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IX.

Aus der medicinischen Klinik (Prof. Erb) und dem patholog. Institut
(Prof. Arnold) in Heidelberg.

Weiterer Beitrag zur Lehre von der hereditiren
progressiven spinalen Muskelatrophie im Kindesalter

nebst Bemerkungen {iber den fortsehreitenden Munskelsehwond
im Allgemeinen.

Von

Prof. Dr. J. Hoffmann.
(Mit 4 Abbildungen im Text,)

Als ich im Jahre 1893 meine Arbeit: ,Ueber die progressive spi-
nale Muskelatrophie im Kindesalter auf familiirer Basis*, veriffent-
lichte (D. Zeitschr. fiir Nervenheilkunde. Bd. IIL 8. 427), stand wegen
des verhiltnissmissig rasch zum Tode fiihrenden Verlaufes der Krank-
heit zn erwarten, dass der einzige noch lebende kranke Knabe Louis
Dreiling seinem Leiden in nicht allzn ferner Zeit erliegen, und dass
dann abermals Gelegenheit gehoten wiirde, durch eine weitere Au-
topsie die im ersten Falle gewonnene anatomische Grondlage zu be-
festigen. Der Junge starb auch im Alter von 5 Jahrem unter den
bekannten secundiren Lupgenerscheinungen, aber die Seection wurde
nicht gestattet.

Damit sehien die Aussicht fiir mich geschwunden, in absehbarer
Zeit am Aushan der Lehre dieser noch selten beohachieten Form von
chronischer spinaler Kinderlihmuog mitwirken za kinnen. Doch es
kam anders. Noch im Jahre 1894 wurde mir von Herrn Dr. Werner
in Schwetzingen, dem Haunsarzte der Familie H. mitgetheilt, dass anch
bei dem jiingsten Kinde derselben Schwiiche in den Beinen bemerk-
bar werde, genan wie bei seinen heiden gestorbenen Geschwistern.
Ich siumte nicht, mich von der Richtigkeit dieser Angabe zu fiber-
zengen, und lasse die Krankengeschichte dieses Midehens und, da
es spiter zor Obduction kam, den anatomischen Befund hier folgen.

Marie H., Wirthskind aus Plankstadt, war, als ich sie am 24. Aug.
1895 zom letzten Male sah, 2Y: Jahre alt, Das Kind kam ohne Kunst-
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hiilfe zur Welt, machte im ersten halben Lebensjabre zappelnde Bewe-
gungen mit den Armen nnd Beinen wie gesunde Kinder. Vom 7. bis
5. Lebensmonate ab wurden die von den Oberschenkel- und
Hiftmuskeln auszufilhrenden Bewegungen langsam matter. Als ich
das Kind im Alter von einem Jahre znm ersten Male sah, war es
-gut genihrt und von einer Abmagerung nirgends, auch nicht an den Ober-
schenkeln, etwas walirzunehmen. Aber es bestand bereits Parese der
Oberschenkel- und Beckenmusculatur; anch die Rilckenmus-
keln waren schon etwas geschwiicht, die Patellarreflexe fehl-
ten. In den Fuss- und Zehengelenken waren die Bewegungen kriiftig,
die Arme wurden hoch gehoben und in normaler Weise gebrancht. Die
Sensibilitit war nieht gestrt und die inneren Organe waren nicht erkrankt.

Am 24. August 1895 war das Kind am ganzen Kirper zum Skelett
abgemagert. Auch das Gesicht war mager, aber nicht in gleicher Weige
wie der Rumpf.

Geistig soll das Kind sich normal verhalten, soll sprechen, singen,
Alles beobachten. Die hiheren Sinne, die Angenmuskeln, die Pupillen
gind in ihrer Function in keiner Weise gesttrt. Das Geberdenspiel ist
gut; auch veriindern sich die Gesichtsziige in der bekannten Weise, aber
es kann weder laut herausweinen, noch laut rufen. Die Zunge wird gut
vorgestreckt und ebenso bewegt, ist von ganz normalem Volumen und nicht
Sitz fibrillirer Zuckungen. Sie kant und schluckt gut, auch Flissizkeiten.
Der Versueh, den Unterkieferreflex zu priifen, misslingt, da das Kind an-
fiingt zu weinen.

Vom Hals abwirts ist das Kind zum Skelett abgemagert;
nfast nichts als Haut und Knochen® sind itbrig geblieben, wie sich die
Mutter ausdriickt. Liegt das Kind zu Bett oder sonat horizontal, so ver-
mag e3 sich weder aufzurichten, noch umzudrelen u. s w. In seinem
Kinderwigelchen kann es nur halbaufgerichtet sitzen, wenn es im Riicken
und von den Seiten her einen Halt geschaffen bekommt; geschieht dies
nicht, so fillt es riickwirts oder seitlich um. Die Mutter vermag das
Kind nur in der Weise milhsam zu halten und zu tragen, dass sie das
ganze Kiorperchen gegen sich andrilckt

Am stiirksten, und zwar so zut wie vollstindig sind die Ober-
achenkel- und Beekengiirtelmuskeln gelihmt und abgemagert.
Eine missige Flexionsstellung der Beine in Hift- und KEniegelenken ist
nicht mehr vllig avszugleichen. Die Muskeln am Unterschenkel
sind beiderseits ebenfalls paretisch; geringe Bewegungen in den
Zehen- und Fussgelenken sind aber noch moglich; die Fiisse stehen plantar-
flectirt. Die betreffenden Muskeln sind diinn, weich, schlaff, Die
Patellar- und Achillessehnenreflexe fehlen; beim Kitzeln der
Fusssohlen erfolgen blos Zehenbewegungen. Die Sensibilitat ist intact;
vasomotorische Stirungen fehlen.

Es besteht ferner Lihmung der Ricken- und Banehmuskeln
nebst Fehlen der Bauehreflexe,

Auch die Muskeln am Halse, sowohl die Cucullares, Sternocleido-
mastoidei u. 5. w. wie auch die tiefen Halsmuskeln sind geschwicht
und abgemagert. Das Gleiche gilt von den Sehultergtrtel- und
Brustmuskeln wie auch an dem ganzen Muskelapparate der

Deutscho Zeitschr. 1. Nervonhsilkunda. X. B, 20
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oberen Extremititen bis zu den kleinen Handmuskeln herab.
Die Afrophie isi eine diffuse, wenn sie anch gegen die Hinde hin etwas
abnimmt; die Thenar und Hypothenar nicht mehr rund und voll, sondern
abgeflacht und dabei weich anznfiihlen; die Spatia interossea vertieft, Die
M. supinatores sind vorhanden, aber ebenfalls von dem Krankheitsprocess er-
griffen. Die Sensibilitit ist intact, die mechanische Muskelerregharkeit
sehr herabgesetzt, vasomotorisehe Verinderungen der Haut fehlen. —
Nirgends am Kirper sind fibrillire Zueckungen zu sehen. — Die
Sehnenreflexe fehlen an den Armen; die elektrische Untersuchung
konnie ans Husseren Griinden nicht vorgenommen werden.

Es sei noch bemerkt, dass das Kind die Finger, Hinde und Vorder-
arme noch ganz ordentlich bewegt, aber die Bewegungen sind kraftlos,
Im Behultergelenk werden die Arme bis zor Horizontalen erhoben.

Es besteht Trichterbrust, aber im Uebrigen nichts von Rhachitis.

Das Herz, die Lungen, Leber und Milz bieten jetzt keine Abweichung
von der Norm. Puls 105, regelmissiz. Es ist Neigung zu Lungenkatar-
rhen vorhanden; der Husten ist zu dieser Zeit matt, kraftlos.

Die Function der Sphineteren war stets normal,

In der Nacht vom 19. zum 20. October 1805 starb das Kind
in wenigen Augenblicken, nachdem es in den vorhergehenden Tagen etwas
mehr gehilstelt hatte, im Uebrigen aber munter gewesen war und noch
Abends vergniigt Kirchweihkuchen gegessen hatte.

Die Section konnte erst am 21. October Morgens 11 Uhr vorge-
nommen werden.

An der betriichtlich abgemagerten Leiche nichts von Todtenstarre;
miissige Contractur in beiden Hiift- und Kniegelenken: Skoliose der Wirbel-
ginle im Brusttheil nach rechts, ecompensatorische Verkrllmmung in der
Hals- und Lendenwirbelsiule; Genu valgum, Trichterbrust. |

Am Schiidel, den Gehirnhiiuten und dem Gehirn bis zur Medulla ob-
longata herab keine pathologischen Veriinderungen. Das Riickenmark
zeigt noch gute Consistenz, bat eine von der Norm nicht abweichende
Grisse. Die vorderen Wurzeln sind in der ganzen Liange des Riieken-
markes stark atrophisch, von grauweisser Farbe, wihrend die
hinteren Riickenmarkswurzeln kriftiz ausgebildet sind. Auf friseh am
Riickenmark angelegten Querschnitten hebt sich die graune Substanz gut ab,

Die Muskeln, welche untersucht werden konnten, hatten alle ein
mehr oder weniger blassgelbes Aussehen. Der M. sacrolumbalis war
auf ein halbfingerdickes Biindelehen reducirt, sah gelblich roth und ge-
streift aus. Das Gleiche gilt vom M. quadriceps, bei welehem die blass-
gelben Ziige die noch rithlichen bei Weitem iiberwogen. Der M. gastro-
cnemins sah speckig, weissgelb aus mit wenig rithlichen Muskelfaser-
ziigen. Ktwas weniger stark veriindert erschienen die Extensoren an den
Unterschenkeln. Alle Muskeln sind auffallend diion, Nirgends eine An-
dentung von Psendohypertrophie. — Sehr diinn sind anch die Nn. eru-
ralis et peronens; die N. ulnaris und N. median. sind dicker als der
N. croralis. Die Muskeln der Arme sind alle atrophisch, sehen aber
noch mehr rithlich aus.

Die Section der inneren Organe war nicht gestattet worden.

Die mikroskopische Untersuchung ergab: Motorische Region der Ge-

Weitere Beitrag Zur Lehre von der hereditéaren progressiven spinalen ... - page 3 sur 29


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0139&p=3

Hereditire progressive spinale Muskelatrophie im Kindesalter. 295

hirnrinde, Kleinbirn, Gehirnstamm normal, ebenso die Hirnnerven I—X
mit ihren Kernen.

Die extra- und intrabulbire Hypoglossuswurzel ist in keiner Weise
verindert. Die Ganglienzellen des Hypoglossuskernes sind fast alle gut
ausgebildet, nur ganz vereinzelt sieht man auf dem einen oder anderen
Schnitt eine verhilinissmissig recht Lleine Zelle. Im Gangzen genommen
ist aber der Hypoglossus als mormal zn betrachten.

Die spinale Wurzel des N. accessorins verhilt sich wie die
vorderen Riickenmarkswurzeln, desgleichen ihr Centrum im
Riickenmark.

Von dem Bulbus medullae abwiirts durch das ganze Rieken-
mark hin sind die motorischen multipolaren Ganglienzellen
der Vorderhdrner entweder vollstindig geschwunden oder
stark atrophirt, geschrumpft, ohne dass dadurech — abgesehen in
der Lendenanschwellung — leere Zellbetten in grisserer Zahl sichtbar ge-
worden wiiren; auch fehlen pericellulire Rdume. Die an Volum stark redu-
cirten Ganglienzellen bestehen oft nur aus einem nicht immer mehr normal
geformten Kern mit geringem Plasmaleib, oder der Kern fehlt in einer wenig
tingirten, blassen, nicht scharf umschriebenen Zelle. Normale, grosse
Ganglienzellen mit kriiftigen Fortsiitzen konnten in je einem Vorderhorn
der Lenden- und Halsanschwellung gefunden werden 00—, also eine anf-
fallend geringe Zahl. Diese normalen Ganglienzellen liegen nicht in einer
Groppe, sondern zerstreut.

Das Nervenfasernetz der Vorderhiirner ist ziemlich stark ge-
lichtet. Die von den hinteren Wurzeln kommenden Reflexcollateralen
kinnen, da sie gut erhalten sind, dadurch um so besser bis in die Vorder-
hérner verfolgt werden,

Das Gliagewebe der Vorderhrner ist nur wenig dichter als normal,
die Gliazellen sind niher aneinander gertickt, doch sind diese Veriinde-
rungen nur gering; Spinnenzellen fehlen. Die Blutgefisse sind was Wan-
dung und Fiillung anbelangt, ganz normal,

Die Tlirk’schen Stringe und die Seitenstringe (P¥8 und
Seitenstranggrundbiindel nach innen vom Gowers’schen Strang) heben
sich bei der Weigert'schen Markscheidenfirbung durch griissere Blisse,
bei Borax-Carmin-Himatoxylinfirbung durch intensivers Firbung von den
iibrigen Theilen der betreffenden Riickenmarksabschuitte ab. Diese Ano-
malie ist schiirfer ansgesprochen an der oberen als an der unteren Rileken-
markshiilfte und setzt sich anfwirts nur bis zum Bulbus fort. In diesen
Bezirken ist das Gliagewebe dichter, die Gliakerne stehen dichter, und
die Axencylinder und Nervenfasern erscheinen feiner als sonst; Gefiss-
veriinderungen fehlen auch hier.

Die G oll’schen Striinge sehen bei der genannten Weigert-Firbung
cbenfalls etwas Dblasser aus, als die Burdach'schen Striinge; da aber
die Axencylinder u. s. w. scharf hervortreten, ist dieser weniger intensiven
Firbung eine pathologische Bedeutung nicht beizumessen. Die nicht spe-
ciell angefiihrten Leitungshahnen und Bezirke von graner Substanz bieten
nichts Pathologisches; ebenso wenig der Centralkanal,

Die hinteren Riickenmarkswurzeln sind gut ausgebildet und

nicht krankhaft veriindert.
) *
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Die vorderen Rilckenmarkswurzeln sind sowohl in ihren intra-
wie ihren extramedulliiren Abschnitten ungemein stark in ihrem
Volomen reducirt und degenerirt. Infolge des S8echwundes der extra-
medulliren Nervenfagern ist das Bindegewebe nebst seinen Kernen mehr
zusammengeriickt, und so erscheint das Endo- wie Perineuriom ver-
mehrt.

Im Lenden- und Halsmark, aber auch im Dorsalmark fallen in den
vorderen Wuarzeln auf Querschnitten kleinere und grossere Inseln eines
structorlosen, selten einen Kern entbaltenden Gewebes anf, welches sich
gegeniiber den verschiedenen Farbungsmethoden — abgesehen von der
nicht angewandten (weil noch nicht bekannten) Weigert'schen Glia-
firbung — ganz so verbilt wie Gliagewebe. Aufl lings getroffenen vor-
deren Wuorzeln erscheint dieses Gewebe in Ziigen, welehe sich dorch die
Pia mater hindurch verfolgen lassen. Dadurch wurde zuerst der Verdacht
erweckt, es michte sich um Heterotopie von Gliagewebe handeln. Dies ist
aber keineswegs der Fall, sondern man hat es mit Nervenbiindeln zo
thun, welche zn structurlosem Gewebe nmgewandelt sind, Sie finden sich’
nur in der Nihe der Austrittsstellen der vorderen Wurzeln, nicht in den
hinteren Wurzeln oder der Cauda equina. In den spinalen Accessorius-
wurzeln wird derselbe Befund erhoben; aunsserdem liegen in den letz-
teren Ganglienzellen, welche den Spinalganglienzellen an Form u. 5. w.
gleichen.

Wie die vorderen Wurzeln sind anch ganze Biindel der Canda
equina stark degenerirt; in beiden finden sich leere Nerven-
faserbetten in grisserer Zahl. Wenn anch im Grossen und Ganzen
die bindegewebigen Seheiden der Nervenbiindel etwas verdickt und die
Nervenkerne reichlicher sind als normal, so ist doch anifallend, dass bei
filnf bis sechs leeren Nervenfaserbetten gar kein Kern zu finden ist.

An vorderen Riickenmarkswurzeln, welehe mit 1 proe. Osminm-
giure behandelt, dann gezupft wurden, tritt eine Verfinderung der Nerven-
fasern in der Weise hervor, dass das Nervenmark in ungleich grosse eylin-
drisch gebliebene oder unregelmiissig, spindelférmig geformte Sticke zer-
kliftet ist, welche durch markfreie Zwischenstiicke zusammengehalten
werden und in Lingsreihen rosenkranzartiz angeordnet sind.

In gleicher Weise behandelte Zupfpriparate vom N. cruralis be-
gtanden ungefibr zur Hilfte aus normalen Nervenfasern, wihrend die
andere Hilfte sich in Degeneration befand. Die Fasern der
letzten Art waren diinner als die normalen, ihre Markscheide war be-
triichtlich redueirt, in feinkérniger Auflfisung. Seltener sicht man grissere
Markkiigelchen; einzelne Fasern bieten variciise Anschwellungen, in wel-
chen das Nérvenmark wie zerstiiubt liegt. Osminmsiiurepriiparate, in Cel-
loidin gehiirtet und geschoitten, zeizen genan dieselben Veriinderungen.
Auch bei der Weigert'schen Markscheidenfirbung ist die Veriinderung
sehr dentlich. An mit Borax-Carmin-Himatoxylin behandelten Priparaten
bekommt man den Eindruck, als ob mehr Axeneylinder vorhanden wiren,
als pach den Osmiumsiureschnitten- und Zupfpriparaten vermuthet wer-
den konnte. Zwisehen den normalen Fasern liegen anf Querschnitten kleine,
diffus tritb gefiirbte Inseln mit vermehrter Kerneinlagerung; anch auf
Liingsschnitten hat man die gleiche Kernvermehrung.
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Der N. peroneus bietet die gleichen Verinderungen in etwas ge-
ringerem Grade; normale Fasern sind reichlicher.

In viel geringerem Grade sind der N. radialis und N. ulnaris
erkrankt; die Degeneration in diesen Nerven stebt in gar keinem Ver-
bitltniss zu der Alteration der vorderen Wurzeln der Halsanschwellung.

Mit Ausnahme eines Stickebens des M. guadriceps, welches nach der
Marchi'schen Methode behandelt wurde, wurden alle iibrigen Muskeln
in Miiller’scher Flifssigkeit gehiirtet, in bekannter Weise mit Hima-
toxylin, Himatoxylin-Eosin, Borax-Carmin-Himatoxylin gefirbt, sowie nach
der Weigert'schen Markscheidenfirbung behandelt.

An dem Querschnitt des M. guadriceps fallen nach Firbung mit
Himatoxylin-Eosin, mehr noch bei der Weigert'schen Firbung schon bei
makroskopischer Betrachtung kleine Begirke anf, weil sie mehr homogen
gefirbt u. 5. w. aussehen, als ihre Umgebung. Dies allein sind normsle oder
anniihernd normale Muskelbiindel, welche in ihrer (Gesammtheit ungefihr
Ujp—"s des gesammten (uerschnittes ausmachen.

Mit Zeiss AA, Ocular 3 bekommt man ein wahrhalt zierlich aus-
sehendes Bild, Die Muskelbiindel- und felder sind angeordnet wie unter
normalen Verhiltnissen, sind nur auf ein sehr kleines Volumen reducirt;
man sieht einen Muskel en miniature im wahren Sinne des Wortes,
denn ganze Felder sind gleichmissig zusammengesetat aus Muskelfasern
von 4,5—10 g Durchmesser, welche eine rundliche oder nahezu rundliehe
Form haben. Dann bemerkt man aber auch solche Felder, in deren
Mitte eine annihernd normal grosse, eine griissere Anzahl gleich ader
verschieden grosser Muskelfasern von runder oder, wenn sie bei einander
liegen, polygonaler Form zu finden ist. Beziiglich des Durchmessers und
der Rundung der Muskelfasern erinnert das Bild an die Muskeln Neu-
geborener. Die wenigen bereits erwihnten Biindel von dem Aussehen
der Muskeln Erwachsener sind entweder in toto gusammengeseizt aus po-
Ivgonalen Fasern von einem Durehmesser von 35—70 g oder aus Fasern
von verschiedenstem Durchmesser, so dass neben golchen von normalem
Volumen kleinere und ganz kleine liegen, von welehen 10-—20 auf den
Quersehnitt einer der ersterén gehen, Die aus kleinen diinnen Fasern
gusammengesetzten Muskelfelder mogen wohl '%ze aller anf dem Quer-
schnitt getroffenen ausmachen. Dabei ldsst sich nirgends ein villiger
Sehwund von Muskelfasern nachweisen; es bestehen also hier keine Kern-
felder oder Andeutung solcher.

Anf Lingsschnitten haben diese kleinfaserigen Muskelblindel ein wel-
liges Aussehen und machen sich wegen der einander niher gerlickten
Kerne durch eine bliuliche Farbe bemerkbar, wenn Himatoxylinfirbung
vorausging. Alle, auch die feinsten Fasern besitzen eine sebr deut-
liche Querstreifung. — Eine Kernvermehrung, zu deren Annabms
man sich bei flichtiger Betrachtung verleiten lassen kiinnte, bat nieht
stattgefunden, eher ist das Gegentheil der Fall. Von 50 nebeneinander
liegenden Fasern von 5—10 4 Durehmesser hatten auf dem Quer-
gelmitt 30 zar keinen Kern, 19 einen und nur einer zwei Kernej in einem
anderen Bilndel hatten 19 Fasern keinen, 11 einen Kern; es kommt also
auf zwei Fasern nicht einmal ein Kern. Dagegen hatten die
Muskelbiindel mit normal grossen Fasern auch bezilglich der Kernzahl
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normale Verhiltnisse; von 30 Fasern hatten 2 keinen, 10 einen, 14 zwei,
4 drei, 1 vier Kerne, was auf je eine Faser 123 Kerne machen wilrde.
" " Auf dem Querschnitt der einzelnen Muskelfasern war die Trennung
der Muskelsubstanz in kleine Feldchen schiirfer ansgesprochen als ge-
wilnlich. — Von fettiger, wachsartiger oder ,homogener' Entartung der
Muskelfasern nirgends etwas nachweisbar; ebenso fehlen Vacuolen, dicho-
tomische Theilung und Kernreihen. Nichts von Fettanhiinfung um die
Gefisse u. 8. W, — Die intermusculiiren Pindezewebszlige sind breiter als
normal. Die Blutzefisse haben alle ein dentliches Lmmen; die adven-
titielle Scheide erscheint besonders an den Gefissen grosseren Calibers
missig verdickt.

Die intermusculiren Nervenstimmehen sind im Zustand
mittelstarker Degeneration.

Muskelapindeln sind vorhanden, aber nieht in so grosser Zahl
als in den nichstbeschriebenen Muskeln.

Aus der Wade waren zwei Muskeln im gleichen Priparat vertreten,
Der eine derselben zeigt Verinderungen #hnlich derjenigen des Quad-
riceps, doch mit dem Unterschiede, dass meben Feldern mit ganz diinnen
Fasern andere zu finden sind, welche nur aus runden Fasern grosseren
Durchmessers zusammengesetzt sind, und daneben wieder andere, welche
der Norm nahe kommen, ohnme sie aber zu erreichen. In den Binde-
gewebstheilen ist dus Fett missig vermehrt. Die Gefisse und Nerven
des Muskels verhalten sieh gleich jenen des Quadriceps. Der mit diezem
verwachsene zweite Muskel besitst ganz abweichend von allen iibrigen
Muskeln eine michtige Fetteinlagerung gwischen die diinnfaserigen
auseinandergesprengten Muskelbiindel und Muskelbiindeltheile. Es hesteht
also hier Lipomatose. Nervendegeneration fehlt anch hier nicht.

Viel mehr normal anssehenden Muskelbilndeln begegnet man in den
Extensoren &am Unterschenkel; von diesen herab bis zu den
diinnsten Fasern sind alle Zwischenstufen zu finden; anch hier ist
es nur ausnahmsweise su Schwund der Muskelfasern gekommen. Die
Fetteinlagerung in dem intermnsculiren Bindegewebe ist reichlicher als
normal.

Der Sacrolumbalis verhilt sich wie die Extensoren am Unter-
gehenkel, nur die Fetteinlagerung im Bindegewebe ist geringer.

Die Beuger am Vorderarm gind ehenfalls zusammengesetzt aus
Biindeln von diinnen, mittelstarken oder fast normalen Fasern; stirker
gind die Verinderungen in dem Thenar. In diesen Muskeln findet
man auch viele Muskelspindeln. Die Muskelistchen der Nerven sind
aunch hier degenerirt.

Ven allen genannten Muskeln sind am reichlichsten Muskelfasern
von normalem und annibernd normalem Durchmesser in den Beugern am
Vorderarm; missig hypertrophische Fasern vereinzelt.

Gegichts- und Zungenmuskeln durften nicht entfernt werden

Die Beobachtung stimmt in allen Punkten so genan fiberein mit
dem seiner Zeit von mir entworfenen Symptomenbild, dass ich

die ganze Krankheit schildere, indem ich ein kurzes Resumé des
Falles gebe.
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Das Kind, von gesunden Eltern gezengt, ohne Kunsthiilfe geboren,
verhilt sich in den ersten Lebensmopaten gleich einem gesunden
Kinde. Im 7. bis 8. Monate beginnt langsam ohne bekannte Ursache
und ohne Zeichen einer acuten oder chronischen Allgemeinkrankheit
schlaffe Parese der Hift-, Gesiiss- und Obersechenkel-
muskeln beiderseits, welche sich im Verlauf von Monaten bis Jahren
symmetriseh auf Riicken-, Hals-, Schulter-, schliesslich
Oberarm-, Vorderarm- und Handmuskeln einerseits, Unter-
schenkelmuskeln andererseits fortsetzt dabei zu mehr oder
weniger hochgradiger Lihmung der befallenen Muskelgruppen fiihre,
wobei die am frithest befallenen, am Stamm und an den Wurzeln
der Extremitiiten gelegenen anch am stirksten leiden. Atrophie,
Fehlen der Sehnenreflexe sind damit verbunden, secundire
Gelenk- nnd Wirbelsiinlenverinderungen gesellen sich dazu, wihrend
fibrillire Zuckungen vermisst werden, die Sensibilitit, sowie die
Sphincteren intact bleiben. Die elektrische Untersuchung, welche
bei den fritheres gestorbenen Geschwistern Entartungsreaction
ergeben hatte, konnte in diesem Falle nieht vorgenommen werden.
Die geistige Entwicklung wurde nicht gehemmt, die Gesichts-,
Zungen- und Schlundmuskeln blieben bis zum Tode, welcher mit
2/, Jahren durch secundire Lungenaffection herbeigefibrt wurde, frei
von Lidhmung.

Die anatomische Untersuchung ergab: symmetrische sehr
starke Degeneration des peripherischen Neurons aller
unterhalb des Hyposlossus abgehenden motorischen
Nervenpaare incl. des N. accessorins — Schwund und Degeneration
der multipolaren Vorderhornganglienzellen bis auf wenige Exemplare
auf einem Quersehnitt, hochgradige Degeneration der vorderen Riicken-
markswurzeln, weniger schwere Verdinderungen der peripherisehen
Nerven und der intramusculiren Nervenstimmechen; — ausserdem
dentliche Degeneration der Py S, der Tiirk’schen und eines Theiles
des Seitenstranggrundbtindelfasern, am stirksten im oberen Brust-
und im Halsmark, nach oben hin iiber die Py-Kreuzung nicht verfolgbar.
Im Muskelapparate: einfache Atrophie in allen Stadien,
welche jedoch fast nirgends zu viilligem Sehwund der Fasern unter
Zuriickbleiben von Kernen fortgeschritten, und wobei es nur in einem
der Wadenmuskeln zn stirkerer Einlagerung von Fett, zu Lipomatose
gekommen ist.

Aueh dieser Obductionsbefund deekt sich mit demjenigen, welchen
jch zur apatomischen Grundlage meiner fritheren Arbeit machen
konate, in geradezu frappanter Weise. Dabei stammen die Autopsien,
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was besonders wichtig ist, von Kindern nicht einer und derselben,
sondern zweier verschiedener Familien. Ganz die gleichen anato-
mischen Verfinderungen im Nervensystem und in dem allein unter-
snchten M. gastrocnemins hatte Werdnig in dem ersten seiner
beiden im Jahre 1891 publicirten Fille (Archiv fiir Psych. u. Nervenkr,
XXIL 8. 437) erhoben. Trotzdem der Autor die Alteration im Ner-
system voll erkannte, sprach er sich, verfilhrt durch den Beginn der
Libmung in der Musculatur des Beckengiirtels und der Oberschenkel,
dahin aus, dass es sich um eine ,Form von Dystrophie, des Typus
Leyden-Mébius” handele, brachte sie mit den Fiillen von Heuh-
ner und Preiss znsammen und wies ihnen eine ,scharfe klinische
Mittelstellung zwischen der progressiven spinalen Muskelatrophie und
der Dystrophie’ an.

Im Jahre 1894 berichtete Werdnig tlber den weiteren klini-
schen Verlanf sowie iiber den anatomischen Befund seiner zweiten
Beobachtong unter dem Titel: ,,Die friihinfantile progressive spinale
Amyotrophie” {Archiv f. Psychiatrie XXVI. 8. 706). Wie schon der
Titel sagt, ist der Autor von seiner frilheren Amnsicht hmﬂglich der
Zugehirigkeit dieser Fiille zur Dystrophie zartickgekommen und hat
sich meiner Ansicht, wonach man es von Anfang ab mit einer
spinalen Amyotrophie zu thum hat, in allen wesentlichen Punkten
angeschlossen, so dass eine Meinungsverschiedenbeit in dieser Hin-
sieht jetzt nicht mehr existirt,

Gebe ich zundichst etwas genaner anf die anatomische Seite ein,
so ist hervorzuheben, dass trotz der schweren Erkrankung der nver-
viisen Elemente der Vordersiiulen des Rickenmarkes, trotz der so
starken Degeneration der vorderen Rickenmarkswurzeln onnd der
ausgesprochenen, wenn anch nicht so auffilligen Degeneration der
peripherischen Nerven sich nur eine ,einfache” Atrophie — ab-
gesehen von wenigen hypertrophischen Fasern — der Muskeln
obhne Kernvermebrung, eher mit Kernsechwund, mit villiz got er-
haltener Querstreifung fand, solange die Fasern iliberhaupt noch
als schmale Gebilde zu erkennen waren, Fast nirgends ist es, wie
es bei meiner ersten Autopsie der Fall war, hier zu villigem Faser-
schwund gekommen, sondern nur zm der einfachen Atrophie. Es
stebt also trotz der starken Atrophie die Verdinderung der Muskeln
an Intensitit eher zurilek hinter derjenigen im Rilekenmark, wo mul-
tipolare Ganglienzellen in grosser Zahl ganz verschwunden sind, was
entschieden mehr fiir den spinalen Ursprung des Leidens spricht. Ich
halte deshalb ausser anderen auch aus diesem Grunde trotz der sog.
einfachen Muskelatrophie die Anpabme fiir picht richtiz, dass die
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Myelopathie erst secundiir zur Myopathie hinzugetreten sei. Es war
eher auffallend, dass die Muskeln in ibrer Zusammensetzung, in ihrer
Faserzahl, wenn anch nur en miniatare noch gut erbalten waren,

Bilder, wie sie der M. quadriceps bot, mussten wegen der so
gleichmissigen Dinnheit der Fasern bei dem Auftreten des Leidens
im ersten Kindesalter geradezu den Verdacht erwecken, die Mus-
kulatur sei auf jenem Stadium der Entwicklung und Ausbildung
stehen geblieben, welches nenerdings A. Westphal als fir die
ersten Lebenswochen charakteristisch beschrieben hat. Dieser Ver-
dacht kounnte nicht aunfrecht erhalten werden, weil die schmalen
Fasern eher kernarm als kernreich waren, und weil zerstreut in den
Biindeln diinner Fasern normal dicke lagen oder aber ganze Biindel
normaler neben diinuen zu treffen waren, und weil endlich an einem
Muskel Lipomatose bestand. Auch die in meinem ersten Falle ge-
machte Erfabrung, dass ganze Muskelblindel geschwunden waren,
und nur noch die zuriickgebliebenen Kernfelder an deren einstmalige
Existenz erinnerten, musste bei Entscheidung dieser Frage fiir eine
wirkliche Atrophie gegen einen embryonalen Muskelznstand den Aus-
schlag geben.

Alle diese Ueberlegungen fibren zn dem Schlusse, dass das Pri-
mire eine Neuropathie, dass die Krankheit als eine e¢hroni-
schespinale Amyotrophie auf hereditirer Basis zn betrach-
ten ist. Als Stiitze fiir diese Auffassung liesse sich auch die Verinderung
in der weissen Substanz im Rickenmarke noeh anfihren,

Es ist zu bedauern, dass eine elektrische Untersuchung in diesem
Falle nicht vorgenommen werden konnte, weil analog dem Befunde
bei seinen beiden Geschwistern EaR mit grosser Wahrseheinlichkeit
gefunden worden wire.

Von einer homogenen oder scholligen Entartong der Muskeln
neben der einfachen Atrophie, welche von Werd nig in seinem
2, Falle berichtet worden, war nichts vorbanden.

Auf die Differentialdiagnose dieser Form chronischer atrophischer
Spinallihmung einzugehen, kann ich unterlassen, da ich in der Haupt-
sache doch nur wiederholen kiinnte, was ich bei meiner ersten Ver-
Uffentlichung vorgehracht habe,

Im Folgenden werde ich tiber eine dritte Familie berichten,
in welcher das gleiche Leiden heimisch ist, und in welcher
die Erblichkeit noch viel schirfer zum Ansdrock Eommt,
als bei den bereits angefiihrten.
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Am 22 August 1595 untersuchte ich das 3y Jahre alte Kind Mar-
garethe G. in der Wohnung der Eltern. Es sitzt in der Bophaecke,
geigt sich als ein munteres, lebhaftes Kind, welehes im Spiele mit seinen
Geschwistern lant aunflacht. s hilt den Kopf gerade, dreht ihn leicht
nach allen Seiten, auch vor- und rilekwirts.

Seitens der hiheren Sinne wie der Hirnnerven keine Fupctions- oder
sonstige Btirong. ;

Die Arme werden gut gehoben; inm allen Gelenken sind die Be-
wegnngen frei und in normaler Weite ausfiibrbar; auch geachieht das
Greifen nach vorgehaltenen Gegenstinden ganz sicher, wobei die Hinde
bis fiber Stirnhithe gehoben werden, Von Atrophien, fibrilliren Zuekungen,
Contracturen ist nichts vorhanden. Die Sehnenreflexe =ind nicht
mit Sicherheit ausgnlisen; keine vasomotorischen Hautverinderungen,
keine Bensibilititsstérnng.

Das Anskleiden des anf dem Tische sitzenden Kindes bereitet der

5 Matter Schwierizkeiten, weil die gentigende Festigheit znm Geradehalten
in der Wirbelsiinle fehlt.

Die Wirbelsiiule ist normal gebaut: es ist nirgends eine Spur von
Rhachitis nachweishar.

Das Kind macht Bengebewegungen im Hilftgelenk und kommt aneh
wieder in die Hihe. Nach vorn so weit gebeugt, dass Bauch und Oher-
sehenkel sich beriihren, vermag es sich nicht mehr aofzurichten; die
kleinste fiussere Veranlassung geniigt, um es seitlich nmezuwerfen, und
dann ist es billflos und kann sich nicht mebr aufrichten, wenn es nicht
kriiftiz unterstiitzt wird, Es besteht jedenfalls Schwiche der Baunch-
und nnteren Riickenmuskeln. Die Bauchreflexe fehlen.

Versucht man, das Kind zu stellen, so bricht es zusammen. Die
Beine sehen rund und dick ans; die Oberschenkelmuskeln fihlen
gich aber weich an im Vergleich zu den Waden. Die Hiiftbheuger,
die Gestssmuskeln, der Quadriceps sind beiderseits sehr ge-
sehwieht. Das Kind kann bei dem Versuche, die Beine gegen den

" Leib angugiehen, die Knie htchstens 10— 12 Cm. von der Unterlage heben
bei anfliegender Ferse. Aber nicht allein die genannten Muskeln am
Oberschenkel sind paretiseh, sondern auch die iibrizen dagelegenen, wenn
auch nieht in gleichem Grade. Die Unterschenkelmuskeln sind mit Aus-
nahme des M, tibial. ant. noch kraftig und bewirken gute Bewegungen
in den Fuss- und Zehengelenken; der letzigenannte Muskel ist beider-
seits geschwicht. Die Patellar- und Achillessehnenreflexe
fehlen; beim Kitzeln der Fosssohle erfolgen Bewegungen in den Fuss-
gelenken. Die Sensibilitit ist normal. Die inneren Organe nicht ver-
#ndert.

Die Arm- und Handnerven, sowie die Armmuskeln reagiren
leicht auf beide Strtime; dagegen sind die Nn. crurales faradisch
und galvanisch bei den anwendbaren Stromstirken unerregbar
Die Nn. peronei reagiren auf den faradischen Strom gut. Die Ober-
schenkelmuskeln verhalten sich bei faradischer Keizung stumm;
dazegen antworten der Quadriceps wie die Aduetoren bei galva-
nischer Reizung mit tonischen trigen Zuckungen (AnSZ = Ka8Z).

Von Ende 1895 ab bemerkte die Mutter einen Fortschritt des
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Leidens. Das Kind fiel ibr beim Waschen bald nach rechts, bald nach
links um und kam vom da ab auch mit den Armen micht mehr recht
in die Hiohe. Geschrien wegen Schmerzen hat es nie. Vom 7. Momate
ab bekam es die Zihne ziemlieh rasch und wurde seither viel fefter.

#. Februar 1806. Anf den Tisch gesetzt, bleibt es gerade sitzen.
Sobald es aber lebhaft wird und sich bewegt, fillt es uwm und liegt
hiilflos da, bis es anfgerichtet wird.

Fs ist geistig sehr gut entwickelt. Die Mimik ist vorziiglich, Die
Kopfbewegungen sind im Sitzen frei

Die Arme hingen seitlich am Rumpfe herab, werden fast nur in den
Ellbogen- und Hand- Fingergelenken bewegt, wenig in den Schulter-
gelenken. Das Heben der Oberarme bis zur Horizontalen gelingt bei
grosser Anstrengung nur unvolltommen, ebenso das Vorstrecken der
Arme. Die Schultern besitzen weniger Rundung als frither; keine fibril-
laren Zuckungen, keine Sehnenreflexe. Die Lihmung der Beine bat
ebenfalls an Intensitit noch etwas zugenommen, immerhin sind leichte
Zusammenzichungen der Oberschenkelmuskeln chne wesentlichen Locomo-
tionseffect der Glieder noch vorhanden. Der Umfang der Beine ist sehr
gross, betriigt direct oberhalb der Patella 20 Cm. um die Wade 22,5 Cm.

Ende October 1806, Im Lanfe des Sommers lernte sie ganz
gut sprechen, war stets manter, bekam aber einmal Katarrh mit sehr
mattem Hunsten., Die Bewegungen gind im Allgemeinen
noech matter geworden; nur mihsam bringt das Kind die Hindchen
gom Mund, vorwiegend durch Flexion im Ellbogengelenk und Vorbeugen
des Kopfes,

Die Anamnese ist folgende: Die beiden Eltern sind vollstindig
gesund, kriiftig und intelligent. Von sechs geseugten Kindern kam dag
erste, ein Knabe, am Ende der normal verlaufenen Schwangerschaft todt
zur Welt. Das zweite ist jetzt ein 9 jihriges gesundes Midehen. Das
dritte, ebenfalls ein Miadehen, bekam am Ende des 1. halben Lebens-
jahres Schwiiche in den Beinen, konnte spiter nicht mehr sitzen, den
Kopf nicht mehr heben, die Arme nicht mehr recht heben, starb 8y Jahre
alt. — Das 4. Kind, ein Knabe, erkrankte ganz in der gleichen Weise
wie das vorhergehende, starb unter Ausbildung gleichartiger Lihmung
mit 11/, Jahren. Das . Kind ist ein gesundes, lebhaftes Midchen. Das
6. Kind ist obige Krauke.

Die gesunden wie kranken Kinder sollen stark am Kopfe geschwitst
haben, schrien nicht wegen Schmergen, auch nicht, wenn sie angefasst
wurden, Geistig waren sie alle sehr gut entwickelt. Die Sphincteren
functionirten wie bei gesunden Kindern. Sie hatten nie Schwierigkeit im
Trinken und Schlucken. Die Zihne kamen vom 7.—9. Monat ab. Keines
wurde von Krimpfen befallen. Sie starben alle an ,Lungenkatarrh®
bei bis zum letzten Athemzug erhaltenem Bewusstsein,

Die Mutter hatte 11 Geschwister, von welchen nur noch ein an-
geblich sehr starker Bruder in kinderloser Ehe lebt. Von den anderen
starb eines im Alter von 24 Jahren an Schwindsueht, eines an ,blauem
Husten®. Die tibrigen 8 Geschwister der Mutter erlagen ,der
Krankheit® zwischen dem 2, und 6. Lebensjahre, meistens vor
beendetem 4. Lebensjahire. Einige sollen schon mit 4—5 Monaten schwache
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Beine bekommen haben, die anderen erst im 7.—9. Monate; die Lihmung
kam stets schleichend, ohne bemerkbare Begleiterscheinungen. Dei den
Kindern, welche schon im ersten halben Jahre erkrankten,
soll die KErankheit rascher verlaufen sein, so dass bald die
Arme und Halsmuskeln heimgesucht worden. Bei manchen seien die
Arme ganz diinn und verdreht gewesen.

Die Grosseltern leben beide noch, sind riistige Lente. Weiter auf-
wiirts in der Ascendenz goll von der Krankheit nichts bekannt sein. Ver-
wandischaftsehe liegt nicht vor, ebensowenig Potatorium, Lues oder ein
anderes Htiologisch anschuldbares Moment.

Es kann nicht leicht ein Zweifel dariiber entstehen, dass bier
dieselbe Krankheit vorliegt, wie in den beiden anderen von mir be-
schriehenen Familien. Zum Beweise sei angefiihrt: die ansgesprochens
Erblichkeit, der Beginn im 1. Lebensjahre, das Einsetzen
der atrophischen sehlaffen Lihmung in der Beckengiirtel-
und Obersechenkelmuseulatur, die Progression fber den
Rumpf, Schulterglirtel und Hals, und alsdann von da in
absteigender Richtung an den unteren und oberen Ex-
tremititen, das Fehlen der Sehnenreflexe, die Existenz der
EaR, der bei den Geschwistern todtliche Ausgang in dem
2, —5 Krankheitsjahre. Es fehlen cerebrale Symptome, Lih-
mungen und Atrophien im Bereiche der Hirnnerven, ausgenommen
den N. accessorius; es fehlen sensible und Sphineterenstirungen, es
fehlen auch fibrilliive Zuckungen, und es fehlt Muskelbypertrophie,
Auch macht sich bei dem noeh lebenden Kinde eine betrichtliche
Zunahme deg Kérpervolumens bemerkbar, wohl bedingt durch Fett-
ansammlung im Unterbantzellgewebe.

In diesen wie in den beiden Werdnig’schen Fillen darf wohl mit
Sicherheit angenommen werden, dass die Mutter den Krankheitskeim
fibertrng. Die beiden Werdnig'schen Kranken hatten die gleiche
Mutter, stammten aber von verschiedenen Vitern. Die Thatsache,
dass acht Geschwister der Fran G. und bereits zwei ibrer eigenen
Kinder dem Leiden zum Opfer fielen, lisst auch hier eine andere
Deutung nicht gut 2n. Die Krankheit geht durch die Muotter dureh,
liisst sie aber unberithrt.

Zur besseren Ueberzicht ftige ich hier eine tabellarizche Znsammen-
stellung der bis jetzt bekannt gewordenen Fille bei.

Es sind dies 22 Fille; 8 davon wurden Hrztlich untersucht, 4 se-
eirt, In den allein mir zur Untersuchung gekommenen Familien kamen
20 Fille vor, wovon 6 untersucht, 2 secirt wurden.

Bei den 4 Autopsien wurde 4 mal schwer erkraukt gefunden das
peripherische motorische Neuron, 3 mal in geringerem Grade im Vorder
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Hereditire progressive spinale Muskelatrophie im Eindesalter.
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seitenstrang Degeneration angetroffen, 1 mal (We rdnig) nieht, 4 mal
einfache Atrophie der Muskeln nachgewiesen, in 2 Fillen gleichzeitig
Lipomatosis, in einem (Werdnig) neben der einfachen auch homo-
gene und schollige Degeneration.

Fig. 1.

Fall von Thomson und Bruce im Alter von 4 Jabren Muonaten,

Eine von Thomson und Bruce unter dem Titel: ,,Progressive
muscalar atrophy in a child with-a spinal lesion® (Edinburgh Hospital
Reports. Vol. L. 1593) mitgetheilte Beobachtung glaube ich nach der
Beschreibung, welehe Sachs (Treatise of nervous diseases of children,
p. 416) davon giebt, ebenfalls hierher rechnen zn sollen, trotzdem es
sich um einen sporadischen Fall handelt. Die Krankheit begann in

Weitere Beitrag Zur Lehre von der hereditéren progressiven spinalen ... - page 15 sur 29


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0139&p=15

Hereditire progressive spinale Muskelatrophie im Kindesalter. a07

den unteren Extremitiiten, erstreckte sich allmiblich auf beide obere
Extremititen und die Riickenmuskeln; dabei fand sich etwas Sensi-
bilitiitsstirung (Hyperalgesie), ansgesprochene Parese am Halse, Rileken
ond Abdomen — am stéirksten in den Hiiften, der Geslissgegend und

Fig. 2.

Fall von Thomson und Bruce im Alter von 4 Jehren 11 Monaten.

den Beinen, am wenigsten in den Schultern und Armen. Keine Muskel-
bypertrophie. Die elektrische Reaction war Anfangs wenig veriindert;
der galvanische Befund nicht genan genng angegeben. Die Krank-
heit war unauthaltsam progressiv,

Sachs figt hinzu, der Fall stehe um so mehr einzig da, als die
Antoren eine Spinalerkrankung und nur eine geringe Verinderung in
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den peripherisehen Nerven gefunden hiitten; Thomson und Bruce
biitten nicht versucht, den Fall unter irgend einen Typus unterzo-
bringen.

Die Abbildungen, welche Thomson und Bruce von ibrem Falle
geben, und welche ich deren Giite verdanke, sind eo instruetiv und

Fiz. 3a.

Fall yon Thomson und Bruce im Alter von 5 Jahren 10 Monaten,

geben die Progression des Leidens so gut wieder, dass ich gut daran
zu thun glaube, wenn ich dieselbe hier beiflige, um s0 mehr, da die
Kinder der Familien Dreiling und H., wenn das Unterhautfettgewehe
nicht mehr reichlich war, genan dasselbe Ausseben in den verschie.
denen Stadien des Leidens boten,
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Eine Zeit lapg hatte es den Anschein, als ob nur die verschie-
denen Formen der Dystrophie das Anrecht anf Erblichkeit hitten,
Davon wird man, ganz abgesehen von der neurotischen, jetzt anch
filr die myelopathischen Formen allmihlich zurtickkommen milssen,
denn bereits mehren sich die Beitriige von atrophischen Libhmungen

Fig. 3b,

Fall von Thomson und Bruce im Alter von 5 Jabren 10 Monoten.

spinalen und bulbiiren Urspronges, welche gleichfalls anf hereditirem
Boden wurzeln, Fast scheint die Zeit nicht mehr so fern zn sein,
wo die myopathisehen ibre bulbospinalen Paralleltypen bekommen.
Dann wird aoch die Zahl jener jetzt sehon nicht mehr gerade sel-
tenen (Uebergangs-) Fille noch wachsen, welche die myopathische

oder myelopathische Zwangsjacke sich nicht gefallen lassen. Hier soll
Deutsche Zeitschr. [ Nervenhedlkonde, X, Bd. 21
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nur von den bulbospinalen, direet hereditiiren oder familialen
Amyotrophien noeh kurz die Rede sein.

ZunHehst lassen sich da, wenn auch einstweilen nur klinische,
Beispiele beibringen, fir einen erblichen bulbiiren Gesiehts-
typus. So berichtet Fazio (s. bei Londe), dass er eine 22jihrige
Kranke aof der Abtheilung habe mit dem ausgesprochenen Bilde der
progressiven Bulbiirparalyse, deren 4%/ jihriger Knabe complete Liih-
mung des unteren und fast complete Libmung des oheren Facialis-
gebictes, mangelhafte, resp. aphonische Articulation, grosse Athem-
beschwerden, matte Zungenbewegungen und leichte Schluckbeschwer-
den biete mit completer EaR im Facialisgebiet und fast completer
Labmung der Stimmbiinder. Und P. Londe (Paralysie balbaire pro-
gressive, infantile et familiale. Revue de méd. 1594. XIV. No.3) theilt
ganz ausflibrlich zwei noch von Chareot studirte und diagnosticirte
Fille mit, welche zwei Briider im Alter von 9 und 5 Jabren betreffen.
Beide erkrankten nach zuriickgelegtem 8., resp. 4. Lebensjabre. Bei
dem Hlteren setzte die Krankheit ein mit Sprach-, Athem- nod mimi-

" schen Storungen. Sechs bis acht Monate pach dem Begion wuarde
nachgewiesen fast vollstindige Unbeweglichlkeit der oberen Gesichis-
hiilfte; nur die Augenlider bewegten sich noch mangelbaft. Ferner
bestanden Parese der Zunge und der Lippen, fibrillire Zuckungen in
den Kinnmuskeln, ausgesprochene Atrophie der Zunge mit fibrilliren
Zuckungen, erschwerte Articulation, mangelbaftes Sehlucken, Para-
lyge der Abductoren der Glottis, Schwiiche einiger Halsmuskeln und
wahrscheinlich trophisehe Stérungen im Gebiete des Quintus, endlich
starke Herabsetzung der elektrischen Erregharkeit in einzeloen Mus-
keln. Bei dem jiingeren Bruder begann die Krankheit damit, dass
er die Stirn nicht mebr runzeln, die Augen nicht mehr vollstindig
schliessen und nicht mebr recht lachen konnte. Auch bei ihm be-
stand fast vollstiindige Unbeweglichkeit der oberen Gesichishilfte bei
eiemlich guter Function der unteren. Die Lippen und die Zunge sind
viel weniger ergriffen; die Sensibilitit des Ganmensegels und der
hinteren Rachenwand ist vermindert; die Stimme und die Athmung
sind normal. Dabei partielle EaR in den Stirnmuskeln. — Die El-
tern heide gesund, Doppelgeschwisterenkel. — Die der Arbeit
beigefiigten Gesichtsphotographien sind der Facies myopathique un-
gemein #hnlich,

An diese schliessen sich an die Fille von Bernhardt (Ueber
cine hereditire Form der progressiven spinalen mit Bulbiirparalyse
complicirter Muskelatrophie. Vireh. Arehiv. Bd. CXV, 8, 197). Hier
bandelt es sich um Verwandte verschiedenen Grades aus verschiedenen
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" Generationen, Es erkrankten in der ersten Hiilfte der 30er Jahre
anerst die tiefen und oberfliichlichen Nacken- und Halsmuskeln und
die Schultermuskeln, wihrend die kleinen Hand- und Fingermuskeln
unversehrt waren. Fibrillire Zuckungen und wahre EaR fehlten, aber
die elektrische Erregbarkeit war stark herabgesetat. Schliesslich ge-
gellte sich das Bild der progressiven Bulbiirparalyse hinzu. Der Exitus
wurde in 2—21)s Jahren herbeigefihrt. Die Mutter des einen dieser
Kranken scheint zwischen dem 0. und 60. Lebensjabre einem &hn-
lichen Leiden erlegen zu sein, welches in gleicher Weise mit Liih-
mung und Atrophie der Halsmuskeln einsetzte, dann aber einen ab-
steigenden Glang genommen zu haben scheint, denn die Arme waren
stark abgemagert und geschwiicht; wenig auch die Beine. Bernhardt
sprach sich fiir den spinalen, resp. bulbiren Ursprung aus.

Gowers sagt (Nervenkrankheiten I 8, 130}, selten bestehe eine
directe erbliche Uebertragung der chronischen spinalen Muskelatrophie,
doch habe er eine Dame gesehen, deren Mutter an einer dhnlichen
Atrophie gestorben sei, und in einem anderen Falle sei ein Bruder
an derselben chronischen Markerkrankung mit Muskelatrophie zu
Grunde gegangen.

Endlich wiire noch die Striimpell’sche Beobachtung (Zur Lebre
von der progressiven Muskelatrophie. D. Zeitschrift fiir Nervenheil-
kunde, Bd. IIL S. 471) anzufibren. Der Striimpell’sche Kranke
starb 40 Jabre alt nach 11jihrigem Leiden, welches, was die Locali-
sation und auch den Beginn der atrophischen Parese an den kleinen
Handmuskeln, sowie das Freibleiben der Beine bis zu den durch In-
fluenza herbeigefiihrten Tode angeht, durchaus mehr zu dem hisher
gezeichneten Bilde der ,;spinalen® als zu demjenigen der myopathischen
Atrophie passen wiirde. Der Umstand aber, dass die Mutter des Kranken
an einer ihnlichen (irztlicherseits unzweifelbaft als sprogressive
Muskelatrophie aufgefassten) Krankheit gelitten hatte, also directe
Exrblichkeit vorlag, dass fibrillire Zuckungen, sowie elektrische EaR,
wenn auch bei zum Theil stark herabgesetzter Erregbarkeit, fehlten, und
endlich der anatomische Befund — ,hochgradige einfache (nicht-dege-
perative) Atrophie des grissien Theiles der Muskelfasern an beiden
oberen Extremititen® —, bewogen Strilmpell frotz der mAtrophie
der hinzugehbrigen peripherisehen, motorischen Nervenfasern und
Atrophie fast aller motorischen Ganglienzellen im Halsmark", Ver-
sinderungen, wie sie als charakteristisch fiir spinale Muskelatrophie
angenommen werden, zu der Annahme, dass ,der ganze Process der
Atrophie in den Muskelfasern selbst (durchans &hulich wie bei
der Dystrophie) seinen Ausgang genommen habe, und dass erst

o g
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spiter (also in aunfsteigender Richtung) die Atrophie der
Nervenfasern und der Ganglienzellen hinzugetreten sei®. Strimpell
fasst also hier noch den Fall als primire Myopathie auf, die Dege-
neration des ersten motorischen Neorons als secundiir. Aus der ein-
fachen Thatsache, dass ich den Fall hier unterbringe, ist zu ent-
nehmen, dass ich die Auffassung des geschiitzten Auntors nicht theile,
oder mit anderen Worten, dass ich die Beobachtung als hereditire
progressive spinale Muskelatrophie (Duchenne- Aran'schen Typus)
anspreche.

Voransgesetat, dass diese meine Auffassung der Striimpel Pschen
Beobachtung richtig ist — ich werde spiiter daranf zarickkommen —,
besitzen wir also bereits, wenn auch erst je durch eine oder wenige
Familien vertreten, folgende Varietiiten der hereditiren pro-
gressiven spinalen Muskelatrophie, welehe anch, ganz wie
von der Dystrophie her bekannt, in verschiedenem Lebensalter ein-
setzen kiinnen, niimlich

1. eine im friiben Kindesalter auftretende, am Beckengiirtel be-
ginnende, dann vom Stamm gegen die Extremitiitenenden absteigende
Form = friibinfantiler, descendirender spinaler Typus (Werdnig,

Hoffmann);

2. einen infantilen bulbir-paralytischen Gesichistypus (Fazio,
Londe);

3. einen Duchenne- Aran’schen Typus (Strimpell, Go-
wers);

4. eine Uebergangsform (Bernhardt).

Alle nicht direct erblichen Fille von spinaler Muskelatrophie
mussten hier weggelassen werden, trotzdem man sie ja analog dem
heut zu Tage vielfach bei anderen Nervenkrankheiten tiblichen Vor-
gehen als hereditiir-sporadische anfzufassen geneigt sein kounnte. Ab-
sichtlich ordnete ich die Beobachtungen in Typen an, nicht weil ich
an der Typenbildung besonderen Gefallen finde, sondern um daran
im Hinblick auf die Dystrophie u. 8. w. anschaulicher maehen zu kiin-
nen, dass die Typen dorchaus nicht so ganz zuverlissig sind fir die
Diagnose und dass, wer zu sebr anf sie baut, gelegentlich anch auf
diagnostische Irrwege gerathen kamn.

Die Erblichkeit, das Fehlen von fibrilliren Zuckungen, das Fehlen
von EaR und die einfache, nicht ,degenerative’ Atrophie der Mus-
keln waren trotz des Duchenne-Aran’schen Typus und trotz der
schweren Lision des ersten motorischen Neurons fiir Striimpell be-
stimmend, in seinem Falle eine primiire Myopathie zu diagnosticiren.
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In Anlehnung an diesen Striimpell’schen Gedankengang will
ich knrz auf einige wunde Punkte in der Symptomatologie der Muskel-
atrophien eingehen, betreffend die Bedeutung einiger Symptome in.
der Diagnose.

Wie steht es mit dem differentialdiagnostischen Werth der He-
reditiit bei den Muskelatrophien? Vor kaum 1Y Jahrzehnt galt nur
der ,Typus Leyden-Mobius* fiir hereditir; dann machte man die
Erfahrung, dass auch andere Varietiiten der Dystrophie familiir-here-
ditiir anftreten konnen und Anspruech anf das Priidicat ,erblich® haben.
Ihnen gesellte sich die progressive neurotische Muskelatrophie auf
ganz ausgesprochen hereditirer Basis zu. Nur der spinalen progres-
siven Muskelatrophie wurde das Privileg noch zuerkannt, nicht direet
erblich zu sein. Ich glaube, mit den oben zusammengestellten, zum
Theil nor klinischen, zum Theil klinisch-anatomischen Beobachtungen
ist der Beweis erbracht, dass sie auf dieses Vorrecht vor ibren Sehwe-
stern verzichten muss, Die directe Erblichkeit kann auf dem
Gebiete der Muoskelatrophien fernerhin nieht mehr die
grosse differentielldiagnostische Bedeutung beanspru-
chen, welehe sie seither besass, wenn auch zuzugeben ist,
dass dieselbe, soweit unsere Erfahrungen bis jetzt reichen, bei der
myopathischen und neurotischen mebr in den Vordergrund tritt, als
bei der myelopathischen Form, deren Existenz ja iiberbaupt eine Zeit
lang geradezn in Frage gestellt schien, wihrend jetzt ibr Platz in
der Nosologie als gesichert gelten muss.

Fibrillire Zueckungen sprechen, wenn sie in charakteristi-
scher Weise weitverbreitet bei Muskelschwund vorhanden sind, immer
sehr fiir den spinalen Ursprung, wobei jedoch nicht zu vergessen ist,
dass sie auch bei der Dystrophie beobachtet sind. Doch ist das Ver-
hiiltniss der Hiufigkeit so, dass ibr Vorhandensein bei den spinalen
chronischen Muskelatrophien die Regel, bei den rein museculiren die
grosse Ausnabme bildet. Da sie aber auch bei zweifellos als chronische
spinale Amyotrophie erwiesenen Fillen fiir lingere Zeit oder dauernd
vermisst worden sind, so darf ihre Abwesenheit nicht absolut
gegen den spinalen Ursprung des Muskelschwundes ver-
werthet werden. Nonne z B, vermisste fibrillire Zuckungen in
ginem Falle von Poliomyelitis ant. chronica. Strtimpell machte
sich in seinem Falle mit Recht den Einwurf, vielleicht hitten die-
selben, wenn er sie auch jetzt nicht fand, doch frither bestanden,
seien nur spiter nicht mebr dagewesen. Dass das vorkommt, be-
weist der eine von Dejerine mitgetheilte Fall vom Aran-Duchenne-
schen Typus (Deux eas d'atrophie Duchenne- Aran. Soe. de Biologie.

—
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1895, Mars), welcher nach 18jdhrigen Leiden dureh Suieid endete.
Dieser Kranke hatte viele Jahre friiher fibrillire Zuckungen, spiiter
nicht mehr. Wegen des chronischen Verlanfes hatte sich Dejerine
oft gefragt, ob es auch wirklich eine spinale Erkrankung sein wiirde;
die Autopsie entschied in diesem Sinne. Gowers bemerkt bei Be-
sprechung der chronischen spinalen Muskelatrophie tber die fibrillsiren
Zuckungen in seinem Lehrbuche: ', sic sind so hiinfig, dass sie ein
charakteristisches Merkmal geworden sind, doch sind sie weder immer
vorhanden, noch sind sie aof dieses Leiden beschriinkt®. Mit dem Hig-
weis, dass ich mich bei allen meinen Fiillen der hier beschriebenen
atrophischen Spinallihmung vergeblich nach ihnen umsah, miige dieses
Symptom verahschiedet sein,

Muss EaR bei der spinalen Muskelatrophie vorhanden sein?
Auch diese Frage muss nach unseren heutigen Erfahrungen negirt
werden. Dejerine fand in seinen 18 und 10 Jahre verlanfenen Fillen
sehr ausgesprochene Veriinderungen der faradisehen und galvanischen
Contractilitit ohne Umkehr der Formel, pohne EaR® Dasselbe gilt
von der zweiten klinischen Beobachtung ven J. B. Charcot {Con-
tribution & I'étude de Patrophie musculaire progressive, Type Du-
chenne-Aran. Paris 1895), und E. Remak sagt in seinem Grandriss
der Elektrodiagnostik, dass selbst hochgradige spinale Muskelatro-
phie mit rein gnantitativer Verminderung der elektrischen Erreghar-
keit einhergeben kann bei amyotrophischer Lateralsklerose
(Berger, Kahler und Pick, Moeli, Stadelmann, Koschew-
nikoff, Charcot und Marie, Erlitzky-Mierzejewski) Und
von der progressiven Bulbirparalyse und der Syringomyelie gilt das
Namliche. Gowers bemerkt iber diesen Punkt, die elekirische Er.
regbarkeit der atrophischen Muskeln zeige Verinderungen, welche in
den einzelnen Fillen verschieden seien, und beschreibt dann nehen
der EaR die einfache Herabsetzung der Erregharkeit. Darnach steht
fest, dass EaR bei rein spinalen Muskelatrophien nicht
gegenwiirtig zu sein braucht; andererseits ist bekannt, dass
sie bei der Dystrophia muscular. progr. nicht immer, wenn aach in
der Regel, fehlt. Es gilt von ibr also in diagnostischer Hinsicht un-
gefiibr dasselbe, was von den fibrilliiren Zuckungen gesagt wurde.
Im Allgemeinen wird man wohl das Rechte treffen, wenn man sagt,
dass bei spinaler, wie bei Erkrankong des peripherischen motorischen
Neurons iiberbaupt, die EaR mit um so grésserer Sicherheit zu er-
warten ist, je rascher der Verlauf ist, je rascher die Atrophie kommt,
und je mebr diese dabei eine Atrophie en masse ist, dass sie aber
nach Ablauf des acuten oder subacuten Stadinms und in ganz chro-
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nisch verlanfenden Fiillen viel sehwerer nachweishar sein und ifter
gar vermisst werden diirfte.

Nun komme ich zu dem schwierigsten Punkte, den anatomi-
sehen Muskelverinderungen. Wie erwiibnt, war es vor Allem
der Befund der einfachen (micht ,degenerativen’) Atrophie, welcher
Striimpell veranlasste, eine primire Myopathie and nicht eine spi-
nale Atrophie in seinem Falle anzunebmen, weil bekanntlich bis jetat
als allgemein giiltiges Gesetz angesehen wurde, dass bei allen zweifel-
los primiren Erkrankungen der grauen Vorderbiirner (traumatische
Zerstirangen, primiire Myelitiden, Tumoren) die hinzagehirigen Mus-
keln einer degenerativen Atrophie mit Verlust der Querstreifung kir-
piger Tritbung der Fasern u. s. w. verfallen®.

Chareot schildert nach Hayem’s und eigenen vielfiltigen Unter-
suchungen der Muskeln bei der protopathisehen progressiven Amyotro-
phie, der Aran-Duchenne’schen Atrophie folgendermaassen:

,Le fait capital, dans I'espéce, ¢'est une atropbie simple do fais-
cean musculaire avee conservation de la striation en travers. Celle-ci
persiste jusqu'aux derniéres limites. Cette amyotrophie, sur quelques
points, s'accompagne d'ordinaire d'une prolifération plus ou moios
marquée des éléments cellulaires du sarcolemme. Dans un certain
nombre de faisceanx musculaire, la multiplication peut étre poussée
assez loin pour que les éléments de formation mouvelle s'acenmulent
dans la gaine dun sarcolemme de maniére & la distendre et & refouler
la substance musculaire. Celle-ci se segmente alors et prend l'appa-
rence de petits bloes qui conservent toutefois, jusqu'anx dernitres
phases de Taltération, I'apparence striée” (Charcot, Legons sur les
maladies du systéme nerveux IL p. 232). Er fiigt dann hinzo, dass
die nengebildeten zelligen Elemente in dem seltensten Falle es zu
Protoplasmazellen bringen, wiihrend die iibrigen sich nicht weiter
entwickeln und zur Atrophie intendiren zn gleicher Zeit, wo die frag-
mentirte Muskelsubstanz sich mehr und mehbr theilt, und manchmal
gehwindet, ohne die geringste Spur einer kiirnig-fettigen Degene-
ration zu bieten; die letatere sei, wo sie sich finde, nur ein , Phé-
noméne accessoire”, dazu komme noch Wucherung des Perimysium
und interstitielle Lipomatoss biz zu einem Grade von Lipomatosis
loxurians.

Erb schreibt (Elektrotherapie. 2. Anfl. S. 204) diber die Muskel-
veriinderung, welche er mit Degeneration der peripherischen Nerven
pach traumatischer Lision, wobei EaR vorlag, fand: Auch die Mus-
keln verfallen unausbleiblich einer fortschreitenden degenerativen
Atrophie; zunehmende Verschmilerung der Muskelfasern selbst, in
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unheilbaren Fiillen bis zum viilligen Verlust und Schwund der Fasern;
dabei Querstreifung etwas undeuntlicher, bleibt aber erbalten und nur
ausnabmsweise sieht man eine fettige und kirnige Degeneration an
den Faszern; gleichzeitig erhebliche Vermehrung der Muskelkerne; es
bleibt schliesslich eine chemiseche Veriinderung der Muskelsubstanz
nicht ans, worunter von Erb Neigung zum Aunftreten der sogenannten
wachsartigen Degeneration verstanden wird.

Wir sehen, dass nach der Charcot'schen Beschreibung des Muskel-
befundes, womit die von mir bei den beiden Kindern nachgewiesenen
Veriinderungen in allen wesentlichen Punkten iibereinstimmen, sich
die ,einfache” Atrophie sebr wohl mit chronischer De-
generation und Schwund der maltipolaren Ganglienzellen
der Vorderhorner vertriigt. Und nach dem zu urtheilen, was
Erb von den sogenannten degenerativen Muskelverinderungen, welche
mit EaR nach acaten peripherischen Nervenlisionen eintreten, be-
richtet, weichen dieselben eigentlich nicht gerade auifallend von jenen
ab, welche Charcot und Andere als ,einfache” bezeichnen.

Striimpell bat aber meben der einfachen Degeneration der
Muskelfasern mit Kernvermebrung anch Faserhypertrophie (Fasern bis
iiber 100 ) gesehen, kurz, einen Befund erboben, welcher eine grosse
Uebereinstimmung mit jenen bei echter Dystrophie darbietet. Aehn-
lich lagen die Verhiltnisse in dem Falle Heubner's, Alzheimer's
(spinaler Typus mit fibrilliren Zuckungen), beide mit schwerer Vorder-
hornerkrankung verbunden, wiihrend Frohmayer (spinaler Typus)
bei der gleichen Vorderhornerkrankung wieder nur einfache Faser-
atrophie ohne Verfettung sah. In drei von diesen Fillen wurde
schliesslich wegen dieser einfachen, nicht , degenerativen® Atrophie
einerseits, der Faserhypertrophie, Abrundung der Fasern u. s. w. an-
dererseits trotz der schweren Vorderhornerkrankung mehr oder we-
niger sicher eine Dystrophie diagnosticirt und die Erkrankung des
ersten motorischen Neurons als seenndiir hingestellt.

Die Richtigkeit des Satzes vorausgesetat, reine primire Myopathie
mache ,einfache Faseratrophie und Faserhypertrophie u. s. w., die
Vorderhornerkrankung oder die Erkrankung des ersten motorischen
Neurons ,,degenerative’ — von der ,einfachen” deutlich unterscheid-
bare — Atrophie, so ist gar nicht einzusehen, warum, wenn zu einer
priméiren Myopathie secundiir eine so vollstindige Degeneration des
peripherischen motorischen Neurons wie in den soeben angefiihrten
Fillen sich hinzugesellt, dem myopathisch veriinderten, dem dystro-
phischen Muskel, soweit er erbalten ist, der Stempel der ,degene-
rativen® Atrophie nicht auch noch oder erst recht aufgedriickt werde,
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da man doch erwarten sollte, dass der bereits erkrankte und des-
halb weniger widerstandsfihige Muskel die sogenannten degenerativen
Veriinderungen viel rascher und stiirker eingehen milssten, als ein
beim Einsetzen einer primiiren Vorderhornerkrankung noch normal
vorgefundener Muskel. Wenn aber davon bei der anatomischen Unter-
suchung niehts zu sehen ist, o miissen auch Befande, wie sie in den
Fillen von Henbner, Frohmaier, Alzheimer und Striimpell
vorliegen, mit der Vorderhornerkrankung vereinbar sein, einerlei ob
dabei die Ganglienzellen ,,primiir oder ,secundir” ibrer Function ver-
lustig zegangen und geschwunden sind; kurz, es muss die ein-
fache Atrophie (eventnell mit Faserhypertrophie) sich
mit Vorderhornerkrankung wie fiberhaupt Erkrankung
des ersten motorisehen Neurons vertragen, und darf als-
dann nicht gegen die myelopathische oder neuropathische Muskelatro-
phie zu Gunsten der museculiiren bei der Diagnose verwerthet werden,
wie es seither recht oft geschah.

Nicht allein aus der Charcot'schen und Erb’schen Beschrei-
bung ergiebt sich das Vorkommen der einfachen Muskelfaseratrophie,
es lisst sich ausserdem eine nicht kleine Avzabl von in gleicher Rich-
tung zu verwerthenden Beobachtungen ans der Literatur beibringen.
Bereits Erb betont in seiner bekannten Arbeit iiber Dystrophia mus-
cularis progressiva (D. Zeitschrift fur Nervenheilkunde. 1. 5. 244 ff.),
g sei von ganz hesonderem Interesse das Vorkommen dhnlicher Mugkel-
yerinderungen (wie bei der Dystrophie) bei unzweifelhaft spinalen
Erkrankungen, und fihrt als Beleg daftir an den Nachweis hyper-
trophischer Fasern bei Poliomyelitis durch Miiller, bei spina-
ler Kinderlibmung durch Dejerine und Hitzig. In dem Falle
Hitzig's waren die Priiparate zum Verwechseln denen von Dystro-
phie dhnlich; neben hoehgradiger Lipomatose fanden sich atrophische
und hypertrophische Fasern mit rundlichen Contouren, mit erheblicher
‘Kernwucherung, vielen centralen Kermen, selbst mit Vacnolen und
Fasertheilungen. Oppenheim sah einzelne hypervolumintise Fasern
‘neben atrophischen bei Poliomyelitis anterior chronica,
Bchultze und ich selbst bei Syringomyelie, J. B. Charcot
‘bei Duchenne-Aran’scher Lihmung Lewin fand einfache
Atrophie mit wenig bypertrophischen Fasern bei progressiver
‘Bulbiirparalyse, eintache Atrophie der Fasern mit geringer Kern-
- wachernng, blasse Flecke und miissig bypertrophische Fasern bei
Neuritis mit EaR, hoehgradige einfache Atrophie, miissige Kern-
- wucherung und hypertrophische Fasern (120—150 y) bei Syringo-
‘myelie mit einfach herabgesetzter elektrischer Erregbarkeit. Werd-
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nig eonstatirte einfache Atrophie in dem ersten seiner Fille von here-
ditiirer atrophischer Spinallihmung, und ich bei der gleichen Krankhait
in zwei Fillen, wobei aunch einzelne hypertrophische Fasern zu sehen
waren.

Ich glanbe, das hier beigebrachte Material, welches leicht ver-
mehrt werden kinnte!), gentigt zur Stiitze der von mir vertretenen
Auffassung des Striimpell’schen Falles als eines solchen spinalen
Urspronges. Man wird mir den Einwurf machen: warum soll er nun
gerade spinal sein, da die Muskelveriindernngen, wenn sie anch bei
spinalen Afrophien in Zholicher Weise vorkommen, doch ebenso gut
zur Myopathie passen. Einfach deshalb, weil die nicht mit kliniseh
nachweisbarer Muskelbypertrophie oder Psendohypertrophie verbun-
dene, sondern rein atrophische Libmung von dieser Localisation er-
fahrungsgemiss spinalen Ursprunges ist. Und wenn man ein-
werfen sollte, die Degeneration des ersten motorischen Neurons kijnne
sich einfach secundiir im Anschluss an die Muskelatrophie ansgebildet
baben, 8o kann ich nur entgegnen: man beweise es erst, denn his
jetzt ist der Beweis dafilr nicht mit Sicherheit erbracht. s macht
mir sogar fast den Eindruck, als ob man die Degeneration der Vorder-
hornganglienzellen mehr dem Muskelbefunde zu Liebe als secundiir
angesprochen habe,

Findet sich in einem Falle von kliniseh sichergestellter Dystro-
phie bei der Autopsie eine Erkrankung des peripherischen motorischen
Neurons, so hat man, wie ich bereits in meiner ersten Arbeit hetonte,
anch daran zu denken, dass die Verlinderung ebenso gut eine der
Dystrophie coordinirte sein kann, wie es auch von der Anomalie des
Schiidels, Idiotie u. 5. w. bei der gleichen Krankheit angenommen
wird. Es muss auf Grund einer grossen Zahl antoptischer Befunde
als Regel hingestellt werden, dass bei der Dystrophia museularis pro-
gressiva nur die Muskeln anatomisch veriindert, das Nervensystem
intact gefunden wird. Das ist auch gar nicht =so unbegreiflich, wenn
man hedenkt, dass der Muskelapparat das Endglied des cortieo-

1} Siehe die nach Abschluss dieser Arbeit erschienene Verdffentlichung von
Siglinde Stier im Archiv fir Psychiatrie. Bd, XXIX. 8. 249, Das Resultat dieser
experimentellen Arbeit sci dabin zusammenzofassen, dass ,die Anfhebung des tro-
phischen Einflusses des Nervensystems auf die Muskeln als solche pur einfache
Atrophie zur Folge habe, d. h. nor Verschmilerung der Fasern, Undeuntlichweriden
von Quer-, eventuell anch Langsstreifong. In manchen Fillen kommt hierzn aneh
Kernvermehrung. Die sogenannten degenerativen Verinderungen, die in der Patho-
logie eine Haupterscheinung bilden, sind wabrscheinlich als Folgeerseheinung von
Nebenursachen anfzufassen®.
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mugeuliiren Bewegungssystems bildet, Schwindet nun der Muskelapparat
aus einer inneren, z. B. in einer abnormen Anlage der Muskeln beding-
ten Ursache, so braucht das Nervensystem, auch das erste motorische
Neuron, davon gar nicht beriihrt zn weriden, braucht nicht funetionell
ansgeschaltet zu sein, und ist es wohl auch nicht, da es ja seine
Stelle, wenn auch jetzt nur mehr als einfacher Leiter, immer noch
ansflillt, d. h. Impulse, Auftriige, welche vom Gehirn kommen, bis
zu den Muskeln weitergiebt, einerlei ob diese, weil erkrankt oder
geschwunden, noch fibig sind, dieselben richtig oder iitberhaupt an-
sunehmen und auszufiibren, oder nicht. Auch die von der Peripherie
kommenden Haut- und Gelenkreize finden, wie schon Fr. Sehultze
hervorhob, ihren Weg in das erste motorische Neuron, reizen es und
tragen 80 zu seiner Erbaltung bei. Ein normales Nervensystem ist
demnach bei Muskelschwund ganz gut denkbar und auneh oft so ge-
funden; dagegen ist nach unseren heutigen Kenntnissen ein normaler
Muskelapparat beim Erwachsenen nicht denkbar bei abhanden ge-
kommenem peripherischen, motorischen Neuron; und meines Wissens
existirt ein solehes Vorkommniss aneh nicht, —

Konnte ich mich mit Strimpell tber die Anffassung seines
Falles aus den angefiihrten Grilnden nicht einverstanden erkliren, so
kann ich ihm erfrenlicher Weise darin nur beistimmen, ,dass das
alte Schema der einfachen (,myopathischen®) und der degenerativen
(»8pinalen’) Atrophie in Bezug auf die progressiven Muskelatrophien
nicht ohne Weiteres beibehalten werden kann . . . ., und dass Vieles
noch durchaus weiterer Aufklirung bedarf”. Auch Lewin (Deutsche
Zeitschrift fir Nervenheilkunde. Bd. II) sagt: ,,Der Beweis fir oder
gegen die rein myopathische Natur der progressiven Muskelatrophie
sei anf dem Wege der histologischen Untersuchung der Muskeln nicht
zn erbringen®. Wir miissen uns also bei der Diagnose davor hiiten,
anf einzelne Symptome bei dem Fiir und Wider zu grosses Gewicht
zu legen. Eine miglichst richtige Diagnose kann nur gestellt wer-
den bei Berticksichtignng der Gesammtheit der Symptome und der
bereits gesammelten klinischen und anatomischen Erfabrungen.

Es wiirde zu weit fiihren, wollte ich, da doch einmal von der
plegenerativen Atrophie die Rede ist, auch noch anf die Entay-
tungsreaction eingehen. Warum in zwei Fiillen mit uns gany
| gleichartic erscheinenden Muskelverindernngen das eine Mal triige,
| galvanische Zockungen gefunden werden, das andere Mal nicht, ist
| moch ganz unaufgeklirt. Mit dem Schlagwort plegenerativd kommen

wir da nieht aus, da, wie soeben gezeigt, wir uns noch recht im

Unklaren dariiber befinden, was eigentlich anatomisch darunter zl
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verstehen ist, in was man das Charakteristische des Degenerativen
zu erblicken hat. Niehtsdestoweniger kann an der Thatsache, dass
die ansgesprochene EaR in der Regel fiir eine Neuropathie, und
gwar fiir eine Alteration des ersten motorischen Neurons spricht,
nicht geriittelt werden. Dass aber anch hier noch Manches der Aui-
hellung bedarf und dass eine Revision hier wie auf dem Gebiete der
anatomischen Muskelpathologie von Nithen ist, bedarf kaum noch
des Hinweises.

Heidelberg, 9 December 1596,
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