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Aus dem pathologisch-anatomischen Institute zu Graz.
Lwei friihinfantile hereditire Fille von progres-
siver Muskelatrophie unter dem Bilde der Dys-

trophie, aber aunf neurotischer Grundlage.

Von

Dr. G. Werdnig,

Nervenarzt in Graz.
(Hierzu Tafel X.)

S

Die nachfolgenden Krankheitsgeschichten werden es rechtfertigen,
dass ich die Dystrophia musculorum progressiva im Sinne Erb’s zum
Ausgangspunkte meiner Betrachtungen wihle. Seit der Trennung der
primir myopathischen Formen der progressiven Muskelatrophie von
den spinalen Formen hat man beziiglich der ersteren mehrere typische
Arten als- Ausdruck bestimmter Localisation, beziehungsweise Fort-
entwickelung des pathologischen Vorganges aufgestellt, Ohne mich
hier iiber die Berechtigung der f{ypischen Sonderung der durch viel-
fache Ueberginge in einander fliessenden progressiven Myopathien
auszusprechen, fiihre ich als hierher gehorig an: die schon von Grie-
singer beschriebene sogenannte Pseudohypertrophie, dann die
Erb’sche juvenile Muskelatrophie, die wohl am wenigsten von
den fibrigen abzutrennende hereditire Form — von Erb insge-
sammt mwit der Bezeichnung Dystrophie zusammengefasst — und
endlich den von Landouzy-Dejerine aufgesteliten Facio-humero-
Scapulartypus. Obgleich Gowers und Drummond auch diese
Erkrankungen auf einen myelopathischen Process zurtckzufiihren
suchten, so hat man doch, auaf zahlreiche negative Befunde am Riicken-
marke und den peripheren Nerven gestiitzt, denselben eine primire
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Erkrankung der Muskeln zu Grunde gelegt, und demgemiss auch dem
klinischen Bilde derselben die den spinalen Formen zukommenden
Erscheinungen nicht zugestanden. Als soleche kennen wir: hiufigen
Beginn der Atrophie an den kleinen Hand- oder — nach Tooth’s
und Hoffmann’s Auffassung der sogenannten peronealen Form der
Muskelatrophie — an den kleinen Fussmuskeln, fibrillare
Zuckungen, Entartungsreaction, spastische Erscheinun-
gen, Bulbiarparalyse, endlich mebr weniger raschen Verlauf der
Krankheit. Nachdem aber neuestens Falle von Dystrophien bekannt
geworden sind, als deren Ursache man eine ganz unzweifelhafte Er-
krankung des Riickenmarkes zu Tage gefordert hat, und nachdem
auch gewisse friher als untriigliche Anzeichen einer Dystrophie an-
gesehene Verdnderungen an den Muskeln, ich meine z. B. das Vor-
kommen hypertrophischer Fasern in denselben, als nicht mehr so
bedeutungsvoll erkannt worden sind, so haben wir die bisherigen
Traditionen wankend werden gesehen. So konnten Hitzig?) und
Erb, letzterer auf der XIV. Wanderversammlung der sidwestdeut-
schen Neurologen und Irrenirzte zu Baden-Baden den Ausspruch
thun, dass wahrscheinlich ein ansehnlicher Theil der bisher fiir myo-
pathisch gehaltenen Dystrophien einem im trophischen Apparate zu
vermuthenden Processe seinen Ursprung verdanke.

Ich halte es nun in dieser Richtung fiir nicht unwichtig, wenn
ich einen im Grazer pathologisch-anatomischen Institute zur Autopsie
gelangten, und von mir mikroskopisch untersuchten Fall von juveniler
Muskelatrophie beschreibe, und seine weitere Verfolgung in familiarer
Richtung zur Kenntniss bringe.

Y. Fall
Krankheitsgeschichte.

Wilhelm Bauer, 3 Jahre alt, stammt von gesunden Elfern ab. Sein
Vater, Zimmermann und Bauzeichner, leider schon seit seiner Jugend an héu-
figen Kopfschmerzen. Sein 12/, jahriger Bruder Georg ist an den Beinen ge-
lihmt (seine Krankheitsgeschichte folgt weiter unten). Der 10 Monate alte
Bruder Franz ist gesund. _

Patient kam im Mai 1885 als kriftiges Kind zur Welt, das mit den Extre-
mititenlebhafte Bewegungen ausfiibrte. Bald nachder Geburtkam er auf’sLand,
wo er mit Kuhmilch erndhrt wurde, tGberstand leicht einen nach den -ersten
vier Wochen aufgetretenen Gastrointestinalcatarrh, und bekam mit 7 Monaten
die ersten Zahne. Die Mutter sagt aus, dass sie das Kind bei jedem Besuche
munter und lebhaft zappelnd gefunden habe. Spiter sass es zumeist und
hielt das Saugfliaschchen mit den Hénden. Im Alter von 10 Monaten
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kam das Kind wieder zur Mutter, welche bald darauf bemerkte, dass das Fett-
polster beider Fussriicken des Kindes und die Gegend tiber der Schoossfuge
auffallend voll, wie ,geschwollon® aussah. Aw Eode des ersten Lebens-
jahres begann das Kind ein wenig zu sprechen. Um diese Zeit stellte sich
Schwiche der unteren Extremititen ein. Im Sommer 1886 wurde es
wieder zu Bekannten auf’s Land gegeben, wo es gut genihrt, und am ganzen
Kérper auffallend dick wurde, Aber es waren alle Weichtheile wie
teigig, so dass die Mutter erklart, der Knabe sei ihr im mageres Zustande
gesunder und krdftiger vorgekommon, als spiter. Auch nahm die Schwéche
der unteren Extremititen zu. und erstreckte sich die Kraftlosigheit auch auf
den Riicken, so dass dem Kinde selbst das Sitzen erschwert wurde. Im
Herbste 1886 wurde der Knabe von Tussis convulsiva hefallen. Die Muiter
nahm jhn bald darauf wieder zu sich, und der Husten wich nach einiger Zeit.
Dessenungeachtet nahm die Schwiche des Kindes-iiberhand, es stellte sich
Zittern der Hinde sin, und die Weichihsile wurden noch waicher und feigi-
ger, als friiher. Das Tragen des immer sehr grossen Kopfes warde dem Kinde
unmdoglich, sein Benehmen waorde wie bfode. An den unteren Extremititen
hatte mittlererweile bis auf geringe Bewegungen im Sprunggelenke, Beugung
und Streckung der Zehen jeds willkiirliche Bewegung aufgehort, der Knabe
konnte die Hande nicht mehr 2um Munde fiihren, er war nicht mehr im Stande,
das Bstt 20 verlassen, nnd wahrend er friher az Reinlichksit gewohnt war,
liess er nun wieder Harn und Stuhl unter sich gehen, Die Augen wurden
im Schlafe unvollstdndig geschlossen, das Schlingen war er-
schwert. Am 4. April 1888 erfolgte die Aufnahme des Kindes in das hie-
sige Anna-Kinderhospital, und ich entnehme die folgenden daselbst gemachten
Beobachtungen der mir von Herrn Prof. von Jaksch giitigst zur Benutzung
iiberlassenen Krankheitsgeschichte,

Status praesens, aufgenommen am 4. April 1888. Das Kind ist
seinem Alter entsprechend gross, besitzt einen besonders an den Extremititen
stark entwickelten Panniculus adiposus, welcher teigig weich anzufiihlen und
betrachtlich yerschiebbar ist. Die Muskulatur daselbst ganz atrophisch, gar
nicht zu fihlen. Grosse Fantanelle seit einem Jahre geschlossen, Schidel
sehr betriichtlich vergrossert, namentlich in der Lapgen- und Héhendimension.
Stirnhgcker stark prominent. GCircumferenz an den Stirnhdckern 52,5 Ctm.
Querbogen vou einem Proc. mastoid, zum anderen 37, Langsbogen von der
Nasenwurzel bis zur Protuberantia occip. ext. shenfalls 37 Ctm. In Folge
des sehr bedeutenden Gewichtes des Kopfes ist das Kind kaum im Stande,
denselben linger als ein paar Minuten zu-iragen. Nach Ablauf dieser Zeit
fallt der Kopf wie eine Blefkngel nach vorne, nach hinten oder nach den Sei-
ten. — Hals kurz, kein Strums vorhanden. Thorax breit, die beiden Sterno-
claviculargelenke sind als knopfférmige Vorspringe sehr deutlich zu fiihlen.

Das Kind halt die unteren Extremitdten stets im Hiift- und Kniegelenke
gebengt. Leichte Contracturen in den Flexoren der Ober- und Unterschenkel,
deren gewaltsame Ueberwindung dem Kinde sehmerzhaft ist. Beide Fiisse
in Equinovarusstellung. Rside unteren Exiremititen erscheinen difformirt,
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indem die unter normalen Verhdltnissen bestehende Differens in der Dicke des
Ober- und Unterschenkels ausgeglichen ist. An den oberen Extremititen das-
selbe Verhiltniss, Active Bewegungen der unteren und oberen Extremititen
in sehr geringem Grade maglich, erfolgen aber sehr langsam, mit wurmférmi-
gen Coniractionen der Muskein. An den wnisren Exiremitaten ist mit Aus-
nahme leichter Plantarflexion und Supination des Fusses keine active Bewe-
gung wahrzunehmen,

Die Sensibilitét am Rumpfe und den Extremititen erhalten. Hautreflexe
schwach, Patellar-, Biceps- und Tricepsreflex erloschen, Faradische Erreg-
barkeit an den Muskelu der Extremititen vorhanden, aber sehr abgeschwicht,
Bei Anwendnng des galeanisehen Stromes erfolgl webr minder deulliche
Zuckuog, die aber immer sehr trige ablauft.

Reichliche Schweisssecretion. Harnbsfund normal. Untersuchung des
Angenhintergrundes ergiebt nichts Abnormes.

29. April. Schweisssecretion nunmehr unbedeutend, Das Kind sieht -
sehr blass aus und hustet. Dimpfung nirgends nachweisbar, aber Schnurreu
und Rasselgariusche ip allen Partlen der Lunge.

26. Reichliches Rasseln. Die Intercostalriume werden beim Inspirium
stark eingezogen, Seit zwei Tagen Fieber. '

- 28. Hochgradige Dyspnoe. Fieber.

29. Die Hinfilligkeit des Kindes gross. Cyanose des Gesichts, Dyspnoe,
hohes Fieber.

l. Mai. Sensorium nicht benomwmen, Pupillen gleich weit, Reastion
trage. Herztdne dumpf, an den Lungen crepitirendes Rasseln. Harn eiweiss-
baltig. Exitus letalis,

Sectionsbefund.

Kdrpar gross, schwichlich gebaut. Haut blass, Schidel sehr gross,
lapglich. Nahte ohne Fonianslle und Worms’sche Knochen gebildet. Innere
Meningen an der Oberfliche des Gehirns verdickt und getrubt, blass. Gehirn
1480 Grm. schwer. Hirnoberfliche stark durchfeuchtet, Furchen. zwischen
den Stirn- und Scheitelgyri weiter, Gyri breit. Seitenventrikel sehr erweitert,
links stirker als rechts. Ependym verdickt und zart granulirt. Hirnsubstanz
weich, sebhr briichig, wissig blutreich, Plexus hellroth, und dber den Vier-
higsip mittelst zavier Verdickungen apgekeftst. Art, fess. Sylvii durchgingig.
Kleinbirn weich, briichig, méissig blatreich.

Dura des Riickenmarkes frei, m#ssig dick. Pia an der Hinterfliche
des Riickenmarkes zart, blatreich, an der vorderen blass. Configuration des
Riickenmarkes sine entsprechende. Substanz des Halsmarkes weich, zahe,
blass. [n der Hohe des 7. Halsnervenpaares findet sich in der Mitte des lia-
ken Vorderhornes ein punkigrosser, sirsapg umschriebener Herd von dupkel-
rother Firbung. In der Hohe des 2. Brusinervenpaares ist die Mitte der
rechten grauen Siule von einem schrig verlanfenden, ungewshnlich weiten
Gefisschen durchzogen. Im unteren Brustmarke™erscheinen neben dem Cen-
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tralcanale zwei rundlich grosse Liicken. Im Lendenmarke mit dem blossen
Auge nichts nachweisbar.

Unterhautzellgewebe des Rumpfes und Bauches von Fett reichlich durch-
setzt. Im Herzbeutel klare, lichtgelbe Fliissigheit. Thymusreste vorhanden.
Herz mittelgross, feltreich, sehr schlaff; in den Herzhéhlen Blut- und Faser-
stoffgerinnsel. Héhlen weit, Wandungen gehdrig dick; Herzfleisch blass. —
Linke Lunge frei, bis auf den Unterlappen Iufthaltig, zart, darchfenchtet. Un-
terlappen von lobuldren Herden durchsetzt. Schleimhaut der Bronchien dunk-
ler gefirbt. Rechte Lunge hier und da durch zarte Adhésionen an die Tho-
raxwand angeheftet. Der ganze Unterlappen von lobuldren Herden durchseizi,
das tibrige Gewebe lufthaltig, durchfeuchtet. Schleimhaut des Pharynx und
Larynx blass; Peritoneum fettceich. Milz grésser, Gewebe hart, briichig, Pulpa
sparsam, Kapsel gespannt. Niere huofeisevférmig, ihr Gewebe hart, briichig,
dunkel gefirbt. Ein 3 Ctm. langes Mittelstick vorhanden. Hilus Jinks nach
vorne, rechts nach hinten gerichtet. Im Magen gelber Inhalt. Mesenterial-
driisen etwas vergrossert. Darmwinde wie gewGhnlich, Leber mittelgross,
hart, briichig, dunkelviolett. Schleimhaut der Blase blass. Unterbautzellge-
webe der unteren Extremititen sehr betrdchtlich. Muskulatur diinn, auffallend
blass. Wadenmuskulatur auffallend mit Fett durchsetzt.

Diagnose: Hydrocephalus chron. int.; Pneumonia lobul. lat, utriasque;
Atrophia musculorum; Ren unguliformis.

Mikroskopische Untersuchung.

Es wurden dem Organismus das Riickenmark und ein Stiick des M. ga-
strocnemius entnommen. Ersteres lag durch einige Wochen in Miiller’scher
Flissigkeit, worauf eine mehrtigige Auswisserung und Aufbewahrung in
schwachem Alkohol folgte.

A. Das Rickenmark,

Das mir zur mikroskopischen Priifung iibergebens Organ wurde in Alko-
hol nachgehirtet. Die Firbung nach Weigert-Pal gelang in Folge der zu
lungen Auswisserung erst, nachdem dieSchnitte durch 24 Stunden in 0,5 proc.
Lésung von Kali bichrom. gelegt worden waren. (Aehnlich dem Verfahren
nach Flesch, Zeitschr. f. Mikroskopie 1884.) Nachfarbung mit Picrocarmin.
Ansserdem Préparate mit Alaunhimatoxylin — Picrocarmin, und solche mit
Safranin nach Adamkiewicz. —

Partie an der Durchtrennungsstelle. Beginnende Py-kreuzung.
Im peripheren Theile des Vorderhornes wenige, im centralen etwas mehr Gan-
glienzellen. Weisse Substanz bis auf die PyS. gut erbalten. Letztere etwas
arm an Nervenfasern.

Hohe des 2.— 3. Cervicalnervenpaares. Querschnitt von nor-
maler Grisse und Form. Hinterstringe und Kleinhirnseitenstrangbahn intact,
Der iibrige Theil der Seitensiringe, insbhesondere die Gegend der PyrS. etwas
arm an Markfasern, in méssigem Grade von Bindegewebe durchsetzt, Hier
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und da Deiters’sche Zellen. Ziemlich hiufig leere runde Maschen, an deren
Rande die Nervenfasern eine kreisférmige Anordnung zeigen. Solche Maschen
ziemlich oft, besonders in den Hinter- und Vorderstringen in Perlschnuran-
ordnung. Die Vorderstringe in der Gegend des Austrittes der vorderen Wur-
zeln degenerirt, HinterhSrner und hintere Wurzeln von normalem Aussehen,
In beiden Vorderhérnern haben die meisten Ganglienzellen undeutliche Fort-
sitze, einen undeutlichen oder am Rande zerkliifteten Kern. Viele Zellen sind
rundlich, geschrumpft, und lassen keine weiteren Einzelheiten erkennen. End-
lich giebt es zahblreiche, ganz verddete Zellbeiten, welche ein oder mehrere
Kdrnchen aufweisen, sonst aber leer sind. Diese leeren Zellbetten treten aus
dem umgebenden Gewebe desto lebhafter hervor, da sie von dem gewthnlichen
Fasernetze noch umsponnen sind. Alle erkrankten Zellen sind pigmentarm.
Diese sowie die sehr spérlichen normalen Zellen sind von einem lesren Hofe
umgeben. — Perivasculdre Réume am ganzen Querschnitte, selbst bis zu den
Gefdssen kleinsten Calibers erweitert. Die Getdsswiande nicht verdickt, Endo-
thelzellen nicht vermehrt. Vordere Wurzeln beiderseits nur diinne Biindel
darstellend, welche grésstentheils Stiitzgewebe, fibrillires Bindegewebe, und
nur gusserst wenige Markfasern enthalten. Vordere Commissur intact. Cen-
tralcanal stellenweise durch mittlere Verwachsung verdoppelt.

Dem 4.—5. Cervicalnervenpaare entsprechend. Pia normal.
Rindenschichte breiter als gewthnlich, Hinter- und Vorderstriinge wie oben.
Seitenstrdnge etwas arm an Markfasern, aber im Ganzen besser erhalten, als
oben. In beiden Vorderhérnern die medio-ventrale Gruppe von Ganglien-
zellen noch zum Theile erhalten. Ebenso einige Zellen in den Seitenhdrnern.
Die iibrigen Zellen nahezu oder ganz geschwunden. Leere Zellbetten. Perl-
schnurférmig angeordnete leere Maschen aus der weissen in die graue Sub-
stanz hineinreichend. Centralcanal verdoppelt.

Hoéhe des 6.— 7. Cervicalnervenpaares. Die weisse Substanz
enthélt starke Sepimente, erweiterte Gefisscanile und viele einzelne und perl-
sehnurartige Maschen. In auffallendem Grade degenerirt erscheinen die Vor-
dersiringe in der Gegend des Austrittes der vordersn Wurzeln. Auch die cen-
trale Partie der Seitemstringe ziemlich reich an interstitiellem Gewebe, etwas
arm an Markfasern, dureh lebhaftere Carminfirbung ven den intacten KIS.
abgehoben. Grenze dieser Verinderung nach vorne nicht so scharf, wie gegen
die K1S. — Hinterhérner und hintere Wurzeln unverindert. Vordethérner in
allen Grappen sehr arm an Ganglienzellen, an manchen Priparaten héch-
stens 2—3 gesunde Ganglienzellen vorhanden. Zahlreiche Gruppen leerer
Betten, Selbst die umspinnenden feinen Nervenfasern gering an Zahl, daher
auffallende Bliisse der grauen Substanz. In den Vorderbdrnern sowie im de-
generirten Theile der weissen Substanz hier und da Deiters’sehe Zellen und
Myelintropfen. Vordere Wurzeiln kaum vorhanden. Der spérliche Rest
enthilt beinahe gar keine Nervenfasern. Centralcanal einfach. Rindenschichte
stellenweise auffallend breit und in Form von Zungen in die weisse Substanz
hineinragend.

Querschnitte am 8. Cervicalnervenpaare. Die vordere Rand-
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partie der Vorderstriinge degenerirt. Von dieser Gogend an bis zum #Husseren
Rande der Hinterhirner ist das interstitielle Gewebe in geringem Grade ver-
mehrt. KIS. intact und scharf hervortretend. Graue Substanz wie vorher.

Am 1. Dorsalnervenpaare. Ssitenstringe gut erhalten; perlschnur-
artige Maschen vorhanden. Vorderhornzellen etwas besser vertreten, als in
hoheren Lagen. Seitenhornzellen zumeist intact, aber mit einem leeren Hofe
versehen. In den vorderen Wurzeln sehr wenige Nervenfasern.

Héhe des 2.— 3. Dorsalnervenpaares. Weisse Substanz intact.
In den untersten Schichten dieser Gegend kommen die perlschnurartigen
Maschen nicht mehr vor. Zellen der Clarke’schen Siulen intact, aber von
einem leeren Hofe umgeben. Ungefihr die Hilfte der Vorderhornzellen ge-
schrumpft oder ganz geschwunden.

Querchnitte am 5.Dorsalnervenpaare. Pianormal. Rindenschichte
schmal. Gefdssspalten méssig erweitert. Weisse Substanz intact. Leere
Maschen an einzelnen Stellen vorhanden, aber ohne Perlschnuranordnung,
héchstens zu kleinen Gruppen vereinigt. Die graue Substanz sehr arm an
Markfasern, besonders links. Vorderhtrner enthalten einige gut erhallene,
daneben auch ziemlich viele geschrumpfte Ganglienzellen. Gegend des Seiten-
hornes reich an leeren Maschen, zur Zerreisslichkeit geneigt. Clarke’s Siu-
len intact. Vordere Wurzeln unscheinbar an Umfavg, mit den friiher ange-
fiihrten Merkmalen beinahe vollstdndiger Degeneration versehen. Central-
caval offen.

Am 10. Doralnervenpaare. Pia etwas verdickt, Weisse Substanz
in den Vorder- und Hinterstringen am besten erhalten. In den Seitenstringen
sind die Septa breil, das Bindegewebe ist in auffallender Weise vermehrt.
Vorderhornzellen grésstentheils geschrumpft. Zellen der Clarke’schen Siu-
len und der Seitenhdrner gut erhalten. Perlschnuranordnung der Maschen
nicht zu treffen, hdchstens kreisformige Anordunung der Nervenfasern um eine
oder die andere einzelne Liicke. Rindenschichte schmal; vordere Wurzeln
quantitativ besser erhalten als oben, aber degenerirt.

Am 12. Dorsalnervenpaare. Pia verdickt. Hintere Partie der Sei-
tenstringe beiderseits degenerirt. Bei starker Vergrosserung sieht man ein-
zelno Markfasern von betrdchtlicher Stirke, dann solche von geringerem Um-
fange zersireut, endlich eine weitaus iberwiegende Anzahl von Fasern klein-
sten Calibers. Diese sind hier und da in auffallender Weise zu quer getroffenen
Biischeln gruppirt. Das Zwischengewebe besteht aus einer granulirten Masse,
Neurogliazellen, die hdufig das Ansehen von Deiters’schen Zellen gewinuen,
Neuwrogliabalken und Capillaren. Kerne elwas vermehrt. In dieser Hohe des
Riickenmarkes kommen inshesondere in den Seitenstringen die am meisten
erweiterten Gefissspalten vor. Ganglienzellen beider VorderhGrner etwa zur
Hilfte degenerirt. Seitenhorn- und Zellen der Clarke’schen Siulen von guter
Beschaffenheit. Vordere Wurzeln etwas umfangreicher, enthalten mehr Ner-
venfasern, als in den oberen Schichten; an einigen Stellen Markfasern mit
sehr verdickten Axencylindern; die Hauptmasse des Querschnittes besteht aus
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fibrillirem Bindegewebe. Rindenschichte den Seitenstringen entlang ver-
breitert.

Hohe des 2. Lumbalnervenpaares. Pia missig verdickt. Seiten-
stringe degenerirl, Die Nervenfasern besonders in den mehr peripheren Par-
tien stellenweise zu dichten Biischeln gruppirt. In ziemlich hohem Grade be-
trifft die Degeneralion die PyS. Doch sind auch die an die peripheren Enden
der Hinterhdrner grenzenden Bezirke der Hinterstringe nicht ganz unversehrt.
Das interstitielle Gewebe ist hier sehr vermehrt. — An den Gefissen nichts
Abnormes. Perivasculire Riume sehr erweitert. Vorderstringe gut erhalten
bis auf die Austrittsstelle der vorderen Wurzeln. Im rechten Vorderhorne mehr
Ganglienzellen erhalten, als links. Diese Seite tberhaupt &rmer an ner-
visen Elementen. Zahlreiche leere Zellbetlen in beiden Vorderhdrnern. Rechts
sind die leeren Betten von einem dichieren Gespinnste feinster Nervenfasern
umgeben als links. Hintere Wurzeln erhalten, die vorderen nahezu vollstindig
degenerirt. Rinderschichte der Seitenstringen entlang auffallend breit. Cen-
traleanal offen,

5. Lumbalnervenpaar. Pia normal. Die gleichen Anzeichen der
Degeneration in beiden Seitenstringen, wie vorher, links deutlicher als rechts.
Ganglienzellen der Vorderhdrner beiderseits nur in der lateral-dorsalen Gruppe
theilweise nachweisbar, sonst nur verodete Betten. Hintere Wurzeln intact.
" Vordere Wurzeln umfangreich, aber degenerirt. Rindenschichte stellenweise
ziemlich breit

In dieser Weise wurde das ganze Riickenmark bearbeitet, ohne dass sich
etwas ergeben hitte, das von den angrenzenden, oben beschriebenen Partien
verschieden gewesen wire. Der im Sectionsbefunde erwahnte punktgrosse,
dunkelrothe Herd im linken Vorderhorne in der Hohe des 7. Halsnervenpaares
erwies sich-als der Querschnitt einer strotzend gefiillten Vene. Die beiden
Liicken neben dem Centralcanale im unteren Brustmarke sind erweiterte peri-
vasculdre Réume.

B. Musc. gastrocnemius.

Das vorgelegte Muskelstick war durch einige Zeit in Miiller’scher
Fliissigkeit, dann in Alkohol gelegen. Dasselbe wurde sowohl an Zupfpri-
paraten, als auch nach vorhergegangener Einbettung in Paraffin an Léngs-
und Querschnitten untersucht.

Es fand sich an diesem Muskel nur einfache Atrophie. Die besser
erhaltenen, im Querschnilte polygonalen Muskelfasern von 36 p Durchmesser
und geringer fibrillirer Lingszerkliiftung bildeten Gruppen, welche durch
ziemlich ansehnliche Massen von Feifgewebe von anderen Gruppen getrennt
waren, deren im Querschnitte runde Fasern einen Durchmesser von nur un-
gefibr 10 w hatten, aber die Querstreifung noch aufwiesen. Darunter kamen
aber auch vereinzelle Fasern vor, deren Querstreifung in Unordnung gerathen
und wo die contractile Substanz in eine formlose Masse zerfallen war, Indem
sich djese Fasern verschmichtigten, liess sich der Uebergang derselben in den
collabirten, ziemlich lange Kerne filhrenden Sarcolemmschlauch von der Férbung
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der Muskelfasern (Hamatoxylin) verfolgen. — Die ziemlich betrichtliche An-
bdufung von Kernen entsprach den noch vorhandenen Muskelkernen. Eine
absolute Vermehrung der Kerne fand sich nur an sehr wenigen Stellen. Ne-
ben der erwihnten Feithyperplasie war bedeutends Vermebrung des inter-
fibrilliren Bindegewebes vorhanden. An einigen Stellen war das Fett — an
anderen das Bindegewebe vorherrschend.

Es wire nun noch auf einige Details des anatomischen Befundes néher
einzugehen, Die Atrophie der Vorderhornzellen war in der Hals- und
Lendenanschwellung ganz besonders ausgebildet. Die Seitenhornzellen des
Dorsaltheiles fand ich erhalten. Hervorzuheben ist, dass neben sehr verein~
zelten normalen Ganglienzellen des Vorderhornes solche in allen Abstufungen
des Schwundes nachzuweisen waren: Undeutlichkeit des Kernes und der Fort-
sitze, dann rundliche, sehr verkleinerte Form der Zelle, endlich vollstindiger
Schwund derselben mit Zuriicklassung eines meist noch von einem Saume, hie
und da auch von einem lebhafteren Gespinnste von feinsten Markfasern um-
gebenen Bettes. Die Vorderhdrner erhielten durch das Privaliren dieser leeren
Betten das Aussehen, als wiren sie mit Waben erfiillt. Hier und da konnten
bei starker Vergriosserung in solchen leeren Betten noch undeutliche Umrisse
eines Zellrestes gefunden werden, Manchmal fanden sich Zellen mit in Schol- -
len zerfallenen Kernen. In der weitaus grdssten Zahl leerer Waben fand ich
aber zwei oder mehrere rundliche Kornchen, die ich als Reste des Zellproto-
plasma’s ansehe. An vielen im Schwunds begriffenen Ganglienzellen fiel mir
eine mangelhafte Tinctionsfihigkeit derselben auf. Nahezu alle, sowoh! ge-
sunde, als im Schwunde begriffene Ganglienzellen waren von einem leeren,
d. h. nur von einigen Fiden durchkreuzten Hofe umgeben, ein Umstand, dem
ich im Allgemeinen keine besondere Bedeutung beilegen kann, da ich solche
erweiterte pericellulire Riume am Riickenmarke ganz gesunder Individuen,
und bei verschiedenen Hartungsverfahren, niemals aber den Zusammenhang
dieses Befundes mit einem bestimmten pathologischen Vorgange nachzuweisen
vermocht habe. Ich erwihne, dass auch Preisz?) bei seinem Falle von
Pseudohypertrophie die gleiche Veranderung gefunden hat.

Die Ganglienzellen der Clarke’schen Siulen waren erhalten; dem ent-
sprechend fanden wir auch die KIS. durchgehends intact. Von den dbrigen
Partien der weissen Substanz hatten die Hinterstringe beziiglich des Mark-
gehaltes das beste Aussehen, Ihnen zundchst kamen die Vorderstringe. Was
nun die Seitenstringe betrifft. so fand ich dieselben im oberen und mittleren
Dorsaltheile von normaler Beschaffenheit, hingegen im Hals-, insbesondere
aber im untersten Brust- und im Lendensegmente krankhaft verindert. In
lotzteren beiden Regionen betraf die Degeneration die hintere Abtheilung der
Seitenstringe, sie unterschied sich aber von einer secundiren Degeneration
der PyS. dadurch, dass sie nicht auf dieses System genau beschrinkt war, ja
im Lendenmarke ein wenig in die seitlichen Partien der Hinterstringe hin-
tiberreichte, und weiterhin dadurch, dass im Bereiche dieser Verinderung
noch immer weit mehr intacte Nervenfasern vorhanden waren, als dies bei
secunddren Degenerationen der Fall ist. Habe ich somit die angefiibrten
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Verinderungen in den unteren Partien des Riickenmarkes der Intensitit nach
als midssige zu bezeichnen, so méchte ich jene im Halsmarke, soweit sie
selbstverstindlich die Seitenstriinge betreffen, als ganz geringgradig hin-
stellen. Hier handelt es sich um eine geringe Zunahme des interstitiellen Ge-
webes und eine gewisse Armuth an Nervenfasern. Die also verdinderte Stelle
des Querschnittes stand durch eine &hnlich verinderte Partie, welche an vielen
Schnitten an eine Randdegeneration erinnerte, mit der viel intensiver degene-
rirten, der Gegend des Austritles der vorderen Wurzeln entsprechenden Partie
des Vorderstranges im Zusammenhange. Auf Grand djeser Wahrnehmungen
nun muss ich nachdriicklichst hervorheben, dass von einem systematischen
Ergriffensein der PyS. weder in dem Sinne einer continuirlichen
Schidigung derselben, noch derart die Rede sein kann, als wiren
daneben nicht auch andere Theile der weissen Substanz von der Verdnde-
rung betroffen gewesen.

Von besonderem Interesse ist das Vorkommen einer auffallend breiten
Rindenschichte in der Hals- und Lendenanschwellung.

Die vorderen Wurzeln waren, wie es dem jeweiligen Zustande der
Vorderhornzellen entsprach, im Hals- und Lendenmarke nahezu vollstindig,
im Dorsaltheile zum grossen Theile degenerirt. Sie wurden von den hinteren
Wurzeln durchschnittlich um das Zehnfache an Umfang ibertroffen, im mitt-
leren und unteren Halsmarke waren sie nahezu kaum vorhanden. An eigens
zu ihrem Studium angefertigten Querschnitten liessen sich die Merkmale der
Degeneration lsicht constatiren. Vom verdickten Neurilemm verzweigte sich
ein derbes Balkengeriiste in das Innere derselben, das mit fibrillirem, an die
Stelle ehemaliger Nervenbiindel getretenem Bindegewebe verschmolz, und
spirliche normale Nervenfasern oder solehe mit verdickten Axencylindern ein-
schloss.

An den Gefissen fand ich keine Verinderung der Wandungen. An der
Adventitia der Arterien war die dem kindlichen Organismus eigenthiimliche
Anhiufang von Pigment nachzuweisen. Auch von den Capillaren kdnnte ich
nichts Bemerkenswerthes anfihren. Dagegen waren die perivasculiren Riumo
besonders in der Hals- und Lendenanschwellung sehr erweitert. Obgleich ich
zugebe, dass diese Verdnderung durch die Hértung zugenommen habe, muss
ich doch an dem Vorherbestehen derselben festhallen, erstens weil im Sec-
tionsbefunde von erweiterten Gefissspalten die Rede ist, und zweitens weil
diese Verinderung nur an gewissen Stellen des Rickenmarkes in besonders
hohem Grade nachzuweisen war. Sie geht dem Auftreten einer breiten Rin-
denschichte und dem Verfalle der Ganglienzellen ziemlich parallel.

Im Bereiche des ganzen Cervicalmarkes und elwas in das Dorsalmark
hineinreichend habe ich das Auftreten von leeren Maschen im Gewebe
beobachtet, welche an zahllosen Stellen einzeln, sehr hiufig aber in linearer
Anordnung vorkommen, wodurch ein perlschnurartiges Aussehen ent-
stand, das ich in Abbildungen zur Ausicht bringe. Der Lieblingssitz dieser
Perlschnurformation war die mehr centrale Partie der Hintersiringe; dem zu-
nichst fand sie sich in den Vorder- manchmal auch in den degenerirten Sei-
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tenstringen, selten, obwohl stellenweise auch in der grauen Substanz, nie-
mals in den Randpartien des Querschniltes, Wenn, was hiufig vorkam, die
Formation am Querschnitte die Flichenausdehnung gewann, also die Maschen
ein ziemlich ausgebreitetes Netz bildeten, dann verschonten sie die graue
Substanz nicht. Oft fanden sich bis zu 20 solcher Perlschnuranordnungen
auf sinem Querschnitte. Sie lagen unter verschiedenen Winkeln zu einander,
stets durch ansehnliche Strecken Nervengewebes von einander getrennt. Die
Liange derselben am Querschnitte war verschieden. Die meisten hatten die
Linge einer halben Riickenmarkscommissur oder etwas weniger. An Serien-
schnitten konnte ich sie bis tber 40 Schuitte hinaus verfoigen. Sie bewahrten
die Stelle, es wurden aber allmilig aus einer drei oder mehr, oder umgekehrt,
Die lineare Anordnung der Maschen am Querschnitte entsprach nur im Groben
und bei schwacher Vergrosserung einer Perlschnur. Bei starker Vergrdsse-
rung fand sich ein Seitwirtsstehen einzelner Maschen ausser der Reihe oder
¢in Vorkommen mehrerer an Stelle einer. Von einer scharfen Wandung der-
selben konnte man nur selten etwas wahrnehmen. Sie war in diesem Falle
von der Neuroglia gebildet, deren Balken manchmal auch je zwei Maschen
trennten. Zumeist waren diese von auffallend dunkel, fast schwarz tingirten
feinen Markfasern umstellt, und oft fanden sich vereinzelte Maschen, um welche
die Nervenfasern eine vollkommen kranzformige Anordnung zeigten. Das
Lumen der Maschen war von spirlichemn, #usserst feinem Gebdlke erfiillt,
manchmal waren sie von einer Mark{aser iiberbriickt. In den meisten Perl-
schnurformationen liess sich ein arterielles Gefisschen nachweisen, welches
die gleiche Lingsrichtung einhielt. TLiess es sich nicht an Ort und Stelle auf-
finden, so kam es an Serienschunitten etwas entfernt zum Vorschein, aber
immer in der vorhin angegebenen Weise. Ich habe diesen fiir unseren Haupt-
gegenstand an sich bedeutungslosen Befund deshalb etwas eingehender be-
schrieben, weil ich glaube, dass solche histologische Beobachtungen immerhin
ein gewisses Interesse hervorrufen konnen, und weil mir aus der Literatur
eine solche Mittheilung nicht bekannt ist, Fir ein Kunstproduet kann ich
das Beschriebene nicht halten, weil ich demselben nur in den oberen Lagen
des Riickenmarkes und niemals in den peripheren Partien, wo die Einwirkung
der Hirtungsflissigkeit eine durchdringendere war, begegnet bin. Vielmehr
wiirde ich glauben, dass der perivasculire Lymphraum, wahrscheinlich in
Folge von Schrumpfang des jhn umgebenden Gewebes schon in vivo eine Er-
weiterung erfahren habe, und méchte die vorliegende Verdnderungals Lymph-
angiektasie bezeichnen. Eine entfernte Aehnlichkeit hat diese Formation
mit der von verschiedenen Beobachtern in der Hirnrinde gefundenen und
als cystése Degeneration beschriebenen Hohlrdumen. Spitzka?) und
Pick?) fanden letztere sowohl in der Rinde als im Marke. Pick beschreibt
ebenfalls eine Perlschnuranordnung der Hohlrdume und erklart die Bildung
der letzteren durch Stauung im Lymphgefdsssysteme. Die anders gearteten
topischen und Erndhrungsverhiltnisse gestatten vielleicht im Riickenmarke
keine so hochgradige Erweiterung der Maschen, wie im Gehirne. Immerhin
ist ein Vergleich beider Verinderungen vermége der reihenweisen Anordnung
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der Maschen, des Nachweises von Gefdssen in beiden Formalionen und des
Ahnlichen Verhaltens der Umgebung gestattet. Eine pathogenetische Be-
deutung kann ich dieser Wahrnehmung nicht beimessen, weil die
deletdren Verdnderungen der Riickenmarkssubstanz eine von den beschriebe-
nen Ektasien unabhéngige Ausbreitung gewonnen haben.

Auf den Muskelbefund werde ich anderer Stelle naher einzugehen Ge-
legenheit haben.

In Kurzem zusammengefasst, lautet das Ergebniss der mikroskopischen
Untersuchung: Symmetrische Systemerkrankung des Riickenmarkes,
betreffend die grauen Yordersiulenm, unter wechselnder geringer Be-
theiligung der Vorder- Seitenstringe, Degeneration der vorderen
Wurzeln, einfache Atrophie des untersuchten Muskels.

Eine richtige klinische Beurtheilung dieses Falles wird erst dann
Platz greifen konnen, wenn ich auch das Moment der Hereditit
herbeigezogen haben werde. Ich will daher vorliufig den zweiten
hierher gehtrigen Fall, einen jiingeren Bruder des Ersterkrankten
betreffend, beschreiben. Das dadurch aufgerolite Krankheitsbild wird
umsomehr ergiozend zu dem ersten Falle hinzutreten, als dem fol-
genden eine lingere und moglichst eingehende Beobachtung zu Grunde
liegt.

IX. ¥Fall.
Krankheitsgeschichte.

Georg Pressler (die Mutter beider Knaben hatle inzwischen gehei-
ratbet), 20 Monate alt, wurde von der Mutter durch 3 Monate gestillt, dann
bis zum 10. Monate mit Kuhmilch erndhrt. Bis zu dieser Zeit war das Kind
vollkommen gesund, konnte die Extremitilen gat bewegen und auch schon
stehen. Bald jedoch war dies nieht mehr méglich. Ohne auffallende beglei-
tende Erscheinungen konnte das Kind die Fiisse nicht mehr recht gebrauchen.
Auch dies Mal bemerkten die Eltern. dass das Kind an beiden Fassriicken
und in der Gegend iiber der Symphyse , wie geschwollen“ aussah. Die oberen
Extremititen waren vollkommen gesund. Mit 15 Monaten pflegte das Kind
vor dem Erwachen Zuckungen am ganzen Korper zu haben. Appetit massig.
Harn- und Stuhlentleerung in Ordnung.. Manchmal stwas Husten. Im April
1888 wurde das Kind in das Anna-Kinderspital aufgenommen, und bot laut
der mir von Herrn Prof. v. Jaksceh giitigst fiberlassenen Krankheitsgeschichte
folgenden :

Status praesens: Schidel gross, Fontanelle geschlossen. Allgemeiner
Erndhrungszustand vortrefflich. Pauniculus sehr stark entwickelt. fihlf sich
fost an; an den unteren Extremitdten ist er noch massenhafter, als an den
oberen. — Muskulatur an den unteren Extremititen deutlich durchzufiihlen,
aber mit Ausnahme der ziemlich ausgiebigen Bewegungen der Zehen und sol-
cher in den Fussgelenken die willkiirliche Bewegung nur in geringem Grade
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vorhanden, am wenigsten im Hiiftgelenke. Contracturen sind nicht vorhan-
den. Die elektrische Prifung an den unteren Extremititen ergiebt herabge-
setzte Erregbarkeit vom Nerven wie vom Muskel fiir beide Stromesarten, —
Auffillig ist der Tremor an beiden oberen Extremitdten, der sowohl bei Be- .
wegungen, als in der Ruhe zu Tage tritt. Bei intendirten Bewegungen nimmt
er picht zu, sondern eher ab. Die grobe motorische Kraft der Fingerbeuger
scheint nicht allerirt zu sein. _

Beziiglich der tbrigen Muskeln ist die Priifung nicht ausfihrbar, da das
Kind die gewiinschien Bewegungen und Haltungen nicht ausfithrt. Keine Ver-
dnderungen von Seite der Hirnnerven. Patellarreflexe fehlen. Hautreflexe vor-
handen. Sensibilitdt ungestort.

Vom 21. April bis zam 5. Mai litt das Kind an einer leichten Bron-
chitis und wurde dasselbe, nachdem diese Erkrankung behoben war, am letzt-
genannten Tage entlassen.

Wahrend des Aufenthaltes im elterlichen Hause sass das Kind tagiiber
meist am Boden, wo es sich nur durch Rutschbewegungen weiter bewegte.
Im September 1889 Fieber, Halsweh, danach ein eclamptischer Anfall. Besse-
rang. ZuWeihnachten wieder Fisber, Die Mutter bemerkt im Winter 1889/90
Zittern der Nackenmuskeln bei Kopfbewegungen. Wurde das Kind von deér
Mutter auf den Arm genommen, so sank der Rumpf formlich in sich zusam-
men. Zunge etwas schwerfilliz beim Sprechen, Nach Angabe der Mutier
schluckte der Knabe nun viel schwerer, als sie es sonst bei Kindern gewohnt
war; sie sei oft versucht gewesen, ihm beim Hinunterbringen des Bissens be-
hilflich zu sein. Im Schlafe halbgedfinete Augen, Rollen der Bulbi, Zuckun-
gen an den Extremititen. Schmerzen sind niemals beobachtet worden. Die
Mutter will in-den letzten Monaten eine rasch zunehmende Verschlimmerung
wahrgenommen haben.

Bei der am 27. April 1890 neuerlich vorgenommenen Untersuchung
hatte ich Gelegenheit zu constatiren, dass die beiden lebenden Geschwister
des Kranken, ein 3jihriger Knabe und ein jingeres Madchen gesund seien,
Da die Bltern des Patienten ziemlich entfernt von der Stadt wohnen, so hatte
Herr Prof. v. Wagner die Gefilligkeit zu gestatten, dass der Knabe zum
Zwecke einer leichteren Beobachtung auf die hiesige Nervenllinik aufgenom-
men werde.

Status praesens, aufgenommen am 15. Mai 1890. Der nun vier
Jahbre alte Knabe ist 93 Ctm. lang, seine Muskulatur ziemlich abgemagert.
Panniculus durchgehends reichlich, an den unteren Extremiliten stark ent
wickelt. Schidel von méssiger Grosse. Umfang tiber den Tuber. 49,5, Lings-
bogen von der Nasenwurzel bis zur Protuber. ext. 86, Querbogen zwischen
beiden Proc. mastoidei 36,5 Ctm. Intelligenz nicht beeintrichtigt. Gesicht
und Gehor gut. Pupillen gleich weit, reagiren prompt. Lidschluss auasrei-
chend. Augenmuskeln normal functionirend; kein Nystagmus. Habituelles
Herabhéngen des Unterkiefers mit etwas vorgestreckter Zunge. Schwiche der
Kaumoskeln. Vibriren derselben beim Beissen auf den Finger des Unter-
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suchers. Sensibilitdt im Gesichte normal. Lippen kinnen zugespitzt werden.
Pfeifen méglich. Mund offenstehend mit blossstehender oberer Zahnreihe:
Lidschluss im Schlafe und in der Chloroformnarkose unvollstindig. Mimik
erhalten, kein starrer Gesichtsausdruck. Schlingen nicht auffallend erschwert.
Zunge von normalem Umfange. Keine Parese derselben, dagegen starke
wurnformige Bewegangen, hier und da auch Zittern in derselben, Sprache
gut. Anstossen der Zunge bei Zischlauten.

Wirbelstale leicht kyphotisch im oberen Brust-, lordotisch im unteren
Brust- und Lendentheile; bei Druck nicht empfindlich. Thorax vorne in der
Medianlinie, entsprechend dem unteren Dritte] des Sternums ziemlich tief ein-
gesunken. Intercostalriume vertieft. Unterleib missig aufgetrieben. Harn-

~blase voll, durch Druck nicht entleerbar. Inguinalgegend entsprechend
dem Poupart’schen Bande beiderseits tief eingesunken. Puls 100.

Active Beweglichkeit des Kopfes bei méssigen Excursionen nicht gestort.
Bei extremer Neigung nach vorne oder riickwiirts kann der Kopf nur schwer
gehoben werden. Die Nackenmuskeln vibriven bestindig, besonders
dann, wenn sie zu einer Bewegung innervirt werden. Ks st ein lebhaftes
Zittern im Splenius, das aber auch im Omohyoideus, den Scalenis, ferner im
Sternocleidomastoideus und Cucullaris deutlich hervortritt. Lange Riickenmus-
keln in nicht sehr auffilliger Weise abgemagert. BeiDrehungen der Wirbelsiule
springen zahlreiche undeutlich vibrirende Leisten derselben entlang vor. Auf
den Arm genommen knickt das Kind im Rumpfe etwas zusammen, der Kopf
£81lt nach riickwiirts, die Wirbelsiule weicht in der unteren Hilfte nach hin-
ten und seitlich ab. Wenn moglich stiitzt sich das Kind dabei mit den Armen
auf, um dem Rumpfe einen Halt zu geben. In sitzender Stellung, welche das
Kind tagiiber zumeist einnimmt, ist bei Betrachtung der Wirbelsaunle zundichst
nichts Auffallendes wahrzunehmen. Kommt man aber an das sitzende Kind
nur ganz leise an, so {allt es wie eine leblose Masse um und kann sich nur
durch Kunstgriffe mit den oberen Extremitiiten wieder aufrichten. Bei Nei-
gung des Rumpfes nach vorne in sitzender Stellung geschieht das Aufrichten
ebenfalls durch Zuhiilfnahme der oberen Extremitéten, ist jedoch vollkommen
wunausfihrbar, wenn leiztere ausser Action gesetzt werden.

Obere Extremititen, Fasst man das Kind unter den Achseln an und
sucht es zu heben, so verliert der Schultergiirtel jeden Halt. Stellung der
Schulterblatter bei allen Armlagen normal, Schultergiirtel- und Rumpf-Arm-
muskeln beiderseits gleichmissig abgemagert, etwas vibrirend. Am meisten
betrifft beides den Cucullaris, supra- und infraspinatus, in hohem Grade den
Deltamuskel. Beide Pectorales maj. ziemlich gut entwickelf, contrahiren
sich kriftig. BErheben beider Hénde zum Scheitel und Rickwirtsgreifen zur
Kreuzbeingegend etwas unbeholfen, Sonst active und passive Beweglichkeit
an beiden oberen Extremitdten yorhanden. Contractionen der Oberarmbeuger,
des Triceps und der Fingerbeuger kraftlos. Supinator longus gut erhalten,
aber kraftlos. Lebhaftes Zittern der Fingerspitzen bei ruhiger Haltung der
Hand., Kein Intentionszittern. Keine Ataxie, dagegen fortwidhrende, theils
chorsiforme, theils einfach zuckende Bewegungen an den oberen Extremititen
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mit Binschluss der Finger. Daumen- und Kleinfingerballen voll, ebenso die
Interossealriiume. Mochanische Erregbarkeit an den Muskeln der oberen Ex-
tremitéiten herabgesetzt. Leichte Hyperextension, ebenso abnorme seitliche
Bewegungen mit gleichzeitiger Crepitation in den Ellbogengelenken méglich.
Abnorme Hyperextensionsfihigkeit in allen Fingergelenken. Tricepsreflex
nicht vorhanden. Von den Vorderarmknochen keine Reflexe. - Die Oberarme
haben in ihrer Mitte einen Umfang von: rechts 113/, links 121/, Ctm., rech-
ter Vorderarm (2 Ctm. unterhalb des Olecranon) 13, linker 133/, Ctm.

Untere BExtremitdten. Stehen und Gehen unmdglich. Stellt man
das Kind mit den Fiissen auf den Boden und will es stehen lassen, so fallt
os zusammen, H&lt man das Kind am Rumpfe und fordert es auf, auszu-
schreiten, so sieht man, dass sehr beschrinkte Bewegungen im Kniegelenke
mbglich sind, nicht aber im Hiiftgelenke. Fixirt man das Kind so, dass es
auf ein Bein zu steben kommt, wihrend das andere pendelt, so kann es nur die
Beugung im Kniegelenke nachahmen, dagegen versagen die Mm. glutei gana.
Wird das Kind in die horizontale Riickenlage gebracht, so sieht man regel-
missig beide Oberschenkel nach einwirts rotirt und ein Genn valgum ent-
stehen. Legt man die Beine in die Normalstellung, so entsteht hochgradige
Lordose der Lendenwirbelsdule. Bei horizontaler Rickenlage ist ferner das
Erheben. der Beine von der Unterlage unausfilhrbar. Hinaufziehen der unteren
Extremititen nur minimal méglich. Beim Sitzen am Tischrande ist Streckung
im Kniegeleuke rechts nur langsam und unvollstindig, links noch weniger
ausfithrbar. Hochgradige Atrophie der Strecker, geringere der Beuger im
Kniegelenk, deren Contraction kraftlos ist. Am Boden sitzend und sich selbst
iiberlassen, macht das Kind Rutschbewegungen. Dabei kommen die Beine in
alle méglichen Stellungen zu einander, bald in extreme Rotation nach Aussen,
bald nach Innen oder beide verkehrt. — Contractur des Ileopsoas, bei Ein-
gesunkensein der Inguinalfalte in Folge von Atrophie desselben, Contractur
des M. gracilis und M. tensor fasciae. — Muskulatur der Unterschenkel nahezu
von normalem Umfange. Die Dorsal- und Plantarflexion sowie Pro- und Supi-
nation in beiden Sprunggelenken sind exact, aber ohne Energie. Die Zehen
kinnen gut gebeugt und gestreckt werden. In den Zehen und beiden Fuss-
golenken fortwihrende choreiforme Bewegungen. Passive Beweglichkeit der
unteren Extremititen, soweit sie nichf durch die vorerwdhnten Contracturen
beeinflusst ist, unbehindert. Die Oberschenkel haben in ihrer Mitte einen Um-
fang von: rechts 20/, links 20 Ctm. Wadenumfang (5 Ctm. unterhald der
Tuberositas tibiae) rechts 16, links 161/, Ctm. Am ganzen Korper nirgends
Erscheinungen von Muskelhypertrophie. Durchgehends schlaffe Lahmungen.

Patellarreflex beiderseits erloschen. Plantar-, Cremaster- und Bauch-
reflex vorhanden. Sensibilitit nirgends gestort. Druck auf den Plexus cer-
vicalis und brachialis sowie auf die Weichtheile der oberen Extremititen er-
zeugt keinen Schmerz. Ebenso sind die Weichtheile der unteren Extremititen
gegen Druck nicht -empfindlich; stirkerer Druck auf die Nervenstimme der
unteren Extremititen wird dem Kranken unangenehm. Vasomotorische und
trophische Stérungen, soweit sie bisher nicht erwihnt wurden, fehlen.

29*
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Bei der am 20. Mai von Herrn Prof. v. Wagner und mir vorgenomme-
nen elektrischen Untersuchung wurde das Kind der Chloroformnarkese unter-
worfen, damit storende Spontanbewegungen nicht hinderlich sein sollten. Das
Ergebniss war folgendes:

(F = faradisch; G = galvanisch; O = unerregbar; tr = trige Zuckung;
T sehr stark, [ stark, |, wenig herabgesetzte Erregbarkeit; = quantitativ
normale, | gesteigerte Erregbarkeit.)

Rechts.

Links.

M. quadriceps indirect (diff. Elektrode 3 Cm, Dm.)

FO bei 40 mm RA.
Ftr T bei RA Null und 2. nur im
Vast. intern. und extern. im
ibrigen Muskel O.
Gtr T bei 30 EL und z. nur im
Vast. intern. und ext., im
iibrigen Muskel O.
M. quadriceps direct.
FO bei RA Null.
Gtr. T bei 30 EL
Gebiet des N. tibialis.
Ftr = bei 65 mm RA in simmt-
lichen Zehenbeugern, aber
Ftr § im Sol.-Gastr.
Gtr |, in allen Wadenmuskeln.

M. gastrocnemius direct.
Ftr == (Caput int.)
th‘: » -

FO selbst bei RA Null.

GO im ganzen Muskel.

FO bei RA Null.
Gir f bei 30 El.

FO fiir simmtliche Muskeln, aus-
genommen d. M. abd. dig. min.
wo Fir

GO im ganzen Tibialisgebist, aus-
gen. M. abd. digit. min., wo
Gtr i

FO (Caput int.)
Gir |, »

Extentor dig. comm. und tibial. ant. indirect. (Diff. Elektrode

knopfférmig, 2 Cm. Dm.)
FO

FO

GO Gtr
Extens. dig. comm, und tibial. ant. direct.
Fir § Ftr
Gtr J, Gtr )
Mm. peronei indirect. (Diff. Blektrode knopffdrmig, 2 Cm. Dm.)
Fir = Fo
Gtr § GO
Mm. peronei direct.
Fir |, Ftr |,
Gir Gir |,

Am 2. Juni wurde eine in quantitativer Richtung erginzende Nachpri-
fung vorgenommen; da jedoch bei der jingst stattgefundenen Chloroform--
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narkose iebensgef'alhrliche Zufille — wahrscheinlich mit der Erkrankung der
Med. oblongata im Zusammenhange stehend — eingetreten waren, so wurde
diesmal von der Narkose Abstand genommen.

Rechts,

M. quadriceps indirect.

G bei 20 M. A. eine Spur von KSZ (nur an der Patellarsehne
fithlbar).

M. quadriceps direct.

G bei 14 M, A. eine Spur von KSZ, aber nur im Vast. inf, —
AS7Z ebenfalls bei 14 M. A., nicht > als KSZ. Bei 17 M. A.
im Vast extern. KSZ und zwar gleich stark, wie ASZ. Im
Rectus fem. bei 16 M. A. KSZ.
Mm, peronei indirect.
G bei 17 M. A. deutlich {rige KSZ.

Gebiet des N, tibialis indirect.

G bei b M. A. KSZ, die Zuckung aber noch bei 10 M. A, trige
und ganz kraftlos. '

Am ganzen untersuchten Gebiete war die elekirische Erregbarkeit hoch-
gradig herabgesetzt, die Zuckung eine trige. Die ASZ privalirte nirgends
iiber die KSZ. Ich glaube, dass die vorstechende Uebersicht des Befundes
zu deutlich spricht, als dass ich iber das Vorhandensein partieller,
mitunter auch completer Entartungsreaction erst viele Worte ver-
lieren sollte. An anderen Korpertheilen konnte die elektrische Priifung wegen
storender Bewegungen des Kindes nicht ausgefiihrt werden.

Einige Tage darauf wurde aus dem linksseitigen M. rectus femoris ein
Stiickchen behufs mikroskopischer Untersuchung excidirt. Bei der Spaltung
der Hautdecken fand man im Grunde des 2!/, Ctm. dicken Panniculus adi-
posus den von dem Fettgewebe nur dureh die Schichfung, nicht aber durch
die Farbe zu unterscheidenden gesuchten Muskel von bescheidenster Dimen-
gion. An Zupfpriparaten fand sich nur an Husserst wenigen Stelien andeu-
tungsweise etwas Querstreifung; sonst weit ausgebreiteter scholliger Zerfall
der Muskelfasern, an einigen Stellen guere Aufblitterung der Fasern in meh-
rere parallele Schollen, die wie massive Discs aussahen. Hier und da deut-
liche Verfettung der Fasern. Grosse Mengen von zwischen den Muskelfasern
eingelagertem Fett. — Zur Herstellung von Schnittpriparaten wurde also vor-
gegangen, Das soeben dem Korper entnommene Muskelstiickchen wurde ge-
streckt und fixirt durch 24 Stunden in !/;proc. Platinchloridlosung aufbe-
wahrt, dann in Alkohol gehértet, und in Celloidin eingebettet. Die Schnitte
wurden mit Picrocarmin, andere mit Bismarckbraun, noch andere mit Hima-
toxylin-Kosin gefirbt. In dem untersuchten Stiicke fand sich nun ein Biindel
von etwa 20 breiten, schdn quergestreiften Muskelfasern, welche am Quer-
schnitte meist polygonal oder oval aussahen, und keine Kernvermehrung zeig-
ten. Ibr Durchmesser betrug 60—84 y. Der weitaus grésste Theil
des iibrigen Gesichtsfeldes war aber von Biindeln ausgefiillt, deren Primifiv-
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fasern den Querdurchmesser von 4 ¢ kaum dberschritten. Viele derselben
waren trotz ihrer Feinheit noch deutlich quergestreift. Das Sarcolemm um-
hiillte sie wie ein schlotteriger Sack, was an Querschniften, wo manchmal
zwischen Faser und Sarcolemm 2-—4 Kerne zu finden waren, besonders deut-
lich zu Tage trat. Anch an Lingsschnitten fand sich stellenweise sehr bedeu-
tende Kernvermehrung, Mitten unter diesen feinen Fasern nun fanden sich
solehe mit wachisartiger Degeneralion eingestreut, An anderen Stellen hatte
die wachsartige Degeneration ganze Biindel befallen, doch waren solche voll-
stindig degenerirte Biindel sehr spirlich vertreten. Ich verweise betreffs
dieser Degeneration ganz auf den von Zenker®8) beschriebenen Befund, mit
welchem sich der unsere in Uebereinstimmung befindet. Ausser diesen sben
beschriebenen Biindeln dusserst diinner Fasern fanden sich einige wenige vor,
deren vom Sarcolemm in der vorhin angegebenen Weise umhiillte Fasern einen
Dm. von 18 p hatten, und unter welchen wachsartige Degeneration nicht
vorkam. Kerntheilungsfiguren oder nur die leiseste Andeutung von regene-
rirten Muskelfasern konnte ich trotz sorgfiltigen Nachsuchens nicht finden,
Zwischen den Primitivfasern fanden sich hiufig Reihen von Fettzellen. Das
Perimysium fand sich nicht verdickt und nicht sehr kernreich. An den Ge-
fassen war nichts Abnormes wahrzunehmen, '

Wir fanden also an diesem Muskel: Vorherrschend sinfache Atro-

phie, zum Theile auch wachsartige und Fettdegeneration, Kern-
vermehrung, endlich Fettanhdufung zwischen den Muskelfasern.

Wir haben es somit im zweiten Falle mit einer frihinfantilen und,
wie es den Anschein hat, hereditiren Muskelatrophie zu thun, welche
an den Oberschenkel-, Becken- und Riickenmuskeln beginunend, einen
progressiven Charakter anndhm, und weiterhin die Unterschenkel-,
dann die Schultergiirtel- Nackenmuskulatur sowie jene der oberen
Extremititen befiel. Diese Erscheinungen sind von fibrilliren Zuckun-
gen, Entartungsreaction, degenerativer Atrophie einzelner oder meh-
rerer Muskeln, endlich von Parese der Zungen- und Kaumuskeln sowie
der Schliessmuskeln im Bereiche des Gesichtes begleitet.

Wihrend wir im Falle Bauer durch die Autopsie einen Einblick
in das Wesen der Krankheit gewinnen konnten, bleibt es in dem vor-
liegenden zweiten Falle Sache einer eingehenden Priifung der klini-
schen Erscheinungen, um tiber die wahre Natur des Leidens entschei-
den konnen. Ich mdchte nun vorerst diesen zweiten Fall ganz ohne
Riicksichtnahme auf die vorangegangene Autopsie in Betracht ziehen,
und die Frage, die sich mir zunichst aufdringt, also formuliren: Wie
wiirde sich der Kliniker, wenn er von dem oben gemeldeten Resultate
der anatomischen Untersuchung noch keine Kenntniss hitte, im Falle
Pressler in diagnostischer Hinsicht entscheiden? Die Antwort auf
diese Frage miisste verschieden lauten, je nachdem der Kranke in
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der ersten Halfte der Krankheitsdauer vorgestelit wiirde, oder der
ganze Verlauf bekannt wire. Im ersteren Falle, also ungefihr wih-
rend der ersten zwei Jahre der Erkrankung wird der Kliniker zwei-
felsohne vor Allem das infantile und familidre Auftreten, und den
progressiven Charakter der Krankheit in’s Auge fassen, und da
sich zu jener Zeit noch keine iber den Rahmen einer primiren Mus-
kelerkrankung hinausreichenden Erscheinungen vorfinden, wohl nnr
an jene progressiven Muskelatrophien denken, welchen das gleichzeitige
Vorkommen dieser Erscheinungen beinahe ausschliesslich zukommt,
also an die primédr myopathischen Muskelatrophien. Wollten
wir im Hinblick auf das Gesagte eine derartige -Krankheitsform sup-
poniren, so wiirden wir durch die initiale Localisation der Atrophie
in den Becken-Oberschenkel-Riickenmuskeln und durch das bilateral
symmetrische Auftreten derselben in unserer Annahme bestirkt wer-
den. Ich méochte hinsichtlich der initialen Localisation geradezu auf
Fr. Schultze’s®) Ausspruch hinweisen, dass ,im Allgemeinen die
frithzeitige Atrophie der Unterextremititen fiir eine nicht neurotische
Atrophie, dagegen der Beginn an den Handmuskeln fiir eine neuro-
tische Atrophie spreche®, um meinem gegenwirtigen Standpunkte den
richtigen Ausdruck zu geben. Ziehen wir nun die primir myopathi-
schen Krankheitsformen niher in Betracht, so kénnen wir den von
Landouzy-Dejerine angenommenen Typus, obgleich ihm die vor-
genannten Merkmale des infantilen und hereditiren Befallenwerdens
atuch zukommen, wegen der ihm eigenthiimlichen initialen Localisiruug
der Atrophie in den Gesichtsmuskeln, und der weiteren Ausbreitung
der Atrophie im Humero- Scapulargebiete sofort ausschliessen. Aus
der von Erb mit dem Ausdrucke ,Dystrophia musculorum®“ zusam-
mengefassten Gruppe kénnen wir die juvenile Muskelatrophie
ebenfalls nicht weiter in Erwigung ziehen, da ihr eine initiale Loca-
lisirung in den Schultergiirtel- und langen Rickenmuskein zukommt.
Dagegen konnte eine Aechnlichkeit der initialen Erscheinungen mit
dem Krankheitsbilde der Pseudohypertrophie eingerdumt werden.
Bei dieser Form werden Oberschenkel-, Becken- und Riickenmuskeln
vor allen anderen und zwar symmetrisch befallen, die Lendenwirbel-
sdule wird lordotisch gekriimmt, und die Krankheit nimmt fernerhin
einen progressiven Verlauf, meist in der bei den vorliegenden Fillen
‘hervorgehobenen Richtung iiber die Wadenmuskulatur einerseits und
iiber die Schultergiirtel - Oberarm- Nackenregion andererseits. Allein
der Umstand, dass wir die als ,Pseudohypertrophie© bekannte Vo-
lumszunahme der Muskeln an keiner Stelle des kranken Kérpers vor-
finden konnten, lasst uns mit unserem Urtheile zuriickhaltend werden,
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und zwingt uns, noch weiter Umschau zu halten. Und da glauben
wir denn in der hereditiren Form, und zwar speciell im Typus
Leyden-Moebius das gesuchte Bild gefunden zu haben. Bekannt-
lich ist wit dieser Form Beginn in friiher Jugend, hereditires Auf-
treten, initiales Befallenwerden der Oberschenkel- und Lendenmuskeln
verbunden, wihrend die Pseudohypertrophie mehr in den Hintergrund
tritt. Wir wollen somit einstweilen an dieser Analogie fest-
halten, um geeigneten Ortes darauf zuriickzukommen und haben
umsomehr Grund ein weiteres Eingehen in die verschiedenen durch
vielfache Uebergéinge mit einander verflochtenen ,Typen“ fallen zu
lassen, als solche Specialfragen ganz bedeutungslos werden gegeniiber
dem nunmehr zu filhrenden Nachweise, ob die beiden fraglichen Er-
krankungen auch in ihrem weiteren Verlaufe, ob der ganze Sympto-
mencomplex derselben den bekannten Eigenthiimlichkeiten der Dys-
trophie entspricht. Ich halte zu diesem Zwecke ein niheres Eingehen
in die Symptomatologie unserer Falle fiir nothwendig und werde mich
hierbei mit Vorliebe mit dem zweiten, als dem linger und ein-
gehender gepriiften Falle beschiftigen, ohne dabei den Parallelismus,
welcher in der Symptomenreihe beider Fille besteht, aus dem Auge
zu verlieren.

Die Muskelatrophie betreffend, fanden wir den M. ileopsoas
und den Rectus femoris am meisten atrophirt, was mit der ana-
mnestischen Angabe, dass die diesen Muskeln zukommenden Functionen
zuerst eingestellt worden seien, ibereinstimmt. Der rechte Rectus
femoris ist etwas besser erhalten, als der linke, dessen excidirtes
Muskelstiick sich als so hochgradig mit Fett durchwachsen und an
Zupfpriparaten degenerirt erwies, dass diesem Muskel nicht die ge-
ringste Leistungsfihigkeit zugemuthet werden koonte. Ap Schnitt-
praparaten freilich fanden sich neben vereinzelten Biindeln erhaltener,
ziemlich ausgebreitete Biindel hochgradig verschmichtigter Fasern.
Lisst sich ans diesem Muskelstiickchen auf die Beschaffenheit des
ganzen Quadriceps ein Schluss ziehen, so kann man entnehmen, dass
ein derartig verinderter Muskel dem Willensimpulse allerdings noch
zum geringen Theile gehorcht, dabei aber auf den elektrischen Strom
mit completer EaR antwortet. — Die Atrophie hat in nicht unbedeun-
tendem Grade auch die Beugergruppe erfasst, daher beide Ober-
schenkel hochgradig atrophisch aussehen miissten, wenn nicht die
compensatorische Zunahme des Panniculus adiposus einen Ausgleich
bewirken wiirde. Dort, wo dies nicht der Fall ist, nimlich an der
Austrittsstelle beider Mm. ileopsoas ist in der That ein tieferes Ein-
gesunkensein der Inguinalgegend wahrzunehmen. Die Adductoren-
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gruppe der Oberschenkel, sowie die gesammte innere und Zussere
Beckenmuskulatur halte ich fiir mehr weniger atrophirt, soweit ein
Schluss aus der vorhandenen Parese gestattet ist.

Die Muskulatur beider Unterschenkel anlangend, ist ein Vor-
schreiten der Krankheit in dieser Richtung ebenfalls zu constativen,
und zwar vornehmlich in der vom N. peroneus profundus versorgten
Gruppe, die, wie die elektrische Priifung erwies, besonders rechts
ziemlich arg mitgenommen ist. Ein umgekehrtes Verhiltniss besteht
bei den Mm. peronei. Bei manchen neurotischen Atrophien, so bei
der spinalen Kinderlihmung und bei der Hoffmann-Tooth’schen
(Charcot-Marie’schen) Form der progressiven Muskelatrophie finden
wir gerade diese vom N, peroneus versorgten Gruppen viel eher und
mebr in Mitleidenschaft gezogen, als die Wadengruppe selbst, daher
auch das spitere Auftreten des Pes equino-varus, wie es in unserem
ersten Falle zu sehen war, zu erkliren ist.

Die Atrophie der langen Riickenmuskeln, inshesondere des Erector
trunci ist aus der vorhandenen Parese zu entnehmen.  Ein directer
Nachweis der Atrophie war nicht zu liefern,

Weiterhin hat die Atrophie auch iiber die Schultergiirtel- und
Rumpfarmmuskeln Ausbreitung gewonnen, und zwar sind dieselben
in gleichmissiger Weise befallen, was sich insbesondere fiir die
Gruppe: Serratus ant. major und Rhomboidei durch die Normal-
stellung der Scapula bei verschiedenen activen Bewegungen der
oberen Gliedmassen ergiebt. In derselben Weise sind die der
Innervation des N. accessorius unterworfenen, ferner die Nacken- und
Halsmuskeln, sowie jene der oberen Extremititen erkrankt. Was
speciell die kleinen Handmuskeln, diese insbesondere von der
progressiven spinalen Muskelatrophie, hiufiz auch von der amyotro-
phischen Lateralsklerose mit Vorliebe ergriffene, aber, wie der Fall
Friedreich-Schultze®) lehrt, auch im Verlauf von Dystrophien
nicht ausnahmslos verschonte Muskelgruppe betrifft, so ldsst sich ihre
hervorragende Betheiligung an der Atrophie fiir unsere Fille rundweg
in Abrede stellen. Ja man kénnte aus dem Fehlen eines deutlichen
Schwundes des Daumen- und Kleinfingerballens sowie der Interosseal-
muskeln leicht auf ihre Unversehrtheit schliessen. Indess glaube ich,
dass das bestindige Zittern der Fingerspitzen wenigstens zum Theile
auf einer Erkrankung der kleinen Handmuskeln beruht, und ich sehe
diese in dem gleichen Masse in den Process einbezogen, wie dies be-
ziiglich der dbrigen Armmuskeln der Fall ist.

Wir finden die Atrophie durchgehends von einem entsprechend
hohen Grade von Parese begleitet, was ebenso auf einer langsamen
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Degeneration der trophischen Riickenmarkscentren, als auf einer pri-
méaren Muskelerkrankung bernhen koénnte. Jedenfalls fehlt hier aber
das Auftreten von Libmungen, welche ausser dem Bereiche der Atro-
phie liegen, eventuell erst nachhinein von derselben gefolgt sind, —
Lahmungen, welche bekanntermassen bei der Poliomyelitis .acuta, bei
der amyotrophischen Lateralsklerose, nach Kahler'®) (8. 220) auch
bei den rascher verlaufenden Fillen von progressiver spinaler Mus-
‘kelatrophie vorzukommen pflegen. Wir finden endlich iiberall eine
Massenausbreitung des Processes ohne deutliche Grenze, und
ein allerdings nur in groben Ziigen zu verfolgendes symmetrisches
Vorschreiten der Atrophie iiber beide Korperhalften: Eigenthiim-
lichkeiten, welche freilich vorwiegend den primir myopathischen Pro-
cessen zukommen.

Haben wir in- dem soeben besprochenen Verhalten der Muskel-
atrophie keinen Grund gefunden, uns von der Apnahme einer Dys-
trophie loszusagen, so wire ferner zu untersuchen, wie es sich hier
beziiglich der bei Dystrophien so ungemein Liufig anzutreffenden
Volumszunahme einzelner Muskeln verhilt. Es wurde schon
frither erwihnt, dass wir einer Pseudohypertrophie, also der Vo-
lumszunahme von Muskeln in Folge interstitieller Fettentwickelung
in keinem unserer Fille begegnet sind, es wurde aber gleichzeitig
hervorgehoben, dass dies der Annahme der ,hereditiren Form® nicht
im Wege stehe. Aber anch eine Volumszunahme einzelner Muskeln
in Folge massenhaften Auftretens hypertrophischer Muskelfasern, also
die sogenannte wahre Hypertrophie, konnten wir nirgends nach-
‘weisen. Erb hat darauf aufmerksam gemacht, dass bei Dystrophien
schon ‘klinisch wirklich hypertrophische Muskeln angetroffen
werden, was bei den neurotischen Atrophien picht der Fall ist. Ja
bis in die neueste Zeit galt das Vorkommen von bypertrophischen
Muskelfasern als ein aunsschliessliches Merkmal der Dystrophien. Da
hieraus fiir unsere Fille, bei welchen die allerdings in beschréankiem
Grade vorgenommene Untersuchung der Muskeln das Fehlen hyper-
trophischer Fasern ergeben hat, ein Kriterium fiir die neurotische
oder nicht neurotische Natur der Atrophie erwachsen konnte, so wire
nunmehr zu prifen, wie weit die Bedeutung des Fehlens hypertro-
phischer Fasern reicht, und ich balte es fiir zweckmissig, dies mit
einer Besprechiung des ganzen Muskelbefundes bei Dystrophien zu
verbinden. Wenn ich aus vielen mir bekanuten Fillen insbesondere
die von Berger®) und von Schultze”) gelieferten Muskelbefunde bei
Pseudohypertrophie berbeiziehe, so lisst sich als feststehend anneh-
men, dass bei dieser Form von Dystrophie die Muskelfasern in der
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Mehrzahl verschmilert, aber an nicht wenigen Stellen anch hyper-
trophisch sind, dass sie ihre Querstreifung beinahe anspahmslos
bewahrt haben, und dass die Kernvermehrung eine missige ist. Fett-
und interstitielles Bindegewebe finden sich in wechselndem, aber
immer sehr vermehrtem Grade vor. Im Allgemeinen kann man sagen,
dass bei weniger vorgeschrittenen Graden der Erkrankung die Zahl
der erhaltenen Muskelfasern eine viel gréssere ist, dass die normalen
Durchmesser iiberwiegen, und die interstitielle Bindegewebswucherung
gegeniiber der erst in spiteren Stadien zunehmenden Fettgewebsan-
haufung pravalirt. Es sind dies allbekanute Thatsachen. Nur der
Fall Friedreich-Schultze®) (p. 13) lieferte einen fiir Psendohyper-
trophie ganz exceptionellen Muskelbefund (Fettanbidufung, Riesen-
zellen, Vacuolenbildung, hypertrophische Fasern ved starke
Kernvermehrung). In Zhalicher Weise haben Joffroy-Achard?®)
in einem zu Schultze’s Gruppe IIL zu rechnenden Falle von Dys-
trophie bei einer 55jdhrigen weiblichen Person an den Muskeln
Atrophie nebst Hypertrophie der Muskelfasern, hier und da Va-
cuolenbildung, Fett- und Bindegewebsanhiufung zwischen den
Muskelfasern, aber lkeine Kernvermebrung gefunden, wihrend den
nicht zur Pseudohypertrophie gehdrenden Dystrophien im Allgemeinen
auch der von Berger und Schultze aufgenommene Muskelbefund
zukommt. Aber mit steter Regelmissigkeit sehen wir bei diesen —
selbstverstindlich mit Intactsein des Riickenmarkes abgelaufenen —
Dystrophien Hypertrophie einzelner Muskelfasern nachgewiesen. —
Bei neurotischen Muskelatrophien, speciell bei der Kinderlih-
mung, haben schon. W. Miiller und Leyden vereinzelte hypertro-
phische Fasern gefunden. Iu neuester Zeit nun haben Dejerine und
Huet®), dann Joffroy und Achard'), in ganz auffilliger Weise
aber Hitzig') bei Poliomyelitis das Vorkommen hypertrophischer
Fasern in den erkrankten Muskeln constatirt. Aber andererseits hat
Eisenlohr ™) bel einem zwischen der Erb’schen juvenilen wad der
Dejerine-Landouzy’schen Form stehenden Falle von Dystrophie
in der Muskulatur von Rumpf, Extremititen und Gesicht nicht eine
hypertrophische Faser entdecken konnen. Dadurch sehen wir
Schultze’s Ausspruch, dass das Fehlen hypertrophischer Faserr ein
wichtiges differential-diagnostisches Merkmal neurotischer Atrophien
sei, haltlos geworden und die Sache steht nunmehr so, dass wir in
unseren beiden Fillen ebenso wenig das Fehlen, als das Vorhanden-
sein solcher Fasern als diagnostisches Hiilfsmittel fiir die eine oder
die andere der Hauptgruppen von Muskelatrophie verwerthen konnten;



460 Dr. G Werdnig,

dies natiirlich um so weniger, als uns jedesmal nur ein Muskel zur
Untersuchung vorgelegen hat.

Nun konnte man sagen, dass die im ersten Fall gefundene ein-
fache Atrophie des Muskels sich nicht in Einklang bringen lasse
mit dem dazu gehorigen Riickenmarksbefunde, da ja gemeiniglich den
wit der Zerstorung der Vordersiulen einhergehenden Krankheiten des
Riickenmarkes degenerative Atrophie der Muskeln auf dem Fusse
folgt. Aber auch dieser Behauptung wird der Boden entzogen durch
den von Heubner'®) gelieferten Nachweis, dass bei klinisch sicher-
gestellter Dystrophie neben deutlichem Schwunde der Vorder-
hornzellen an den Muskeln die den primir myopathischen
Formen zukommenden Verdnderungen angetroffen werden kon-
nen. Ich glaube, dass durch den Fall Heubner, dem sich sonach auch
unser erster Fall anschliesst, zundchst der Beweis erbracht ist, dass ein
oder das andere Mal ausnahmsweise eine mit Schwund der Vorder-
hornzellen einhergehende Riickenmarkserkrankung lediglich die den
Dystrophien zukommende einfache Atrophie der Muskeln nach
sich ziehen kann, Ich sage ausnahmsweise, denn in der weitaus
iiberwiegenden Zahl von Beobachtungen fand sich in solchen Fillen
degenerative Atrophie der Muskeln vor. In diesem Sinne will auch
der Muskelbefund unseres Falles Pressler aufgefasst werden. Fett-
degeneration und hyaline Degeneration des Muskels sind pathologische
Versnderungen, welche bei Dystrophien niemals beobachtet worden
sind, und hier mit aller Berechtigung auf die neurotische Natur
der Erkrankung schliessen lassen. o

Bekanntlich kommt es auch bei der spinalen progressiven Mus-
kelatrophie nicht leicht zu einem so vollstindigen Untergange aller
Fasern eines Muskels, dass bei der elektrischen Priifung nicht
noch ein Theil der Fasern antworten wiirde. Die immer vorhandene
Herabsetzung der Erregbarkeit ist natiirlich um so stirker ausgeprigt,
je weiter die Entartung des Muskels gediehen ist. Dariiber, dass es
bei mehr weniger ausgebreiteter primirer Degeneration der motori-
schen Leitungen zu Entartungsreaction kommen kdnne, herrscht,
soviel ich glaube nur eine Ansicht. Dass es dazu kommen miisse,
wurde von Niemandem behauptet. Strimpell™) spricht sich beziiglich
der spinalen progressiven Muskelatrophie dahin aus, dass partielle EaR
im stark erkrankten Muskel vorkomme. Aehnlich dussern sich v. Ziems-
sen®) und F. Raymond ). Hirt'%) bezeichnet das Vorkommen von EaR
geradezu als eine Ausnahme. Bei amyotrophischer Lateralsklerose wurde
EaR in den stirker ergriffenen Muskeln ausnahmsweise beobachtet.
Ich weise w. A. nur auf die Fille von Vierordt'") und von Kahler™)
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(Fall 24) hin. Nach Erb’s Vorgange hat man eine etwa vorkom-
mende EaR vielseitig als den Ausdruck einer neurotischen Erkran-
kung aufgefasst. Nachdem aber von sehr verlisslicher Seite, so vor
Fr. Schultze®), dann von Landouzy und Dejerine?’®) auch bei
unzweifelhaft primir myopathischen Processen partielle EaR — aller-
dings auch nur bei weit vorgeschrittener Erkrankang — nachgewiesen
worden war, hat dieses frilher fir untriiglich gehaltene diagnostische
Hiilfsmittel einigermassen an seinem Ansehen eingebiisst. Auf seine
und Anderer Beobachtungen gestiitst, erklirte nun Fr. Schultze?)
(8. 94), ,dass das Bestehen einer EaR an sich nicht mehr als durch-
greifendes differential- diagnostisches Moment fiir die verschiedenen
Formen des Muskelschwundes angesehen werden kann. Indessen darf
nach wie vor der Eintritt einer completen oder -partiellen EaR in
einem frihen Stadium der zunehmenden Muskelatrophie als ein
Zeichen einer primir neurotischen Atrophie aunfgefasst werden®.

Wie verhilt es sich nun diesbeziiglich in unseren beiden Fallen?
Die Nachrichten, welche ich beziiglich der elektrischen Priifung des
ersten Falles erhalten habe, lauten ziemlich kurz, lassen aber auf
partielle EaR schliessen. Im Falle Pressler wurde nebst allgemein
sehr herabgesetzter Erregbarkeit complete EaR in dem grossten Theile
der linken und partielle EaR in der rechten unteren Extremitiit nach-
gewiesen. Die Mm. tibialis ant. und Extensor digit. comm. verhielten
sich gerade umgekehrt, indem sich hier gerade die rechte Seite als
starker ergriffen zeigte. Hat demnach schon die Priifung der Motilitat
an den unteren Extremititen ergeben, dass die fiir den flichtigen
Ueberblick bestehende Symmetrie des Processes an beiden Korper-
ha'ften in der That keine vollstindige sei, so bat die elektrische Prii-
fung die diesbeziiglichen Differenzen zwischen beiden Kérperhilften
noch mehr geklart. Mit Riicksicht auf den von Schultze gemachten
Ausspruch konnen wir aber gerade in unseren beiden Fallen ein so
ausgebreitetes Vorkommen von EaR, zumal in einem so friihen
Stadium der Erkrankung als ein wichtiges Merkmal der primar
neurotischen Natur des Processes ansehen.

Muskelrigidititen, wie sie als Ausdruck spastischer Erscheinungen
vorkommen, fanden sich in beiden Fillen nirgends. Dagegen waren
einzelne Muskeln im Zustande der Retraction. Da in den vorge-
riickten Stadien von Muskelatrophien aller Art solche Contracturen
vorzokommen pflegen, so liegt auch in diesem Falle darin nichts
Auffallendes, Nur mochte ich bemerken, dass ich die Contractur des
M. ileopsoas, wie sie im zweiten Falle vorlag, im Sinne der Volk-
mann’schen Hypothese darauf zuriickfiibren mochte, dass das Kind,
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seitdem ihm das Gehen und Stehen nnméglich geworden ist, tagiiber
meist in sitzender Stellung verweilt, daher die Réste dieses Muskels
in eine dieser Gewohnheit entsprechende Retraction gerathen sind.
Dass die Equinovarusstellung beim ersten Kinde auf die gleiche Hypo-
these, nimlich auf die Einwirkung der eigenen Schwere der betreffen-
den Korpertheile, also auf das gewohnheitsmissige Hinabhingen der
Fisse zuriiekzufiihren sei, mochte ich hingegen nicht behaupten, son-
dern ich wire eher geneigt, diese Verdnderung mit einem friihzeitigen
Ergriffensein der vom N. peroneus versorgten Muskelgruppen in Zu-
sammenbang zu bringen, beziehungsweise auf das Uebergewicht ihrer
Antagonisten zu beziehen,

Von motorischen Reizerscheinungen haben wir chorei-
forme Bewegungen und fibrillire Zuckungen constatirt. Er-
stere konnen ein Glied in der Symptomenreihe verschiedener Riicken-
markserkrankungen bilden, zum engeren Bilde der Muskelatrophie,
sei es der neurotischen oder myopathischen, gehdren sie nicht. Ich
mbchte dieselben in ihrer Bedeutung ganz den fibrilliren Zuckungen
gleichstellen, welche ich an den Nacken- und Schultergiirtel-, weniger
deutlich an den langen Riickenmuskeln beobachten konnte, auf welche
aber gewiss auch das Zittern der Finger zuriickzufithren ist. Es ist dies
weder ein fibrillires Zucken, noch ein Wogen, wie es gewdshnlich bei
der progressiven spinalen Muskelatrophie zu finden ist, sondern ich
mochte es, da ganze Muskelleisten lebhaft zuckend hervortreten, mit
dem Ausdrucke ,fasciculdre Zuckungen“ bezeichuen. Dieselben’
werden bei Bewegungen lebhafter, dauwern aber auch in der Ruhe
fort. Erb?°) will fibrillire Zuckungen bei der Dystrophia musculorum
piemals gesehen haben. Dagegen haben Friedreich?®!), dann Zim-
merlin und Lichtheim in ihren bekannten Fillen, und in neuester
Zeit Oppenheimer?) bei Dystrophie fibrillire Zuckungen gefunden,
aber letzterer Beobachter constatirt seibst, dass lebhafte andauernde
Zuckungen in seinem Falle nicht vorhanden waren, und den primér
myopathischen Processen iiberhaupt picht zukommen. = Mit besonderem
Nachdrucke hat Fr. Schultze die Bedeutung fibrillarer Zuckungen
fir die Bestimmung spinaler Muskelatrophien hervorgehoben, und wir
kénnen daraus auch die Berechtigung schopfen, vermdge des per-
manenten Fortbestehens und der Lebhaftigkeit der Zuckun-
gen auf die neurotische Natur des Leidens schliessen zu diirfen. Ich
selbst habe bisher so lebhafte Zuckungen nur bei primir degenera-
tiven Erkrankungen der motorischen Bahn beobachtet, und lege dieser
Erscheinung die gleiche Bedeutung bei, welche das frihzeitige Auf-
treten der Entartungsreaction besitat.
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Es sind primir myopathische Atrophien beobachtet worden, welche
unter Mitbetheiligung der vom Facialis versorgten Muskeln verlie-
fen. Beim Typus Landouzy-Dejerine gehéren diese sogar zu den
zuerst befallenen Muskeln. Awuch Betheiligung der Masseteren
wurde nicht selten beobachtet, ich erinnere nur an die Fille Ber-
ger®) und Eisenlohr'®) — im letzteren Falle unter gleichzeitiger
Betheiligung der Gesichtsmuskeln —, nicht minder auch Theilnahme
der Zungenmuskeln, und zwar meist mit Hypertrophie ihrer Fa-
sern, Dass es sich in derartigen Fallen um mehr als eine rein peri-
phere Erkrankung.der betreffenden Muskeln gehandelt habe, ist mei-
nes Wissens nichit erwiesen. Auch ist mir kein Fall von Dystrophie
bekannt, wo die Muskelgebiete mehrerer motorischer Hirnnerven
gleichzeitig der Erkrankung verfallen wiren, obgleich a priori die
Moglichkeit -einer solchen mehrfachen Betheiligung der erwihnten
Gebiete bei Dystrophien nicht geleugnet werden kénnte. Nur in dem
von Schultze®) angefithrten frihinfantilen Faile von Bég finden wir:
»ochwiche der Mundbewegungen, Abfiiessen des Speichels, Ver-
schlucken; Ganmen- und Zungenlaute schwer auszusprechen® verzeich-
pet. Dabei war Strabismus und Atrophie beider Papillen vorhanden.
Der Rickenmarksbefund lautete bloss auf Vermehrung des intersti-
tiellen Gewebes und  Rarefication der Nervenfasern. Von der Be-
schaffenheit der Ganglienzellen und vom Hirnbefunde findet sich nichts
erwihnt. Es ist daher, wie auch Schultze sagt, schwer, diesen
Fall iiberhaupt irgendwo und ganz besonders unter den Dystrophien
einzureilien. Somit glaube ich mich in keine kiihnen Combinationen
zu versteigen, wenn ich das gleichzeitige Befallensein der Gesichts-;
Zungen- und Kaumuskeln zum Mindesten als etwas fiir eine Dystrophie
ganz aussergewohnliches erklire. Hier sei es mir nun erlaubt, auf
den anatomischen Befund des Falles Baner- zuriickzugreifen.. Ich habe
zwar die vollige Identitit unserer beiden Filile noch nicht als erwiesen
hingestellt, glaube mich aber dennoch auf der richtigen Fahrte zu
befinden, wenn ich aunf den anatomischen Befund des Falles Bauer
hinweise. Wenn in diesem Falle eine ausgebreitete Degeneration des
motorischen Kerne des Riickenmarkes gefunden wnrde, so ist es ja
nur ein Schritt weiter in dem natiirlichen Vorschreiten eines solchen
Processes, wenn auch die Kerne der Rautengrube in die Degeneration
einbezogen werden. Jedenfalls liegt bei dem Befallensein der Mus-
kelgebiete verschiedener motorischer Hirnnerven dieser Gedanke viel
niber, als die Annahme einer rein peripheren Erkrankung der be-
treffenden Muskeln, und dies umsomehr, als wir uns ir Anbetracht
der vorher besprochenen schweren nervisen Erscheinungen ldngst
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nicht mehr auf dem Boden e¢ines primar myopathischen Processes be-
wegen. Indem ich somit die angefiihrten Stdrungen fiir unzweifel-
hafie Bulbidrsymptome halte, muss ich mein Bedanern dariiber
aussprechen, dass im Falle Bauer, wo bulbire Storunngen klinisch
nicht constatirt worden sind, aber anamnestische Erwihnung gefun-
den haben, die Meduila oblongata nicht einer genaueren Priifung un-
terzogen werden konnte. Im Falle Pressler konunten die in der Ana-
mnese verzeichneten Schlingbeschwerden klinisch nicht als erwiesen
anerkannt werden. Hingegen wurden wurmfdrmige Bewegungen und
Zittern der Zunge, sowie Schwiche der Gesichis- und Kaumuskeln
constatirt. A

Im Anschlusse an die oben behandelten atrophischen Zustinde
méchte ich die an den Ellbogen- und Fingergelenken vorgefundene
Hyperextensionsfahigkeit hervorheben. Lloyd?*) und Oppen-
heimer??) haben #hnliche Verinderungen an den Gelenken bei
Pseudohypertrophie beobachtet. Hiunfiger und meist in héherem Grade
kommen Stérungen der Gelenkapparate bei der acuten Poliomyelitis
zur Beobachtung, und ich wire nicht abgeneigt, die im Falle Pressler
vorgefundene Anomalie ebenfalls auf einen Schwund der trophischen
Einrichtungen im Riickenmarke zuriickzufithren.

Die starke Entwickelung des Panniculus adiposus konnen
wir nach keiner Richtung diagnostisch verwerthen. Es gehort zu den
hanfigsten Erscheinungen, dass bei einigermassen vorgeschrittenen
Muskelatrophien an solchen Stellen der Gliedmassen, wo die Haut
iiberhaupt eine Fettanlage hat, die letztere eine krankhafte Dicken-
zunahme erfihrt. Am gewohnlichsten finden wir bei der spinalen
Kinderlihmung, wenn eine Extremitit schon durch lingere Zeit ge-
lahmt ist, das Fettpolster des betroffenen Gliedes auffallend verdiekt.
Es scheint iiberhaupt, als wiirde der kindliche Organismus zur Hyper-
plasie von Fett bei vorhandenen Muskelatrophien besonders hinnei-
gen, Ob es sich hier um eine compensatorische Vermehrung des
Fettes, oder um eine Ansammlung desselben in Folge der Unthatig-
keit handelt, lisst sich gegenwirtig noch nicht entscheiden.

Das Fehlen des Patellarreflexes, an sich mit einer Krkran-
kung der Riickenmarkskerne im Lendentheile vollkommen im EKin-
klange stehend, kann ebenso wenig zur Differentialdiagnose zwischen
myopathischen und myelopathischen Muskelatrophien verwerthet wer-
den, weil eine vorgeschrittene Erkrankung des zur betreffenden Sehne
gehorigen Muskels allein schon geniigen konute, das Fehlen dieses
Phinomens zu erkléren.
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Sensibilititsstdrungen sind in keinem der beiden Fille beob-
achtet worden. Es wurden weder spontane Schmerzempfindungen
gedussert, noch hat die sorgfiltigste Untersuchung die Stérung irgend
einer Empfindungsqualitit nachgewiesen. Auch waren die Weichtheile
der Extremititen niemals gegen Druck empfindlich. Ebenso fehlten
Blasen- und Mastdarmstorungen.

Durch die vorstehenden Erérterungen glaube ich einestheils den
Nachweis gefiihrt zu haben, dass sich die Erkrankung auch in dem
Falle Pressler nur auf die motorische Sphire beschrinkt habe;
andererseits sind mit dieser Erkrankungsqualitit zusammenhingende
Erscheinungen in Betracht gezogen werden, von welchen jede fiir sich
das eine oder das andere Mal bei Dystrophien — allerdings auch in
geringerem Grade — beobachtet worden sind, deren gleichzeitiges
Auftreten jedoch den Dystrophien picht zukommt. Unter besonderer
Betonung dieser schweren nervosen Symptome glaube ich somit
auch den Fall Pressler seines primédr myopathischen Charak-
ters vollstindig entkleidet zu haben, und es hat sich hieraus
die endgiiltige Beantwortung der oben an den Kliniker gerichteten
Frage ergeben. Was nun aber nichst der richtigen Wiirdigung dieser
reichhaltigen Symptomenreihe den Kliniker in der Annahme eines
neurotischen Processes am meisten bestirken muss, ist der rasche
Verlauf der Krankheit. Bei primir myopathischen Atrophien ist
beinahe ausnahmslos eine sehr langsame Entwickelung des Krank-
heitsbildes gesehen worden, und bekanntlich konnen Decennien ver-
gehen, ehe es zum letzten Stadium, der Affection des Zwerchfelles,
kommt. Anders hier. Innerhalb des Zeitraumes von drei Jahren hat
die Atrophie in dem etwas langsamer verlaufenden Falle Pressler
nicht allein die Mehrzahl aller Muskeln der Extremititen und des
Rumpfes befallen, sondern es sind sogar Bulbdrerscheinungen aufge-
treten. Es ist alle Wahrscheinlichkeit vorhanden, dass der Kranke
mehr als die Hilfte seiner Krankheitsdauer hinter sich habe.

Ein Vergleich der in beiden Fillen vorgefiihrten klinischen und
anatomischen Thatsachen fithrt ‘zu folgenden Betrachtungen: Beide
Kinder erkranken im 10. Lebensmonate ohne weitere begleitende
Erscheinungen mit Schwiche in den Beinen, welcher Atro-
phie und Parese der Oberschenkel- und Becken —, spiter
auch der Rickenmuskeln folgt. Jedesmal werden beide Korper-
bilften symmetrisch befallen. Der Atrophie und Parese geht eine
Zunahme des Panniculus adiposus parallel, zunichst an beiden Fuss-

riicken, spiter besonders an den unteren Extremititen. Das in beiden
Archiv f. Psychiatrie. XXII. 2. Heft. 30
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Fallen anamnestisch erwihnte ,Geschwollensein® der Gegend iiber
der Symphyse diirfte woh! auf das stirkere Hervortreten dieses Kor-
pertheiles in Folge des immer tieferen Hinsinkens der Inguinalfalten
zu beziehen sein. Der Process hat ferner in beiden Fillen . einen
deutlich progressiven Gharakter und einen raschen Verlauf.
Atrophie und Parese schreiten von der Oberschenkelhiiftregion nach
auf- und abwirts vor. Beim Uebergreifen der Erkrankung auf die
oberen Extremititen stellt sich Zittern der Hinde ein. Hat end-
lich die mikroskopische Untersuchung des Riickenmarkes im ersten
Falle ausgebreitete Degeneration der granen Vordersidnlen zu
Tage gefordert, so stehen derselben im zweiten Falle unzweifelhafte
Anzeichen eines analogen Processes, als: fibrillire Zuckungen,
Entartungsreaction, degenerative Atrophie des untersuchten
Muskels und Bulbirsymptome gegeniiber. Der Patellarreflex
ist in beiden Fillen erloschen, es fehlen auch spastische Erschei-
nungen. Ebenso fehlen Sensibilitidtsstérungen irgend welcher Art sowie
Blasen- und Mastdarmstérungen, Es kann somit {iber die Identitit
beider Processe nicht der leiseste Zweifel bestehen.

Nachdem die neurctische Natur beider Fille einmal feststeht,
ergiebt sich naturgemiss die Frage, welcher der bekannten Krank-
heitsformen dieselben cinzureihen sein werden. Bevor ich auf diese
Hauptfrage eingehe, mochte ich noch einigen etwa zu erwartenden
Einwiirfen begegnen.

Der im Falle Bauer gleichzeitig vorhandene Hydrocephalus
kann npicht als Ursache der Muskelerkrankung angesehen werden.
Hydrocephalus geht klinisch mit spastischen Erscheinungen einher,
fithrt aber niemals zu Muskelatrophie und zu Lihmungen. Auch auf
dem Wege einer secundiren Erkrankung der motorischen Bahn des
Riickenmarkes lisst sich ein solcher Causalnexus nicht annehmen, da
selbst bei hohergradigen Hydrocephalen hdochstens secundéire Dege-
neration der Pyramidenseitenstrangbahn des Riickenmarkes, niemals
aber Atrophie der grauen Vordersiulen beobachtet wurde.

Bei einer so frithinfantilen Muskelatrophie konnte man ferner
zur Annahme einer Aplasie des Riickenmarkes (der Vorderbornzel-
len) geneigt sein, doch auch hier fehlt jede Basis zu einer solchen
Supposition. Wir kennen nimlich ausser der von Drummond und
Bramwell bei Fillen von Pseudohypertrophie gefundenen Spaltbildung
im Riickenmarke, welche die trophischen Rilckenmarkscentra eigent-
lich gar nicht alterirte, und daher mit der Muskelatrophie nicht in
Zusammenhang gebracht werden konnte, in Bezug auf congenitale.
Defecte nur Bildungsanomalien der grauen Substanz bei gleichzeitiger
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congenitaler Verkiimmerung einer Extremitit. In diesem Falle ist es
pach Samuel’s*) Auffassupg gar nicht erwiesen, dass die Verinde-
rungen am Riickenmarke Ursache und nicht Folge der peripheren
Anomalie gewesen seien. Auch die grosse Ausbreitung der Verinde-
rungen im Riickenmarke und der progressive Verlauf unserer Erkran-
kungen weisen obige Annahme zuriick, am meisten jedoch die ana-
muestisch festgestellte Thatsache, dass beide Kinder bis zu ibrem
10. Lebensmonate im Genusse ihrer vollen Motilitit gestanden sind,
soweit sie solchen Kindern tberhaupt zukommt.

Nun mochte ich noch dem nicht unwichtigen Einwurfe begegnen,
dass es sich in beiden Fallen um eine periphere Neuritis gehandelt
haben kénne. Es wire in dieser Richtung allenfalls an eine ascen-
dirende multiple Neuritis zu denken, eine Krankheitsform, welche
dem kindlichen Organismus im Allgemeinen nicht zukommt, abgesehen
davon, dass kaum zwei Kinder derselben Familie im zartesten Alter’
ein noch nie gesehenes Zusammentreffen von Neuritiden bieten diirf-
ten. Ich glanbe aber diesem Einwande — ganz abgesehen von dem
positiven Riickenmarksbefunde im Falle Baner — mit dem Hinweise
auf das ginzliche Fehlen von Schmerzen und anderen Sensibilitéits-
storungen, das Vorhandensein von Bulbirerscheinungen und das sym-
metrische Auftreten und planmissige Vorschreiten der Atrophie iiber
grosse Nerven-Muskelbezitke am kriftigsten zu begegnen.

Indem ich dies abgethan zu haben glaube, wende ich meine Auf-
merksamkeit den primiren Erkrankungen der motorischen
Bahn des Riickenmarkes zu. Ich halte es vor Allem fiir wichtig,
dort vorkommende entziindliche Processe in’s Auge zu fassen, da ich
fiir eine moglichst strenge Trennung der rein degenerativen von den
entziindlich- degenerativen Krankheitsformen eintreten méchte. Ich
kann beziiglich unserer Fille selbstverstindlich weder die Myelitis
transversa, noch die Poliomyelitis acuta in Betracht ziehen. Eine
Absonderung dieser Fille von der Paralysie générale spinale
antérieure subaigué Duchenne’s, welche Erb*) als Polio-
myelitis anterior chronica bezeichnet hat, erscheint mir schon
der Rede werth. Das Vorkommen derselben wurde zwar von den
meisten Autoren nur bei Erwachsenen beobachtet, Hughes Bennett
und Erb haben sie aber ausnabmsweise auch bei Kindern constatirt.
Vom anatomischen Standpunkte sollte man hier constant die Spuren
entziindlicher Verdnderungen an den Gefissen und an den Ganglien-
zellen des Vorderhornes (Vacuolenbildung, Colloidentartung, Verkal-
kung) erwarten, und wire auf das Fehlen solcher Verdnderungen in
unserem ersten Falle leicht hinzuweisen. Indem ich jedoch den von

30*
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Oppenheim?) bei einer 52jihrigen Frau mit Poliomyelitis chronica
aufgenommenen Riickenmarksbefund im Auge habe, sehe ich mich
gendthigt, noch weiter in die Sache einzugehen. Oppenheim fand
in dem erwihnten Falle Erkrankung der grauen Vorderhornsiulen
und der vorderen Wurzeln in allen Hohen des Riickenmar-
kes. Die Ganglienzellen waren formlich ,ausgerottet, besonders in
der Hals- und Lendenanschwellung. Die Markfasern des Vorderhorn-
netzes spérlich vorhanden. In der Halsanschwellung verkriippelte
Ganglienzellen. Keine starke Vascularisation oder auffal-
lende Verdnderung an den Gefissen der grauen Substanz.
Auch hier also Degeneration der Vordersiulen in ihrer ganzen Aus-
debnung mit dem Charakter des einfachen Schwundes und Mangel
entziindlicher Verdnderungen an den Gefissen und Ganglienzellen.
Ist es mir auf diese Weise unmdglich geworden, beide Krankheits-
formen anatomisech von einander zu sondern, so will ich versuchen,
ob mir dies beziiglich des klinischen Verhaltens gelingi, obgleich ge-
rade hier Ueberginge von den rein degenerativen Formen zur chro-
nischen Poliomyelitis fiir mdglich gebalten werden miissten. Nun hat
zwar Seeligmiiller das Auftreten der acuten Poliomyelitis bei Kin-
dern derselben Familie beobachtet, allein Schultze®”) bezeichnet ein
solches Vorkommen als hiochst selten, und in noch verstirkterem Masse
iibertrigt sich diese Behauptung auf die chronische, wie vorher bemerkt
wurde, bel Kindern nur zweimal beobachtete Form. Ist also schon das
familidre Auftreten unserer Félle mit jener Krankheit nicht in Ueberein-
stimmung zu bringen, so habe ich weiter zu bemerken, dass in dem Falle
Oppenheim zuerst der rechte Arm, dann das linke Bein, dann der
linke Arm und endlich das rechte Bein erkrankt war. Es fehlte also
initial das symmetrische Auftreten des Processes. Ferner war, wie
es ja bel Poliomyelitis stets der Fall ist, jedes Glied zuerst vollstén-
dig oder nahezu vollstindig geldhmt, dann erst folgte die Atro-
phie desselben. In den vorliegenden Krankheitsgeschichten haben
wir hingegen die Parese der Atrophie parallel gehen gesehen. End-
lich war bei der Poliomyelitis chronica im weiteren Krankheitsver-
laufe allerdings auch ein Ausgleich in dem Ergriffensein beider Kor-
perhilften eingetreten, indem allmilig anch die im Beginne verschon-
ten Muskeln in die Lihmung und Atfrophie einbezogen wurden, so
dass bei der Autopsie nur das Zwerchfell intact befunden wurde,
aber einen progressiven Charakter von der gleichen Art, wie
in unseren beiden Fillen, wo wir das Vorschreiten der Atrophie von
einem bilateral befallenen Muskelcomplexe nach oben und unten betont
haben, fehlte in dem Falle Oppenheim ginzlich. Und sollte auch
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in unseren Fiallen einmal ein ausnahmsweise progressives Vorschreiten
der Poliomyelitis supponirt werden, so wiirde doch kaum in beiden
Fallen eine gleichartige Ausbildung der Atrophie zu Stande gekom-
men sein. Zum Uebermasse, mdchte ich sagen, verweise ich noch
anf das Vorkommen von Bulbirerscheinungen im Falle Pressler und
auf den Umstand, dass bei Poliomyelitis in der Regel wenigstens eine
theilweise Restitution einzutreten pflegt, was in dem von Erb*) mit-
getheilten infantilen Falle ganz besonders schon zu Tage trat. Ich
wiirde mich also in vollstindiger Verlegenheit befinden, wenn ich
vorliegenden Falles die Diagnose einer chronischen Poliomyelitis accep-
tiren miisste.

Ebenso braucht nach meinem Dafiirhalten nicht erst umstindlich
nachgewiesen zu werden, dass unsere Falle mit Syringomyelie nichts
gemein haben,

Es ist nun evident, dass wir uns bei unseren weiteren Erwigun-
gen auf jene Formen von myelopathischen Muskelatrophien zu be-
schrinken haben werden, welchen ein unzweifelhaft progressiver
Charakter zukommt. Es sind dies die auf mehr weniger ausgebrei-
teter primirer Degeneration der motorischen Leitungen beruhenden
Processe, nimlich die progressive spinale Muskelatrophie und
die amyotrophische Lateralsklerose. Der ersteren dieser bei-
den Formen wird von Charcot?®) die Moglichkeit eines hereditiren Auf-
tretens beigelegt. Wenn ich diese Krankheitsform hier dennoch aus-
schliessen zu kénuen glaube, so geschieht dies nicht gerade, weil sie bei
Kindern noch gar nicht beobachtet worden ist, auch nicht wegen des
anatomischen Befundes in unserem ersten Falle, sondern wegen des
Mangels jener klinischen Merkmale, welche die progressive spinale
Muskelatrophie vor allen anderen Muskelatrophien auszeichnen. All-
gemein und mit Recht wird der progressiven Muskelatrophie eine auf
die Vorderhornmuskelstrecke beschrinkte Degeneration der motori-
schen Bahn zu Grunde gelegt, und insofern konnten wir vom anato-
mischen Standpunkte sofort auch ein negatives Urtheil fillen, da wir
ja im ersten unserer beiden Fille auch ein wenn auch geringes Er-
griffensein der Vorderseitenstringe gefunden haben. Wiewoh! nun
in der Zusammenstellung von 12 Fillen progressiver Muskelatrophie
durch Kahler!®) die weisse Substanz 10mal ganz intact befunden
wurde, so finden wir doch im Falle Charcot-Gombault (ebenda)
»weisse Substanz nicht ganz frei. Schmale Zone von Randsklerose
an den Vorderseitenstringen und Sklerose an den Vorderstranggrund-
bindeln“. und im Falle von Kahler (ebenda) , weisse Substanz intact
bis auf Randsklerose der VS. bis zum 4. Cervicalnervenpaare hinab,
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Dieser Umstand lidsst es mir bedenklich erscheinen, schon auf Grund
des anatomischen Befundes hin die in Rede stehende Krankheitsform
auszuschliessen, da wir ja im Falle Bauer die Seitenstringe im Hals-
und Lendenmarke, allerdings an wechselnder Stelle und nur im Len-
denmarke in erheblichem Grade erkrankt gefunden haben. Was aber
das klinische Verhalten unserer Falle betrifft, so ist schon der Be-
ginn der Atrophie an den unteren Extremititen und das Weiterschrei-
ten tber die Rickenmuskniatur nach aufwirts etwas, was der pro-
gressiven spinalen Muskelatrophie gar nicht zukommt. Meist wird die
eine oder die andere obere Extremitét an der Peripherie, weniger
hiufig an ihrem Schultergiirtelgebiete ergriffen, oder das Bild beginnt
sofort mit Bulbdrsymptomen. Man kénnte nun allerdings diese Ab-
weichung fiir nicht genug bedeutungsvoll erkldren, und darauf hin-
weisen, dass sich unsere Fille mit jener Krankheit in Uebereinstim-
mung befinden hinsichtlich des ausschliesslichen Befallenseins der
motorischen Bahn bei unzweifelbaft progressivem Verlaufe, des Vor-
handenseins von fibrilliren Zuckungen, EaR und Bulbirsymptomen,
sowie des Mangels spastischer Erscheinungen.

Allein Jedermann wird zugeben, dass damit das Bild der pro-
gressiven spinalen Muskelatrophie noch nicht erschépft ist. Von allen
Neuropathologen, voran von Charcot wird das ,Individualisiren®
beim Vorschreiten der erwihnten Krankheit betont. Es ist das allmi-
lige Vorschreiten der Atrophie fiber einen grossen Theil der Musku-
latur, und zwar mit besonderer Auswahl einzelner Muskeln.
Dieses wichtige Postulat, das Vordringen von Muskel zu Muskel, fin-
den wir in unseren beiden Fillen nicht erfiillt. Hier handelt es sich
vielmehr um eine Massenerkrankung von Muskeln in der wiederholt
genannten Oberschenkel-Rumpfgegend, wogegen das Vorschreiten des
Processes ohne jegliche besondere Auswahl und scharfe Grenze statt-
findet. Die progressive Muskelatrophie ist im Allgemeinen eine lang-
sam verlaufende Krankheit. Das nach Kahler bei rasch verlaufenden
Fillen — und Niemand wird leugnen, dass unsere Fille zu diesen
zu vechnen wiren — pahezu nie fehlende Auftreten von Libmun-
gen, welche von der Atrophie unabhingig sind, fehit hier ebenfalls
ganzlich.

Ich babe oben Charcot’s Ansicht iiber das hereditire Auftreten
der progressiven spinalen Muskelatrophie kurz erwihnt und hitte
dazu noch etwas nachzutragen. In neuester Zeit wurden die schon
von F. Schultze?®) beschriebenen Fille mit Beginn der Atrophie an
den kleinen Fussmuskeln und ascendirendem Vorschreiten bei deunt-
lich neurotischen Erscheinungen von Hoffmann?') wieder studirt und
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mit Wabrscheinlichkeit als eine hereditidr auftretende sogenannte
Peronealform der spinalen Muskelatrophie hingestellt, welcher An-
schauung auch Sachs?®®) und F. Raymond **) beigetreten sind, wih-
rend andere Neurologen sich dagegen noch ablehnend verhalten.
Nicht zu ibersehen ist ferner, dass Bernhardt®) iiber ,eine here-
ditdre Form der progressiven spinalen, mit Bulbdrparalyse compli-
cirten Muskelatrophie« berichtet. Da jedoch in keinem dieser Fille
Sectionsbefunde vorliegen, so wird man gut thun, sich diesbeziiglich
noch zuwartend zu verhalten und die Hereditit wie bisher nur den
primir myopathischen Muskelatrophien zu vindiciren.

Es sprechen also gewichtige Griinde, ndmlich das infantile, here-
ditdre Auftreten des Leidens, der Beginun an den Oberschenkelmuskeln,
das Fehlen des Individualisirens und der bei raschem Verlaufe immer
vorhandenen Lihmungen dafiir, dass eine progressive spinale Muskel-
atrophie in unseren Willen nicht vorliege.

Am interessantesten gestaltet sich die Differenzirung unserer Fille
von der amyotrophischen Lateralsklerose. Bekanntlich wird
diese Krankheitsform auf eine combinirte Degeneration der grauen
Vordersiulen mit Einschluss der motorischen Kerne der Oblongata
und der Seitenstringe des Riickenmarkes zuriickgefiihrt, und Ko-
schewnikoff?®) hat die Degeneration der letzteren durch die Pyra-
miden, die Longitudinalbiindel des Pons und weiter durch den Hirn-
schenkelfuss und die innere Capsel bis zu den Centralwindungen ver-
folgt. Marie®), welcher diesen Befund bestitigte, erginzte denselben
durch den Nachweis des Fehlens der Pyramidenzellen der Central-
windungen. Aus bekannten Griinden miissen wir uns hier auf den
Vergleich der jeweiligen Riickenmarksbefunde beschrinken. Nebst
Schwund der Markfasern und Ganglienzellen der Vorderhorner finden
wir in den 24 von Kahler'®) angefiihrten Fillen mehr weniger hoch-
gradige Degeneration der PyS., mit undeutlicher Begrenzung gegen
die Seitenstrangreste, und meist Vermehrung des interstitiellen Ge-
webes in den Seitenstrangresten und Vorderstringen. Es handelt
sich dort meist um eine Sklerose in der Umgebung der Vorderhorner.
Wenn ich nun schon auf den Umstand, dass ich in unserem ersten
Falle nebst geringfiigiger Degeneration der PyS. eine mehr einer
Randsklerose dhulich sehende Verdichtung des interstitiellen Gewebes
der Vorderseitenstringe vorgefunden habe, keinen besonderen Werth
lege, so ergiebt sich doch ein wesentlicher Unterschied dadurch, dass
es sich bei der amyotrophischen Lateralsklerose um eine System-
erkrankung, also um eine, wenn auch nicht das Riickenmark in
seiner ganzen Linge befallende, so doch bis zu einer gewissen Grenze
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continuirliche Schidigung der PyS. ebenso wie der Vordersiulen
handelt. In unserem Falle Bauner fanden wir die PyS. in einem
grossen Theile des Dorsalmarkes intact, und auch im Halstheile waren
die Veranderungen in sehr geringem Grade und an wechselnden Stel-
len vorhanden. Eine constante und unverkennbare Sklerose fand sich
nur im Lendenmarke vor. Der Annahme, dass bei lingerer Dauer
der Krankheit moglicherweise auch der noch intact gebliebene Theil
der PyS. der Sklerose hitte verfallen konnen, muss ich entgegenhal-
ten, dass die Lateralsklerose ohnedies eine rasch verlaufende Krank-
heit ist, und dass in 17 von Kahler vorgefiihrten Fillen bei einer
Krankheitsdauer zwischen 8 und 36 Monaten die Erkrankung der PyS.
schon eine continuirliche war. Nicht so prignant gestaltet sich dem
Anscheine nach die Sonderung unserer Fille von dem klinischen
Bilde der Lateralsklerose. Wir wollen zunichst die typischen
Formen derselben in Betracht ziehen. Hier finden wir zumeist im
Beginne Schwiche eines Armes, welcher Atrophie, gewdhnlich der
kleinen Handmuskeln, der Vorderarmstrecker, des Triceps und Delta-
muskels folgt. Zu der Muskelatrophie mit erhéhten Sehnenreflexen
an den oberen gesellt sich spastische Parese an den unteren Extre-
wititen, und endlich treten Bulbarsymptome hinzu. Ziehen wir nur
diese typischen Formen, welchen nach der herrschenden Ansicht
vermdge der deutlich spastischen Erscheinungen eine anfangs
vorwiegende Seitenstrangdegeneration zu Grunde liegt, in Betracht, so
ist von einer Vereinigung derselben mit- unseren Fillen, wo niemals
spastische Symptome bestanden haben, keine Rede. Es lisst sich
jedoeh nicht verhehlen, dass jene 11 von Kahler aufgezihiten Fille,
in welchen keine spastischen Erscheinungen vorhanden waren,
gerade klinisch den von mir vorgefiihrten Fallen etwas niher stehen.
Es ist dies eben jene Kategorie von Fillen der Lateralsklerose, in
welchen die unbedeutende Degeneration der Seitenstringe gegentiber
dem hochgradigen Schwunde der Vorderhornelemente ganz in den
Hintergrund tritt, ein Verhalten, das mit der oben nachdriicklichst
betonten Reserve, also in einem beschrinkten Sinne auch in unserem
ersten Falle zutraf. In dieser Reihe von Fillen nun kommt es nie-
mals zur Ausbildung von spastischen Erscheinungen, sondern es tritt
die Parese und Muskelatrophie in den Vordergrund. Wir diirfen
ferner npicht verschweigen, dass auch hier der Process hiufig mit
Schwiche in den Beinen beginnt, dass fibrillire Zuckungen und EaR
wenigstens in einigen Muskelgebieten beobachtet worden sind. Hier-
mit glaube'ich zu jenem Punkte gelangt zu sein, zu dem ich natur-
gemiss gelangen musste, Liegt einmal eine mehr weniger ansge-
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breitete primare Degeneration der motorischen Leitungen vor, dann
kann es sich nur mehr um den klinischen Aunsdruck der intensiveren
oder schwicheren Schidigung des einen oder des anderen der phy-
siologisch differenten Theile der motorischen Bahn bandeln. Kahler
hat in seiner mehrfach citirten Arbeit auf treffliche Art bewiesen,
dass sich die Pole der progressiven spinalen Muskelatrophie und der
Lateralsklerose beriihren. Auch im Hinblicke auf unsere Fille konnen
wir sagen, dass ein wesentlicher Unterschied gegeniiber anatomisch
dhnlich zur Ausbildung gelaugten Processen nicht bestehen kann, dass
somit bei vorherrschender Schidigung der Vordersiulen die Parese und
Atrophie in den Vordergrund treten konnten, dagegen das Auftreten
spastischer Symptome unterbleiben musste.

Bis hierher konnte eine Uebereinstimmung unserer beiden Fille
mit der Lateralsklerose zugegeben werden. Wenn ich trotzdem, ganz
abgesehen von dem differenten anatomischen Verbalten, letztere Krank-
heitsform ausschliessse, so geschieht es aus folgenden Griinden. Er-
stens ist die Lateralsklerose eine Krankheit, welche man bisher nur
ungefihr zwischen dem 25. und 70. Lebensjahre, niemals aber bei
infantilen oder gar frithinfantilen Organismen auftreten gesehen hat.
Zweitens tritt dieselbe nicht in familiirer Weise auf. Drittens haben
wir ausdriicklich betont, dass in unseren Fillen die Parese der Atro-
phie auf dem Fusse folgte, also keine Lihmungen vorkamen, fiir
welche keine Atrophie nachzuweisen war. Endlich ist der ganze
Entwickelungsgang der Muskelatrophie ein soleher, wie er der Late-
ralsklerose nicht zukommt.

Nun waren es aber gerade diese Merkmale, welche uns urspriing-
lich auf die Vermuthung gefithrt haben, dass wir es mit einer Dys-
trophie zu thun haben, und es erscheint nicht bloss sachlich richtig,
wenn wir diesen Gedanken, welchen wir ja anldsslich upseres Rund-
ganges durch die verschiedenen verwandten Krankheitsprocesse nicht
ganzlich fallen gelassen haben, hier wieder aufnehmen, sondern die
letztangefithrten nur den Dystrophien zukommenden Merkmale zwingen
uns geradezu, uns fiir das Vorhandensein einer Form von Dystrophie,
wie wir sagten, des Typus Leyden-Moebius zu entscheiden.

Wir gelangen hiermit zu dem Schlusse, dass wir es in unseren
beiden Fillen mit einer friithinfantilen, familidren Muskel-
atrophie zu thun haben, welche in ihrer urspriinglichen
Aplage und ihrer progressiven Ausbildung nur den bisher
bei Dystrophien beobachteten Eigenthiimlichkeiten ent-
spricht, im weiteren raschen Verlaufe sich aber mit den
deutlichsten Anzeichen einer neurotischen Erkrankung
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ausstattet, und unzweifelhaft auf eive primére Degenera
tion der motorischen Bahn des Riickenmarkes zurickzu-
fiihren ist.

Lisst sich das klinische Bild einer Dystrophie mit dem Nachweise
einer ihr zu Grunde liegenden Riickenmarkserkrankung in Einklang
bringen? Der Widerspruch, welcher gemiss dem bisherigen Stande
der Wissenschaft in dieser Frage liegt, ist kein so greller mehr, seit-
dem eivige wenige Fille von Dystrophien bekannt geworden sind, fiber
deren neurotische Natur kein Zweifel bestehen konnte. Pasitive
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Riickenmarksbefunde bei Pseudohypertrophie machten nach Ber-
ger’s® Aungabe Clarke und Gowers, Kesteven und G&tz. Diese
Wahrnehmungen konuten aber die bisherigen Annahmen der Wissen-
schaft nicht eeschiittern. In der neuesten Zeit nun habes Heubuner')
und Preisz?) den Nachweis geliefert, dass Rickenmarkserkrankungen
schwerster Art unter dem Bilde der Dystrophie verlaufen kbnnen, und
haben damit die kaum zur Ruhe gebrachte Gihrung in der Frage
liber die progressiven Muskelatrophien wieder in Gang gebracht. Auf
der untenstehenden Tabelle finden sich uosere beiden Falle den vor-
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genannten von Heubner und Preisz angereiht. Es ist aaf den
ersten Blick ersichtlich, dass eine anffallende Uebereinstimmung un-
serer Beobachtungen mit dem Falle vou Heubner bestelit. Der
friihinfantile Beginn, der gleiche Ausgangspunkt der Kraokheit, die
zuletzt bochgradige Atrophie der Mm. quadriceps, ileopsoas und Erec-
tor trunci, ferner das Zittern der Finger und die mit Bewegungs-
effecten verbundenen fibrillaren Zuckungen sprechen deutlich in die-
sem Sinpe, Desgleichen die Atrophie an den Schultergiirtel- und
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Oberarmiuskeln mit Verschontbleiben des M. serratus anticus major,
Qas Verhiltnissmissig bessere Erhaltenbleiben der Wadenmuskeln, die
Hypetextensionsfihigkeit der Finger- und Ellbogengelenke, das Fehlen

von wahrer Hypertrophie und von Pseudohypertrophie.

Alles dies

siad klinische Uebereinstimmungen von nicht geringer Bedeutung,
Was den Befund am Riickenmarke betrifft, so finden wir zwar in
- Heubner’s Falle die weisse Substanz intact, aber den gleichen voll-
stindigen Ausfall von Ganglienzellen in den Vordersiulen, wie im
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Falle Bauer; jedesmal treffen wir die intensivsten Verdnderungen im
Lendenmarke, dann auch im unteren Dorsalmarke, einen Nachlass im
mittleren und oberen Dorsalmarke, und abermals starke Verianderun-
gen in der Halsanschwellung. Anatomisch ergiebt sich also eine
nahezu vollstindige Uebereinstimmung, klinisch eine frappante Achn-
lichkeit der verglichenen Fille. Eine Abweichung besteht nur darin,
dass in Heubner’s Falle die Hereditit nicht nachzuweisen und der
Verlauf ein langsamer, also mehr den Dystrophien entsprechender
war. Demgemiss gab es dort auch keine so ausgesprochenen ner-
visen Erscheinungen, wie in dem vorliegenden zweiten Falle. Immer-
hin sind die hier vorbandenen Bulbirsymptome und die nachgewie-
sene EaR nur eine graduelle Steigerung des anatomisch gleichen
Processes.

Wire Heubner’s Fall nicht vorausgegangen, so kénnten unsere
beiden Falle auf vollste Originalitit Anspruch machen. Wir konnen
aber dennoch behaupten, dass die letzteren sich vom Falle Heub-
ner’s deutlich abheben. Das Merkwiirdige liegt eben darin, dass bei
nachgewiesener degenerativer Atrophie der Vordersiulen (im Falle
Bauer), beziehungsweise bei deutlichen Anzeichen einer identischen
Riickenmarkserkrankung (schwere nervose Symptome, rascher Verlauf
im Falle Pressler) das klinische Bild nicht jenes der uns bisher be-
kapnten Formen von primir degenerativen Erkrankungen der motori-
schen Bahn des Riickenmarkes, sondern in den Grundziigen (Hereditit,
infantiles’ Auftreten, initiale Localisation, Massenerkrankung der Mus-
keln im progressiven Verlaufe) der- Dystrophie entspricht. Es ist
demnach die scharfe klinische Miiteistgiinng, welche unsere
Fille zwischen den progressiven spinalen Muskelatrophien und der
Dystrophie einnebmen, wodurch ihre Originalitit ﬁ]leilweise dennoch
gewahrt ist u,nd dies der Grund, weshalb ich mich zu ihrer Verdffent-
lichung veranlasst gefithit habe. "

Ich habe vorhin gesagt, dass der Widerspruch ‘\&¢wischen dem
Vorkommen einer Dystrophie und der ihr zu Grunde liééﬁﬂden dege-
nerativen Erkrankung der Vovdersiulen gegenwirtig nicht mehr ein
so greller sei, wie ehedem. Damit wollte ich darauf hinweisgh, dass
auf Grund der gemachten Erfahrungen von berufener Seite diz Ver-
muthung ausgesprochen worden sei, dass wahrscheinlich eine gtosse
Anzahl der bisher als priméire Muskelerkrankungen angesehenen pro-
gressiven Atrophien anf Storungen des trophischen Apparates im
Riickenmarke zurtickzufithren sein werde, wenn einmal unsere Kennt-
nisse und Hilfsmittel zur Bestimmung dieser Stérungen ausreichen
werden. 1In der That musste lingst das regelmissig symmetrische
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Befallenwerden der Muskelgruppen bei Dystrophien auffallend erschei-
pen. Der Versuch, der meines Wissens gemacht wurde, diese Eigen-
thiimlichkeit auf die ungleichzeitige embryonale Ausbildung verschie-
dener Muskelgruppen, also auf das genetische Moment zuriickzufihren,
hat wenig befriedigt, und es liegt meiner Ansicht pach viel ndher,
die Ursache fiir das gleichmissige Erkranken beider Korperhélften in
wirklich pathologischen Vorgiangen im Centralorgane zu suchen. Ich
unterlasse es aber, mich diesfalls in Vermuthungen zu ergehen, weil
ich sie dermalen fiir v§llig werthlos halte.
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Erklirung der Abbildungen (Taf. X.).

Fig. I. Querschnitt aus der Héhe des 7. Cervicalnervenpaares. 8fache
Vergrisserung. — P.==Pia; R. == Rindenschichte. V. == Vordere Wurzeln.
G == wabenartiges Aussehen des Vorderhornes.

Fig. 1I. Querschnitt auf der Hohe des 2.—3. Lumbalnervenpaares mit
Hinweglassung der Pia. 4fache Vergrisserung, R = Rindenschichte.

Fig. [II. Stelle aus dem rechten Vorderhorne in der Hohe des 2. bis
3. Lumbalnervenpaares. Reichert, Oc. 3. Obj. 8a. — a. Normale Gan-
glienzelle. b. Leere Zellbetten. c¢. Leere Zellbetten mit Protoplasmaresten.
d. Deiters’sche Zelle. e. Gefiss. f. Myelintropfen. Ausserdem geschrumpfte
Ganglienzellen von verschiedenem Aussehen.

Fig. IV. Ansicht der Hinterstringe aus der Gegend des 6. Cervicalner-
venpaares. Reichert, Oc. 3. Obj. 2. a. Perlschnurartige Anordnung der
leeren Maschen.

Fig. V. Kine solche Stelle bei starker Vergrosserung. Reichert, Oc. 3.
Obj. 8a. Tub. a. Ein kleines arterielles Gofiiss.

Fig. VI. Lingsschnitt aus dem M. gastrocnemius von Fall 1. Rei-
chert, Oc. 3. Obj. 8a. Tub.



