungen im
histologischen Bild wahrgenommen werden. Es ist demmach erklirlich,
warum in einigen Fillen von zentraler Muskelatrophie in den Ganglien-
zellen des Vorderhorns tiefgreifende Verdnderungen zu finden sind, in
anderen aber kaum oder nicht. Fillt der zentrale Reiz plotzlich aus, wie
bei Hemiplegie, so bestehen grofere Moglichkeiten zur Degeneration der
Ganglienzellen, als bei allméblichem Ausfall, wie im Falle von Tumoren.
Diese Annahme bekriftigen auch die histologischen Untersuchungen.
In unserem Falle hatten wir Verdnderungen ganz unregelmiBig
verstreut in simtlichen spinalen Ganglienzellen gefunden, am wenigsten
noch in den grofen motorischen Ganglienzellen. Diese Veranderungen
sind aber eher auf die schweren tuberkuldsen Prozesse, auf die schwere
Kachexie zuriickzufithren, wofiir auch die perivasculiren Infiltrationen
sprechen. Es gibt zwar in der Literatur Félle, bei denen trotz
plotzlichen Ausfalles infolge Hemiplegie, doch keine Verdnderungen im
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Vorderhorn gesehen wurden; dies kann leicht verstanden werden, wenn
man bedenkt, daBl das periphere Neuron dank der unversehrten Blut-
versorgung sich, den neuen Verhéltnissen anpafit, es flieBen ihm ja noch
immer durch die Assoziations- und Reflexbahnen ausgiebige Reize zu.
Bekommt man aber den Fall in jenem Stadium, wo die Reparation noch
nicht erfolgte, oder wo die Stérung sich zu vehement abspielte, also
keine Reparation mehr moglich ist, so wird man im Vorderhorn auch
histologische Verénderungen sehen.

Die unmittelbare Ursache der Muskelatrophie ist also tatsichlich
in der Schadigung des peripheren Neurons zu suchen; es wire falsch,
wenn man annehmen wollte, dafl die Muskeln durch cerebrale Zentren,
gar Systeme trophisch direkt beeinflufit wiwden. Diese konnen nur
indirekt durch Krankmachung des peripheren Neurons eine solche
Wirkung entfalten. Diese wieder erfolgt nicht durch die Degeneration
der Pyramidenbabn, sondern durch die Verschiebung bzw. Aufhebung
der zu dem biochemischen Gleichgewicht der Zelle nitigen Reize. Die
motorischen Ganglienzellen kénnen diese Schidigung auch wieder repa-
rieren, was die Riickbildung der Muskelatrophie nach geheilter Hemi-
plegie beweist.

Oft wird in der Muskulatur der lidierten Seite eine Herabsetzung der
elektrischen Reizbarkeit, sogar Entartungsreaktion ( Hudovernig, Albrechi )
gefunden. Die Beurteilung dieser Frage ist recht schwer; wire das wirk-
lich so, dann miifte man ein Grundgesetz der Neurologie aufgeben. DaB
die Schiidigung des zentralen Neurons in den motorischen Ganglienzellen
so tiefgreifende nutritive Verdnderungen hervorzurufen vermochte, wire
schwer sich vorzustellen. Die Vorbedingung der Entartungsreaktion ist
die vollkommene Trennung des peripheren Neurons von seiner nutritiven
motorischen Ganglienzelle, demnach ist die Annahme einer zentral
bedingten Entartungsreaktion noch unhaltbarer. Dem widerspricht ferner
auch die histologische Untersuchung der Muskeln, die nur eine einfache
Atrophie der Muskelbiindel erkennen lassen mit konsekutiver Binde-
gewebsvermehrung. Bedenkt mannoch, daf} in den Fillen, wo Entartungs-
reaktion oder hochgradige Herabsetzung der elektrischen Reizbarkeit
vorhanden waren, gleichzeitig eine schwere Kachexie bestand (Tuberkulose,
Carcinom usw.), so wird es klar, daBl die Schidigung des zentralen
Neurons fiir die Erscheinungen nicht verantwortlich gemacht werden
kann, sondern es sind nur die toxischen Wirkungen, welche die Muskel-
degeneration und die Nervenverdnderungen auch im zentralen Nerven-
system hervorgerufen haben. DaB die lidierte Seite stirker betroffen
ist, das liegt daran, daB die in ihrer Trophik geschidigten Zellen als
Locus minoris resistentiae einen geringeren Widerstand gegen die Toxine
leisten konnen als die gesunden.
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Zusammenfassung.

1. Die Ursache der Muskelatrophien nach zentralen Lisionen ist die
Schidigung des peripheren Neurons.

2. Fiir diese Schédigung kann die Pyramidenbahndegeneration nicht
verantwortlich gemacht werden; wir haben ferner keinen Grund zur
Annahme von zentralen Zentren bzw. Systemen, welche die Muskeln
direkt oder indirekt trophisch beeinflussen wiirden.

3. Die Stérungen im peripheren Neuron werden durch totale oder
partielle Aufhebung der das biochemische Gleichgewicht der Zellen
sichernden zentralen Reize verursacht; diese Stérung kann so hochgradig
sein, dal} strukturelle Verdnderungen in den motorischen Ganglienzellen
des Vorderhorns auftreten, welche aber nicht unbedingt erfolgen miissen.

4. Das Zustandekommen beiderseitiger Pyramidenbahndegeneration
bei einseifigem zentralen Herd riickt die Annahme engerer anatomischer
Verbindungen zwischen beiden Systemen in den Vordergrund.

5. Die Moglichkeit einer Entartungsreaktion cerebralen Ursprungs
halten wir auf Grund unserer heutigen nervenbiologischen Kenntnisse
fir ausgeschlossen.
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