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EINLEITUNG.

Unter der Bezeichnung ,Paralysie progressive de la
langue, du voile, du palais et des levres )" fithrte Duchenne
1861 auf Grund ciner Anzahl eigner Beobachtungen ein
dufserft wohl characterifirtes Krankheitsbild in die Noso-
graphie ein.

Wenngleich gelegentlich auch fchon frither das fehr auf-
fillige Symptomenbild beobachtet war [Trousseau 184L,
Duménil 1859, Romberg, Tiirck], fo war es doch nicht als
eine cigne, {elbftftindige Krankheitsform erkannt worden, und
bleibt es allgemein anerkannt Duchenne's Verdien{t, mit Schirfe
cine genaue klinifche Darftellung der Krankheit geliefert zu
haben. Die Combination diefer Krankheit mit der progres-
fiven Muskelatrophie erklirte Duchenne, da die pathologifch-
anatomifche Grundlage der Krankheit ihm unbekannt war,
fiir eine rein zufiillige. Hier handele es fich, fagte er, um
cine Muskelatrophie, welche in ihrem weitern Verlaufe zur
Lihmung fiihre, die Zungen-Gaumenparalyfe dagegen ftelle
eine wirkliche Liahmung der betroffenen Muskeln, ohne
Atrophie dar, Trousseaus ?) Beobachtungen vervollftindigten

1) Arch, génér. de med. 1861,
2) Clinique médicale 1868,
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das Duchenne'fche Krankheitsbild, nur fah er die Complica-
tion der progresfiven Muskelatrophie mit jener Krankheit
nicht fiir eine Sache des Zufalls an, fondern erklirte beide
Krankheiten fiir Varietiten cines und deffelben Krankheits-
proceffes.

Auf Grund einer eingehenden fymptomatifchen Analyfe
und theoretifcher Erwigungen erklirte Wachsmuth " in
Dorpat, dafs der Sitz der Erkrankung im Bulbus Medullae
und  zwar in der Nihe der Stilling'fchen Nervenkerne zu
fuchen fei, und fchlug zugleich den gegenwirtig fafit  all-
gemein acceptirten Namen |, progresfive Bulbirparalyfe* fir
diefe Erkrankung vor. Die fpiitern Unterfuchungen  befti-
tigten die Anficht Wachsmuth's im vollften Mafse, — Erft
mit Hiilfe der neuern Unterfuchungsmethoden gelang  cs
indeffen, eine, wenn auch noch nicht volikommene, Einficht
der anatomifchen Proceflfe zu gewinnen.

Charcot?) in Frankreich und Leyden?) in Deutfchland
publicirten im Jahre 1870 die Ergebniffe ihrer Untersu-
chungen iber 2 todtlich verlaufene Fille von progresfiver
Bulbarparalyfe, refp. progresfiver Muskelatrophie und ge-
langten beide Autoren, ganz unabhidngig von einander, zu
fast gleichen Refultaten: Atrophie der vordern Spinalwurzcln,
fowie des Hypoglossus und Accessorius, Atrophie der Sei-
tenftrange und Ganglienzellenfchwund der Bulbirkerne. Ob-
wohl nun die anatomifche T.ocalifation der progresfiven Bul-
barparalyfe in der Hauptsache hekannt war, fo kannte man
doch noch nicht die Beziehungen derfelben zu der Erkran-

kung verfchiedener Abfchnitte des centralen Nervenfyftems.

1) Ueber dic progressive Bulbiirkernparalyse. Dorpat 1861,
2) Arch. de Phys. norm. et path. 11 p. 247. 1870.

3) Leyden Arch. fir Psyehiatvie und Nervenkrankheiten 1.
p. 423 w il o 643 - 681



P

- e e g

i s e ST AN By A R BT S 4

L e A

o

AN B P PR 0

9

Wihrend die franzéfifchen Autoren den Schwerpunkt
auf den pathologifch-anatomifchen Befund an den Ganglien-
zellen, die Atrophie und den Schwund deffelben, legten und
die Degeneration derfelben fiir hiufig primar und uncompli-
cirt erklarten, legte I.eyden?!) das FHauptgewicht auf die
,von Anfang an eintretende Muskelatrophie und proponirt,
um einerseits die Bedeutung der Muskelatrophie und die
Beztehung zur progresfiven Muskelatrophie hervorzuheben,
und andererseits andcre Proceffe, die sich in der Medulla
entwickeln, von dem Krankheitsbilde der ,,Bulbarparalyfe*
zu differenziren, diefe Form der Bulbar-Erkrankuny als ,,pro-

gresfive amyotrophifche Bulbarparalyfe’* von jenen zu trennen.

Ven ganz befonderem Intereffe, befonderer Bedeutung,
ift die Beziehung der progresfiven amyotrophifchen Bulbar-
paralyfe (Leyden) zu der fpastifchen Spinalparalyfe Erb’s,
welche {chon {ruher unter dem Namen ,,Sclérose latérale
amyotrophique® von Charcot (1874) in die Literatur ein-
gefithrt worden war.

Das klinifche Bild, der Verlauf, der ganze Krankheits-
procefs war nicht felten der Art, dafs die Frage haufig un-
entichieden bleiben mufste, ob man es mit einer ,,amyotro-
phifchen Lateraliclerofe*, oder mit einer amyotrophifchen
Bulbirparalyfe zu thun hatte. Sowoh! FErb, wie Charcot
hielten mit Riickficht auf die pofitiven und negativen Krank-
heitserfcheinungen und den exquifit chronifchen Charakter
des Proceffes es fiir fehr wahrfcheinlich, dafs cine primire
Sclerofe der Seitenfiriange, fpeciell desjenigen Abfchnittes
derfelben, welchen wir als Pyramidenfeitenfirangbahnen be-
zeichnen das anatomifche Subftrat der von ihnen bezeich-

1) Leyden Krankheiten des Rickenmarks I 1876 p. 525,
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neten Krankheit fei. Wahrend nun Charcot!) kein Be-
denken triagt, die in der Literatur als progreffive Bulbirpa-
ralyfe mit Muskelatrophic belchriebenen Fille mit f{ciner
Sclérofe latérale amyotrophique zu identificiren, hilt Leyden?)
an der Verfchiedenheit diefer beiden Krankheitsformen feft,
indem er befonders den atonifchen Character der Muskel-
atrophie und den Mangel der Contracturen in feinen Fillen
gegeniiber der amyotrophifchen Lateralsclerofe betont.

Charcot’s Unterfuchungen nahmen ihren Ausgangs-
punlt von dem anatomifchen Befunde, der fich als cin {pe-
cififcher Procefs darftellte, Lcyden dagegen glaubte auf
Grund der Differenz der Krankheitsfymptome annchmen zu
miiffen, dafs es fich um zwei verf{chiedene anatomifche Pro-
cceffe handeln kdénne, der ecine cine primire Degeneration
der motorifchen Bahnen von den Endapparaten im Muskel
felbft durch die motorifchen Nerven bis zu den motorifchen
Leitungsbahnen und den trophifchen Centren im  Ricken-
mark (refp. Medulla oblongata) alfo cine ,,fyftematifche
Erkrankung (progreffive Bulbirparalyfc), der zweite eine ent-
ziindliche Sclerofirung der Seitenfiringe mit fecundirer Af-
fection der grauen Subftanz,

Eine Reihe eingehender Beobachtungen find im Verlaufc
der Jahre bis jetzt von andern Seiten publicirt worden, die
theils die Anfchauungen Lcydens, theils die Charcot’s
beftitigten, theils ecinc Vermittelung beider herbeifiithren
follten.

Indem ich weiter unten die Discuffion iiber diefen Gegen-

ftand weiter verfolgen werde, bringe ich zuvor einen Fall

1) Lecons ete. II, p. 229 Amyotrophies spinales.

2) Ueber progressive amyotrophische Bulbirparalyse. Arch.
fiir Psychiatrie und Nervenkrankheiten. Bd. VIII, H. 3. 1878.
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sur Veroffentlichung, der, wenngleich dic Autopfie noch
nicht vorliegt, doch klinifch cin intereffantes Krankheitsbild
liefert.

Da vorliegender Fall wegen Originalitat des Sympto-
mencomplexes und Verlaufs fich weder dem Paradigma
,,Sclérose latérale amyotrophique® Charcot's, noch dem
der ,,amyotrophifchen Bulbirparalyfe“ Leyden’s vollkom-
men anichliefst, ein gleicher aber bis jetzt nicht in der
Literatur bekannt ift, fo glaube ich aus weiter noch zu
erorternden Griinden, denfelben als einen Fall von - Ipatti-

fcher amyotrophifcher Bulbédrparalyfe® bezeichnen zu diirfen,

Anamnefe.

Anna Kuiw, 12 a. n,, Bavermidchen aus Kawaft, ftammt
von gefunden Eltern, Aufser der Grofsmutter miitterlicherleits,
welche Jahre lang geiftig geftort gewcfen fein foll, find, fo
weit zu ermitteln mdglich ift, keine weitern Glieder der Familie
nervenleidend oder geifteskrank gewefen. Zwei Gefchwifter
der Patientin {ind vollkommen gefund.

Pat. it von Geburt an kérperlich fchwachlich ent-
wickelt ; hat jedoch aufser einer Otitis externa vor etwa einem
Jahre keine befonderen Krankheiten bisher durchgemacht.
Die geiftige Begabung und Entwickelung war gut, fie war
ein verftindiges, fihiges und fleifsiges Kind. Wihrend des
Winters befuchte fie rcgelmifsig mit guten Fortfchritten
die Schule.

Als Urfache fiir das gegenwirtige Leiden wird ein
heftiger Schreck angegeben, den Pat. vor circa 3 Monaten
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in der Schule erfuhr. Wegen irgend eines Vergehens wurde
Pat. vom Schullehrer an der Nafe in den Winkel gefiihrt.
Sie foll fehr erfchrocken und depremirt gewefen fein, habe
heftig geweint und am ganzen Kérper gezittert. Auf dem
Wege nach Haufe fiel Pat. vor Schwiiche hin, raffte fich
jedoch noch auf und kam zu den Eltern. Nach einigen
Tagen bemerkten diefe eine leichte Sprach- und Schling-
ftorung, zugleich hatte fich auch der Gefichtsausdruck merk-
lich verandert durch anhaltendes Offenftehen des Mundes,
der weder willkiirlich noch paffiv gefchloffen werden konnte.
Alle diefe Erfcheinungen fteigerten fich ftetig und fchnell
Die Sprache wurde immier {chwerer und unverftandlicher, es
konnten zuletzt auch dic einfachften Worte nicht ausfprochen
werden. Ebenfo nahm die I"dhigkeit der Nahrungsaufhahme
ab. Schon nach einem Monat war Pat. kaum im Stande
fefte Subftanzen zu fich zu nehmen, auch Fliiffigkeiten konn-
ten nur unter grofsen Schwierigkeiten gefchluckt werden.
Aus dem weit offenftehenden Munde entleerte fich ftets
maffenhaft Speichel. Auch habe fich eine eigenthiimliche
Schwiche, Ungefchicklichkeit und Steifigkeit in den obern
und bald darauf in den untern Extremititen bemerkbar
gemacht, welche fich allmilig fteigerte. Sie vermochte zwar
alle Bewegungen auszufilhren, aber nur fehr langfam und
nicht mit der frithern Kraft, Auch der Gang habe fich ver-
andert, fie ermiidete bald. Die Muskulatur des ganzen
Korpers habe in diefer Zeit abgenommen. Die Intelligenz
fei ungefchwicht geblieben. Von Seiten der Blafe und des
Maftdarms keine pathologifchen Erfcheinungen. Schmerzen
Senfibilitatsftorungen nicht dagewefen.

Status praefens am 20 Sept. 1883,

Pat, ift von Xkleiner, graciler Statur, abgemagertem
Korper, fehr geringem Panniculus, Geficht mifiig voll, Ge-
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fichtsfarbe blafs, Ohrlippchen durchfcheinend, Schleimhaute
blafs. Herzgrenzen normal. An der Herzfpitze leifes fyfto-
lifches Blafen. Puls klein, leer, verlangfamt; am Tage
zwifchen 60—70, in der Nacht so. An den Lungen und

Unterleibsorganen nichts Bemerkenswerthes vorhanden. Harn
von dunkler Firbung, triibe durch Phefphatausfcheidung;

von Eiweifs und Zucker frei; fpec. Gewicht. 1014; Tages-
quantum 1000 cbem. Der Kopf ift nach vorn geneigt, das
Kinn der Bruft genihert. Schidelbildung ein wenig afymmet-
rifch, das linke Scheitelbein etwas abgeflacht, das rechte
ftirker vorgewolbt, -

Kopfmaffe:
Diameter Nafo-occip. 18 cm.
»  Mento-occip. 20 »
i Por. acuft. extern. 12 »

Proc. zygomat. 13 »
Diameter bitemp. 11'/g»
» bipariet. 14>

Hals- und Bruftwirbelfaule normal gekriimmt, auf Druck
nicht empfindlich.

[P

Der Gefichtsausdruck ift ftarr, bekiimmert, unintelligent.
Die Stirn fliehend. Pupillen weit, beiderfeits gleich, reagiren
etwas trige. Links leichte Abducensparefe. Nafolabialfalten
fitark ausgeprigt. Der Mund fleht weit offen, in Form eines
runden Ovals. Die Lippen {ind ftraff gefpannt, fiihlen fich
derb an, find dicht an die Zihne herangezogen, eingerollt,
fo dafs die Schneide- und Eckzihne fichtbar find. Am rechten
Mundwinkel Erofionen. Aus dem gedffneten Munde fliefst

beftindig klarer Speichel. — Zunge mit dickem weilsem

Belage iiberzogen, weicht nach links von der Mittellinie ab,
ift ftark contrahirt, bildet eine dicke derbe konifch nach

| ,
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vorn zugelpitzte Maffe, oder ift feitlich aufgerollt, fo dafs
in der Mitte fich eine tiefe Rinne bildet, liegt nach hinten
auf dem Boden der Mundhohle, die Spitze ragt frei, leicht
nach links deviirt, in die Mundhohle empor.

Willkiirliche Bewegungen mit der Zunge nur mit fehr
grofser Mithe und in fehr befchrinktem Maafse moglich —

Hin und wieder 16t fich die Starre bis zu einem ge-
wiffen Grade, die Zunge wird breiter, wilbt fich nach oben.
Fibrillire Zuckungen f{ind faft anhaltend fichtbar,

An der hintern Rachenwand cine lcichte flache Hervor-
wdlbung {iihlbar, die nach rcchts von der Mittellinie abweicht,
nach unten hin in eine etwa 2z Cm. lange fich allmilig
abflachende Leifte ausliuft. Dic Hervorwdlbung fihlt fich
gleichmifsig hart an und ift unemptindlich.

Rachenfchleimhaut gerothet, (tellenweile mit einem lofe
haftenden Belage bedeckt, Tonfillen mittelgrofs. Die Gau-
menbogen ftehen fymmetrifch.  Gaumenfegel in die Hohe ge-
zogen, folgt nicht den Athembewegungen, Zipfchen contrahirt,*>

Lippenbewegungen fehlen, Blafen, Pfeifen nicht moglich.
Sprache unmdéglich. Die einzigen Laute, dic phonirt werden
konnen, find das »a< und vae«; Lippen- und Zungenlaute
unmoglich,

Die Nahrungsaufnahme it Aufserft {chwierig und be-
{chrankt fich faft ausfchliefslich auf fliisfige Subftanzen, Indem
Pat, mit grosfer Mithe mit beiden Hinden das Gefifs erfafst,
dann mihfam den Kopf nach hinten iiberbeugt, giefst fie
den Inhalt des Gefifses, ohne die Menge abzumeffen, mit
einem Male in den Rachen, worauf dann erft nach einiger
Zeit unter gurgelndem Geridufch der Schlingact f{tattfindet.
Feftweiche Speifen werden von der Pat. mit dem Daumen
und Zeigefinger der rechten Hand zwilchen die hinterften
Mahizihne gebracht, {fo lange mit dem Zeigefinger auf der
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Zahnreihe dirigirt, bis der Biffen zur Noth zerkleinert und
geniigend eingefpeichelt ift, fodann tief in den Rachen ge-
fchoben, wo dann der Schlingreflex ausgelsft wird,

Die Muskulatur des Unterkiefers ift ftraff gefpannt, die
Muskeln Mylo- u. genio hyoidei fithlen fich bretthart an.

Am magern Halfe fpringen beiderfeits die stark ge-
fpannten Mm. sterno-cleido-mastoidei und Sterno-hyoidei
hervor, fo dafs tiefe Gruben zwifchen diefen fichtbar find. —
Am Hinterhaupt und Nacken fiihit man den gefpannten
Cucularis, -

Die Arme find in adducicter, flectirter Stellang, ftarr,
die Hinde pronirt, dic Finger ffectirt, auch zuweilen exten-
dirt, ebenfalls ftarr. Die Hand- und Armmusculatur, befon-
ders dic der Oberarmmuskeln find mifsig abgemagert. Die
Muskeln fithlen fich rigide an und verharren in tonifcher
Starre — Active Bewegungen werden langfam und unbe-
holfen ausgefiihrt, die Muskelkraft ift ftark vermindert. Pas.
five Bewegungen erfahren einen ftarken Widerftand, — doch
find fie ausfithrbar. Nach kurzer, mafsiger Erfchlaffung
tritt bald wieder die tonifche Starre ein.

Die Beine find fowohl im Liegen, wie im Stehen ex-
tendirt, adducirt und nach innen rotirt, fo dafs Pat. meiften-
theils auf den Fufsfpitzen fteht. Im Sitzen {chweben die
Beine nur f{chwach flectirt auch bei geniigender Niedrigkeit
des Sitzes iber dem Boden.

Die Musculatur, fowohl Adductoren als auch Flexoren,
it auch hier in ftarrer Rigiditit. Abmagerung weniger
deutlich, als an den obern Extremititen. Der Gang ift
»Ipastifch.”

‘Die Extremititen fithlen fich kithl an.

Im Schlafe ift der Mund faft gefchloffen, die Zunge
normal gewolbt, kein Speichelflufs, die Lippen normal ge-.
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wolbt, die Gliederftarre lifst vollkommen nach. Nur fibril-
lire Zuckungen der Zunge und Lippen zu beobachten.

Beim Erwachen vermag Pat, einige Momente einzelne
Worte ganz deutlich auszufprechen, fobald jedoch Pat. voll-
kommen wach ift, tritt der oben gefchilderte Zuftand ein.

Maftdarm- und Blafenfunctionen normal.

Die elektrifche Unterfuchung der Muskeln und Nerven
ergiebt keinerlei quantitative Abweichungen von der norma-
len Zuckungsformel, doch ift die Erregbarkeit fiir den galva-
nifchen Strom herabgefetzt.

Die Prifung der Senfibilitit ergiebt, fo weit bei der
Pat. ausfiihrbar, keine Anomalien, Gefchmacksempfindung
normal. Von Seiten der Pfyche ift nur eine leichte Impreffio-
nabilitidt bemerkbar; Pat. bricht, fobald an fie eine ihr Leiden
beriihrende Frage geftellt wird, in Thrinen aus.

Die Intelligenz erfcheint, foweit es fich aus dem Ver-
halten beurtheilen lifst, intact,

Am 20. October. Der Gang hat fich verfchlimmert,
ift unficherer geworden, Pat. fillt hiaufig fteif zur Seite. —
Zur Starre der Musculatur in den Extremititen hat fich auch
eine Starre der Riickenmusculatur hinzugeflellt.

30. November. Der Thorax fteht anhaltend in Infpi-
rationsftellung, der Bauch ift eingezogen, die musculi recti
abomini verharren in tonifcher Starre.

Die Musculatur der Arme erfcheint noch mehr abge-
magert, die spat. inteross. {ind deutlich fichtbar, die Schulter-
musculatur ift abgeflacht.

Die Schlingbefchwerden nehmen zu, Pat. hialt fich,
nachdem fie fich fliffige Nahrung in den Mund gegoffen, mit
der Hand die Nafe zu, um leichter den Schlingact ausiliben
zu konnen,



T .S i R

17

14. Jan, 84. Beim Lachen ficht man dic oberen Ge-
fichtsziige fich verandern, wahrend die unteren {tarr bleiben,
hort man keine Exipirations{tofse, fondern nur eine {chrille,

jauchzende Infpiration. — In den Muskeln der Extremitaten,

des Ilalfes und des Nackens, befonders den der linken Seite,
treten hiufig unwillkiirliche Stéfse ein, fo dafs Pat. den Kopf
bald nach hinten, bald feitwiarts, bald nach vorne {chleudert,
dic Arme, befonders den linken, in flectirter Haltung nach
allen Richtnngen ftofst. Diefelben Stéfse beobachtet man
in der Musculatur des Oberichenkels. Die Stofse nchmen
zu, wenn Pat. irgendwie pfychifch erregt wird, oder bei der
Abficht Bewegungen auszufiihren,

Der Gang ift exquifit , fpaftifch, fchleifend, ungefchickt,
unficher. Das Umkehren gefchieht beim Gehen langfam
und mit mehreren Schritten. Die Erhaltung des Gleichge-
wichts ift erfchwert, Pat. gerdth lcicht ins Schwanken nach
hinten oder auf die Seiten.

13. Febr. Pat. hat wahrend der Nacht den Stuhl unter
fich gehen laffen, was fich dadurch erklart, dafs Pat. anicht
fihig war, felbft das Bett zu verlaffen und andererfeits es
ihr unméglich war, fich irgend wie bemerkbar zu machen,
um fremde Hilfe zu requiriren.

Der Kopf fteht nun gewohnlich mit leichter Deviation
nach links hinten gerichtet, wobei fich das Geficht nach der
contrahirten Scite wendet, das Kinn ndhert fich der gleich-
feitigen Schulter. Der contrahirte Muskelbauch des splenius
capitis sin. tritt unter dem vorderen Rande des M. cucul
laris hervor.

Status prafens am 1. Mai 1884.

Pat. ift ftirker abgemagert wie fruher, doch ift die
Fonihrung immer noch cine leidliche,  Das Geficht ift blafs,
die Verliirbung der Lippen, Schleimbante, mifsig andamifch,

11



Auffallend ift die Atrophie der Muskeln an den obern
Extremititen und dem Thorax. Die Schultern find abge-

flacht, die Atrophie der Vorderarme rechts ftirker als links,
die fpatia interoffea deutlich fichtbar, Daumenballen und
Hohlhand nicht bedeutend abgemagert. Am Thorax die
Intercoftalriume fichtbar. Der rechte Sterno-cleido-mastoi-
deus ift fchiaff, ftellt fich der faffenden Hand als diinner,
fchmiachtiger Strang dar, wihrend die Contouren des linken
Sterno-cleide-mastoideus plastifch hervortreten, er gefpannter
ift und fich bretthart anfiihlt.

Der Kopf ift demgemaifs derart gedreht, dafs das Kinn
nach der rechten Seite hiniberfchaut, withrend fich auf der
linken Seite Ohrmufchel und Proceffus maftoideus der Clavicula
nahern. Der Kopf wird anfallsweife ftiarker nach hinten und
die linke Schulter nach oben gezogen, fo dafs es mitunter
zwifchen Hinterbaupt und Schulter zur Berihrung kommt.
Die Arme befinden fich in, im Ellenbogengelenk flectirter,
im Handgelenk wechfelnder Stellung, fo dafs die Finger auch
bald in flectirter, bald in extendirter Stellung gehalten wer-
den. Die Arme find adducirt, liegen dem Thorax an und
find im Vorderarm pronirt. Die Muskulatur fihlt fich am
Oberarm an den Flexoren, am Unterarm an den Extensoren
rigide, bretthart a/n.

Der Thorax fteht in Infpirationsftellung, die Intercos-
talrdume find deutlich fichtbar, die Pectorales promeniren
und fithlen fich derb an, die unteren Rippenbogen fpringen
vor. Der Leib ift eingezogen die musculi recti abdominis
find fichtbar, fiihlen fich hart an.

Die Oberfchenkel befinden fich in Adduction und Ro-
tation nach innen, die Adductoren derfelben in ftarrer Con-
traction. Weniger ftarr, doch auch contrahirt, die Flexoren.

Die Kuniee flchen in leichter Flexion und Kinwirtsftellung,




g o

RPN

19

die Fiifse in Spitzfufsttellung, die Gastrocnemii beiderfeits
ftarck contrahirt,

Auch die Riickenmusculatur fiihlt fich hart an, befin-
det fich in tonifcher Starre.

Active Bewegungen mit den Armen wol moglich, doch
gefchehen fie nur fchwankend, langfam und ungefchickt. Die
Kraft in den Armen und Hinden ift mangelhaft, die Druck-
kraft der rechten Hand bedeutend {chwicher als die der
linken, welche auch deutlich abgefchwicht ift. — Verfucht
man paffiv die Ellenbogengelenke und Handgelenke zu be-
wegen, fo gelingt diefes befonders auf der linken Secitc, aut
welcher dic Starre iiberbaupt mehr ausgeprigt ift, nur unter
Ucberwindung  elastifcher Widerftinde oder Kklonifcher Zu-
ckungen feitens der jeweilig zu dehnenden Muskeln um fo
fehhwieriger, je flarkerc Kraft dabei angewendet wird, um fo
leichter, je langfamer man es verfucht. — Die genannte
Muskulatur fihlt fich dabei hart an.

Paffive Bewegungen an den untercn Extremitiitten er-
fahren denfclben Widerftand wie an den oberen. — Sowohl
der Verfuch der Abduction, wie der der Flexion, wie der Qtar-
keren Extenfion, ruft fofort eine noch vermehrte Contraction
hervor, doch ift jede Bewegung beim langfamen Vorgehen,
wie es fcheint, fchmerzfrei moglich. Activ find die Bewe-
cungen im Liegen nur in fehr befchriinktem Mafse méglich.

Der Gang hat folgende Ligenthiimlichkeiten, die mit
Erb's bchllderun(T des fpaftifchen Ganges iibereinftimmen:
die Beine werden etwas nachgefchleppt, die Fufse {cheinen
am Boden zu kleben, die Fufsfpitzen finden an jeder Uneben-
heit des Bodens ein Hindernifs, jeder Schritt ift von eincr
cigenthiimlichen hit: fenden Hebung des ganzen Kdorpers be
cleitet. Pat. gerdth alsbald auf die Zehen und fchleift auf

denfelben vorwirts, eine Neigung zum Vorniiberfallen zeigend.
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Diec Beine werden eng gefchloffen, fteif gehalten, die Kniee
ctwas nach vorne gefenkt, der Oberkérper leicht nach vorne
gebeugt. )

Ohne Fiihrung und Unterftiitzung kann dic Krankc
fich kaum vom Flecke rithren, da fie jeden Augenblick | fteif
wie ein Brett* zu ftiirzen droht.

Pat. fitzt nur angelehnt oder mit ftark vorniiber ge-
neigtem Korper, mit den FFiifsen den Boden beriihrend. - —
Stehen auf vollen Sohlen miglich ohne Schwanken bei 1.id-
fchlufs. Sobald Pat. zu gehen anfiangt, hebt fie fich, be-
fonders links auf die Fufsfpitze und geht auf Letzterer, dic
Beine nach innen rotirt ({paftifche Spitzfufsitellung).

Sich vom Sitz zu erheben vermag die Kranke nicht,
ohne die Arme zu Hiilfe zu nehmen. Im Liegen kann Pat.
fich weder aufrichten, noch wenden, und mufs daher in der
Nacht, weann fie fich auf ciner Seite miide gelegen, und die-
fes durch Weinen offenbart, von der Wairterin auf die andere
Seite gelegt werden.—

Auffallend find ruckweife Stofse, die faft anhaltend
bald in diefem, bald in jenem Muskel, befonders auf der lin-
ken Seite, fich zeigen. Die Stofse mehren fich, wenn Pat.
fich beobachtet weifs oder fonft pfchychifch erregt ift. Der
Kopf wird umhergefchleudert, bald nach vorn, bald zur Seite,
bald nach hinten. Gleiche Stéfse in der Armmusculatur
und befonders den Adductoren des Oberfchenkels.

Alle Extremititen fithlen fich kiahl, faft kalt an.

Die Reflexe. Beim Beklopfen der Patellarfehne
zeigen fich dic Reflexe nicht erhdht, wenn die unteren Fox-
tremitiiten im Zuftand der Starre fich befinden. Yrfchlafft
man jedoch durch paffive Bewegnngen dic Extremitit, und
beklopft dann die Sehne, fo erfcheinen die  Sehnen-Reflexe

bedeutend erhoht, und ficht man zuweilen das Phianomen
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der fog. -fpinalen Epilepfie.c FEbenfo verhalten fich die
Triccpsfehne und die Sehnen am Handgelenk,

Hautreflexe fowohl im Geficht, wie am Korper normal,
nur erfcheint der Bauchreflex erhoht. Am Rachen und Gau-

men zeigen fich auf Berithrung und Kitzel die Reflexe
herabgefetzt.

Der Gefichtsausdruck in der unteren Hilfte ftarr, der
Augenfchlufs energifch. Die Nafo- Labialfalten tief aus-
gepragt.

Der Unterkiefer it ftark der Bruftwand gendhert, der
genio- und mylohyoideus fithlen fich bretthart an.

Der Mund fteht weit offen, die Lippen liegen eng den
7 ahnreihen an. {ind nach innen gerollt, erfcheinen ein wenig
atrophifch und fithlen fich nicht mehr fo derb wie frither an.
Die obcren Schneide- und Eckzihne find fichtbar, die Unter-

lippe rollt fich iiber die untere Zahnreihe nach innen.

Die Zunge bedeckt als fchmale, derbe Maffe den Boden
der Mundhashle, reicht bis an die unterc Zabnreihe, zeigt
keine Einkerbungen und Falten, doch faft anhaltende fibril-
laire Zuckungen. Auch an den Lippen deutliche fibrillare
Zuckungen. Lifst die Starre in den Muskeln des Unter-
kiefers zeitweilig nach, fo fpitzt fich der Mund wie zum
Pfeifen.

Die Richtung der Zunge weicht nach links von der
Mittellinie ab. us

Das Zipfchen ift contrahirt, weicht nach links ab. Die
Gaum enfegel find gefpannt, ftehen hoch.

Active Bewegungen mit dem Unterkiefer, den Lippen
and der Zunge abfolut unmaglich, defsgleichen fammtliche
Functionen derfelben behindert, jn aufgehoben,  Lifst der

Zungenkrampf momentan nach, fo it eine langlfame Vor-
o 1 bl ks
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fireckung noch mihfam moglich. - Phonirt wird nur der
Vocal ,a, Stimme klangvoll,

Die Speifeaufnahme gefchieht jetzt nur vermittelft aus-
ferft vorfichiiger Fatterung mit fluffigen Nabrungsmitteln
Patientin ift nicht nur durch den an und fiir fich fehr er-
fchwerten Schlingact am  Fffen behindert, fondern auch
durch die vielfachen Stofse im Bereich der Hals-, Nacken-
und Armmuskulatur. Der mit tief nach hinten gefenktem,
hyperextendirtem Kopfe dafitzenden Patientin wird  16ffcl-
weife die Nahrung in den Pharynx gegotfen, wo {ich all-
miilic e'n Schlingreflex ausléft. — Hiaufig gelangen Theile
in den Larynx, welche dann {ofort durch Huftenftsfse ent-
fernt werden.

Der weiche Gaumen bewegt fich zwar bei Bertithrung,
aber nicht bei Phonation und Infpiration.

Dic Refpiration ift oberflachlich, kaum fichtbar; Athem-
befchwerden nicht vorhanden. —  Beim Iachen hort man
keine Exf{pirationsftofsc, nur {chrille, jauchzende Infpirationen.
— Am Herzen ein leichtes {yftolifches Blafen an der ITerz-
{pitzc, — Abfolute Herzdampfung verkleinert, obere Grenze
im dritten Intercoftalraum. — Puls verlangfamt.

Die Lungengrenzen find um einen Intercofialraum,
ebenfo ift die obere l.cbergrenze bis an den untern Rand
der vierten Rippe hinaufgerickt. - Die untere erreicht
nicht den Rippenbogen. — Bei .mittlerer Infpiration erwei-
tert feh die untere Thoraxhilfte garnicht, die obere wenig,

doch fleigt das Zwerchiell um mehrere Intercoftalrdun.e
herah.

Die laryngofkopifche Unterfuchung ergiebt normale
Beweglichkeit der Kehlkopfmuskeln, keine Atrophie derfelben.
Die Wirbelfaule it normal gekrummt. Die Dornfortfitze

Jdes dritten und vicrten Bruftwirbels auf Druck emptindlich.
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Die Senfibilitiit fowoh! int Geficht als am iibrigen Kor-
per normal. Hautreflexe nicht gefteigert.—

Von Seiten des Maftdarmes und der Blafe keine krank-
haften Erfcheinungen. Der Stuhlgang fehr erfchwert.—

Die ophthalmofkopifche Unterfuchung ergiebt keinerlei
Anomalien. An Pupillen und Augenmuskeln nichts Ab-
normes, aufser ciner geringen rechten Abducensparefe, die
von der Geburt an beftehen foll.—

Die elektrifche Unterfuchung ergab:

Die faradifche Erregbarkeit des N. facialis und feiner
Hauptiste 'Ram. frontalis und mentalis] normal, beiderfeits
gleich.-  Die Gefichtsmuskeln reagiren auch bei directer
Reizung normal, nur werden die fibrilliren Zuckungen in
den Lippen und den kleinen Gefichtsmuskeln wihrend der
faradifchen Reizung noch lebhafter.

Die faradifche Erregbarkeit der Nervenftimime der obe-
ren Extremititen ift erhalten, doch erfcheint fie im Gebiete
des linken N. radialis herabgefetzt. Auch erfcheinen faimmt-
liche vom N. radialis verforgten Muskeln bei directer Rei-
zung weniger energifch in der Contraction und wichft die-
felbe nicht proportional zu der wachfenden Stromftirke.

Auch im Gebiete des N. ulnaris und medianus
befteht beiderfeits, doch ausgefprochener auf der rechten
Seite, Herabfetzung fowohl der directen wie indirecten fara-
difchen Erregbarkeit.

Die unteren Extremititen weifen keine Veranderung der
Erregbarkeit auf. — Die faradifche Erregbarkeit der Zungen-
muskulatur lifst bei directer Reizung Verminderung erken-
nen. Die galvanifche Erregbarkeit der Gefichtsmuskeln vom
Nerven aus (Ram. frontalis und mentalis) normal. Bei directer
Reizung ift die galvanifche Erregbarkeit der Mund- und Kinn-
muskulatur herabgefetzt (Erb’s Mittelform) ASXZ = K5Z,
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In den oberen Extremititen ift dic indirecte galvani-
fche Erregbarkeit erhalten. Bei directer Reizung in den
Mm. deltoidei, den Extenforen und Flexoren des Vorderarmes
beicderfeits herabgefetzt. Ebenfo in beiden sterno -cleido-
mastoideis KSZ = ASZ.

Das Cruralisgebiet zcigt fich beiderfeits fowohl in Bezug
auf die directe wie indirecte Erregbarkeit vollftindig normal.
Rafche, energifche Contractionen bei Reizung der Nerven
oder Muskeln.

Im Schlaf lifst dic Starre im Geficht und Nacken
nach, wiahrend fie in den Fxtremititen nicht fchwindet.
Ebenfo find Stofse und Zuckungen in der linken Korper-
hilfte und fibriflire Zuckungen an den Lippen und an der
Zunge zu conftatiren.

Beim Erwachen tritt fofort auch jene Starre im Gebict
der Gefichtsmuskeln, in den Lippen und der Zunge auf, und
kann Pat. nun nicht mehr irgend ein Wort hervorbringen,
ja macht nicht einmal den Verfuch dazu,

6. Mai. Die Rigiditit im linken Sterno-kleido-mastoides
hat nachgelaffen, der Kopf hingt meiftentheils zum Nacken
hintiber.  Die Contractionen im M. orbicularis oris er-
{cheinen weniger ecnergifch und ift der Mund mehr in die
Breite gezogen. Die lippen erfcheinen atrophifch. Die
Hilflofigkeit in allen Bewegungen nimmt ftetig zu. - - Die
Erndhrung hat gelitten und it Patientin nun auch im
Geficht mehr abgemagert. — Die Intelligenz erfcheint ein
wenig reducirt zu fein, was fich durch zunehmende Intereffen-

lofigkeit und hiufiges unmotivirtes Lachen offenbart.
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Unter cortico- muscularem Leitungsfyftem oder Will-
kiirbahnen oder gradliufige Grofshirnrinden — Muskelbahn
(Flechfig) verftehen wir diejenigen Bahnen, welche im mo-
torifchen Gebiet der Hirnrinde, {p. in den Centralwindungen
und dem lobulus paracentralis beginnen, theils direct durch die
innere Kapfcl, theils durch Linfenkern und gefchwinzten Kern
verlaufen, in den Hirnfchenkel eintreten, und als vordere
Langsbiinde! der Briicke durch diefe ziehen. — Diefes ift
allgemein angenommen. — Ueber die Jortfetzung der Will-
kiirbahnen in die Medulla oblongata und spinalis gehen jedoch
die Anfchauungen der Autoren auscinander., — Wihrend
Meynert ) annahm, dafs alle Willktirbahnen, nach Abgabe
von Rickenfafern in das Kleinhirn, in die Pyramiden ge-
langen und hicer nach erfahrener vollftandiger Kreuzunyg als
Pyramiden- Scitenftrangbahnen durch das ganze R. M. ver-
lauien, alfo Pyramiden-Seitenfirangbahnen und Willkiirbahnen
identifch feien, zeigte IFlechiig?) auf Grundlage cingehender
Unterfuchungen, dafs dic Willkdirbahnen allerdings fiimmtlich
fich in den Pyramiden concentriren, hier jedoch nur theil-
weife eine Kreuzung eiﬁgehen, und von diefer aus in den
entgegengefletzten Seitenftrang gelangen, zum anderen Theil

dagegen ungekreuzt in den gleichfeitigen Vorderftrang tiber-

gehen. - Flechfig nanntc die erfteren Pyramiden-Seitenftrang-
bahnen, die letzteren Pyramidenvorderftrangbahnen. - Diefer

Anfchauvung fchloffen fich die meiften Autoren an und ift fie
jetzt die allgemieingiiltige.

Weiter fetzt fich das cortico muskuladre I,,eitnngsfyf‘tf:m
zufammen aus den Ganglienzellen der Vorderhdrner des
Rickenmarks und der Medulla cblongata, den vorderen Wur-

1) Meynert. Das Gehirn der Siiugethierve, Strickers Gewebelehre.

2) Flechsig,  Die Leitungshahnen im Gehirn und Rilekenmark

1876,
111
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zelfafern, den motorifchen Nerven und den willkiirlichen
Muskeln.

Je nachdem diefes ganze L.eitungsfyftem in toto er-
krankt und degenerirt, oder nur ein fI"heil, ein Abf{chnitt
deffelben, oder mehrere Abfchnitte zugleich, ift das klinifche
Bild ein verfchiedenes. -— Trotz diefer Ver{chiedenheit bil-
den jedoch alle Erkrankungen diefes Syftems eine nofologi-
fche Gruppe, da allen mehr weniger gemeinfchaftliche ana-
tomif{che und klinifche Merkmale eigen find und eine An-
zahl von Uebergangsformen conftatirt ift-

Das Refultat aller neuern Forfchungen befteht darin,
dafs die ,progreffive amyotrophilche Bulbarparalyfe® die
»amyotrophifche Lateralsclerofe** die ,progrefive Muskela-
trophie*‘, die ,hereditare Atrophie, die ,Pseudohypertro-
phia musculorum* eine Gruppe bilden, durch Uebergangs-
formen mit einander verkniipft, dafs alle , Syftemerkran-
kungen* feien, die fich nur dadurch unterfcheiden, dafs bei .
den verfchiedenen Erkrankungsformen, verfchiedene Ab.*
fchnitte des cortico-muskuldaren Syftems erkrankt feicn.

Auch die Natur der Lafionen bleibt Lberall diefelbe, es
bandelt fich ftets um eine degenerative Atrophie, gleich-
giiltig welcher Art d. h. ob einfache fettige Atrophie, ob
Sclerofe oder auch Combinationen derfelben — das charak-
teriftifche Krankheitsbild, der Symptomencomplex wird durch
die Art der Atrophie nicht beeintriachtigt. Characteriftifch
fiir die Ausbreitung der Erkrankung diefes Syftems ift es,
dafs der pathologifche Procefs fich in der Regel nur auf
die unteren Abfchnitte des Bewegungsapparates, des cortico-
mwsculiren Syftems bezieht, felten hoher gelegene Abfchnitte
crgreift und meift die Degeneration fchon in der Briicke
nur theilweife nachzuweifen ift. -— Nur ein von Kahler
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und Pick!) publicirter Fall zeigt uns die Syftemerkrankung
par cxellence, die Degeneration von der Grofshirarinde an
bis in die Muskeln.

Ein weiteres Charakterifticam diefer Krankheitsgruppe
ift die Symmetrie der Erkrankung fowol im Rickenmark
wie in der medulla oblongata, wenngleich die Stirke der
Affection auf beiden Seiten nicht gleich zu fein braucht.

In der gréfsten Anzahl der publicirten Fille ift, natur-
lich mit Ausnahme der einfachen Bulbérparalyfe, der Ort
der intenfiviten Erkrankung die Talsanfchwellung des Riicken-
markes und verbreitet fich der pathologifche Procefs von
hier aus fowol auf- wie abwirts.

Den Sitz der primiren Erkrankung genau zu  eruiren,
gelingt weder durch klinifche Beobachtung noch durch die
apatomifche Analyfe, da weder der Gang der Erkrankung
noch die Intenfitit des Frgriffenfeins des cinen oder anderen
Abfchnittes mafsgebend dafur fein kann, ob die Erkrankung
von den Pyramidenf‘créngén oder der grauen Subftanz ausge-
gangen ift.

Na die Lehre von der -{paftifchen Spinallahmung« noch
verhaltnifsmifsig jungen Datums ift, und fich, wie oben an-
sedeutet, eine lebhafte Polemik iiber das Wefen der Krank-
heit, iiber ihre Natur und das anatomifche Subftrat derfelben
entfponnen hat und die divergirendften Hyj othefen aufge-
ftellt find, fo will ich, bevor ich auf den von mir mitge-
theilten Fall niher eingehe, den von Erb und Charcot?)

gefchilderten Symptomencomplex wiedergeben

Das 1.eiden beginnt in der Regel mit einem paretifchen

Zuftande an einer oder beiden unteren Extremititen, zu

1 Beitriige #nr Pathologie und pathologischen Anatomie des
Nervensystewm’s. Leipzig 1879, pag. 157.

2, Berliner klinische Wochenschrift 1875,

-h-———
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welcher Parefe fich fehr bald ¢ine mehr weniger ausgepriigte
Typertonic und dadurch bedingte fpaftifche Contractur der
betreffenden Muskeln hinzugefellen. — Die unteren Extre-
mititen werden in Folge deffen zunidchft im Bereiche der
Adduktoren und der Strecker rigid, {o dafs fie nur mit
grofser Anftrengung, unter Ueberwindung eines heftigen
Widerftandes bewegt werden konnen und in der horizontalen
Rettlage wie {teife Sticke nebeneinanderliegen. Gleichzeitig
mit diefen Er{cheinungen Hifst fich bei den Kranken an den
von der Contractur befallenen Muskeln e¢ine hochgradige
Steigerung der Schnenrctlexe nachweifen, fo dafs die leifefte
Dorfalflexion des Fufses, ja felbft Dorfulflexion der Zche
geniligt , um das fogenannte Fufsphinomen zu produciren
und ein fehr fchwaches Beklopfen des Ligamentum patellae
geniigt, um nicht blos das Knicphanomen in fehr deutlicher
Weife zu erzeugen, {ondern manchmal auch auf dem Wege
der Irradiation der Reflexe “uckungen in den Vastis und
den Adductoren derfelben, ja felbft der anderen Lixtremitat
hervorzurufen. — In manchen fehr ausgeprigten Faillen ift
man durch Dorfalflexion des Tufses im Stande, ein cigen-
thiimliches Zittern an den Muskeln der unteren Extremititen
hervorzurufen, welches Zittern manchmal unter den gleichen
Umfitinden auch den ganzen Kaorper befillt. )

Von diefert eigenthiimlichen Zittern werden tbvigens
die Kranken zuweilen ganz ohne jede Veranlalsung befallen
und tritt dasfelbe auch namentlich dann auf, wenn die Kran-
ken ihre Lage zu verindern trachten, oder wenn Lagever-
anderungen mit denfelben vorgenommen werden.

Dic cben gefchilderten Verinderungen an den Muskeln
der unteren Extrewititen hindern begreiflicher Weife  die

(}chfﬁillig]{cit der Kranken und rofen dic fehr charakteriftifche

Gungform hervor, welche von Iirb als fpaflifcher Gang be-

L




29

zeichnet und im ftatus prifens vom 1. Mai meines Falles
wicdergegeben 1ft.

Schliefslich hort natiirlich jedes Gehen anf, und die
Kranken kénnen fich héchftens nur auf Kriicken fortfchleppen
indem fic ihre Beine wie zwci Stelzen nachziehen und fie
aur voritbergehend als Stiitze benutzen. Endlich find die
Kranken zu continuirlicher Bettlage verdammt, da das Sitzen
wegen Steifheit des Riickens geradezu unmoglich wird.

Diefer eigenthiimliche Gang, diec hochgradige Hyper-
tonic an den Muskeln der untern Extremititen, zu welchen
fich im {pitern Verlaufe der Lrkrankung manchmal auch
dhnliche Erfcheinungen an den Muskeln der oberen Extre-
mititen hinzugefellen, die enorme Steigerung der Sehnen-
reflexe find nun die hauptfichlichften Krankheitserfcheinungen,
welche fich in den Fillen von fpaftifcher Spinalparalyfe nach-
weifen laffen. Diele Symptome charakterifiren aber durch-
aus nicht diefe Lrkrankung vollftandig, weil dhnliche Er{chei-
nungen auch bei anderen {pinalen Proceffen auftreten konnen,

Um die Diagnofe dicfer Erkrankung ftellen zu diirfen,
mufs nach Charcot und Erb neben diefen pofitiven Symp-
tomen noch eine Reihe von fogenannten negativen Symp-
tomen vorliegen, d. h. es mufs cine Reihe von Krankheits-
erfcheinungen fehlen, welche wir bei anderen [pinalen Pro-
reffen hiufig zu beobachten pflegen. Dahin gehoren zu-
nichft fenfible Stérungen, befonders folche objectiver Art,
aber auch fubjective, infoweit fie nicht transfitorifch {ind,
und von der Rigiditit der Muskeln abhingen: weiterhin
follen bei folchen Kranken conftant Storungen in der IFunc-
tion der Blafe und des Maftdarms fechlen: es foll ferner bei
noch fo langem Peftande der Iirkrankung nicht zur Atro-

phie der von der tonifchen Starre befallenen Muskeln, noch

zu trophilchen Storangen an der FHaut (Decubitus) u d m
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kommen; endlich ift es felbftverftindlich, dafs Stérungen,
welche auf die Gegenwart eines cerebralen Leidens hin-
weifen, wihrend des ganzen Krankheitsverlaufes vollftandig
fehlen miiffen. ]

Diefer Symptomencomplex foll nun, im Wefentlichen
unverdndert und nur allmilig in feiner Intenfitit zunehmend
Jahre perfiftiren, er foll nach Charcot und Erb das
Leben in keinerlei Weife bedrohen, fondern nur auf dem
Wege von Complicationen zum letalen Ausgange fiihren.

Uebereinftimmend hielten Erb und Charcot, wie
fchon erwiihnt, eine primire Sklerofe der Seitenftringe, {pe-
ciell desjenigen Abfchnittes derfelben, welchen wir als Pyra-
midenfeitenfiringe bezeichnen, fiir die anatomifche Grund-
lage diefer Erkrankung, und zwar gelangte Erb zu diefer
Anfchauung per exclufionem. Aus dem Fehlen von Senfi-
bilitiatsftrungen, Blafen- und Gefchlechtslchwiiche, von tro-
phifchen Storungen an Haut und Muskeln, von Ataxie und
Gehirnfymptomen fchlofs er, dafs von der Frkrankung aus.,
zufchliefsen feien: die Hinterfiringe, dic grauen Hinterfaulen,
die centrale graue Subftanz und wahrfcheinlich auch eiu
grofser Theil der vorderen grauen Sidulen, natiirlich auch
das Gehirn

Es blicben alfo nur die fog. motorifchen Particen des
Riickenmarks und zwar die Vorderfeitenftringe, vielleicht
auch ein Theil der grauen Subftanz fiir die localifation
iibrig,

Charcot begriindet feine Anfchauung von der Loca-
lifation einerfeits durch eine Section, die er an ciner mit
Erfcheinungen der fpaftifchen Spinalparalyfe verftorbenen
Frau ausfihrte, und fymmetrifche Degeneration der Seiten-
ftrange conftatirte, und weiter durch die Thatfache, dafs in

Fillen cerebraler Hemiplegien, wo man wihrend des Lebens
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an den paretifchen Extremititen Contracturen und Steige-
rung der Sehnenreflexc beobachtete, post mortem fich ge-
wohnlich eine Sklerofe (fecundire Degeneration) der Pyra-
midenfiringe nachweifen liefs. In folchen Fillen, welche
klinifch neben den Erfcheinungen der f{paftifchen Spinalpara-
lyle, Symptome von progreffiver Muskelatrophie an den
obern und untern Extremitidten zeigten, und bei denen es
unter Hinzutreten von progreffiver Bulbirparalyfe in 2—3
Jahren zum letalen Ausgang kam, konnten Charcot und nach
ihm andere Autoren eine degenerative Atrophie der multi-
polaren Ganglienzellen der Vorderhrner und einzelner Ner-
venkerne am Boden der Rautengrube als Urfache der im
Leben beobachteten Erfchecinungen von progreffiver Muskel-
atrophie und progreffiver Dulbarparalyfe nachweifen, wahrend
die bei den Kranken nachgewiefenen Contracturen und Stei-
gerungen der Schnenreflexe an den Extremitdten er in einer
fymmetrifchen Sklerofe der Pyramidenbahnen des Riicken-
markes begriindet fand,

Mit Riickficht auf alle die Beobachtungen hielten es
diefe beiden Autoren fiir fehr wahr{cheinlich, dafs eine pri-
mare Lateralfklerofe das anatomifche Subfirat der f{pasti-

:

l

fchen Spinalparalyfe Erb's, der Tabes {pasmodique Charcot’s j
darftelle.
Wihrend nun Charcot fiir die Autonomie diefer j

Krankheit kimpfte und auf Grund fowol neuerer Beobach-
tungen als der Kritik fritherer IFille feine Behauptungen auf-
recht erhilt '), bekidmpft Leyden?® die Anficht Charcots
iiber die amyotrophifche Seitenftrangfklerofe in ciner Reihe
von Arbeiten und behauptet:

1; Progrés med. 1 und 3. 1880,
2} Arch. far Psyebh, Bd, VIIL

D
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1) Bei der amyotrophifchen Lateralsklerofe, refp.
Affection der Seitenfiringe handelt es fich um atonifche
Lihmung. Spaftifche Symptome kitmen dabei nicht vor.

2) Die Muskelatrophie fei das dominirende Symptom;
es handele fich um eine atrophifche Paralyfe in dem Sinne,
dafs eine Paralyfe als Initialftadium fehle.

3) Es exiftire nur eine Form von Bulbiarparalyfe,
und das fei dic von Duchenne belchriebene.

4) Die Laefionen bei amyotrophifcher lateralsklerofe
{cien fiir dic Pyramidenfirange nicht (pecitifch. Die Affection
der weifsen Subftanz kinne fowohl die Vorder- als auch dic
Seitenflringe befallen.

Trotz diefer von l.eyden hervorgehobenen klinifchen
Differenz geht das Refultat eingehender ncuercr Unter-
fuchungen dahin, dafs der anatomifche Charakter der pro-
greffiven amyotrophifchen Bulbiirparalyfe mit Muskelatrophie
mit dem der Charcot {chen Sklerofe later. amyotrophique
tibereinftimmt'). Die nahe Verwandtfchaft der Bulbarparaly fe.
Muskelatrophic und fpaftifchen Lihmung it durch das L
gebnifs der anatoniifchen Forfchung ein unleugenbares
Factum geworden.'— Keine gentgende Lolung hingegen
hat bis jetzt die Frage gefunden, warum diefelbe anatomifche
Degeneration bald das klinifche Bild der [paftifchen Muskel-
lahmung, bald das der atonifchen Muskellahimung bietet.
Kahler und Pick?) erklaren diefc Differenz der klinifchen
Bilder, indem fie die Frage dahin beantworten, dafs der Ort,
wo der Degenerationsprocefs fich zuerft und am intenfiviten

1) Berg‘er 1879: Deutsche Zeitschrift fiir pract. Medicin, 106,
17,1819, 29, 30. Secligmiller: med. Wochenschrift, 16 und 17
Erb: Archiv fur Psych., Bd. VII, p, 328. DBerger: Dcutche Zeitschr,
fiir pract. Med , Nv. 3,5, 6. Gambault, Arch. 4, Heilkunde p. 352,

21 e
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localifirt, beftimmend fei fiir das Vorherrfchen der einen
oder anderen Erfcheinungsreihe: Erkranken zuerft und intenfiv
die Pyramidenbahnen, fo wird Lihmung und Contractur der
Atrophie voraufgehen, erkranken aber zuerft die Vorder-
fiulen und dann die Scitenftrange, {o wird einfache Atrophie
und eine ihr proportionale ichlaffe Lahmung becbachtet werden.
Nachdem ich fo in Kirze die wichtigften Angaben
iiber diefe Krankheitsgruppe, wie fie in der Literatur fich
finden, zum beffern Verftandnifs der Eigenthimlichkeit des
oben gefchilderten Krankheitsfalles recapitulirt habe, werde
ich nun den Fall als folchen analyfiren, und auf Grundlage
diefer Analyfe die Localifation und die Art der Erkrankung
mit Zuhulfenahme dhnlicher Fille, bei denen die Refultate
der Autopfie vorliegen, niher zu beftimmen verfuchen,
Faffen wir die Symptome, die unfere Kranke bietet,

kurz zufammen, fo haben wir bei derfelben pofitiv: 1) Die

Zeichen der Bulbarparalyfe — 2) weit verbreitete Muslkel-
atrophie, — 3) Parefe und Contractionen, tonifche Rigi-
ditat faft der ganzen Korpermuskulatur, — 4) Characte

riftifch fpaftifchen Gang — 5) Steigerung der Reflexe. — 6)
Alterationen der elektrifchen Erregbarkeit.

Als negative Symptome:

Das Fehlen von jeglicher Senfibilitatsftérung, trophi-
{cher Storungen der Haut (Decubitus}, von Ataxie und Ge-
hirnfymptomen, von Stérungen feitens der Blafe und des
Maftdarms.

Wir haben hier mithin anniahernd diefelbe Combination
des Symptomencomplexes, wie es uns das Charcot’fche
Bild der Sclérofe latérale amyotrophique bietet.

Bei genauerer Betrachtung jedoch zeigt {chon die Grup-
pirung der Symptome nicht unerhebliche Differenzen von
der Schilderung Charcot’s,

I

I
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Die amyotrophifche Seitenftrangfclerofe ift nach Char-
cot einc Krankheit von allmiligem Beginn, ftetiger Pro-
greffion und relativ rafchem Verlaufe. Sie bheginnt in den
oberen Extremitiiten, greift allmiilig auf die unteren iiber
und ecndet allmalig mit der Bulbiirparalyfe

In unferm Falle jedoch fetzte die Krankheit fchnell ein,
ohne irgend welche prodromi, treten zuerft Erscheinungen
von Seiten des Pulbus medullae ein, nicht von den oberen
Extremititen aus, verbreitet fich der Procefs verhiltnifsmifsic
fchnell tiber den ganzen Korper und zeigt einen progre-
dienten Verlaut. — Diefe auftallenden Differenzen in der Ent-
ftehung und im Verlauf unferes Falles erinnern daher viel
eher an die mehrfach befchriebenen und lebhaft discutirten
Falle der acuten Bulbirparalyfe, die fich ja auch nur <urch
den plotezlichen Beginn von der gewdshnlichen progresfiven
Bulbdrparalyfe unterfcheidet. Trat dic Erkrankung in un-
ferm Falle auch nicht unter dem foudroyanten Bilde des
apoplectiformen Infultes auf, fo cntwickelten fich die erften
Symptome doch f{chon im Verlaufe einiger Stunden nach
Einwirkung eines beftimmten actiologifchen Momentes bei
einem bis dahin ganz gefunden Kinde. -—— Liegen in der
That paralytilche Erfcheinungen von Seiten des Bulbus vor,
wie wir die Symptome der progreffiven Pulbirparalyfe bis-
her in den Lehrbiichern und den bis jetzt verdffentlichten
Fillen finden? — Paralyfe liegt entfchieden vor, dosh unter
einem Bilde, unter Erfcheinungen, wie wir fie bis jetzt bei
Bulbirerkrankungen nicht veroffentlicht finden. Der wefent-
lichfte Contraft der FErfcheinungen liegt darin: dafs wir
dort cine ausgefprochene Atonie der Lippen-
Zungen-Gaumenmusculatur vorzufinden pflegen

hier exquifite fpaftifche Erfcheinungen auf
demfelben Gebiete vorliegen,
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Nicht fehen wir in unferem Falle, wie es fonft zu f{ein
pflegt, jene durch fchlaffe Paralyfe der Gefichtsmuskeln ver-
dnderte Mimik, den wenig gedffneten und in die Breite ge-
zogenen Mund, die Mundwinkel herabhidngen, dic Lippen
rceducirt, den weinerlichen Gefichtsausdruck, den Unterkiefer
fchlaff herabhingen, die Zunge als atrophifchen diinnen
Lappen am Boden der Mundhéhle liegen, das Gaumenfegel
und das Zapfchen f{chlaff herabhingen. — Wir fehen den
Mund weit gedffnet, dic Lippen contrahirt, cinwirts gerollt.
Sie fithlen fich prall an, erfcheinen im Volumen nicht re-
ducirt, fchliefsen fich den Zahnreihen eng an, laffen oben
die Schneide- und Eckzihne zum Vorfchein kommen, find
unten iiber die untere Zahnreilie gerollt. Die Zunge feitlich
contrahirt und eingerollt, oder als derbe, konifch nach vorn
zugefpitzte Maffe nach hinten gewilzt, das Gaumenfegel hoch,
gelpannt, das Zipfchen contrahirt; die Nafolabialfalten tief
ausgepragt ; den Gefichtsausdruck ftarr; den Unterkiefer feft
nach der Bruft hin herabgezogen,

Der Contraft ift in die Augen fallend. Dort haben
wir es alfo mit rein atonifcher, amyotrophifcher, fortfchrei-
tender Paralyfe zu thun, hier mit tonifchen Spasmen, genau
auf Jdemfelben Gebiet, im Bereiche der grauen Nervenkerne
am Boden des vierten Ventrikels,

Dafs der Mund in Folge des tonifchen Krampfes im
muse. orbicularis oris nicht vollkommen, wie zum Pfeifen,
zuge(pitzt 'if’c, erldart {ich vor Allem dadurch, dafs der
Unterkiefer krampfhaft zur Bruit gezerrt ift durch die deut-
lich fithlbar contrahirten MM. mylo- und genichyoidei, und
andererfeits dadurch, dafs der Krampf auch in den anderen
kleinen Muskeln befteht, die den Mund umgeben, wie M.
zygomaticus risorius, triangularis, quadratus menti, diga-

stricus maxillae inferioris etc. Der Antagonismus in der
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Function, hier alfo die Starre diefer Muskeln im Verhiltnifs
zum ftarren orbicularis oris, bewirkt es, dafs letzterer in mittle-
rem Contractionszuftande fich befindet. - Loft fich tem-
pordar der Krampfruftand in den Unterkiefermuskeln und
den kleineren den Mund umgebenden Muskeln, fo {pitzt
fich auch in der That der Mund zu.

Dafs zweifellos neben den Spasmen wirkliche Paralyfe
befteht, dafiir fpricht die faft vollftindige Unfihigkeit des will-
kiirlichen Gebrauchs des ganzen Muskelgebietes, felbft in den
Momenten, wo zeitweilig die Spasmen nachlaffen und vollftin-
dige Frichlaffung eintritt. — Intereffant ift die Beobachtung,
dafs in den erften Monaten der Erkrankung, im Schlaf und
beim Erwachen, fowol die Rigiditit der ganzen Kérper-
musculatur, wie auch die Spasmen im Gebiete der Bulbir-
nerven fich loften, Patientin fich liegend frei bewegte. deut-
lich und laut phonirte und fprach.

Man konnte daraus fchliefsen, das ganze Leiden fei
mur functionell und entbehre jeglicher organifchen Grundlage.
In der That jedoch widerfpricht diefer Umftand nicht einem
wirklich degenerativen Procefse — zumal wir zu gleicher Zeit
deutliche Symptome eines degenerativen Proceffes haben :
die ausgefprochenen fibrilliren Vibrationen in der Zunge
und den Lippen, und die fort{chreitende Muskelatrophic in
vereinzelten Muskelgruppen.

Benedict') erwihnt beiliufig: -Bei der Nacht ver-
fchwinden diefe Spannungen, wic auch gewohnlich die cere-
bralen Contracturenc,

Hitzig?) verfuchte dicfes interreffantc Phaenomen zu
erkldren: »Die einfache Léfung der Contractur tritt innerhalb

1) Elektrotherapie pag. 219.
2 Arch, fiir Psychiatr, Bd, 1, pag. 318.
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einer langen Zeitperiode der Krankheit regelmifsig nach
langerer Ruhe, insbefondere nach dem nichtlichen Schlafe
auf. Solange dic Kranken auch nach dem Erwachen ruhig
im Bette liegen, bleiben ihre Glieder weich und biegfam.
Ja es kommt fogar vor, dafs Perfonen, dic nur in Folge
ftarrer Contracturen an vollkommener Immobilitit der be-
treffenden Partie leiden, diefelbe unmittelbar nach dem
Schlafe ziemlich gut bewegen konnen. Mit dem Augenblicke
aber, wo fie eine dic Erzeugung grofscrer Willensimpulfe
vorausfetzende Bewegung machen, ift die Contractur und
damit die Immobijlitit wieder da. Manchmal geniigt fchon
das Verlaffen des Pettes oder das Wechfeln des Hemdes
im Bett, in andern Fillen tritt die alte Starrheit in ganzer
Intenfitat erft nach Zuriclklegung cines mehr oder weniger
langen Weges ein.

Diefe Verfchiedenheiten hangen wahrfcheinlich ab von
der Intenfitit der Affection und von dem bereits feit dem
Infulte verfloffenen Zeitraum, »Xs legt auf der Hand, dafs
diefe, in den mehr oder weniger paralytifchen Gliedern ein-
tretenden unwillkiirlichen Bewegungen, welche wir Contrac-
turen neunen, als Mitbewegungen aufgefafst werden miiffen. <)
Adamkiewicz macht aus jenem Phaenomen einen Rick-
fchlufs auf die phyfiologifche Funktion der Hirnrinde:

,»Im Schlaf und in der Narcofe haben wir es mit einer
(Lwahrfcheinlich durch ananemifche Zuftiande herbeigeﬁil1r£en)
verminderten Erregbarkeit der Ganglien in der Hirnrinde
zu thun. Die Pfyche felbft ruht bis zu einem gewiffen Grade.

Wenn nun aber die Erfcheinungen von Spasmus iim
Schlaf und in der Narcofe verfchwinden, fo beweift das,
dafs die tonifirenden Fafern von der Hirnrinde aus ihre Er-

1) “eitschrift , klin, Med 1881 Bd. IH pag. 162,

|
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regungen empfangen, dafs der Tonus fomit eine automatifche
Hirnfunction ift. It nun aber der Tonus eine Hirnfunction
und fteigert fich der Tonus, ohne dafs die Errcgbarkcit des
Gelirns fich dndert, einfach in Folge von ILeitungsunterbre-
chungen im Verlauf der Pyramidenbahnen, fo geht daraus
nmit aller Sicherheit und klar von Neuem hervor, dafs der
Tonus durch die Pyramidenbahnen nicht vermittelt wird,
dafs er vielmehr eine Function anderer Bahnen ift, deren
Bedentung nach der Trennung der Pyramidenbahnen deut-
licher hervortritt, deren' Function alfo offenbar durch dic
Pyramidenbahnen becintrachtigt wird.

Obgleich fich keine der obigen hypothetifchen Erklii-
rungen weder auf anatomifche Thatfachen noch auf die
Ergebniffe der experimentellen Phyfiologic zu ftiitzen ver-
mag, geniigen f{ie doch wenigftens zur Beftiticung des Fac-
tums, dafs durch organifche Degencration hervorgerufene
Spasiien im Schlaf und in der Narcofe fchwinden kénnen.
Eine Beftatigung der Hitzig fchen Anfchauung, dafs jene
Erfcheinung wahrfcheinlich von der Intenfitat der Affection
und von dem bereits feit dem Infulte verfloffenen Zeitraum
abhingt, finden wir auch in unfercm Falle, da feit dem
April 1884 die Spasmen wihrend des Schlafes nicht mehr
{chwanden, wo fich der verhiltnifsmifsig fchnelle und pro-
grediente Verlauf {chon durch die deutlich zunehmende Mus-
kelatrophie, die lebhaften fibrilliren Vibrationen der Lippen
und der Zunge, die ftets (ich ftcigernde Functionsftérung doku-
mentirte.

- Ein Fortfchreiten des Proceffes machte fich auch be-
merkbar durch Uebergreifen auf die den Kehlkopf verfor-
gené]en Nervenapparate. Die Stimme wird allerdings nicht
heifer, es wird, z. B. beim » A» noch immer deutlich pho-

nirt, doch fillt die eigenthiimlich fchrille, jauchzende Inf{pi-
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ration beim Lachen auf, wibrend man Exfpirationsfitfse
kaum horr.  Bei fonft freier Refpiration tritt in Folge jeder
freudigen Geniithsbewegung offenbar ein momentaner Krampf
der Stimmbinder ein, der jenes Infpirationsgerdufch bewirkt,
wie wir es bei an Keuchhuften leidenden Kindern zu horen
pflegen. Der Krampf ift, wic gefagt, nur cin momentaner
und daher kommt es nicht zu wahrer Dyspnoe. Der laryn-
goskopifche Befund conftratirte den Mangel jeder Parefe der
Stimmbiander, ihre freie Beweglichkeit, ihre normale Stel-
lung, wodurch das Factum weiter conftatirt ift, dafs bei
mifsigem Reizzuftand (welcher Art er auch fei) eincs be-
ftimmten centralen motorifchen Nervengebietes, nicht Schwiche
oder Parefe die nothwendige Folge zu fein braucht,  wohl
aber bei Hinzutritt irgend eines Irritaments, oder auch ohne
daffelbe, Krampf entftehen kann.

Auffallend ift ferner die Storung der lHerzthatigkeit.
Die Pulsfrequenz ift in Anbetracht des Alters der Kranken
vermindert, Tags zwifchen sc-—60, Nachts fogar 40. Dafs
der Schlaf, der alle iibrigen Reizungs und Lihmungserfchei-
nungen fchwinden machte, den Reizzuftand des Vagus gar-
nicht beeinflufste, ihn nicht herabfetzte, fondern im Gegen-
theil ihn zu erhshen f{chien, bleibt mir eine unerklirte
Thatfache.

Die Tunction der Sinnesorganc und die Intelligenz find
ungeftort, héchftens eine etwas weinerliche, leicht erregbare
. Stimmung zu notiren. Die Senfibilitit blieb, foweit es fich '
conftatiren liefs, ganz normal, felbft der Gefchmack auf der

Zunge,

Ob eine wirkliche Steigerung der Speichelfccretion
vorhanden war, konnte ich, obgleich er fich wegen der
Schling- und Lippenlihmung faft unauthérlich aus dem

Munde entleerte, nicht genau conftatiren, da die Beftimmung

_.h_——J
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bei dem von der Krankheit {chwer afficirten Kinde zu grofse
Schwierigkeiten geboten hiitte,

Intereffant find die Ergebniffe der elektrifchen Unter
fuchung, Lleyden lehrt, dafs bei Bulbidrparalyfe erft bei
vollftindigem Schwund, bei den héchften Graden der Atro-
phie, die elektrifche Erregbarkeit ftark herabgefetzt fei; or
beobachtete keine Entartungsreaction. Duchenne fpricht
von normaler faradifcher Erregbarkcit bei Bulbirparalyfe.
Kufsmauls Angaben lauten auf Vorhandenfein von LEntar-
tungsreaction, doch fpricht er fich nicht beftimmt dahin aus,
da er nur in einem Falle fie conftatirt zu haben glaubte. Irst
Erb conftatirte mit aller Beftimmtheit diec Entartungsreaction,
welche er als characteriftifch fiir die fogenannten ,,Mittel
formen* ') gewiffer peripherer Lihmungen bezeichnct hatte,
d. h. eine ausgefprochene Entartungsreaction bei directer
Reizung der Muskeln, wihrend dabei die eleltrifche Erreg-
barkeit der zugehorigen Nervenzweige normal oder kaum
herabgefetzt war.  Auch in unferem Falle fehen wir eine
deutliche Differenz zwifchen der directen und indirecten gal-
vanifchen [irregbarkeit der Lippen- und Zungenmuskulatur,
und miiffen wir diefelben daher unter die ,,Mittelformen®
Erb’s rubriciren,

Die Reflexe im Geficht f{ind nicht erh&ht, an der
Zunge und im Rachen herabgefetzt.

Refumiren wir kurz das bis jetzt analyfirte Krankheits-
bild, fo hatten wir

1) Lahmungserfcheinungen,

2} Muskelatrophie,

3) Erfcheinungen, welche auf eine Reizung der Nerven-
kerne am Boden des vierten Ventiikels hinweifen, fpeciell

1) Ziewssen, Bd. XII, 1. 2. Aufl. pag. 474
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des Hypogloffus, Facialis, Vagus, Accessorius, Glosso-
pharyngeus.

Wihrend 1 und 2 gewdohnliche, vielfach beobachtete
Erfcheinungen der »progreffiven amyotrophifchen Bulbir-
paralyfe« find, {o finde ich die Reizerfcheinungen auf diefem
Gebiete, in diefer Art, vereint mit jencn Iricheinungen der
Bulbidrparalyfe nirgend crwihnt. I.eyden!) fagt wortlich
in feiner Abhandlung tiber »progreffive amyotrophifche Bul-
birparalyfe<: »Im Geficht und an der Zunge ift niemals
etwas von Rigiditit oder Contractur beobachtet, ebenfowenig
an den Halsmuskeln-,

Beobachtungen uber die Rigiditdt der Halsmuskeln find
nun freilich feitdem einige mitgetheilt #), doch ift es mir nicht
gelungen, eine folche tiber Rigiditit im Geficht und an der
Zunge ausfindig zu machen,

Dejerine?) ift der Anficht, dafs die Bedingungen fiir
Lntftchung der Contractur bei den betreffenden Muskeln
andere wiren, als bei den Gliedermuskeln, indem er fich
auf eine Beobachtung Charcot’s beruft, der bei lethar-
gifchen Hyfterifchen mit neuromuscularer Uebererregbarkeit
im Facialisgebiet nicht, wie in den Gebieten anderer Nerven,
Contractur durch electrifche Reizung bewirken konnte.

Bevor ich die Erkldarung dieler abnormen Er{cheinung,
die genauere centrale Localifation und die Natur der Er-
krankung zu beftimmen verfuche, ift es nothwendig, noch aut
die Analyfe der ibrigen Symptome unferes Talles niher
einzugehen, da wir es offenbar mit einer complicirten Bul-

barerkrankung zu thun haben und diefe nur Theiler{cheinung

1) Avcchiv fir Psych. Bd. VIII. p. 650.

2) s. Anhaung.!

3) Archive d. Physiologie, 3 8. 1I6. pag. 180. 1883.
\7’
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einer andern im centralen Nervenfyftem verbreiteten Erkran
kung ift. Der Grundzug im iibrigen Symptomencomplex ift
einerfeits Lihmung, andererfeits Krampf mit {chliefslichem
Ausgang in Atrophie und atonifche Iihmung.

Vom Geficht aus verbreitet fich der Procefs zunichit
auf den Hals, dann die oberen Extremititen, die unteren
Extremitdten und fchliefslich wird der ganze Rumpf ergriffen.
Ueberall unter den gleichen Erfcheinungen, und zwar tritt
Parefe der Glieder unter der Erfcheinung von Rigiditit und
Starre der Musculatur ein.

Wihrend an den oberen Extremititen und am Halfe
die Starre in einzelnen Muskeln, fo im m. fterno-cleido-
mastoideus dexter, dem Deltoideus dexter und sinifter ete.
mit der Zeit vollftindig fchwindet und an ihre Stelle eine
atrophifche, atonifche Lihmung eintritt, verharren die unte-
ren Extremititen in gleichmifsiger Rigiditat und macht fich
bei ihnen keine Atrophie bemerkbar. Zu der Starre gefellen
fich bald andere motorifche Reizfymptome, Stifse und
Zuckungen in einzelnen Muskeln, fo im m. pectoralis ﬁniﬁer,w
cucularis etc.,, die fowol fpontan hiaufig auftreten, als auch
befonders bei Versuchen active Bewegungen auszufiihren,
und bei jeder pfychifchen Emotion fich verftirken.

Befallen find an den unteren Extremititen namentlich
die verfchiedenen Streckmuskeln und die mm. adductores
des Oberfchenkels, in Folge deffen die Beine in geftreckter
Stellung adducirt, nach innen rotirt, gehalten werden.

Aus der Combination von Parefe und Krampf an den
unteren Extremitidten refultirt der fo characteriftifch {pasti-
fche Gang.

An den oberen Extremititen ist am Oberarm die Ri-
giditit in den Beugern, am Unterarm in den Streckern aus-
gefprochen, Im Verlauf der Zeit tritt deutliche Abmagerung,
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fowol der Oberarmmuskeln und der Extenforen des Unter-
arms auf, die {patia interoffea wurden deutlich f{ichtbar,

Der offenbar in Folge eines tonifchen Krampfes der
Intercoftalmuskeln in anhaltender Infpirationsftellung ftehende
Thorax Lifst dic ftarrgefpannten pectorales hervortreten,
ebenfo find die Intercoftalriume fichtbar,

Die Lungen find entfprechend der im fagittalen und
transverfalen Durchmeffer eingetretenen FErweiterung des
Thorax nach oben geriickt, ebenfo das Zwerchfell. Letzteres
macht in Folge der Starre des Thorax natiirlich compensa-
torifch ausgiebigere Bewegungen. Bei jeder oberflichlichen
Infpiration fehen wir das Zwerchfcll zwei bis drei Intercos-
talriume hcrabtteigen.

Die Bauchpreffe ift in Folge der Starre der Bauchmus-
keln, die man am deutlichften an den mm. recti abdominis
ficht, sogut wie unmaglich und fo erklirt fich die erfchwerte
Defaecation der Patientin ,,unter Thrinen*,

Sieht man von der Art des Verlaufs, den Spasmen im
Gebiete der Bulbidrnerven ab, fo ift im Uebrigen die Summe
aller pofitiven (Parefe, Paralyfe, Rigiditit, gefteigerte Seh-
nenreflexe, elektrifche Erregbarkeit, der Gang) und der ne-
gativen (Fchlen der Senfibilitatsftorung, der Blafen und Maft-
daémfchwéche, der Gehirnfymptome, des Decubitus, der Ataxie)
Symptome des characteriftifchen Krankheitsbildes der von
Charcot gefchilderten ,amyotrophifchen Lateralsclerose
vorhanden,

Eine Verwechfelung des vorliegenden Symptomencom-
plexes mit Tabes-dorfualis ift leicht zu umgehen, da bei letz-
terer bedeutende Senfibilitits{torungen, fowie die ausge-
fprochenften Erfcheinungen von Ataxie vorhanden {ind,
der Gang der Patienten ein fchlendernder ift, das Stehen
bei gefchloffenen Augen fofort ein Schwanken hervorruft,
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die Sehnenreflexe fehlen, nach kiirzerer oder lingerer
Krankheitsdauer Blafen und Maftdarm{ymptome auftreten
u. £. w. kurz die Erfcheinungen beider Krankheiten gera-
dezu diametrale Gegenfitze bilden.

Dic Differenzialdiagnofe zwifchen der vorliegenden Affec-
tion und Myeclitis transversa ergiebt fich daraus, dafs bei
leteterer Krankheit regelmifsig neben der motorifchen auch
fenfible Lihmung, Blafen-Maftdarmfchwiche, Decubitus und
betriichtliche Steigerungen der Hautreflexe angetroffen werden.

Von der multiplen Selerofe des Gehirns und Riickenmarks
unterfcheidet fich unfer Krankheitsbild durch das Fehlen des
Zitterns, weclches bei jener Krankheit bei jeder intendirten
Bewegung aufiritt, ferner der Stérungen der Sehorgane, be-
ftehend in Nyftagmus, Amblyopic und Diplopie, ferner der
Ataxie, der characteriftifchen Sprachftérung.

Von der Poliomyelitis anterior chronica unterfcheidet
fich die Krankheit mit Sicherheit dadurch, dafs bei jener die
Atrophieder gelihmten Muskeln eine hochgradige und fchnelle
ift, die Sehncnreflexe fchlen und die Contracturen fich auf
den nicht gelahmten Muskcln,den Antagoniften der gelahmten
Muskeln entwickeln.

Von der Tetanie endlich unterfcheidet fich unfer Fall da-
durch, dafs dort die Krimpfe anfallsweife auftreten, dazwifchen
freie Intervalle von Stunden, Tagen ja Monaten bicten, durch
die fenfiblen Stérungen, das Trouffeaufche Phacnomen, und
das eigenthiimliche Verhalten der electrifchen Erregbarkeit.

Obgleich nun der Symptomencomplex im Allgemeinen,
wie er vor uns liegt, dem Bilde der amyotrophifchen Late-
ralfclerofe Charcots im dritten Stadium (da bei derfelben
nach jenem Autor Bulbdrfymptome den Abfchlufs der Krank-
heit bilden) entfpricht, {o ergeben fich doch nicht unerheb-
liche Differenzen, von dem typifchen Verlauf und den typi-
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{fchen Symptomen derfelben, Selbft Charcot, und nach
ihm mehrere Andere, crklirten es fiir nicht durchaus noth-
wendig, dafs der Procefs ftets in den oberen Extremitiaten
beginnen miifse, und filhren zum Beweife mchrere Tille an,
bei welchen der gleiche Procefs in den unteren Extremi-
titen feinen Anfang genommen habe, und allmilig aufftei-
gend genau das Bild der Lateralfclerofe darbot.

Endlich find auch cinige Fille bekannt, in denen aus-
nahmswecife die Krankheit gleich von Anfang an mit Bul-
barfymptemen einfetzte, und fich darauf erft das klare Bild
der Sclérosc latérale amyotrophique entwickelte,

Dicfe Fialle nun entfprichen vielleicht am nichften dem
oben gefchilderten Krankheitshilde, Ich werde daher die-
felben in Kiirze im Anhang mit dem Scetionsbefunde wieder-
gcben, um  einerfeits dem Lefer die Mdglichkeit des Ver-
gleichs zu bieten, und andererfeits die anatomifche Diagnofe
unferes Falls durch dic Ergebniffe jener Sectionen zum Theil
zu rechtfertigen.

Gerade die auffallende Lirfcheinung der Spasmen im
Gebiet der Bulbédrncrven machen unfern Fall zu einem ab-
normen, und miifste daher der I'racefs vermuthlich auf anderer
anatomifcher Grundlage beruhen, als die Erfcheinungen der
anlyotrophifch'cn Bulbarparalyfe im diitten Stadium der
amyotrophifchen Lateralfclerofe.

Wenngleich im vorliegenden Falle auch noch nicht die
Ergebniffe einer Autopfie vorliegen, fo geniigen, glaube ich,
die Refultate der bis jetrt verdffentlichten Fille doch, um
wenigftens hypothetifch die nihere T ocalifation des Herdes
und die Art des Proceffes zu beftimmen.

Was zundchft die Bulbirerfcheinungen anbetrifft, fo
haben wir, wenn wir den Verlauf niher ins Auge faffen, fowohl
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Erfcheinungen der Lihmung und Atrophie als auch tonifche
Krimpfe.

Den Ausgangs- und Centralpunct des Leidens bildet
der Hypogloffus (Parefe und Krimpfe der Zunge), dann
folgt die untere Halfte des Facialis (Krimpfe und Atrophie
des orbicularis oris und der kleinen Gefichtsmuskeln), dann
des Vagus und Acceflorius (Verlangfamung des Pulfes,
Krimpfe der Conftrictoren der Glottis), des Gloffopharyngeus,
(Krampf des Conftrictor pharyngis superior).

Die Kerne aller dicfer Nerven liegen in unmittelbarer
Nihe neben und hintereinander am Boden des vierten Ven-
trikels. Der Krankheitsprocefs mufs zunichft alfo die, in
der unteren MHilfte der Rautengrube gelegenen Kernmaffen
betroffen, und fich von hieraus allmilig nach oben und unten
ausgcbreitet haben,

Iis entfteht jetzt die Yrage, ob cs moglich ift, dafs
Erkrankung  dicfer Kerne fowohl Lihmung, wie Krimpfe
als auch Atrophie, der von ihnen verforgten Muskeln be-
wirken kénne.

Diefe Moéglichkeit it allerdings nicht in Abrede zu
ftellen, da der Gegenbeweis noch nicht geliefert ift, doch
wahrfcheinlich klingt es nicht.

In den Fallen, die bis jetzt iber Bulbdrparalyfe ver-
offentlicht (ind, findet fich, abgefehen von jenen Fillen, wo
die Bulbdrparalyfe in Folge oder vereint mit der progreffiven
Muskelatrophie auftrat, in der iiberaus gréfseren Mehrzahl
degenerative Atrophie der Ganglienzellen innerhalb be-
ftimmter grauer Kerne der Oblongata neben gleichzeitiger
Erkrankung und Wucherung des Bindegewebes, Atrophie
verfchiedener Nervenbahnen, befonders der Pyramidenbiindel
etc. kurz das, was man als graue Degeneration und Sclerofe,
als chronifche Myelitis bezeichnet, als die ifolirte Erkrankung,
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Degeneration und Atrophie jener Zellen. Fille, in denen
letztere nachgewiefen ift, giebt es nur drei. Es find die
Beobachtungen von Charcot (Legons fur les maladies |
du syftem nerveux TParis 1874 pag. 213 et suive), von
Duchenne und Joffroy (Arch. de Physiologie norm. et
path. 1870), von Duval und Raymond (Arch. de Physio-
logie 1879).

Nach Analogie der amyothrophifchen Lateralfclerofe,
bei welcher die Spasmen und Lihmungserfcheinungen in.
den Extremititen und am Rumpf durch den primiren Degene-
rationsprocefs der Pyramidenfeitenftringe, die Muskelatrophie
durch Atrophiec der Ganglienzellen der Vorderhérner ihre
Erklarung finden, konnen oder miiffen wir auch in unferem
Falle die primére Erkrankung in den den Pyramidenftringen
analogen Bahnen zu den Bulbdrkernen vermuthen, als deren
Symptome wir die Spasmen und Libmungen des Gesichts,
der Zunge, des Rachens und Kehlkopfs auffafien, wihrend
die progreffive Atrophie der Muskeln derfelben die Folge
der Irkrankung der grofsen Ganglienzellen der grauen Kerne
felbft ift. '

Die fo plaufible Erklirung von Kahler und Pick "),
dafs in den Fillen von Lihmung mit Spasmen die Seiten-
ftrangfclerofe der Erkrankung des iibrigen Syftems zeitlich
vorausgehe und im Allgemeinen der Ort, wo der patholo-
gifche Procefs einfetzt und am intenfivften ift, den Ausfchlag
giebt, bereéhtigt uns zu der Vermuthung, dafs auch in un-
serem Fall der Procefs in den den Pyramidenfeitenftrangbah-
nen analogon Fafern der motorifchen Nervenkerné des Bul-
bus feinen Anfang nahm, am intenfivften war und von da
auf die Ganglienzellen iibergriff,

1) 1. citato.
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Dafs der Procefs in diefer Art nicht hiufiger beobachtet
oder befchrieben ift, mag zum Theil darauf beruhen, dafs
fowohl die amyotrophifche ILateralfclerofe wie auch die
Bulbirparalyfe Krankheitsbilder neueren Datums find, zum
andern Theil vielleicht darauf, dafs die Difpofition zur Er-
krankung in der Medulla bei den Nervenkernen eine wviel

grofsere ift, als bei den den Pyramidenfafern entfprechenden
TPafern der Ganglienzellen.

Da der Gang der Erkrankung in dem Bulbus Medullac
im Allgemeinen dem der amyotrophifchen ILateralfclerofe
Charcots refp. den FErkrankungen der Pyramidenfciten-
ftrange im R. M. entfpricht, fo haltc ich mich fiir berechtigt,
diele Form der Erkrankung als -fpaftifche amyotrophifche
Bulbirparalyfe« zu bezeichnen.

Der progreffive Charakter der Erkrankung giebt fich
in unferem Falle durch das Uebergreifen auf benachbarte
Nervengebiete kund, und fehen wir demgemifs auch bald
weit verbreitete Nervenbahnen des Korpers in Mitleiden-
fchaft gezogen. )

Zu der primiren Erkrankung der den Pyramidenbahnen
gleichwerthigen Hirnnervenbahnen gefellt fich einc fecundire
Degeneration der benachbarten Pyramidenfafern, die fiir die
Muskulatur des Halfes, der oberen und unteren Extremititen
beftimmt {ind, dic in dritter Linie noch die grofsen Ganglien-
zellen der Vorderfdaulen des R. M, in Mitleidenfchaft ziehen,

und wir haben das ausgefprochene Bild der amyotropifchen
Lateralfclerofe.

Hat fich der Procefs noch nicht auf die grofsen Gang-
lienzellen der Vorderfaulen des R. M. verbreitet, fo haben
wir nur Spasmen und Lihmung, degeneriren auch diefe, fo
tritt Muskelatrophie hinzu.

So konnen wir auch in unferem Falle uns den Ueber-
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gang der (paftifchen Lihmung in atonifche Paralyfe am
Halfe und den oberen Extremititen erkldren, wihrend an
den unteren Extremititen fich noch keinerlei Abinagerung
geltend macht.

Es handelt fich alfo hier um eine Complication des
chronifchen Entartungsprocefies in der Medulla mit einem
weit verbreiteten Procefs im R, M., fowohl in der weifsen
(Pyramidenfeiteniirange) als auch der grauen Subftanz des-
felben.

Was die Natur des Proceffes anbetriftt, {o fragt es fich,
ob eine primire Degencration und Atrophie jener Bulbir-
nerven oder anderweitige anatomifche, Paralyse erzeugende,

Verdnderungen anzunehmen feien,

Bei Thrombofe, Embolie oder Hamorrhagie der Oblon-
gata it der Beginn ein ganz plotzlicher, acuter, ift die Lih-
mung gewohnlich nur partiell, einfeitic oder auch auf einer
Scite vorwicgend und die Krankheit hat nicht die Tendenz
fortzufchreiten, fondern fic ift im Gegentheil entweder ftabil

oder zeigt gar Neigung zur Defferung.

In unferem Falle entwickelt {ich allerdings die Krank-
heit fehr {chnell, es ift auch eine Seite melir befallen, als
die anderc, der I'rocess bietet aber durchaus kein fou-
droyantes Krankheitsbild, wie die Apoplexic oder Embolie,

und er zeigt cinen cxquifit progreffiven Charakter.

Entwickelten fich die Symptome zu langfam fiir eine
etwa anzunchmende Apoplexie, fo waren sie andererfeits zu
{chnell aufgetreten, um das Vorhandenfein eines Tumors zu
vermuthen,

Der Mangel an Kopffchmerzen, Ohrensausen, Schwindel,
epileptiformen Anfillen, der negative ophthalmoskopifche Be-
fund, die Atrophie der Muskeln und fchliefslichh das &tiolo-

VI
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gifche Moment (Schreck) f{prechen gegen eine folche
Annahme,

Es bliebe noch iibrig an eine doppelfeitige Affection
der Hemifphiren, der innern Kapfel zu denken.

Gegen eine folche Annahme (pricht die gleichzeitige
Entwickelung auf beiden Seiten, die Atrophie der befallenen
Muskeln, die verdnderte elektrifche Erregbarkeit.

Doppelfeitige Hirnfchenkelaffection mufs fchon wegen
des Mangels an  Oculomotoriusfymptomen  ausgefchloffen
werden,

Dic differenzielle Diagnofe von einer etwa anzunehmen-
den diffufen Herdfklerofe des Gehirns u. R. M ift oben
fchon ausgefiihrt,

- Aller Walirfcheinlichkeit nach ift alfo das anatomifche
Subftrat der Frkrankung, eine primiire Degeneration der zu
den Nervenkernen des Hypogloffus ete., ete. verlaufenden
wPyramidenbiindel** der Ohlongata, von wo aus der Procefs
fich weiter verbreitete, und haben wir es alfo mit einer

wahren , (paftifchen amyotrophifchen Bulbiarparalyfe zu thun.

Soweit Pefchreibungen und genaue Beobachtungen ir-
gend einer Form der Bulbirparalyfe vorliegen, ift die Prog-
nofe fowol in Bezug auf die Lihmung, wie quoad vitam ab-
folut ungiinftig.

Der Verlauf ift, darin {timmen (lic meiften Beobachter
tiberein, um fo rafcher, je weiter der Procefs im corticomu-

fculdren Syftemy hinauf reicht.

Eine Schluckpneumonie oder Erftickung in Folge von
Fchlfchlucken, Refpirationsftéruingen oder die fchliefsliche

Inanition oder irgend eine andere Complication bedingen
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unvermeidlich den letalen Ausgang. Solches fteht auch bei
unferer Patientin frither oder {piiter zu erwarten,

Gegeniiber einer derartigen Prognofe ift natiirlich auch
jede Therapie hoffnungslos und kann demgemifs nur eine
palliative fein
' Gegen die deutlich entwickelte Krankheit find diite-
tifche und phyfikalifche IHeilmethoden noch am meiften in-
dicirt, Kriéftige aber nicht reizende Erndhrung, Aufenthalt in
guter Luft, follen die Conftitution und die Widcerftandsfahig-
keit des Kranken heben. Ebenfo Bider verfchiedener Art,
Kaltwafferbehandlung oder warme Béder find je nach dem
Individuum zu rechtfertigen.

Die beften Refultate will man noch von der clektrifchen
Behandlung gefehen haben und Erb ') will fogar bei einem
allerdings zweifelhaften IFalle von Bulbarparalyfe durch die
galvanifche Behandlung Heilung erzielt haben.

Die Anwendung pharmaceutifcher Mittel (Strychnin,
Eifen, Argent. nitr., Bromkali) und einer tonifirenden All-
gemeinbehandlung it bisher ohne jeden Einflufs auf den
Gang der Krankheit geblieben. Duval und Raymond?)
wollen den Procefs allerdings nur zeitweife durch Picrotoxin
gilinftig beeinflufst haben.

Die Deglutitionsftorungen werden natiirlich mit der
Zeit die Anwendung der Magenfonde oder die Erndhrung
per Clysma unumgdnglich machen.

1; Ziemssen Bd. X1 H. 2 p. 947.
2) loco citato.



52

Epikrise.

Die Bulbirparalyfe it nach den vorliegenden Erfahrun-
gen vorzugsweife eine Krankheit des vorgeriickten und rei-
feren Alters, am hidufigften zwifchen dem 40 -70. L.ebens-
jahre. Um fo auffallender ift es, dals wir in diefem Falle
den Procels an einem Kinde von 12 Jahren zu fehen Gele-
genheit haben, ein Beweis, dafs das Lebensalter nicht mafs-
gebend fiir die Diagnofe diefer Krankheit fein darf. So ganz
vereinzelt fteht der Fall allerdings nicht da, da auch Erb %)
fchon unter g Fiallen einen bei einem 20-jahrigen Madchen
zu beobachten Gelegenheit hatte.  Auch Wachsmuth %)
beobachtete cinen Toall bei einem 17-dbrigen Madchen. Jeden-
falls ift man berechtigt zu fagen. dafs unfer Fall auch in
diefer Beziehung als Seltenheit zu betrachten ift.  Bei der
noch nicht allzugrossen Menge von Beobachtungen iiber
Bulbarparalyfe werden fich vorausfetzlich mit der Zeit auch
diefe IFdlle noch mehren. Die Zahl der bis jetzt beobach-
teten und befchriebenen Fille fcheint mir noch nicht grofs -
genug, um jetzt fchon eine genave Altersftatistik bei der
Bulbidrparalyfc geben zu kénnen,

Interessant ift es, Jafs grade bei der Bulbarparalyfe Ge-
miithsbewcgungen  mit Beftimmtheit als  hauptfichlichftes
atiologifches Momeut angefithrt werden,  In unserem Falle
finden wir auch mit aller Deftimmtheit — Schreck und Angft
als dtiologifches Moment verzeichnet.

Adamkiewicz ™ erzihlt einen Fall von ciner Frau,
die in Folge heftigfter Gemiithsbewegung, als ihr Mann
1870 plotzlich einberufen wurde, abortirte, fofort Bulbar

1) loco citato p. 911,
2) loco citato,
3! Charitéanalen Jahrg, V. 1880, Berlin 1874, p. 353,
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fymptome zeigte. Sie ftiefs mit der Zunge an, ging fchwer
und mihfam, worauf fich bald Schwiache der Hiande und
Abmagerung zeigte.

Pitres’) und Sabourin befchreiben einen Tall, in
welchem der Kummer um einen Geldverluft bei einer 74jah-
rigen Kranken Sprech- und Schlingbefchwerden crzeugte.

Eifenlohr?) theilt einen Fall von progreffiver Bulbir-
paralyfc eciner 68jahrigen Naherin mit, wo Kummer um
die fchwer erkrankte Tochter und anfirengende Pflege als Ur-
fache angegeben wurde.

Bekannt find die Beobachtungen vonK ohts aus der Zeit
der Belagerung Strafsburgs,  Sic beweifen den gewaltigen Ein-
flufs pfychifcher Eindriicke auf zahlreiche Nervenkrankheiten.

In Betreff des Zufammenhanges zwifchen heftiger Ge-
mitthsbewegung  und  darauf folgender Lahmung fcheint
eine Circulationsfiorung das vermittelnde Glied zu bilden.
Heftiger Schreck fetzt Reizung des vafomotorifchen Cen-~
trums, wodurch allgemeine Anamie entfteht. Ferricr
{Functionén des Gehirns} nimmt geradezu ein Centrum fiir
Affecte in den unteren Hirntheilen an, und fo wire es auch
denkbar, dafs in unferem Falle die Krankheit in Folge einer
Ucberreizung dicfes Centrums fich entwickelt habe,

Zum Schluis maochte ich noch hervorheben, dafs cs
unzweifelbaft] verfchiedene Formen und Arten der Bulbar-
paralyfe giebt, und zwar glaube ich diefelben fo von ein-
ander trennen zu koénnen:

1) Bulbidrparalyfe als Combination von progreffiver
Muskelatrophie ift keine dchte Paralyfe, es ift Atrophie ohne

1) Archiv. de Phyciol. ete 2, 8.5 et p. 723 1879,
2) Zeitschr, fir klinische Med, I, 3. p. 435, 1880,
3) Beil. Klinische Wochengchr, 18%3.




54

Ldhmung. Das anatomifchc Subftrat derfelben ift, analog
der Degeneration der grofsen Ganglienzellen der Vorder-
horner bei der progreffiven Muskelatrophie, in den grofsen
Ganglienzellen der grauen Kerne zu fuchen.

2) Bulbarparalyfe als Folge der amyotrophifchen
Lateralfclerofe ift fecundir. Der Procefs greift von den Py-
ramidenftrangen direct auf die grauen Kernc iiber, oder ver-
breitet fich aufwirts durch die grane Subftanz

3) Primére Bulbirparalyse geht aus von den Pyramiden-
biindeln der Medulla und verbreitet fich abfteigend zu den
crofsen Ganglienzellen der Nervenkerne.

Pritndre und alleinige Erkrankung der grauen Nerven-
kerne ift nach den Frgcbniffen der Beobachtungen nicht in
Abrede zu stellen, doch ift zum Begriff der wahren Bul-
barparalyfe das Fortfchreiten des I'roceffes auf die Pyrami-
denbiindel nothwendig. Bei primarer Erkrankung der Pyra-
midenbiindel kann, aber es mufs nicht zu tonifchen Krim-
pfen im Bereich der Bulbarnerven kommen und ift dies
wahricheinlich nur ein Effect der Intenfitit des Proceffes.
Durch TUebergreifen des Proceflfes auf benachbarte” Fafer-
fyfteme konnen verschiedene Combinationen® zu Stande
kommen, und demnach auch eine priciéive Bulbédrparalyse
mit einer {paftifchen amyotrophifchen Lateralsklerofe combi-

nirt fein.
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Anhang.

Kurze Ucberficht der Fille von progreffiver
amyotrophifcher Bulbirparalyfe mit amyotrophi-
fcher Lateralsklerofe.

1 Fall. Kufsmaul-Maier ). 48jihrige Girtners-
frau. Dic Iirkrankung begann im Miarz 1868 ohne befondere
Veranlaffung allmilig mit rafcher Ermiidung beim Sprechen,
im Herbft war die Sprache bereits fehr unverftindlich. Dann
vermchrte Speichelflceretion, Schluckbefchwerden. Zunge zit-
ternd, Ausfehen welk, Im Juni 1869 ift die articulirte Sprache
fo gut wic ganz verloren gegangen, die Zunge deutlich
atrophifch, runzlig, von fibrilliren Zuckungen bewegt.
Schwiche in den Armen und Beinen ohne deutliche Mus-
kelatrophie. Zunehiwende Schwiche der Muskel, {o dafs die
Beine gefchleppt werden und P, nur cinige Schritte mit Un-
terftiitzung gehen kann. Die Arme wie gelihmt: Abmage-
rung fehr grofs.  An den Fifsen beginnt fich Equino-varus
Stellung  auszubilden, diefelbe nimmt weiterhin zu.  Die
Beuger der linken Hand und Finger in Contractur, Senfibilitit
stets intact. Huftenanfille mit Sticknoth. Oedem der
Unter extremititen, Tod.am 13. Juni 1870. Riickenmark
und Medulla obl. mikrofkopifch nicht auffallend verindert.
Nach der Erhirtung Degeneration der Seitenstrange durch
das ganze R, M. bis in den Pons hinein. Atrophie und
Schwund der grofsen Ganglienzellen in den grofsen Vorder-
hornern und den Nervenkernen der Medulla oblongata.

2. Fall. Leyden®. s53jihriges Dienftmidchen. Im
October 1867 dyspnoifcher Anfall, bald darauf Schwerbe-
weglichkeit der Zunge, im Verlaufe eines Jahres zunchmende
Sprachftérung. Schlingbefchwerden und Speichelflufs. Schmer-
zen im Hinterhaupte, Stimm nnd Hals. Um diefe Zeit
Schwiiche und Atrophie des linken Armes. Januar 1869
auch Schwiche des linken Beines. Mirz 1869 faft vollige
Sprachlofigkeit, hochgradige Schlingbefchwerden.  Anfille
von Dyspnoe, Schmerzen in Kopf, Hals und Armen. Tod

i)y Virch, Arch. 8¢ Bd. und Arch. I Psyeh. VIIL . 678,
2} Archiv £ Psych. VHI p. 678,
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durch DPeritonitis. Atrophie der Wurzeln des IHypoglosfus
Vagus, Facialis. Erkrangung der Vorder- und Seitenftringe,
auffteigend durch die Medulla oblongate bis in den Pons
hinein.

3. Fall Leyden. 6ojahriger Mann, Zungen- und
Lippenparalyfe, hochgradige Sprachlidhmung, Specicheln, er-
fchwertes Schlingen, Schmerzen im Kopf und den Kiefern.
Sehr langfames Fortfchreiten der Krankheit. IHochgradige
Atrophie der Zunge und der Lippen, {piter auch der Mus-
kulatur an den Hinden und Armen fowie der Beine. Eigen-
thiimlicher Gefichtsausdruclk. IDie atrophifchen Muskeln Tind
welk und {chlaff, lebhaftes, fibrillires Zittern derfelben, keine
Spur von Rigiditat oder Contracturen. Tod 3 Jahre nach
Begiun der Erkrankung., Atrophic der Wurzeln des Hypo-
gloffus, Vagus, Facialis, fowie der vordern Spinalwurzeln.
Hochgradiger Schwund der grofsen Ganglienzellen in den
grauen Vorderi ornern und den Stilling’fchen Nervenkernen,
Degeneration der Pyramidenfeitenftrangbahn.

4. Fall Hun. ')

5. Fall Adamkiewiez?)., Eine 30jihrige Wittwe
zeigt 1870 nach Theftiger Gemiithsbewegung erfchwerte
Sprache, ging bald darauf {chwer u: d miihfam, bald zecigte
fich auch Schwiche der Hinde mit Abmagerung. Seit 1375
hatie fie die Sprache verloren, konnte die Hande nicht mehr
bewegen, und ging nur mit fremder ITulfc in klcinen, fchlep-
penden, fteifen Schritten.

Die Kranke fafs unbeweglich auf dem Stuhle, mit ftark
nach vorn gebcugtem Kopt, das Kinn auf die Bruft geftiitzt,
mit weinerlich verzogenem Mund, die Lippen halb gedffnet
und mit {chaumigem Schleim bedeckt. Die magern Hinde
waren zulammengeballt, die Fifse nach innen gedreht, fo
dafs fich die Zehen berthrten. Am ganzen Korper zeigte
fich ftarke Abmageruny, am Qarkflen an Kopf und Hals,
nach unten hin abnehmend. Die Contouren des Unterfchen-
kels waren faft normal, die Strecker am Oberfchenkel atro-
phifcher, als die Beuger, weswegen die Beine flets gebeugt
gehalten wurslen,

Im Allgemeinen war die Atrophie links ftdarker als rechts,
und hatte hauptfiichlich dic Streckmuskeln zerftort. Der

1) Americ. Journal of insancty — war mir nicht zugingig.

2, Chariténnnalen Juhrgang V 1878 Archiv . Psychiatr n.s w,
I1X. 8, p. 827, sowie Przeglad lekareki 40--44, 1879, =chmidt,
Juhrb. Bd. 193 p. 158.
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Atrophie entfprach der faft vollige Verluft der Bewegungen,
da nur die den obern Zweigen des N. facialis und dem N.
oculomotorius entiprechenden Muskeln normal innervirt
waren.

Die einzigen Laute, die die Kranke in undeutlichem
krampfhaften Stohnen horen liefs, waren Lippenlaute. Fefte
Speifen konnte Pat. weder kauen, noch f(chlucken, flii{sige
fchluckte fie, doch nicht, ohne fich hiufig zu verfchlucken.
Die Zunge lag als dinne DPlatte auf dem Mundboden. Die
erhaltenen Muskeln zeigten eine gewiffe Spannung, befon-
ders an den Beinen beftand deutlicher Spasmus.  Sehnen-
phanomen lebhaft.

Im Hirn fand man nichts Abnormes. In der Oblon-
gata und dem R. M. hingegen Schwund des Hypogloffus-
¥kerns, der Vorderhornzellen bis in die ILendenan{chwellung,
Untergang der Zellen der Tr. intermedio laterales, Iirhalten-
fein der Zellen in den Clarke'fchen Sdulen und im untern
Lendenmark. Die Wurzeln des Hypogloffus fowie fammt-
liche andere Wurzeln, welche im Bereich der atrophifchen
Ganglienzellen entfprangen, waren vollkommen atrophifch.

Das Gewebe der Vorderhorner war pathologifch wver-
indert. Die weifse Subftanz bot dar: eine vollkommene
Degeneration der Pyramiden im verlangerten Mark, der Py-
ramidenbahnen in den Vorder- und Seitenfirangen bis hinab
zum Markkegel, und endlich im Halsmark Degeneration der
Seijtenftrangrefte und der Vorderftranggrundbiindel, fo wie
der Grenzfchicht der grauen Subftanz. Auch im Bruftmark
war die letzt erwihnte Schicht nur zum Theil erhalten;
wihrend die Kleinhirnfeitenfirangbahnen iiberall ganz intakt
waren. Die Hinterftringe des Hals- und Brufttheils fchiencn
vergrifsert zu fein.

7. u. 6. Fall Ferrier'!) — ochne Sectionsbefund.

1) Loneet 1 21: May 21. 1881, Schmidt’s Jasrbiicher 193,
pag. 192,
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Theser.,

1. Das anatomifche Subftrat der »fpaftifchen« Bulbirparalyfe

+

® N oo

ift eine Degeneration der von den Nervenkernen der

Mecdulla oblongata aufiteigenden Fafern.

Primidre und fecundire Degeneration der Pyramidenbahnen
kénnen Hand in Hand gehen.

Die pathol. Dimmerzuftinde find als Pfychofen sui ge-

neris von der Dementia acuta zu trennen.

Die fog. primdre Verriicktheit ift immer Folgezuftand
einer andern Pfychofe und daher fecundir.
Rindenepilepfie ift mit genuiner Epilepfie zu identificiren.
Die Entftehung des Eryfipels ift auch eine autochthone.
Das Coma diabeticum ift ein Inanitionscoma.

Es giebt nur zwei wahre Hypnotica: Chloralhydrat und
Paraldehyd.

Die intramuskuldre Injection der Arzneimittel ift ftets der
fubcutanen vorzuziehen. -







