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Aus dem pathologisch-anatomischen Institute zu Graz,
Zwei frithinfantile hereditire Fille von progres-
siver Muskelatrophie uwnter dem Bilde der Dys-

trophie, aber aunf neurotischer Grundlage,

Voo

Dr. G. Werdnig,

Norvenarst in Graz,

(Hierzu Tafel X.)

e

ch nachfolgenden Krankheitsgeschichten werden es rechtfertigen,
dass ich die Dystrophia musenlorum progressiva im Sinne Erb’s zum
Ansgangspunkte meiner Betrachtungen wihle. Seit der Trennung der
primér myapathiséhen Formen der progressiven Muskelatrophie wvon
den spinalen Formen hat man beziiglich der ersteren mehrere typische
Arten als Aunsdruck bestimmter Localisation, beziehungsweise Fort-
entwickelung des pathologischen Vorganges aufgestellt. Ohne mich
hier dber die Berechtigung der typischen Sonderung der durch viel-
fache Ueberginge in einander fliessenden progressiven Myopathien
auszugprechen, fithre ich als hierher gehirig an: die schon von Grie-
singer beschriebene sogenannte Psendohypertrophie, dann die
Erb’sche juvenile Muskelatrophie, die wohl am wenigsten von
den dbrigen abzutrennende hereditire Form — von Erb insge-
sammt mit der Bezeichnung Dystrophie zasammengefasst — und
endlich den von Landouzy-Dejerine anfgestellten Facio-humero-
Scapulartypus. Obgleich Gowers und Drummond auch diese
Erkrankungen auf einen myelopathisehen Drocess zurickznfiihren
suchten, so hat man doch, auf zahlreiche negative Befunde am Ricken-
marke und den peripheren Nerven gestiitzt, denselben eine primire
|

1

Zwei frihhinfantile hereditare Féalle von progressiver Muskelatrophie unter ... - page 1 sur 44


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0994&p=1

458 Dr. G. Werdnig,

Erkrankung der Muskeln zu Grunde gelegt, und demgemiiss anch d,
klinischen Bilde derselben die den spinalen Formen zukomme
Erscheinungen nicht zugestanden, Als solehe kennen wir: hi
Beginn der Atrophie an den kleinen Hand- oder — nach Too
und Hoffmann’s Auffassung der sogenannten peroncalen Fo
Muskelatrophie — an den kleinen Fussmuskeln, fibr
Zuckungen, Entartungsreaction, spastische Erschei
gen, Bulbiirparalyse, endlich mehr weniger raschen Verlaof
Krankheit. Nachdem aber neuestens Fille von Dystrophien bek
geworden sind, als deren Ursache man eine ganz unzweifelha
krankung des Rilckenmarkes zu Tage gefordert hat, und na
anch gewisse frither als untriigliche Anzeichen einer Dystrophie
gesehene Verindernngen an den Muskeln, ich meine z. B, das
kommen hypertrophischer Fasern in denselben, als nicht mel
bedeatungsvoll erkannt worden sind, so haben wir die bishe
Traditionen wankend werden gesehen. So. konnten Hitzig?
Erb, letzterer auf der XIV. Wanderversammlung der siidwest
schen Neurologen und Irrenfirzte zu Baden- Baden den Aussp
thun, dass wabrscheinlich ein apsehnlicher Theil der bisher fiir
pathisch gehaltenen Dystrophien einem im trophischen Apparat
vermuthenden Processe seinen Ursprung verdanke.

leh halte es nun in dieser Richtung fiir nicht unwichtig,
ich einen im Grazer pathologisch-anatomisehen Institute zur A
gelangten, und von mir mikrogkopiseh untersuchten Fall von juve
Muskelatrophie beschreibe, und seine weitere Verfolgung in fan
Richtung zur Kenntniss bringe.

I. Fall
Krankheitsgeschichte,

Wilhelm Bauer, 3 Jahre alt, stammt von gesunden Eltorn
Yater, Zimmermann und Bauzeichner, leider schon seit seiner Jugend an
figen Kopfschmerzen. Sein 13/, jibriger Broder Georg ist an den Be
lihmt (seine Krankheitsgeschichte folgt weiter unten). Der 10 Mon
Bruder Franz ist gesund,

Patient kam im Mai 1885 als kriftiges Kind zur Welt, das mit den
mititenlobhafte Bewegnngen ausfibrte, Bald nachder Geburt kam er anf’
wo er mit Kuhmilch ernibirt wurde, fiberstand leicht einen nach d
vier Woehen aufgetretenen Gastrointestinaleatarch, nod bekam mit T
die ersten Zihne. Die Mutter sagt aus, dass sie das Kind bei jedem B

. munler und lebhaft zappelnd gefunden habe. Spiiter sass es au
hielt das Saugflischchen mit den Hinden. Im Alter von lﬁﬂ

!

Zwei frihhinfantile hereditare Féalle von progressiver Muskelatrophie unter ... - page 2 sur 44


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0994&p=2

V

jam das Kind wieder zur Mutter, welche bald daranf bemerkte, dass das Fett-
alster beider Fussriioken des Kindes und die Gegend iiber der Schoossfuge
auffallend voll, wie ,geschwollen® aussah. Am Ende des ersten Lebens-
jahres bogaun das Kind ein wenig zu sprechen. Um diese Zeit stellte sich
‘s@hwﬁﬁhe der untersn Extremititen ein. Im Sommer 1886 wurde es
wieder zu Bekannten anf's Land gegeben, wo es gut gendhrt, und am ganzen
farper auffallend dick wurde. Aber es waren alle Weichtheile wis
teigig, so dass die Mutter erklirt, der Knabe sei ihr im mageren Zustande
gesunder und kriiftiger vorgekommen, als spiter. Auch nahm die Sehwiche
der unteran Extremititen zu, und ersireckie sich die Kraftlosigheit auch aof
den Riicken, so dass dem Kinde selbst das Sitzen erschwert wurde. Im
Herbste 1886 wurde der Knabe von Tussis convulsiva befallen. Die Mutter
pabm ikn bald darauf wieder zu sich, und der Husten wich nach einiger Zeit,
Dessenungeachtet nahm die Schwiiche des Kindes diberhand, es stellte sich
7ittorn der Hinde ein, und die Weichtheils wurden noch weicher und teigi-
ger, als friiher. Das Tragen des immer sehr grossen Kopfes wurde dem Kinde
unméglich, sein Benshmen wurde wie bfdde. An den unteren Extremitiiten
hatte mittlererweile bis auf gerings Bewegungen im Sprunggelenke, Beugung
und Streckung der Zehen jede willkiirliche Bewegung aufgehdrt, der Knabe
konnte dis Hinde nicht mehr gum Munde {ibren, er war nicht mehr im Stande,
das Bett zu verlassen, und wihrend er friher ac Reinlichkeit gewohnt war,
liess er nun wieder Harn und Stuhl unter sich gehen, Die Augen wurden
im Schlafe unvollstindig geschlossen, das Schlingen war er-
schwert, Am 4. April 1888 erfolgte die Aufabme 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 Exiremititen
stark entwickelten Pannioulus adiposus, welcher teigig weich anzufiihlen und
betriichtlich verschiebbar ist. Die Muskulatur daselbst ganz atrophisch, gar
nicht #u fiklen. Grosse Fontanelle seit einem Jahre geschlossen. Schidel
sehr hetrichtlich vergrossert, namentlich in der Lingen- und Hihendimension.
Stirnhéicker stark prominent. Circomferenz an den Stirnhickern 52,5 Cim.
Querbogen von einem Proo. mastoid. zum anderen 37, Lingsbogen von der
Nasenwurzel bis zur Protuberantia occip. ext. ebenfalls 37 Ctm. In Folge
des sehr bedeutenden Gewichtes des Kopfes ist das Hind kaum im Stande,
denselben langer als ein paar Minuten zu tragen. Nach Ablauf dieser Zeit
fillt der Kopf wie eine Bleikugel nach vorne, nach hinten oder nach den Sei-
ten. — Hals kurz, kein Struma vorhanden. Thorax brait, die beiden Sterno-
elavieulargelenke sind als knopfformige Vorspriinge sehr deutlich zu fiihlen,

Das Kind hilt dis unteren Extremititen stets im Hiift- und Knisgelenke
gebeugt. Leichte Contractaren in den Flexoren der Ober- und Unterschenkel,
deren gewaltsame Usberwindung dem Kinde schmerzhafi ist. Beide Fiisse
in Equinovarusstellung. Beide unteren Exiremiliten erscheinen difformirt,
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indem die unter normalen Verhiltnissen besiehende Differenz in der Di
Ober- und Unterschonkels susgeglichen ist. An den oberen Extromitiita
selbe Verhiliniss. Active Bewegungen der unteren und oberen Extr
in sehr geringom Grade maglioh, erfolgen aber sehr langsam, mit wu )
gen Contractionen der Moskeln. An den unteren Exiremititen {st m
nahme leichter Plantarflexion und Supination des Fusses Lkeine active
gung wahrzunehmen. k
Die Sensibilitit am Rumpfe und den Extremititen erhalten. Ha
schwach, Patellar-, Biceps- und Tricepsreflex erloschen. Faradische
barkeit an den Muskeln der Extremititen vorhanden, aber sehr abgesoh
Bei Anwendung des galvanischen Stromes erfolgt mehr minder
Zuckung, die aber immer sehr triige abliuft,
Reichliche Schweissseoretion. Harnbefund normal. Untersuch
Augenhintergrundes ergiebt nichts Abnormes, i
23, April. Schweisssecretion nunmehr unbedeutend, Das Kind
sehr blass aus und hustet. Dimpfung nirgends nachweisbar, aber Se
und Rasselgeriusohe in allen Partien der Lunge.
26, Reichliches Rasseln. Die Intercostalriume werden beim Ias
stark eicgezogen. Seil awei Tagen Fieher.
28. Hochgradige Dyspnoe. Fieber,
29. Die Hinfilligkoit des Kindes gross. Cyanose des Gesichts, Dy
hohes Fieber,
1. Mai. Sensorium nicht benommen, Pupillen gleich weit, Raac

ftrige. Herzitne dumpf. an den Lungen crepilirendes Rasseln. Harn ei
haltig. Exitus letalis,

Sectionsbefund,

Korper gross, schwiichlich gebaut. Haut blass. Schidsl sehr
linglich. Nihte obne Fontanelle und Worms®sche Knochen gobildet.
Meniogen an der Oberfliche des Gehirns verdickt und getriibt, blass.
1480 Grm. schwer. Hirnoberfliche s‘ark durchfeuchtet, Farchen zwi
den Stirn- und Scheitelgyri weiter, Gyri breir. Seitenventrikol sehr erweil
links stirker als rochts. Ependym verdickl und zart granulirt, Hirnsa
weich, sehr briichig, miissig blatreich. Plexus hellroth, und iber den
hiigeln mittelst zarter Vordickungen angeheftet, Art. foss. Sylvii durchgi
Kleinhirn weich, briichig, missig blutreich. -

Dura des Rickenmarkes frel, missig dick, Pia an der Hinterfls
des Riickenmarles zart, blutreich, an der vorderen blass, Configuration
Riickenmarkes ¢ine entsprechends. Substanz des Halsmarkes weich, z
blass. In der Héhe des 7, Halsnervenpaares findet sich in der Miite des.
ken Vorderhornes ein punktgrosser, streng umschricbener Herd von d

* rother Firbung. In der Hihe des 2. Brustnervenpaares ist die Mitte
rechten granen Siuls von einem schriig verlaufenden, ungewdhnlich w
Gefisschen durchzogen. Im unteren Brustmarke erscheinen nshen dem C
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{raloanale zwei rundlich grosse Liicken. Im Lendenmarke mit dem blossen
Auge nichis nachweisbar,

Unterhautzellgewebe des Rumpfes und Bauches von Fett reichlich durch-
setzt. Im Herzbentel klare, lichtgelbe Flissigkeit. Thymusreste varhanden,
{lerz mittelgross,. feitreich, sehr schlaff: in den Herzhéhlen Blat und Faser-
stoffgerinnsal,  Hohlen weit, Wandungen gohirig dick; Herzfleisch blass, —
Linke Lunge frei, bis auf den Unterlappen lufthaltig, zart, durchfenchtet. Un-
terlappen von lobulfiren Herden durchsetat. Sechleimbant der Bronchien dunk-
lor gefirbt.  Rechte Lunge hier und da durch zarte Adhiisionen an die Tho-
raxwand angeheftet, Der ganze Unterlappen von lobuliren Herden durchsetzi,
das iibrige Gewebe lufthaltig, dorchfeachtet, -Schleimbhaut des Pharynx und
Larynx blass; Poritoneum feltreich, Milz grosser, Geweobe hart, briichig, Pulpa
sparsanl, Kapsel gespannt, Niere hufeisenfirmig, ihr Gewebe hart, briichig,
dunkel gefirbt. Ein 3 Cim. langes Mittelstiick vorhanden. Hilus links nach
vorne, rechts nach hinten gerichtet. Im Magen gelber Inhalt. Mesenterial-
driisen etwas vergrissert. Darmwinde wis gewdhnlich. Leber mittelgross,
hart, briichig, dunkelviclett, Schleimhaut der Blass blass. Unterhautzellge-
webe der unteren Extromitdten sehr betrichtlich. Muskulatur diinn, aaffallend
blass. Wadenmuskulator auffallend mit Fett durchsetzt.

Diagnose: Hydrosephalus chron. int. Pnoumonia lobul, lat, ntrinsque;
Atrophia musculoram; Ren ungaliformis.

Mikroskopisehe Untersuchung.

Es wurden dem Organismus das Riickenmark und ein Stick des M. ga-
stroenemius entnommen. Ersteres lag durch einige Wochen in Miiller scher
Fliissigkeit, worauf eine mehrligige Auswisserung und Aufbewabrung in
schwachem Alkohol folgte.

A. Das Riickenmark.

Das mir zur mikroskopischen Priifang iibergebens Organ warde in Alko-
hol nachgehirtet. Die Firbang nach Weigert-Pal gelang in Folge dor zu
langen Auswiisserung erst, nachdem dieSchnitte durch 24 Standen in 0.5 proe.
Lisung von Kali bichrom. gelegt worden waren. (Ashnlich dem Verfahren
nzch Fleseh, Zeitsshr. f. Mikroskopie 1884.) Nachfirbung mit Picrocarmin.
Ausserdem Priparate mit Alaunhimatoxylin — Pierocarmin, und solehe mit
Safranin nach Adamkiewics, —

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

Héhe des 2.— 3. Cervicalnervenpaares, Querschnitt von nor-
maler Grisse und Form. Hinterstrings und Kleinhirnseitenstrangbahn intact.
Der iibrige Theil der Seitensiringe, insbosondere die Gegend der PyrS. etwas
arm an Markfasorn, in missigem Grads von Bindegewebe durchsetzt, Hier
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Aus dem pathologisch-anatomischen Institute zu Graz,
Zwei frithinfantile hereditire Fille von progres-
siver Muskelatrophie uwnter dem Bilde der Dys-

trophie, aber aunf neurotischer Grundlage,

Voo

Dr. G. Werdnig,

Norvenarst in Graz,

(Hierzu Tafel X.)

e

ch nachfolgenden Krankheitsgeschichten werden es rechtfertigen,
dass ich die Dystrophia musenlorum progressiva im Sinne Erb’s zum
Ansgangspunkte meiner Betrachtungen wihle. Seit der Trennung der
primér myapathiséhen Formen der progressiven Muskelatrophie wvon
den spinalen Formen hat man beziiglich der ersteren mehrere typische
Arten als Aunsdruck bestimmter Localisation, beziehungsweise Fort-
entwickelung des pathologischen Vorganges aufgestellt. Ohne mich
hier dber die Berechtigung der typischen Sonderung der durch viel-
fache Ueberginge in einander fliessenden progressiven Myopathien
auszugprechen, fithre ich als hierher gehirig an: die schon von Grie-
singer beschriebene sogenannte Psendohypertrophie, dann die
Erb’sche juvenile Muskelatrophie, die wohl am wenigsten von
den dbrigen abzutrennende hereditire Form — von Erb insge-
sammt mit der Bezeichnung Dystrophie zasammengefasst — und
endlich den von Landouzy-Dejerine anfgestellten Facio-humero-
Scapulartypus. Obgleich Gowers und Drummond auch diese
Erkrankungen auf einen myelopathisehen Drocess zurickznfiihren
suchten, so hat man doch, auf zahlreiche negative Befunde am Ricken-
marke und den peripheren Nerven gestiitzt, denselben eine primire
|
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partie der Vorderstringe degenerirt. Von dieser Gegend an bis zum fusseren
nande der Hinterbirner ist das interstiliclle Gewebs in geringem Grade ver-
mohrt, KIS, intact und seharf hervortretend. Graus Substanz wie vorher,

Am 1. Dorsalnervenpaare. Seitenstriinge gut erhalien; perlschnur-
artige Maschen vorbanden. Vorderhornzellem elwas besser vertraten, als in
hiberen Lagen, Seitenhornzellen zumeist intact, aber mit einem leeren Hofe
rersehen, In den vorderen Wurzeln sehr wenigo Nervenfasern,

Hohe des 2.—3. Dorsalnervenpaares. Weisse Substanz intact.
In den untersten Schichten dieser Gegond kommen die perlschnurartigen
Masehen nicht mehr vor. Zellen der Clarke’schen Siulen intact, aber ven
sinem leeran Hofe umgeben. Ungefihr die Hilfte der Vorderhornzellen ge-
schromplt oder ganz geschwunden.

Querchnitte am 5 Dorsalnervenpaare. Pianormal. Rindenschichte
schmnal.  Gofissspalten missig erweitert. Weisse Substanz intact, Leers
Maschen an einzelnen Stellen vorhanden, aber ohnme Perlschnuranerdnung,
hichstens zu klzinen Gruppen versinigt. Die graue Substanz sehr arm an
Markfasern, besonders links, Vorderhiirner enthalten einige gut erhaltene,
daneben auch ziemlich viels geschrumpfte Ganglionzellen. Gegend des Seiten-
hornes reich an leersn Maschen, zur Zerreisslichkeit geneigt. Clarke’s Siin-
len intact. Vorders Wurzeln unscheinbar an Umfang, mit den frither ange-
fiihrten Merkmalen beinabe vollsiindiger Degensration versehen. Cantral-
canal offen.

Am 10. Doralnervenpaare. Pia etwas verdickt, Weisse Substans
in den Vorder. und Hinterstriingen am besten erhalten. In den Seitenstringen
sind dis Septa breit, das Bindegewebe ist in auffallender Weise vermehrt.
Vorderhorngzellen grisstentheils geschrumpft. Zellon der Clarke’schen Séu-
len und der Seitenhirner gut erhalten. Perlschnuranordnung der Maschen
nieht zu treffon, hochstens kreisfirmige Anordnung der Nervenfasern um aine
oder die andere einzelne Liicke, Rindenschichte schmal; vordere Wurzeln
quantitaliv besser erhalten als oben, aber degenerirt.

Am 12. Dorsalnervenpaare. Pia verdickt, Hinters Parlie der Sei-
tenstringe beiderseits degenerirt. Bei starker Vergrosserung sieht man ein-
zelng Markfasern von betriichtlicher Stirke, dann solche von geringerem Um-
fange zerstrent, endlich cine weitaus iiberwiegende Anzahl von Fasern klein-

. sten Calibers, Diess sind hier und da in aoffallender Weise zu quer getroffenen
Biischeln grappirt. Das Zwischengewebe bestoht aus einer granulirten Masss,
Neurogliazellen, die binfig das Ansehen von Deiters’schen Zellen gewinnen,
Neurogliabalken und Capillaren, Kerne eiwas vermehrt. In dieser Hihe des
ltiickenmarkes kommen insbesondere in den Seitemstringen die am meisten
erweiterten (Gefissspalton vor. Ganglienzellen beider Vorderhrner elwa zur
Hilfte dagenerirt. Seitenhorn- und Zellen der Clarke’schen Sulen von guter
Beschaffenheil. Vordere Wurzeln etwas umfangreicher, enthalten mehr Ner-
venfasern, als in den oberen Schichten; am einigen Stellan Markfasern mit
sehr verdickten Axencylindern: die Haupimasse des Querschniltes besteht aus
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fibrillirem Bindegewebe. Rindenschichte den Seitenstringen entlang ve
braitort. :

Hihe des 2. Lumbalnervenpaares, Pia missig verdickt.
striinge degenerirt, Die Nervenfasern besonders in den mehr peripheren
tien stellenweise zu dichten Bischeln gruppirt. In ziemlich hohem Gra
trifft die Degerieration die PyS. Doch sind auch die an die peripheren
der Hinterhérner grenzenden Bezirke der Hinterstringe nicht ganz unve
Das interstitielle Gewebe ist hier sehr vermehrt. — An denm Gefissen
Abnormes, Perivasculiire Riume sebr erweitert. Vorderstringe gut er
bis auf die Austrittsstelle der vorderen Wurzeln, Im rechten Vorderhorn
Ganglienzellen erhalten, als links, Diese Seite Gberhaupt drmer
vosen Elementen, Zahlreiche leere Zellbetien in beiden Vorderbdrnern,
sind die leersn Betten won einem dichteren Gespinnste feinster Nervenf
umgeben als links, Hintere Wurzeln erhalten, die vorderen naheza volist
degenerirt, Rindenschichle den Seitenstringen entlang auffallend breif,
tralanal offen, .

3. Lumbalnervenpaar. Pia normal. Dis gleichen Anzeichen
Degeneration in beiden Seitenstringen, wie vorher, links deutlicher als
Ganglienzellen der Vorderhérner beiderseils nur in der lateral-dorsalen G
theilweise nachweishar, sonst nur veriidets Betten. Hintere Wurzeln
Yordere Wurzeln umfangreich, aber degenerirt. Rindenschichte stelle
ziemlich breit

In dieser Weise wurde das ganze Rickenmark bearbeitet, ohne dass
etwas ergeben hitte, das von den angrenzenden. oben beschriebenen
versehieden geweson wire. Der im Sectionsbefunds erwiibnte punktg
dunkelrothe Herd im linken Vorderhorne in der Hihe des 7. Halsnervenp
erwies sich als der Querschnitt einer strotzend gefiillten Vene. Die
Liicken neben dem Centralcanale im unteren Brustmarke sind erweiterts
vasculire Riume,

B. Musc. gastrocnemius.

Das vorgelegte Muskelstick war durch einige Zeit in Miller’
Flissigkeit, dann in Alkohel gelegen. Dasselbe wurde sowohl an Zup
paraten, als auch nach verhergegangener Einbettung in Paraffin an
und Querschnitten untersucht,

Es fand sich an diesem Muskel nur einfache Atrophie, Die b
erhaltenen, im Querschnitte polygonalen Muskelfasern von 86 p Durch
und geringer fibrillirer Liéngszerkliftung bildeten Gruppen, welche
ziemlich anschnliche Massen von Feligewebe von anderen Gruppen g
waren, deren im Querschnitte runde Fasern einen Durchmesser von nu
_pefihr 10 @ hatten, aber die Quersireifung noch anfwiessn, Darnoter ki
aber anch versinzelie Fasern vor, deren Querstreifung in Unordoung ger
und wo die coutraciile Substanz in eine formlose Masse zerfallen war, 1
sich diese Fasorn verschmiochtigten, liess sich der Usbergang derselben in
gollabirten, ziemlich lange Kerne fihrenden Sarcolsmmschlauch von der Far
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der Muskelfasern (Himatoxylin) verfolgen. — Die ziemlich betrichtliche An-
binfung von Kernen entsprach den noch verbandenen Muskelkernen. Eine
absolute Vermehrung der Kerne fand sich nur an sehr wenigen Stellen, Ne-
ben der erwiihnten Fetthyperplasie war bedeutende Vermehrang des inter-
fibrilliren Bindegewsbes vorbanden. An sinigen Stellen war das Felf — an
anderen das Bindegewehbe vorherrsehend.

Es wire nun noch anf einige Details des anatomischen Belundes niiher
pinzugehen, Die Alrophie der Vorderhornzellen war in der Hals- und
Lendenanschwellung ganz besonders ansgebildet. Die Seitenhornzellen des
Dorsaltheiles fand ich erhalten. Hervorzoheben ist, dass neben sehr verein-
zelten normalen Ganglienzellen des Vorderhornes solehe in allen Abstufungen
des Schwundes nachzuweisen waren: Undeutlichkeit des Kernes und der Fort-
siitzo, dann randliche, sehr verkleinerte Form der Zelle, endlich vollstindiger
Schwund derselben mit Zuriicklassung eines meist noch von einem Saume, his
und da aneh von einem labhafteren Gespinnste von feinsten Markfasern um-
gebenen Bettes. Die Vorderhiroer erhielten durch das Priivaliren dieser leeren
Belten das Avssehen, als wiren sie mit Waben erfiillt. Hier und da konnten
bei starker Vergrisserung in solchen leeren Betten noch undeutliche Umrisse
#ines Zellrestes gefunden werden. Manchmal fanden sich Zellen mit in Schol-
len zerfallenen Kermen. In der weitaus grossten Zahl leerer Waben fand ich
aber awei oder mehrere rundliche Kérnchen, die ich als Reste des Zellproto-
plasma's ansehe. An vielen im Schwunde begriffenen Ganglienzellen fiel mir
eine mangelhafte Tinctionsfihigkeit derselben auf. Naheszu alle, sowobl ge-
sande, als im Schwunde begriffene Ganglienzellen waren von sinem leeren,
d. b, nur von einigen Fiden durchkreuzten Hofs umgeben, pin Umstand, dem
ich im Allgemeinen keine besonders Bedeutung beilegen Lann, da ich solohe
erweiterle pericellulive Riume am Rickenmarks ganz gesunder Individuen,
und bei verschiedenen Hartungsverfahren, niemals aber den Zusammenhang
dieses Befundes mit einem bestimmten pathologischen Vorgange nachzuweisen
vermocht habe. Ich erwihne, dass amech Preisz?) bei seinem Falle von
Psendohypertrophie die gleiche Verinderang 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 Hinterstriinge beziiglich des Mark-
gehaltes das beste Aussehen, Ihnen zoniichst kamen die Vorderstringe. Was
nun die Seitenstriinge betrifft, so fand ich dieselben im oberen und miltleren
Dorsaltheile von normaler Beschaffenheit, hingegen im Hals-, insbesonders
aber im untersien Brust- und im Lendensegmente krankhaft verindert. In
letzteren beiden Regionen betral die Degeneration die hintere Abtheilung der
Seitenstriinge, sie unterschied sich aber von einer secundiéren Degeneration
der PyS. dadurch, dass sie nicht auf dicses System genan beschriinkl war, ja
im Lendenmarke ein wenig in die seitlichen Partien der Hinterstriinge hin-
iiberraichte, und weiterhin dadurch, dass im Bereiche dieser Verdnderung
noch immer weit mehr intaote Nervenfasern vorhanden waren, als dies bei
secundiren Degenerationen der Fall ist. Habe ich somit die angefibrten
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Veriinderungen in den unteren Partien des Rickenmarkes der Intensit
als missige zu bezeichnen, so mackte ich jeno im Halsmarke, sow
selbsiverstandlich die Seitenstringe betrefen, als gansz geringgradi
stellen, Hier handelt es sich um eine goringe Zunahme des intersi
webes und eine gewisso Armuth an Nervenfasern. Die also verinde ‘
des Querschnittes stand durch eine dhinlich verinderte Partie, welche an
Schnitten an eine Randdegoneration erinnerte, mit der viel intensiver ds
rirten, der Gegend des Austrittes der vorderen Warseln enisprochenden
des Vorderstranges im Zusammenhange. Auf Grund dieser Wahrnsh
nun muss ich nachdriicklichst hervorheben, dass von einem systematis
Ergriffensein der PyS. weder in dem Sinne einer continuir
Sochiadigung derselben, noch derart die Rede sein kann, als
daneben nioht auch andere Theils der weissen Substanz von der Ver
rung betroffen gewesen. t

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

Die vordersn Wurzeln waren, wis es dem jeweilizen Zusta
Vorderhornzellen entsprach, im Hals- und Lendenmarke nahezn vol
im Dorsaltheile zum grossen Theile degenerirt. Sie wurden von den
Warzeln darchschnitilich um das Zelnfache an Umlang dbertroffen, im
leren und unteren Halsmarke waren sie nahezu kaum vorhanden. An «
zu ihrem Studium angefertigten Querschnitten liessen sich die Mer
Degeneration leicht constativen. Vom verdickten Nourilemm verzw
ein derbes Balkengeriiste in das Innere derselben, das mit fibirilliire:
Stells ehemaliger Nervenbiindel getretencm Bindegewebe verschmo
spiirliche normals Nerverfasern oder solehe mil verdickten Axenoylind
schloss. \ i ‘

An den Gefissen fand ich keine Veriindorung der Wandungen.
Adventitia der Arterien war die dem kindlichen Organismus eigenth
Anhiiufung von Pigment nachzuweisen. Auch von den Capillaren k
nichts Bemerkenswerthes anfiihren. Dagegen waren dis perivasculiren
besonders in der Hals- und Lendenanschwellung sebr erweitert. Obgleie
zugebe, dass diese Verinderung durch dis Hirtung sugenommen habe,
ich doch an dem Vorherbestohen derselben festhalten, erstens weil
tionshefunde von erweiterten Gefissspalten die Rede ist, und zweite
diese Verinderung nur an gewissen Stellen des Rickenmarkes in be
hohem Grade nachzuweisen war. Sie geht dem Auftroten einer brei
denschichte und dem Verfalle der Ganglienzellen ziemlich parallel,

Im Bereiche des ganzen Cervicalmarkes und stwas in das Dors _
hinoinreichend habe ich das Aufireten von leersn Maschen im Ge
beobachtet, welehe an zabllosen Stellen einzeln, sohr hiufig aber in
Ancrdnung vorkemmen, wodurch ein perlschnuorartiges Aussehen
stand, das ich in Abbildungen zar Ansicht bringe. Der Lieblingssitz d
Perlschnurformation war die mebr centrale Partio der Hintersiringe; den
nichst fand sie sich in den Vorder- manchmal auch in den degenerirk
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tenstriingen, selten, obwohl stellenweise aveh in der grauen Substanz, nie-
mals in den Randpartien des Querschnittes, Wenn, was hinfig vorkam, dis
Formation am Querschnitte die Flachenansdehnung gewann, also die Maschen
pin ziemlich ausgebreitetes Netz bildeten, dann verschonten sie die graue
Substanz nicht. Oft fanden sich bis zu 20 soleher Perlschnuranordnungen
anf einem (Juerschnitte. Sie lagen unter verschiedenen Winkeln zu einander,
stots durch ansehnliche Strecken Nervengewebes von einander getrenni. Die
Linge derselben am Querschnitte war verschieden. Die meisten hatten dio
Liange einer halben Rickenmarkscommissur oder eiwas weniger. An Serien-
sohnitien kennte ieh sie bis iiber 40 Schnitte hinaus verfolgen. Sie bewahrten
die Stelle, es wurden aber allmilig ans einer drei oder mehr, oder umgekehet,
Die lineare Anordnung der Maschen am Querschnitte entsprach nor im Groben
und bei schwacher Vergriisserung einer Perlschnur. Bei starker Vergrisse-
rung fand sich ein Seibwirtsstehen einzelner Maschen ausser der Reiba oder
ein Vorkommen mehrerer an Stelle einer. Von einer scharfen Wandong der-
selben konnte man nur selien etwas wahrnehmen. Sie war in diesem Falls
von der Neuroglia gebildet, deren Balken manchmal auch jo zwei Maschen
trennten. Zumeist waren diese von auffallond dunkel, fast schwarz tingirten
feinen Markfasern nmstellt, und oft fanden sich vereinzelte Maschen, um welche
die Nervenfasern eine vollkommen kranzfirmige Anordnung zeigten. Das
Lumen der Maschen war von sprlichemn, fusserst feinem Gebillke erfillt,
manchmal waren sie von einer Marklaser idberbriickt. In den meisten Perl-
schnurformationen liess sich ein arterielles Gefsschen nachweisen, welehes
dio gleiche Lingsrichtung sinhielt, Liess es sich nicht an Ort und Stelle auf-
finden, so kam es an Serienschnitten etwas entfernt zum Vorschein, aber
immer in der vorhin angegebenen Weise. Ish Labe diesen fir nnseren Haupt-
gegenstand an sich bedeniungslosen Befund deshalb etwas eingehender he-
schrisben, weil ich glaabe, dass solche histologische Beobachtungen immerhin
bin gewisses [nterssse hervorrufon konnen, und weil mir ans der Literatur
eino solohe Mittheilung nicht bekannt ist, Fiir ein Kunstproduct kann ich
das Besohriebene nicht halten, weil ich demselben nur in den oheren Lagen
des Rickenmarkes und niemals in den peripheren Partien, wo die Einwirkang
der Hirtungsfliissigheit sine durchdrinzanders war, begegnet bin. Vielmehr
wiirde ich glanben, dass der perivasculire Lymphraum, wahrscheinlich in
Folgs von Schrumpfung des ihn umgebenden Gewebes schon in vivo eine Er-
weitorung erfahren habe, und méchte dis vorliegends Veriinderungals Lymph-
angiektasie bezeichnen. Eine entfernte Aehnlichkeit bat diese Formation
mit der von verschiedenen Beobachtern in der Hirnrinde gefundenen und
als oystise Degeneration beschrishenen Hohlriumen, Spitzka®) und
Pick?) fanden letzters sowohl in der Rinde als im Marke. Piok beschreibt
ebenfalls sine Perlschnuranordnung der Hoblriiume und erklirt die Bildung
der letsteren durch Stanung im Lymphgefisssysteme. Die anders geartstan
topischen und Erniibrongsverhiltnisse gestatten vielleioht im Riickenmarke
keino so hochgradige Erweiterung der Maschen, wie im Gelirne. Immerhin
ist ein Vergleich beider Verinderungen vermiga der reihenweisen Anordnung
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der Maschen, des Nachweises von Gefissen in beiden Formationsn un
ibnlichen Verhaltens der Umgebung gestatiel. Eing pathogensiisch
deutung kann ich dieser Wahrnehmung nicht beimessen,
deletiren Verdnderungen der Riickenmarkssubstanz eine von den bes
nen Ektasien anabhiingige Ausbreitung gewonnen haben. '

Auf den Muskelbefund werde ich anderer Stelle niber einzuge
logenheit haben.

In Kurzem zusammengefasst, lautet das Brgebniss dor milroskopi
Untersnchung: Symmetrische Systemerkrankung des Riickenmg
betreflend die grauen Yordersiulen, unter wechselnder goringer
theiligung der Vorder- Seitenstringe, Degeneration der ¥
Wurzeln, einfache Atrophie des untersuchten Muskels,

Fine richtige klinische Beurtheilung dieses Falles wird ers
Platz greifen kinnen, wenn ich auch das Moment der Hered
herbeigezogen haben werde. leh will daher vorliufig den _z.'
hierher gehirigen Fall, einen jiingeren Bruder des Ersterkrar
betreffend, beschreiben. Das dadurch anfgerollte Krankheitsbild
umsomehr erginzend zu dem ersten Falle hinzutreten, als de

genden eine lingere und miglichst eingehende Beobachtung zu
liegt.

II. Fall
Krankheitsgesschichte.

Georg Presslor (die Mutter beider Knaben haite inzwischen g
rathet), 20 Monate alt, wurde ven der Mutter durch 3 Monate gestill
bis zum 10, Monate mit Kubmileh ernibrt. Bis zu dieser Zeit war das
vollkommen gesund, konnte die Extremitilen gut bowegen und auch
stechen. Bald jedoch war dies nicht mehr méglich. Ohne auffallende
tende Erscheinungen konnte das Kind die Fiisso nicht mehr recht gebran
Auch dies Mal bemerkten die Eltern. dass das Kind an beiden Fussr
und in der Gegend iber der Symphyse ,wie geschwollen® aussah. Die 0
Extremititen waren vollkemmen gesund. Mit 15 Monaten pllegte das
vor dem Erwachen Zuckungen am ganzen Kirper za haben. Appetit mi
Harn- und Stablentleerung in Ordoung. Manchmal etwas Husten. Im
1888 wurde das Kind in das Anna-Kinderspital aufgenommen, und
der mir von Herrn Prof. v. Jaksch gitigst iiberlassenen Krankheitsgeseh
folgenden

Status prassoens: Schiidel gross, Fontanelle geschlossen. Allgem
Erniibrungszustand vortreflich, Pannienlos sehr stark antwickelt, fihlb
fest an; an den unteren Extremititen ist er noch massenhafter, als an
oberen. — Muskulatur an den unteren Extremititen deutlich durchzul i
aber mit Ansnahme der ziemlich ausgiebigen Bewegungen der Zehen und
cher in den Fussgelenken die willkiirliche Bewegung nur in geringem G
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yorhanden, am wenigsten im Hiftgelenkes, Contracturen sind nicht vorhan-
den. Die elektrische Priifung an den unteren Extremititen ergiebt herabge-
gotzte Erregbarkeit vom Nerven wie vom Muskel fir beide Stromesarten, —
Auffallig ist der Tremor an beiden oberen Extremititen, der sowohl bei Be-
wegungen, als in der Ruhe zu Tage tritt, Bei intendirien Bewegungen nimmt
er nicht zu, sondern eher ab, Dis grobe motorische Kraft der Fingerbeuger
soheint micht allerirt 2o sein.

Beziiglich der iibrigen Muskeln ist die Prifang nicht ausfihrbar, da das
Kind die gewiinschien Bewegungen und Haltungen nicht ansfihrt. Keine Ver-
inderanger von Seite der Hirnnerven. Patellarreflexe feblen. Hautreflexe vor-
handen. Sensibilithit ungestirt. p

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

Wiihrend des Aufenthaltes im elterlichen Hause sass das Kind tagiiber
meist am Boden, wo es sich nur durch Rutschbewegungen weiter bewegte.
[m September 1889 Fieber, Halsweh, danach ein eclamptischer Anfall. Besse-
rang. Zu Weibnachten wieder Fieber., Die Mutter bemerkt im Winter 1885/00
Zittern der Nackenmuskeln bei Kopfbewegungen. Wurde das Kind von der
Mutter auf den Arm genommen, so sank der Rumpf firmlich in sich zusam-
men. . Zunge etwas schwerfillig beim Sprechen. Nach Angabe der Mutter
schinckte der Knabe nun viel schwerer, als sis 3 sonst bei Kindern gewohnt
war; sie sei oft versucht cewesen, ihm beim Hinunterbringen des Bissens be-
hiilflich zu sein. Im Schlafe halbgedffnete Augen, Rollen der Bulbi, Zuckuan-
gen an den Extremititen. Schmerzen sind niemals beobachtet worden. Die
Mutter will in den letzten Monaten eine.raseh zunehmende Verschlimmerung
wahrgenommen haben, L

Bei der am -27. April 1890 neuerlich vorgenommenen Untersuchung
hatto ich Gelegenheit zu constatiron, dass die beiden lebenden Geschwister
des Kranken, ein 3jihriger Kpabe und ein jingeres Midchen gesund seien,
Da die Eltern des Patienten ziemlich entfernt von der Stadt wohnen, so hatte
Herr Prof. v. Wagner die Gefdlligheit zu gestatten, dass der Knabe zum
Zwueoke einer leichtersn Beobachiung aufl die hissige Nervenklinik aufgenom-
men werde,

Status praesens, aufgenommen am 15. Mai 1890, Der nun vier
Jahre alte Knabe ist 93 Ctm. lang, seine Muskulatar ziemlich abgemagert,
Pannicolus durchgebends reichlich, an den unteren Extremitaten stark ent
wickelt. Schiidel von miissiger Grosse. Umfang iiber den Tuber. 49,5, Lings-
bogen von der Nasemwurzel bis zur Protuber. ext. 36, Querbogen zwischen
beiden Proc. mastoidei 86,5 Ctm. Intelligenz nicht beeintrichtigt. Gesicht
und Gehir gut. Pupillen gleioh weit, reagiren prompt. Lidsehloss susrei-
chend. Augenmuskeln normal functionirend; kein Nystagmus. Habituslles
Herabhiingen des Unterkiefers mit etwas vorgestreckter Zange. Sohwiche der
Kanmuskeln. Vibriren derselben beim Beissen aul den Finger des Unter-
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suchers. Sensibilitit im Gesichte normal. Lippen kinnen zugespitzt w
Pfeifen miglich, Mund offenstehend mit blossstehender oberer Za
Lidschluss im Schlafe und in der Chloroformnarkose unvellstindig,
erhalten, kein starrer Gesichtsausdruck. Schlingen nicht auffallend ersch
Zuooge von normalem Umfange. Keine Parese derselben, dagegen |
wurmfirmige Bewegungen, hier und da auch Zuu;em in derselben. Spri
gut. Anstossen der Zunge bei Zischlaaten,

Wirbelsaule leicht kypholisch im oberen Brust-, lordotiseh im un
Brust- und Lendentheile; bei Druck nicht empfindlich. Therax vorne i
Medianlinie, entsprechend dem untersn Drittel des Sternums ziemlich tief ¢
gesunken. Intercostalrinme vertieft. Unterleib missig aufgetrishen,
blase voll, durch Druck nicht entleerbar. Inguninalgegend entspre
dem Poupart’sohen Bande beiderseits tief eingesunken. Puls 100,

Active Beweglichkeit des Kopfes bei miissigen Excursionen nicht ge
Bei extremer Neigung nach vorne oder riekwiirts kann der Hopl nur Mﬁl
gohoben werden. Die Nackenmuskeln vibriren bestindig, beso
dann, wenn sie zu einer Bewegung innervirt werden. Es ist ein 1
Zittern im Splenius, das aber auch im Omohyoideus, den Scalenis, t'me,ﬁ
Sternocleidomasloideus und Cucullaris dentlich hervortritt. Lange Ricke
keln in nicht sehr anffilliger Weise abgemagert. BeiDrehungen der Wirbels
springen zahlreiche undentlich vibrirende Leisten dersslben entlang vor,
den Arm genommen knickt das Kind im Rumpfe etwas zussmmen, der B
fllt nach riickwirts, die Wirbelsiule weicht in der unteren Halfte nach
ten und seitlich ab. Wenn miglich stitzt sich das Kind dabei mil den 8
auf, um dem Kompfe sinen Halt zu geben, In sitzender Stellang, wolche
Kind tagiiber zumedist einnimmt, ist bei Betrachtung der Wirhelsiule zund
nichis Auffallendes, wahrzunehmen, Kommt man aber an das sitzende K
nor gang leise an, “so fillt es wie vine leblose Masse um und kaoo sich
durch Hunstgriffe mit den oberen Extremiliiten wieder aufrichten. Bei
gung des Rumpfes nach vorne in sitzender Stellung geschisht das Aufri
ebenfalls durch Zuhilinabme der obersn Extremititen, ist jedoch vollkom
unausfihrbar, wenn letztere ausser Action gesetzt werden,

Obere Extremititen, Fasst man das Kind anter den Achseln a.a
sucht es zu heben, so verliert der Schultergiiriel jeden Halt, Stellung
Sohulterbliitter bei allen Armlagen normal. Schultergiirtel- und Rompf-A
muskeln beiderseits gleichmiissig abgemagert, elwas vibrirend. Am meis
betrifft beides den Cucullaris, supra- und infraspinatus, in hohem Grade |
Deltamuskel. Beide Pectorales maj. ziemlich gut entwickelt, contrabi
sich kriftig. Erheben beider Hinde zum Scheitel und Rickwirtsgreife
Krouzbeingegend stwas unbeholfen. Sonst active und passive Beweglich
an beiden oberen Extremititen vorhanden. Contractionen der Oberarmbeu
des Triceps und der Fingerbeuger kraftlos. Supinator longus gut erh
aber kraftlos. Lebhaftes Zittern der Fingerspitzen bei ruhiger Haltung -
Hand. Kein Intentionszittern. Keine Ataxie, dagegen fortwihrends. tl
choreiforme, theils einfach zuckende Bewegungen an den oberen Extremitd
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mit Einsehluss der Finger, Daumen- und Kleinfingerballen voll, sbenso dia
Interossealriume. Mechanische Erregbarkeit an den Muskeln der oberen Ex-
tremitiiten herabgesetzt. Leichte Hyperextension, ebenso abnorme ssitlicha
Bewegungon mit gleichzeitiger Crepitation in den Ellbogengslenken mbglich,
Abnorme Hyperextansionsfihigkeit in allen Fingergelenken, Tricepsreflex
nicht vorhanden. ¥on den Yorderarmknochen keine Reflexe. Die Oberarme
haben in ihrer Mitte einen Umfang won: rechts Il',a’_u links 121/, Ctm., rech-
ter Vorderarm (2 Ctm. unterhalb des Olecranony 13, linker 13%/, Ctm.
Untere Extremititen. Stehen und Gehen unmiglich. Stellt man
das Kind mit den Fiissen auf den Boden und will es stehen lassen, so fallt
es zusammen. Hilt man das Kind am Rumpfe und fordert es anf, ausza-
sohreiten, so sieht man, dass sehr beschrinkte ﬁawagungan im Kniegelenke
mbglich sind, night aber im Hiftgelenke. Fixirt man das Kind so, dass es
auf ein Bein zu steben kommt, wibrend das andere pendelt, so kann es nur die
Beugong im Knisgelenke nachahmen, dagegen versagen die Mm, glatei ganz.
Wird das Kiod in dis borizontale Riickenlage gebracht, so sishi man regel-
missig beids Oberschenkel nach einwirts rotirt und ein Genu valgum ent-
steben. Legl man die Beine in die Normalstellung, so enistebt hochgradige
Lordese der Lendenwirbelsiuls. Bei horizontaler Rickenlage ist ferner daa
Erheben der Beine von der Unterlage unausfihrbar. Hinaufziehen der unisren
Extremititen nur minimal mbglish. Beim Sitzen am Tischrande ist Streckung
im Kniegelenke rechis nur langsam und unvellstindig, links noch weniger
ausfithrbar. Hoohgradige Atvophie der Strecker, geringers der Beuger im
Kniegelenk, deran Contraction kraftlos ist. Am Boden sitzend und sich selbst
iiberlassen, macht das Kind Rutsehbewegungen. Dabei kommen die Beine in
alle moglichen Stellungen zu einander, bald in extrems Rotation nach Aunssen,
-bald nach Innen oder beide verkehrt. — Contractur des Ileopsoas, bei Ein-
gesunkensein der Toguinalfalte in Folge ven Atrophie desselben, Confractur
des M. gracilis und M. tensor fasciae. — Muskulatur der Unterschenkel nabeza
von normalem Umfange, Die Dorsal- und Plantarflexion sowie Pro- und Supi-
nation in beiden Sprunggelenken sind exect, aber ohne Energia. Die Zehen
kinnen gut gebeugt und gestreckt werden. In den Zehen und beiden Fuss-
gelenken fortwiihrends choreiforme Bewegungen. Passive Beweglichkeit der
unleren Extremitiiten, soweit sie nicht durch die vorerwihnten Contrasturen
beeinflugst ist, unbehindert. Die Oberschenkel haben in ihrer Mitte einen Um-
fang von: rechts 20/, links 20 Ctm. Wadenumfang (5 Ctm. unterhalb der
Tuberositas tibiae) rechts 16, links 161/, Ctm. Am gangen Kirper nirgands
Erssheinungen von Muskelhypertrophis. Durchgehends schlaffa Libmungen.
Patellarreflex beiderseits erloschen. Plantar-, Cremaster- und Bauch-
reflex vorhanden. Sensibilitit nirgends gestirt. Druck auf den Plexus cer-
vicalis und brachialis sowie anf die Weichilieile der oberen Extremititen ar-
zougt keinen Schmerz. Ebenso sind die Weichtheile der unteran Extremititen
gegen Druck niebit empfindlich; stirkerer Druck auf die Nervenstimme der
unteran Extremititen wird dem Kranken unangenshm. Vasomotorische und
trophische Sidrungen, soweit sie bisher nicht erwihnt wurden, fehlen,
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- Bei der am 20, Mai von Herrn Prof, v. Wagner und mir vorge:
nen elektrischen Untersachung wurde das Kind der Chloroformnarkese
worfen, damit storende Spontanbewegangen nicht hinderlich sein sollte

Ergebniss war folgendes:

(F = faradisch; G = galvanisch; O = unerreghar; tr = trige Zu
F sehr stark, J stark, | wenig herabgesetzte Erregbarkeit; — qu
' normale, T gesteigerte Errogbarkeit.)

Rechts,

M. quadriceps indireet (diff. Elektrode 8 Cm. Dm.)

FO bei 40 mm KA,
Ftr § bei RA Null und . nur im
Vast. intern, und extern. im
iibrigen Muskel O,
Gir  bei 30 EL und z. nur im
Vast. intern. and ext., im
iibrigen Muskel 0,
M. quadriceps direct.
FO bel RA Null.
- Gur. f bei 30 EL
Gebiet des N. tibialis,
Fir = bei 65 mm RBA in simmt-
lichen Zehenbeugorn, aber
Ftr T im Sol.-Gastr.
Gtr |, in allen Wadenmuskeln.

M. gastrocnemius direct.
Fir == (Caput int.)
Gir —

L= - "

Extentor dig. comm. und tibial. ant. indirsct. (Diff. Elakt

knopffirmig, 2 Cm. Dm.)
FO

FO

GO Gir
Extens. dig. comm, und tibial ant. direet.

Ftr Ftr

Gitr Gir :
Mm. poronei indireot. (Diff. Elektrode knopffirmig, 2 Cm. Dm.)

e — FO

Gtr T GO
Mm. peronei direct.

Fir Fir

Gir Gtr

Am 2, Juni warde eine in quantitativer Richtung erginzende Na
fang vorgenommen; da jedoch bei der jiingst statigefundenen Ch

;

152 Dr. G. Werdnig,

Links.

FO selbst bei RA Null,

G0 im gonzen Muskel,

FO bei EA Null,
Gtr  bei 30 Bl

FO fiir simmtliche Musk
genommen d. M, abd,
wo Fer )

GO im ganzen Tibialisge
gen, M, abd. digit.
Gtr

FO (Caput int.)
th.'.L " "
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natkose lebensgafibrliche Zufiille — wahrsoheinlich mit der Erkrankung der
Med. oblongata im Zusammenhange stehend — eingetreten waren, so wurde
diesmal von der Narkose Abstand genommen,

Rechts.

M. guadriceps indirect.

G bei 20 M, A. eine Spur von KSZ (pur an der Patellarsehne
_ fidhlbar).
M. quadriceps direct.
G bei 14 M. A. eine Spur von KSZ, aber nur im Vast, int. —
AS7 ebenfalls bei 14 M, A., nicht > als KSZ. Bei 17 M. A.
im Vast extern. KSZ und zwar gleich stark, wis ASZ. Im
Rectns fem. bei 16 M. A. KSZ.
Mm. peronei indirect.
G bei 17 M. A. deutlich trige KSZ.

Gebiet des N. tibialis indirect.

G bei 5 M. A. KSZ, die Zuckung aber noch bei 10 M. A. trige
und ganz kraftlos.

Am ganzen untersuchten Gebiete war die elektrische Erregbarkeit hoch-
gradig herabgesetzt, die Zuckung eine triige. Die ASZ privalirte nirgends
iiber die KSZ. Ich glauba, dass die vorstehende Uebersicht des Befundes
zu deutlich spricht, als dass ich iiber das Vorhandensein partieller,
mitunter anch completer Entartungsreaction erst viele Worte ver-
lisren sollte. An anderen Kirpertheilen konnte die elektrische Prifung wegen
stirender Bewegungen des Kindes nicht ausgefihrt werden.

Einige Tage darauf wurde aus dem linksseitigen M, rectus femoris ein
Stiickehen behufs mikroskopischer Untersuchung excidirl, Bei der Spaltung
der Hautdecken fand man im Grunde des 2!/, Ctm. dicken Panniculus adi-
posus den von dem Fettgewebe nur durch die Schichtung, nicht aber durch
die Farbe zu unterscheidenden gesuchten Muskel von bescheidenster Dimen-
sion. An Zupfpriparaten fand sich nur an Ausserst wenigen Stellen andeu-
tungsweise stwas Querstreifung; sonst weit ausgebreiteter scholliger Zerfall
der Muskelfasern, an einigen Stellen quers Aufblitterung der Fasern in meh-
rere parallele Schollen, die wie massive Discs anssahen. Hier und da deut-
liche Verfottung der Fasern. Grosse Mengen von zwischen den Muskelfasern
eingelagertem Fett. — Zur Herstellung von Schoittpriparaten wurde also vor-
gegangen, Das soeben dem Kirper entnommene Muskelstiickehen wurde ge-
streckt und fixirt durch 24 Stunden in '/yproc. Platinchloridlésung aufbe-
wahrt, dann in Alkohol gehirtet, und in Celloidin eingebettet. Die Schnitte
wurden wit Pierocarmin, andere mit Bismarckbraun, noch andere mit Hima-
toxylin-Fosin gefirbt, In dem untersuchten Sticke fand sioh nun ein Bindel
von atwa 20 breiten, schén guergesireiften Muskelfasern, welche am Quer-
schnitte meist polygonal oder oval aussaben, und keine Kernvermehrung zeig-
ten. Ihr Dorchmesser betrng 60—84 p.  Der weitans grisste Theil
des fibrigen Gesichtsfeldes war aber von Biindeln auégafﬁllt, deren Primitiv-
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fasern den Querdurchmesser von 4 4 kaum iberschritten. Viele derss
‘waren trots fhrer Feinheit noch deutlioh quergestreift. Das Sarcolemm ¢
hiillte sie wie ein schlotteriger Sack, was an Querschuitten, wo mancha
ewischen Faser und Sarcolemm 2—4 Kerne zu finden waren, besonders
lich zu Tage trat. Anch an Lingsschritien fand sich stellenweise sehr bede
tende Kernvermehrung. Mitten unter diesen feinen Fasern nun fanden s
solche mit wachsartiger Degeneration eingestreut. An anderen Stellen
die wachsartize Degeneration ganze Biindel befallen, doch warsn solche v
stindig degenerirte Biindel sehr spirlich vertrelen, Ich verweise betrs
dieser Degenoration ganz auf den von Zenker30) beschriebenen Befund, n
welchem sich der unsere in Uebercinstimmung befindet. Ausser diesen
beschriebenen Biindeln &usserst diinner Fasern fanden sich einige wenige
deren vom Sarcolemm in der vorhin angegebenen Weise nmbiillte Fasern ein
Dm. von 18 w hatten, und unter welchen wachsartige Dogeneration
vorkam. Kerntheilungsfiguren oder nur die leiseste Andentung von
rirten Muskelfasern konnte ich trotz sorgfiltigen Nachsuchens nicht fin
Zwischen den Primitivfasern fanden sich hiufig Reihen von Fettzellen.
Perimysium fand sich nicht verdickt und mnicht sehr kernreich. An den G
fissen war nichts Abnormes wahrzunshmen,

Wir fanden also an diesem Muskel: Vorherrschend einfache Atr

phis, zum Theile auch wachsartige und Fettdegeneration, He
vermehrung, endlich Fettanhiiufung zwischen den Muskelfasern.

Wir haben es somit im zweiten Falle mit einer friihinfantilen
wie es den Anschein hat, hereditiren Muskelatrophie zu thun, wele!
an den Oberschenkel-, Becken- und Rickenmuskeln beginnend, ei
progressiven Charakter annahm, und weiterhin die Untersche
dann die Schultergiivtel - Nackenmuskulatur sowie jene der o
Extremititen befiel. Diese Erscheinungen sind von fibrilliren Zu
gen, Entartungsreaction, degenerativer Atrophie einzelner oder
rerer Muskeln, endlich von Parese der Zungen- und Kaumuskeln so
der Schliessmuskeln im Bereiche des Gesichtes begleitet,

Wiahrend wir im Falle Baner durch die Autopsie einen Einblie
in das Wesen der Krankheit gewinnen konnten, bleibt es in dem
liegenden zweiten Falle Bache einer eingehenden Priifang der klin
schen Erscheinungen, um iiber die wahre Natur des Leidens entsch
den kénnen. Ich méchte nun vorerst diesen zweiten Fall ganz
Riicksichtnahme anf die vorangegangene Autopsie in Betracht zi
und die Frage, dis sich mir zanichst aufdriingt, also formuliren
wiirde sich der Kliniker, wenn er von dem oben gemeldeten Resul
der anatomischen Untersuchung noch keine Kenntniss hitte, im F
Pressler in diagnostischer Hinsicht entscheiden? Die Antwort
diese Frage miisste verschieden lauten, je machdem der Kranke |
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der ersten Hilfte der Krankheitzdaner vorgestellt wiirde, oder der
ganze Verlanf bekannt wire. Im ersteren Falle, also ungefihr wiih-
rend der ersten zwei Jahre der Frkrankuong wird der Kliniker zwei-
felsghne 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 iiber den Rahmen einer primiren Mus-
kelerkrankung hinausreichenden Erscheinungen vorfinden, wohl nur
an jene progressiven Muskelatrophien denken, welchen das gleichzeitige
Vorkommen dieser Erscheinungen beinahe ausschliesslich zukommd,
also an die primir myopathisehen Muskelatrophien. Wollten
wir im Hinblick anf das Gesagte eine derartige Krankheitsform sup-
poniren, so wirden wir durch die initiale Localisation der Atrophie
in den Becken-Oberschenkel- Rickenmuskeln und dureh das bilateral
symmetrische Auftreten derselben in unserer Annahme bestirkt wer-
den. Ieh michte hinsichtlich der initialen Localisation geradezu auf
Fr. 8chultze’s®) Ausspruch hinweisen, dass ,im Allgemeinen die
frijhzeitige Atrophie der Unterextremititen fir eine nicht neurotische
Atrophie, dagegen der Beginn an den Handmuskeln fiir eine neuro-
tisehe Atrophie spreche®, um meinem gegenwirtigen Standpunkte den
richtigen Ausdruck zu geben. Ziehen wir nun die primir myopathi-
schen Krankheitsformen ndher in Betracht, so kionen wir dem von
Landouzy-Dejerine angenommenen Typus, obgleich ihm die vor-
genannten Merkmale des infantilen und hereditirven Befallenwerdens
anch zukommen, wegen der ihm eigenthimlichen initialen Localisiruug
der Atrophie in den Gesichtsmuskeln, und der weiteren Ausbreitung
der Atrophie im Humero- Scapulargebiete sofort ausschliessen. Aus
der von Erb mit dem Ansdrucke ,Dystrophia musculornm® zusam-
mengefassten Gruppe kinnen wir die juvenile Muskelatrophie
ebenfalls nicht weiter in Erwigung ziehen, da ihr eine initiale Loca-
lisirung in den Schultergiirtel- und langen Riickenmuskeln zukommt.
Dagegen konnte eine Aehnlichkeit der initialen Erscheinungen mit
dem Krankheitsbilde der Psendohypertrophie eingerinmt werden,
Bei dieser Form werden Oberschenkel-, Becken- und Riickenmuskeln
vor allen anderen und zwar symmetrisch befallen, die Lendenwirbel-
siule wird lordotisch gekrimmt, und die Krankheit nimmt fernerhin
einen progressiven Verlauf, meist in der bei den vorliegenden Fillen
hervorgehobenen Richtung iber die Wadenmuskulatur einerseits und
iiber die Schultergiirtel - Oberarm- Nackenregion andererseits. Allein
der Umstand, dass wir die als ,Psendohypertrophie® bekannte Vo-
lumszunahme der Muskeln an keiner Stelle des kranken Korpers vor-
finden konnten, ldsst uns mit unserem Urtheile zuriickhaltend werden,
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und zwingt uns, noch weiter Umschau zu halten. Und da g
wir denn in der hereditiren Form, und zwar speciell im
Leyden-Moebius das gesuchte Bild gefunden zu haben. Beka
lich ist mit dieser Form Begion in frither Jugend, hereditires
treten, initiales Befallenwerden der Oberschenkel- und Lendenmus
verbunden, wihrend die Pseudohypertrophie mehr in den Hint 2
tritt.  Wir wollen somit einstweilen an dieser Analogie fe
halten, um geeigneten Ortes darauf zuriickzukommen und hal
umsomehr Grund ein weiteres Eingehen in die versehiedenen
vielfache Ueberginge mit einander verflochtenen . Typen® fallg
lassen, als solche Specialfragen ganz bedentungslos werden gegeni]
dem nunmehr zu filhrenden Nachweise, ob die beiden fraglichen
krankungen auch in jhrem weiteren Verlaufe, ob der ganze Sy
mencomplex derselben den bekannten Eigenthiimlichkeiten der
trophie entspricht. Ich halte zu diesem Zwecke ein niheres Eing
in die Symptomatologie unserer Fille fiir nothwendig und werde n
hierbei mit Vorliche mit dem zweiten, als dem linger un
gehender gepriiften Falle beschaftigen, ohne dabei den Paralle ]
welcher in der Symptomenreibe beider Falle besteht, aus dem A
zu verlieren.

Die Muskelatrophie betreffend, fanden wir den M. ileop
und den Rectus femoris am meisten atrophirt, was mit der
mnestischen Angabe, dass die diesen Muskeln zukommenden Funetic
zuerst eingestellt worden seien, ibereinstimmt. Der rechte R
femoris ist etwas besser erhalten, als der linke, dessen exeidir
Muskelstiick sich als so hochgradig mit Fett durchwachsen und
Zupfpriiparaten degenerirt erwies, dass diesem Muskel nicht die -
ringste Leistungsfihigkeit zugemuthet werden kbnnte. An Schni
priaparaten freilich fanden sich neben vereinzelten Biindeln erhalt
ziemlich ausgebreitete Biindel hochgradig verschmichtigter Fa
Liisst sich aus diesem Muskelstiickchen auf die Beschaffenhait ¢
ganzen Quadriceps ein Schluss ziehen, so kann man entnehmen,
ein derartig verinderter Muskel dem Willensimpulse allerdings
zum geringen Theile gehoreht, dabei aber anf den elektrischen S
mit completer EaR antwortet. — Die Atrophie hat in nicht un

« tendem Grade auch die Beugergruppe erfasst, daher beide
schenkel hochgradig atrophisch ausseben miissten, wenn nicht
compensatorische Zunahme des Pannieulus adiposus einen Ausglei
bewitken wiirde. Dort, wo dies nicht der Fall ist, namlich a
Austrittsstelle beider Mm. ileopsoas ist in der That. ein tieferes Ei
gesunkensein der Inguinalgegend wahrzunehmen. Die Adductor
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gTuppe der Oberschenkel, sowie die gesammte innere und dnssere
Beckenmuskulatur halte ieh fiir mehr weniger atrophirt, soweit ein
Schluss aus der vorbandenen Parese gestattet ist.

Die Muskulatur beider Unterschenkel anlangend, ist &in Vor-

sehreiten der Krankheit in dieser Richtung ebenfalls zn constatiren,

" ynd zwar vornehmlich in der vom N. peroneus profundus versorgten
Gruppe, die, wie die elektrische Priifung erwies, besonders rechts
siemlich arg mitzenommen ist. Fin 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
mehr in Mitleidenschaft gezogen, als die Wadengruppe selbst, daher
auch das spitere Anftreten des Pes equino-varus, wie es in unserem
ersten Falle zu sehen war, zu erkliren ist.

Die Atrophie der langen Rickenmuskeln, insbesondere des Erector
trunci ist aus der vorhandenen Parese zu entnehmen. Ein dirccter
Nachweis der Atrophie war nicht zu liefern.

Weiterhin hat die Atrophie auch iber die Schultergirtel- und
Rumpfarmmuskeln Ausbreitung gewonnen, und zwar sind dieselben
in gleichmissiger Weise befallen, was sich insbesondere fir die
Gruppe: Serratns ant, major und Rhomboidei durch die Normal-
stellang 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 lisst sich ihre
hervorragende Betheiligung an der Atrophie fir unsere Fille rundweg
in Abrede stellen. Ja man kiunte 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
anf einer Erkrankung der kleinen Handmuskeln beruht, und ich sehe
diese in dem gleichen Masse in den Process einbezogen, wie dies be-

- eliglich der iibrigen Armmuskeln der Fall ist.

Wir finden die Atrophie durchgehends von einem entsprechend

hohen Grade von Parese begleitet, was ebenso anf einer langsamen
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Degeneration der trophischen Riickenmarkseentren, als auf einer pri-
miren Muskelerkrankung beruben kénnte. Jedenfalls fehlt hier aber
das Auftreten von Libmungen, welche ausser dem Bereiche der A
phie liegen, eventuell erst nachhinein von derselben gefolgt sind, —
Lahmungen, welche bekanntermassen bei der Paliomyelitis acuta, bej
der amyotrophischen Lateralsklerose, nach Kahler'®) (8. 220) a
bei den rascher verlaufenden Fillen von progressiver spinaler
kelatrophie vorzukommen pflegen. Wir finden endlich iiberall e
Massenausbreitung des Processes ohne deutliche Grenze, u
ein allerdings nur in groben Ziigen zu verfolgendes symmetrisch
Vorschreiten der Atrophie iiber beide Korperhilften: Eigenthiir
lichkeiten, welehe freilich vorwiegend den primér myopathischen
cessen zukommen.

Haben wir in dem soeben besprochenen Verbalten der Muskel-
atrophie keinen Grand gefunden, uns von der Avnahme einer
trophie loszusagen, so wire ferner zu untersuchen, wie es sich hi
bezliglich der bei Dystrophien so ungemein hiufig anzutreffende
Volumszunahme einzelner Muskeln verhilt. Es wurde seh
friher erwiihnt, dass wir einer Pseudohypertrophie, also der
lumszunahme von Muskeln in Folge interstitieller Fettentwickelun
in keinem unserer Fille begegnet sind, es wurde aber gleichzeit
heryorgehoben, dass dies der Annahme der ,hereditiren Form® nicht
im Wege steche. Aber anch eine Volumszunahme einzelner Musk
in Folge massenhaften Auftretens hypertrophischer Muskelfasern, also
die sogenannte wahre Hypertrophie, konnten wir virgends nach-
weisen. Erb hat darauf aufmerksam gemacht, dass bei® Dystrophien
schon klinisch wirklieh hypertrophische Muskeln angetroffen
werden, was bei den neurotischen Atrophien nicht der Fall ist. Ja
bis in die neueste Zeit galt das Vorkommen von bypertrophiseh
Muskelfasern als cin ausschliessliches Merkmal der Dystrophien, D
hieraus fir unsere Fille, bei welchen die allerdings in beschrinkter
Grade vorgenommene Untersuchung der Muskeln das Fehlen hyp
trophischer Fasern ergeben hat, ein Kriterium fir die neurotiseh
oder nicht neurotische Natur der Atrophie erwachsen konnte, s0 w
nunmehr zan prifen, wie weit die Bedeutung  des Fehlens hypertre
phischier Fasern reicht, und ich halte es fir zweckmissig, dies m
einer Besprechung des ganzen Muskelbefundes bei Dystrophien
verbinden. Wenun ich aus vielen mir bekannten Fillen insbesonde
die von Berger®) und von Schultze?) gelieferten Muskelbefunde be
Psendohypertrophie herbeiziehe, so lasst sich als feststehend an
en, dass bei dieser Form von Dystrophie die Muskelfasern in
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Mehrzahl verschmilert, aber an nicht wenigen Stellen aueh hyper-
trophisch sind, dass sie ibre Querstreifung beinahe ausnahmslos
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 grossere ist, dass die normalen
Durchmesser dberwiegen, und die interstiticlle Bindegewebswucherung
gegeniiber der erst in spiteren Stadien zunchmenden Fettgewebsan-
hiufung privalit. Es sind dies allbekannte Thatsachen. Nur der
Fall Friedreich-8chultze®) (p. 13) lieferte einen fir Pseudohyper-
trophie ganz exceptionellen Muskelbefund (Fettanhdufung, Riesen-
zellen, Vacuolenbildung, hypertrophisehe Fasern und starke
Kernvermehrung)., In fhnlicher Weise haben Joffroy-Achard®)
in eivem zu Schultze’s Gruppe 111, zu rechnenden Falle von [Drys-
trophie bei einer 55jahrigen weiblichen Person an den Muskeln
Atrophie nebst Hypertrophie der Muoskelfasern, hier und da Va-
cuolenbildung, Fett- und Bindegewebsanhinfung zwischen den
Muskelfasern, aber keine Kernvermehrung gefunden, wihrend den
nicht zur Pseudohypertrophie gehtirenden Dystrophien im Allgemeiven
auch der von Berger und Schultze aufgenommene Muskelbefand
zukommt.  Aber mit steter Regelmissigkeit sehen wir bei diesen —
selbstverstindlich mit Intactsein des Riickenmarkes abgelanfenen —
Diystrophien Hy pertrophie cinzelner Muskelfazern nachgewiesen, —
Bei neurotisclien Muskelatrophien, speciell bei der Kinderlh-
mung, haben sechon W. Miiller und Leyden vereinzelte hypertro-
phische Fasern gefunden. In neuester Zeit nun haben Dejerine und
Huet"), dann Joffroy und Achard'), in ganz auffilliger Weise
aber Hitzig'Y) bei Poliomyelitis das Vorkommen hypertrophiseher
Fasern in den erkrankten Muskeln constatirt, Aber anderersoits hat
Eisenlohr'®) bei einem zwisehen der Erb’schen Jjuvenilen und der
Dejerine-Landouzy’schen Form stehenden Falle von Dystrophie
in der Muskulatur von Rumpf, Extremititen und Gesicht nicht eine
hypertrophische Faser entdecken kbnnen. Dadurch sehen wir
Schultze’s Ausspruch, dass das Fehlen hypertrophischer Fasern ein
Wwichtiges differential- diaguostisches Merkmal neurotischer Atrophien
sei, haltlos geworden und die Sache steht nunmehr s0, dass wir in
unseren beiden Fillen ehenso wenig das Fehlen, als das Vorhanden-
sein solcher Fasern als diagnostisches Hiilfsmittel fiir die eine oder
die andere der Hauptgruppen von Muskelatrophie verwerthen kinnten;
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dies natiirlich um so weniger, als uns jedesmal nur ein Musk
Untersuchung vorgelegen hat. :

Nun kinnte man sagen, dass die im ersten Fall gefunden
fache Atrophie des Muskels sich nicht in Einklang bringen
mit dem dazu gehiirigen Riickenmarksbefunde, da ja gemeini
mit der Zerstirang der Vordersiulen einhergehenden Krankhe
Riickenmarkes degenerative Atrophie der Muskeln auf dem
folgt. Aber auch dieser Behauptung wird der Boden entzogen
den von Heubner'®) gelieferten Nachweis, dass bei klinisch
gestellter Dystrophie neben dentlichem Schwunde der
hornzellen an den Muskeln die den primir myopa
Formen zukommenden Verinderungen angetroffen werd
nen. Ieh glaube, dass durch den Fall Henbner, dem sich sonae
unser erster Fall anschliesst, zunfiehst der Beweis erbracht ist,
oder das andere Mal ausnahmsweise eine mit Schwund der I
hornzellen einbergehende Riickenmarkserkrankung lediglich d
Dystrophien zukommende einfache Atrophie der Muskeln
sich zichen kann, Ich sage ausnahmsweise, denn in der
liberwiegenden Zahl von Beobachtungen fand sich in solehen
degenerative Atrophie der Muskeln vor. In diesem Sinne
dor Muskelbefund unseres Falles Pressler aufzefasst werde
degeneration und hyaline Degeneration des Muskels sind path
Verinderangen, welche bei Dystrophien niemals beobachtet
sind, und hier mit aller Berechtigung auf die neurotische
der Erkrankung schliessen lassen,

Bekaunntlich kommt es auch bei der spinalen progressi
kelatrophie nieht leicht zu einem so vollstindigen Untergang
Fasern eines Muskels, dass bei der elektrischen Priifung |
noch ein Theil der Fasern antworten wiirde. Die immer vo
Herabsetzung der Erregharkeit ist natirlich am so stirker an
je weiter die Entartung des Muskels gediehen ist. Dariiber,
bei mehr weniger ausgebreiteter primirer Degeneration der
schen Leitungen zu Entartungsreaction kommen kinne,
soviel ich glaube nur eine Ansicht. Dass es dazn kommen
warde von Niemandem behauptet. Striimpell!*) spricht sich
der spinalen progressiven Muskelatrophie dahin aus, dass partiel
im stark erkrankten Muskel vorkomme. Aehnlich finssern sich v, Z
sen®jund F. Raymond ®). Hiri% bezeichuet das Vorkommen !
geradezu als eine Ausnabme, Bei amyotrophischer Lateralskler
EaR in den stirker ergriffenen Muskeln ausnahmsweise be
Ich weise u, A nur aof die Félle von Vierordt') und von Ka

Zwei frihhinfantile hereditare Félle von progressiver Muskelatrophie unter ... - page 24 sur 44


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0994&p=24

Ywei frihinfantile hareditire Fille von progr. Muskelatrophie. 461

(Fall 24) bin. Nach Erb’s Vorgange hat man eine etwa vorkom-
mende EaR vielseitiz als den Ausdrack einer neurotisehen Erkran-
kung aufgefasst. Nachdem aber von sehr verlisslicher Seite, s0 von
Fr. Schultze®), dann von Landouzy und Dejerine') anch bei
anzweifelbaft primir myopathischen Processen partielle EaR — aller-
dings aunch nur bei weit vorgesehrittener Erkrankung — nachgewiesen
worden war, hat dieses friiher fir untriglieh gehaltene diagnostisehe
Hillfsmittel einigermassen an seinem Anschen eingebiisst.  Auf seine
und Anderer Beobachtungen gestitat, erklirte nun Fr. SBchultze®)
(S. 94), ,dass das Bestehen einer EaR an sich nicht mebr als durch-
_greifendes differential- diagnostisches Moment fir die verschiedenen
Formen des Muskelsechwundes angesehen werden kann, Indessen darf
pach wie vor der Kintritt einer completen oder partiellen EaR in
einem friithen Stadium der zunehmenden Muskelatrophie als ein
Zeichen einer primar neurotischen Atrophie aufgefasst werden®.

Wie verhilt es sich nun diesbeziiglich in unseren beiden Fillep?
Die Nachrichten, welche ich beziiglich der elektrischen Prifung des
ersten Falles erbalten habe, lauten ziemlich kurz, lassen aber auf
partielle EaR schliessen. Im Falle Pressler wurde nebst allgemein
sehr herabgesetzter Erregbarkeit complete EaR in dem gréssten Theile
der linken und partielle EaR in der rechten unteren Extremitit nach-
gewiesen. Die Mm. tibialis ant. und Extensor digit. comm. verhielten
sich gerade umgekehrt, indem sich lier gerade die rechte Seite als
stirker ergriffen zeigte. Hat demnach schon die Prifung der Motilitit
an den unteren Extremititen ergeben, dass die fir den fiichtigen
Ueberblick bestehende Symmetrie des Processes an beiden Kirper-
hil'ften in der That keine vollstindige sei, so hat die elektrische Prii-
fung die diesbeziiglichen Differenzen zwischen beiden Kirperhilften
noeh mebr geklirt. Mit Riicksicht anf den von Schultze gemachten
Ausspruch konnen wir aber gerade in unseren beiden Fillen oin so
ausgebreitetes Vorkommen von EaR, zumal in einem so friihen
Stadiam der Erkrankung als ein wichtiges Merkmal der primar
neurotischen Natur des Proeesses ansehen.

Muskelrigiditaten, wie sie als Ausdruck spastischer Erscheinungen
Vorkommen, fanden sich in beiden Fallen nirgends,  Dagegen waren
einzelne Muskeln im Zustande der Retraction. Da in den vorge-
rickten Stadien von Muskelatrophien aller Art solche Contracturen
vorzukommen pflegen, so liegt aunch in diesem Falle darin nichts
Auffallendes. Nur miclte ich bemerken, dass ich die Contractur des
M. ileopsoas, wie sie im zweiten Falle vorlag, im Sinne der Volk-
mann’schen Hypothese daraul zuriickfiihren miichte, dass das Kind,
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seitdem ihm das Geben und Stehen unméglich geworden i
meist in sitzender Btellung verweilt, daher die Reste di“ﬁ&
in eine dieser Gewohnheit entsprechende Retraetion geral
Dass die Equinovarusstellung beim ersten Kinde auf die gleie
these, ndmlich anf die Einwirkung der eigenen Schwere d
den Korpertheile, also auf das gewobnheitsmissige Hinabhi
Fiisse zoriickzufiihren sei, mochte ich hingegen nieht behany
dern ich wire eher geneigt, diese Verdnderong mit einem fi
Ergriffiensein der vom N, peroneus versorgten Muskelgrupp
sammenbang zn bringen, beziehungsweise auf das Uﬂh‘ergaﬂ
Antagonisten zu beziehen,

Von motorischen Reizerscheinungen haben wip
forme Bewegungen und fibrillire Zuckungen con
stere konnen ein Glied in der Symptomenreihe verschiedens
markserkrankungen bilden, zum engeren Bilde der Muskel;
sei es der neurotischen oder myopathischen, gehoren sie mie
michte dieselben in ihrer Bedeutung ganz den fibrilliren :
gleichstellen, welche ich an den Nacken- und Schultergiirtel-,
dentlich an den langen Riickenmuskeln beobachten konnte,
aber gewiss auch das Zittern der Finger zuriickzufiihren ist.
weder ein fibrillires Zucken, noch ein Wogen, wie es gewd
der progressiven spinalen Muskelatrophie zu finden ist,
michte es, da ganze Muskelleisten lebhaft zuckend hervo
dem Ausdrucke ,fasciculiive Zuckungen® bezeichnen. |
werden bei Bewegungen lebhafter, dauvern aber aunch in
fort. Erb®) will fibrillire Zuckungen bei der Dystrophia
piemals gesehen haben. Dagegen haben Friedreieh?®
merlin und Lichtheim in ihren bekannten Fillen, und in
Zeit Oppenheimer®™) bei Dystrophie fibrillire Zuckunge
aber letztersr Beobachter constatirt selbst, dass lebhafee
Zuekungen in seinem Falle nieht vorhanden waren, und
myopathischen Processen iberhaupt nicht zukommen, Mit
Nachdrucke hat Fr. Schultze die Bedeutung fibrillirer
fir die Bestimmung spinaler Muskelatrophien hervorgeh
kinnen daraus auch die Berechtigung schopfen, vermige
manenten Fortbestehens und der Lebhaftigkei
gen auf die neurotische Natur des Leidens schliessen zu
selbst habe bisher so lebhafte Zuckungen nur bei prim
tiven Erkrankungen der motorischen Bahn beobachtet, und
Erscheinung die gleiche Bedeutung bei, welche das friih
treten der Entartungsreaction besitzt.
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Es sind primir myopathische Atrophien beobachtet worden, welche
unter Mitbetheiligung der vom Facialis versorgten Muskeln verlie-
fen, Beim Typus Landounzy-Dejerine gehdren diese sogar zu den
guerst befallenen Muskeln. Auch Betheiligung der Masseteren
wurde nicht selten beobachtet, ich erinoere nur an die Falle Ber-
ger® und Eisenlohr') — im letzteren Falle unter gleichzeitiger
Betheiligung der tzesichtsmuskeln —, nicht minder aneh Theilnalhme
der Zungenmuskeln, und zwar meist mit Hypertrophie ihrer Fa-
sern. Dass es sich in derartigen Fillen nm melr als eine rein peri-
phere Erkrankung der betreffenden Muskeln gehandelt habe, ist mei-
nes Wissens nicht erwiesen. Auch ist mir kein Fall von Dystrophie
bekannt, wo die Muskelgebiete mehrerer motorischer Hirnnerven
gleichzeitig der Erkrankung verfallen wiren, obgleich a priori die
Miglichkeit einer solechen mehrfachen Betheiligung der erwihnten
Gebiete bei Dystrophien nicht gelengnet werden kionte, Nur in dem
von Schultze®) angefihrten frihinfantilen Falle von Big finden wir:
oSchwiche der Mundbewegungen, Abfliessen des Speichels, Ver-
schlucken; Gaumen- und Zungenlaute schwer anszusprechen® verzeich-
net. 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 Gangliensellen und vom Hirnbefunde findet sich nichts
erwihnt. Es ist daher, wie anch Schultze sagt, schwer, diesen
Fall iiberhaupt irgendwo und ganz besonders nnter den Dystrophien
ginzureihen. Somit glaube ich mich in keine kithnen Combinationen
#u versteigen, wenn ich das gleichzeitige Befallensein der Gesichts.,
Zungen- und Kaunmuskeln zgum Mindesten als etwas fiir eine Dystrophie
ganz aussergewdhnliches erklire. Hier sei es mir nun erlaubt, auf
den anatomischen Befund des Falles Bauer zurickzugreifen, Ich habe
ewar die villige Identitit unserer beiden Fille noch nicht als erwiesen
hingestellt, glaube mich aber dennoch auf der richtigen Fahrte zu
befinden, wenn ich auf den anatomischen Befand des Falles Bauer
hinweise. Wenn in diesem Falle eine ausgebreitete Degeneration der
motorischen Kerne des Riickenmarkes gefunden wurde, so ist es ja
nur ein Schritt weiter in dem natiiclichen 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 Hirnnsrven dieser Gedanke viel
niher, als die Annabme einer rein peripheren Erkrankung der be-
treffenden Muskeln, und dies umsomehr, als wir uns iz Anbetracht
der vorher besprochenen schweren nerviisen Erscheinungen ldngst
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nicht mehr auf dem Boden eines primir myopathischen Processes
wegen. Indem ich somit die angefibrten Stirungen fir unz
hafle Bulbirsymptome halte, muss ich mein Bedanern dar
aussprechen, dass im Falle Bauer, wo bulbire Storunngen klin
nicht constatirt worden sind, aber anamnestisehe Erwidhnung
den haben, die Medualla oblongata nicht einer genaueren Priifang
terzogen werden konnte. Im Falle Pressler konnten die in der J
mnese verzeichneten Schlingbeschwerden klinisch nicht als erwi
anerkannt werden. Hingegen wurden wurmformige Bewegungen
Zittern der Zunge, sowie Schwiche der Gesichts- und Kaumus
constatirt.

Im Anschlusse an die oben behandelten atrophischen Zusi
miichte ich die an den Ellbogen- und Fingergelenken vorgefund
Hyperextensionsfihigkeit hervorheben. Lloyd®®) und Opp
heimer®) haben &huliche Verinderungen an den Gelenken
Pseudohypertrophie beobachtet. Hiufiger und meist in htherem G
kommen Storungen der Gelenkapparate bei der acnten Poliom
zur Beobachtung, und ich wire nicht abgeneigt, die im Falle Pr
vorgefundene Anomalie ebenfalls auf einen Sehwund der trophis
Einrichtungen im Riickenmarke zuriickzufihren,

Die starke Entwickelung des Panniculus adiposus ko
wir nach keiner Richtung diagnostisch verwerthen, Es gehirt za
hiaufigsten Erscheipungen, dass bei einigermassen vorgeschri
Muskelatrophien an solchen Stellen der Gliedmassen, wo die
iiberhaupt eine Fettanlage hat, die letztere eine krankhafte Die
zupahme erfibrt. Am gewdbnlichsten finden wir bei der sp
Kinderlihmung, wenn eine Extremitit schon durch lingere Zeit
lihmt ist, das Fettpolster des betroffenen Gliedes auffallend verd
Es scheint Gberbaupt, als wiirde der kindliche Organismus zur
plasie von Fett bei vorbandenen Muskelatrophien besonders hin
gen. Ob es sich hier mm eine compensatorische Vermehrung
Fettes, oder um eine Ansammlung desselben in Folge der Unthé
keit handelt, lisst sich gegenwiirtiz noch nicht entscheiden.

Das Fehlen des Patellarreflexes, an sich mit einer Erkran-
kung der Riickenmarkskerne im Lendentheile vollkommen im
klange stehend, kann ebenso wenig zur Differentialdiagnose zwis
myopathischen und myelopathischen Muskelatrophien verwerthet
dén, weil ¢ine vorgeschrittene Erkrankung des zur betreffenden 8
gehorigen Muskels allein sehon geniigen konnte, das Fehlen di

~ Phiinomens zu erkliren,
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Sensibilititsstérungen sind in keinem der beiden Falle beob-
achtet worden. Es wurden weder spontane Schmerzempfindungen
geiussert, noch hat die sorgfiltigste Untersuchung die Stirnng irgend
piner Empfindungsqualitit nachgewiesen. Auch waren die Weichtheile
der Extremititen niemals gegen Druck empfindlich, Ebenso fehlten
Blasen- und Mastdarmstérungen.

Durch die vorstehenden Erdrterungen glaube ich einestheils den
Nachweis gefihrt zu haben, dass sich die Erkrankung anch in dem
Falle Pressler nur anf die motorische Sphire beschrinkt habe;
andererseits sind mit dieser Erkrankungsygualitit zusammenhingende
Erscheinungen in Betracht gezogen werden, von welchen jede fir sich
das eine oder das andere Mal bei Dystrophien — allerdings auch in
geringerem Grade — beobachtet worden sind, deren gleichzeitiges
Auftreten jedoch den Dystrophien nicht zukommt. Unter besonderer
Betonung dieser schweren nervisen Symptome glaube ich somit
auch den Fall Pressler seines primér myopathischen Charak-
ters vollstindig entkleidet zu haben, und es hat sich hieraus
die endgiltize Beantwortung der oben an den Kliniker gerichteten
Frage ergeben. Was onun aber niichst der richtigen Wirdigung dieser
reichhaltigen Symptomenreihe den Kliniker in der Annahme eines
neurotischen Processes am meisten bestirken muss, ist der rasche
Verlauf der Krankheit, Bel primér myopathischen Atrophien ist
beinale aunsnahmslos eine sehr langsame Entwickelung des Krank-
heitsbildes gesehen worden, und bekanntlich kinnen Decennoien 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 wvorgefiihrten klinischen und
anatomischen Thatsachen fibrt zu folgenden Betrachtungen: Beide
Kinder erkranken im 10. Lebensmonate ohne weitere begleitende
Erscheinungen mit Schwiche in den Beinen, welcher Atro-
phiec und Parese der Oberschenkel- und Becken —, spiiter
anch der Rickenmuskeln folgt. Jedesmal werden beide Korper-
bilften symmetriseh befallen. Der Atrophie und Parese geht eine
Zunahme des Panniculus adiposus parallel, zunichst an beiden Funss-

riicken, spiter besonders an den unteren Extremititen. Das in beiden
Archiv £ Paychistrie. XXI1, 2. Heft. al
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Fillen anamnestisch erwihnte ,Geschwollensein® der Gegend iibe
der Symphyse diirfte wohl auf das stirkere Hervortreten dieses
pertheiles in Folge des immer tieferen Einsinkens der Ingnina
zu beziehen sein. Der Process hat ferner in beiden Fillen e
dentlich progressiven Charakter und einen rasehen Verl
Atrophie und Parese schreiten von der Obersehenkelhiiftregion ne
auf- und abwirts vor. Beim Uebergreifen der Erkrankung auf
oberen Extremititen stellt sich Zittern der Hinde sin. Hat
lich die mikroskopische Untersuchung des Riickenmarkes im e
Falle ausgebreitete Degeneration der grauen Vordersiulen
Tage gefirdert, so stehen derselben im zweiten Falle unzweifell
Anzeichen ecines analogen Processes, als: fibrilldre Zucku
Entartungsreaction, degenerative Atrophie des untersue
Muskels und Bulbirsymptome gegeniiber. Der Patellarre
ist in beiden Fillen erloschen, es fehlen aunch spastische Ers
nungen. Ebenso fehlen Sensibilititsstérangen irgend welcher Avt soy
Blasen- und Mastdarmstirungen. Es kann somit iiber die Ident
beider Processe nicht der leiseste Zweifel bestehen, i
Nachdem die npeurctische Natur beider Falle einmal feststal
ergiebt sich naturgemiss die Frage, welcher der bekannten K
heitsformen dieselben einzureihen sein werden. Hevor ich auf d
Hauptfrage eingehe, michte ich noch einigen etwa zu erwarte
Einwiirfen begegnen. ;
Der im Falle Bauer gleichzeitig vorhandene Hydrocepha
kann nicht als Ursache der Muskelerkrankung angesehen we
Hydrocephalus gelit klinisch mit spastischen Erscheinungen e
fiihrt aber niemals zu Muskelatrophie und zu Lahmungen. Auch
dem Wege einer secundiren Erkrankung der motorischen Bahn
Rilekenmarkes lisst sich ecin solcher Causalnexus nicht annehmen
selbst bei hihergradigen Hydrocephalen hichstens secundire D
neration der Pyramidenseitenstranghahn des Riickenmarkes, nien
aber Atrophie der grauen Vordersiulen beobachtet wurde.
Bei einer so frithinfantilen Muskelatrophie Lkénnte man
zur Aunahme einer Aplasie des Rilckenmarkes (der Vorderhorn
len) geneigt sein, doch anch hier fehlt jede Basis zu siner so
Supposition. Wir kennen némlich ausser der von Drummond
Bramwell bei Fiillen von Psendohypertrophie gefundenen Spaltbi
im Riickenmarke, welche die trophischen Riickenmarkscentra eig
lich gar nicht alterivte, und daher mit der Muskelatrophie nic
Zusammenhang gebracht werden kounte, in Bezug auf conge
Defeete nur Bildungsanomalien der granen Substanz bei gleichzeit
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congenitaler Yerkiimmerang einer Extremitit. In diesem Falle ist es
pach Samuel’s®) Auffassung zar nicht erwiesen, dass die Vernde-
rungen am Riickenmarke Ursache und nicht Folge der peripheren
Anomalie gewesen seien. Auch die grosse Ausbreitung der Veriinde-
rungen im Rickenmarke nnd der progressive Verlanf unserer Erkran-
kungen weisen obige Annahme zuriick, am meisten jedoch die ana-
muestisch festgestellte Thatsache, dass beide Kinder bis zu ihrem
10, Lehensmonate im Geunusse ihrer vollen Motilitdt gestanden sind,
soweit sie solchen Kindern dberhaupt zukommt.

Nun méchte ich noch dem nicht unwichtizgen Einwuorfe begegnen,
dass es sich in beiden Féllen um eine periphere Neuritis gehandelt
haben kinne, Es wire in dieser Richtung allenfalls an eine ascen-
dirende multiple Neuritis zn denken, eine Krankheitsform, welehe
dem kindlichen Organismus im Allgemeinen nicht zukommt, abgeschen
davon, dass kanm zwei Kinder derselben Familie im zartesten Alter
ein noch nie gesehenes Znsammentreffen von Neuritiden bieten dirf-
ten. Ieh glanbe aber dissem Einwande — ganz abgesehen von dem
positiven Riickenmarksbefunde im Falle Bauver — mit dem Hinweise
auf das ginzliche Feblen von Schmerzen und anderen Sensibilitits-
storungen, das Vorhandensein von Bulbirerscheinungen und das sym-
metrische Auftreten und planmissize Vorschreiten der Atrophie iiber
grosse Nerven-Muskelbezirke am kriftigsten zu begegnen.

Indem ich dies abgethan zun haben glanbe, wende ich meine Aunf-
merksamkeit den primiren Erkrankungen der motorischen
Bahn des Ritlckenmarkes zu. Tch halte es vor Allem fiir wichtig,
dort vorkommende entziindliche Processe in's Auge zu fassen, da ich
fir eine miglichst strenge Trennung der rein degenerativen von den
entziindlich - degenerativen Krankheitsformen eintreten mochte. Ieh
kann beziglich unserer Fille selbstverstindlich weder die Myelitis
transversa, noch die Poliomyelitis acuta in Betracht ziehen. Eine
Absonderung dieser Fille von der Paralysie générale spinale
antérienre subaigué Duchenne's, welehe Erb®™) als Polio-
myelitis anterior ehronica bezeichnet hat, evseheint 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 anatomisehen Standpunkte sollte man hier constant die Spuren
entziindlicher Verdnderungen an den Gefissen und an den Ganglien-
zellen des Vorderhornes (Vaenolenbildung, Colloidentartung, Verkal-
knng) erwarten, und wiire auf das Fehlen soleher Verinderongen in
unserem ersten Falle leieht hinzoweisen. Indem ich jedoeh den von

30*
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Oppenheim®) bei einer 52jahrigen Fran mit Poliomyelitis chrop
aufgenommenen Riickenmarksbefund im Ange habe, sehe ich
gendthigt, noch weiter in die Sache einzngeben, Oppenheim
in dem erwibnten Falle Erkrankung der grauen Vorderhornsiul
und der vorderen Wurzeln in allen Héhen des Rickenm
kes. Die Ganglienzellen waren formlich ,ausgerottet”, besonders |
der Hals- und Lendenanschwellung. Die Markfasern des Vorderho
netzes spirlich vorhanden. In der Halsanschwellung verkripp
Ganglienzellen, Keine starke Vascularisation oder anff
lende Verinderung an den Gefissen der grauen Subst
Auch bier also Degeneration der Vordersdulen in ihrer ganzen
dehnung mit dem Charakter des einfachen Schwundes und Man
entziindlicher Verinderungen an den Gefissen und Gaunglienze
Ist es miv aufl diese Weise unmiglich geworden, beide Krankhe
formen anatomisch von einander zu sondern, so will ich versuch
ob mir dies beziiglich des klinischen Verhaltens gelingt, obgleich
rade hier Ueberginge von den rein degenerativen Formen znr
nischen Poliomyelitis fir moglich gehalten werden missten. Nun |
awar Seeligmiiller das Auftreten der acuten Poliomyelitis bei
dern derselben Familie beobachtet, allein Schultze®) bezeichnet
solches Vorkommen als hiichst selten, und in noch verstirkterem ]
iibertrigt sich diese Behauptung anf die chronische, wie vorher beme
wurde, bei Kindern nur zweimal beobachtete Form. Ist also schon ¢
familiire Auftreten unserer Fille mit jener Krankheit nicht in Uebe:
stimmung zu bringen, so habe ich weiter zu bemerken, dass in dem F
Uppenheim zuerst der rechte Arm, dann das linke Bein, dann ¢
linke Arm und endlich das rechte Bein erkrankt war. Es fehlt
initial das symmetrische Auftreten des Processes. Ferner war,
es ja bei Poliomyelitis stets der Fall ist, jedes Glied zuerst voll
dig oder nahezu vollstindig gelihmt, dann erst folgte die At
phie desselben. In den vorliegenden Krankheitsgeschichten
wir hingegen die Parese der Atrophie parallel gehen gesehen.
lich war bei der Poliomyelitis chronica im weiteren Krankhe
laufe allerdings auch ein Ausgleich in dem Ergriffensein beider I
perhilften eingetreten, indem allmalig auch die im Beginne yer:
ten Muskeln in die Lahmung und Atrophie einbezogen wurden,
dass bei der Autopsie nur das Zwerchfell intact befunden w
aber cinen progressiven Charakter von der gleichen Art,
in unseren beiden Fillen, wo wir das Vorschreiten der Atrophie
einem bilateral befallenen Muskelcomplexe nach oben und unten be
haben, feblte in dem Falle Oppenheim ginzlich, Und sollte
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:n unseren Fillen einmal ein ausnahmsweise progressives Vorschreiten
der Poliomyelitis supponirt werden, so wirde doch kaum in beiden
Fallen eine gleichartige Ausbildung der Afrophie zn Stande gekom-
men sein. Zum Uebermasse, mtehte ich sagen, verweise ich noch
anf das Vorkommen von Bulbiirerscheinungen im Falle Pressler und
quf 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 schiin zn Tage trat. Ich
wiirde mich also in vollstindiger Verlegenheit befinden, wenn ich
vorliegenden Falles die Diagnose einer chronischen Poliomyelitis accep-
tiren milsste.

Ebenso braucht nach meinem Dafiirhalten nicht erst nmstindlich
nachgewiesen zu werden, dass unsere Fille mit Syringomyelie nichts
gemein haben.

Es ist nun evident, dass wir uns bei unseren weiteren Erwignn-
gen auf jene Formen von myelopathischen Muskelatrophien zu be-
schriinken haben werden, welchen ein unzweifelhaft progressiver
Charakter zukommt. Es sind dies die auf mehr weniger ausgebrei-
teter primirer Degeneration der motorischen Leitungen berubenden
Processe, nimlich die progressive spinale Muskelatrophie und
die amyotrophische Lateralsklerose. Der ersteren dieser bei-
den Formen wird von Charcot®) die Miglichkeit eines hereditiren Anf-
tretens beigelegt. Wenn ich diese Krankheitsform hier dennoch aus-
schliessen zu kinnen glanbe, so geschieht dies nicht gerade, weil sie bei
Kindern noch gar nicht becbachtet worden ist, anch 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 anszeichnen. All-
gemein und mit Recht wird der progressiven Muskelatrophie eine auf
die Vorderhornmuskelstrecke beschriinkte Degeneration der motori-
schen Bahn zu Grunde gelegt, und insofern kinnten 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 gefurden haben. Wiewohl 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)
sWeisse Substanz nicht ganz frei. Schwale Zone von Randsklerose
an den Vorderseitenstringen und 8klerose an den Vorderstranggrund-
h:'ind“—"ﬂ". und im Falle von Kahler (ebenda) ,weisse Substanz intact
bis auf Randsklerose der VS, bis zum 4. Cervicalnervenpaare hinab,
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470 Dr, G, Werdnig,

Dieser Umstand lisst es mir bedenklich erscheinen, schon
des anatomisehen Befundes hin die in Rede stehende Krankhi
auszuschliessen, da wir ja im Falle Bauer die SE]tenSt[‘ﬁngg
nnd Lendenmarke, allerdings an wechselnder Stelle und nn
denmarke in erheblichem Grade erkrankt gefunden haben,
das klinische Verhalten unserer Fille betrifft, so ist sch
ginn der Atru-phie an den unteren Extremititen und das W
ten iiber die Rickenmuskulatur nach anfwirts etwas, wa
gressiven spinalen Muskelatrophie gar nicht zukommt, Mei
eine oder die andere obere Hxtremitit an der Peripherie,
hidufig an ihrem Schultergiirtelgebicte ergriffen, oder das Bild
sofort mit Bulbfirsympfomen. Man kinnte nun allerdings
weiechung fiir nicht genug bedentongsvell erkliren, und
weisen, dass sich unsere Fille mit jener Krankheit in
mung befinden hinsichtlich des ansschliesslichen Befal
motorischen Bahn bei unzweifelhaft progressivem Verla
handenseins von fibrilliren Zuckungen, EaR und Bulbar
sowie des Mangels spastischer Brscheinungen.

Allein Jedermann wird zogeben, dass damit das B:I‘Qi
gressiven spinalen Muskelatrophie noch nicht erschapft ist.
Nenropathologen, voran von Charcot wird das ,Indivi
beim Vorschreiten der erwihnten Krankheit betont. Es ist
lige Vorschreiten der Atrophie fiber einen grossen Theil
latur, und zwar mit besonderer Auswahl einzelner |
Dieses wichtige Postulat, das Vordringen von Muskel z
den wir in unseren beiden Fillen nicht erfillt. Hier h
vielmehr um eine Massenerkrankungz von Muskeln in der -
genannten Oberschenkel- Rumpfgegend, wogegen das Vors
Processes ohne jegliche besondere Auswahl und scharfe G
findet, Die progressive Muskelatrophie ist im Allgemei
sam verlaufende Krankheit. Das nach Kahler bei raszeh »
Fillen — und Niemand wird lengnen, dass unsere Fille
zu rechnen wiren — nahezu nie fehlende Auftreten w
‘gen, welche von der Atrophie unahh&ngig sind, feblt b
ginzlich,

Ich babe oben Charcot's Anmuht iiber das hered
der progressiven spinalen Muoskelatrophie kurz erwihnt |
dazu noch etwas nachzutragen. In neuester Zeit warden
von F. Schultze®) beschriebenen Fille mit Beginn der
den kleinen Fussmuskeln und aseendirendem Vorsehrei
lich veurotisehen Erscheinungen von Hoffmann®) wied:

. - page 34 sur 44


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0994&p=34

Zwei [rithinfantile hereditiire Fiille von progr. Muskelatrophie. 471

mit Wahrscheinlichkeit als eine hereditir auftretende sogenannte
pPeroncalform der spinalen Muskelatrophie hingestellt, welcher An-
schaunng auch Sachs®) und F, Raymond ™) beigetreten sind, wih-
rend andere Neurologen sich dagegen noch ablehnend verhalten.
Nicht zu iibersehen ist ferner, dass Bernhardt®) iiber ,eine here-
ditire Form der progressiven spinalen, mit Bulbdrparalyse compli-
cirten Muskelatrophie® berichtet. Da jedoch in keinem dieser Fille
Sectionsbefunde vorliegen, so wird man gut thun, sich diesheziiglich
poch zuwartend zu verhalten und die Hereditit wie bisher nur den
primiir myopathischen Muskelatrophien zu vindiciren.

Es sprechen also gewichtige Griinde, nimlich das infantile, here-
ditire Auftreten des Leidens, der Beginn an den Oberschenkelmuskeln,
das Fehlen des Individoalisirens und der bei rasehem Verlaufe immer
vorhandenen Lahmungen dafiir, dass eine progressive spinale Muskel-
atrophie in unseren Fillen nicht vorliege.

Am interessantesten gestaltet sich die Differenzirung unserer Fille
von der amyotrophischen Lateralsklerose. Bekanntlich wird
diese Krankheitsform anf eine combinirte Degeneration der grauen
Vorderséiulen mit Hinschluss der motorischen Kerne der Oblongata
nnd der Seitenstringe des Riickenmarkes suriickgefihrt, und Ko-
schewnikoff™) hat die Degeneration der letzteren dureh die Pyra-
miden, die Longitudinalbiindel des Pons und weiter dureh den Hirn-
schenkelfuss und die innere Capsel bis zn 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 besehriinken. Nebst-
Schwund der Markfasern und Ganglienzellen der Vorderhirner finden
wir in den 24 von Kahler') angefiihrten Fallen mehr weniger hoeh-
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 nm eine Sklerose in der Umgebung der Vorderhdrner,
Wenn ich nun schon auf den Umstand, dass ich in ubsersm ersten
Falle nebst geringfigiger Degeneration der PyS. ecine mehr einer
Randsklerose ahulich sehende Verdichtung des interstitiellen Gewebes
der Vorderseitenstringe vorgefunden habe, keinen besonderen Werth
lege, &o ergiebt sich doch ein wesentlicher Unterschiad dadureh, dass
88 sich bei der amyotrophischen Lateralsklerose um eine System-
“‘kl‘ﬁﬂkung, also um eine, wenn aunch nicht das Rieckenmark in
Selner ganzen Lange befallende, so doch bis zn einer gewissen Grenze
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continuirliehe Schiidigung der Py%. ebenso wie der Vorde
handelt. In unserem Falle Bauer fanden wir die Py8. in
grossem Theile des Dorsalmarkes intact, und auch im Halstheile
‘die Verinderungen in sehr geringem Grade und an wechselnden
len vorhanden. Eine constante und unverkennbare Sklerose fand
nur im Lendenmarke vor. Der Annahme, dass bei lingerer D
der Krankheit miglicherweise auch der noch intact gebliebene
der PyS. der Sklerose hitte verfallen kinnen, muss ich entgeger
ten, dass die Lateralsklerose ohnedies eine rasch verlaufende Kr
heit ist, und dass in 17 von Kahler vorgefihrten Fillen bei e
Krankheitsdaver zwischen 8 und 36 Monaten die Erkrankung de
schon eine continuirliche war. Nicht so prignant gestaltet si
Anscheine pach die Sonderung unserer Fille von dem klin
Bilde der Lateralsklerose. Wir wollen zuniichst die typise
Formen derselben in Betracht ziehen. Hier finden wir zume
Beginne Schwiche eines Armes, welcher Atrophie, gewithnlich
kleinen Handmuskeln, der Vorderarmstrecker, des Triceps und D
muskels folgt. Zu der Muskelatrophie mit erhihten Sehnen
an den oberen gesellt sich spastische Parese an den unteren
mititen, und endlich treten Bulbdrsymptome hinzu. Ziehen wir
diese typischen Formen, welehen nach der berrschenden Amn:
vermdge der deutlich spastisehen Erscheinungen eine &
vorwiegende Seitenstrangdegeneration zu Grunde liegt, in Betra
ist von einer Vereinigung derselben mit unseren Fillen, wo nie
spastische Symptome bestanden haben, keine Rede. Es ldsst
jedoch nicht verhehlen, dass jene 11 von Kahler aofgezihlten ¥
“in welchen keine spastischen Evscheinungen vorhanden w
gerade klinisch den von mir vorgefihrten Fillen etwas ndher
Es ist dies eben jene Kategorie von Fillen der Lateralsklero
welehen die unbedeutende Degenervation der Seitenstringe gegen
dem hochgradigen Schwunde der Vorderhornelemente ganz in
Hintergrund tritt, ein Verhalten, das mit der oben nachdriick!
betonten Reserve, also in einem beschrinkten Sinne auch in u
ersten Falle zutraf. In dieser Reihe von Fillen nun kommt es
malz zor Aushildung von spastischen Erscheinungen, sondern es
die Parese und Muskelatrophie in den VYordergrund. Wir di
ferner nicht verschweigen, dass aueh hier der Process hiufig
Schwiiche in den Beinen beginnt, dass fibrillire Zuckungen und
wenigstens in einigen Muskelgebieten beobachtet worden sind.

mit glaube ich zu jenem Punkte gelangt zu sein, zu dem ich
gemiiss gelangen musste, Liegt einmal eine mehr weniger a
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preitete primére Degeneration der motorischen Leitungen vor, dann
kann es sich nur mehr um den klinischen Ausdruck der infensiveren
sier schwicheren Sehidigung des einen oder des anderen der phy-
siologisch differenten Theile der- motorischen Bahn handeln. 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 kinnen
wir sagen, dass ein wesentlicher Unterschied gegeniiber anatomisch
shulich zur Ausbildung gelangten Processen nicht bestehen kann, dass
somit bei vorherrschender Schidigung der Vordersiulen die Parese und
Atrophie in den Vordergrund treten konnten, dagegen das Auftreten
spastischer Bymptome unterbleiben musste.

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

Nun waren es aber gerade diese Merkmale, welche uns urspriing-
lich auf die Vermuthung gefilhrt haben, dass wir es mit einer Dys-
trophie zu thun haben, und es erscheint picht bloss sachlich richtiz,
wenn wir diesen Gedanken, welchen wir ja anldsslich unseres Rund-
ganges dureh die verschiedemen verwandten Krankheitsprocesse nicht
giinzlich fallen gelassen haben, hier wieder aufnehmen, sondern die
letztangefihrten nur den Dystrophien zukommenden Merkmale zwingen
uns geradezu, uns fiir das Vorhandensein einer Form von Dystrophie,
wic wir sagten, des Typus Leyden-Moebius zu entscheiden.

Wir gelangen hiermit zu dem Schlusse, dass wir es in unseren
beiden Fallen mit einer frihinfantilen, familiiren Muskel-
atrophie zu thun haben, welche in ihrer urspriinglichen
Anlage und ihrer progressiven Ausbildung nur den bisher
bei Dystrophien beobachteten Eigenthiimlichkeiten ent-
spricht, im weiteren raschen Verlanfe sich aber mit den
deutlichsten Anzeichen einer neurotischen Erkrankung
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ausstattet, und unzweifelhaft auf eine primare Degen
tion der motorischen Bahn des Riickenmarkes zurg
filhren ist, i
Lasst sich das klinische Bild einer Dystrophie mit dem Nachwei
eier ihr zu Grunde liegenden Rickenmarkserkrankung in Einkls
bringen? Der Widerspruch, welcher geméss dem bisherigen
der Wissenschaft in dieser Frage liegt, ist kein so greller mehr,
dem cinige wenige Fille von Dystrophien bekannt geworden sind, i
deren neurotische Nator kein Zweifel bestehen konnte, To: t

Satin | =] e i 7
E LB |8, o ? (o
= =5 = .2 B o & _ﬁ B
Fall van | & 8% |EEE| Foankbeiterlauf, | 2 =3 |&-
S| % eRs 55| ~2 =
= = = 2 = .

|
Heubner | micht | vom 3. | Ley- (Beginn mit Bein-, dana| nicht | Pannicu-
nach- | bis zum | den- | Riickenschwiche. Zu:| vor- [lus adipo-

weis- | 2L Le. | Moe- | nebmende Afrophie u. han- | sus stark | zm
bar | bens- | bius? | Parese der Strecker, den entwickelt,|felh
jahee wemigar der Benger im An 4, Mus-| Fy
Eniegelenk, des Ileo- keln keine| tic
2 psoas, derlang. Riicken- Volumen- |
muskeln. Atrophie des zunahme
Pectoralis, Deltamus- durch ki
keln und der Rhomboi- Paendg- {
dei, . Cocall. sup. und hypertro-|
infr. spinatos und Ser- phie -

ratus erhalten, ZFittern
der Finger, Biceps, Tri-
ceps, dann Beuger und
Strecker der Hand be- y

sonders links ergriffen. 4

Hyperextensionsfahig-

keit der Ellbogen- und )
Fingergelenke, Zulotat i
Quadriceps total atro- uf
phisch.  Vorderarme . i !
Waden leidlieh erhal- e

Aen. Im letzten Lebens-
ishre Bifzen miiglich,
Stehen unmiglich. Tod
an Tohércalose, it

Freisz | micht | vom 15, | Psen- |fehschwiche, zugleich| nicht [An Gesﬂ.qal{fn
nach- | bis zum | doby- | Schwiiche in den oberen| or- |u. unteren
weis- | 23. Le- | per- | Extramititen. Sehenkel| wihnt| Exteami- |

bar | bens- |wrophic| kénnen dem Bauche tdten |
jahre. kanm geniihert werden. Pseudo-
Wirbelsiinle im Lenden- hypertros |
theile nach vorne pge. phis
kriimmt.  Schul %ﬂ_ !

telmuskeln und Ober-
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4 Rﬁckenmarkﬂbe_lnnda bei Pseudohypertrophie machten vach Ber-
ger’s?) Angabe Clarke ond Gowers, Kesteven und Gétz. Diese
 Wahenehmungen komnten aber die bisherigen Annahmen der Wissen-
 chaft vicht ersehiittern. In der peuesten Zeit nun haben Henbner'™)
gud Preisz?) den Nachweis geliefert, dass Riickenmarkserkrankungen
cehwerster Art unter dem Bilde der Dystrophie verlanfen konnen, und
paben damit die kanm gur Rube gebrachte Githrang in der Frage
iber die progressiven Muskelatrophien wieder in Gang gebracht. Auf
der untenstehenden Tabelle finden sich unsere beiden Falle den vor-

g & i Anatomissher Befund
=5, | 28 'E% itk
g I'RR| e . periph. Rl
Eb% =) # = r:ﬁ_' Rickenmark. Nibsail Muske!n.
| zittern 4. | erlo- | por- |Weisse Substanz u. hin-| Ineinigen | Muskeln in verschiedencn
Finger, |schen, | mal, | fere Wurzeln intack Nerven- | Stufender Verdnderong,
sittrige Lendenmarlk: nehen| stimmen | Einige erbalten. Delta,
Zuckuns sinzeluen  evhaltenen|(Medianas) Sasro-lumbalis w {oa-
‘anjgen am Hi- Zellen viels Liicken an-| etwas driceps in reines Fett-
L. | seps, Tri- statt Vorderhornzellen,| Schwand | gewebe verwandelt, Mi-
d- | ceps umd i mittl u. oberen Lom-jd. Nerven-| krosk an besseren M,
k. | Deltanus- balmark Zellsshwond| faseen. | Querstr. erbalten, ein-
x| kel, mit absolut. Umspinnendes| Afrophie | zelne hypertrophische
kleinen Nelg erhalten. Gofiss-|d. Muskel-[ Fasern. Beischiechlerer
Bewe- gpalten in allen Lagen| Nerven- | Beschaffenbeit Uehar-
gungs- arweitert. VordersWar-| dstehen | wiegen der hypertroph.
affecten zeln stark  degenerirt Fasern, danehen Fasern
Unter. Dorsalmark: von minimalem Dm.
Sehwund der Ganglien- Verlust der Querstrei-
. sellen. Degemeration d. fung, rohrenfirm. Va-
> vord. Wurzeln. Clarke’s euolisirung, starke Kern-
Biulen gut erhalten, vormehrung,  Infersfi-
Mittleres und obe- tielles kernreiches Bin-
res Dorsalmark weit degewebe liber Fett prii-
besger erhalten. Hals- valirend. B&isuhlaagte-
anschwellong: ster Erhaltung Riesenzel-
Liicken sehr zahlreich. len, die wenigen inmitlan
Vorders Wurzeln dege- von Fett gelegenen Mus-
nerirt. Oberes Halsmark kelfaserroste  schollig
atwas besser beschaffen. degenerirt.  Nirgends
Heing Spuren entziindl. fettige Degeneration.
it Verinderungen, -
nicht vor- | pight | nor- |Atrophie  der  Vordor-|degenerirt.[Neben sinfacher Atrophia
handen | er. | mal | hornzellen in der gan- degenerative Atrophis,
- | wihnot zen Lange des Ricken- dhnlich der wachsarti-
marka. Blutextravasatel gen, aber ohne scholli-
in der granen u, weissen gen Teefall. Verlost d.
Substanz des mittleren Querstreifung o, hoch-
Dorsalmarkes, stallen- gradige  Kernvermeh-
waise bis gurFerstorung rung.  Ampullenartige
des  rechten Vorder- Erweiterung der atroph.
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armbeuger hochgradig
alrophisch.  Zehenbe-
wegungen beschrinkt
Pes equinovarus. Tod 1
an Pneumonie.

[ Fall | fami- | vom 10.| Ley- (Sohwiichs der Beine, Yu-| nicht | Nur Ver-

Baner | lids| | Lebens- | den- | nahme des Panmiculus| vor- mehrung |
manate | Moe- | adiposns, Atrophie und han- | des Pann,|
bis zum | bius. | Parese des Quadriceps, den adiposns |
vollend, Tleapscas und der lang. i
3. Lebens- Riickenmuskeln, Zittern il
jahre, so- der Hinde, spiiter Atro- e

: mit stwas phie und Parese der- !
= iiber zwei selben,  Hydrocephalus
e Jahre. chron, int. Sehliesslich
= beinahe vollstindige Pa- it
= ralyse aller Extremiii-
2 ten mit Hetractionen u,
u:J Fes equinovarus, Tod ¥
z an Pneomonie.
e ‘ (!
=
| Fall | dto. |vom 10. | dto. |Schwiche dar Beine, Zu-| dto. dto,
o | Press- Lebens- nabme des Panniculus
1: ler monats adiposus, der Atrophie
= A0; gegren- und Parese, Zittern der
wiirtige Hinde wie vorher, hogh-
Draner d. gradige Atrophie und
Erank- Parese des Quadriseps,
higit drei lleopsoas und der lang.
Jahre, Rickenmuskeln., Mis-
sige Atrophie und Pa-
rese der meisten Schul-
terglirtel- und Armmups-

keln.  Unterschenlel-
masskeln 2. Theil er
griffen. .
genannten von Heubner und Prejsz angereiht. Es jst ali.i’:a

ersten Blick ersichtlich, dass eine auffallende Uebereinstimm: ng
serer Beobachtungen mit dem Falle von Heubner besteht. h
[rithinfantile Beginn, der gleiche Ausgangspunkt der Krankheit,
zuletet hochgradige Atrophie der Mm. quadriceps, ileopsoas und Ex
tor trunci, ferner das Zittern der Finger und die mit Beweg

effecten verbundenen fibrilliren Zuckungen sprechen deutlich in
sem Sinne, Desgleichen die Atrophie an den Schuoltergiirtel- o
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@ . R S Anatomischer Befund
."EE a %ﬂ 'Eg ioh
TE @ LB kenmark, L
£3 F.E“E & Riicken N Muskeln.
stranges. Einige Arter. Fasern und gewucherte
| mit stark verdickter In- mehrlernige Muskellir-
tima. Weisse Substanz perchen,  Hier und da
hat kleine Liicken. Vor- Martinis serfse u, réh-
dere Wuorzeln degone-| renfirmige Atrophie o.
rirt, wahre Hypertrophie d.
Muskelfasern.
gittern d. | erlo- | nor- |Degeneration der PyS.im| nicht un- [Einfache Atrophie ohne
Hinde |[sehen,| mal. | Lendenmark, in  sehr| tersucht. | bedentende Kernvermeh-
geringem Grade in der rung. Fett- o Binde-
Halsanschwellung, dort gewebe abwechselnd yer-
mit schwacher Randde- mehet (nur M. gastro-
generation. Lilcken an enemius untersusht).
Stelle der Vorderhorn-
#ellen im ganz Rilcken-
mark, besonders in den
Anschwellungen, Fa-
sernetz meist erhalten, I
Spionepzellen.  Gefiss-
spalten erweitert. Rand-
zone in den Anschwel-
lungen verbreitert. De-
generation der vorderen
; Wurzeln,
Zittern d. | dto. | nor- ' - — In vivo exeidirtes Mos-
Hande mal. kolstiick ans dem M.
faseiculire quadrieeps:  vorherr-
Zuekun- sehend einfache Atro-
gen am phie, z2um Theile auch
Deltam. wachsartige und Fott-
Nacken-, degeneration, Kernver-
Riicken- meheang, endlich Fatt-
muskeln anbiinfung zwischen den
u. ﬁurazsul.- Muskelfasern.

Oberarmmuskeln mit Verschontbleiben des M, serratus anticus major,
das verhiltnissmissig bessere Erhaltenbleiben der Wadenmuskeln, die
HE‘Ferextensinnsfﬁhigkeit der Finger- und Ellbogengelenke, das Fehlen
¥on wahrer Hypertrophie und von Psendohypertrophie.  Alles dies

ebereinstimmungen von nicht geringer Bedentung

s den Befund am Riickenmarke betrifft, so finden wir awar in
at.;nk:“rjs Falle die weisse Substanz intact, aber den gleichen voll-
ndigen Ausfall von Ganglienzellen in den Vordersiulen, wie im
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Falle Bauer; jedesmal treffen wir die intensivsten Verindern
Lendenmarke, dann auch im unteren Dorsalmarke, einen Nachl
mittleren und oberen Dorsalmarke, und abermals starke Verin
gen in der Halsanschwelling. Anatomisch ergiebt sich al
nahezu vollstindige Uebereinstimmung, kliniseh eine frappante
lichkeit der verglichenen Fille. Eine Abweichung besteht nur
dass in Heubner’s Falle die Hereditit nicht nachzuweisen
Verlanf ein langsamer, also mehr den Dystrophien entsprech
war, Demgemiiss gab es dort auch keine so ausgesprochenen
visen Erscheinungen, wie in dem vorliegenden zweiten Falle. |
hin sind die hier vorbandenen Bulbirsymptome und die na
sene HaR nur eine graduelle Steigerung des anatomiseh gle
Processes. }

Wire Heubper’s Fall nicht vorausgegangen, so kinnten ul
beiden Fille auf vollste Originalitit Anspruch machen. Wir
aber dennoch behaupten, dass die letzteren sich vom Falle E
ner's dentlich ablieben. Das Merkwiirdige liegt eben darin, d
nachgewiesener degenerativer Atrophie der Vordersiuolen (im
Bauer), beziehungsweise bei deutlichen Anzeichen einer identis
Riickenmarkserkrankung (schwere nerviise Symptome, rascher Ve
im Falle Pressler) das klinische Bild nicht jenes der uns bishe
kannten Formen ven primir degenerativen Erkrankungen der
schen Bahn des Riickenmarkes, sondern in den Grundziigen (He
infantiles Auftreten, initiale Localisation, Massenerkrankung der
keln im progressiven Verlaufe) der Dystrophie entspricht, E
demnach die scharfe klinisehe Mittelstellung, welche
Fille zwischen den progressiven spinalen Muskelatrophien und
Dystrophie einnehmen, wodurch ihre Originalitit theilweise d
gewalirt ist und dies der Grund, weshalb ich mich zu ihrer Verd
lichung veranlasst gefiihlt habe,

leh habe vorhin gesagt, dass der Widerspruch zwischen
Yorkommen einer Dystrophie und der ihr zn Grunde liegenden
nerativen Erkrankung der Vordersiulen gegenwirtiz nicht mehr
so greller sei, wie ehedem, Damit wollte ich daranf hinweisen,
‘auf Grund der gemachten Erfahrungen von berufener Seite die ¥
muthung ausgesprochen worden sei, dass wahrscheinlich eine g
Anzahl der bisher als primire Muskelerkrankungen angesehenen
gressiven Atrophien anf Stdorungen des trophischen Apparates
Riickenmarke zuriickzufilhven sein werde, wenn einmal unsere K
nisse und Hilfsmittel zar Bestimmung dieser Stirungen ansre
werden, In der That musste lingst das regelmissig symmetrise
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Befallenwerden der Muskelgruppen bei Dystrophien auffallend erschej-
pen. Der Versueh, der meines Wissens gemacht wurde, diese Eigen-
thitmlichkeit auf die ungleichzeitige embryonale Ausbildung verschie-
dener Muskelgruppen, also auf das genetische Moment zuriickzufiihren,
hat wenig befriedigt, und es liegt meiner Ansicht nach viel ndher,
die Ursache fiir das gleichmissige Erkranken beider Kérperhilften in
wirklich pathologischen Vorgiingen im Centralorgane zu suchen. Ieh
pnterlasse es aber, mich diesfalls in Vermuthungen zu ergehen, weil
ieli sie dermalen fiir villiz werthlos halte.
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Erklérung der Abbildungen (Taf. X.).

Fig. 1. Querschnitt sous der Hihe des 7. ijarriun]narmnpams. 81
Vergrisserung. — P.=Pia; R. — Rindenschichts. V.= Vordere Wu
G = wabenartiges Aussehen des Vorderhornes. ' ¥,

Fig. II. Querschnitt aul der Hihe des 2,— 3, Lumbalservenpaares mit
Hinweglassung der Pia. 4 fache Vergrosserung. R = Rindenschichte.

Fig. [II. Stelle aus dem rechten Vorderhorne in der Hibe des 2. bi
3. Lumbalnervenpaares. Reichert, Oc. 3. Obj. 8a. — a. Normale
glienzelle, b. Leere Zellbetton. . & Leers Zellbetten mit Protoplasmareste
d. Deiters’sche Zelle. e. Gefss. f. Myelintropfen. Ausserdem geschrum
Ganglienzellen von verschiedensm Aussehen.

Fig. IV. Ansicht der Hinterstriinge aus der Gegend des 6. Cerviea
venpaares. Reichert, Oe. 3. Obj. 2. a. Perlschnurartige Anordnung
looren Maschen. s

Fig. V. Kine solche Stells bei starker Vergrisserung. Reichert, Og
Obj. 8a. Tub. a. Ein kleines arterielles Gofiss,

Fig. V1. Lingsschnitt aus dem M. gastrocnemius von Fall I,
chert, Oc, 3. Obj. 8a. Tab.
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