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1) Ausgangs Januar des Jahres 1882 kam tier mir seit langer Zeit be- 
kannte Kaufmann ilerr P. zum ersten Male zu mir, nm sich wegen ver- 
sehiedener Beschwerden behandeln zu lassen. Es war ein grosser, ziemlieh 
kriiftig gebauter ~[ann, etwa 40 Jahre alt~ verheirathet, Vater mehrerer 
Kinder: dass vor Jahrea eimnal eine syphilitisehe Infection stattgefunden, 
war, obgleich zur Zeit keinerlei Zeichen sieht- oder nachweisbar waren, sehr 
wahrseheinlieh. Seine Klagen bezogen sich vornehmlich auf die UnmSglieh- 
keit, seine rechte Hand wie frfiher zum Sehreiben zu gebrauchen: Die Buch- 
staben wurden undeutlich, fielen zu klein aus. Die Hand ermfidete leicht. 
Dabei bestand eine vollkommen freie Beweglichkeit der rechten oberen Ex- 
tremits aueh der Hand und der Finger. - -  Ueber etwaige subjective Sen- 
sibilitiitsstSrungen wurde n i c h t  geklagt: auch wies die objective Unter- 
suehung keine Beeintri~ehtigung tier Empfindliehkeit naeb, insofern Berfih- 
rungen, Druek, passiv mit den Fingern vorgenommene Lagever~nderungen, 
Erkennung kleiner, in die Hand gelegter GegenstS~nde dureh Tasten in nor- 
malcr Weise prompt zu Stande kam. - -  Patient geht und steht wie ein Ge- 
sunder; aueh auf dem reehten, sonst frei bewegliehen Bein kann er sich gut  
allein stftzen, immerhin kam es seit einiger Zeit 5fter vor, dass er stolperte, 
weil er mit dem rechten Bein anstiess. Die Kniephinomene waren beider- 
seits vorhanden. - -  

Mitte Februar traten bei etwa zufgllig eintretendem Lachen eigenthfim- 
lithe ErstickungsanfSAle auf: obgleieh kein Versehlueken vorkam, wurde doch 
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fiber ein veffmdertes (iefghl im Schhmde geklagt. Die frei bewegliche Zunge 
zitterte nicht: die Spraehe aber war trotzdem undeutlieh, sehr leise und an- 
dererseits wieder abnorm hastig. Dabei wurden selbst sehwer zu artieuiirende 
Worte gut nachgesproehen und Melodien nachgesungen. Beim schueLleren 
Gehen, beim Treppensteigen wird oft der-Athem zu kurz. - -  Die Augen 
sind nach allen Richtungen hin frei beweglicb, kein Schielen, kein Doppelt- 
sehen, Pupillen sind gleieh, mittelweit, auf Lichlreiz gut reagirend. - -  Am 
Facialis zur Zeit nichts Besonderes. 

Als ieh nach t~tngerer Zeit (September 188'3) den Kranken wiedersah, 
waren die Erscheinungen der frfiher nur sngedeuteten Buib~t rpara lyse  
sehr viel d e u t l i c h e r  a u s g e p r ~ g t .  Die Spraehe war leise, uudeutlieh, 
tonlos, das Singen unmSglich geworden. Die Zunge dfinn~ theilweise atro- 
phiseh, nut langsam beweglieh~ kann nieht fiber die Zahnreihen hinaus naeh 
vm'n gestreekt werden und zeigt Abnahme der eiektrisehen Erregbarkeit f/it 
den indueirten Strom. Die Lippenbuehstaben P, B werden nut mit M/ihe 
ausgesproehen, die C.igarre kann nur sehr sehwierig zwisehen den Lippen 
gehalten werden; deutliehe fibrilllire Zuekungen an der Lippen- und Kinn- 
museulatur~ die abet auf elektrisehe Reize noeh gut reagirt. Kauen und 
Sehlueken kommen nur sehwierig zu Stande. - -  

Die Psyche ist intact ~ die G-emfithsstimmung begreiflieher Weise eine 
trfibe. Sehmerzen bestehen nirgends, Sehlaf gut~ Urin- und Stuhlexeretion 
normal. Patient sieht gut, an (lea Pupillen (wie fr/iher) niehts ~,kbnormes: 
als eigenth~imlieh ist zu notiren der oft naeh einer Seite geriehtete Bliek 
und sonderbare Gestieulationen mit Hand und Fingern beim Sprechen. 
Das Sehreiben ist naeh wie vor nnmSglieh (Patient benutzt jetzt eine 
Sehreibmasohine). --  Bemerkenswerth si~d ferner die h(ipfendsn, springen- 
den Bewegungen, mit der der Kranke die Treppe z.B. hinabsteigt nnd dann 
die kleinen hastigen Sehritte, welehe jedesmal erst dem eigentliehen Fort- 
sehreiten vorangehen. Knieph~nomene beiderseits ausgeprS, gt vorhanden. 

Im April und Mai 1883 beherrsehten die Erseheinungen der Bulb~-tr- 
paraiicse das Krankheitsbild: die sehmal% atrophisehe Zunge zeigte die deut- 
liehsten fibrill~ren Zuekungen, ebenso die M~,skeln in der Umgebung des 
Nundes: ihre Erregbarkeit war ffir den faradisehen Strmn bei direeter und 
indireetor geizung vermindert: bei galvaniseher Reizung war in einzelnen 
Muskeln (Trianguiaris~ Quadra~us menti) die ASz tr~ige und langgezogen. -  
Auffallend ersehien aueh die Sehwierigkeit beim Heben der einmal gesehlossen 
gewesenen Augenlider und die Langsamkeit der Bulbusbewegungen beim an- 
befohlenen Weehsel tier Bliekriehtung. - -  

Trotz ausgezeichneter h~,usIieher Pflege, trotz sorgsamer grztlicher Be- 
hand!ung (Besueh yon Aachen, Kaltwasserheilanstalten, Darreiehung ,~on Jod- 
kalium, elektrotherapeutische Behandlung, subeutane Stryehnininjeetionen 
etc. etc.) nahm das Leiden einen unaufhaltsamen Verlauf und ffihrte Ende 
August des Jahres 1883 naeh etwa ~ Dauer zum sehliessliehen lethalen 
Ansgang. 
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I)a eine Section nieht gemacht wurde, so ist nat[irlich mit 
Sicherheit fiber die dem oben beschriebenen Leiden zu Grunde 
liegenden pathologiseh-anatomischen Ver~nderungen nichts aus- 
zusagen. I)ass dem klinisch sieh als fortschreitende BulbKr- 
paralyse kennzeichnenden Krankheitsbilde allm/ihlieh sich aus- 
bildende Ver'~nderungen im Pons und der Med. obl. zu Grunde 
lagen, bedarf, glaube ich, keiner besonderen ErSrterung: dass 
jene Theile yon dem krankhalten Prozess nicht all e in betroffen 
waren, seheint aus der Krankengeschichte (FunctionsstSrung der 
rechten oberen und unteren Extremit/it) hervorzugehen. Ob nur 
das Riiekenmark und das verl/ingerte Mark nebst der Brfieke er- 
krankt waren und nieht auch das Grosshirn betheiligt war, wage 
ieh nicht zu entscheiden. Am meisten imponirte mir das Krank- 
heitsbild als eine jener unregelm~ssigen, yon den Franzosen als 
formes frustes bezeichneten Artender seldrose en plaques. Dass 
derartige, yon dem typisehen Krankheitsbilde in vielen Beziehun- 
gen abweiehende Formen sei es unter dem Bilde einer Tabes, 
einer spastischen Spinalparalyse, einer halbseitigen An~isthesie, 
einer amyotrophisehen Lateralsklerose und aueh einer progressiven 
Bulb'/irparalyse wirklich vorkommen, unterliegt naeh den yon 
versehiedenen und eompetenten Autoren beigebraehten, yon Ob- 
duetionsbefunden begleiteten Mittheilungen keinem Z w e i f e l . -  
Inwiefern zu dem Zustandekommen des Leidens die bSchst 
wahrseheinlieh vorhanden gewesene einstige syphilitisehe Infec- 
tion beigetragen, vermag ieh nicht zu entscheiden: dass sic abet, 
wenn sie 5berhaupt wirksam geworden, in diesem Falle sehr 
viel weniger als ein anderes Moment, auf das ieh sp~iter die 
Aufmerksamkeit lenken werde, eine Rolle spielte, wird aus wei- 
teren Mittheilungen hervorgehen. 

Ieh sehliesse hier zun~chst die Krankengesehiehte eines Herrn 
L. an, weleher mit dem eben besproehenen Kranken P. in dem 
doppelten verwandtschaftliehen Verhii~ltniss eines Sehwagers (des 
Herrn L. Sehwester war die Gemahlin des Herrn P.) und eines 
Grosscousins stand. Die Mutter des alsbald zu bespreehenden 
tterrn L., Frau L. (Sehwiegermutter des Herrn P.) war die Niehte 
des Vaters yon Herrn P., also seine Cousine: Herr P. hatte also 
die Toehter seiner Cousine geheirathet. 

Indem ieh mir vorbehalte, auf die fiir die vorliegende Be- 
14 * 
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sprechung sehr  wieht igen verwandtsehaf t l iehen  VerMl tn i s se  spgter  

noch genauer  e inzugehen ,  gebe ieh in Folgendem zun~ichst die 

Krankengeschichte  des Herrn L., soweit  ich sic thei ls  nach (Sellr 

unvo l lkommenen)  Beriehten der Verwand ten  theils  nach eigener  

Beobachtung darzus te l len  vermag.  

2) Am 18. October 1882 wurde ieh vot~ dem damals etwa 32jiihrigen 
lterrn L. zum ersten ~Iale wegen einer seit einigen 5ionaten bestehenden 
Sehwitche der Nacken- und Armmusculatur eonsultirt. Spuron einer viel- 
leicht dagewesenen, fibrigens zar Zeit dutch kein specifisches Symptom sieh 
kundgebenden syphilitisehen Infection bestanden niche. Die Psyche war 
vollkommen frei, die Spraehe vielleieht etwas langsamer, als normal. Sinne 
intact, Gehen normal, Knieph~inomene vorhanden, Blasen- and Mastdarm- 
funetionen frei. Keine Sehmerzen oder objeetiv naehweisbare Sensibilit~ts- 
sthrungen; die Prec. spinosi nnd transvers, der Naekeawirbel waren auf 
selbst tiefen Druek n i eh t  empfindlieb. --  Dagegen war die H a l t u n g  des 
Kopfes  sehr eigenthfimlieh: derselbe sank racist  naeh vo rn  h in f ibe r ,  
so dass das Kinn die Brust berfihrte: wollte Pat. ihn erheben, so gelang 
dies nur dutch einen dem ganzen Rumpfe nach hie~ten ertheilten Sebwung 
oder mit ~,:ilfe der unter das Klan gebraehten und den Kopf nach oben 
drfiekenden Hand. Die Nacken- und Sehultermuseulatur war sehr atrophiseh 
und fast ganz functionslos: es betraf diese St6rung die 3Ira. cucullares, 
sternocleidom., die splenii; die levat, ang. seal?., die supraspinati und del- 
toidei. Der reehte A.rm kann noch etwas fiber die Itorizontale hinaus er- 
hoben werden, tier linke nieht: rechts geht belm Erheben des Arms das 
Sehulterblatt mit~ links rfibrt es sieh kaum. Die Beugnng und Streckung 
des Vorderarms, der Hand und der Finger kemmea wohl zu Stande, sind 
aber sehr leieht zu unterdrfieken. Die Erregbarkeit sf, mmtIicher ~'Iuskela des 
Nackens, der Sehulter, tier Ober- und Untevarme, der lgh~nde and Finger ist 
ffir beide Stromesarten vermindert: wiihrend abet die ~Inskela der Extremi- 
tS, ten noeh deutlieh reagiren, antworten die Nuskeln des Naekens and der 
Sehulter selbst starken Reizen so sehwaeh, (lass der Naehweis einer Reaction 
fiberhaupt durchaus zweifelhaft bleibt. 

Der ]iake 5I. cucullaris (tier iibrigens allein yon allen atrophisehen 
Muskeln zeitweise f i b r i l l a t e  Z u c k u n g e n  erkennen 15~sst) zeigt bei lS o 
Nadelaussehlag eine prompte KaSz, bei 250 ~{nodensehliessungszuckung, der 
linke M. delt. gab eine sehr  ger inge~ abet prompte Reaction bei 22-~ -~ 
Nadelausschlag KaSz, abet nur am Clavieulartheil, and eben n u t  deft bei 
derselben Stromst~rke eine prompte ASz. - -  gine deutliehe Entartungs- 
reaction konnte nieht naehgewiesen werden. - -  

Aueh ein halbes Jahr etwa sp~iter (M~rz 1883) waren die Verh~ltnisse 
im Wesentliehen noch dieselben: jedenfalls waren bel nnvers Ver- 
halten der Naeken- und Schultermusculatur die Bewegungen der Unterarm% 
der ftSnde und Finger noch frei - -  nur das Sehlne  en wurde manchmal 
sehwer. 
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Patient ~,o'inr sp[iter in andere Bebandlung {iber: weder eine elektrische 
noch eine Badecur~ nocb die Verabreichung yon Jodkalium hatte auf den 
stets sich ,~ersehlimmernden Zustand des Leidenden den mindesten wohl- 
thgtigen Einfluss. Durch eine seiner Sehwestern erfuhr ich, class er schon 
]ange ~,or dem Tode gef/ittert werden musste. (Der Zuletzt behandelnde 
Arzt hat, obne weitere genaue kngaben machen zu kbnnen, den Patienten 
als an BnIbg~rparal~se erkrankt behandelt.) Die Psyche blieb bis zur letzten 
Stunde frei: noeh am Tage vor seinem Tode war er (m it Begleitnng) aus- 
gegangen. Er starb 1884, naehdem das Leiden hbehstens 2 Jabre bestanden 
hatte. - -  

Eine Obduetion hat meines Wissens nieht stattgefunden. 

Bevor  ich in eine Erbr te rung der Frage,  we]she pathologisch ,  

ana tomische  Uis ion in diesem Fal le  vorgelegen,  e ingehe sei es 

mir  noch gestattet, die Krankengeseh ich te  eines dritten Manries, 

des Yet ters  des f terrn L. ,  soweit  sic mi r  zur Kenntniss  kam, 

m i t z u t h e i l e n .  

3) Am 1. Mgrz 1888 sah ieh gerrn B., damals etwa 36 oder 37 Jahre 
a]t~ zum ersten and einzigen 3fale in meiner Sprecbstunde. Fierr B. war 
seit etwa 2 Jahren sowohl kSrperlieh wie geistig sebr angestrengt th~itig ge- 
wesen. Yon dem t:Iausarzt des Patienten erfuhr ieh, dass derselbe seit etwa 
�88 Jabren (diese Notiz stammt aus dem tterbst 1887), also seit dem Sommer 
1886, fiber ein Oef/ihl yon Spannnng und Schwiiche der Naeken- and tIals- 
museulatur, besonders tier linken Seite, zu klagen hatte; diese Empfindungen 
strahlten naeh der linken Sehulter bin aus. Dabei bestand eine gewisse 
Par~isthesie in tier LIaut der iinken Wange nnd war das Kauen sehwierig 
und schmerzhaft geworden. Aueh das Sehlueken maehte]~Ifihe, der Speichel 
sammelte sieh in abnormer Weise an; ausserdem waren zeitweise Anffille 
x, on Spasmus glottidis und ein krampfhafter fIusten besonders des Abends 
nnd des Naehts aufgetreten. Der  K o p f  wurde  schon damals  nu t  mit  
g f i he  richtig balaneirt: er kippte oft naeh vorn und den Seiten bin fiber. 
Dabei war Patient allmb~blieb immer mehr abgemagert, so dass er Ansgangs 
des Winters 1888 nut etwa 50 kg wog. Bei dem grossen nnd schlanken 
Nann liess sich nun (Anfang Mg~rz 1888) neben einer allgemeinen Abmage- 
rung eine ausg'eprb~g~e A t r o p h i c  der Nm. eueullares, splenii, der supra- 
und infraspinati, sowie der deltoidei naehweisen; ,die elektrisehe Erregbarkeit 
dieser lIuskeln war ganz enorm herabgesetzt, eine deutliehe Entartungs;- 
reaction abet nieht sieher naehzaweisen. Obgleieh ebenfalls mager~ zeigte~ 
doeh die 5Inskeln der Ober- nnd Unterarme keine ausgesproebene A~rbphie; 
das Gleiche war in Bezug anf Atrophie und Funetionsfb~higkeit mit den 
kleinen Nuskeln an tier Hand tier Fall: erstere bestand nieht, letztere war 
vorhanden. /)ie Bewegungen der Arme in den Scbultergelenken kamen nur 
mangelhah zu Stande, ganz besonders sehleeht abet konnte der Kopf  be 2 
wegt  werden; derselbe sank naeh  v o r n  znr  Brus t  he rab  und konnte 
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aur mit H~ilfe der unter das Kinn gebraehten Eiand uaeh aufw~irts oder naeh 
hinten gebraeht werden. Fibrilliire Zuekungen bestanden nieht, wohl aber 
eine dutch die Dyspnoe bedingte Hitaetion der Reste der Cueullarismuseu- 
latur. Diese Dyspnoe trat bei selbst nut geringen KSrperbewegungen sehr 
leieht auf. Die spitze,  schmale, atrophisehe Einsenkungen  zei- 
gende Zunge war noeh frei beweglieh und komlte auch nocb fiber die Zahn- 
reihen gebraeht werden: Singen unmSglieh, das Sehlueken besonders fester 
Bissen sehr ersehwert.  Das @aumensegel erseheint in seiner Function 
intact: obgleieh die Lippen noeh leidlieh gut funetioniren, wird doeh das 
Spreehen dem Kranken sehr sehwer. Der obere Faeialisantheil, die Sinne, 
die Psyche jedenfalls frei: abet aueh die elektrisehen geaetionen der yon 
den unteren Faeialisf~sten versorgten Gesiehts- sowie die tier Zungenmuseu- 
latur kommen prompt za Stande. Obgleich die Funetionsfiihigkeit'der Beine 
intact ist (die Kniephi~nomene sind beiderseits vorhanden) wird doch das 
Gehen dureh die sehr leieht eintretende Dyspnoe besehwerlieh. Sensibilit~ts- 
stSrungen bestanden zur Zeit keine. 

Wie erw~hnt sah ieh den Kranken nur einm~l: etwa 3 Monate sp'~ter 
lSSS endete der Ted seine Leiden. 

Eine Section wurde nieht gemaeht. 

Dieser Kranke, Herr B., war ein leiblicher Vetter des Herru 
L. und ein Grosscousin des Herrn P.: die Mtitter der Herren B. 
und L. waren Sehwestern. 

Frau B.  (Mutter des dritten Kranken) ist sicher an e i n e m  
R f i c k e n m a r k s l e i d e n ,  fiber dessen Natur aber n~here Auskunft 
yon keiner Seite zu erhalten war, etwa im Alter yon 50 Jahren 
(eher etwas ~lter), zu Grunde gegangen; der Vater lebt, eine 
Schwester leidet an mannichfachen nervSsen Beschwerden (fnnc- 
tioneller Natur);  ein sonst ganz gesunder Bruder der Verstor~ 
benen zeigt nach den Angaben des Hausarztes k e i n  K n i e -  
p h ~ n o m e n  (mir selbst war es nicht vergSnnt, diesen tterrn 
jemals selbst zu 'sehen). 

Ueber die Eltern des Herrn L. (des zweiten Kranken) steht 
Folgendes lest: Der in hSherem Alter an einer Lungenentziin- 
dung (?) verstorbene Vater des Patienten war nicht nervenkrank. 
Dagegen litt die zwischen 50 und 60 Jahre alt gewordene Mutter 
(Schwester der Frau B.) lSngere Zeit an einer KrankheiL deren 
wesentlichste Symptome (Herrn Geh.-R. ( ]~ i te rbock bin ieh fiir 
diese Notizen zu bestem Dank verpfliehtet) in einer A b m a g e -  
r u n g  der  Ha l s -  u n d  N a c k e n m u s c n l a t u r  bestand: tier Hals 
wurde sehr ranger, die Mm. eueullares atrophirten, der  K o p f  
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sank s t e t s  naeh  vorn iiber, die Oberextremitiiten waren 
atrophiseh und fast vollkommen gel'a.hmt: es gelang ihr nicht, 
die H/inde an den Mund zu bringen, sie m u s s t e  ge f i i t t e r t  
werden. - -  Der Gang war nur zuletzt etwas affieirt. 

Zwei TSehter dieser Dame sind gesund, die eine an eben 
jenen Herrn P. verheirathet, dessert Leiden ieh zuerst besehrieb; 
ein Sohn ist der Herr L., dessen Krankheit an zweiter Stelle 
mitgetheilt ist; ein anderer Sohn, den ieh nieht kenne, sell ge- 
sand sein. 

Herrn P.'s Mutter ist eine gesunde, noeh lebende Frau: sein 
Vater abet, der Vetter der Frauen L. und B. starb relativ fdih 
(vor vollendetem 50. Lebensjahre?) an einer Krankheit, die sicher 
das Gehirn betheiligte, so welt ich aus den Angaben yon Leuten, 
die ihn noch kannten, entnahm (er hatte grosse Projecte, wollte 
arts Strassenerde Torf machen u. s.w.). Er musste gegen das 
Lebensende hin in eine Anstalt untergebracht werden. 

Von den 4 oder 5 Kindern des Herrn P. ist, soweit mir 
bekannt, nur der 'glteste als kleiner Knabe sehr nervSs gewesen, 
er sehreckte des Naehts oft auf, sehrie sehr, war sehwer zu be- 
ruhigen und kam spgter in der Schule nur schwierig fort. 

Das sind die wenigen Notizen, die ich trotz vieler darauf 
verwandten Miihe, fiber die verwandtsehaftlichen Verhgltnisse 
der drei Kranken sammeln konnte, welche eine Zeit ]ang in 
meiner Behandlung standen (Herrn B. habe ieh, wie erwghnt, 
nur einmal gesehen). Es war nieht leicht, auch nur dieses 
Material zusammen zu bringen, da sich die iiberlebenden An- 
gehSrigen aus hier nicht zu ergrternden Gr~nden ungern und 
nut zi~gernd iiber die reich speeiell interessirenden erblichen Be- 
ziehungen ausliessen. Ich werde mir erlauben, am Sehlusse 
dieser Mittheilung eine kleine Tabelle zu geben, durch welche 
diese hereditgren Verhi~ltnisse in anschaulicher Weise illustrirt 
WeFdell. 

Ein Bliek auf die, wie ich leider zugeben muss, nieht in 
wiinsehenswerther AusNhrlichkeit gegebenen Krankengesehiehten 
der beiden gettern L. und B. zeigt, dass das Leiden bei beiden 
sieher ein sehr iihnliehes war. - -  In relativ knrzer Zeii (inner- 
halb 24--30 Monaten)begann, entwickelte sich und endete eine 
Affection, welche sich klinisch als eine fortsehreitende L~ihmung 
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und Atrophie der tiefen und oberfl/ichlichen Nacken- und der 
Schultermusculatur kennzeichnete, mit der eharakteristischen 
Eigenthiimlichkeit des Freibleibens der sonst bei spinaler Muskel- 
atrophie so friih und intensiv ergriffenen kleinen Hand-und 
Fingermuskeln. W'~hrend diese und die Muskeln der unteren 
Extremitiiten wenig oder gar nicht ergriffen wurden, verbreitete 
sich die Uihmung und Atrophie adseendirend auf die in der 
Med. obl. gelegenen Nervenkerne speciell des vagus, accessorius 
und hypoglossus, um schliesslich das klinisehe Bild der pro- 
gressiven Bulbarparalyse deuttich hervortreten zu lassen. 

Sehon dieser Absehluss des Krankheitsbildes mit den Sym- 
ptomen der Bulb~rparalyse und der schnelle zum Tode ffihrende 
Verlauf des Leidens trennt dasselbe, abgesehen yon vielen an- 
deren Unterschieden, yon denjenigen Formen der hereditbzen 
und famili~ren Muskelatrophien, welche man seit Leyden 's ,  
Mbbius', Erb's, Landouzy 's  und Ddjdrine's,  Westpha l ' s  
und Charcot ' s  Arbeiten als progressive primitive Amyotrophien 
(Chareot) oder als Dystrophia museularis progressiva (Erb) 
kennt~). - -  Die unteren Extremits waren in allen Fiillen fast 
his zum Todestage hin (vgl. Fall L.) frei und gebrauchsfiihig, 
yon hypertrophischen oder pseudohypertrophisehen Zustgnden an 
ihnen oder den Muskeln der Sehulter und der Arme war nieht 
die Rede, die Deltoidei, die Supra- und Infraspinati zeigten den 
gleieh hohen Grad der Atrophie, wie die Cueullares z.B. und 
entgegen der quoad vitam nicht gar so sehlimmen Prognose fiir 
die juvenile Form (Erb) zeigten unsere Fb,lle einen verh/~ltniss- 
m/~ssig rapiden und zum Tode ffihrenden Verlauf. Es ist, seit 
Duehenne  zuerst die Aufmerksamkeit darauf lenkte (Eleetrisa- 

Ieh verziehto darauf, an dieser Stelle ausfiihrliche Literaturangaben zu 
maehen und alle die einzelnen Autoren n a m e n t l i e h  aufzuffihren, die 
sieb um die K15,rung dieser Frage ~'erdient gemaeht haben. Nan ver- 
gleiehe besonders die Arbeiten E r b ' s :  Ueber die juvenile Form der 
p~ogressiven Nuskelatrophie etc. etc. Deutsehes Archly f. klin. Ned. 
Bd. 34. S. 467 (1884); ferner C b a r e o t :  Lemons sur les maladies du 
syst~me nerveux etc. Paris 1887. Legon X[V.;  ferner Fr .  S c h u ] t z e :  
Ueber den mit Hypertrophie verbundenen progressiven Muskelsehwund 
und ':ihnliehe Krankheitsformen. - -  Wiesbaden 1886. - -  ; siehe schliess- 
lieh einige iCAteraturangaben in des Verf ' s .  kleiner Mittheilung Berl. 
Min. Woehensehr. 1887. No. 41. 
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tion localis~e iii. Edit. 1872 p. 1096), bekannt, class bei diesen 
,,juvenilen ~' Formen der Muskelatrophie (n i ch t  spinaler Natur) 
auch die Gesichtsmuskeln mitleiden, wie einen derartigen Fall 
bekanntlich l~emak zuerst in Deutschland (Neurol. Cbl. 1884 
No. 15) mitgetheilt hat. Aber ausdrficklieh wird von diesem 
Autor sowie yon den anderen, welche sp~ter hierauf bezfigliche 
Mittheilungen machten, die A n n a h m e  e iner  B u l b g r k e r n -  
e r k r a n k n n g  zu r f i ekgewiesen ,  welche gerade in unseren F~I- 
len das Krankheitsbild so charakteristiseh gefiirbt hat. Anderer- 
seits konnte ich nut in dem nicht ganz reinen ersten, Herrn P~ 
betreffenden Falle und im 2. Falle des Iterrn L., an einzelnen 
atrophischen Muskeln fibrill/ire Zuckungen erkennen und das Be, 
stehen der Entartnngsreaction bei der elektrischen Untersuchung 
(nur im ersten Falle) deutlich naehweisen. 

Abgesehen nun yon jenen Krankheitsgrnppen, die man heute 
wie die Pseudohypertrophie der Muskeln, die E rb'sche juvenile 
Form, die Duchenne'sche Form der progressiven Muskelatrophie 
der Kinder, die erbliche (famili';ire) Form L e y d e n ' s  und sehliess- 
lich viele Uebergangsformen nut als Varietiiten e iner  Erkran- 
kungsform, nehmlich einer die Muskeln p r ims  ohne (patholo- 
gisch-anatomische) Betheiligung des Nervensystems befallenden 
Erkrankung auffasst, haben uns Charcot  und Marie  ~) und 
Schu l t ze  mit zwei ,,familigr" vorkommenden Formen yon Mus- 
kelatrophie bekannt gemacht, die hSchst wahrscheinlich primiir 
myopathischen Ursprungs n ieh t  sind. So beschreibt Schu l t ze  ') 
,3 derselben Familie angch5rige Kinder (das ~ilteste war 8 Jahre 
alt), bei denen Lghmungen in den Peroneal- und Tibialgebieten 
(bei dem 8j~hrigen auch an der Oberschenkel- sowie der Hand- 
und Fingermuseulatur) mit atrophischen Zustiinden und Ent- 
artungsreaction zur Beobachtung kamen. Verf. glaubt trotz 
offenbar vorhandener erblicher Anlage eine Liision peripheriseher 
Nerven als dem Leiden zu Grunde liegend annehmen zu sollen. 

~) Charcot et Marie, Sur une forme particuligre d'atrophie musculaire 
progressive souvent familiale dgbutant par les pieds et les jambes et 
atteignant plus tard les mains. -- Revue de Ngd. 1886. No. 2. 

2) Schultze, Ueber eine eigenthfimliche progressive atrophisehe Paralyse 
bei mehreren Kindern derselben Familie. Berl. klim Woehenscbr, 
1884. No. 41. 
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Charco t  und Marie berichten tiber ein ausgesprochen erb- 
liches und familigres, in die Kinder- odor Pubert'atsjahre fallen- 
des Leiden; welches an den Unterschenkeln mit Schw'ache und 
Atrophic beginnt, auf die 0berschenkel sich fortsetzt, nach 1 
bis 2 Jahren aueh die Handmuskeln ergreift, die Rumpf-, 8chul- 
ter-, Hals- und Oesiohtsmuskeln aber intact liisst. Es findet 
sich daboi Herabsetzung bezw. Verlust der 8ehnenphgnomene, 
es zeigen sich fibrillike Zuckungen und gntartungsreaetion. Die 
Sensibilit'at und das Allgemeinbefinden leiden wenig. Eine rein 
myopathische Krankheit liegt nach C h a r t e r  und Marie  nicht 
vet: eher kSnnte man dariiber verschiedener Ansicht sein, ob 
man es mit einer centralen (Pdickenmarks-) odor einer poriphe- 
rischen Affection (Neuritis) zu thun h a b e . -  Die Verfasser nei- 
gen mehr der erstercn Ausicht zu. 

Es bcdarf wohl keines Beweises, dass die hier yon dem 
aeutschen und von den franz6sischeu Autoren beschriebenen Zu- 
stiinde sich den oben erw'~hnten Oruppirungen der vcrschiedenen 
Affectionen rein odor primiir myopathischer Natur (wie es ja die 
Autoren seibst nicht gothan) nic ht einreihen lassen: andererseits 
bedarf es koiner Worte welter, um klarzulegen, wie sehr sich 
diese  Symptomencomplexe yon dem u n t e r s c h e i d c n ,  welchen 
wir bei unseren Kranken beobachten konnten. 

Lassen wit zuuiichst (tie verwandtschaftlichen oder die here- 
dit~tren und famili'aren Beziehnngen, welche bier vorliegen, bei 
Seite und beschr'anken wir uns darauf, die Erkrankung, se ies  
des Herrn L. odor des Herrn B. fiir sich zu betrachten, so dri~ngt 
sich vet Allem tier Gedanke auf, dass wit es in diesen Fgllen 
m i t d e r  s p i n a l e n F o r m d e r p r o g r e s s i v e n M u s k e l a t r o p h i e  
zu thun haben. Doch babe ich hier sofort, ehe ich in meinen 
Betrachtungen welter fortfahre, ausdracklich hervorzuheben, dass 
ich ohne die Untersttitzung yon 0bductionsbefunden und ge- 
naueren Untersuchm~gen tier erkrankt befundenen oder vermuthe- 
ten Organe nur yon der k l i n i s c h e n  E r s e h e i n u n g s w e i s e  der 
bier vorliegenden Krankheit reden dad. - -  Ieh vergesse des 
Weiteren auch nieht, dass W e s t p h a l ' ) ( u n d  naeh ihm andere) 
eine dem Bilde der cerobrospinalen grauen Degeneration iihn- 

~) Westphal, Arch. f. Psych. etc. 1883. Bd. X1V. 
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lithe Erkrankung des centralen Nervensystems ohne anatomi-  
schen Befund beschrieben hat, dass yon Oppenheim ~) Mit- 
theilungen vorliegen fiber einen Fall yon chronischer  pro- 
gress iver  Bulb/ i rparalyse  ohne ana tomischen  Befund~ 
dass Eisenlohr ~) einen Fall von Ophthalmoplegia externa pro, 
gressiva und f inaler  B u l b / i r p a r a l y s e  mit negat ivem Sec- 
t ionsbefund  publicirt hat. - -  Angesichts solcher Thatsachen 
ist gewiss eine grosse Bescheidenheit in der dutch eine Section 
nicht unterstfitzten Annahme dieser oder jener vermuthe ten  
Ver~nderung im Centralnervensystem oder an den peripherisehen 
Nerven geboten. 

Andererseits ist doch aber gerade ffir solche Krankheits- 
bilder, wie sic hier in der Affection der beiden Vettern ge- 
geben waren, die pathologisch-anatomisehe Grundlage bei an- 
deren fi.hnlichen F~llen nachgewiesen worden. Ich verweise in 
Bezug hierauf nut auf die der neuesten Zeit angehSrige Publi- 
cation yon S t r 5 m p ell (Ueber spiuale progressive Muskelatrophie 
und amyotrophische Seitenstrangsklerose. Deutsches Arch. L 
kliu. Med. Bd. '42 S. 230), in der neben anderen Befunden vor 
Allem der Ganglienzellenschwund im Rfickenmark im ersten Fall 
und daneben in zwei Fs von amyotrophischer Lateralsklerose 
auch eine Atrophic der Hypoglossuskerne und -wurzela festge- 
ste]lt wurde. Es ~st ja bekannt, dass die motorischen Leitungs- 
bahnen entweder absehnlttsweise oder in ihrer gesammten Aus- 
dehnung yon der Hirnrinde ab bis hinab zu den Muskeln er- 
kranken kSnnen, und dass einmal in der Ausdehnung  de r  
Erkrankung, sodann abet in dem mehr oder weniger  schnellen 
Ablauf  der Degenerationen die Eigenthfimlichkeiten zu suchen 
sein dfirften: welche die k l in ischen Symptomencomplexe tier 
s pi n ale n Form der progressiven Muskelatrophie, der progressiven 
Bulb/irparalyse und der amyotrophischen Lateralsklerose aus- 
machen. Keiner hat dies in neuerer Zeit fiberzeugender ausein- 
andergesetzt, als Kahler,  welcher in seiner ausgezeichneten 
hrbeit: ,,Ueber die progressiven spinalen Amyotrophien" (Zeit- 
schrift ffir Heilk. 1884. Bd. V. S. 169) die hier einschl~gigen Ver- 
h~ltnisse beleuehtet hat. 

~) Oppenheim, Dieses Archly Bd. 108. S. 522. 
e) Eisenlohr: Neurol. Centralbl. 1887. No. 15. 
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Bei dem Mange] spas t i seher  Ersche inungen  in un- 
seren F'~llen und dem schon in den ersten Zeiten der Krankbeit 
vor allem auffi~lligen Muske]sehwnnd der Nacken- und Schulter- 
gfirtelmuscu]atur, wozu erst in dem weiteren sp~teren Verlauf 
des Leidens die Erscheinungen der Bulb~rparalyse traten (ira 
Falle B. freilich waren sie, wie es scheint, ziemlich friih zugleich 
mit den atrophischen Zust~nden dec kNackenmusculatur vorhan- 
den), m5chte ich die besprochenen Fiille nicht als solche amyo- 
trophischer Lateralsklerose, auch nicht als Bulbih'paralysen, die 
sich spkiter erst mit den Erscheinungen progressiver Muskel- 
atrophie complicirt haben, auffassen, sondern die prim~re L~h- 
mung und Atrophie der Naeken- und Schultermusculatur in den 
Vordergrund stellen, welche durch eine Degeneration der grossen 
~hot0risch-trophischen Ganglienzellen im obe r s t en  Abschnitt des 
Cervicalmarks herbeigefiihrt wurde. Erst nachdem diese Affec- 
tion eine gewisse Zeit bestand, vielleicht aber aueh gleichzeitig 
mit ihr (Fall B.) trat beim Fortschreiten der degenerativen Pro- 
zesse auf das verl~ngerte Mark das Bild der progressiven Bul- 
b~rparalyse hinzu,, w~hrend im Gegensatz zu anderen iihnlichen 
Fi~llen das Leiden nach abw~rts hin fiber den 5.--6. Cervical- 
herren hinaus nieht fortschritt, vielleieht fibrigens nut deswegen 
nicht, well durch die Betheiligung der fiir das Leben wichtigsten 
Centren der Respiration durch den verh~iltnissmiissig frfih ein- 
tretenden Tod dieses F0rtschreiten unmSglich gemacht wurde. 

Ieh glaube auch nicht, dass der nut theilweise gelieferte 
Nachweis einer deutlichen Entartungsreaction in den atrophischen 
and gel~hmten Muskeln gegen das Bestehen einer spina]en 
Muskelatrophie spricht: ist es doeh auch bei der sehr viel lang- 
samer verlaufenden, dureh sehr allm~ihliehen Schwund der 
Ganglienzellen in der vorderen grauen Substanz bedingten pro- 
gressiven Muskelatrophien oft recht schwer, neben den meist 
deutlich vorhandenen Zeichen quantitativ verminderter Erregbar- 
keit bei einigen Muskeln, ja oft nur an bestimmten Faserzfigen 
derselben die unzweideutigen Zeiehen der Entartungsreaction 
nacbzuweisen. 

Aber ieh bestehe auch gar nieht darauf, in meinen Kranken 
zweifellose Triiger der spinalen Muskelatrophien der Lehrbfieher 
zu sehen: Die Art and der Verlauf ihres Leidens erinnert reich 
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vielmehr lebhaft an die Krankheit eines sehon vor 10 Jahren*) 
yon mir beobachteten und beschriebenen Mannes, dessen Leiden 
ieh als Poliomyelitis anterior chronica anspraeh und in meiner 
damaligen Auseinandersetzung yon der progressiven amyotrophi- 
schen Bulbi~rparalyse Leyden ' s ,  der typischen progressiven 
(spinalen Muske]atrophie) mit spiiter hinzutretender Bulb'arkern- 
li~hmung und der Charcot'schen scldrose lat&ale amyotrophique 
zu s&eiden versuchte. Ich wfirde reich nur wiederholen, wollte 
ich an dieser Stelle meine damaligen Ausffihrungen reproduciren: 
die klinische Uebereinstimmung in den 8ymptomen des a. a. O. 
yon mir mitgetheilten Falles und der in dieser Mittheilung be- 
sehriebenen ist eine sehr grosse. - -  Freilich fehlte mir auch da- 
reals, so wie jetzt leider, der endgfiltig meine Schlussfolgerungen 
zu einem vollen Beweise abrundende Obductionsbefnnd. Nun 
bat neuerdings Oppen be ira 5) in einem 15ngere Zeit beobacbte- 
ten Falle yon Poliomyelitis anterior chronica auch diese L/ieke 
dutch den Naehweis einer reinen Vorderhornerkrankung in seinem 
Falle erbracht, einer Erkrankung, die dnrch einen nahezu totalen 
8chwund der Oanglienzellen und sklerotische Entartung der 
Grundsubstanz charakterisirt war. Freilieh stellte sich das 
Krankheitsbild in der Oppenheim'schen Beobaehtung dutch 
eine ganz andere Vertheilung tier Oanglienzellenatrophir im Mark 
(sie betraf alle HShen) anders dar, als in unseren F'ailen: indess 
das Wesentliehe der yon jenem Autor uns iibermittelten Beob- 
aehtung liegt darin, dass ffir eine bisher nur klinisch bekannte 
und genauer studirte Krankheitsgruppe der pathologiseh-anato- 
mische Nachweis der Rfiekenmarksaffeetion, speeiell der atrophi- 
schen Zustgnde innerhalb der vorderen grauen 8ubstanz, geliefert 
worden ist. Man daft, wie ich meine, fiir die Poliomyelitis an- 
tiea ehroniea, wenn anders sie fiberhaupt yon der genuinen spi- 
nalen Muskelatrophie getrennt werden sell, dasselbe in Bezug 
auf ihre Verbreitung fiber die einzelnen Rfickenmarksabschnitte 
annehmen, wie eben f~ir die spinale Form tier progressiven 
Muskelatrophie selbst, die zwar gewShnlich in ganz bestimmten 

J) B e r n h a r d t ,  Ueber Poliomyelitis ehronica. Arch. f. Psych. etc. Bd. IX.  
Heft 1. 1878. 

-') 0 p p en  h e i m, Ueb~r die Poliomyelitis anterior chroniea. A~ch. f. Psych. 
Bd. XIX.  Heft 2. 
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Gebieten (zumeist des unteren Cervicahnarks) beginnt, aber nicht 
immer dort beginneu muss und in ihrer VerSreitungsweise so- 
wohl adseendiren (des tt~ufigen) wie descendiren kann. Ja e s 
fragt sich i iberhaupt ,  ob die Pol iomyel i t i s  cbronica ,  
d. b. eine dutch das Zugruudegehen der vorderen grossen mo- 
torisch-trophischen Ganglienzellen in der grauen Riickenmarks- 
snbstaaz charakterisirte Krankheit nicht  im Wesen t l i ehen  
das se lbe  ist,  wie die sogenann te  sp ina le  Form der 
progress iven Muskela t rophie  und nach den vorher sehon 
hervorgehobenen Kahler'sehen Anschauungen nut in Bezug auf 
die Sehne l l i gke i t  und die Ausdehnung ihrer Verbreitung 
in der vorderen grauen l~fiekenmarkssubstanz sieh yon dieser 
unterscheidet. 

[Iierauf habe ieh schon in meiner vorher erw'~hnten Publi- 
cation fiber die Poliomyelitis antica ehronica (Arch. f. Psych. IX. 
Heft 1) hingewiesen: bei der Besprechung des Falles maehte 
ich auf das Fehlen von Contracturzust'~nden aufmerksam und den 
Mangel der a l lm~hliehen Entwiekelung: ieh betonte, dass es 
sich sehon im Beginn um eine L~.hmung ganzer Muskelgruppen 
handelte, zu der sich (tie Atrophic rapide hinzugeselle, mit bal- 
digem fast vollkommenen Verlust der elektrischen Erregbarkeit 
solcher Muskeln, welche sonst bei der spinaleu progressiven 
Muskelatrophie (striete sic dicta) erst sp~iter ergriffen werden, 
als die Daumenballen und Zwisehenknochenmuskeln der Hand, 
welehe hier im Wesentlichen noch keine Einbusse erlitten hatten. 
Auch fehlten im Gegensatz zu der langsam verlaufenden Form 
der spinalen Muskelatrophie naeh Duehenne-Aran'schem Typus 
deutlieh ausgeprggte flbrilliire Zuekungen und die eharakteristische 
einfach quantitative Abnahme der elektrischen grregbarkeit, neben 
weleher die partielle Entartuugsreaction in einzelnen Muskel- 
b(iudeln'oft nur sehwierig nachzuweisen ist. Es ist sieher, dass 
:die Lehre yon der spinalen Form der progressiven Muskelatropbie 
und der chronischen Poliomyelitis vorl~ufig noch nieht als abge, 
schlossen betraehtet werden kann. Gemeinsam ist beiden 
Krankheitsformen (wenu unders man sic als yon einander ver- 
sehieden gelten lassen will), die pathologiseh-anatomische Grund- 
lage: der Sehwund der vorderen grauen Rfi&enmarkssubstauz, 
speeiell der grossen Ganglienzellen in dieser: ve r sch ieden  ist 
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nut der klinische Ablauf der grschdnungen. Aber auch nach 
dieser Richtung hin treffen wit Uebergangsformen an, deren Zu- 
sammengehSrigkeit fortgesetzte Forschungen sicher klar stellen 
werden. 

Wenn ich somit nicht Anstand nehme, die Krankheit, an 
der die beiden Vettern (und wahrscheinlich aueh deren M/itter) 
zu Grunde gegangen sind, als eine Art yon progressiver Muskel- 
atrophic (Poliomyelitis chroniea) mit hinzugetretenen Bulbgr- 
symptomen aufzufassen, so ist dies in gleicher Weise f/Jr den 
ersten Kranken Herrn P. nieht so unbedingt znzugeben. Un- 
zweifelhaft bestanden auch bei ibm die unzweideutigsten Sym- 
ptome einer Bulb'arparalyse: in tier Reinheit abet und mit den 
eharakteristischen Symptomen einer fortsehreitenden Atrophic 
der Naeken- und Sehultermuseulatur, wie bd seinen beiden 
Grossvettern und seiner Cousine (zugleieh seiner Schwiegermutter, 
wie wir sahen) trat des Leiden bei ihm nieht auf. Vielmehr 
seheint as sieh in seinem Falle, woranf schon oben hingewiesen 
wnrde, um dne disseminirte Erkrankung des Centralnerven- 
systems gehandelt zu haben, welehe abet immerhin dadureh aus- 
gezeiehnet war und dan famil i / i ren Cha rak te r ,  worm ich 
so sagen daft, wahrte, dass die haupts~chlichsten und ffir des 
Leben so ungemein bedrohlichen und aueh faetiseh zum lethalen 
Ausgang fiihrenden Localisationen des Leidens sehliesslish das 
verls Mark betrafen, wie bei seinen Verwandten in noch 
deutlieherer Weise der Fall gewesen ist. 

Es eriibrigt schligsslich noch darauf hinzuweisen, dass es 
sieh in den hier besproehenen F5llen mit allerhSehster Wahr- 
scheinliehkeit nieht  um eine Affection peripheriseher Nerven 
gehandelt hat, wie eine solche naeh dam oben Gesagten von Fr. 
Schultze f/it seine Beobaehtungen vermuthet wurde. Eher noch 
wiire hier eines yon Eisenlohr  (vgl. oben) gemaehten Befundes 
zu gedenken, der bei einem 18jghrigen, neuropathisch priidispo- 
nirten M'adchen, welches an einer Ophthalmoplegia externa pro- 
gressiva mit tinnier Bulbgrparalyse gelitten und schliesslich zu 
Grnnde gegangen war, die Ned. obl. und das Gehirn intact, die 
Hypoglossus-  und Vaguswurzeln  dagegen auffa l lend d/inn 
fand. Diese Wurzeln (auch die des Accessorius) enthielten viele 
schmale,  abet nirgends degenerirte Fasern. Die Nn. oculom., 
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abd., troehl, und die Faeialiswurze]n ebenso die Zellkerngruppen 
der Augenmuskelnerven waren normal. Vielleieht handelte es 
sieh nach dam Verfasser in diesem Falle um eine mangelhafte 
Anlage und Entwiekelung de rmi t  den abnorm sehmalen Fasern 
versehenen Nervenwurzeln und fordert somit diese Beobachtung 
zur Vorsieht in Betreff des Abgebens einer Diagnose dahin auf, 
dass nieht in jedem derartigen Falle eine organisehe Kerngebiet- 
l~ision angenommen werden darf. 

Wie dem nun aueh sein mag, jedenfalls stellten sieh unsere 
F~lle kl in iseh als besondere Formen hSehst wahrscheinlieh 
spinaler: jedenfalls nieht prim~ir myopathiseher, sieh mit Bulb~r- 
ke~nl~ihmung eomplieirender Atropbie der Sehulter- und Nacken- 
museulatur dar. 

In Bezug auf  die heredi t~iren Verh~ltnisse, welehe als 
~tiologisebe Momente bei der sp ina len  Form der  progres-  
s i r en  M u s k e l a t r o p h i e  hervorgehoben werden, '~ussern sieh die 
Autoren versehieden. - -  Naeh Leyden  ~) ist der Einfluss der Here- 
dit~t von mehreren Beobaehtern hervorgehoben. Chareo t  nimmt 
sie, naeh Leyden ,  als haupts~ehlichste Aetiologie der typisehen 
Form in Ansprueh. Ieh bin abet eher geneigt, zu glauben (sagt 
Leyden) ,  dass diese F~ille yon der typisehen Aran'sehen Krank- 
heit abzusondern sind. Dies ist bekanntlieh S. 525 des genann- 
ten Werkes yon Leyden  faetiseh dadureh geschehen, dass er 
seine ,,hereditgren Formen der progressiven Muskelatrophie", die 
wir heute als ,,myopathische" auffassen, sehon damals als der 
Pseudohypertrophie ungemein /~bntieh darstel}te, wie es fibrigens 
F r i e d r e i c h  zuerst und nach ihm andere (vgl. auch des Sehrei- 
benden Arbeit: Ueber progressive Muskelatrophie - -  Berl. kiln. 
Woehensehr. 1875. No. 10) schon gethan. 

In erster Linie ist als ~itiologisehes Moment ffir die pro- 
gressive Muskelatrophie, so ~iussert sich der neueste, die ver- 
schiedenen in letzter Zeit ersehienenen Arbeiten zusammenfassende 
Autor A. P ick  ') die HereditKt zu n e n n e n . . . ,  aber ffir die 
Mehrzahl dieser heredit/iren F/~lle, f/~hrt er fort, steht es jetzt 
ziemlich lest, class es sich bei denselben nieht urn die hier be- 

~) Leyden, Klinik der Rfickenmarkskrankheiten. IL S. 480. 
2) Pick, Eulenburg's Realencyzlop. Bd. XIII. S. 594. 1888. 
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sprochene (spinale) Muskelatrophio, sondern um die im Artikel 
Muskeldystrophie zusammengefassten Formen handelt. 

In Bezug auf die Aetiologie der chronischen progressiven 
Bulb~irpara]yse, wenn anders man dieses Leiden losgelSst yon 
allen Complicationen betrachtet, meint E u le n b u r g ') in seinem 
hierhorgehSrigen Artikel, dass constitutionelle, heredit~ire und 
famili~ire Veranlagung unzweifelhaft in manchen, aber keineswegs 
in allen oder auch nur in den meisten F~illen vorhanden sei. 
Ni~heres wird hieriiber nicht angegeben: auch Leyden und Erb ") 
~iussern sich hierfiber eher im negativem Sinne. 

Ein franzSsischer Autor, Ddjerinea), der sieh mit der Frage 
der Erblichkeit bei Krankheiten des Nervensystems speciell be- 
sch~,ftigt hat, bemerkt, dass weder bei der amyotrophischen 
Lateralsklerose, noch bei der progressiven Muskelatrophie (sei es 
Typus Aran-Duchenne ,  sei es der type scapulo-hum6ral naeh 
Vulpian), noch bei der paralysie labio-glosso-]aryng6e erbliche 
Momente nachgewiesen seien, im ausgesproehensten Gegensatze 
zu den myopathischen Formen (S. 200 u. 206). 

In Bezug auf die Bulbgrparalyse nun wgre doch an eine 
yon B erger  schon vor 11Jahren ( 1 8 7 7 . -  Vgl. Centrlbl: f. d. 
Med. Wissensch. 1878. S. 172) mitgetheilte Beobaehtung zu er- 
innern, die ich, mein damaliges Referat wiederholend, hier ihrer 
Wichtigkeit wegen noch einmal mittheile. - -  Neben der pro- 
gressiven and acuten Form der Bnlb~rparalyse unterscheidet 
Berger  noch eine bei Kindern im Alter yon 3--9 Jahren zu 
beobachtende, offenbar angeborne Sprachst5rung. Die Kinder 
spraehen trotz normal entwickelter Intelligenz und bei v511ig ge- 
sundem Geh6r hSchst mangelhaft. Es handelt sich um eine Ent- 
wickelungshemmung des bulb~iren Lauteentrums, am eine Parese 
der f/it Articulation und ])eglutition erforder]ichen Bulbiirnerven. 
Oft findet sich gleiehzeitig eine Parese einer KSrperhglfte. Die 

1) E u l e n b u r g ,  Re~leneyclop~idie Bd. IIL (1885.) S. 574, 
5) E r b~ Krankbeiten des Rfickenmarks und des verlfi, ngerten Marks. Leipzig 

1878. ILAbthlg. 8,485. Von pr:adisponirenden Momentea verdient 
n e u r o p a t h i s e h e  Be]astuug, allgemeine Nervositiit Erw~ihnung, spielt 
jedoeh gewiss nur eine Uutergem'dnete Rol]e. 

a) j. I )4 je r ine ,  L~h4r6dit~ dans les maladies du syst6me nerveux. Paris 
(Assdin et touzeau) 1886. 

Archly f. pathol. Anat. Bd. 115. Hft. 2, 15 
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Individuen gehGrten in einem Falle einer neuropathisch be]aste- 
ten Familie an, in einem anderen fanden sieh noeh andere 
angeborne Degenerationszeiehen: fehlende. Phalangen, Mangel 
reehtsseitiger Brustmuskeln, Schwimmhautbildungen an den Fin- 
germ Fortgesetzte elektrisehe Behandlung ist yon gutem Ein- 
fluss; im Laufe der Jahre kann es aueh zu spontanen Besserun- 
gen kommen. 

Mit der Erwiihnung dieser B erger'sehen Beobaehtungen 
ist zugleieh deren Versehiedenhei t  yon dem Symptotneneom- 
plex klargestellt, den unsere  Kranken darboten. Von zwei 
Mtittern (Sehwestern), welehe in hSherem Lebensalter, die eine 
sieher, die andere mit hSehster Wahrseheinliehkeit yon einer 
sehweren Atrophie der Sehulter-, Arm- nnd Naekenmuseulatur 
befallen und welehe dutch das fortsehreitende Leiden zu Grunde 
gegangen waren, stammen die beiden Kranken (Vettern), we!ehe 
ieh selbst beobaehten konnte. Bei beiden fand sieh eine sehwere 
atrophisehe L~hmung der Sehultergiirtel- undNaekenmuseulatur, 
bei beiden fand sieh die charakteristisehe Sehwiiehe in den Be- 
wegungen des Kopfes und tier Arme neben relativer Intaetheit 
der Hand- und Fingerbewegungen, bei beiden gesellten sich die 
Symptome einer bulbiiren Liihmung hinzu. - -  Es fehlten irgend 
bedeutender hervortretende SensibilitiitsstSrungen, die unteren 
Extremitgten blieben versehont: die atrophisehen und gel~hmten 
Muskeln batten ihre elektrisehe Erregbarkeit in hohem Grade 
eingebtisst, in hervortretender Weise waren fibrillgre Zuekungen 
nieht zu beobachten. 

Beide Patienten erkrankten in einem Alter zwisehen 30 
und 40 Jahren: in relativ sehnellem Verlaufe ftihrte die Krank- 
heit innerhalb 2--2�89 Jahren zum Tode. 

Die Schwestern tier beiden Kranken blieben verschont. 
In interessanter Weise sehliesst sieh die Krankheit des 

Grosseousins dieser beiden Patienten, des Herrn P., des Vetters 
ihrer Mtitter (deren Mutter eine Sehwester des Vaters des 
Herrn P. war; vgl. oben), an die ihrige an. Hier war der reine 
Typus der auf Nacken- und Sehultermuseulatnr besehr~nkten 
Muskelatrophie mit der so eharakteristischen Kopfhaltung zwar 
verwiseht: abet der lethale Ausgang wurde, wie bei seinen Gross- 
vettern und wabrseheinlieh aueh bei seinen Cousinen, deren 
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Miittern, aucl~ bei ihm durch die anf die Med. obl. fortschreitende 
Krankheit herbdgeffihrt. 

Ich glaube demnach durch das Vorangegangene in dieser 
Erkrankung verschiedener, ziemlich nahe unter einander ver- 
wandter Individuen eine ausgesproehene heredit':4re Form der 
progressiven, sieh mit Bulbgrparalyse eomplieirenden Muskel- 
atrophic beschrieben zu haben, welche sich sowohl yon den 
heredititren und familiiiren myopa th i schen  Formen dieses Lei- 
dens unterscheidet, als sic auch dutch das friihzeitigo Ergriffen- 
sein der tiefen Naekenmusculatnr, die baldige Betheiligung der 
Bulbii, rkerne, den schnellen zum Tode fiihrenden Verlauf und 
besonders  dutch  das  so deu t l i ehe  Hervo r t r e t en  der 
H e r e d i t g t  von den bisher bekannten Typen der spinalen 
progressiven Muskelatrophie in eigenthiimlicher Weise abweicbt. 

XII. 

Die Histogenese und Histologie der 
Lebercirrhose. 

Ein Beitrag zur Lehre yon tier p~thologischen Anpassung. 

Von Prof. Ackermann in Halle. 

(Hierzu Taf. VII.) 

Bereits ira Jahre 1880 hatten maine Untersuchungen fiber 
die ttistologie der cirrhotischen Potatorenleber mich zu dem Er- 
gebniss geffihrt, dass die bei dieser Affection bekanntiich ganz 
besonders in den Vordergrund tretende and anscheinend den 
gesammten Krankheitsvorgang beherrscheude Bindegewebsaeu- 
bildung nieht als eine directe  Folge der chronisehen Intoxica- 
tion durch Alkohol, sondern vielmehr als der Ausdruck einer 
demarkirenden Entziindung aufzufassen sei, welche ihrerseits erst 
bedingt werde durch eine Einwirkung seitens der vorher dutch 
den Alkohol veriinderten Leberzdlen (dieses Archly Bd. 80 
S. 421). Zu diesel" Ansicht bestimmte reich einestheils die in 
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