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XV. 

Weiterer Beitrag zur Lehre yon den heredititren 
und famili ren Erkrankungen des 

h'ervensystems. 

Ueber die spinal-neuritische Form der progressiven 
~uskelatrophie. 

Von Prof. Dr. M. Bernhardt in Berlin. 

Mehrmals schon war es mir vergSnnt, zu dem so wichtigen 
und interessanten Kapitel der Lehre yon den heredit~ren und 
familiiiren Erkrankungen des Nervensystems einige Beitr~ge zu 
liefern. Ieh verweise in Bezug hierauf auf die in diesem Ar- 
chive erschienenen Arbeiten: ,,Ueber eine heredit~re Form der 
progressiven spinalen mit Bulb~rparalyse complieirten Muskel- 
atrophie Bd. 115, tteft2, 1889; und: Beitrag zur Lehre yon 
den famili~ren Erkrankungen des Centra]nervensystems Bd. 126, 
Heft 1, 1891. Nachfolgende Zeilen bespreehen einen hierher- 
gehSrigea Symptomencomplex, welcher in den letzten Jahren 
die Aufmerksamkeit der Aerzte und besonders der Neuropatho- 
logen in hervorragender Weise in Anspruch genommen hat und 
zu dessen Erg~nzung und Erweiterung bezw. Erkl~irung ich in 
etwas beitragen zu kSnnen hoffe. Der Besprechung der yon mir 
beobachteten klinischen Thatsachen schicke ich naturgem~iss die 
Krankengeschichten voraus. 

1. Am 11. :November 1887 sah ich Frau L. zum ersten Male. Ihre 
Mutter lag damals an einem chronischen Nervenleiden, welches yon d e a  
Aerzten als progressive Muskelatrophie bczeichnet wurde, und an Diabetes 
krank darnieder. Seit Juli des Jahres bestanden bei Frau L. brennende 
Schmerzen im reehten Beine (yore Knie an dec Aussenseite herau 0 und 
leieht eintretende Ermfidung: seit kurzem nahm auch das linke Bein an der 
bald auftretenden Mattigkeit nach geringer hnstrengung Theil. Ich konnte 
damals auch mit Zuhfilfenahme des Jendrassik'schen Kunstgriffs keine Pa- 
tellarreflexe hervorrufen; ausserdem land ich die elektrische Erregbarkeit 
$~mmtlicher Muskeln der unteren Extremitiiten erheblich hembgesetzt. Di0 
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Psyche, die Sinnesorgane~ Blase, ]~Iastdarm fuaetionirten normal: nirgends 
bestanden ausgesproehene L~hmungen; die objeetiv gepr~ifte Sensibilit~t war 
durchaus intact. Der Urin enthielt keinen Zucker, kein Eiweiss. 

Diese einmalige Untersuehung war ich im December des Jahres 1888 
z u erg~nzen im Stande. Die Patientin geht ganz gut: sic bewegt alie Glie- 
der, aueh mit leidlichcr Kraft. - -  Ausgesproehene Atrophien sind nirgends 
zu sehen. Die Psyche, die Sinnesorgane sind intact. Die Kranke sieht gut~ 
die Pupillen sind gleich~ mittclwei~ auf Liehtreiz gut reagirend. Die oph- 
thalmoskopische Untersuehung erweist keine Auomatien. Die Knieph~nomene 
fand ieh dieses Mal deutlieh~ wenngleich sehr schwaeb and nur mit H/fife 
des Jendrassik'schen Verfahrens: sic lassen~ oinige Male hervorgerufen~ bald 
nach und sind nicht so bald wieder zur Erscheinung zu bringen. Die Kla- 
gen der Kran~ken bezogen sich aueh jetzt vorwiegend auf rage Sehmerzen 
bald im Arm~ bald im Bein: ganz speciell empfindet sic in der Tiefe (,am 
Knochen") des rechten Obersehenkels nach kaum �88 Gehea Breuuen 
nnd Mfidigkeit: nach kurzer Erholung kann sic dana wieder welter gehen. 
Die objectiv mit allen Cautelen geprfifte Sensibiliti~t an Hand, Fingern, Fuss 
und Zehen ergiebt absoiut gar keine Anomalien. Dagegen zelgte aueh dies- 
real wieder die genau ausgeffihrte Prfifung der elektrischea Nervenerregbar- 
keit (speeiell desreehten Peroaeusgebiets) eine enorme Herabsetzung derselben 
fiir den unterbrocbenen sowohl wie ffir den galvaniscben Strom, o hne j e d e  
Spur  e i n e r  T r i i g h e i t  der Zuckungen. 

Ich habe absichtlich diese beiden kfirzeren Status hier vor- 
angeschlckt, weft sic im Wesentlichen schon Alles das zeigen, 
was ich neuerdings (M~rz 1893), nachdem vier und ein halbes 
Jahr verflossen, wieder constatiren konnte. 

Frau L. ist eine schwiiehlich gebauto~ mittelgrosse Dame, zur Zeit 
45 Jahre alt. Sehon vor 20 Jahren~ giebt sic an~ ffihlte sic eine Schwilehe 
in den ,,Kn6cheln": im Jahre 1874 kniekte sic in pes ~r mit 
dem rcehten Fusse am und zog sich so eine Fraetur zu (ira 25. Lebens- 
jahre). In Bezug auf ihre Psyche, das Yerhalten der Sinnesorgan% die 
Function dcr Blase uad des Mastdarms ist aucb jetzt Abnermes nicht zu 
-~erzeichnen. Ihre ttauptkiagen beziehen sich nun, wie schon vet Jahren 
(wenigstens seit 1886/1887)~ auf die S c h m e r z e n ,  yon denen sic gewisser- 
maassen zwei d~rten unterscheidet. Einmal empfindet sic nach einer Er- 
mfidung, odor wean sic nicht angelehnt sitzt u. s. w. in der Tiefe sitzende, 
brennende Sehmerzen haupts~ehlich rechts und zwar am Oberschenkol ~on 
dem Knio ab nach oben bin, mehr an der Aussenseit% sodann am rechten 
Oberarm und am Rfieken an einer nach ianen veto reehten Schulterblatt 
gelegenen Stelle. Zweitons abor treten in Anf i i l len~ Paroxysmenweise, 
scheinbar ohne jedo ~ussere Veranlassung blitzartlg% ungemein heftige 
Schmerzen auf, z.B. am Handrfieken reehts oder auf dem Fussriicken~ spe o 
eiell am inneren (medialen) Rande des linken Fusses~ die einigo Minuten 
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andauern~ dana pl6tzlich verschwinden~ um eben so unmotivirt wiederzu- 
kehren. Diese Schmerzen haben in der letzten Zeit zugenommen. Die meisten 
Antinervina erweisen sieh gegen diese Anfi~lle maebtlos~ nur :~Iorphium bringt 
etwas Linderung. Dabei giebt die Kranke an, dass nut auf der Vorder-, 
nicht auf der Aussenfiiiche des rechten 0berschenkels ein taubes Geffihl be- 
stehe. Objectiv aber konnte auch die sorgfiiltigste, wiederholt angestellte 
Prfifung weder dort~ noch sonst wo eine Abweichung yore b~ormalen in der 
Empfindung der verschiedensten Geffihlsqualit~ten nachweiscn, auch nicht 
an don Fingern und den Zehen. 

N e b e n  den eben geschildcrten Schmerzen klagt Patientin welter fiber 
ein bald nach kurzem Gebrauch der Glieder, speciell der Beine~ auftretendes 
E r m f i d u n g s -  a n d  M a t t i g k e i t g e f f i h l .  Die Extremit~ten sind mager, 
d~inn [Umfang des rechten Vorderarms~ 10 cm unterhalb des Olecranon~ 
20~5 cm; Umfang des rechten Oberarms (Mitte) 23 cm; Umfang der rechten 
Wade 28 cm], speciell gilt dies yon den Waden and dem unteren Drittel 
der Oberschenkel: die Musculatur ffihlt sieh welch und sehlaff an. Abet 
abgesehen yon dieser allgemeinen Magerkeit und einem entsehieden unbe- 
deutcnden Eingesunkensein der ersten Zwischenknochenr~ume an den Rficken- 
fl~chen beider H~nde ( n i c h t  der anderen Spatia interossea) ist yon einer 
auf einzelne Muskelgebiete beschriinkten Atrophie nichts zu sehen. Nirgends 
besteht eine L~hmung der willkfirliehen Bewegungen; die Kranke geht, steht, 
sitzt, erhcbt sich "~om Stuhl, streckt und beugt die oberen und unteren Ex- 
tremitiiten in allen Gelenken und setzt etwaigen Hindernissen einen ziem: 
lich kr~ftigen Widerstand entgegen. - -  Speciell kommen Beugungen und 
Streckungen der H~nde and der Ffisse~ der Finger un d der Zehen, Spreizen 
and Wiederann~ihern derselben frei und leieht zu Stande. Keine Steltungs- 
anomalie der Beine und Ffisse: keine abnormen Verf~rbungen der blassgelb- 
lichen Haut~ weder an den Fingern~ noch an den Zehen~ keine Oedeme, 
nirgends abnorme K~lte~ oder W~rme~ oder Cyanose. - -  Ueber die intaete 
Sensibilitfit isi oben sehon gesprochen: Das Knieph~nomen (mit Jendrassik ~- 
schem Kunstgriff untersucht) fehlt rechts und ist links in nut mi~ssiger In- 
tensit~t her~orzurufen. - -  Fibrillate Zuckungen konnte ich nirgends deutlich 
wahrnehmen. Ungemein fiberraschend~ aber die schon vor Jahren festge- 
stellten Untersuchungsergebnisse auf's Neue best~tigend~ gestaltete sich 
neuerdings wieder die e l e k t r o d i a g n o s t i s c h e  E x p l o r a t i o n .  Fast alle 
Muskeln~ jedenfalls abet die die Bewegungen der Extremit~ten vermittelnden 
zeigten sowohl bei directer~ wie (namentlieh deutlieh beim N. radialis) bei 
indireeter Reizung eine in manchen Bezlrken scheinbar verschwundene~ 
jedenfalls aber so hochgradig herabgesetzte Erregbarkeit gegen beide Stromes- 
arten~ dass der Gegensatz der freien und in einzelnen Gebieten aueh kraft- 
vollen aetiven Bewegungen gegen die minimMen Erfolge st~irkster elektrischer 
Erregung ungemein deutlich hervortrat. So konnte ich z. B. yore rechten 
N. radialis aus (Umschlagsstelle am Oberarm) weder bei fiber einander ge- 
sehobenen Rollen mit dem faradischen Strom~ noch bei 15 M. A. und mehr 
(Batteriestrom) irgend eine Reaction der activ sehr gut fungirenden Hand, 
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und •ingerstreeker erzielen, w~ihrend dieselben direct gereizt zwar ebenfalls 
erst bet hohen Stromst~rken reagirten, aber~ was hier gleieh ein ffir alle 
Male bemerkt werden soll, nie ia tdigen, sondern stets in kurzen~ prompten~ 
wenngleieh schwaehen Zuekungen. - -  Eine deutliche Entartungsreaction 
babe ich in keinem der untersuchten Nerv-Muskelgebiete (N. radialis~ ulnaris~ 
medianus, cruralis, peroneus~ tibialis~ axillaris, faeialis~ hypoglossus) beob- 
achten kSnnen. In gleicher Weiss wie die Erregbarkeit des N. radialis 
zeigte sieh auch die der Nn. peronei und tibiales and erurales herabgesetzt~ 
weniger, wenn aueh stets noch deutlieh im Vergleich mit einem Gesunden~ 
zeigte sich die Erregbarkeit im Ulnaris- und Medianusgebiet vermindert; es 
bedurfte bet ether Prfifungselektrode yon 1o qcm Quersehnitt immer ether 
Stromst~rke yon fiber 8--10 M. A. uad ffir die Tibial- und Peroneusnerven 
fiber 15--20 M. A., am fiberhaupt, dana abet, wenn aueh schwache, so doeh 
prompte und blitzartige Zuckungen zu erzielen. (Dieselben Resultate erhielt 
ich bet Untersuchungea mittelst des Giirtner'sehen Pendels.) Der activ sehr 
gut functionirende Deltamuskel zeigte selbst bet fiber einander geschobenea 
Rollen bet faradiseher Reizung fiberhaupt keine Reaction, ebenso wenig die 
Mm. ~r der Oberschenkel. Diese tterabsetzung der Erregbarkeit theilt 
trotz vollkommener Freiheit and guter Ausbildung s~mmtlicher mimisehen Be- 
wegungen der N. facialis und die yon ihm innervirten Muskeln des hntlitzes: 
gut und prompt reagirt allein, so wie bet Gesunden, die Zungenmusculatur. 

Mit der In~tuenzmaschine geben die ]]and- and Fingerstreeker am 
Rficken des Vorderurms d i r e c t  gereizt sowobl bet Funken- wie bet dankler 
Entladung prompte Zuekungen (bet sti~rkeren StrSmen): veto N. radialis aus 
erzielte ieh keine Reaction. Der auch activ eben so wie der ~I. deltoideus~ 
biceps~ brachialis internns gut funetionirende supinator longus wird bei 
dunkler Entladung bet einer Funkenstreeke yon 2--3 mm deutlieh zur Con- 
traction gebracht. 

2. Die S c h w e s t e [  der eben beschriebenen Dame, 43 Jahre alt, unver- 
heirathet~ hatte ich Gelegenheit einmal zu sprechen und~ soweit es die Um- 
st~nde erlaubten~ zu untersuchen. Die Dame ist klein~ verwachsen (skolio- 
tisch) und deswegen schon 1864/65~ also in ihrem 14. uad 15. Lebensjahre 
bet einem 0rthop~iden in Behandlung gewesen. Schon damals sell ihre ,Un- 
empfindlichkeit" gegea elektrisehe Reize bemerkt worden seth; 1866 wurde 
sic dann yon G r i e s i n g e r  eben dieser ,Geffihllesigkeit" gegen Elektricit~t 
wegen genauer untersucht. Dieses Friiu]ein, welches (M~irz 1893) alleia 
geht~ steht, in der Wirthschaft th~tig ist u. s. w. klagt, dass sic bet schnel- 
lem Gehen bald Luftmangel habe~ und bet grSsseren Anstrengungen leicht 
ermiide; ihr Allgemeinbefinden abet ist sehr gut. Nirgends zeigt sic L~ih- 
mungserscheinungen, nament]ich sind die oberen Extremitiiten durchaus in 
allen Gelenken fret beweg[ich: ihre Psyche, die Sinnesorgane, die Hirnnerven 
zeigen keine Anomalie, Blasen- und Mastdarmfunction ist intact. Anch die 
Bewegungen der Beine sind in den ]]rift- und Kniegelenken fret. Die Ffisse 
aber (ich konnte nut den rechten sicher untersuchen) sind eigenthfimlich yon 
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vorn naeh hinten verkllrzt und erseheinen yon der 8ohle nach dem R~icken 
zu verdiekt. Der linke Fuss, den ich nicht sah, soil sich ganz ebenso ver- 
halten und wie der rechte in Varo-equinus-Stellung stehen. Die Dame kniekt 
mit den Ffissen oft urn: die etwas plantarfleetirten Zehen sind livide roth. - -  
Der ganze Untcrschenkel i s t s  e hr diinn: die Condyli interni des Schienbeins 
und des Oberschenkels (den ich in Bezug auf sein Volumen leider nicht 
untersuchen konnte) stehen medianw~its vet. Diese  V e r b i l d u n g  der  
Ff isse  t r a t  sehon veto 6. oder  7. L e b e n s j a h r e  an d e u t l i e h  in d ie  
E r s c h e i n u n g .  Die Knieph~nomene fehlen. Die G1ieder der oberen Ex- 
tremit~t (ich konnte Unterarme und H~inde nntersuchen) sind sehmi~chtig und 
dfinn im Allgemeinen; eingefallen erscheinen nur die beiden ersten Zwischen- 
knoehenri~ume, es besteht abet k e i n e  sogenannte Klauenhand. 8ehr selten 
treten hier und da fibrilliire Zuekungen auf dem ttandrficken (Sehnen des 
M. extensor digit, eommunis) und im I. 8patium inferosseum auf, noeh spi~r- 
lieher und meist nur naeh starker elektriseher Erregung an den Sehnen des 
reehten Tibialis antieus und Extensor hallueis longus. Alle mir zugi~ng- 
lichen ~Iuskeln an den Armen oder Beinen (Oebiete der Nn. peroneus, tibia- 
lis~ ulnaris, medianus, radialis) reagiren n u r  auf sehr starke elektrische 
Reize: die Rolled des Sehlitteninductoriums (StrSme der seeund~ren Spirale 
zur Prfifung benutzt) m/issen stets fibereinander geschoben~ der galvanische 
Strom stets zu einer Intensitiit yon 16--20 M. A. gebraeht sein, ehe man 
bei direeter oder indireeter Reizung schwach% zu wirkliehen Loeomotionen 
nieht ausreiehende ]~uskdzusammenziehungen erzielt. So sehwaeh die Muskel- 
zuckungen aber auch sind, so sind sie doch kurz, pr0mpt, Die !r~ige: die 
Kathodenseh!iessungszuekungen walten vor. 

I n  deutlichstem Gegensatze zu ihrer /ilteren Schwester, 
Frau L., klagt diese Kranke n i e m a l s  fiber Schmerzen in den 
Gliedern. - -  

Naehzutragen wiire schliesslich noch, dass tier N. facialis bei vollkommen 
freien mimisehen Bewegungen weder vom Stature noch yon den Aesten aus 
mit Str5men zu erregen ist ,  welehe bei Gesunden die intensivsten Zuekungen 
auslSsen: diese Verhi~ltniss e sind bei der Sehwester, Frau L., besser als bei 
der ebenbeschriebenen unverheiratheten Dame, abet auch bei Frau L. er- 
seheint die elektrische Erregbarkeit des Facia]isgebiets im Vergleich zu einem 
Gesunden (eigne Person) noeh immer erheblieh herabgesetzt. 

Die Zungenmusculatur reagirt direct faradiseb gereizt wie bei Gesunden 
auch bci geringen Stromstiirken gut. - -  Sensibilit~tsstSrungen fehlen. - -  

Eine dritte Schwester der beiden Damen, Frau g., ist zwar leidend, hat 
aber nie ~hnliche Symptome dargeboten, wie die eben bespr0ehenen Patien- 
tinnen. Eine ,~ierte Sehwester Sell an hysterischer GeistesstSrung sehon seit 
l~ngerer Zeit erkrankt seim - -  

Von den E l t e r n  d i e s e r  Vier S c h w e s t e r n  lebt zur Zeit hocllbetagt 
(90 Jahre alt) und seinem Alter entsprechend !eidlieh wohl der Vater. Er 
hat hie ~h-nliehe Symptome~ wie (lie bei den beiden Sehwesternbesehriebenen~ 

Archly f. pathol. Anat. Bd. 133, Itft. 2, iS 
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dargeboten. Die Mutter dagegen, welcbe 73 Jahre alt im J-ahre 1890 vet* 
storben ist, war won ihrem 48. Lebeusjahre ab (seit 1864) leidend. Sie ffihlte 
zuerst SehwJiehe in den Beinen und klagte aueb sp~ter fiber Sehmerzen in 
den Armen. Seit 1870 ging sie allein nicht mehr aus: als sio 1875/76 
ihren damals leidenden Mann nach Teplitz begleitete, wurde sie schon im 
Rollstuhl gefahren: Jm Zimmer aber konnte sie, wenngleieh unterstfitzt~ noeh 
umhergehen. Handarbeiten verfertigte sie noeh bis 1885. Die Diagnose, 
welche -~on allen Aerzten~ welche sJe sahen uud untersuebten~ gestellt wurde~ 
lautete ,Muskelatropbie '~" dies hatte G r i e s i n g e r  im Jabre 1866 zuerst aus- 
gesprechen. 

Die Grossmutter (die Mutter der eben besehriebenen Frau C.) wurde 
einige 70 Jahre alt uud war stets gesund: der Grossvater abet starb sehon 
in jungen Jahren an Phthisis~ welehe auch sonst bei versehiedenen Familien- 
mitgliedern a]s erbliehe Krankheit bestand bezw. besteht. 

Der Sohn der zuerst beschriebenen Frau L., Enket der Grossmutter, 
welche an progressiver Muskelatrophie lift, ist gesund und zeigt keine an 
das Leiden seiner Grossmutter, Mutter und Tante erinnernden Symptome; 
namentlich besitzt er eine durehaus normale elektrische Erregbarkeit aller 
Nerven und Muskeln. 

Naehzutragen ist sehtiesslieh noeh~ dass die Grossmutter in ibrem 
68. Lebensjahre einen Scb]aganfall erlitten haben sell und in den letzten 
Lebensjahren zuckerhaltigen Urin entleerte. 

3. Im Jahre 1888 sah und untersuchte ich die damals 41 Jahre alte 
Frau F., leibliche Cousins der Frau L. 

Diese Dame~ welehe alle ihre Glieder frei bewegte, aueb stehen und (ira 
Zimmer wenigstens) ganz gut gehen konnte, klagte fiber ein auch schon 
naeh geringen Anstrengungen, besonders naeh dem Gehen eintreteudes enor- 
rues Ermfidungsgeffihl in den Beinen und fiber Brennen und Schwiiche- 
empfindungen im Kopf. Die Museulatur der Beine wurde damals won mir 
als auffallend d~inn constatirt: die Knieph~nomene wareu vorhandeu. - -  

Da ich sonst Abnormes nicht fund, glaubte ich es mit einem hoehgradi- 
gen neurasthenischen Zustand zu thun zu haben und traf meine Verord- 
nungen danach, obgleieb mir die bekannte Thatsache ihrer Verwandtschaft 
mit :Frau L. schon damals den Gedanken nahe braehte, es hier mit einer 
eigenthfimlichen Affection des Nervensystems, deren Wesen mir aber unbe- 
kannt  war, zu thun zu baben. 

Diese Patientin nun hatte ich Gelegenheit, Ausgang Miirz 1893 auf~s 
Neue und etwas eingehender zu untersucheu. Die Mutter der Frau L. und 
der Vater der jetzt in Rede stebenden kranken Dame waren Gesehwister. 
Der Vater der Frau F. starb im 72. Lebensjahre: er war im Grossen und 
Ganzen gesund. Die Mutter starb, einige ffinfzig Jahre alt, an einem Herz- 
leiden. Ein Bruder der Kranken ist verstorben~ ein zweiter ist vollkommen 
gesund und kr~ftig. 

Die zur Zeit 46 Jabre alte Dame glaubt, dass ibr jetziges Leiden vor 
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etwa 20 Jahren begonnen babe: Als Kind war sic hochaufgeschossen; schon 
damals wurde fiber ihre langen dfinnen Beine gespottet; auch knickte sic als 
M'~idcben oft mit ihren Ffissen urn. Die Patientin ist hoch gewachsen nnd 
zeigt speeiell an den Oberarmen eine gut entwickelte Muscu]atur; auch die 
Obersehenkel zeigen (aueh in ihrea unteren I)ritteln) keine besondere Ab- 
magerung. Dagegen sind die Vorderarme und tt~nde zart~ abel" nieht zu 
dfinn: keine Atrophic der Daumen- und Kleinfingerballenmuskeln: alle Be- 
wegungen der Finger, auch das Spreizen und Wiederann~hern derselben 
frei. A u f f a l l e n d  dfinn sind d i e U n t e r s c b e n k e l :  es betrifft dies sowohl 
die Wadenmusculatnr, als auch die an der Aussen-Vorderseite des Gliedes 
gelegene,  hlle Bewegungen in den Sehulter-(Ellenbogen-; Hand- und Fin- 
gergelenken~ sowie in den Efift-~ Knie- und Fussgelenken sind frei und 
leicb~ und~ was speeietl yon der Dorsal- und Plantarflexioa der Filsse gilt~ 
mit K r a f t  ausf~ihrbar. Aueh die Zehenbewegungen werden schnell und 
ausgiebig ausgefiihrt. Die K n i e p h i i n o m e n e  s i n d  wohl  e r h a l t e n ;  kein 
Dorsa]ktonus der F/isse. Die Sensibilit~t an den Ffissen und Zehen ist sehr 
gut. Die e l e k t r i s e h e  E r r e g b a r k e i t  siimmtlicber yon mir untersuehten 
Nerven und Muskeln an den oberen wie unteren Extremit~ten, speeiell die 
des Peroneus- und Tibialisgebiets, ist d u r c h a u s  n o r m a l :  yon Entartungs- 
reaction ist aueh nicht eine Spur vorhanden; aueh die direete Muskelerreg- 
barkeit ist eine durchaus normale. Patientin kann allein stehen und geben; 
an dem Gango ist Patbologiscbes nicbt zu entdeeken. Aber sehon wenigo 
Schritte, z. B. das Durchschreiten des Corridors der Wohnung strengt die 
1)atientin enorm an: sic b e k o m m t  dann S t u n d e n  l a n g  a n h a l t e n d e  
S c b m e r z e n  im Verlauf der Nn. isehiadiei. Diese Schmerzen scheinea ihr 
in der Tiefe mitten im Knoehen zu sitzen: sind die Sehmerzen sehr arg~ so 
,,benehmen" sie ihr ,den Kopf% Lancinirende Schmerzen fehlen: die oberen 
Extremit~ten schmerzen hie. Thatsiiehlich ist die Kranke sehon seitJahren 
nicht mehr ausgegangen, nut" gefahren: der Weg yon der im Erdgesehoss 
gelegenen Wohnung his zum Wagen bin und beim Naehhausekommen vom 
Wagen cur Wohnung zuriick genligt~ um sic vollkommen und ffir einen 
ganzen Tag zu ermfiden. Die Kranke liegt den Tag fiber viel und steht 
racist des Abends erst auf: in ihrer Wohnung bewegt sie sieh auf einem 
Rollstuhl vorw~rts. 

Patientin ist fibrigens psyehisch vollkommen frei, ehei" heiter, gesellig~ 
gespr~chig; abgesehen yon einer seit frfibester Jugend schon bestehenden 
Deviation des rechten Auges naeh innen ist an ihren Sinnesorganen und 
dem Verhalten der cerebralen Nerven nichts Abnormes wahrzunehmen. Das 
AlIgemeinbefinden ist gut - -  Appetit wohlerhalten, die Function der Blase 
und des Mastdarms intact. Die Menstruation erfolgt regelm~ssig. Patientin, 
welche fr/iher an maneherlei Magenbeschwerden litt, bat in letzter Zeit an 
Gewicht zugenommen. Die HerztSne sind schwach vernehmbar, der Puls 
klein, 70--80 Schl~ige in der Minute machend und in der letzten Zeit dann 
~and wann aussetzend. - -  Patientin ist kinderlos. 

18" 



266 

Fassen.wir das vorstehend ausffihrlicher Mitgetheilte kurz 
zusammen, so ergiebt sich zun~iehst, dass wir es bei den ver- 
sehiedenen Individuen mit einer Krankhe i t  zu thun haben, d i e  
den charakter des hefedi t i i ren und famil igren Leidens 
in ausgepr~gter Weise darbietet. 

Die beiden zuerst beschriebenen Schwestern stammen yon 
einer Mutter, welche Jahre lang an einer von den versehiedensten 
und bedeutendsten Aerzten als progressive Muske!atrophie be- 
zeichneten Krankheit ]itt. Die Grossmutter soll eiue gesunde 
Frau gewesen und jedenfalls von tier zur Zeit in der Familie zu 
beobachtenden Krankheit Verschont gewesen sein: der Grossvater 
hingegen starb relativ jung an Lungenphthise. - -  Der Vater der 
beiden Schwestern lebt noeh hente, hochbetagt, ist aber, abge- 
Sehen von den Besehwerden des Alters, leidlieh wohl. 

u den zwei anderen Kindern dieses Ehepaars (des n0ch 
heute lebenden Vaters und tier naeh Jahre langem Leiden ver- 
storbenen Mutter), gleiehfalls zwei Schwestern, leidet die eine 
an sehwerer Hysterie, wghrend die vierte, zwar Zur Zeit gleich/ 
falls krank darniederliegend, doch hie Symptome eines ernsteren 
Leidens des Nervensystems dargeboten haben solI . --  Ein Mutter- 
bruder der vier Schwestern, also der Onkel derselben, hat, selbst 
gesund und mit einer nicht nervenkranken Frau verheiratheti 
drei Kinder, zwei SShne und eine Tochter, yon denen diese 
Frau F.~ eine leibliche Cousine der vier vorhin genannten 
Schwestern, ein Leiden darbietet, welches zwar in manchen 
Punkten yon dem der zwei im Anfang genauer beschriebenen 
Damen abweicht, in anderen wieder recht erhebliche Aehnlich- 
keit mit demselben darbietet. - -  Ein Enkelsohn tier kranken 
Mutter der vier Schwestern, Sohn der Frau L., ist gesund und 
kriiftig. 

Des Leiden, um welches es sich hier handelt, hat also, 
uud des ist neben dem hereditKren und famili~iren Vorkommen 
der zwei te  herv0rzuhebende Punkt, bisher aus sch l i e s s l i ch  
weib l iche  Mitg l ieder  der  Fami l ie  betroffen: so welt die 
Erinnerung tier noch Lebenden reicht, sind die miinnlichen 
Mitglieder yon dieSem Nervenleiden frei geblieben. 

Sehwgche und Abmagerung der Beine, speeiell tier Muscu- 
latur des Unterschenkels, ein0 Verkriimmung und Verbildung 
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der F~isse, eine nur m~ssige Muskelentwicklung !iberhaupt, ohne 
besonders ansgesprochene atrophische Zust~nde, eine sehr leicht 
und schnell eintretende Ermfidung naeh nnr geringen Anstren- 
gungen das sind die bei der zweiten (unverheiratheten) Schwester 
yon mir constatirten Symptome. Dazu kamen einerseits noch 
vasomotorisehe StSrungen der Haut tier Ffisse und eine ffir fast 
alle untersuchten 1Serven und Muskeln deutlich constatirte sehr 
erhebliche Herabsetzung der elektrischen Erregbarkeit ffir beide 
Stromesarten, ohne dass es golang, sichere Zeiehen der Entartungs- 
reaction nachzuweisen. Bei vollkommen freier mimischer Be- 
wegung nahm auch der N. facialis und die von ihm vers0rgten 
Muskeln an der hochgradigen Herabsetzung der elektrischen 
Erregbarkeit Theil: aber auch die anderen, zumeist nur sehr 
schwer erregbaren Muskelgebiete der Extremit~ten~ so z. B. die 
der Arme, Hiinde, Finger zeigten trotz dieser enormen Herab- 
setzung der elektrischen Erregbarkeit wohlerhaltene active Be- 
weglichkeit. 

Die Function der Psyche, der Sinnesorgane, der Blase~ des 
Mastdarms ebenso wie die Sensibilit~t bleiben intact. - -  

Das Leiden begann bei der unverheiratheten Schwester in 
der Kindheit , bei der verheir/~theten Dame nach dem 20. Lebens- 
jahre. Im Ganzen und Grossen walten aueh bei dieser dieselben 
Erscheinungen vor wie bei der Schwester: Abmagerung der 
Unterschenkclmuseulatur, der unteren Pattie der Oberschenkel, 
wenig ausgebildetes und kr~ftiges Muskelsystem im Allgemeinen 
doch ohne ausgepr~igte atrophische Zusts (vielleieht abge- 
sehen yon den beiden ersten Zwischenknochenr~iumen an den 
tt.s enorme Herabsetzung der elektrisehen Erregbarkeit 
(ohne Entartungsreaction) aller der Untersuchung zugiinglichen 
Muskelgebiete (einschliesslich des N. facialis) ohne StSrung der 
aetiven Beweglichkeit. Desgleichen ist die Psyche, sind die 
Sinne, die Blasen-Mastdarmfunctionen intact und ist die ob- 
jectiv geprfifte Sensibilit~t fiberall wohl erhalten. 5iirgends be- 
stehen eigentliehe L~ihmungen; alle Glieder sind frei beweglich: 
aueh die Fiisse sind nieht verbildet (ira Gegensatz zu denen der 
Schwester) und kSnnen frei nach allen Richtungen bewegt wet- 
den. Im weiteren Gegensatz zu ihrer Schwester ist die ver- 
heirathete Dame gerade, schlank, ohne Verkriimmung der Wirbel- 
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s~iule. Wi~hrend sie nun weiterhin mit dem Fr~iulein die leichte 
Ermfidung naeh geringer Anstrengung theilt, kommen bei ihr 
die bei der unverheiratheten Schwester durchaus fehlenden, hier 
abet in grosser Heftigkeit auftretenden, in ihrer Eigenart oben 
ausffihrlieh geschilderten Schmerzen zur Erscheinung, welehe 
alas Krankheitsbild in ganz eigenthiimlicher Weise f~rben. 

Diese Sehmerzen, wenigstens im Verlauf des Ischiadicus 
und im Rficken, theilt nun mit dieser Leidenden ihre an dritter 
Stelle oben besehriebene Cousine, die Frau F. Auch bei ihr 
finden sich die abgemagerten~ stelzenartigen Unterschenkel, die 
sehon beim Kinde auffielen, auch bei ihr treten neben den 
Schmerzen Empfindungen hochgradigster Ermiidung in den Bei- 
hen selbst nach ganz unscheinbaren Anstrengungen ein~ Sehmerzeu 
und Sehw~chezust~inde~ welehe eine sonst wohlgebildete, nicht 
abgemagerte ira Ganzen eher lebenslustige Frau schon seit vielen 
Jahren geradezu "con dem gesellschaftliehen Leben fast voll- 
kommen ausgeschlozsen halten. 

Im Gegensatz zu den beiden zuerst beschriebenen Schwestern, 
ihren Cousinen, sind bier alle Muskeln und •erven fiir elek- 
trische Reize in normaler Weise erregbar. Auch bei ihr begann 
das Leiden (wie bei der ~lteren Cousine) mit dem Anfang der 
zwanziger Jahre: W~hrend aueh bier objective StSrungen 
der Sensibilitii.t nicht nachgewiesen werden konnten, waren die 
Knieph~nomene im Gegensatz zn den beiden Schwestern wohl 
vorhanden. Denn bei der unverheiratheten konnten si% wie 
oben bemerkt, iiberhaupt nicht nachgewiesen werden und bei 
der verheiratheten schienen sie zu Zeiten ganz zu fehleni bald 
waren sie nur einseitig, immer aber nur mit Miihe nachzu- 
weisen. 

Bei allen drei Kranken war die Abmagerung der Musculatur 
an den unteren Extremit~iten~ speeiell den Unterschenkeln, am 
meisten ausgepri~gt: fiber die Ffisse, die Beine, deren Schw~ehe, 
frfihzeitige Ermfidung, batten die Kranken zuerst und zumeist 
zu klagen. Ob dies bei der sicher an progressivem Muskel- 
schwund leidend gewesenen Mutter bezw. Tante der drei Kran- 
ken auch der Fall war, ist zwar mit absoluter Sicherheit nicht 
festzustellen, abel" nach den Aussagen der beiden Schwesteru 
(vgl. oben) mehr als nur wahrscheinlich. 
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Fibrill~re Muskelzuckungen waren, wean auch nur wenig 
ausgepr~gt, bei der jiingeren unverheiratheten Schwester zu 
sehen: bei der i~lteren, verheiratheten Dame~ waren sie, wenu 
iiberhaupt vorhanden, undeutlich und sp~rlich; sicher abet 
fehlten sie bei der Cousine der beiden Schwestern, der Frau F. - -  

Als ich vor 5 und 6 Jahren die Frau L. und Frau F. zum 
ersten Male sah, konnte ich mir nut klar machen, dass ich es 
mit einem mir in seinem Wesen nicht ganz verstiindlichen Leiden 
des Nervensystems und der Muskeln zu thua hatte. Ich wusste, 
dass die Mutter bezw. Tante der Damen an einer Muskel- 
atrophie Seit vielen Jahren litt: das sich mir darbietende Krank- 
heitsbild der Tochter aber unterschied sich doch so sehr yon 
denjenigen Nerven- und Muskelaffectionen~ speciell den Formen 
progressiver Muskelatrophi% die mir bis dahin genauer bekannt 
waren, dass ich fiber das Wesen des vorliegenden Leidens zu 
einer genfigenden Klarheit nicht kam. Diese Unsicherheit in 
der Diagnose bekenne ich um so freimiithiger, als ieh sie Jahre 
lang mit hervorragenden Krztliehen Collegen, welche von den 
Kranken aufgesucht worden waren, theilte. Als ich nun v o r  
jetzt etwa einem Vierteljahre die eine Kranke (Frau L.) wieder- 
sah, braehte reich die inzwischen erlangte Kenntniss und die 
Erinnerung an zwei ausgezeichnete Arbeiten sofort auf die~ wie 
ich annehme, richtige Auffassung der im Vorangegangenen be- 
sehriebenen Thatsachen. Ieh meine zuni~chst die Abhandlung 
yon Charcot  und Marie 1, betitelt: Sur une forme particuli~re 
d'atrophie musculaire progressive souvent familiale ddbutant par 
les pieds et les jambes et atteignat plus tard les mains, und 
zweitens die Arbeit J. Itoffmann's~: Ueber progressive neuro- 
tische Muskelatrophie. 

Ich glaube, ich daft es unterlassen, auf die bis zum Er- 
scheinen oben genannter Arbeiten publicirten Schriften fiber die 
in Rede stehende Affection nKher einzugehen, indem ich den 
interessirten Leser auf die sorgf~ltigen , in  jenen Abhandlungen 
vorhandenen Literaturangaben verweise. Charcot  und Marie  
resumiren ihre ausf[ihrliehen Mittheilungen in folgenden S~itzen: 

Es handelt sich in den yon ihnen besehriebenen F~llen um 
eine progressive Muskelatrophie, we]che zuerst die Fiisse und 
Unterschenkel befhllt und an den oberen Extremit~ten (zuerst 
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den Hi~nden~ spi~ter den Verderarmen) erst mehrere Jahro sp~ter 
sichtbar wird; also langsame Enfwiekelung. Die Muskeln an 
den proximalen~ dem Rumple n~her gelegenen Theilen der Ex- 
eremit~ten bleiben relativ intact odor erhalten sieh wenigstens 
f/it sehr viol 1Kngere Zeit so im Vergleich zu denen an den 
distalen Theilen der Glieder. Die Rumpf-, Schulter- und Ge- 
sichtsmuskeln bleiben frei, Die der Atrophie verfallenden 
Muskeln zeigen fibrills Zuekungen. An den ergriffenen Glied- 
absehnitten beobachtet man vasomotorisehe StSrungen. Be- 
merkenswerthe Sehnenverkfirzungen an den Gelenken , deren 
Muskeln atrophiren, sind nicht vorhanden. Die Sensibiliti~t ist in 
den moisten F~llen intact, in einzelnen F/~llen abet in verschie- 
dener Weise beeintr/~ehtigt. Auf einzelne Muskeln beschr~nkte 
Kr~mpfe (crampi, crampes) sind h~ufig zu beobachten. Die ent- 
arteten und degenerirenden Muskeln zeigen Entartungsreaetion. 
Die Krankheit beginnt gewShnlich in der Kindheit, o f t  bei 
mehreren Brfidern und Schwestern; bisweilen soll sie nieht allein 
bei Anverwandten, sondern auch bei den Eltern u. s. w. vor- 
handen (gewesen) sein. - -Sowei t  die franzSsischen A u t o r e n . -  
Ganz besonders eingehend hat nun J. Hoffmann alle diese ein- 
zelnen Punkte behandelt: an der Hand seiner aus der eignen 
Beobachtung und der Literatur gesammelten Erfahrungen will 
ich in Folgendem die eignen F~lle, und zwar zunKchst das 
Leiden der beiden Schwestern, reeapitu[iren. 

Dasselbe entwickelte sieh auf heredit~rer Basis und k~nn, 
worauf ich hier wohl nieht noch einmal einzugehen brauche, 
aueh als ein famili~ires bezeichnet werden. Von dem Einfiuss 
einer Infectionskrankheit auf die Entstehung der Krankheit (sehr 
h~ufig werden yon den Autoren Masern erwi~hnt) ist in unseren 
FEtlen nicht die Redo. 

Nach Hoffmann,  Charcot,  Marie nnd anderen kSnnen 
beide Geschlechter ergriffen werden, in welt fiberwiegender Zahl 
aber das m~nnliche. Dass dies in den yon mir mitgetheilten 
Beobachtungen n ieht  der Fall war, ist oben schon hervorgehoben 
und hash meiner Sch~tzung der in der Literatur aufzufindenden 
und mit Recht hierherzurechnenden F~lle bilden die erkrankten 
Frauen k~ die M~nner etwa ~- der Erkrankten. Die S~tze 
Hoffm an n's~ dass das Leiden bald yon Geburt ab vorhanden sein 



271 

kann, bald sich spiiter erst zeigt, und dass in ein und derselben 
Familie die versehiedenen Individuen in ganz verschiedenem 
Lebensalter erkranken, wird durch die Krankengeschichte unse- 
rer beiden Schwestern gut i]lustrirt, DeS weiteren trifft bei 
unseren Kranken zu, dass des Leiden meist an den unteren 
Extremiffiten beginnt, and erst sp~iter die oberen ergreift. Ueber 
das Verhalten der eigentlicheu Fussmuskeln kann ich leider 
niohts aussagen: sicher abet waren die Zehenbewegungen bei 
der iilteren Schwester ebenso wie die des Fusses selbst trotz 
der Schmalheit desselben und der Dfinnheit der Wade und 
Peronea]musculatur intact. Anders war dies bei der unver- 
heiratheten Schwester; hier konnte ich wieder aus hier nicht 
hergehSrigen Griinden die 0berschenkel nicht genauer unter- 
suchen, welche bei der verheiratheten Dame in ihren unteren 
Dritteln, sicher abgemagert waren. 

Naeh Hoffmann k~innen die tIi~nde bis in's sp~/tere Alter 
hinein frei bleiben: bei unseren Kranken fehlten abgesehen yon 
einer nicht sehr ausgepr~gten Atrophie der ersten Interosseal- 
muskeln die Zeichen der L~ihmung und Atrophie der fibrigen 
kleinen Handmuskeln; es bestand keine Klauenhand. Die fibri- 
gen Muskeln an den Unter- und Oberarmen waren im hllge- 
meinen mager und diinn, aber sie geniigten in Bezug auf ihre 
Function, um trotz dieser Abmagerung und trotz der nach- 
gewiesenen abnormen (hochgradig verminderten) elektrischen 
Erregbarkeit alle Bewegungen activ und mit leidlicher Kraft zur 
Ausffihrung zu bringen. Ein unbefangener Beobachter hi~tte 
sicher bei dieser in allen Gelenken freien Beweglichkeit der Glie- 
der und der Ges ich t smuscu la tu r ,  wenigstens bei der verhei- 
ratheten Schwester, hie eine schwerere Erkrankung der Muskeln 
und Nerven vermuthet, wie sie doch durch die elektrische Explo- 
ration als unzweifelhaft vorhanden nachgewiesen werden konnte. 

Muskelspannungen und Kr~mpfe in den Muskeln fehlten in 
meinen F~llen, ebenso, wie sehon erw~ihnt, die Kral]enhand; 
der paralytische Klumpfuss aber war, wenigstens bei der jfinge- 
ten Schwester, deutlich ausgepr~gt. Fibrilli~re Zuckungen sind 
yon einzelnen Autoren vermisst~ von anderen besehrieben wor- 
den; bei der jfingeren Schwester waren sie, wenn auch nieht 
stark ausgeprligt, deutlich vorhanden. 
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Dass die Sehnenreflexe (ich untersuchte speeiell den Patellar- 
sehnenrcflex) bei vorgeschrittenem Leiden oft fehlen, jedenfalls 
aber meist schwierig und in wenig ausgiebigem Maasse hervor- 
zurufen sind, kann ieh mit anderen Untersuehern best~itigen. 

Die Mehrzahl der Beobaehter hoben die meist enorme 
Herabsetzung bezw. das Verschwinden der elektrisehen Erreg- 
barkeit in den mehr oder weniger gel~hmten und atrophischen 
Muskeln hervor: einige unter ihnen, speciell Charcot -Mar ie ,  
Sehnltze ~, betonten das Vorkommen partieller oder completer 
Entartungsreaetion. In dem besonders genau yon He t fmann  
untersuchten Fall liess sieh naehweisen: Sehwund oder Herab- 
setzung der elektrischen galvanisehen und faradischen Erregbar- 
keit in dem ganzen willkfirliehen motorisehen Apparat, und 
zwar nieht allein der ~r sondern ebenso der Nerven und 
Ea R. in einem Theile derselben. 

Wie aus dem oben fiber den elek~rischen Befund Mitge- 
theilten hervorgeht, gelang es mir nicht, in deutlicher Weise 
die tr@e Zuckung der Entartungsreaction selbst in den am 
meisten atrophischen Muskeln in meinen F~llen nachzuweisen. 
Nut die enorme Herabsetzung der Erregbarkeit tier Nerven so- 
wohl wie tier Muskeln trat auf's Deutliehste hervor und in fiber- 
raschender Weise die Betheiligung an dieser hochgradig herab- 
gesetzten Erregbarkeit auch solcher Nervmnskelgebiete, welche 
activ yon den Kranken noch durchaus frei bewegt werden konn- 
ten. Der Betheiligung auch des Faeialisgebiets an dieser 
Anomalie ist oben schon gedacht worden. Diese Thatsache, class 
,,Nerv-Muskelgebiete mit so sehleehter elektrischer Erregbarkeit 
willkiirlieher Innervation vSllig gehorchten, ist yon H o ffmann 
besonders hervorgehoben worden, nachdem schon vorher Char te r -  
Marie (1. e. p. 121) in ausdrficklicher Weise darauf aufmerksam 
gemaeht hatten. 

Wie Eingangs dieser Arbeit erw~hnt waren bei der ~Iteren 
Sehwester ausser elnem subjectiv angegebenen Taubheitsgeffihl an 
der Vorderfli~che des rechten Obersehenkels keine objeetiv naeh- 
weisbaren Sensibiliti~tsstSrungen vorhanden. Dagegen bestanden 
das Krankheitsbild nicht nur modifieirende, sondern (speciell in 
letzter Zeit) so eingreifend nmgestaltende Schmerzen, dass bei der 
ira Ganzen nieht iibermi~ssig ausgepr~gten Atrophie der Muskeln 
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und dem Fehlen yon Verbildungen der Glieder es einem mit der 
Vorgesehichte der Kranken unbekannten Beobachter wohl recht 
sehwer werden konnte~ den Krankheitsfall richtig zu beurtheilen. 

Diese Sehmerzen erinnern (ich verweise auf  die oben ge- 
gebene Schilderung) ungemein an diejenigen, welehe bei der 
Tabes beobachtet werden. Sie waren theils anhaltend, nament- 
lich bei Anstrengungen auftretend und sehienen in der Tiefe der 
Glieder, in den Knochen zu sitzen, tbeils traten sic unverm~ttelt, 
blitzartig auf, bestanden einige Zeit, um dann plbtzlieh, wie sie 
gekommen, wieder zu verschwinden. Vergleicht man meine 
obige Besehreibung mit derjenigen, wie sie Chareot-Marie  in 
der Mittheilung ihres 5. Falles (Sultz) geliefert haben, so wird die 
grosse Aehnliehkeit beider Zust~nde sofort einleuchten. - -  Dieses 
Vorkommen sehmerzhafter Zust~nde ist, wie sehon Hoffmann 
hervorgehoben, yon versehiedenen Autoren (so z. B. ausser dutch 
Cbareot-Marie aueh yon Eiehhorstb,  Tooth 6, Donath 7, 
Hi~nel 8) betont worden. Da bei der j~ingeren Schwester die 
Sehmerzanfs vollkommen fehlten (ira Gegensatze zu ihrer iilte- 
ren Schwester war die Atrophie tier Wadenmuske]n und beson- 
ders die Verkrfippelung der Ffisse sehr ausgebildet), so iiess ich 
es mir angelegen sein, aus der mir zug~ngliehen Literatur die 
F~ille zusammenzustellen, in deren Verlauf yon den Antoren 
Schmerzen constatirt worden sind und sie denjenigen gegenfiber- 
zustellen, in denen die Abwesenheit dieser Sehmerzen ausdrfiek- 
]ieh hervorgehoben wurde. Es ergab sich hier, dass yon 23 Fi/llen, 
we]che in friihen Lebensjahren (vor dem 15. Jahre) als hierher- 
gehbrige erkannt waren (durchsehnittlicher Beginn des Leidens 
zwisehen dem 4. und 5. Lebensjabre) nur ein Individuum fiber 
Sehmerzen, ein anderes fiber Crampi zu klagen hatte, withrend 
yon 23 Fi~llen, bei denen der Beginn des Leidens sicher erst 
nach dem 15. Lebensjahre eintrat (durchsehaittliehor Beginn des 
Leidens zwischen dem 21. und 25. Lebensjahre), 9 Mal fiber 
Schmerzen in ausgesproehener Weise geklagt wurde. 

Ein ~hnliches Verh~ltniss besteht auch in Bezug auf die 
yon den Beobaehtern objectiv festgestellten Stbrungen der Sen- 
sibilit~t; bei den in frfiher Jugend erkrankten wurden zweimal 
sichere, zweimal nut eben angedeutete Sensibilit~tsanomalien 
notirt~ bei:den erst in sp~terer Zeit erkrankten deren 5 Ma]. 
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Diese 8ensibilit.;itsstiirungen iiusserten sich seltener in hyper- 
als in hyp~sthetischen Zust~inden: es bestanden verminderte 
Schmerzempfindung (gegen Stiche and faradische Reizuug), 
StSrungen des Tast- and Temperatursinns, Yersp~tung der Em- 
pfindungsleitung, abnorm lange Nachdauer derselben; namentlich 
die Herabsctzung der Schmerzempfindung gegen elektrisehe 
Reize finder sich in verschiedenen Beobachtungen (ausser den 
genannten noch bei Sachs", Donkin TM) betont. In einem Falle 
Charcot 's  ist auch yon einer Beeintr~chtigung des Muskelsinns 
die Rede. 

husgepr~igte vasomotorische StSrungen fanden sich an der 
Itaut der Fiisse nut bei der jfingeren unserer Kranken: bei 
beiden abet blieben die Psyche, die Sinnesorgane, die vege- 
tativen Funetionen, speeielt die Blasen- Mastdarmthg~tigkeit 
intact. 

Das von Charcot-Marie  in Frankr.eich uud yon Too th  
in England zuerst dargestellte und, wie wir geschen, yon Hoff- 
mann bald darauf mit besonderem Fleiss und Erfolge studirte 
Krankheitsbild fund im Jahre 1891 dutch letzteren Autor11 in 
seiner Arbeit: ,Weiterer Beitrag zur Lehre yon der progressiven 
neurotischen Muskelatrophie" eine erhebliche F6rderung und Er- 
weiterung. Wichtig ist zua~chst die aus eignen Beobachtungen 
und der neuesten Literatur in Bezug auf das vorliegende Leiden 
abstrahirte Thatsache, dass die Krankheit aueh einmal z u e r s t  
und am st'Xrksten an den Enden der oberen Ext remi t~ t  auf- 
treten kSnne oder an den Enden aller vier Extremit/iten zugleich 
oder bei verschiedenen Gliedern ein und derselben Familie zu- 
erst bald an den F/issen und Unterschenkeln, bald an den H/~n- 
den and Vorderarmen. Zweitens hebt Hoffmann die speciell 
x, on Dubreu i lh  1~ betonte Thatsache hervor, dass die mimi- 
schen Gesichtsmuskeln betheiligt werden kSnnen, und dass trotz 
vSllig normaler Function der Zunge und der Gesichtsmuskeln 
die betreffenden Nerveu ein abnormes elektrisches Verhalten 
darboten, wie er dies in zwei eignen F~llen constatiren konate. 
In Bezug auf die mimische Gesichtsmusculatur habe ich bei 
den oben beschriebenen Schwestern das Gleiche festgestellt. 
Ohne die Frage, ob die Krankheit wohl auch real mit einer 
Affection der Gesichtsmusculatur beginnen kgnne, zu entscheiden, 
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wirft sie Hoffmann doch auf, d e r  Zukunft die Entscheidung 
fiberlassend. 

Schliesslich hebt Hoffmann als yon dem seither bekannten 
abweiehend die in den Vizioli'sehen ~ Fi~llen (Erkrankung eines 
Vaters und seiner zwei SShne)beim Yater und dem i41teren 
Sohne vorhandene, sehleichend aufgetretene Amaurose in Folge 
yon Sehnervenatrophie hervor. - -  

Diesen yon Hoffmann betonten Abweichungen yon den in 
der Mehrzahl der hierhergeh~irigen Beobachtungen gefundenen 
Symptome glaube ich auf Grund der eignen beigebrachten F~lle 
noeh Folgendes hinzufiigen zu diirfen. Die jiingere der beiden 
yon mir beschriebenen Schwestern bietet in Bezug auf den Be- 
ginn des Leidens zwar durchaus den Tooth'sehen Peroneal type 
of progressive muscular atrophy, bezw. the per0neal form or leg 
type of progressive muscular atrophy von B. Sachs dar, aber 
es erscheint mii ~ doch auffallend, dass, abgesehen yon einer sehr 
m~issigen Atrophie der ersten Spatia interossea der H~nde und 
einer nur leichten Daumenballenabfiachung das Leiden trotz 
etwa 40j~.hrigen Bestehens in Bezug auf die sichtbaren Atro- 
phien, speciell der Hgnde, kaum besondere Fortsehritte gemacht 
hat. Dass eine grosse Reihe anderer Muskeln, abgesehen yon 
denen am Fuss und Unterschenkel, factisch erkrankt waren, 
beweist das nun wiederho]t besprochene Ergebniss der elektri- 
schen Untersuchung: auch das Facialisgebiet war, wie wir ge- 
sehen, davon nicht ausgeschlossen. 

Ueber zwanzig Jahre etwa leidet (vergl. oben) ferner die 
verheirathete i~l~ere Schwester. Die Tha~sache ]eichter Ermfi:: 
dung nach nur geringer Anstrengung ist geniigend hervorge- 
hoben, desgleiehen das im Grossen und Ganzen mit dem dec 
Schwester fibereinstimmende abnorme Verhalten der elektri- 
schen Erregbarkeit der KSrper- Und der mimisehen Gesichtsmus- 
keln. Aber die sonst das K r a n k h e i t s b i l d  sofort kenn-  
ze ichnende At roph ie  der Fuss- ,  Bein-,  Finger-  und 
Handmuscu la tu r  t r a t  in diesem Falle noch welt  mehr  
in den Hin te rgrund ,  wie bei der Sehwester. W~hrend abet 
ausgepr~igte atrophische Zusti~nde und dadureh bedlngte Ver- 
kriippelungen der Glieder fehlten und trotz zwanzigj~hrigen Be- 
stehens der Krankheit si~mmtliche Bewegungen gut ausgeffihrt 
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werden konnten, traten die theils andauernde% theils nach Art 
der tabischen auftretenden, lancinirenden, pl~itzlich entstehenden, 
plStzlich vergehenden Sehmerzen so in den Vordergrund~ dass 
nur fiber diese allein yon der Kranken geklagt wurde und nut 
diese Jahre lang die Aufmerksamkeit und die Bemiihungen 
der behandelnden Aerzte in Ansprueh genommen hatten. W~re 
nicht  aug den anamnes t i sehen  Angaben der Pa t i en -  
tin fiber die K r a n k h e i t  der Mutter  und aus d e r  
g le ichze i t igen  U n t e r s u c h u n g  der  j i ingeren Sehwes- 
t e r  die Aufkl~irung gekommen,  so hi~tte dieser Fall  
wohl noeL Jahre  lang, wie dies in der  Tha t  ja vorher  
der  Fall  gewesen,  keine genfigende Aufkl i i rung ge- 
funden. 

Darf man diesen speeiellen Fall mit den Worten franziisi- 
scher Autoren als eine forme fruste der in Rede stehenden 
Krankheit bezeichnen, als eine unvo l lkomme~ ausgeb i lde te  
Form des Leidens,  wie wir solche bei der Tabes~ der fleck- 
fSrmigen Degeneration des Nervensystems u. s. w. kennen? Ich 
glaub% dass wir hierzu in der That berechtigt sind, bei dieser 
Fatientin (Frau L.)sowohl~ als aueh vielleicht bei deren Cou- 
sine (Frau F.), Hier bestanden neben tier seit der Jugend sehon 
beobachteten Diinnheit tier Unterschenkel gar keine Bewegungs- 
stSrungen: ein in noch viel hSherem Maasse als bei ihren Cou- 
sinen aueh nach tier kleinsten Anstrengung eintretendes Er- 
m~idungsgef~ihl und Sehmerzen in den Beinen bildeten bei dieser 
Dame die hervorstechendsten Symptome. Trotz des Fehlens 
jeder eigentlichen L~hmung, trotz der wohlerhaltenen Sehnen- 
refiexe und der yon der ~orm in ~iehts abweiehenden elektri- 
schen Erregbarkeit mSchte ieh der heredit~ren und tamilii~ren 
AngehSrigkeit wegen, die diesen Fall mit denen tier beiden 
Sehwestern verbindet, de-nselben als ihnen m i n d e s t e n s  
nahe ve rwand t  zuz~hlen. Dass die pathologisch-anatomi- 
sehen VerhEltnisse, auf die ieh sogldeh kommen werde, in die- 
sere Falle der Frau F. andere sein miissen, als die dem Leiden 
der beiden Schwestern zu Grunde liegenden, ist selbstverstiind- 
lich: noch mehr als der Fall tier verheiratheten Schwester L. 
wfirde die Krankhe i t  der Frau F. den unausgeb i lde ten  
Formen oder v ie l l e i ch t  einer ganz besonderen bisher  



277 

noch unbekann t en  Abar t  unserer Krankheit zuzurech- 
non sein. 

Es ist der Verdienst Hoffmann 's ,  als Erster die wenigen 
pathologisch-anar Befundo, welche fiber das Leiden vor- 
liegen, ausfindig gemacht, als hierhergeh5rig erkannt und dem 
grbsseren ~irzlichen Publikum bekannt gegeben zu haben. 

In dem ersten yon Virchow 14 ver5ffentlichten Fall ergab 
die Autopsie: Degeneration tier peripherischen Nerven und 
graue Degeneration der Hinterstriinge, vorwiegend der Goll'schen 
Striinge, ferner fettige und parenchymatbse Degeneration der 
Muskeln. 

Im zweiten, F r i ed re i ch  1~ zugeh/irigen Fall bestanden 
Nerven- und Muskelveri~nderungen wie bei degenerativer Atrophie 
der Nerven, ferner Degeneration der Goll'schen Strange. Dieser 
in der ersten Hoffmann'schen Arbeit resfimirend wiedergege- 

benen kurzen Mittheilung der haupts/ichlichsten Befunde ~) ffigt 
tier Autor (1. e. p. 705) hinzu: bei Durchsicht der Besehreibung, 
die F r i ed re i ch  fiber die feineren Strukturver/inderungen der 
~Nerven und auch der Muskelu in seinen Fifllen giebt, wird man 
anerkennen mfissen, dass demselben die sp~ter mit dem Namen 
der periaxilen und pr/iwallerschen Neuritis belegten Nerven- 
verKnderungen nicht entgangen und nicht unbekannt waren. 

Der dritte pathologisch-anatomisehe Befund rfihrt yon 
Dubreu i lh  12 her; er stammt aus dem Jahre 1890; ich gebe 
ihn noch abgekfirzt nach dem Hoffmann'schen Resum6. Es 
bestanden sehr alto Veriinderungen in den Nerven, am st~irksten 
in der Peripherie, abnehmend gegen das l~fiekenmark bin, erst 
abktingend in den vorderen Wurzeln der Hals- und Lenden- 
anschweHung. An den Fasern die versehiedenen Stadien der 
pr/iwallersehen und wallerschen Degenerationen bis zu vblligem 
Faserschwund: diinne atrophische Fasern, solche mit Segmen- 
tirung, mit Markzerfall, solche endlieh, welche im Stadium der 
Regeneration zu sein scheinen. - -  Die Muske]ver/inderungen 
dementsprechend: 1) einfaeh atrophisehe Fasern mit erhaltener 
Querstreifung und Kernwucherung, 2) solehe mit verschwundener 
Querstreifung, Granulirung der Muskelsubstanz und betr/~eht- 

*) In Bezug auf die Einzelheiten sei bier auf die alles Wesentliche wio- 
dergebende Arbeit H off  m a n n ' s  verwiesen. 
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licher Kernvermehrung; 3) vSllig degenerirte Fasern und 4) hyper- 
trophische Fasern, deren Form abet unregelm[issiger ist, als die. 
jenige normaler. 

Die graue Substanz des R/ickenmarks (Vorderh6rner, Hinter- 
hSrner, Clarke'sche S~ulen) vSllig normal. Leiehte Vermehrung 
der Glia der Goll'schen Str~inge, welehe im unteren Theil des 
Dorsalmarks die ganzen Hinterstr~nge einnimmt; es handelt sieh 
nieht urn eine wahre Sclerose, die Nervenfasern siud nicht ver- 
mindert; dabei eine etwas st/~rkere Verf/~rbung der Pyramiden- 
seltenstrangbahnen. - -  

De r  Wichtigkeit des Gegenstandes Rechnung tragend bringe 
ich welter einen offenbar hierhergehSrigen, erst in allerletzter 
Zeit ver6ffentliehten Obduetionsbefund eines Falies yon ,ehroni- 
scher interstitieller und progressiver Neuritis der Kindheit'!, wie 
die Uebersehrift in dem mir zug~nglichen Referat des Mercredi 
m6dical No. 12 (veto 22. Miirz 1893), oder yon h y p e r t r o p h i :  
scher  und p rogress ive r  Neur i t i s  der Kindi~eit ,  wie die 
Arbeit ~on Ddjer ine und So t t a s  im grogr~s todd. 1893 No. 12 
betiteit ist.  

Die pathologisehe Anatomie des Leidens, sagen die franzS- 
sischen Autoren, ist noeh wenig bekannt; man habe gesagt, es 
handele sieh haupts/~ehlich urn Neuritis, abet es giebt vielleicht 
eine myelopathische oder selbst myopathische Variet~t. Ver- 
fasser haben zwei hierhergehSrige F~lle beobaehtet und in einem 
die Autopsie ausffihren kSnnen. Der Muskelsehwund war in 
beiden in bekannter Weise ausgepr@t gewesen, abet es bestan- 
den aueh St~irungen der Sensibilit/it, laneinirende Schmerzen, 
Augenph:~inomene, Ataxie, Kyphoskoliose. Anatomisch fand man 
eine interstitielle hypertrophisehe Neuritis, bis zum Mark auf- 
steigend und hier entsprechende L~sionen bewirkend. Der Urn: 
fang der Nerven ist verdoppelt, die Consistenz eine feste, die 
F/~rbung grau rSthlich. Die R(ickenmarkswurzeln sind drei-his 
viermal voluminSser (als normal), weich, myxoidem Gewebz 
~hnlieh. Histologisch besteht eine betr~chtliche interstitielle 
Neuritis mit vollkemmnem Schwund der myelinhaltigen Fasern. 
Die Hautnerven sind ebenso wie die intramusculs ver~ndert, 
. - - I n  den hinteren Wurzeln sind die NervenrShren yon einer 
mi~chtigen Scheide jungen Bindegewebes (mit spindelf~irmigea 
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Elementen) umgeben. Im Mark finder man der Tabes analoge 
Ver/~fiderungen, Sklerose des hinteren Wurzelzone in der Lumbal- 
gegend~ und Sklerose des Goll'schen Stranges in seinem hinteren 
Abschnitt am Halse. 

Die Autoren glauben, dass es sich um eine besondere Form 
neuritiseher Eikrankung handle, durch welche eine Muskelatrophie 
und zugleich eiue Tabes bedingt Wiirde. Bei dem einen noch 
tebenden Kranken kann man leicht die betsachtliche Volumens. 
zunahme der Nerven abseh/itzen. - -  

Soweit die franzSsischen Autoren: die ihren Befund er- 
g~inzenden klinischen Beobachtungen stehen noch aus, werdea 
aber wohl zweifellos bald verSffentlieht werden. - -  

~ Aibgesehen yon des yon den Verfassern in ihren Fiillen ein- 
real klinisch und auch pathologisch-anatomisch constatirten 
V61umenSzunahme der peripherisch6n Norven und der Rficken- 
markswurzeln derselben und deren eigenthfimlicher, myxoider 
Entartung best/itigen, Wie man sieht~ auch diese Autoren dio 
yon Virch0w ~ Fr iedre ich ,  Dubi 'eui lh  erhobenen Befunde 
welt verbreit-eter interstitieller Neuritis und Degeneration der 
peripherischen Nerven und ihrer Wurzeln, sowie einer speciell 
d i e  hinteren Partien' des. Markmantels des Riickenmarks; die 
Hinterstriinge, einnehmenden Erkrankung. :-- 

~Handelt es sieh um ein Leiden des Riickenmarks, so fi'ag~en 
sich schon Charco t -Mar ie  (1: c. p. 128)~ mit dem manes  bei 
der vorliegenden Krankheit zu thun hat, odor um eine multiple 
peripherische Neuritis? Die Entseheidung dieser Frage wird den 
genannten Autoren zufolge besonders schwierig in Anbetracht 
dei ~ F~ille, wo Schmerzen odor SensibilitatsstSrungen verschiede- 
nor :4rt nachgewiesen worden sind: obgleieh sie ( C h a r e o t -  
Mai~ie) bis zu einem gewissen Pankt eher ein Riickenmarks- 
leiden anzunehmen geneigt sind, scheint es ihnen doch schwer; 
definitiv diese Frage zu entscheiden. Soweit Charcot -Mar ie ,  
welche Autoren ebensowenig Wie Tooth bis zu ihrer Zeit fiber 
Sectionsbefunde verffigten und denen die VirchoW-Friedreich:  
sehen Beobachtungen unbekannt geblieben w a r e n . -  

In seiner ersten Arbeit kam Hof fmann  nach eingehender 
Beleuehtung und kritiseher Siehtung der his damn vorliegenden 
Thatsaehen zu dem Sehluss, ,,dass bei diesem Leiden eine De- 

Archly f. pathol. Anat, Bd. 133. Hft. 2. 1 9  
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generation in den peripherischen motorisehen und sensiblen 
Nerven vorliegen mfisse, ~hnlich oder gleich derjenigen, wie bei 
~oxischen L~hmungen". Des weiteren hebt Hoffmann die ~hn- 
lichen Schlussfolgerungen Sehul tze 's  hervor. Da dieser den 
Einfluss der Heredit~t bei diesem Leiden noch nicht geniigend 
kannte, so meinte er~ dass die unter gleich schgdlichen Ein- 
fiiissen aufwachsenden Kinder einer Familie aueh gleichartig 
erkranken kSnnten, da man sich (Schu l t ze )  nur sehr sehwer 
vorstellen kSnne, dass ein zuerst normal functionirender Nerv 
lediglich durch abnorm verlaufende Wachsthumsvorg~nge aus 
inneren Ursachen so degeneriren kSnne, dass er vSllig die Eigen- 
sehaften eines aus ~usseren Ursachen degenerirenden bekomme. 
Bekanntlich riihrt der Vorschlag~ das Leiden mit dem Namen 
,progressive neurotische Muskelatrophie" zu belegen, von Hoff- 
mann her: ausddicklich aber verwahrt sich dieser Autor da- 
gegen, dass er meine~ das Leiden verdanke seine prim~ire Ent- 
stehung einer Erkrankung der peripherischen blerven; ,denn es 
spricht/Vieles daffir, dass der Ausgangspunkt, der prim~re Sitz 
in den Centralorganen zu suchen ist und zwar in der grauen 
Snbstanz des Riickenmarks (und den Spinalganglien?)% - :  

Nachdem nun sp'~ter in der grauen Substanz des Riicken- 
marks im Friedreich'schen Falle krankhafte Ver~nderungen 
aufgefunden worden sind und die schon in den Virchow-Fried-  
reich'schen F~llen betonten Li~sionen der Hinterstri/nge des 
Marks dutch die neuen Befunde Dubreui lh ' s  and D~jer ine-  
Sot tas '  ihre Best~tigung gefunden haben, wird man noch mehr, 
Ms es frfiher der Fall oder fiberhaupt nur mSglieh war~ zu der 
Annahme einer bei dieser Krankheit neben einer sicheren Er- 
krankung der peripherisehen Nerven gleichzeitig vorhandenen 
Affection des gfiekenmarks gedr~ngt. Welche dieser Ver- 
~tnderungen, die des Rfiekenmarks oder die der peripherischen 
Nerven, als die prim~ire anzusehen sei, lasse ieh im vollsten 
Einverstiindniss mit Hoffmann durchaus unentschieden~ da zur 
Zeit noch zu viele Punkte in dieser Frage, welche auch ffir eine 
Reihe anderero Erkrankungen des Nervensystems aufzuwerfen 
wgre, unsicher und unanfgekl~rt sind. 

Nur auf einen Punkt erlaube ich mir die Aufmerksamkeit 
zu lenken, nehmlich auf die ebenfalls schon yon Hoffmann zur 
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Discussion gestellten Frage fiber die etwaige B e t h e i l l g u n g  
der Sp ina ]gang l i en  an der  E n t s t e h u n g  der Krankhe i t .  
Meines Wissens besitzen wir zur Zeit noch keine Untersuchun- 
gen fiber die mSglieherweise vorhandenen pathologischen Ver- 
~inderungen dieser Gebilde bei der hier besprochenen Krankheit: 
aueh in der freilich nur auszugsweise mitgetheil~en Besprechung 
ihrer Befunde erw~hnen D6je r ine -So t t a s  fiber diese Organe 
nichts. Wiehtig ist es aber woh], die neuerdings am ausffihr- 
]ichsten yon Marie 16 behandelte Frage fiber den Ausgangspunkt 
der R~ickenmarksver~nderungen bei der Tubes hier kurz zu be- 
riihren. Fiir die in den hinteren Wurze]n enthaltenen Fasern 
nimmt dieser Autor zwei Ursprungssti~tten an: einmal die 
Ganglienzellen der entsprechenden Spina]ganglien, sodann die in 
der Peripherie liegenden ganglion~ren Apparate. Dureh deren 
beider Erkrankung wird aufsteigend eine Erkrankung der Hinter- 
stri~nge (die centralen Fortss der yon der Peripherie her in 
sic einstrahlenden sensiblen Fasern) bedingt. Eine Vergnderung 
der Spinalganglien bei Tubes ist yon Oppenhe im und Siemer-  
l ing  17, vonBab insk i  18uud neuerdings yon R. Wol lenberg  19 
nachgewiesen. Es wurden, sagt Letzterer, nicht nut die Nerven- 
fasern und das interstitielle Bindegewebe, sondern auch die 
Gang]ienzellen pathologisch ver~ndert gefunden. Wenn einzelne 
dieser Vergnderungen auch eine verschiedene Deutung zulassen, 
so sind sic in ihrer Gesammtheit doeh als zweifellos kraukhafte 
aufzufassen. Es ist mithin der Nachweis erbraeht, dass die 
Spinalganglien bei der Tabes dorsalis in allen ihren Elementen 
pathologische Ver~inderungen aufweisen. 

Bei dem naehgewiesenen Einfluss, den die Spinalganglien 
nicht allein ffir die Integritiit der hinteren Wurzeln (und der 
Hintcrstrgnge?) sondern auch der peripherischen sensiblen Nerven 
haben, ist also an die MSglichkeit zu denken, dass ein Theil der 
pathologischen Ver~.nderungen, wie sic nun wiederholt als ein 
wesentlicher Bestandtheil des pathologisch-anatomischen Befun- 
des bei unserer Muskelutrophie nachgewiesen wurden, ihren Ans- 
gangspunkt yon einer Erkrankung eben dieser Ganglien nehmen, 

i n  demselben Sinne, wie ein Leiden der vorderen grauen 
Rfickenmarkssubstanz ffir die Ver~nderungen an den motorischen 
hTerven Verantwortlieh gemacht worden ist. Ich unterlasse es~ 

19" 
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auf diesea Punkt n~iher einzugehen, der yon Hoffmann mit 
grosser Sorgfalt sehon behandelt ist. 

Was die Diagnose  unseres Leidens betrifft und die MSg- 
lichkeit, dasselbe mit Sieherheit yon anderen Krankheiten zu 
unterscheiden, so sind nach dieser Richtung hin yon den meisten 
tier frfiheren Bearbeiter dieser Frage~ Charcot -Mar ie ,  Hoff- 
mann, Sachs und Anderen so eingehende Untersuehungen und 
Bespreehungen angestellt worden, dass ich nur auf einige wenig e 
Punkte noch einzugehen habe. 

Zuniichst ist zu beriicksiehtigen, dass des Leiden der pro- 
gressiven neurotischen Muskelatrophie, zieht man die bisher 
publicirten Einzelfglle in Betracht, iiberwiegend als ein famili~ires 
und nicht wenige Male als ein hereditgzes in die Erscheinung 
tritt. Sobald dies in einem Falle sieher constatirt ist, bekommt 
das ganze Krankheitsbild sofort eine Fi~rbung, welehe es yon 
5~hnlichen meist unschwer unterseheidbar macht. - -  So weiss man 
yon einem erbliehen oder familigren Vorkommen der Polio- 
myelitis chronica antica, der Syringomyelie, der Poliomyelitis 
entice acute, mit welehen Krankheiten die bier besproehene 
mSglicherweise einmal zusammengeworfen werden kSnnte, kaum 
etwas. Yon der Dystrophia museulorum progressive, welehe 
bekanntlich ebenfalls als erbliches bezw. Familienleiden auftritt, 
unterscheidet sich die neurotisehe Muskelatrophie dutch zahl- 
reiehe, wichtige Sympt0me , welche abet in den Bespreehungen 
der oben erw~hnten Autoren eine so eingehende Beri!cksichtigung 
erfahren haben, dass ich reich an dieser Stelle nicht veranlasst 
sehe, noeh einmal wieder daranf zuriickzukommen. Dass sich hier 
eventuell grSssere Sehwierigkeiten darbieten kSnnen, beweisen 
einige sehon yon den oben genannten Autoren hervorgehobene 
F/ille, bei denen man einzelne fCir die rein museul~re Atrophie 
sonst nieht eharakteristische Symptome, wie Entartungsreaetion , 
fibrillgre Zuekungen u.s.w., wenn auch wenig ausgepr~igt, gefunden 
hat. Umgekehrt finder man in der neuesten Literatur so z. B. 
yon Diihnhardt  2~ zwei den familiiiren Charakter darbietende 
F~lle yon guskelatrophie besehrieben, welehe dem Typus 
Cha reo t -Mar i e -Hof fmann  offenbar angehSrig [man vgl. das 
Original; bei der Sehwester fanden sieh Sehmerzen, fibrillate 
Zuekunge~a, (Muskelatrophie nur an den Hiinden)], doeh insofern 
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davon abweichen bezw. zwischen ihm und den rein myopathi- 
schen Formen in der Mitte stehen, als bei dem einen Kranken,: 
dem ~lteren Bruder .die Oberarme etwas volumin~is ~ erschienen 
and Aehnliches frfiher auch an der Oberschenkelmusculatur be- 
obaehtet worden sein soll und die Schwester dieses Kranken, 
deren Handmuskeln in charakteristischer Weise atrophlsch waren 
und bei der auch Schmerzen and fibrill~re Zuckungen notirt 
sind, einen w a t s e h e l n d e n  Gang and eiue auffa l le 'nd s tarke  
Museu la tu r  des Ges~sses und der Oberschenkel d a r b o t * ) . -  

Behalteu wir im Auge, was wir Eingangs dieser Betrach- 
tungen fiber ~,die Diagnose ~ hervorgehoben haben, dass die hier 
besprochene Form der progressiven Muskelatrophie eine nicht 
selten heredit~re, sehr oft famili~ire Krankheit ist, so wird diese 
Thatsaehe allein schon vor der Verwechslung mit derjenigen 
Affection schfitzen, welche wit als die chronische Form der 
multiplen aus anderen Ursachen entstandenen Neuritis kennen, 
Dass das acut einsetzende Leiden dieses Namens eben durch diese 
AeuitS~t schon and die ~tiologischen Momente yon dew hier in 
Rede stehenden getrennt werden kann~ ha t  schon t t o t f m a n a  
genfigend hervorgehoben. Wean aber die eigenthfimliche Form 
der progressiven neurotischeu Muskelatrophie isolirt bei einem 
Individuum angetroffen wird (Cha rco t -Mar i e ,  t t o f fmann ,  
Donath ,  Hfi lsemann :~ und vielleicht: noch andere i deren 
Arbeiten dem Vf. entgangen sind), so kann die Entseheidung, ob 
der betreffende Fall der chronisehen multiplen Neuritis angehSrt 
oder unserer Form der progressiven Muskelatrophie ungemeia 
schwierig werden. Diesen Bedenken und Schwierigkeiten in der 
Diagnose is~J auch in neuester Zeit dutch S tude  in seiner Dis- 
sertation: Zur Differentialdiagnose der progressiven neurotischen 
Muskelatrophie (Berlin 1892) Ausdruck gegeben worden. ~ :  

Dass bei der multiplen, acut~ subacut oder chronisch auf- 
tretenden Neuritis Schmerzen und SensibilitlltsstSrungen beob- 

*) Warum D ~ b n h a r d t  behauptet, dass C h a r c o t - M a r i e  ihre Ffi]le, 
trotzdem fibrill~tre Zuckungen vorhanden waren und Entartungsreaction 
constatirt wurde, als ein e Wenig beachtete Form der juvenilen ])Iuskeb- 
atrophie hinzusle]len scheinen, ist mir unerfindlich. Man braucht nur 
in der hrbeit der franzSsischen Autm'endie Seiten 127 und :128 nach- 
zulesen~ um zu erkennen, dass gerade das Gegentheil richtig ist. 
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achtet werden, ist so bekannt, dass ich darauf kaum n~iher ein- 
zugehen brauche. Ebenso bekannt ist die Thatsache, dass bei 
der Neuritis die mannichfaltigsten Ver~nderungen tier elektrischen 
Erregbarkeit derselben, partielle und vollkommene Entartungs- 
reaction beobachtet wird. Dass abet bei dieser Krankheit (der 
multiplen Neuritis) das schon yon Charco t -Mar ie  gefundene, 
auch yon g o f f m a n n  gesehene und eingehend besprochene 
Symptom sich finder, welches auch meinen, die beiden Schwestern 
betreffenden Beobachtungen die so charakteristische Fii.rbung 
giebt, ich racine die bedeutende Herabsetzung der elektrischen 
Erregbarkeit gar nicht gel~ihmter Nerv-Muskelgebiete, das babe 
ich in ausfiihrlicher Weise in einer Arbeit besprochen, welche 
in dem Samme.lbande zum Leyden-Jubil/~um unter dem TiteI: 
Ueber einen Fall yon multipler 5~euritis, ausgezeiehnet dutch 
schwere elektrische Erregbarkeitsver/~nderungen der hie gel~hmt 
gewesenen Nerven (auch der Nn. faeiales) erschienen ist. In 
dieser Abhandlung habe ich die hierhergehSrigen Arbeiten 
E. Remak 's ,  S t r i impel l ' s  und auch die Hoffmann ' s  (vgl. 
dort die Literatur) fiber die progressive neurotische Muskel- 
atrophic ausfiihrlich erwKhnt und gewiirdigt und, was die Er- 
kl~rung dieser merkwfirdigen Thatsaehen betrifft, reich auf den 
Erb -Hof fmann ' s chen  Standpunkt stellend die betreffenden 
Arbeiten Gombau l t ' s  und Le tu l l e s  (vgl. die Literatur in 
meiner so eben citirten Arbeit) geniigend hervorgehoben. Inter- 
essant erscheint mir besonders ffir meinen damals publicirten 
Fall die vollkommen elektrisehe Integrit~t der Zunge im Gegen- 
satz zu tier (gleichfalls nicht gel~hmten) mimisehen Gesichts- 
musculatur, eine Thatsache, die sich in meinen beiden, die 
Grundlage dieser Besprechungen ausmachenden, das Schwestern- 
paar betreffenden F~llen gleichfalls findet. 

Ein anderer Punkt, auf den ich weiter noch die Aufmerk- 
samkeit lenken mSchte, ist folgender. Von verschiedenen Autoren, 
die sich mit der Pathologic der multiplen Neuritis beschiiftigt 
haben, ist neben einer Ver~nderung tier peripherischen Nerven 
auch eine solche des I~fiekenmarks und zwar sowohl der weissen 
Substanz und der grauen Vordersi~ulen, aber aueh, was ich hier 
besonders hervorhebe, der h i n t e r e n  A b s c h n i t t e  des se lben  
festgestellt worden. 
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So land z. B. Pal  ~ in einem seiner zur Obduction gelang- 
ten F~lle van Polyneuritis neben segment';irer parenchymatSser 
Neuritis der peripherischen Nerven im Conus des Riickenmarks 
Kernvermehrung in den tiinterwurze!n, Ausfall yon Fasern, 
Hyperiimie der grauen Substanz. Im Lendenmark partielle 
Degeneration der Lissauer 'schen Zone mit vorwiegender Be- 
theiligung des Seitenstrangtheils. Im Halsmark zeigte sieh im 
Goll'schen Strang intensive Verbreiterung der Gliabalken mit 
geringer Betheiligung der Nervenfasern. - -  In einem andereu 
Falle (25ji~hriger Mann) fand Pal in den Extremitiitennerven 
starke Degeneration. Im Rfickenmark zeigte sich auf der HShe 
des 2. und 3. Halssegmentes intensive Degeneration im Goll- 
schen Strange und an der vorderen Peripherie des Vorderstran- 
ges. Im Uebrigen miissige Hyper~imie der grauen Substanz. In 
den Nervenwurzeln bier und da Degenerationszeichen. Aehn- 
liches land sich in einem etwas complicirteren 3. Falle~ so dass 
der Autor sich zu dem Schlusse berechtigt glaubt, dass  die 
Nerven in den L e i t u n g s b a h n e n  des R i i ckenmarks  in 
ganz g le i che r  Weise e rk r anken ,  wie in der Peri-  
pherie.  

Auch Vierordt  ~3 hat, wie ich schon vor Jahren hervor- 
hob ~, fiber Degeneration der Goll'schen Str~inge bei einem 
Potator berichtet, bei welchem aber Nerven und Muskeln selbst 
intact befunden worden waren. Auf die Betheiligung des gficken- 
marks an den pathologischen V er~nderungen bei multipler ~eu- 
ritis, speciell auf das Vorkommen ataktischer Zustiinde ist fibri- 
iibrigens wiederholt schon, ich erw~hne die Arbeiten Remak's ,  
Strfimpell 's~ meine eigne oben citirte, aufmerksam gemacht 
worden. 

In Beriicksichtigung der hier vorgebrachten Thatsachen ist 
es also sicher gerechtfertigt, in Bezug auf die Diagnose der 
p rogress iven  n e u r o t i s c h e n  M u s k e l a t r o p h i e  dann be- 
senders  v o r s i e h t i g  zu sein,  wenn s ieh de ra r t ige  F~lle  
ve re inze l t ,  ohne Naehweis  eines h e r e d i t ~ r e n  oder 

f a m i l i ~ r e n  Vorkommens  r e p r ~ s e n t i r e n  und wenn die 
E r k r a n k t e n  e rwachsene ,  n ieh t  mehr  d e m  K i n d e s a l t e r  
angehSr ige  Pe r sonen  sind. 

Obgleich aueh bei der progressiven neurotischen Muskel- 



286 

atrophie HirnnerVen betheiligt sein kSnnen; gerade so wle bei 
der multiplen Neuritis (ich erinnere an das Verhalten des N~ 
facialis, an die Betheiligung der Sehnerven u. s. w.), so s ind  
doeh bei diesem Leiden bisher schwerere, den t5dtliehen Aus- 
gang herbeiffihrende Bulbs eben so wenig' beSehtdeben, 
wie spastisehe Zust~nde der Extremit~itenmuskulatur. Nimmt 
man dazu den eminent :chronischen Verlauf des Leidens,i so 
wird eine Unterseheidung desselben yon der amyotrophisehen 
Lateralsklerose wohl nut ausnahmsweiseSchwierigkeiten bereiten, 
speciell dann nicht, wenn, wie fch imme!" wieder auf's Neue be- 
tone, in dem betreffenden Fall der Charakter der Heredit~t oder 
Familiariti~t ausgepr~igt ist. Von dem, was man frfiher im 
Gegensatz zur myopathischen Form der progressiven Muskel- 
atrophie als rein spinale, myelopathisehe Form derselben von 
dem sogenannten Typus Aran-Duehenne  besehrieben hat, ist 
neuerdings mi t  der fortsehreitenden Erkenntniss anderer Rficken- 
markskrankheiten, mehr und mehr abgebrSckelt. Die ni~here 
Bekanntschaft mit der Syringomyeli% der amyotrophischen 
Lateralsklerose, das genauere Studium tier ehronischen Polio- 
myelitis, die kritisehe Sichtung des yon vielen Seiten herbeige- 
brachten Materials (ich nenne bier an erster Stelle Ft. Seh ul t z e 95) 
haben gezeigt, dass reine F~lle Aran :Duehenne ' s che r  pro- 
gressiver Muskelatrophie eminent selten sind. Auch die Frage, 
ob es gestattet ist, die als Poliomyelitis ehroniea bekannte 
Rfiekenmarkskrankheit yon der spinalen progressiven Muskel- 
atrophie so streng zu trennen, wie es noch vor wenigen Jah- 
ren geschah, ist dutch Arbeiten von Str i impel l ,  Kahier ,  
Oppenhe im,  Hoffmann und dureh eigene Untersuchungen 
dahin entsehieden worden, dass dies zur Zeit kaum mehr an- 
g~ngig ist. 

Indem ieh in Bezug hierauf auf meine Arbeit~'6: ,,Ueber 
eine hereditiire Form der  progressiven spinalen mit Bnlb~ir- 
paralyse complicirten Muskelatrophie ~ verweise, glaube ich sagen 
zu kSnnen, dass zuniichst sehon die grosse Seltenheit reiner 
Formen chronischer spinaler Muskelatrophie, bezw. ehronischer 
Poliomyelitis eine Verweehslung mit der progressiven neuroti- 
schen Muskelatrophie verhindern kiinnen. Dazu kommt, dass 
das Leiden zumeist die oberen Extremit~iten en masse ergreift 
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urid fr'iih ausgesprochene L~hmungszustiinde setzt, dass Sensibi: 
lits vermisst werden, dass Bulbi~rerscheinungen rela~ 
tiv frfih hinzutreten lind dass in dem sorgf~iltig yon Oppen- 
helm untersuehten Fall das Riiekenmarksleiden sich als eine 
reine Vorderhornerkrankung darstell~e, charakterisirt durch einen 
nahezu totalen Schwund der Ganglielizellen in allen HShen Und 
sk]erotiSehe Entartung der Grundsubstanz: .In einem augen- 
scheinlichen Contrast zu der sehWeren Vorderhornerkrankung 
und zu der immerhin betr~chtlichen Muskelentartung standen 
die im Ganzen geringe Atrophie derperipherischen Nerven (auch. 
der Muskel~ste) und die wenigstens nieht erhebliche Degenera- 
tion der vorderen Wurzeln . . . . .  

Wenn Hoffmann in der Besprechung ' der differentiellen 
Diagnostik (Arch. f. Psych. XX, S. 696) sagt: Die Tabes 
dorsalis, d i e  multiple Skleros% die~ transversale chronische 
Myelitis, die heredit/ire Ataxie und die fibrigen Affeetionen 
der Medulla spinalis kSnnen bei der Differential ~Diagn'ose un. 
berficksichtigt bleiben wegen der allzugrossen Verschieden: 
heir der Krankheitserscheinungen im Vergleich zu  den iohen 
geschilderten (nehmlich der progressiven neurotisehen Muskel- 
atrophie), so stimme ieh im Allgemeinen zu. Nur gerade ffir 
die erste von Hoffmann genannten Krankheiten~ ffir d i e  
Tabes  mSchte ich doch hervorheben, dass ffir einige del ~ beob- 
achteten F/ille voa progressiver neurotischer Muskelatrophie ffir 
den untersuchenden Arzt immerhin Zweifel in Bezug auf die 
Diagnose entstehen kSnnten. - -  Sind neben nut geringf/igigen 
und wenig ausgepr~gten, oder wohl gar fehlenden Zeichen von 
Muskelatrophie (man denke an den ersten der hier mitgetheilten 
F/ille) lebhafte~ den Charakter der b]itzartigen an sich tragenden 
Sehmerzen vorhanden, findea sich weiter (lie yon Charcot- 
~ a r i e ,  Hoffmann und Anderen (vg]. oben) besehriebenen, den 
bei Tabes vorkommenden nicht un~hnlichen Sensibilit~tsstSrungen, 
besteht gar wie in den Vizioli 'sehen F~illen eine durc-h Seh~ 
nervenatrophie bedingte Amaurose oder wie in dem einen Falle 
Dubreui lh ' s  Enge der Pupillen und mangelhafte Reaction der- 
selben~ sind, wie in Vielen Fi~llen neurotiseher Muskelatrophie, 
die Kniephgnomene nur schwer, oder nur einseitig oder viel- 
leicht gar nieht naehzuweisen, so wird man es dem Untersueher 
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kaum veriibeln, wenn er gegebenen Falles an eine tabische Er- 
krankung denkt. Immerhin fehlen eine Reihe yon Symptomen, 
welche f/ir Tabes eharakteristisch sind: im Gegensatz zur Tabes 
fehlen, soweit bis jetzt aus den vorliegenden Beobaehtungen ge- 
schlossen werden kann, StSrungen in der Function der Blase 
und des Mastdarms, es fehlen ausgesproehene Symptome der 
Ataxie; die Anomalien der nervSsen und muscul~ren Antheilo 
des Sehapparats sind ungemein selten notirt, nut" als Ausnahmen, 
und was die i~tiologischen Momente  und die Anfangs-  
ze i ten  dieser Krankheiten in Bezug auf das Lebensalter betrifft 
gehen beide Affectionen so weit auseinander, dass, beriicksichtigt 
man noch das fr/ihzeitige und charakteristische Auftreten der 
Muskelatrophien, eine Verwechslung als wohl vermeidbar anzu- 
sehen ist. 

Das Gesagte gilt wie bei dem Aufstellen diffcrentialdiagno- 
stiseher Merkmale in dieser Frage fiberhaupt auch nur yon den 
vere inze l t  vorkommenden Fiillen neurotischer progressiver 
Muskelatrophie: sobald das Leiden als hereditSces odor famili~ires 
auftritt, odor wo gar beide Momente (Heredits famili~res Vor- 
kommen) sich vereint finden, giebt diese Thatsache allein schon 
den Anhaltspunkt zur Stellung der richtigen Diagnose und zur 
Vermeidung des Irrthums. 

Die Arbeiten des letzten Jahrzehnts haben uns ferner mit 
einer Erkrankung des ~Nervensystems bekannt gemacht, welche 
vordem kaum gekannt, heute als wohl charakterisirtes Leiden 
yon anderen s bei genauerer Prfifung wohl unterschieden 
werden kann, ieh racine die , , S y r i n g o m y e l i e " .  - -  Aueh mit 
dieser Affection kSnnte die hier besprochene verwechse]t werden. 
Bei der Syringomyelie haben wires ebenfalls mit einem allm~h- 
lieh, meist fibrigens an den oberon Extremitiiten (H~nden) be- 
ginnenden Muskelsehwund zu thun, der zwar oft einseitig be- 
ginnend und einseitig bleibend doch gelegentlich beide oberen 
Extremitii.ten ergreifen und sich auch auf die Beine fortsetzen 
kann. Auch das Vorkommen yon Schmerzen wird bei dem sy- 
ringomyelitisehen Symptomencomplex oft erwghnt, vor Allem 
aber hSchst eigenthfimlichc und fast regelm~ssigc Sensibilit~ts- 
stSrungen ganz besonderer Art. In einer grossenZahl derartiger 
F~ille bleibt die Berfihrungsempfindung entweder ganz verschont 
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oder erweist sieh nur leicht beeintriichtigt, im Gegensatz zu der 
tiefen Schiidigung, welche die Sehmerz- und Temperaturempfin- 
dung erleiden. Rechnet man noch dazu die in vielen F~llen 
yon Syringomyelie notirten, meist sehr sehweren trophischen 
StSrungen, welehe an der Haut, den Knoehen, den Gelenken der 
betroffenen Theile beobachtet werden, bedenkt man die hi~ufige 
Betheiligung aueh des Gesiehts und des Rumpfes an den StS- 
rungen der Sensibilitiit, das Hinzutreten von spastisehen Ersehei- 
nungen und Paresen an den Beinen, das bisher noeh nieht boob- 
achtete Auftreten dieser Krankheit in frfilier Jugend oder ~ei 
mehreren Mitgliedern einer und derselben Familie, so wird es 
wohl mSglich sein, gegebenen Falles dieses Leiden von dem hier 
zur Besprechung stehenden zu unrerscheiden. Dass Verwechs- 
lungen der Syringomyelie mit dem Symptomencomplex der pro- 
gressiven Muskelatrophie mehrfach vorgekommen sind, ist be- 
kannt und werde ich ge]egentlich noch mehrere derartige Bei- 
spiele auch aus der neueren Literatur mittheilen. 

Als Beze ichnung  ffir die im Vorhergehenden besprocheno 
Krankheit babe ich, Hoffmann folgend, bisher den Namen pro- 
gressive neurotisehe Muskelatrophie beibehalten. Warum Hoff- 
mann diesen :Namen gewithlt, hat cr in seiner im 20. Band des 
Archivs fiir Psychiatric niedergelegten Arbeit S. 707 aus einander 
gesetzt. In seiner neueren, in der Deutschen Zeitschrift fiir 
Nervenheilkunde publicirten Abhandlung w'ahlt Hoffmann ffir 
das von ihm beschriebene Leiden start des Wortes ,neurotisch" 
, ,neural"  (von ve~Qov  ~ Nerv), ,da dieses Wort auch ander- 
w/irts f/it Erkrankung der Nerven sensu'strict, im 6ebrauch" sei. 
Es ist bekannt, dass neuerdings Wa ldeye r  2~ in seiner zusam- 
menfassenden Abhandlung: ,Ueber einige neuere Forschungen 
im Gebiete der Anatomic des Centralnervensystems" folgendes 
Grundgesetz formulirt: 

,,Das Nervensystem besteht aus zahlreichen unter einander 
anatomisch wie genetisch nicht zusammenh/ingenden Nervenein- 
heiten (Neuronen). Jede 5Terveneinheit setzt sich zusammen 
aus drei Stricken: tier Nervenzelle, der Nervenfaser und dem 
Faserb/iumchen (Endb//umchen). Der physiologisehe Leitungs- 
vorgang kann sowohl in tier Richtung yon der Zelle zum Faser- 
b~umchen, als auch umgekehrt verlaufen. Die motorischen Lei- 
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tange~ ~erlaufenlnur in der Richtung yon der Zelle zum Faser- 
biiumchen, die sensiblen bald in der einen, bald in der anderen 
Richtung. 

Sind, wie man aus klinischen Grfinden und den bis jetzt 
"~orhandenen patho!ogisch-anatomischen Befunden allen hnlass 
hat  anzunehmen, b e i  dem hier besprochenen Leiden alle diese 
Theile in mehr oder weniger starkem Grade betheiligt (wobei 
ich auf die Frage, welsher der Theile als der primer erkrankte 
zu betraehten sei~ nicht eingehe), so w~re es vielleicht nieht 
unpassend, die besprochene eigenthiimliche Form der Muskel- 
atrophie als neuronale  zu bezeichnen. Ich fiirchte indess, dass 
dieser Name wenig Anklang finden kSnnte. Hoffmann scheute 
sich, der Krankheit den Namen ,,neuritische" zu geben, weil er 
der Ansicht war, dasses sieh thats~chlich mehr urn eine neuro- 
tische Atrophie, als um eine wahre Neuritis handelt. Bedenkt 
man aber, dass man bisher ohne besondere Serupel nicht allein 
die auf infectiSser Basis entstehende multiple Nervenaffeetion, 
sondern auch die bei Alkoholismus, Bleiintoxicatilon u, s. w. be- 
stehende Erkrankung der peripherischen Nerven als neuritische 
bezeichnet hat und fiberlegt man, eine wie grosse Summe yon 
Symptomen sowohl derartigen Neuritiden, als der hier besproehe- 
hen eigenthfimlichen Form der progressiven Muskelatrophie ge- 
meinsam sind, so daft man, glaube ich, diese Bedenken um so 
mehr fallen lassen, wenn man dem Beiwort neur i t i seh  noeh 
das andere, den Sitz (und vielleicht die Ursprungsst~tte) des 
Leidens kennzeichnende hinzuffigt, nehmlich spinal'  Als pro- 
gress ive sp ina l -neur i t i s ehe  Muskela t rophie  wfirde alsdann 
die Krankheit zwischen dan genuinen Myopathien und den rein 
myelopathisehen Formen der progressiven Muskelatrophie in tier 
Mitte stehen. Erinnert man sich des Weiteren, dass yon dieser 
spinal-neuritisehen Form eine grosse Anzahl you Einzelf~llen 
einen herediti~ren, eder familis oder combinirten Charakter 
tragen, in anderen F/~llen diese Eigenschaft abet nieht naehge- 
wiesen werden konnte, so wfirde sich die sp ina l -neur i t i sche  
Form der pro gressiven Muske la t roph ie  in zwei U n t e r -  
ab the i lungen  t rennen,  yon denen die eine als Atr0phia 
muscUlaris progressiva spinalis neuritica hereditaria sen familiaris, 
die~ andere ohne den Zusatz der letzteren Adjeetiva zu bezeich- 
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aen w~re. Ich habe in der vorliegenden Arbeit diesen Namen 
bisher nicht in Anwendung gezogen, sondern reich des mehr be, 
kannten, von Hoffmann zuerst gew~hlten bedient, theils nm 
nieht zu verwirren, theils um die neue, von mir vorgeschlagene 
Benennung erst vollkommen begriinden zu kSnnen. 

Wird eine derartige Benennung und Eintheilnng Anerken- 
nung finden, wird sie Bestand habeu? Ieh wage es nicht, dies 
sieher zu behaupten: ein jeder Fortschritt in der Erkenntniss 
kann eine zur Zeit bestehende Auffassung und Benennung einer 
Krankheit als nicht zu Recht bestehend erweisen. Der Unvoll- 
kommenheit seiner Leistungen sich stets bewusst zu sein, ist 
eine Eigenschaft, welehe einem wissensehaftlichen Arbeiter zu- 
kommt, yon weiterem Streben aber nicht abhalten darf. Als 
besonders interessant hebe ieh sehliesslieh noch Folgendes hervor: 

Die progressive spinal-neuritische Muskelatrophie erscheint 
in vielen der bisher bekannten F~lle als eine heredit~re oder 
familiare Krankheit: sie kann eben zugleich aIs heredit~res und 
familiares Leiden auftreten. 

[n einer Reihe anderer hierhergehSrigen Beobachtungen ist 
yon einem heredit~ren oder famili:~ren Vorkommen nichts bekannt. 

Es giebt aueh bei~ der hereditgren und familigren Form des 
Leidens, wie die Eingangs mitgetheiIten Beobachtungen darthun~ 
eigenthtim]iehe, gewissermaassen unvol ]kommene F.~IIe, deren 
Diagnose bei isolirtem Vorkommen unmSglich werden kann. In 
dem Nachweis tier bestehenden Heredit~t oder beim Vorkommen 
ausgebildeterer Formen bei anderen Familienmitgliedern ist An- 
halt gegeben, den betreffenden Einze]fall diagnostiseh riehtig 
unterzubringen. Zwei yon mir genauer besehriebene Kranken- 
gesehichten erweisen, dass die s i eh tbaren  Erseheinungen 
der progress iven Muske la t roph ie  hinter  die v~ Sei ten 
der gestSrten Sens ib i l i t~ t  ge l ie fe r ten  Symptome  erheb-  
lich zur t iekt re ten  kSnnen; es ist das~ naeh dem was 
man bis j e t z t  weiss,  e i n s e l t e n e s  V orkommen. Erleichtert 
wird die Diagnose, wenn bei der elektro-diagnostisehen Explo- 
ration sieh, wie in unseremersten Fall, die so charakteristischen 
Erscheinungen der enorm herabgesetzten Erregbarkeit mit oder 
ohne gleichzeitiges Bestehen yon Entartungsreaction bei intaeter 
Motilit~,t finden: fehl t  d ieses  Zeichen (wie in meinem 
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dritten Falle)~ so ist  die Diagnose,  wie ich zugebe, 
zweife lhaft ,  unsicher oder unmSglich. Die ZugehSrigkeit 
eines derartigen Falles zu dem besprochenen Leiden kann nut 
aus der Anamnese (Heredit~t, familigxe ZugehSrigkeit zu anderen 
ausgebildeteren F~llen) erschlossen werden: ja ieh gebe zu, dass 
zur Zeit noch nieht mit Sieherheit behauptet werden kann, dass 
derartige F~lle iiberhaupt hierher geh~ircn. 

Alle anderen Punkte: der Beginn des Leidens in der Kind- 
heir oder erst in sp~iterem Alter, die lange Dauer desselbeu, die 
quoad sanationem ungfinstige, quoad vitam relativ gfinstige Pro- 
gnose, die, abgesehen vielleieht yon chirurgisehen Maassnahmen 
(Sehnendurchschneidungen) leider maehtlose Therapi% sind yon 
den fibrigen Autoren, Chareot-Marie und ganz besonders yon 
Hoffmann sehon so eingehend aus einander gesetzt worden, 
dass ich mieh wohl der Recapitulation der hierher geh(irigen 
Thatsaehen an dieser Stelle ffir enthoben erachten darf. 
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N a c h t r a g .  

Ers t  naeh  Abschluss  dieser  h r b e i t  habe  ich yon einer often- 

ba r  h ie rher  gehSrigen Publ ica t ion  J. T.  E s k r i d g e ' s  Kenn tn i s s  

e rha l t en ,  welehe (1893)  im Apri lhef t  des Journa l  of Nervous 

and  Mental  Diseases erschienen ist, be t i te l t :  Id iopa th ic  muscu la r  
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atrophy complicated by multiple neuritis. Sic behandelt das 
Leiden einer 46j~hrigen Frau, welehe im Wesentlichen folgendo 
Symptome darbot: Lahmung und Atrophic der Unter.schenkel- 
musculatur, Parese der Oberschenkelmuskeln; Fuss- and Knie- 
ph~inomen fehlen. Sehw~che der die Hand und Finger bewegen- 
den Muskeln. Keine L~hmung des Faoialis: innere und ~iussere 
Augenmuskeln intact. Parese und Atrophic der Mm, ~ [~ectorales, 
woniger der Delt0idei; r~chter Trapezius und Serratus sehw~eh 
und atrophisch, ebenso die Thenarmusculatur beiderseits. Theils 
bedeutende, theils weniger sehwere, aber stets deutliche tterab- 
setzung der elektrisehen (faradischen) Ert'egbarkeit tier Muskeln. 
Tastempfindung an den Beinen (unterhalb der Knie) verloren: 
in diesen an~sthetischen Theilen bestehen Schmerzen- Das M(iskel- 
geffihl fehlt an den Ffissen: es besteht ausserdem das Symptom 
der ,Alloehirie". - -  Sensibilit'~t am Rumpf, :an den H~ndeu und 
Armen n o r m a l . -  Die Krankheit ist in andauerndem Fortsehrei- 
ten begriffen. 

Der Vate r  der Kranken ist an einer ]angsam for t sehre i -  
t endon  L a h m u n g  zu Grunde'gegangen, zu welcher sich Schliess~ 
lieh Spraeh-  und R e s p i r a t i o n s s t S r u n g e n  hinzugeselit hatten: ~ 
andere Falle yon Nervenkrankheiten bestanden in der v~terliehen 
Familie nicht, ebenso wenig in der der Mutter. Ein 35 3ahro 
alter Bruder  ist schon 15~ngere Zeit l e idend  an p rog re s s ive r  
M u s k e l a t r o p h i e  der 0boron und unteren Extremit~iten~ beson- 
tiers aber der oberen. Eine 49j~hrige Schwester ist gesund. Be[ 
der oben besehriebenen Pa t i en t i n  begann das Leiden im 
17. Lebenjahre  mit SchwS.che der Beine. 


