
(Aus dem Pathologischen Institut der Universit~t Breslau. [Direktor: Professor 
Dr. Ft. Henlce].) 

Die anatomischen Grundlagen der neuromyopathischen 
Erkranknngen. 

Von 

Dr. reed. Martin Silberberg, 
Assistent am Institut. 

Mit 5 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 25. Mai 1923.) 

A. Allgemeiner Teil. 
Es ist eine H~uptaufgabe der pathologischen Anatomie, im Rahmen 

der allgemeinen Biologie morphologisch die Ver~nderungen an bestimm- 
ten Organen oder Org~nsystemen festzulegen. Diese Befunde mul~ man 
dann versuchen, mit dem Verhalten des erkrankten Organismus im 
klinischen Bride in einen Vergleieh und wenn mSglieh in ~berein- 
stimmung zu bringen; und wenn es der ~bereinkunit yon Anatomie 
und Physiologie auf diese Weise geiungen ist, den Sitz einer Erkrankung 
zu ergrfinden, erst dann kann man soweit kommen, d~s Wesen einer 
Erkrankung, ihre Urs~ehe, die ~tiologie erfassen zu k6nnen. Wghrend 
es bisher m6glich geworden ist, methodologisch naeh diesen Gesiehts- 
punkten gewisse Krankheitsgruppen an ihrem Angriffsort und ~ueh 
weiter hinsichtlich ihrer Genese zusammenzufassen, wie es beispiels- 
weise die grol~e Kategorie der Infektionskrankheiten, die dutch Mikro- 
organismen hervorgerufenen Erkrankungen lehren, ist im Gegensatz 
zu diesen unsere Kenntnis yon ~nderen Systemerkrankungen n0ch 
sehr unklar und dunke] ; zu dieser Klasse yon Erkr~nkungen, bei welehen 
wir noeh fiber sehr ungewisse Vorstellungen verffigen, geh6rt neben 
~nderen unzweife]haft das ganze Kapitel der neuromyopathischen Er- 
krunkungen, ieh meine hiermit alle anscheinend primgren Erkrankungen, 
welche sich in einer St6rung des Stoffwechsels der Muskulatur oder 
den ihr fibergeordneten Priazipien oder in beiden Systemen gleichzeitig 
uns zu erkennen geben, alle die Ms selbstgndige myopathisehe Er- 
krankungsformen imponierenden klinischen Bilder, welehe nicht Ms 
Folge- oder Beg[eiterscheinungen eines generalisierten KSrperleidens 
aufzufassen sind, die Neuromyopathien. Ihre Stellung, die Frage, ob 
sie iiberhaupt selbsti~ndige Krankheitsformen darstellen oder nicht, 
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oder ob u~d in welehem Abhgngigkeitsverhgltnis sie zueinander und 
zu den iibergeordneten Systemen Stehen, haben seit jeher ihre vet- 
schiedenste Beantwortung gefunden; ja man ist sogar geneigt, ein 
beiden Systemen, dem Muskel- und Nervenapparat fibergeordnetes 
gemeinschaftliches Prinzip anznnehmen, wie H. Curschmannl)_etwa 
auf die innersekretorischen Driisen hinaus will; jedenfMls ist fest- 
zustellen, dab bis auf nur wenige Ausnahmen bei den neuromuskulgren 
Erkrankungen mit Sicherheit kein Sedes morbi festgelegt werden konnte, 
von einer  Erfassung ihrer Genese erst gar nicht zu reden. 

Allerdings mul~ bereits eingangs darauf hingewiesen werden, daf~ 
unsere Kenntnis der normalen Anatomie und Jdhysiologie der in Frage 
kommenden Systeme noch relativ gering ist und hier noeh viel Arbeit 
zu leisten sein wird, bis wit imstande sein werden, klareren Einblick 
in die anatomisehen und physiologischen Beziehungen dieses Nerven- 
muskelapparates zu gewinnen. 

U-berblick~ man das an Hand unserer jiingeren verfeinerten und 
ausgebauten pathologiseh-anatomischen und physiologischen Unter- 
suchungsmethoden vorliegende Tatsachenmaterial, so herrscht dariiber 
vSllige Einstimmigkeit, dal~ das ~uskel- und Nervensystem ein Ganzes, 
etwas Zusammenhgngendes darstellt, da~ man also eigentlich sensu 
strictiori nicht yon muskulgren ,  neuralen, spinalen, bulbgren und 
cerebralen Muskelerkrankungen spreehen diiffte, sondern daf3 m a n  in 
Anbet raeht  der unitgren Auffassungen immer nur neuromyopatl~isJte 
Erkrankungen zur Besprechung stellen miil~te; denn selbst dann, 
wenn naoh dem heutigen Stande unserer Kenntnis etwa nur an der 
Muskulatur ldinisch und anatomisch Vergnderungen zu finden sindl 
auch  dann ist immer noch eine Mitleidenschaft und pathogenetische 
Beteiligung irgendeines Teiles der Nervenmuskelbahn nicht aus- 
zuschliel%n. Es sind dann eben Faktoren in Erwggung zu ziehen, 
welche noch nicht zu fassen sind wie zumindest eine funktionelle St6rung 
im Nervensystem. Die als etwas ZnsammengehSriges aufzufassende 
Nervenmuskelbahn erstreck~ sieh yon der Hirnrinde his zur Musku- 
latur hin. 

Wenn man sieh kurz den Verlauf dieser corticomuskulgren Bahn 
vergegenwgrtigt, so zerfgllt diese bekanntlieh in zwei  gegeneinander 
wieder etwas autonomere Hauptabschnit te:  der erste reieht yon der 
Hirnrinde bis zum Rfickenmark --  der corticospinale Teil --,  der 
zweite yore Riiekenmark bis zur Muskulatur -- der sPinomuskulgre 
Teil - -  Die trophischen Erkrankungen der Muskulatur, bei welchen 
physiologisch keine Spasmen nachzuweisen sind, k6nnen demnach auf 
einer Schgdigung irgendeines der folgenden Partien beruhen: den 
spinalen motorischenGanglienze~len mit dem zugehSrigenAchsenzylinder-- 
und Neurofibrillen - -  oder dem motorischen Marlcssheidensystem, den 
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vorderen Wurzeln und Vorderstrdngen, dem peripheren Nerv, den 
Nervenendplatten oder den Muskelzellen selbst. Und schon bei diesen 
Betrachtungen klafft eine grol~e Lficke: ein Ineinandergreifen, eine 
Verbindung mithin der einzelnen Neurone miteinander konnte ja 
bisher nur bei wirbellosen Tieren yon Apathy und Bethe beobachtet 
werden, und die alte s ob ein Zusummenhang der Neuren per 
eontinuitatem oder per eontiguitatem -- Bethe und Apathy einerseits, 
Lenhossek andererseits -- anzunehmen ist, steht sieh immer noch in 
gleicher Weise gegensgtzlieh beantwortet gegenfibm" Ms duMistische 
Lehre, ohne dM] die eine oder die andere Anschauung bisher zur herr- 
sehenden Auffassung erhoben warden konnte. Trotz alledem ist abet 
aus Mlgemein pathologischen Erwi~gungen heraus und auf Grnnd 
experimentell fundierter Untersuehungen das eine klar: ist irgend- 
ein Abschnitt der nervSsen Leitungsbahn gestSrt, so tritt eine absteigende 
und bei genfigend langer Dauer auch eine aufsteigende Degeneration 
~uf, ja sie linden, wie es aus der Wallersehen und Guddenschen Regei 
hervorgeht, ihre Gesetzmgl~igkeit. 

Es kSnnen also, wie ich ~) uuch gelegentlich der Besprechung der 
pathologischen Anatomie der Myatonia congenita hervorgehoben habe, 
die verschiedensten anatomisehen Ursachen das gleiche Symptom im 
klinischen Bilde zur Folge haben, ngmlich, wie bei der Klasse der 
neuromyopathischen Erkrankungen, eine sich zum Ausdruck gebende 
StSrung in der Trophik der Muskulatur. Mit unserer augenblicklie]aen 
Erkenntnis sind wit in die Lage gesetzt, Kra~lcheitsprodukte lediglich 
zu erfassen und an Hand unserer physiologischen und anatomischen 
Methoden festzustellen. Diese kSnnen jederzeit Folgeerscheinungen der 
verschiedentlichsten einwirkenden Schttdliehkeiten sein und also ph~ino- 
menologisch in gleieher Weise zum Ausdruck kommen. Wir sehen bei- 
spielsweise bei den neuromyopathischen Erkrankungen E ndausggnge 
voa Leiden, die auf einer Vielheit yon Krankheitsbedingungen beruhen. 
Und hier liegt mit die gr58te methodologischc Schwierigkeit ftir unsere 
diesbeziigliche Mlgemeine biologisehe Erkenntnis. Es kSnnen eben jeder- 
zeit, und das ist ja auch beksnnt, absteigende Prozesse eine regressive 
Metamorphose der Muskulatur hervorrufen; und ebenso k6nnen um- 
gekehrt bei einer primttren Erkrankung der Muskulatur info]ge von 
Inaktivitgt aufsteigende Icatabiotische Prozesse im Sinne Weigerts eine 
Sehgdigung der Nervenbahn setzen, und so miil~te nach allgemein 
pathologischen Vorstellungen beispielsweise eine primgre Muskelm'- 
krankung nach lgngerem Verlauf der Krankheit spinal die gleichen 
]?rodukte liefern k6nnen, wie sie nach einer primgren spinMen Er- 
krankung sich zu erkennen geben k6nnen. 

Und in der Tat wird es auch yon klinischer Seite, so yon Stri~mpell a) a n d  
Oppenheim4), ausgesprochen, dab die 1Jberggngeineinander fliel]m~de Sind 



Die anatomischen Grundlagen der neuromyopathischen Erkrankungen. 499 

und dag man nieht sagen kann, wo eine trophisehe Muskelerkrankung 
primer angegriffen hat, wenn aueh die sehi~digende Ursache in verschie- 
denen Fi~llen anverschiedenen Stellen angegriffenhabelakann, Es gehSren 
u die neuromyopathisehen Erkrankungen zusammen und miissen 
als solehe abgehandelt werden. Es sind demnaeh jetzt yon den selb- 
st~ndigen trophisehen Muskelerkrankungen die progressive Muskel- 
dystrophie (Erb) mit ihren Unterformen, die hereditdire, in/antile, juve- 
nile und pseudohypertrophische Form, die neurale Muskelatrophie und 
die progressive spinale Muskelatrol)hie (Typus Duchenne-Aran) in erster 
Linie zu nennen; dieser Gruppe m6ehte ieh, wovon noch die Rede 
sein wird, die bei Poliomyelitis anterior resultierenden Muskelveri~nde- 
rungen anreihen. Welter soll gleich in diesem Zusammenhange der vor- 
nehmlieh yon der Klinik gemaehte Untersehied zwisehen Muskelatrophie 
und Muskeldystrophie vorerst nur kurz gestreift werden. Die Klinik 
will ja mit diesen beiden Begriffen versehiedene Vorstellungen ver- 
bnnden wissen; sie will hiermib ni~mlich die sog. ,,ein/aehe Atrophie" 
des Muskels yon der sog. ,,degenerativen Atrophie" trennen, welehe 
sie wiederum ihrerseits mit dem FeMen oder der Feststel]ung der 
Entartungsrealction in Verbindung bringt. Doch mu6 betont werden, 
dai3 atrophische Vorg~nge yon dystrophiseh-degenerativen nieht seharf 
getrennt werden k6nnen, eine Ansieht, welehe yon Autorit~ten der Patho- 
logie wie LubarschS), Ribbert und MSnckeberg 8) sowie ErnsF) vertreten 
wird und wovon spi~ter noch wird eingehender zu spreehen sein miissen. 
Die soeben genannten trophisehen Muskelerkrankungen hat man naeh 
klinisehen Gesichtspunkten in einzelnen Typen zusammengefaBt je 
naeh den Muskelgruppen, welehe yon der Erkrankung ergriffen werder/. 
Noch einen weiteren Hauptunterschied sucht die Klinik auf die Ent- 
artungsreaktion zu stiitzen: man will mit ihrer Hilfe die spinalen yon 
den muskuliiren Muskelerkrar/knngen abgrenzen. 

So bemerkt Oppenheim: die Entartungsreaktion ist does sieherste 
~md sti~ndigste Zeichen der degenerativen Vorgi~nge in den motorisehen 
Nerven und Muskeln. Wit linden sie bei allen schweren Erkrankungen 
peripherer Nerven sowie bei der Erkrankung der Vorderh6rner nnd 
vorderen Wurzeln, also iiberall da, wo die trophischen Zentren der 
Muskeln eigriffen oder die Leitungsbahnen zwisehen denselben und 
den Muskeln (vordere Wurzeln, peripherer Nerv) von einem tief- 
greifenden KrankheitsprozeB betroffen sind; allerdings wird in 
vereinzelten FMlen eine nnvollkommene Entartungsreaktion aueh bei 
progressiven Muskelerkrankungen wie bei Trichinose nnd progressiver 
Nuskeldystrophie gefunden. 

Stri~mpell stellt lest, die diagnostisehe Bedeutung der Entartungs- 
reaktion bestehe darin, dab sie unmittelbar das Bestehen einer aria- 
tomisehen Degeneration in dem peripherischen motorisehen Nerven 
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anzeigt; sie muB also bei solehen L~hmungen auftreten, welche dtu'ch 
eine Erkrankung des peripherischen motorischen Neurons entstanden 
sind, also bei den sog. ,,atrophischen Lahmungen". Dabei kann die 
Degeneration ihren primi~ren Sitz in dem peripherischen Ausli~ufer der 
spinalen motorischen Ganglienzelle haben (,,peripherische Li~hmung") 
oder in den motorischen spinalen Ganglienzellen des Vorderhornes 
selbst (,,atrophische Spinalli~hmung"). 

Derartige Beobachtungen yon neuromyopathischen Erkrankungen, 
die schon an und ffir sich selten sind, noch dazu autoptisch (mtersucht 
werden k0nnten and gleichzeitig allen unseren heutigen Anforderungen 
an die pathohistologischen Untersuchungsmethoden gentigen, geben 
jedesmal einen weiteren Einbliek in die wechselseitigen Beziehungen 
des neuromuskularen Apparatsystems. 

Schon Cramer s) ifihrt: aus, da$ sehr frfihzeit!g der Streit um die 
nervSse oder myopathisehe Natur der trophischen Muskelerkrankungen 
begonnen babe. So traten Duchenne-Ara~ ifir eine myopathische 
Grundlage des Leidens ein, Bull und Cruveilhier fiir eine l~iickenmarks. 
affektion. Sparer ist Charcot der Ansieht, daf~ eine Alteration der 
Vorderhornzellen des l%iickenmarkes die Ursache der Muskelatrophie 
sei, Eriedrich beki~mpfte diese Anschauung und Erb seinerseits trennte 
die myopathische Atrophie yon der spinalen progressiven und yon 
dieser wiederum die neurale ab. Allerdings gibt auch er gleich wieder 
zu, dal~ die Annahme einer primi~ren myopathischen Grundlage eines 
solchen Leidens verfrfiht sei, da eine funktionelle mikroskopisch un- 
siehtbare Schi~digung der trophischen Zentren in irgendeinem Ab- 
schnitt auch Dystrophien, also Sehadigungen und St6rungen im Stoff- 
wechsel der Muskulatur hervorrufen k6nnen. Stri~mpell hi~lt eine Ein- 
teilung der Muskelatrophien auf anatomischer Grundlage kaum fiir 
m6glich; die mal~gebenden Gesiehtspunkte mfiSten i~tiologischer Iqatur 
sein, wie er denn die umfassende Gruppe der hereditaren System- 
erkrankungen genetisch aufstellen Will. Somit waren zur progressiven 
Muskelatrophie diejenigen Fi~lle zu reehnen, bei welehen es infolge 
einer abnormen Veranlagung des motorisehen Systems zu einer langsam 
fortschreitenden Atrophie desselben mit Einschlul3 der  Muskulatur 
kommt. Eine eigentliche spinale Muskelatrophie mit gemeinsamem 
t~efallensein der Ganglienzellen ist nach Stri2mpeU nicht zuzugeben. 
Bei Dystrophien der Muskulatur sollen weder zentral noch peripher 
pathologische Veranderungen zu linden sein. Die Beantwortung der 
Frage nach dem primaren Sitz einer trophischen Muskelerkrankung 
halt Stri~mpell fiir unmiSglich. 

Die charakteristischen anatomischen Veranderungen bei der spinalen 
progressiven Muskelatrophie sind nach Schmaus 9) folgende : schon makro- 
skopisch ist eine Verschmalerung der Vorderh6rner w~hrzunehmen. Mi- 
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kroskopisch finder sich eine Atrophie der groBen Ganglienzellen, und 
zwar zun~chst der zentralen und medialen, dann aber auch der anderen. 
Die Nervenzellen sind geschrumpft, vielfaeh haben sie ihre Granula 
und ihre Forts~tze verloren. In den atrophisehen Zellen ist abnorm 
reichlieh Pigment eingelagert, vielfach sind die Ganglienzellen aueh 
vollkommen gesehwunden und nur dutch Haufen yon Pigmeatk5rnern 
markiert. Da.s. Nervenfasernetz im Vorderhorn ist stark gelichtet, 
aueh interstitielle Ver~nderungea sind nachzuweisen: Gliawucherungen, 
Erweiteruag der grol3en Gef~13e,Verdiekung der Gef~wandlmg, Produkte, 
~welehe aber doeh wohl erst sekund~r entstehen. _Am st~rkSten sind die 
Yer~nderungen im ttalsmark: die vorderen Wurzeln sind mehr oder 
weniger degeneriert, doeh finde~ sich auch bei einer starken Affektion 
immer noeh eine gr5~ere Anzahl erhaltener Fasern, im peripheren 
Nerven sind die gleichen ~trophischen Ver~nderungen festzustellen. 
Die wei~e Substanz sollte eigentlieh keine Abweiehungen veto normalen 
Verhalten aufweisen, doch ist sie 5fters miterkrankt, ohne da~ .sich 
indessen eharakteristische Ver~nderungen feststellen lieBen. 

Uber chronisehe Poliomyelitis liegen nur gaaz vereinzelte anatomische 
Untersuehungen vor, und so ist aueh die Abgrenzung gegenfiber der 
progressiven spinalen Muskelatrophie nur vom ldinischen Standpunkte 
aus mSglich. Aueh Oppenhe~m stellt lest, da~ die Obduktionsbefunde 
bei Poliomyelitis anterior ehroniea nut sp~rlich sind. Eine primate 
ehronische Vorderhornerkrankung ergibt einea Ausgang in Atrophie 
und speziell eine solehe mit Zugrundegehen der nervSsen Elemente, 
tier Ganglienzellen and der nerv5sen F~sern. Die weil]e Substanz bleibt 
im wesentlichen unver~nder~ oder sie zeigt eine au~ vereinzelte Faser- 
gebiete beschrgnkte Atrophie, welehe in einer Unregelmiil~igkeit der 
Substanz auftritt und vielleicht auf einen Untergang yon Strangzellen 
zu beziehen ist. Es scheint sowoht eine yon den Gefgl~en ausgehende 
Vorderhornerkrankung als such eine primgre Ganglienzellenatrophie 
vorzukommen. Die progressive spinale Muskelatrophie unterseheide 
sich yon der ehronischen Poliomyelitis physiologisch dadureh, dal~ bei 
ihr die Atrophie das primiire Symptom und die Lghmung erst eine 
sekundgre Folgeerscheinung ist; auch geht die Atrophie erst ]angsam 
vonstatten und sie greif~ zun~chst nur einzelne Muskeln, nicht gleich 
ganze Muskelkomplexe an. Indessen wird die Trennung der progressiven 
spinalen Muskelatrophie yon der ehronisehen Poliomyelitis ffir kiinst- 
lich eraehtet. 

Kaumheirner 1~ hat ein Zusammentreffen yon progressiver Muskel- 
atrophie mit und naeh rezidivierender Poliomyelitis beobachtet. : Er 
lehnt jedoeh einen inneren Zusammenhang zwisehen tier ~r 
und der Poliomyelitis ab. Er h~It die Entwicklung einer eehten Dys- 
trophie bei einem Kind, welches friiher Poliomyelitis iiberstanden hatte, 
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fiir ein zuf~lliges Zusammentreffen, wihrend das viel hiufigere Auf- 
treten einer spinalen Muskelatrophie bei solehen Kindern ursiehlieh 
mit der iiberstandenen Krankheit verkniipft sein diirfte. 

Aueh Olopenheim besprieht die progressiven Muskelatrophien im 
Zusammenhang: was die spinale anlangt, so beruht die Bereehtigung, 
das Leiden als ein spinales aufzufassen, darauf, dab regelm~Big eine 
Erkrankung der grauen Vordersiulen gefunden wird, welehe ira wesent- 
lichen in einer Atrophie der nerv6sen Elemente - -  Ganglienzellen und 
Nervenfasern - -  besteht. Diese bildet das einzige Substrat oder es sind 
gleiehzeitig in der weiBen Substanz der Vorderseitenstringe leiehte 
Ver~nderungen naehweisbar, und zwar entweder nur verstreute Faser- 
atrophie besonders in der n~ehsten Umgebung der grauen Substanz, 
die eine rein sekund~re Bedeutung hat, oder eine Degeneration der 
Pyramidenbahnen. Wenngleieh dieser f)bergang sehon die anatomisehe 
Grundlage fiir die amyotrophische Lateralsklerose bildet, so  wird sie 
doeh aueh bei reinen F~llen yon progressiver Muskelatrophie gefunden 
werden. Man nimmt an, dab diese Verinderung zeitlieh auf die Vorder- 
hornerkrankung folgt Und deshalb kliniseh nieht zum Ausdrnek kommt. 
An der Atrophie nehmen die vorderen Wurzeln, die Muskelnerven und 
die Muskeln selbst teil. 

Was die Dystrophia musculorum progressiva anlangt, so weist die 
anatomische Untersuchung auf ein primires 5Iuskelleiden hin, da das 
Nervensystem in der Mehrzahl der F~lle sich als im wesentlichen intakt 
erwiesen hat. Uber das Verhalten der Nervenendplatten und die sog: 
neuromuskuliren Bfindel gehen die Angaben auseinander. Oppenheim 
nimmt an, dab wohl angeborene Entwicklungsst6rungen zugrunde 
liegen. 

Von Befunden bei neuraler Musl~elatrophie greife ich die yon Charcot 
und Duti111) mitgeteilten auf: die vorderen Wurzeln waren verindert, 
namentlieh im Cerviealmark, und es bestand eine unregelmiBige Atrophie 
der VorderhSrner. Die I-IinterhSrner erwiesen sich als normal. Die 
weiBe Substanz der Vorder- und Seitenstr~nge war stark sklerotisch. 
Cassirer und Marl i2) fanden bei neurotiseher Muskelatrophie bis auf 
nut geringe Li~sionen das gfiekenmark intakt, Aoyama i3) stellte bul- 
bire Verinderungen lest. 

Siemerling ia) land eine Degeneration und Atrophie der Muskulatur, 
Atrophie tier vorderen Wurzeln und Degeneration der Hinter- und 
Seitenstri~nge. Die Nervenzellen der VorderhSrner und der Clarlce- 
schen Si~ule waren stark vermindert, in den Spinalganglien land ,.sieh 
ein Zerfall zahlreieher Zellen. Das Gehirn war intakt. Dagegen war 
der periphere Nerv stark verindert: es fanden sich starke Degenera- 
tionen, alles Befunde, welehe sehr an die bei sog. progressiver spinaler 
Muskelatrophie festgestellten Verinderungen erinnern. 
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Rosin 15) betont, dag die Atrophie gelghmter Muskeln yon der sog. 
Atrophie und Dystrophie der Muskulatur zu trennen ist, sei es, dab 
diese durch eine Erkrankung des zentralen, sei es des peripheren 
Neurons bedingt seien. Diese haben aueh niehts mit den eehten In- 
aktivititsatrophien zu tun. Die progressive Muskelatrophie zeigt weder 
Atrophie noeh Degeneration der Muskelfasern, sie ist vielmehr auf eine 
angeborene tIypoplasie der Muskulatur, auf eine Dysplasie zuriiek~ 
zufiihren. 

Kau/mann i6) bemerkt zu den einfachen Atrophieformen der Mus- 
kulatur, dag die Fasern unter BeibehMtung ibrer normalen Quer- 
streifung dfinner werden und sehliei31ich ggnzlieh zugrunde gehen 
kSnnen. Dutch Sehwund des in ihnen enthaltenen Itimoglobins kSnnen 
die atrophischen Muskeln blasses, fisehfleisehartiges Aussehen an Farbe 
gewinnen oder sie werden troeken und braun infolge d er Ablagerung 
yon Pigment, wie man sie als pigmentSse oder braune Atrophie bei- 
spielsweise kennt. Sehliel?lieh brauehen die Sarkolemmsehlguetm fiber- 
haupt keine contractile Substanz mehr zu enthalten, dahingegen stark 
vermehrte Muskelkernsehliuche, welehe sich teilweise auch zu viel- 
gestaltigen ,,Kernplatten" umwandeln k6nnen als Folge einer Re- 
generation bei gMehzeitig vermehrtem interstitiellen Bindegewebe. 
Kau/mann trennt zwischen neuropathiseher--neurogener und spinaler - -  
sowie myopathischer Muskelatrophie. Muskelatrophie spinalen Ur- 
sprunges entstehe namentlich bei Sehwund der motorischen Ganglien- 
zellen der VorderhSrner und der Bulbiirkerne. Die Ausbreitung der 
Muskelatrophie ist naturgemi~g je naeh der Ausbreitung der Riieken- 

markserkrankung versehieden. Eine besondere Form von Muskel- 
atrophie ist die sog. spinale Form der progressiven Muskelatrophie 
(Duchenne-Aran), Amyotrophia spinalis progressiva. Der wesentliehe 
Befund ist im Rtiekenmark eine Erkrankung der grauen VorderhSrner, 
welche in einer Atrophie der nerv6sen Elemente, motorisehen Ganglien- 
zellen und Nervenfasern beruht; an der Atrophie nehmen die vor- 
deren Wurzeln, die Muskelnerven und die Muskeln selbst tell. Von 
dieser Form der Erkrankung trennt er die myopathische progressive 
Muskelatrophie, die Dystrophia musculor,um lorogressiva (Erb ), die primiire 
Myopathie, die t~orm, bei weleher die Muskeln selbst primi~r befallen 
seien; am Nerven und Riickenmark fehlen im wesentliehen Verinde- 
rungen. Die Entstehungsursache sei nicht genau bekannt, doch ]~tge 
dieser Muskelerkrankung Mler Wahrseheinlichkeit nach eine angeborene 
EntwicklungsstSrung zugrunde. 

Gelegentlich wird aueh ffir die Genese einer derartigen Muskel- 
erkrankung die Einwirkung eines Traumas in Betraeht gezogen. Nach 
der Ansieht yon Hiller l~) kann ffir die Entwieklung chronischer orga- 
niseher Riiekenmarkserkrankungen ein Trauma nur den iuBeren Anlat~ 
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bilden, w~hrend ihr Charakter entweder durch die Minderwertigkeit 
der betroffenen Systems auI dem Boden einer Herddegeneration oder 
aueh durch die Verminderung ihrer Widerstandsf~higkeit auf infektiSser 
Grundlage bestimmt ist, Eine ledigliche Veranlassung durch ein Trauma 
ist fiir die Muskelatrophie hSehst unwahrscheinlich, wenn man die 
Hi~ufigkeit eines Traumas mit der Seltenheit einer derartigen pro- 
gressiven Nuskelerkrankung in eine Paralle]e setzt. 

Die Ver~Lnderungen in der Musku]atur sind ganz verschiedener Arl 
und miteinander kombiniert. Die Primitivfasern sind teilweise atro- 
phiseh, mitunter besteht aber auch eine wahre tlypertrophie der ]~asern. 
Es gibt aueh Krankheitsformen, bei welehen der Atrophie eine Hyper- 
trophie vorausgeht; auch Spalt- und Vakuolenbildungen der Muskel- 
fasern und amitotische Kernwueherungen sind gesehen worden, mit. 
unter kann auch eine Vermehrung der Muskelfasern beobachtet werden. 
Das Perimysium internum erseheint vielfach kerrcceicher und starker 
entwickelt und h~ufig in Fettgewebe umgewandelt. Diese Lipomatose 
des Bindegewebes in atrophischea Muskeln ist entweder ein sekun- 
d~rer Vorgang, sis folgt dann also der Atrophie der t\{uskelfasern 
o~ler die st~rkere Fettgewebsentwicklung verdr~ngt die Muskel- 
fasern oder die Atrophie der Muskelfasern und die Lipomatose treten 
gleiehzeitig auf, 

Zusammenfassend kann man naeh allen diesen Feststellungen 
epikritisch etwa folgendes aussagen: es gibt fortschreitende trophische 
Muskelleiden, bei welchen die Muskulatur im Zustand einer Atroi0hie 
oder einer Degeneration gefunden wird. Die Untersuehung der cortieo- 
muskul~ren Bahn bei derartigen F~llen ergibt Befunde, bei welchen 
sine Ver~nderung der Muskulatur Mlein oder der Muskulatur und gleieh- 
zeitig irgendeines Teiles der motorisehen Leitungsbahn nachzuweisen 
ist. Man grenzt diese Formen der neuromyopathisehen Erkrankungen 
als prim~tre myopathisshs und prim~re spinals kliniseh und anatomisch 
voneinander ab; doeh mug betont werden, dab sich anatomisch keine 
Kriterien daftir alffstellen lassen, wann ein trophisches Muskelleiden 
in der Musku]atur und wann etwa in einem Teile sines iibergeordneten 
Prinzips seinen Ausgang genommen hat. Physiologisch dagegen sucht 
man die Abgrenzung mit Hills der Entartungsreaktion vorzunehmen. 

B. Eigene Beobachtung. 
Es handelt sieh um die 53jShrige Frau M. M., welche am 16. IX. 

]922 im Breslauer Claassenschen Sischenhazts unter der klinischen 
Diagnose ,,Muslceldystrophis" verstarb. Die Patientin war etwa 12 Jahre 
lang mit Unterbteehungen in Breslauer KrankenanstMten in kliniseher 
]~eobachtung gewesen, zuerst in der hieslge n Nervenklinik, sparer im 
Siechenh aus. 
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I. Klinischer Verlauf. 
Die ~berlassung der Krankenbl~ttter und ihre Einsichtnahme verdan,ke ich 

dem Herrn GeL Sam-Rat Dr. Freund, Prim~rarzt am Siechenhaud Den 
Krankenblattern entnehme ich im Auszug folgende Daten: 

a) Anamnese (Nervenklinik): 
7. XIL 1911. Kann self4 Jahren schlecht laufen; das Leiden hat langsam 

begonnen und sich allm/~hlieh verschlimmert. Vor Beginn der Muskelerkrankung 
sei sie 8 Wochen lang mit Fieber erkrankt gewesen (Grippe?), es soil damals 
auch ~ephritis bestanden haben, in letzter Zeit habe sich alas Leiden zunehmend 
verschlimmert und die Beine seien angesehwollen. Die Famflienanamnese ist ohne 
wesentliehen Befund. 

b) Untersuchungsbe/und: 
Die linke Lidspalte ist kleiner als die rechte, linke Pupille kleiner ats die 

reehte. Beiderseits gute l%eaktion auf Licht und Konvergenz. 
Armreflexe nicht auslSsbar, sehr sehlaffe Arm- und Beingelenke. Achilles- 

re]lex nicht auslSsbar, die Ffi$e stehen in SpitzfuSstellung, am ganzen KSrper 
fMlt eine auBerordentliche Schlaffheit der Muskulatur auf, ebenso eine Schw/~che 
aller Bewegungen beider Beine und eine Schw/~che der Hiiftbeuger; die Dorsal- 
flektoren sind schw~cher als die Plantarflektoren. Der Tibialis anticus ist beider- 
seits besonders schwach. Die Beine werden aktiv fast gar nicht gehoben, ebe~so 
die FiiBe. Arme sehr diinn, ebenfalls sehr schwache Muskulatur, Kraftleistung 
jedoch ganz gut. Sensibilitiit fiir alle Qualiti~ten intakt, keine Lageempfindungs- 
stSrung, keine Druekschmerzhaftigkeit tier Muskulatur, kein Druckschmerz der 
Nervenst~mme, kein Ischiasph~nomen. 

Elektrisches Verhalten: Starke Herabsetzung der elektrischen Erregbarkeit 
sowohl fiir den galvanischen als auqh fiir den ]aradisehen Strom; galvaniseh prompte 
Zuckung, keine Bntartungsreaktion. •orma]er Blutbefund. 

c) Verlau/: 
10. II. 1912. Bewegung des Unterarmes sehr sehwach, rechts sehwaeher 

als links. Der Muskelbaueh des Supinator longus fehlt fast ganz, Schulterre/lexe 
fehlen beiderseits, Armre/lexe nicht ansl6sbar. Elektrisches Verhalten des Biceps 
und Supinator stark herabgesetzt; Hand- mad Unterarmmuskulatur gut. Gang 
paretisch, starke Ausw~rtsrotation der Beine. Funktionell sind an den Beinen 
s~mtliche Muskelgruppen schlecht, besonders die Kniebeuger, dann die Dorsal- 
flektoren; unter diesen wieder die Tibiales antici. Beiderseits alles symmetrisch. 
Elektrisch: Starke Herabsetzung der Erregbarkeit fiir den galvanischen und 
tar~dischen Strom, keine qualitative Ver&nderung, Kniebeuger und Tibiales antici 
sind elektrisch nieht zu bekommen. Babinski links ?, rechts--.  

Im weiteren klinisehen Verlauf keine besondere Ver~nderung in Befund und 
Befinden. 

25. IV. 1912. Diagnose: Unklares Spinalleiden ? 

Sehlul~urteil. 
Fiir etwas peripher Neuritisehes wiirde vielleicht die Eigenart des Verlaufes 

(schwankend) in Einklang zu bringen sein. Leiehte Beteiligung der Seitenstr~nge 
ist durch den :Babinski gegeben. Daher ist vielleicht an einen spinalen t)rozeB zu 
denken. Akute Polyomyelitis ist auszusehlie$en, gegen chronisehe Polyomyelitis 
sprieht die nicht vorhandene Progredienz. Es w/ire auch daran zu denken, 
dab es sieh urn einen autotoxischen Proze~ handelil k6nnte, ausgehend yon 
der 7Nier e. 
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Am 1. VII. 1919, also naeh etwa weiteren 7 Jahren, wird die Pat. ins Sieehen- 
haus eingeliefert. Es besteht eine Atrophie der gesamten Armmuskulatur, der 
Ges~l~- und Beinmusku]atur. Schultersehnen- and Knieseheibenreilexe sind n ieh t  
ausl6sbar. Aufgehoben ist vollst~ndig die Funktion des Museulus euceularis, im 
Hiiftgelenk gelingt nur Aul~en- und Innenrollung. Knieseheibenreflexe - - ,  kein 
Babinski, FuBkitzel-- ,  Achillessehnenreflex--. Bauchdeckenreflex reehts- - ,  
links ganz schwach, Hautgefiihl ungest6rt, keine Druckschmerzhaftigkeit. Aktive 
Beweglichkeit in den Kniegelenken, Beugung und Streekung aufgehoben. 

25. III. 1922. Es sind noch funktionsfiihig geblieben: die Daumenballen- 
muskeln und die Interossei sowohl der Beuger im Grundgelenk Ms auch die An- 
n/~herer und Spreizer; ganz aufgehoben is tdie  Bewegliehkeit der oberfl~ehlichen 
und tiefen Fingerbeuger, ebenso die der gemeinsamen Fingerstreeker, ebenso der 
Streeker im Handgelenk. Erhalten, aber stark abgesehw.~cht sind die Beuger im 
Handgelenk. Ferner gelingt uktive Pronation und Supination, doeh ist die Kraft 
der Supinatoren sehr stark geschw~cht. Bewegliehkeit von Biceps, Triceps und 
Supinator aufgehoben. An beiden Armen gelingt eine leichte willkiirliehe Be- 
wegung im Ellenbogengelenk, abet immer erst naeh einer vorangegangenen 
Pronation. Im iibrigen der gleiche Befund wie friiher; aueh im VerhMten gegeniiber 
dem galvanischen nnd ]aradi6ehen Strom unver~nderter Befund. 

16. IX. 1922. In letzter Zeit zunehmender Marasmus und zunehmende 
Atemnot. Exitus. 

Diagnose: Dystrophia musculorum progressiva ? 

I[. Pathologisch.anatomische lJntersuchung. 
1. Sektionsprotokoll (ira Auszug) (Silberberg): Sektion im Siechenhaus veto 

16. IX. 1922, 8 Stunden post mortem. 
Leiche einer hochgradig abgemagerten Frau mit allen Zeiehen des Tedes. 

Totenstarre vorhanden. Die Muskulatur des Sehultergiirtels, des Oberarmes and 
des Obersehenkels ist nut in ganz sehmalen Ziigen dutch die Haut hindureh zu 
fiihlen. Naeh Entfernung der Haut stellt man lest, dM~ die Muskul~tur an den 
beziigliehen l~artien weil~gelbliche, fisehileisehartige Farbe zeigt, sie ist eigen- 
tiimlieh weich und 5demat6s gequollen. An manehen Stellen bedeckt der Biceps 
in etwa nur 1 em I)ieke den Humerus. Die Muskulatur der Interossei der Hand 
dagegen und die Zwerehfellmuskulatur zeigen rStliehe Farbe und gute Konsistenz. 

Igaeh Entnahme des Brustbeines sinken die Lungen gut zuriiek. Zwerehfell- 
stand beiderseits 5. Intereostalraum. Die Pleura visceralis und parietMis ist an 
beiden Spitzen adherent. Die Oberlappen der Lungen sind beiderseits mit kleinen 
bis etwa haselnul~grol~en vereinzelten abgegl~tteten H6hlen durchsetzt, in deren 
Umgebung sieh wiederum zahlreiche kasige Massen und gelbweiBliehe Kn6tchen 
im Lungengewebe linden. Herz ohne kranktmften Befund. Die Aorta weist 
diffuse gelbliehe Einlagerungen auf, besonders in ibrem absteigenden Tefle. Die 
Lyniphknoten am ttilus der Lunge sind yon weiBen Kreidem~ssen durehsetzt. 
Halsorgane normal. 

Die .Milz ist welch und groin, ihre Follikelzeiehnung ist deutlieh. Die Nieren- 
oberfl/~ehe weist beiderseits multiple, mit klarer Fliissigkeit erfiillte Cysten auf. 
Die Sehnittflgehe l~tl~t die dunkelrote Marksubstanz gegenfiber der helleren Rinde 
deutlieh hervortreten. Die Leber ist auffallend blaB; die gestanten Bezirke um die 
Gef~l~e der Leber herum heben sieh gegeniiber den im Mlgemeinen blassen Teilen 
der Leberzellbalken seharf hervor. Ira Uterus Iinden sieh gelbweiBe, sehmierige, 
kasige Belage besonders im l~undus; die gleichen eingedickten Massen zeigen sich 
in beiden Tuben auf der Sehnittfl/iche, an deren Oberflgehe kleine gelbweige 
Kn6tehen auffallen. Magen, Darm, Duodenum, Pankrea~, Nebennieren, Gallen- 
blase, Gallenwege ohne pathologisehen Befund. 
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Nach Entnahme des Sch/ideldaches zeigt die Pia mater eine ser6se wi~l~rige Dureh- 
tr~nkung; sonst sind makroskopiseh am Gehirn keinekrankhaften Befunde zu erheben. 

Das Ri'tc~enmark zeigt naeh seiner Herausnahme makroskopiseh einen sehr 
grazflen Bau, in der grauen Substanz scheinen auf einzelnen angelegten Schnitt- 
fl~chen die Vorderh6rner rech~ schmal zu sein. Sonst ist bei makroskopischer 
Betrachtung nichts Auffallendes festzustellen. 

Krankheit: Dystrophia musculorum. Tuberculosis pulmonum. 
Todesursaehe : Marasmus. 
Be/und: Atherosclerosis praecipue aortae abdominalis. Tuberculosis cavernosa 

utriusque pulmonis. Adhaesiones utriusque pleurae tuberculosae. Tuberculosis 
partita caseosa calci/icata lymphoglandularum hill pulmonis. Lien septieum. Cyanosis 
renum. Cystes renum. Cyanosis hepatis. Anaemia hepatis. Tuberculosis easeosa 
/undl uteri. Tuberculosis caseosa tubarum. Atrophia summa musculorum extremitatum 
praeeipue superioris utriusque. Oedema piae matris. 

Abb. 1. Schnitt dutch den Musculus biceps, ttochgradiger Schwund des M:uskelgewebes, Vakat- 
wucherung yon Fett- und :Bindegewebe. Fiirbung: ttgmatoxylin -- van Gieson. Leitz; Mikro- 

luminar 50 ram; Okular 3. 

9. Histologiseher Uniersuehungsbefund. 
Zur histologischen Untersuchung wurden Tells der Muskulatur yore MuscuIus 

biceps und Rectus femoris entnommcn, ferner das ganze Rfickenmark sowie 
Teile des Gehirns under ]3eriieksichtigung der yon Spielmeyer 1~) besonders zur 
Untersuchung angegebenen Abschnitte, ferner erfolg~e Entnahme des peripheren 
~%rven, und zwar Teile yore ~ervus axillaris und ischiadicus sowie s~mtliche 
endokrinen Driisen: Hypophyse, Epiphyse, ~Vebennieren, Pankreas, Schilddri~se, 
EpithellcSrperchen, Rests des Thymus/ettlc6rpers sowie .Milz und Lymphknoten. 

Von der MuskulaCur wurden Teile in 10% Formalin geh~rtet und zun~chst 
Kernf/irbungen angefertigt. Schnitte wurden yon Paraffin eingebettetem Material 
mit  H~matoxylin-Eosin und Eisenh~matoxylin-van Gieson hergestellt. Bei schwacher 
VergrOl]erung zeigt sieh ungef~hr obenstehendes Bfld (Abb. 1). 
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Im Querschnitt gelingt es nicht, die zu Btindeln angeordneten Cohnheimschen 
Felder zu erkennen; im Lgngsschnitt hat  man keine M6glichkeit, die Muskel- 
fibrillen festzustellen. All Stelle der Muskelfibrillen finder sieh ein bel der 
van Giesonf~rbung rot gefgrbtes Gewebe, welches das Gesichtsfeld beherrscht. 
Diese Zfige sind durch helle ungef/irbte und durchsichgige Massen auseinander- 
gedrgngt, welehe auf dem Grund leicht-triibe Niederschlgge zurtickgelassen 
haben. Dureh das ganze Gesiehtsfeld ziehen reichlieh rotgefgrbte Gefgl3e und 
gelbgefgrbte Nerven; nirgends sind zusammenhgngende 3/Iuskelelemente fest- 
zus~ellen; deshalb fallen die Gef~ge und Nerven so ganz besonders ins Auge; 
man hat den Eindruck, als ob Gefgl~e und Nerven in einem strukturlosen Gewebe 
aneinandergereiht ]iegen. 

Bei Zuhilfenahme stgrkerer Ver~OBerung erkennt man, dM3 die roten 
Ziige, welehe das Gewebe durchsetzen, aus derben Strgngen bestehen, welehe 
nnr g&nz sp~rliehe spindelige Zellen zwisehen sich fassen. Durehmustert  man das 
Gesichtsfeld genau, so kommt man in Absehnitte, bei welehen man mit  Gieson 

gelbgefgrbte vereinzelte Mus- 
kelzellen eben noeh erkennen 
kann. Man finder da zar- 
teste Muskelfibrillen, welche 
hoehgradig versehm~lert sind 
und nnr ganz vereinzelt zu 
mehreren nebeneinander 
liegen. 

Wo solche Stellen noeh 
aufzufinden sind, stellt man 
bei stgrkster VergrSgerung 
(Abb. 2) lest, dab die Quer- 
streifung der Fibrillen gerade 
noch zu erkennen ist, so dab 

Abb. 2. Derselbe Schnitt wie Abb. 1. Gesiehtsfeld bei die isotrope yon der anisotro- 
st~rks~er u Nut ganz vereinzelte, regressiv ver- pen Substanz mit  Miihe zu 
iinderte Muskelfasern erkennbar. ?~irbung: Hgmatoxylin trennen ist, und ebenso die 

- -  van Gieson. Zeiss : ttomogene 01immersion */~, Okular 6. Hensenschen und die Krau- 
sensehen Linien Ms die Zwi- 

schenseheibe und Querseheibe eben noch siehtbar sind, wenn man auch bei manchen 
Fibrillen nichb mehr in der Lage is~, diese Bestandteile zu unterseheiden. 
Die Muskelzellkerne sind quantl tat iv nirgends vermehrt. Das Zellprotoplasma 
weist keinerlei Einlagerungen yon Pigmenten auf, auch am Sarkoplasma nnd 
Sarkolemma iassen sieh sonst keinerlei yon der Norm abweiehende :Befnnde erheben, 
insbesondere fallen keinerlei Zellanhaufungen auf. Nut an den Sehnenenden 
finden sich wie aueh normalerweise Anhgufungen yon spindeligen Bindege- 
webszellen. 

Bei einer F~rbung mig Weigert Elastica ist keine Vermehrung yon elastisehen 
Fasern festzustellen. 

Eine Fett]~rbung mit Sudan I I I  und eine solehe auf Lipoide naeh Lorrain- 
Smith-Dietrich lgBt nicht mit  Sieherheit derartige Einlagerungen erkennen, soweit 
sieh yon dem so iiberaus weiehen 6dematSsen )s iiberhanpt Gefrier- 
schnitte herstellen lassen. 

Urn die 2Vervenendplatten un~ersuchen zu k6nnen, wird die Silberimprggnation 
n~eh Bielschows}~y mad die Darste]lung naeh Ramon y Ca]al ir~ Anwendung ge- 
braeht. Nervenendplatten sind bei diesen Methoden nicht mehr festzustellen. 

Eine Farbung auf Plasmazellen mit  Methylgri~n-Pyroni~ zeigt nirgends 
Einl~gerungen yon Plasmazellen. Kernvermehrungen oder Kernanh~ufungen Ms 
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Uberres~e eines statSgehabten Entztindungsprozesses sind auch an verschiedensten 
Stellen und  verschiedentlichsten Schni t ten der Skelet tmuskulatur  keinesfalls 
nachzuweisen. 

Die einzelnen Riickenmarkssegmen~e werden den einzelnen Untersuchungs- 
methoden entsprechend in Formalin, Mi~llerscher Fliissigkeit und  96proz. Alkbhol 
geh~rtet,  ebenso die in erster Linie ftir eine genaue Untersuchung interessierenden 
TeHe des Gehirns. 

Abb. 3. Schnitt d~rch das ttalsmark des l~iickenmarkes, halbseitig abgebilde)~, beiderseits 
symmetrische 1)rozesse; hochgradige Atrophie der u numerisch starker Ausfall der 
Ganglienzellen. F~vbung: Zell~quivalent nach ~Tissl (Alkohol-Toluidinblau-lKethode). Leitz: 

Mikroluminar 50 ram, Okular 3. 

In  Anbet rach t  des klinischen Verhal tens mu/3te der Befund am HMs- und 
Brus tmark  yon besonderer Wichtigkei~ sein. 

a) Halsmark: 
Schon die gewShn]ichen Kernf~rbungen mit  H~matoxylln-Eosin, H~matoxylin- 

van Gieson, Methylenblau und Lithionkarmin lassen erkennen, dal3 die motorischen 
Ganglienzellen des Rtickenmarkes an  Zahl  sehr s tark  verr ingert  sind. Beidiesen 
Fi irbungen fi~llt sonst bei s tarker  und  schwacher VergrSl]erung nichts yon der 
~Torm Abweichendcs auf, insbesondere keinerlei Kernansammlungen krankhaf ter  Art. 
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Eine F~rbung auf Pla~mazellen mit Methylgri~n-Pyronin ]~gt keine Plasma- 
ze]len festste]len. 

Um die Verh~ltnisse an den Nervenzellen genau studieren zu kOrmen, wird 
das Nisslsehe Ze]l~quivalent, die Alkohol-ToluidinblauoYiethode angewandt. 
Schon bei sehwacher Vergr6Berung f~]lt es bei dieser Fi~rbung erst recht auf, daft 
die Ganglienze]len im Vorderhorn nur ganz sp~rlieh ges~t sind (Abb. 3). 

Faint man diese Zellen genauer und  verg]eichend ins Auge, so vermigt man 
fiberhaupt vo]lst~ndig aueh nur andeutungsweise eine erkennbare Anordnung in 
Gruppen, erst gar nicht davon zu reden, die vordere mediale yon der vorderen 
lateralen Gruppe der motorisehen Vorderhornzellen Voneinander trennen zu 
kSnnen. Im rechtenVorderllorn ist dieser Befund, wenn m6glich, noch ausgelor/~gter 
als im linken. Zwisehen den siehtbaren Ganglienzellen linden sich gut konfigurierte 
einkernige kleine Ze]len. Man ste]lt also dem normalen Verhalten gegentiber lest, 

dab eine hoehgradige Reduk- 
tion an Zahl und GrSge der 
motorischenVorderhornzellen 
vorliegt. Ffir das Studimn 
der qualitativen Beschaffen- 
heir der Nervenzellen ergibt 
die Betraehtung bei I)lim- 
mersion weiteren Aufschlug 
(Abb. 4). 

Man erkennt hierbei, dab 
der Zelleib der siehtbaren 
multipolaren Ganglienze]len 
mitunter hochgradig ge- 
sehrump~t ist, sich aber doeh 
im Mlgemeinen eine gute 
Konfiguration yon Kern und 
Protoplasma noch vorfindet. 
Das Tigroid ist sichtbar und 

Abb. 4. Wie Abb. 3 bei st~rkster VergrOl~erang. ]~inzelne die Zeiehnung des Kernes 
Typen qualitativ ver~nderter Ganglienzellen yon der Chro- seharf. Andere Gruppen zei- 
matolyse bis zur Vakuo]enbildung. F~rbung: ZeIti~quivalent 
nach Nissl (Alkohol-Toluidinblau-Methode). Zeiss: Homo- gen allerdings nur noch die 

gene Olimmersion ~/~. Okular 8. Schattenbilder und Umrisse 
yon NervenzeUen, man kann 

dann nichts mehr yon Protoplasma und Kern unterseheiden, sondern man ste]lt bier 
nnr noeh leere Vakuolen lest. Wieder andere Ganglienzellen des Vorderhornes weisen 
eine Aufque]lung ihres Kernes auf, man sieh~ dann entweder Verklumpungen des 
Kernes oder gar AuflSsungen. Desgleichen ist dann das Tigroid, die 2gisslsehen 
Granula, undeutlich ausgepr~gt oder im Zustande der Chromatolyse, der Auf- 
he]lung des Chromatins. AuI vielen Schnitten erkennt man im ganzen Ausbreitungs- 
gebiete der Vorderh6rner kaum mehr als 6--8  Ganglienze]len. Die Vorderh6rner 
selbst sind auf diese Weise sebx. verschm~lert bis etwa auf ein Drittel der Norm. 
Anders liegt der Befund bei den Ganglienze]len des Dorsalkernes. Hier ist keine 
Ver~nderung an Zah] der Nervenzellen festzustellen. Das Gebiet der Clarl~eschen 
S~ule weist bei eingehender Untersuchung keine auffMlenden pathologischen Ver- 
~nderungen auf weder quanti tat iver noch quali tat iver Art. 

Zur Untersuehung der Mar]cscheiden wird zun~ehst die Chrom.Osmiummethode 
nach Marchi und die Scharlaehrot/grbung naeh Herxheimer angewandt, mn etwa 
in ffiseher Degeneration befindliehe Markscheiden nachzuweisen. Die an- 
geste]lten l%eaktionen ergeben keinerlei frisehe Degenerationsherde der Mark- 
seheiden. 
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Des weiteren wird zur Markscheidenuntersuchung eine Darstellung der Mark- 
scheiden am Geffierschnitt  nach Spielmeyer angesetzt. Es ~ l l t  bei der Unter-  
suchung der Schnit te  auf, dab die Markscheidenfasern im Gebiete der  Vorder- 
hSrner in groBer Anzahl entweder vollst~ndig ausfallen oder hochgradig ver- 
schm~ler~ erscheinen (Abb. 5). 

Der Markscheidenfaserverlauf in den HinterhOrnern weicht n icht  vom nor- 
malen Verhal ten ab;  die Fasern slnd h~er iibera]l gut  ausgebildet. 

Abb. 5. Schnitt durch das Halsmark des Riickenmarkes. Halbseitig abgebildet, beiderseits 
symmetrische 1)rozesse. Hochgradiger Markscheidenausfall sowie Markscheidenfasernverschmii- 
lerung (Atrophie) im Gebiet der Vorderh6rner und der vorderen Wurzeln. F~irbung: ~ark- 
scheidendarstellungnachWeigert in der'Modifikation yon Kultsct~itzky-PaL Leibz: Mikroluminar 

50 ram; Okular 3. 

Zur besseren Untersuchung des Markscheidenverlaufes in den vorderen 
Wurzeln und  Vorderstrgngen sowie den Hinters t r~ngen wird eine Darstellung 
der Markscheiden nach  Weigert in der Modifikation yon Kultschitzky-Pal am 
Celloidin geschnit tenem Material angewandt.  Es zeigt sich im Rtickenm~rk 
selbst der gleiche Befund wie am Gefrierschni~t nach Spielmeyer. Die Nerven- 
fasern des gi icke~markes sind iiberall yon in~akten Markscheiden umgeben;  der 
Gollsche und  Burdachsche Strang sind ohne nennenswerten Befund. Die Hinter-  
strgnge und die h interen Wurze]n weisen iiberall in gleicher Weise normales Ver- 
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hMten auf. In den vorderen Wurzeln und in den Vorderstr~ngen dahingegen ist lest- 
zustellen, dab die Markseheiden auffallend z~rt und schmM sind, mitunter fallen sie 
hier ttberhaupt vollkommen aus, mitunter sieht man wiederum an den Strangen 
perlsehnurartig aneinander gereihte und aufgetriebene Markscheidensehollen. 

Die Ach.senzylinder und die 1%uroJibrillen werden naeh den Methoden yon 
Bielschows~y und Ramon y CajaI zur Anschguung gebraeht. W~thrend im Bereieh 
der HinterhSrner dieselben tiberM1 intakt erscheinen und die Neurofibrillen 
ebenfalls dem normalen Bride entsprechen, zeigt sieh das Achsenzylinder- und 
Neurofibrillensystem im Gebiete der VorderhSrner nur recht lttekenhaft; stellen- 
weise fallen sie ganz aus und fehlen voll!~ommen. 

Um die Neuroglia elektiv gef~rbt zu untersuehen, werden am gliagebeizten 
Material die Weigertsche OriginMmethode mad die Alzheimer-Mannsehe Methylblau- 
Eosin[i~rbung angewandt. Es stellt sieh bei der Durchsieht der Sehnitte heraus, 
daB im Gebiete der Vorderh6rner eine Vermehrung der Neuroglia vorliegt. Die 
beiden Haupttypen der Neurogliazellen, die Ependymzellen und die Astroeyten, 
sind zu erkennen. An den VorderhSrnern ist ein dichtes Masehennetz yon gliSsen 
Elementen bemerkbar, welches nur g~nz vere~nzelt die eigentliehen nervSsen 
Elemente, Ganglienzellen und INervenfasern, zwischen sich faint. Im groften ganzen 
fiberwiegt indessen ein iiberwucherndes Glianetz das ganze Gesichtsfeld der 
Vorderh6rner, in welehem nur ein ganz sps Ke~geriist wahrzunehmen ist. 

b) Brustmarls: 
Es fMlt hier auf, daB, wenn der Befund aueh qualitativ der gleiehe ist, der 

Befund quantitativ sehon etwas abzunehmen beginnt. 
c) Im Lumbalmarl~ 

und welter naeh unten hin nehmen diese soeben besprochenen Befunde quantitativ 
immer mehr ab, die Ausfallserscheinungen werden hier immer geringer. 

Die Pyramidenbahnen lassen nirgends krankhafte Verhnderungen erkennen. 

d) Gehirn: 
Die yon Stature und Rinde sowie Medulla naeh Spielmeyers Ang~ben ent- 

nommenen Partien werden ebenfalls in ihrem VerhMten nach den obigen Unter- 
suchungsmethoden untersueht. Es l~ltt sich indessen an keinem Absehnitt der 
Leitungsbahn weder an den ~Nervenzellen noeh an ihren Forts~tzen oder an der 
Glia ein krankhafter Befund erheben. 

e) Peripherer Nerv: 
Die Untersuchung des Nervus axillaris zeigt sehon bei den gewShnliehen 

Kernf~rbemethoden eine Verschm~lerung seiner ~ervenfasern. Bei einer Dar- 
stellung der Markseheiden stellt man indessen fest, dM~ diese bei den Mark- 
seheidendarsteilungen fiberhaupt nicht mehr zu erkennen sind. Die M~rk- 
scheiden der ~ervenfasern sind somit vo]lst~ndig ausgefa]len. Die F~rbungen geben 
auch nicht eine Spur etwa erhMtener M~rkseheiden ~n. Die spezifischen Methoden 
zur Darstellung frischer Degenerationen haben s~mtlieh einen negativen Befund. 

Die einer histologischen UntersuChung unterworfenen Driisen mit innerer 
SeCretion lassen keinerlei krankhafte Ver~nderungen erkennen. 

Die mikroskopische Untersuchung yon Stricken aus dem Uterus und de~ 
Tuben ergeben eine eharakteristiscbe verl~iisende Tuberkulose mit EpitheloidzelL 
tuberkela und Riesenzellen naeh dem Langhansschen Typus. 

III. Epikrise. 
FM~t mun  den vorl iegenden ana tomischen  Befund epikrit isch noch- 

reals l~urz ins Auge, so l~l~t sieh etw~ folgendes aussagen:  es liegt bei 
der mi tgete i l ten  Beobachtung  eine hochgradige StSrung in  der Trophik  
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der Skelettmuskulatur und zwar ganz besonders der des Oberarmes, 
des Sehultergfirtels und des Obersehenkels vor. Die stattgehabten 
Prozesse sind die der regressiven Metamorphose: eine m~ehtige Atrophie 
der Muskelfasern bis zur sehmals~en Verkleinerung der ~{uskelfibrillen; 
auBerdem liegen Befunde vor, welehe als Vakatwueherung fiir eine 
bereits in h6ehstem NaBe vollst~ndig gesehwundene ~uskulatur  auf- 
zufassen sind. Es ist bier niehts mehr yon erhaltener Muskula~ttr zu 
sehen; an ihre Stelle ist eine Ersatzwueherung dutch ein eigentfimlieh 
gequollenes Gewebe zum Teil Fett-, zum Tell Bindegewebe getreten. 
Irgendwelehe Anhaltspunkte f~r eine stattgehabte Entziindung. in der 
Muskulatur sind nieht zu gewinnen. Das mot0rische Neuron zeigt die ent- 
spreehenden Ver~nderungen: die motorisehen Vorderhornganglienzellen 
sind an Zahl stark vermindert  und an GrSBe auffallend verringert, im Hals- 
mark besonders, im Brustmark etwas geringer. Neben diesen Prodnkten, 
welehe man Ms die Folge eines l~ngst, abgelaufenen al~en Prozesses 
aufzufassen hat, f~nden sieh noeh geringe Anzeiehen einer e~was 
friseheren Degeneration der Vorderhornzellen besonders in der Form 
der Chromatolyse in allen ihren Stadien des ZerfMles, der allerdings 
aueh agonal bedingt sein kann. An die Stelle der untergegangenen 
Nervenzellen ist eine Ersa~zwueherung yon Nervenstiitzgewebe ge- 
treten; die Neuroglia fiberwuchert an derartigen Partien. Auch 
dieser Befund sprieht dafiir, dab ein ProzeB vorliegen muB, in 
dessen Folge der Sehwund der Ganglienze]len eingetreten ist, dab 
also a priori keine so hoehgradige Hypoplasie der Nervenzellen 
vorgelegen haben wird,  wenn aueh natiirlieh eine gewisse Dysplasie 
nieht wird unbedingt in Abrede gestellt werden kSnnen. Zu diesen 
Befunden liegen die zugeh6rigen Veri~nderungen an den vorderen 
Wurze]n und Vorderstrgngen des Rtiekenmarkes vor: es ist hier eine 
Atrophie der Markseheiden, mitunter ein direkter Untergang derselben 
naehzuweisen. Das Aehsenzylinder- und Neurofibrillensystem der 
Nervenzellen zeigt ebenfalls Ausfallserseheinungen, we]ehe zu dem 
Gesamtbild passen; ebenso liegt ein v611iger Untergang der Mark- 
seheiden am peripheren Nerv und seinem Fibrillensystem vor, sodag man 
in Ktirze feststellen mug : es handelt sich um eine regressive Ver~nderung 
der gesamten mot, orischen spinomuskul/~ren Bahn in allen ihren Teilen, 
eine StSrung mithin im zweiten Absehnit~ des motorisehen Neurons 
vom l~iiekenm~rk ~n bis zum Musket hin einbegriffen. Die anato- 
misehen Befunde ghneln fas~ vollsggndig den yon S'pielmeyer 19) mit- 
geteilten Vergnderungen bei einer Beobaehtung yon progressiver 
spinaler Mus/celatrophie, ohne dab in dem vorliegenden Falle kliniseh 
die Anzeiehen fiir einen Duchenne-Aran gegeben gewesen wgren. Der 
erste AbsehnitC der motorischen Leitungsbahn, der eortieospinale Tell, 
erwies sieh als intakt. 
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C. Ergebnisse und Folgerungen. 
Fragt  man jetzt, auf wMche sch~digende Ursache diese krankhaften 

Prozesse zu setzen sind, so ist man nicht imstande, viel Positives aus- 
zusagen. Zeichen einer abgelaufenen Entz/indung sind nicht zu erheben. 
Ob das Leiden seinen Ausgang vom Muskel oder yore ~iickenm~rk 
her genommen hat, worauf bereits eingangs hingewiesen wurde, kann 
eben nieht entschieden werden, da eine primgre Muskelschgdigung 
infolge yon Inaktivitgt  in Anbetraeht der langen Dauer des Leidens 
jederzeit diese Vergnderungen ohne weiteres gezeitigt haben kann;  
ebenso kann umgekehrt doch der Sitz des Leidens primgr im I~iicken- 
mark basiert gewesen sein; dann sind eben die ~uskelvergndernngen 
als sekundgre Folgeerscheinungen eines spinalen Prozesses als ab- 
steigend aufzufassen. Es ist aueh nicht einmM mit v611iger Sieherheit 
auszuschliegen, dab im l~iiekenmark friiher einmal ein entzfindlicher 
ProzeB stattgefunden haben mag, also eine Poliomyelitis, da bei einem 
Verlaufe yon nahezu 15 Jahren jetzt nieht mehr festgestellt werden 
kann, ob etwa bier einmM eine Entziindung vorgelegen hat oder nieht. 
Im Gegenteil, der fieberhafte Beginn der Erkrankung und die sieh 
anschliegende Muskelst6rung legen den Verdacht auf eine entzfindliche 
Genese dieses Leidens sehr nahe. Zusammenfassend li~ftt sich eben nnr 
das eine mit Sicherheit sagen: es liegt eine regressive neuromuskuliire 
Schiidigung vor. Die Klinik selbst stellte die Diagnose ,,Unklares 
Spinalleiden" eben aus der Erwi~gung heraus, dab kein typisches 
Krankheitsbild sic h abgrenzen lieB. Wie ist nun der Fall anatomisch 
anfznfassen und was lehrt er prinzipiell weiterhin? Es handelt sich 
um ein schweres ~uskelleiden mit spinaler Beteiligung. Wollte man 
der bestehenden Terminologie naeh die Vorgi~nge an der Muskula tur  
n~her pr~zisieren, so miil~te man zuni~chst zu entscheiden suehen, ob 
eine sog. ,,Atro19hie" oder eine ,,Dystrophie" der Muskulatur vorliegt. 
Nach Schmaus kSnnen die im motorischen System auftretenden Er- 
krankungen in folgenden Formen zur Erscheinung kommen: 

1. Dystrophien, d. h. solehe progressiv verlaufende Muskelatrophien, 
welehe in der 1Vfuskulatur primi~r zustande kommen und bei welchen 
bloB die Muskulatur selbst, nicht aber die Nerven und die nerv6sen 
Zentralorgane Veri~nderungen erkennen lassen. 

2. Formen yon progressiver Muskelatrolohie, bei welchen sowohI der 
~uskel  als auch die peripheren Nerven veri~ndert vorgefunden werden. 

3. Formen mit Degenerationen in den Vorderh6rnern des Riicken- 
markes, des Nerven und der ~uskeln. 

4. Formen, bei welehen die gesamte motorisehe Bahn in beiden 
Neuren Degenerationen erkennen l~Bt. 

Was die Fragen der Atrophie und Dystroghie anlangt, so bemerkt 
Lubarsch, dab die Grenzen zwischen Atrophie, Degeneration und Zelltod 
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night seharf zu fassen sind. Eine Atrophic kann ihren Ausgang in 
v611igen Untergang von Gewebsclementen nehmen, wie es am augen, 
sehcinliehsten bei der physiologisehen Atrophie, der t~tiekbildung 
embryonaler Organe (Histolyse) zu erkennen ist. Man Iindet bei vielcn 
Fallen yon ,,Altersatrophie" der Organe und Gewebc h6herer Tiere 
sehwerere Zellasionen, welche beweisen, dal~ diese Atrophicn keine 
reincn Atrophien mehr darstellen, sondern bereits zu den Degenerationen 
hintiberfiihren. Es kommt somit aueh bei derartigen fortgeschrittenen 
Fallen yon Atrophie zum Untergang von ganzen Zellen mitsamt ihrem 
Zellkern; es kommt also aueh hierbci zu einer qualitativen Veranderung 
der einzelnen Zellelemente, also im Endeffekt zum gleiehen Resultat, 
zu wclchem man auf dem Wege der Degeneration gelangen kann. 

Es isfi somit aus diesen und ahnliehen allgemein-pathologisehen Er- 
wagungen heraus gut nicht m6glieh, seharf zwisehen ,,einfueh atro- 
phischen" und ,,degenerativ atrophischen" Vorgangen, Dystrophien, 
zu trennen. Es liegt aueh sehon in der Bczeichnung ,,degenerative 
Atrophie", dab Atrophic und Dystrophie ohne Grenzen ineinander 
iibergehen. Die klinisehe Beobuehtung gleichliegender Falle hat es 
ebenfalls gelehrt, dug die Entartungsreuktion keinen sieheren Unter- 
sehied zwischen einfaeher und dcgenerativcr Atrophie bildet, denn 
aueh hier kOnnen sich die Befunde im Verlaufe einer und derselben 
Erkrankung andaucrnd beim gleiehen Falle ~ndern. Und es dfirfte 
aueh wirklieh fiir die allgemcine Erkenntnis, methodologiseh, nieht 
viel damit gewonnen sein, wenn derartig gekiinstelte Untersehiede 
zwisehen Atrophic und Dystrophic der Muskulutur gemaeht werden 
sollen. Dystrophia musculorum diirfte somit aueh keine gerade gliiek- 
liehe Bezeiehnung sein, erst reeht nieht, wenn man die trophisehen 
weehselseitigen Einfliisse, welehe das motorisehe Neuron auf die Mus- 
kulatur austibt und umgekehrt in Betraeht zieht. 

Aueh Ernst halt eine derartige Trennung nieht ffir gut angangig. 
t~ibbert-Mdnckeberg bemerken ftir diesen Zusammenhung: Dem 

v511igen Sehwundc der Gewebselemcnte (bei einer numerisehen Atrophie) 
werden qualitative Veranderungen vorausgchen; wir spreehen dann 
yon dcgencrativer Atrophic. Die versehiedenen mikroskopischen Formen 
der Atrophic kombinieren sich bei den hSheren Gruden der Organ- 
atrophien racist in der Wcise, dab aus einer einfaehen anfangliehcn 
Atrophie fiber die degenerative Atrophie die numerisehe Atrophic 
entsteht. 

Derartige regressive oder numeriseh utrophisehe Vorgange patho- 
logisehen Gesehehens liegen nun bei obigem Fullc und ahnliehen Be- 
obachtungen vor. Nuch den soeben gemachten Ausffihrungen kSnnte 
es fiir dieses noch wenig geklarte Material am geeignetsten erseheinen, 
sich bei derartigen Vorgangen auf das Pathos der Muskulutur, welches 

Virchows Archly. ]~d. 247. 34 
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sich unserer Beobachtung zu erkennen gibt, im Sinne Aseho//s zu be- 
schrgnken. Und so lange eben noch nichts wesentlich Unterschiedliches 
tiir die Erkenntnis der neuromyopathischcn Erkrankungen gefunden ist, 
kann man Aseho//s Gedankenggngen folgend hier yon neuromyo- 
pathischen Erkrankungen zusammenfassend reden, ein Bestreben, 
welches neuerdings auch klinischerseits Ifir diese Erkrankungsformen 
immer mehr z u  allgcmeiner Geltung zu gelangen scheint. Und um 
zum Ausdruck zu bringen, dab es sich pathologisch-anatomisch um 
Geschehnisse einer regressiven Metamorphose handelt -- denn Myo- 
pathia ist ja schlieglich eine jede Erkrankung der Muskulatur -- kann 
man wohl fiir diese Erkrankungsformen in ihrer Gesamtheit als eine 
Gruppe die Myopathia r sive katabiotica anerkennen, womit 
lediglieh das zum Ausdruck gebracht ist, was einzig und allein posRiv 
festgestellt werden kann. Es besteht eben kein grundsiitzlicher Unter- 
schied zwischen einer Muskelatrophie und einer Muskeldystrophie. 
Und nicht viel anders ist es um die Scheidung der prim~ren myo- 
pathischen Nyopathie, wie sic Kau/mann' neben anderen bezeiehnet, 
yon der neurogenen 3lyopathie bestellt.. Es kommen hierfiir in der 
Hauptsache die progressive Muskeldystrophie (Erb) und die progressive 
spinale Muskelatrophie (Duchenne-Aran) in Frage. Abet nur in einem 
Bruchteil der F~ile geht der ProzeB wirklich yore Vorderhorn aus ,  
ebenso kann er primer im Muskel eingesetzt haben u n d  dutch aui- 
steigende Yrozesse den peripheren Nerv und das Rfickenmark in Mit- 
leidenschaft ergriffen haben, Die Klinik legt besonderen Wert darauf, 
diese Formen voneinander zu trennen. Es w~re nun bei der pro- 
gressiven spinalen Muskelairophie das Auitreten der Entartungs. 
reaktion zu erwarten und in der Tat tr i t t  sic manchmal, wenn anch 
selten, auf. Das' Fehlen der Entartungsreaktion in solchen Fi~llen 
scheint nach der Ansicht yon Schmaus in solchen FMlen dutch den 
langsamen Verlaui der degenera~iven Vorg~inge bedingt zu sein. Er 
wifft nun die Frage auf, ob man berechtigt ist, bei der progre~siven 
spinalen Muskelatrophie ein primi~res krankhaftes Befallensein der 
Vorderh6rner anzunehmen. Er gibt zu, dab eine hochgradige Ver~nde- 
rung im Vorderhorn auch sekund~r yon einer primiiren Erkrankung 
der Muskulatur abhi~ngig sein kann, wenn aueh seltener, vielleicht 
erkrankt auch das ganze periphere Neuron mitsamt der iViuskulatur 
gleiehzeitig primgr. 

Und Oppenheim betont schon, dab es ~Jberggnge zwisehen my 0- 
pathischer und spinaler IVIuskeiatrophie gibt. So is t  es mehffaeh 
vorgekommen, dab ein naeh seinem ganzen ldinischen Verlauf der 
myopathischen lViuskelatrophie hinzugerechneter Fall auf Grund der 
anatomischen Untersuehung als spinal aufgefaBt werden muBte 
urid umgekehrt. Und nieht viel anders stehe es um die neurotisehe 
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Form der Muskelatrophie und die dutch eine Poliomyelitis oder Poly- 
myositis hervorgerufenen Krankheitsprodukte. 

Es ~ertr~gt sich eigentlieh nut sehr schwer mit unseren anatomischen 
Anseh~uungen, da~ bei einem jahrelang bestehenden Leiden, wie sie die 
progressive ~[uskeldystrophie Erb darstellt, welehe mit L~hmung der 
Muskulatur einhergeht, keinerlei aufsteigende Sch~digungen im motori- 
schen Neuron statthaben sollten. Und doch wird es immer wieder behaup- 
tet, da[3 dieErb sche Muskelerkrankung im allgemeinen keine Ver~nderun- 
gen im Nervensystem setzen soll. Das kSnnte aber nur bei kurz verlaufen- 
den FMlen wirklieh zu verstehen sein; denn das Gesetz der auf- und ab- 
steigenden Degeneration scheint immer noch zu Reeht zu bestehen. Lange 
Zeit nachAmputationen eines Gliedes sollenbeispielsweise auch atrophisehe 
Ver~nderungen im histologisch untersuchten Neuron sichergestellt sein. 
I-I~chst bed~uerlieh ist es, dal3, soweit mir bekannt, keine F~lle bekannt- 
geworden sind, bei welehen eine frisehe sog. spinale progressive Muskel- 
atrophie im Anfangsstadium interkurrent zum Exitus und zur genauen 
an~tomischen Untersuehung gekommen ist; denn dann 1leiden sieh 
schon eher weitere Sehlul3folgerungen auf das Abh~ngigkeitsverh~ltnis 
dieser Organsystemerkrankungen, auf die Beziehungen zwischen Mus- 
kulatur und Nervensystem ziehem 

Zur n~heren Kl~rung a.ller dieser Fragen hat die experimentelle 
Forschung noch grol~e Aufg~ben zu 15sen zum Tell dureh anatomische 
N~chprfifung der ~uf- und absteigenden Degenerationen, zum Teil dutch 
Ausbau sehon bestehender Methoden, denn auch die physiologischen 
Methoden, die eine Trennung eines spinalen yon einem myopathischen 
Muskelleiden ermSglichen wollen - -  so wie es die Entartungsreaktion 
tun soll - -  bediirften noch gen~erer Unterlagen und einer : weiteren 
Kl~rung, da bei Ergriffensein des motorischen Neurons dieselbe h~ufig 
vollkommen fehlt, wie es auch bei der oben mitgeteilten Beobachtung 
einer schweren Erkrankung der gesamten zweiten H~lfte der moto- 
risehen Leitungsbahn der Fall ist. 

Es dfirfte nach ~lledem zu keiner wesentlichen Kl~trung beitragen, 
eine spinale yon einer muskul~ren Form der Erkrankung abzugrenzen, 
solange wir nicht in der Lage sind, dieses reziproke Verhulten auch 
anatomisch und physiologisch je nach ihrem prim~ren Si~z mit Sicher- 
heir voneinander ~bzugrenzen und zu erfassen; nach den bisherigen 
Grundlagen wird man vielmehr gut daran tun, ~lle diese anscheinend 
selbstSndigen Erkrankungs/ormen als l~euromyopathiae regressivae zu cha- 
rakterisieren, bei welchen es bisher nur ge]ingt auf physiologischer 
Basis einzelne Typen herauszuholen, so die neurale Muskelatrophie, 
welehe demnach als eine _h~euromyopathia regressiva neuralis aufzufassen 
w~re. In Betracht mu$ noch gezogen werden, dal3 auch eine Polio. 
myelitis anterior chronica naeh jahrelangem Bestehen die gleiehen 

34* 
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anatomischen Substrate liefern kann wie die anderen neuromyopathischen 
Erkrankungen, wenn die Ganglienztllen in genfigend hohem Grade 
erkranken. Die fibrigen myopathischen Erkrankungen bleiben in ihrer 
Klassifizierung, wie ich sit gelegentlich der Besprechung der ~yotoni~ 
congenit~ in cerebrale, bulb~re, spinale, neurale und muskulhre vtr- 
genommen habe, unberfihrt. 

Zu erw~gen ist nut noch, ob nicht manchen derartigen neuro- 
myopathisehen regressiven Erkrankungen eine entzfindliche Genese 
zugrundeliegt. Man rechnet neuerdings diese Erkrankungen der Gruppt 
der heridit~iren zu, eine Auffassung, welche insbesondere yon Stri~mpell 
mad anatomisch yon Rdfile ~~ vertreten wird. ~an kann sich abet des 
Eindruckes nicht erwehren, dag bei Krankheitsf~llen wie in dem vor- 
liegenden doch eine entzfindliche Gentse zugrunde gelegen haben kann. 
Der fieberhafte akute Beginn bringt eine derartigt Annahmt doch sehr 
nahe. Weitgehende genaueste Anamnese, weitere klinische und ana- 
tomisehe Untersuehungen werden uns Aufschlug und tiefere Einsicht 
ffir ~lle die angeschnittenen Fragen und sehlieBlich auch fiber die 
Genese dieser Krankheitsgruppen geben, insbesondere auch fiber die 
Bedeutung der wit in mancher Hinsieht so auch funktionell ntch nicht 
genfigend erfaBten Xervenendplatten.~ Die Rolle, welehe diese Neuro- 
/ibrillen spielen, ist uns ntch nieht recht bekannt; vielleieht sind sic 
Ms Angriffspunkt ffir die seh~digtnde Ursaeht yon besonderer Wichtig- 
keit, d~ ~uf sic als Bindeglied zwisehen dem eigentlichen Muskel- 
app~rat und dem Nervensystem ein It~uptaugenmerk zu richten sein 
dfirite. 

A]s kurzes Ergebnis der obigen Ausffihrungen ist folgtndes fes~- 
zustellen : 

i. Eine Trennung yon Atrophie und Dystrophie ist weder ana- 
tomisch noeh physiologiseh scharf durchzufiihren m6glieh; es handelt 
sieh beidemal um regressive Veriinderungtn der • 

2. Die spinale progressive Muskelatrophie (Duchenne-Aran) und die 
progressive Dystrophia muscuiorum (Erb) kSnnen die gleichea ana- 
tomischen Substrate geben und sind an~tomisch nichts Verschieden- 
artiges sondtrn Glieder ein und derselben Systemerlcranl~ung, des 
Nervenmuslcelsystems. Die Poliomyelitis anterior gehSrt zu derselben 
Klasse systematische~ Erkr~nkungen und ist an~tomisch in ihrem 
rtzidivierenden Verlauf yon den Muske]dystrophien nicht abzu- 
grenzen. 

3. Eine bestndere Aufmerksamkeit hinsiehtlieh der Genese dieser 
Erkrankungtn mug auf die Nervenendplatten gerichtet werden. 

4. Es empfiehlt sich, diese erial~baren Ver~nderungen am neuro- 
muskul~ren Apparatsystem Ms Neuromyopathiae systematicae regres. 
sivae zusarnmenzuf~ssen. 
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5. 13ei a l l en  d e r a r t i g e n  s y s t e m a t i s c h e n  n e u r o m y o p a t h i s c h e n  E r -  
k r a n k u n g e n  i s t  es b i she r  n u r  raSgl ich  m i t  Sicherhei~  p a t h o l o g i s c h -  
phys io log i s ch  e in  BefMlense in  des  e r s t e n  A b s c h n i t t e s  de r  m o t o r i s c h e n  
L e i t u n g s b a h n  - -  d e n  c o r t i c o s p i n a l e n  Tel l  - -  gegenf ibe r  e i n e m  ]~e- 
f a l l ense in  des  sp inomusku l i~ ren  A b s c h n i t t e s  d u r c h  das  A u ~ t r c t e n  y o n  

Sioasmen a b z u g r e n z e n ,  
6. (~ber  d i e  f4"tiogogie diese r  E r k r a n k u n g e n  ]i~i~t s ich n i ch t s  Be .  

s t i m m t e s  aussagen .  M a n  i s t  genc ig t ,  sie d e n  hereditgiren Systemerlcran- 
]cungen h i n z u z u r e c h n e n ,  v i e l l e i ch t  s i nd  sie a b e t  doch  ge l egen t l i ch  a ls  
d u r c h  entzi~ndliche Prozesse in  i r g e n d c i n e m  A b s c h n i t t  des  N e r v e n -  
m u s k e ] s y s t e m s  e n t s t a n d e n  au~zufassen,  
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