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o Erscheinung des Muskelsehwundes hat sich zu allen
MBS 7oiten der Wahrnehmung aufgedrangt: man sah und
sieht bei mangelhafter Ernsihrung, bei erschijpfender; Krankheiten,
in vorgeriicktem Alter, ja schon bel langerem Nichtgebrauch dieser
oder jener Muskelgruppe eine Volumverringerung eintreten.
Doch kann in diesen Fallen von eciner eigentlichen Muskel-
erkrankung ohne weiteres noch nicht die Rede sein. Eine
solehe, und zwar cine ernste Erkrankung der willkiirlichen
Muskulatur, ist aber unter dem Namen der progressiven Mus-
kelatrophie zu verstehen. Muskelschwiinde als Begleiterschei-
nungen von Lahmungen hat schon der Vater der wissenschaftlichen
Heilkunde, Hippokrates (um 400 v. Chr.), beobachtet, doch
was wir von seinen Beobachtungen wissen, ist zu geringfiigig
and zu unbestimmt, als dass wir behaupten konnten, in ihnen
bereits das klinische Bild der in Rede stehenden Krankheits-
form zu besitzen. Erst der Hollinder Gerard van Swieten
(1744) macht Mitteilungen von einer Muskelatrophie, welche
die Vermutung nahe legen, dass wir es Lier in der That mit
unserer Krankheit zu thun haben. Dann vergeht abermals fast
cin Jahrhundert, bis uns durch die Englinder Abercrombie
(1828), Graves und Darwall (1831) hichst charakteristische
Beispiele vorgefithrt werden. Doch gelang es ihnen noch mnicht,
die progressive Muskelatrophie als einc besondere Erkrankungs-
form von anderweitigen Atrophieen und Lihmungen scharf zu
unterscheiden. Mehr Licht brachte aber schon ein gleichzeitiger
Forscher und Landsmann der zuletzt Genannten, Ch. Bell
(The nervous system of the human body, 1. Aufl. 1830), in
die Sache; desglcichen sein deutscher Ubersetzer Romberg
durch einzelne Kapitel in seinen eigenen Werken (Klinische




Ergebnisse 1846, Klinische Wahrnehmungen und Beobachtungen
1851). Doch einer Anzahl hervorragender franzisischer Patho-
logen blieb der Ruhm vorbehalten, wm die Mitte unseres Jahr-
hunderts die Besonderheiten unserer Krankheitsform sowohl in
klinischer als pathologisch-anatomischer Hinsicht aufzudecken
und die Lehre von der progressiven Muskelatrophie ,als einer
Krankheit sui generis zu begriinden: Duchenne (1849 und 1853),
Aran(1850und 1855), Cruveilhier (1853 und 1856) nebst seinem
Schiiler Thouvenet. Aran muss als der eigentliche Taufpathe
bezeichnet werden: seine Arbeit ,Recherches sur une maladie
non encore décrite du systéme musculaire (Atrophie musculaire
progressive¥) in der September- und Oktobernummer der Ar-
chives génér. de Méd. 1850 bringt fiir die Krankheit zum ersten
Mal den Namen, welcher trotz mancherlei gegen ihn gerichteter
Angriffe doch der herrschende geblieben und in die anderen
Kultursprachen heriibergenommen ist: ital. atrofia muscolare
progressiva, engl. progressive muscular atrophy, deutsch pro-
gressive Muskelatrophie (von Wachsmuth bereits 1855 ge-
braucht).

Mehr philologischer als medizinischer Erwigung verdankt
der Nebenname progressive Amyotrophie, latinisiert amyotro-
phia progressiva, ital. amiotrofia progressiva, seinen Ursprung
~— sprachlich wohl keine gliickliche Bildung, wie schon Fried-
berg fiihlte, der dafir Myoatrophie gebraucht, was freilieh
nach griech. Lautgesetzen in Myatrophie zu 4ndern sein wiirde.
Den Lihmungserscheinungen unserer Krankheit sucht eine dritte
Benennung gerecht zu werden, welche von Cruveilhier herstammt:
Paralysie musculaire progressive atrophique; ihrer Schwerfillig-
keit hat man dadurch zu entgehen gesucht, dass man bald
das erste Beiwort (Schueevogt), bald das zweite (Cruveilhier
spiter selbst und Thouvenet), bald das dritte (Valentiner) als
selbstverstindlich oder weniger wesentlich opferte. Noch andere
Benennungen, welche besonders darauf abzielten, die Ansichten
der einzelnen Forscher iiber den Ausgangspunkt und die Grund-
natur des Leidens klar zu legen (Friedreich spricht z. B. von
einer Polymyositis chronica progressiva), lasse ich vorliufig
bei Seite; hier sei nur noch erwihnt, dass man die sogenannte
progressive Muskelatrophie, um sie noch genauer zu kennzeich-
nen, vielfach als Typus Duchenne-Aran benannt hat,




1

Diesclben franzosischen Forscher, welche als die eigent-
lichen Entdecker unserer Krankheitsform anzuschen sind, traten
sofort der Grundfrage niher, ob der Muskelschwund und die
sonstigen Veriinderungen am Muskelapparate Folgen einer un-
mittelbaren Ernshrungsstorung des Muskelgewebes selbst oder
erst die Schlussergebnisse cines gestsrten Einflusses des centralen
oder peripherischen Nervenapparates seien, mit anderen Worten,
ob die Krankheit primirer, idiopathischer oder sekundirer,
deuteropathischer Natur, ob sie also als eine Myopathic oder
als eine Neurose zu betrachten sei. Diese Frage hat auch
alle spiteren Untersuchungen mehr oder weniger behervscht,
und man kann selbst bis auf den heutigen Tag noch nicht
sagen, dass sie bereits zua vollem Austrag gebracht worden sei.
Mohr als cin Forscher hat im Kampfe der Meinungen seine
Ansicht gewechselt (Romberg, Duchenne, Cruveilhier, Lichtheim
und andere). — Die Litteratur iber den Gregenstand ist in den
vier Jahrzehnten derartig angeschwollen, dass man nur noch
mit Aufgebot ausgedehnterer Zeit und ristiger Kraft durch
den Strom sich hindurchzuarbeiten vermag. Deutsche, fran-
zosische und englische Gelehrte in erster, hollindische und
italienische in zweiter Reihe, vereinzelt auch schwedische,
slawische und ruminische, haben teils in Einzelabschnitten
umfassenderer Werke, teils in Artikeln der Fachzeitschriften,
teils in Dissertationen, teils in besonderen Monographieen ihr
Wissen iiber die in Rede stehende sowie iiber ihr verwandte
Krankheitsformen aufgespeichert. Ein vollstindiges und ganz
zuverlissiges Litteraturverzeichnis wird leider noch immer ver-
misst. Die gross angelegte Monographie von Professor Dr.
N. Friedreich {Uber progressive Muskelatrophie, iiber wahre
und falsche Muskelhypertrophie, 358 Seiten Grossquart nebst
11 Tafeln, Berlin 1873), ein rithmliches Denkmal deutschen
Fleisses und ungewohnlichen Scharfsinnes, erfiillt zwar fir die
Zeit bis zu ihrem Erscheinen das eben genannte Bediirfnis so
gut wie vollstindig; nur ganz Vereinzeltes scheint iibersehen
zu sein, und Fehler begegnen nur sehr selten; aber die Litteratur-
angaben sind durch das ganze umfangreiche Werk zerstreut,
so dass eine schnelle [Jberschau nicht wohl moglich ist. Dem
Artikel ,Muskelatrophie, progressive (spinale)“, von A. Pick
in Albert Eulenburgs Real-Encyclopadie der gesamten Heil-
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kunde, 2. Aufl. XIII, 593--606, ist allerdings ein besonderes
Litteraturverzeichnis angehiingt, das bis zumn Jahre 1886 reicht,
aber es ist sehr unvollstindig, und da es ausschliesslich nach
dem chronologischen Gesichtspunkte geordnet ist, so gewihrt
es keinen Einblick in die Entwickelung der verschiedenen An-
sichten tiber die schwebende Frage. Auch das Litteratur-
verzeichnis in Professo@' Dr. Ernst Zieglers so verdienst-
vollem Lehrbuch der allgem. und speciell. patholog. Anatomie
(7. Aufl. Jena 1892) lasst mehrfach im Stiche (s. II, 244 ff):
auf Vollstindigkeit kann es ebenfalls keinen Anspruch erheben;
auffilliger Weise sind die Englinder darin fast ganz tber-
gangen; ecbenso derjenige franzosische Forscher, nach dessen
Namen ein Teil der ersteren die Krankheit sogar zu benennen
pflegt: Cruveilhier’s atrophy oder palsy (Lahmung). Die
einzelnen Werke sind bei Ziegler freilich nach innercn Gesichts-
punkten gruppiert, innerhalb jeder Gruppe ist aber die rein
dusserliche, eine Orientierung wieder erschwerende alphabetische
Ordnung zur Anwendung gebracht, und leider finden sich in
der Zuweisung an die einzelnen Gruppen mehrfache Fehler:
selbst so hervorragende Vertreter der myopathischen Theoric
wie Aran und Friedberg, um von Lichtheim zu schweigen,
sind der neuropathischen Gruppe zugeteilt, und Friedreich, der
Hauptfiithrer der Myopathiker, wird mit ein und derselben
Schrift unter den Neuropathikern und Myopathikern zugleich
aufgezihlt.

Duchenne sprach zuerst in seiner Mémoire & 1'Tnstitut
{(Atrophie musculaire avec transformation graisseusc) 1849,
Aran in den schon erwihnten Artikeln aus dem Jahre 1850
mit aller Entschiedenheit die Uberzeugung aus, dass dic
Krankheit ihren urspriinglichen Sitz in den Muskeln habe.
Auch Cruveilhier hatte schon 1848 die Ansicht vertreten,
dass der Ausgangspunkt derselben entweder in den Muskel-
nerven oder mit mnoch grosserer Wahrscheinlichkeit in den
Muskeln selbst zu suchen sei, nachdem er bei der Sektion
des Schiifers Legrand das centrale Nervensystem vollstindig
unversehrt gefunden hatte; er hatte die Krankheit infolge-
dessen als Paralysie graduelle du mouvement par atrophie
musculaire bezeichnet. Doch eine neue Sektion, die in der
Geschichte unserer Krankheit geradezu Epoche machen sollte,
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die des Seiltinzers Lecomte (1853), veranlasste ihn zur Ande-
rung sciner Ansicht, indem jene Sektion eine Atrophie der
vorderen Wurzeln der Rickenmarksnerven ergab: von letzterer
glaubte er nunmebr die Atrophie der Muskeln ableiten zu
miissen; zwel Jahre spiter prizisierte er seine Auffassung
dahin, dass die Atrophie der vorderen Wurzeln ihrerseits auf
eine vorangehende Erkrankung der grauen Substanz zuriick-
sufiihren sei. Diese neuropathische, genauer spinale Theorie
fand viele Anhinger, wenn auch einige derselben in nicht
unwichtigen Punkten von ihrem ersten Begriinder abweichen;
Duchenne selber trat spiter (1870) zu ihr iber; gleich in
den HOer Jahren erklirten sich fir sie Schneevogt, Cohn,
Virchow, Valentiner, Fromman und andere. Doch das-
selbe Jahrzehnt zeitigte auch eine Reihe von Arbeiten, deren
Verfasser fir den myopathischen Ursprung des Leidens ein-
traten: Meryon, Wachsmuth, Oppenheimer, Mor. Meyer,
Roberts, Friedberg. Ganz besonders die tiichtige Mono-
graphie des Letztgenannten (1. Aufl. Weimar 1858, 2. Aufl.
Berlin 1862), welche sogar durch den Preis der kaiserlich
{ranzosischen Académie de Méd. ausgezeichnet wurde, schien
wohl geeignet, die neuropathische Theorie zu erschiittern.
Doch neue positive Befunde am Riickenmark versehafften in
den 60er Jahren den Neurotikern die Oberhand: Lockhart
Clarke, Trousseau, Jaccoud, Charcot, Joffroy, Hayem,
Erb w a. Besonders die mit Joffroy gemeinschaftlich aus-
gefiihrten Untersuchungen von Charcot (Deux cas d’atrophie
musculaire avec lésions de la substance grise 1869) leisteten
der Spinal-Theorie grossen Vorschub; die von ihm gewihlite
Bezeichnung der Krankheit als einer Tephromyelitis (von Teppls
aschgrau und pouerés Mark) fasste freilich nicht Fuss, sondern
wurde bald dureh die ihr von Kussmaul gegebene Benennung
als einer Poliomyelitis anterior verdringt. Neue Angriffe
wuchtigster Art erfubr die in erster Linie von den Franzosen
vertretene Spinal -Theorie abermals durch einen deutschen
Forscher, der mit dem ganzen Riistzeug der Fachgelehrsam-
keit gewappnet war: durch Friedreich in der schon ge-
nannten Monographic von 1873. Dieser Angriff spornte zu
sofortigen neuen Untersuchungen an: Charcot erschien wieder-
holt von neuem auf dem Plan, teils allein, teils gemeinsam
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mit Gombault; ebenso Erb, ferner Troisier, Pierrct,
Bernhardt, Pick, M. Meyer, Eulenburg und andere, dic
fast alle fir die gefihrdete Spinal-Theorie eintraten. Da er-
schien im Jahre 1878 fiir Friedreich ein Mitkimpfer in der
Person eines Forschers, der bis dahin im Lager der Neuristen
gestanden hatte: Lichtheim mit seinem Artikel ,Progressive
Muskelatrophie ohne Erkrankung der Vorderhérner des Riicken-
marks“ in C. Westphals Archiv fiir Psychiatrie und Nerven-
krankheiten VIII, 521—548. Er bekannte ,ein so iiberzeugter
Anhinger der Charcotschen Anschauungen“ gewesen zu sein,
dass er von vornherein auch ,nicht einen Augenblick zweifelte,
im Riickenmark die charakteristischen Verinderungen aufzu-
finden“ (527--28). Es handelt sich hier um die Wischerin
Luise Groth, die 15 Jahre lang an der progressiven Muskel-
atrophie gelitten hatte und am 7. April 1877 im Breslauer
Krankenhause verstarb. Die Sektion wurde von Prof. Cohn-
heim, die mit allen neuen verbesserten Hilfsmitteln histologischer
Forschungen bewerkstelligte Untersuchung von Cohnheim und
Lichtheim gemeinschaftlich zundchst an Muskeln, Nerven und
Riickenmark in frischem Zustande unmittelbar nach der Ob-
duktion, sodann mehrere Monate spiter an Proben ausgefiihrt,
die in Millerscher Fliussigkeit und Alkolol sorgfiltic gehtirtet
worden waren. Wihrend nun aber die Muskeln in hochgradiger
Atrophie und fettiger Entartung befunden wurden, ergab sich
zu Lichtheims eigener Uberraschung eine vollstindige Unver-
sehrtheit sowohl des centralen als auch des peripherischen
Nervensystems. Er zog aus dieser Thatsache die ,unanfecht-
bare“ Schlussfolgerung, ,dass die Verinderung der Ganglien-
zellen der Vorderhorner des Riickenmarks keine notwendige
Vorbedingung des Symptomenbildes der progr. Muskelatr, ist,
dass mithin die Ansicht Charcots und der meisten Autoren, die in
dieser Verinderung den Kern des ganzen Prozesses sucht,
nicht ohne Weiteres zutreffend ist.“ Er wundert sich hinterher
selber dariiber, dass man bis dahin auf Grund so spirlicher
positiver Untersuchungsergebnisse ,die Veranderungen der
grauen Substanz der Vorderhorner ... .. als einen constanten
Befund der progr. Muskelatr. proclamiert habe; nach Charcots
eigener Angabe beschrinke sich das unanfechtbare Beweis-
material auf 4 oder 5 Fille, wozu seitdem nur vereinzelte
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positive Betunde hinzugekommen  scien. v sicht sich ver-
anlasst, die spinale Natur der progr. Muskelatr. aufzugeben
wnd mit Friedreich ,die spinalen Verinderungen, die ja, wie
¢s scheint, fiir einen grossen Procentsatz, ja vielleicht fir die
Mehrzahl der Falle nachweisbar sind, als secundire Erschei-
nungen aufzufassen®. .

Wenn Friedreich (in Westphals Archiv 1X, 195—97 vom
Jahre 1879) sich schmeichelte, dass Lichtheims ,so trefflich
geschilderter Fall ... so zu sagen den Schlussstein der Lehre
von der myopathischen Genese der progressiven Muskelatrophie®
bilden werde, so hat er sich freilich sehr geirrt. Das lebhafte
aligemeine Interesse fand dieser Fall bei den Pathologen aller-
dings, wie Friedreich es a. a. O. vorhersagt; aber in anderem
als dem von ihm vermuteten Sinne. Schon derselbe IX. Band
des Westphalsehen Archivs brachte auf S. 369—388 eine Ent-
gegnung von ,Dr. W. Erb und Dr. Friedrich Schultze in
Heidelberg, Ein Fall von progress. Muskelatrophie mit Er-
krankung der grauen Vordersiulen des Rieckenmarks* (Fall
des Maschinenfabrikanten C.M.). Die Verfasser erkennen die
hohe Bedeutsamkeit des von Lichtheim beschriebenen Falles zwar
unbedingt an, wagen auch nicht in Abrede zu stellen, dass
hier in der That eine progr. Muskelatrophie gegeben sei, legen
jedoch gegen die von L. daraus gezogene negative Schluss-
folgerung Verwahrung ¢in, indem sie betonen, dass neinige
Bedenken sowohl klinischer wie anatomischer Natur® vorligen,
welehe in diesem Falle das typische Bild der fraglichen
Krankheit vermissen liessen. Wenn sie aber diesem Falle den
ihrigen entgegenstellen, so miissen sie doch schliesslich auch
von letzterem zugeben, dass es ,allerdings keiner von den
gewohnlichen Schulfillen® gei, nicht nach dem ortlichen Beginn
der Erkrankung, nicht wegen des Fehlens oder wenigstens
Uncrwiesenseins fibrillirer Zuckungen und einer Entartungs-
reaktion. Sie machen auf Grund des Lichtheimschen Falles
auch ihrerseits das hochst wichtige Zugestindnis, dass es zwel
verschiedene Formen von progr. Muskelatrophie geben diirfte,
eine von centralem, spinalem, eine andere von peripherem,
muskalirem Ursprunge. Einen iihnlichen Standpunkt, der in
der That sehr nahe licgt, hatte schon Leyden (Klinik der
Riickenmavkskrankheiten II, 525 —b531) 1876 eingenommen,
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doch war er von Lichtheim abgewiesen worden: a0 lange,
wie wir in dem klinischen Bilde nicht den mindesten Anhalt
fir die Differenzirung der beiden Formen finden, so lange die
Symptome der spinalen und der myopathischen progr. Muskel-
atr. vollkommen identisch sind, kann ich keine Berechtigung
der Trennung beider finden und kann darin nur den Versuch
erblicken, der schematischen Eintheilung zu liebe die unlieb-
samen Consequenzen solcher Beobachtungen wie der meinigen
nach Moglichkeit abzuschwichen¥. — Gerade die Verschieden-
heit des anatomischen Befundes hat nun Erb und Schultze
zu der Aufforderung veranlasst, auech nnach klinischen
Unterscheidungsmerkmalen dieser beiden einander shn-
lichen Krankheitsbilder* zu suchen. 8. 372—73: »Iis ist das
cine Aufgabe der nichsten Zukunft, und wir hegen die ent-
schiedene Hoffnung, dass cs gelingen werde, unterscheidende
Kriterien zu finden. Schon nach unsern Jetzigen Erfahrungen
erscheint ¢s nicht undenkbar, dass es uns gelingen werde, die
(spinale) degenerative Atrophie der Muskeln von der (peripheren)
einfachen Atrophie derselben mit Hiilfe der elektrischen Unter-
suchung zu differenziren, indem bei jener unter gewissen Vor-
aussetzungen die Entartungsreaktion nachgewiesen werden kann,
die bei dieser fehlt. Dazu muss freilich die elektrische Unter.
suchung noch weiter vervollkommnet und speciell bei dieser
Krankheit mit grosserer Sorgfalt gemacht werden. —- Jeden-
falls muss in dieser Frage noch weiter geforseht und noch
recht viel neues Material von den neu gewonnenen Gesichts-
punkten aus untersucht werden. Die grossen Fortschritte, welche
gerade in den letzten Jahren in der klinischen Sonderung der
verschiedenen spinalen Amyotrophicen gemacht worden sind,
lassen uns hoffen, dass auch die Frage von der progr. Muskel-
atrophie und ihren Beziehungen zu verwandten Krankheitsformen
ihrer Losung in nicht allzu ferner Zeit entgegengeht. — Hier-
mit war ein aussichtsreicher Gesichtspunkt erdffnet, der im
folgenden Jahrzehnt denn auch fleissige Beachtung gefunden
hat. Doch bevor ich hierauf weiter eingehe, habe ich hier
erst noch einen dritten Erklirungsversuch fir unsere Krank-
heitsform zur Sprache zu bringen.

Wie bei gewissen Neurosen so hat auch bei der progr.
Muskelatr. eine Anzahl von Pathologen- behufs der Erklirung




der Ernihrungsstorungen Zuflucht zu yeiner hypothetischen
Klasse von Nervenelementen“, zu sogenannten trophischen
Fasern genommen, welche innerhalb der Bahnen der motorischen

. Nerven verlaufen, ihr Centrum aber im Riickenmark haben und

die Ernsbrungsvorginge unmittelbar bestimmen sollen: Bir-
winkel (1858), Bergmanmn (1865) und andere. Nachdem
Duchenne in Charcots Lager ibergegangen war, schrieb er
zur Beseitigung gewisser sich ihm aufdrangender Schwierig-
keiten den Ganglienzellen der Vorderhorner des Riickenmarks
neben der motorischen auch eine trophische Fshigkeit zu und
erklirte diese Annahme selber als einen Notbehelf, ohne den
die Lehre von der centralen Natur der progr. Muskelatr. un-
haltbar sei. Mantegazza (1865 u. 1867) hingegen glaubte
die Muskelatrophieen bei gewissen Experimenten an Tieren
durch vasomotorische innerhalb der Spinalnerven verlaufende
Nervenfasern erkliren zu miissen. Erb hinwiederum (Zur
Pathologie u. patholog. Anatomie peripherischer Paralysen,
PDeutsch. Archiv fiir klin, Med. Bd. V 1868) war der Meinung,
dass fir die Erklirung der Ernihrungsstorung an den Muskel-
fasern der vasomotorische Gresichtspunkt allein nicht ausreiche,
sondern eine gleichzeitige Lihmung besonderer trophischer Nerven
anzunehmen sei, wahrend A. Eulenburg und Landois (Die
vasomotorischen Neurosen, Wiener mediz. ‘Wochenschrift 1867
und 68), obwohl gerade sie das Krankheitsgebiet der Gefiss-
nerven zu erweitern sich beflissen, dber die Anwendbarkeit der
vasomotorischen Theorie auf die progr. Mauskelatr. sich dennoch
mit Riickhaltung #usserten. — Forscher, die geneigt waren in
unserer Krankheit die Natur einer Tropho- oder einer An-
gioneurose oder eine Vereinigung beider wiederzufinden, wandten
ihre Aufmerksamkeit ganz besonders dem Sympathicus zu, in
welchem man sich den grossten Teil der trophischen und vaso-
motorischen Fasern vereinigt dachte. In der That wurde auch
in mehreren Fillen von Muskelatrophie der Sympathicus be-
lastet gefunden: zuerst von Schneevogt (1854), spiter auch
von Jaccoud (1865), Swarzenski (1867), Duménil (1867)
in einem Falle, wihrend ihn derselbe Forscher in drei anderen
Fillen ganz unversehrt getroffen hatte. Und negative Befunde
werden auch von Landry, Fromman, Menjaud, Hayem,
Charcot u. Joffroy, Friedreich u. s. w. verzeichnet. Man
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ist denn auch von der sympathischen Theorie, die in den 50er
und 60er Jahren besonders von dem ilteren Remak, Bene-
dikt, Jules Simon und Jaccoud verireten war, mehr und
mehr zuriickgekommen. Die Annahme trophischer Fasern und
ihre Beschuldigung hinsichtlich der progr. Muskelatrophie fin-
det aber ihre Verteidiger bis auf den heutigen Tag, obwohl
sehr namhafte Experimentatoren, Anatomen und Pathologen
von ihnen nichts wissen wollen und Friedreich (a.a. O. 8, 147—
174) schwerwiegende Griinde dagegen geltend macht.

Kehren wir nach Feststellung dieser besonderen Gruppe
innerhalb der Reihen der Neuropathiker zu jener von Erb und
Schultze gegebenen Anregung zuriick.

Wenn nun auch feststeht, dass Fille von fortschreitender
Muskelatr. bei vollig unversehrtem Riickenmark vorkommen,
so kann doch das Gegenteil ebensowenig geleugnet werden,
dass neben dem Muskelschwund zugleich anatomische Verande-
rungen des Riickenmarks fiir nicht wenige Fille unumstssslich
erwiesen sind. Man wird Friedreich (8. 134) und Erb-
Schultze (a. a. O. S. 387) Recht gegen Friedberg geben
miissen, dass die Annahme, durch blossen Zufall habe hier der
Krankheitsprozess zu gleicher Zeit an mehreren Punkten des
motorischen Apparates eingesetzt, ganz unwahrscheinlich sei;
etwas mehr lisst sich Friedbergs schliessliches Zugestiandnis
horen, es michte vielleicht ein itiologischer Zusammenhang in
der Weise stattfinden, dass eine und dieselbe Schidlichkeit
zugleich auf Peripherie und Centrum eingewirkt habe. Es wird
aber doch wohl ein unmittelbarer Kausalzusammenhang zwischen
der Doppelerkrankung anzunchmen sein. Der Myopathiker
Friedreich lasst die Krankheit centripetal von den Muskeln
durch die Bahnen der motorischen Nerven zum Riickenmark
aufsteigen. Der Neuropathiker Erb priift das Fiir und Wider
dieser Auffassung sehr sachlich und verwirft sie schliesslich;
er nimmt den umgekehrten, centrifugalen Verlauf an, muss
freilich in Anbetracht des Befundes in dem von ihm beschrie-
benen Falle (,die vorderen Warzeln und die peripheren Nerven,
80 weit sie zu den erkrankten Muskelpartien gehoren, sind
vollkommen normal befanden worden, so weit dies mit unsern
heutigen Untersuchungsmethoden ermittelt werden kann4) selber
eingestehen, dass ,dies eine noch zu erklirende Thatsache sei¥,
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and er schliesst seinen Artikel mit den Worten: ,Vor allen
Dingen bedarf gerade die typische progr. Muskelatr. noch ganz
besonders genauer, sorgfaltiger und kritischer kliniseher sowohl
wie anatomischer Untersuchung; denn wir kénnen nicht leugnen,
dass nicht nur in klinischer Beziehung bei dieser Krankheits-
form noch recht viel Unklarheit und Verwirrung herrschen,
sondern auch ecine streng kritische anatomische Bearbeitung
Jersclben mit Beriicksichtigung der neu gewonnenen Gesichts-
punkte ein dringendes Bediirfniss isté. — Erb selber ist seitdem
unermiidlich thitig gewesen, um die Differentialdiagnose fur
die progr. Muskelatr. und ihr verwandte Krankheiten festzu-
stellen, und neben ihm haben sich nicht wenige Mitforscher in
der gleichen Richtung bemitht. — Schon Charcot hatte sein
System von amyotrophies spinales protopathiques einer- und
deuteropathiques andrerseits entworfen, worin die progr. Muskel-
atr. als amyotr. spin. protop. chronique oder, wie wir Deutsche
sagen, als Poliomyelitis chronica ihren Platz fand. Lichtheim
(a. a. O. 8. b47) billigte dies System im wesentlichen, nur dass
er die progr. Muskelatr. von der ,chronischen atrophischen
Spinallihmung® oder Poliomyelitis chronica scharf abgesondert,
aus der Spinalklasse ganz ausgeschieden und nebst der pseudo-
hypertrophischen Lihmung den primiren Muskelkrankheiten
zugeteilt wissen will. Auf S. b23 hatte er sein Urteil iber
unsere Krankheit kurz dahin zusammengefasst: ,Die progr.
Muskelatr. ist cine reine Atrophie der Muskeln, wahrend die
iibrigen Amyotrophien atrophische Lihmungen sind. Bei
der progr. Muskelatr. ist .die Funetion der nicht atrophischen
Muskelfasern vollkommen intakt, der Ausfall motorischer Kraft
ist lediglich der Ausdruck des durch die Atrophie bedingten
Defectes von Muskelsubstanz. Bei den iibrigen Amyotrophien,
den primgren sowohl wie den secundiren, ist neben der Atro-
phie eine Liahmung vorhanden, die die Grosse dés funktionellen
Defectes ganz unabhiingig von der Atrophie bestimmt; la para-
lysie domine la situation, sagt Charcot®. — Auch Leyden
(a. a. O. II, 525—D31) hatte bereits ein System aufgestellt; die
Schwierigkeit, die hereditire progr. Muskelatr. von den pseudo-
hypertrophischen Lihmungen zu trenncn, hatte ihn dazu ver-
anlasst, die hereditiren Formen von den brigen, vorzugsweise
durch Uberanstrengung verursachten zu sondern und die ersteren




nebst der pseudohypertroph.
die letzteren hingegen als spinale zu bezeichnen.
(8. 544) konnte dagegen geltend machen, dass sein Fall hierzu
nicht stimme, da er entschieden nicht hereditirer N
haehst wahrscheinlich durch Uber

Eine sehr iuber

Lihmung als myopathische Formen,
Lichtheim

atar, sondern
anstrengnng herbeigefiihet war,
sichtliche Zusammenstellung aller Erkr
kungsformen des gesamten willkiirlichen Bew
von den intracerchralen Pyramidenbahnen an bis zq den Mus-
keln hinab hat Mébius in Erlenmeyers Centralblatt fiir Nerven-
heilkunde, Psychiatrie und gerichtliche Psychopathologie v,
111 (Jahrg, 1882) gegeben (,Uber die primiren chronischen
Erkrankungen des willkiirl, Bewegungsapparates“/‘ Das mo-
torische System kann in sejner ganzen Liinge oder nur in ein.
zelnen Teilen erkranken; in allen Fillen ohne Ausnahme wird
aber irgend ein Abschnitt der willkiirlichen Muskulatur an fort-
schreitender Atrophie erkrankt gefunden. Man kann daher
simtliche Erkrankungsformen djeser Klasse mit dem Namen der
progressiven Muskelatrophie bezeichnen, doc
zur Vermeidung von Verwirrungen stets ge
dass dies Wort vorzugsweise als eine bloss
Gebrauch ist. Der Kiirze und Klarheit
genden der Gattungsbegriff durch
durch Muskelatrophie bezeichnet werden.  Wir werden fiir
unseren Zweck gut thun, die sogenannten spastischen Formen
der progressiven Amyotrophie und zwar die rein spinale und
die bulbospinale Form, d. h. die amyotrophische Lateral-
sklerose (Fall Moeli — Fylle von Charcot, Kahler-Pick u s. w.,
ganz bei Seite zu lassen. Baudrimont, Duménil unq einige
andere wollen zwar vereinzelte Fiille von wirklicher progr.
Muskelatr. mit Spasmus beobachtet haben; doch ihre Auffassung
begegnet vorliufig noeh ernsten Zweifeln, Uns beschiftigen
hier nur die Sogenannten atonischen Formen, Mébius teilt
diese folgendermassen ein:

1. Einfache oder periphere Form (Degeneration  der
Muskeln, ev. der Nerven):
a) Einfache progr. Muskelatr., der
(Falle von Friedreich und Lichtheim).

b) Hereditiire progr. Muskelatr. (mit oder ohne Lipo-
matose) (Kall Duchenne- Charcot . Fall Friedreich .

an-
egungsapparates

h muss man sich
genwirtig halten,
e Artbenennung im
wegen mag im Fol-
Amyotrophie, der Artbegriff

)

Erwachsenen




2. Centrale Form (Degeneration der Muskeln, der Nerven,
der vorderen grauen Substanz, ev. der Pyramidenbahnen):

a) Spinale Form (Fille von Luys, Charcot, Hayem u. s. w.),
die von vielen Seiten als die cigentlich typische Form
der progr. Muskelatr. betrachtet wird.

b) Bulbire Form, progressive amyotrophische Bul-
biarparalyse (Fall Pitres-Sabourin).

¢) Bulbospinale Form ohne und mit Degeneration der
Pyramidenbahnen (Fille von Charcot, Duval-Raymond
— Falle von Leyden).

Als Nebenform von 2a ist der Fall Erb-Schultze zu be-
trachten, in welechem, wie wir gesehen haben, Volle Unver-
sehrtheit der motorischen Nerven bei Degeneration der Muskeln
und der vorderen grauen Substanz vortlag. — Der Fall aus-
schliesslicher Degeneration der motorischen Nerven iwiirde
aus dem Rahmen der progr. Amvotrophieen hinaustreten;
eine Vorstufe zu ihnen kénnte er immerhin sein. — Die sogen.
Poliomyelitis (sowohl die spinale Kinderlihmung als auch
dic atrophische Lihmung der Erwachsenen) schliesst Mobius,
obgleich anch bei ibr sich eine degenerative Atrophie der Mus-
keln entwickelt und noch manche andere Ubereinstimmungen
vorliegen, dennoch und zwar aus anatomischen und mehr noch
aus klinischen Griinden von seinem Schema aus: sowohl der
Charakter der Atrophic als auch die Art der Ausbreitung des
Krankheitsprozesses ist bei der Poliomyelitis anders als bei
obigen Systcmerkrankungen; wovon weiter unten.

Ungefihr gleichzeitig mit Mobius und unmittelbar nach ihm
haben Fr. Schultze (1881. 1886) und Erb (1884. 1886; Neu-
stes 1891) durch mehrere Arbeiten ganz besonders zur Klarung
der von ihnen selbst angeregten Frage sowie zur Bereicherung
des Materials beigetragen. Die Trennung der einzelnen in Be-
tracht kommenden Krankheitsformen in eine spinale und eine
muskuliire Gruppe wird von Erb noch weiter begrindet und
hat seitdem fast allgemeine Annahme gefunden. Viele Sehwierig-
keiten bleiben freilich noch immer zu lésen, besonders inner-
halb der muskuliren Gruppe, fiir die uns bis auf den heutigen
Tag ohnehin ein weit geringeres Material als fiir die spinale
Gruppe zur Verfigung steht. Die Muskelerkrankung in jener
Gruppe erscheint kliniseh so mannigfaltig als nur moglich, und
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die anatomischen Vorgiinge namentlich im Parenchym und in
der Zwischensubstanz der Muskeln sind noch wenig aufgeklirt.
Da neben atrophischen auch hypertrophische Vorginge zu ver-
zeichnen sind, so hat Erb den gemeinsamen Namen Dystrophie
fiir beide Erscheinungen der Muskelerkrankung vorgeschlagen
(nMuskelbefund bei der Jjuvenilen Form der Dystrophia muscu-
laris progressiva“ im Neurologischen Centralbl. 1886 No. 13).
Diese neue Benennung haben sich Buss, Isracl, Duchenne de
Boulogne und einige andere denn auch angeeignet, im allge-
meinen ist sie jedoeh nicht durchgedrungen. Ubrigens kommt
Hypertrophie auch bei einer Reihe von spinalen Erkrankungen
vor, so dass Hitzig den Namen Dystrophie auch auf dje spinale
Gruppe iibertragen hat (,Uber spinale Dystrophicen®, Berlin
Klin. Wochenschr, 1889). — Vor FErbs Systematisierung hatte
Fr. Schultze in einem am 29. Nov. 1883 gehaltenen Vortrage
»Uber Muskelatrophie« (Verhandlungen des Naturhist.-Med,
Verelns zu Heidelberg. N. F. Band III Heft 2) eine Dreiteilung
der Amyotrophicen durchzufiihren versucht: 1. Primire Myo-
pathieen, wozu er die einfache Muskelatr. im Anselluss an
irgend ein Gelenkleiden, ferner einen von ihm kurz beschriebenen
wahrscheinlich durch ﬁbel‘anstrengung verursachten Fall eines
2 jihrigen Farbers und  die sogenannte Pseudohypertrophic
rechnet, — 2, Muskelatrophieen nach Affektionen peri-
pherer Nerven, denen er die Bleilihmung und die ausge-
delinte multiple Neuritis mit sekundirer Muskelatr. einreiht, -
3. Muskelatrophieen spinalen Ursprungs, und zwar
die ,Form des friher unter dem Namen der progr. Muskel-
atrophie mitinbegriffenen allgemeinen degenerativen Muskel-
schwundes®, welche ,von den Franzosen als amyotrophische
Lateralsklerose mit oder ohne amyotrophische progr. Bulbiir-
paralyse (Levden) als eine besondere Krankheitsform abge
treunt® wurde; ferner die acute Poliomyeclitis, die subacute
oder chronische Poliomyelitis, die Degeneration der Vorder-
hirner bei Gliose und Gliomatose im Rickenmark. - Ky
erhebt iibrigens auch bei dieser Gelegenheit von neuwem dic
fribere Klage, dass noch immer eine Anzabl von Fillen iithrig
bleibe, in denen eine sichere Entscheidung iiber die Natur der
Erkrankung nocl  nieht getroffen werden kimne; zur Ent-
scheidung  sei ein noeh viel grosseres anatomisches Material
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nitig. — Erb (,Uber die juvenile Form der progr. Muskelatr.¢
Deutsch. Arch. fiir klin. Med. XXXIV. 1884 8. 467) gcht be-
sonders darauf aus, die von Schultze als primiire progressive
Muskelatrophicen bezeichneten Fille und Formen von der von
ihm selbst Amyotrophia spinalis progressiva benannten Form
scharf abzutrennen und genau zu bestimmen. Zu den primiren
Formen reehnet er mit leyden und Schultze, sowic auch mit
Mobius, der diese Form freilich nicht in seinem Schema, wohl
aber im Texte der Abhandlung gelegentlich erwihnt, die so-
genannte Pseudohypertrophie der Muskeln (Lipomatosis
musculorum luxurians oder Atrophia musculorum lipo-
matosa), die juvenile und die hereditire Form der progr.
Muskelatr. An der juvenilen Form hebt er als besonders
charakteristisch hervor, dass das Leiden schleichend und oft
unmerklich beginne, und zwar vor dem 20. Lebensjahre,
hiaufic auch schon viel frither, zur Zeit der Pubertit, in
der Kindheit, ja im Siuglingsalter. Nach dem Alter unter-
scheidet er schliesslich eine Dystrophia muscularis pro-
gressiva juvenum et adultorum und einc Dystr. musec.
progr. infantum. Neben der Pseudohypertrophie will er die
hereditiire Form Leydens nicht mehr als eine selbstindige
gelten lassen. Einerseits ist das hereditire Moment allerdings
fiiv diese Form nicht eigentiimlich genug, da es auch in
typischen Fillen von Pseudohypertrophie und juveniler Muskel-
atr. vorkommt, und andererseits gleicht sie in der Lokalisation
und in dem zeitlichen und ortlichen Beginn der Erkrankung
der Pseudohypertrophie in der That. Letatere zeigt freilich
neben der Atrophie eine Volumzunahme bestimmter Muskel-
gruppen, welche der hereditiren Form gebricht; doch ist die
Lipomatose wiederum keine ausrcichende Differentialdiagnose;
sic tritt auch bei der juvenilen Muskelatr. in den spiiteren
Stadien auf. Dies alles bestimmte Iirb in der hereditiren
Form Leydens nur cin frihzeitiges Entwickelungsstadium der
juvenilen Form zu schen.

Erbs Drei- oder cigentlich Zweiteilung der primiiren Muskel-
atrophieen hat viele Anhiinger gefunden; sie ist im Grunde
auch von Pick angenommen. Doch ist sie auch auf Widersprueh
gestossen. Hitzig (,Aus der psychiatrischen und Nervenklinik
zu Halle a. S. Beitriige zur Lehre von der progr. Muskelatr.®

9
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Berliner klin. Wochenschrift 1888 No. 25) riumt zwar ein, es
sei ,niehts identischeres denkbar als der Entwiekelungsgang‘
der Krankheit und die Funktionssti)'rung bei der hereditiren
Atrophie einerseits und der Pseudohypertrophie andererseits¢,
Es erhelle schon aus der Gleichartigkeit der Korperhaltung
der Erkrankten und aus der neigentiimlichen tiberall vorhandenen
Configuration des Schultergiirtels, dass iberall die gleichen
Muskelgruppen in den Process hincinbezogen wordent seien;
doch erscheine ihm fir dic Pseudohypertrophie gegeniiber der
hereditiren Atrophie der interstitielle Vorgang zu eigenartig;
auch sei fiir beide Krankheiten durchaus nicht erwiesen, dass
die Verinderungen des Muskelparenchyms sich in beiden
Krankheiten aunf ganz gleiche Weise vollzégen. War Erb auf
Zusammenfassung bedacht, so geht Hitzig umgekelrt auf weitere
Sonderung aus: er verkenne zwar die nahe Zusammengeht‘)rig-
keit der verschiedenen zur muskuliren Gruppe der progr.
Muskelatr, gehorigen Krankheitsformen keineswegs, doeh ver-
mige er diese verschiedenen sogen. Typen nicht als im wesent.
lichen gleichwertig aufzufassen, kénne vielmehr noch unbekannte
Typen, gewisse Mittelglieder, hinzufigen. — Zy der priméaren
Gruppe rechnet er mit mehreren Vorgiingern auch den sogen.
Type facio - scapulo-humdéral der Franzosen, den als einen
besonderen Typus der hereditiren Form Duchenne de Bou-
logne (nicht zu verwechseln mit dem friiher genannten Pariser
Duchenne) zuerst beschrieben hat (Arch. gén. d. Méd. I 1868
u. De I'dlectrisation localisce, Ausg. von 1872). Die Atrophic
beginnt ebenfalls frihzeitig und zwar zuerst in den Muskeln
des Facialis, die gerade bei allen iibrigen Formen der muskn-
liven Gruppe in der weitaus grosseren Mehrzahl der Fille
verschont bleiben. Durecl Jjenen Schwund in den Muskeln des
Facialis kommt Jjener ganz seltsame Gesichtsausdruck, die sogen.
Facies myopathica, und jenes sonderbare Lachen in die Quere,
das Rire en travers, zustande. Ahnliche Falle sind dann
spiter von E. Remalk (1884), Mossdorf (1885), Marie -
Guinan (1885) und von Landouzy-Déj(srine (1885) De-
schrieben worden, welche letzteren diesem Typus den oben-
genannten charakteristischen Namen gegeben haben, wihrend
Duchenne de Boul. ihn unbestimmter als Atrophic musculaire
graisseuse progressive de Penfance bezeichnet hatte, Albert
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Fulenburg in seiner Real-Encyel. XIII, 607 (unter Muskel-
dystrophie) bekennt sich zu folgender Dreiteilung der musku-
liren Gruppe: 1) Pseudohypertrophie, 2) Erbs juvenile
Form, die wohl die infantile Form mit umfassen soll,
3) Type fac.-scap.-humdral, und riickt sie cinander mog-
lichst nahe: ,Diese drei Formen, die man als progressive
musculare Dystrophic oder in Frankreich als primitive
progressive Myopathie zusammengefasst hat, sind wahr-
scheinlich mur als versehicdene Modifikationen oder Typen
eines ecinheitlichen oder doch im Wesentlichen identischen,
prim#r-myopathischen Krankheitsprocesses zu betrachten.®

Als primiire Myopathieen zihlt Ziegler (Lehrb. IT, S. 244
w. 252, 7. Aufl. 1892) folgende auf: 1. Dystr. musc. progr.
a) infantum, b) juvenum et adultorum; 2. Pseudohyper-
trophie der Muskeln, ,richtiger als Atrophia musculorum
lipomatosa pseudohypertrophica zu bezeichnen®; 3. der
Typus Landouzy-Déjérine. So weit stimmt er mit A. Eulen-
burg tberein; nach 3. 242 kann cs allerdings so aussehen, als
ob er auch die peinfache Atrophie® als eine primire Myopathic
betrachte; anf S. 246 wird dies freilich wieder zweifelhaft, wie
mir denn seine Behandlung der Muskelatrophicen auch sonst
hin und wieder der Klarheit, mindestens aber der Ubersicht-
lichkeit zu ermangeln scheint. Thatsiichlich sind wir in Msbius’
Schema einer jeinfachen® progr. Muskelatr. ;der Erwachsenen®
begegnet. Man sieht nicht recht, wie dies peinfach, das dem
Lhereditar® beigeordnet und gegeniibergestellt ist, gemeint sel;
os ist andererseits der .einfachen oder peripheren Form¢
untergcordnet, die einen Gegensatz zu der spinalen d. h.
VMuskel und Riickenmark zugleich betreffenden Form, bildet.
,Einfach® scheint hiernach das Gegenteil von ,zusammengesetzt®
sein zu sollen. — Auch bei Fr. Schultze fanden wir dic
,einfache Muskelatr.%, freilich mit dem Zusatz ,im Anschluss
an irgend ein Gelenkleiden®, den primiren Myopathieen bei-
gesellt; hier ist das ,einfach“ doch wohl gegensitzlich zu dege-
nerativ. gedaeht, wic es Erb und Schultze in dem  gemein-
samen Artikel von 1879 anwenden. T.eider hattet gerade
den im Gebicte der Amyotrophicen gebriuchlichen technischen
Ausdriicken viel Nehiefheit und Unklarheit an, was cinem das
Studium dieser nosologisehen Klasse oft selr erschwert. Unsere
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Wissenschaft wird kaum umhin koénnen andere Wortpragungen
vorzunehmen, sobald die noch vorhandenen Dunkelheiten crst
aufgehellt sein werden; namentlich werden feste, ecinheitliche
Einteilungsgrundsiitze bei der bisherigen Glicderung allzu sehr
vermisst. — Villaret in seinem Handworterbuch der gesamten
Medizin (IT, 38235, Stuttg. 1891) stellt unter dem Artikel
sMuskelatrophie¢ folgende Formen neben einander: 1. Ein-
fache Muskelatr.; 2. Hereditare M. A. (Leyden); 3. In-
fantile M. A. (womit der Typus Duchenne de B. - Landouzy-
Déjérine, nicht die Dystrophia infantum gemeint ist); 4. Ju-
venile M.A. (welche dic Dystr. infant. und juven. et adult.
umfassen soll); 3. Progr. M. A. oder Amyotrophia spinalis
progressiva. Einc eigentliche Gliederung ist hier nicht gegeben,
vielmehr nur eine blosse Aufzihlung, Doch wird zur infantilen
Form bemerkt, dass sie .wahrscheinlich myopathischer
Natur¢ sei, der juvenilen Form Erbs und der Pscudohyper-
trophie sehr nahe stehe und ,vielleicht mit diesen in ecine
Giruppe zu vereinigen sein diirfte*. Zur juvenilen Form wird
wieder bemerkt: ,Es liasst sich zur Zeit nicht entscheiden,
ob die Krankheit myopathischen oder zentralen Ursprangs
ist¢. Ein fester Standpunkt des Verfassers ist nicht erkennbar.
Nach einer Ausserung unter No. 4, die sich auf Erb beruft,
sicht es fast so aus, als halte auch Vill. die hereditire Form
fir keine besondere; ja unter No. 2 sagt er sogar ausdriieklich
von ihr, sie sei wahrscheinlich identisch mit Erbs juveniler Form;
gleichwohl fithrt er sic unter No. 2 doch als eine besondere
Form auf. Befremdend ist auch, dass er auf der anderen Seite
die Pseudohypertrophie nicht als eigenartige Form der
Muskelatrophieen mit aufzahlt, obgleich doch in ihr nehen der
Hypertrophie eine Atrophic der Muskeln einhergeht, weshalb
sie ja auch vielfach als Atrophia musculorum lipomatosa be-
zeichnet wird. Erwiithnt finden wir dic Pseudohypertrophie
allerdings bei Gelegenheit nicht nur der infantilen sondern auch
der juvenilen Form als ihnen nahe verwandt; und diese Ver-
wandtschaft mit der juvenilen M.A. wird anch in dem Artikel
»Pseudohypertrophie® (S. 553) betont; doch lesen wir hier
zugleich: , Atiologisch diirfte es sich lei diescr ganzen Gruppe
nicht um blosse Muskelaffektionen, sondern wm ein auf
nerviser Basis beruhendes, verschiedene Grestaltungen inner-




halb des gesamten Nervenmuskelapparates annehmendes
Leiden handeln (Mébius)4. Diese verschiedenen Urteile Villarets
vermag ieh nieht recht in Einklang zu bringen. Jedenfalls
ist die Berufung auf Mobius, der ganz anders urteilt, nicht
zutreffend. — Uber dic Form 1 (einfache M.A.) lisst uns
Vill. zundehst im Unklaren; aus den Zusatzbemerkungen kinnen
wir allenfalls entnehmen, dass sie nach seiner Meinung sowohl
myo- als neuropathischen Ursprungs sein konne; doch was das
Joinfach¢ eigentlich besagen solle (s. oben), erfahren wir hier
nlcht. Aus dem Artikel , Musl\ellxrankhelten“ ersehen wir nach-
traglich (S. 337 unter V‘7 1), dass einfach als Gegensatz zu
degenerativ gedacht sei; dann kann aber die einfache M.A.
nicht wohl als besonderc Form den iibrigen (2—5) an die Seite
gesetzt werden; sie bezeichnet nur eine Entwickelungsstufe,
nicht eine Sonderart. — Beiliufig: Nach Vill. gehort zu Leydens
hereditirer M.A. auch ,die von Zimmerlin beschriebenc

hereditire resp. familiire Form, welche sich jedoch in der
oberen Hilfte des Rumpfes und den oberen Extremititen loka-
lisiert* (also nicht, wie in der Leydenschen Form, an den
Unterschenkeln), ausserdem auch der Lipomatose ermangelt.
Die neurogenen Muskelatrophieen haben wir als peri-
pherische bei Mébius mit den muskuliren zusammengrupypiert
gefunden; andere Forscher weisen sie auf die Seite der spinalen
Form hiniiber: noch andere gestalten sie zu eciner besonderen
Mittelgruppe, wie wir es oben bei Schultze angetroffen haben.
Auch Ziegler (a. a. O. S. 243) scheidet die neurogenen Formen
einerseits von den spinalen und bulbéren, andererseits von den
primiiren Myopathieen ab, doch riickt er sie den ersteren niher
an dic Seite, indem er beide Gruppen mit dem gemeinsamen
Namen neuropathischer Atrophieen benennt. Lihmung
motorischer Nerven verursacht einen verhiltnismissig rasch
sintretenden Muskelschwund im Gebiet des gelahmten Nerven.
Neben dieser sckundiren M.A. lokaler Natur kommt eine
iiber grossere Tecile des Korpers verbreitete vor, die ihre
Ursache in ciner sogen. multiplen Nervendegeneration
hat, wic sic namentlich im Verlaufe von allerlei Infektions-
krankheiten (Typhus, Variola, Diphtherie, Tuberkulose u.s.w.)
und von Vergiftungen auftritt. Dicser Art ist wahrscheinlich
die M.A. bei chronischer Arsenik- und Bleivergiftung;
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ebenso die bei chronischem Alkoholismus oder Pseudotabes,
desscn toxische Natur von verschicdenen Forschern dargethan
ist: Lancereaux 1881, Schulz 1885, Bernhardt, Charcot und
Oppenheim 1886, Déjérine 1887, Minkowski 1888, Siemerling
1889, Thomsen 1890 u. s. w.

Man darf bei den obengenannten Amyotrophieen dieser
Mittelgruppe wohl annehmen, dass der Muskelschwund erst
sekundirer Art ist. Doch ist an und fiir sich sehr gut denk-
bar und fiir manche Fille sogar wohl als erwiesen zu erachten,
dass umgekehrt eine primire Muskelerkrankung sich den peri-
pherischen Nerven mitgeteilt habe. Hinsichtlich der Aus-
breitungsart des Krankheitsprozesses bei den verschiedenen
progress. Amyotrophieen herrscht im allgemeinen noch viel
Dunkel. Kann doch cine allen wissenschaftlichen Anforderungen
geniigende Untersuchung erst vorgenommen werden, wenn der
Tod eingetreten ist, was erst in einem spiteren Stadium des
Leidens geschieht, von den Fillen abgeschen, wo der todliche
Ausgang durch eine interkurrente Krankheit herbeigefiihrt
worden. Muskelprifungen an Lebenden durch Ausschnitt oder
durch Harpunicrung mit Hilfe der Middeldorfischen Harpune
oder der Duchenneschen Emporte-picce histologique, so wert-
voll sie in mancher Hinsicht scin mogen, konnen doch iiber
die beregte Frage nicht viel Aufschluss gewihren. Wo das
System in seiner ganzen Linge von den Muskeln bis zu den
spinalen Vorderhérnern oder noch dariiber hinaus krank er-
scheint, konnte eine Ausbreitung des Prozesses per continuitatem
und sowohl ein aufsteigender als auch ein abstcigender Gang
desselben angenommen werden. Am verbreitetsten ist fiir diese
Fille die Annahme der absteigenden Natur des Prozesses, so
dass die Erkrankung der motorischen Nerven und der Muskeln
erst eine sekundire sein wiirde. Hiergegen sprechen jedoch
solche Fille, wo die Erkrankung der Vorderhsrner erst einen
sehr missigen Umfang zeigt, wilrend die Entartung der
Muskeln nach Umfang und Beschaffenheit bereits sehr weit
vorgeschritten erscheint. Auch macht Mobius (a.a. 0. 5.10-11)
gegen jenc Auffassung klinische Thatsachen geltend: man miisste
alsdann erwarten, dass das Krankheitshild im wesentlichen dem
der Poliomyelitis entspriche, was nicht der Fall sei. Im Gegen-
satz zu jener Auffassung in den bezeichneten Fallen nun immer
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cinen aufsteigenden Ausbreitungsgang anzunehmen, wic es dem
Standpunkte Friedreichs entsprechen wiirde, der in neuerer
Zeit (1886) trotz mancher Abweichungen einen Vertreter in
Frohmaier, einem Schiller von Liebermeisters, gefunden,
diirfte freilich auch nicht anginglg sein. In manchen Fillen
mag die eine, in manchen die andere Auffassung das Richtige
treffen.  Allerdings ist auch noch ein Drittes moglich, worauf
der in dieser Frage hochwichtige Fall Erb-Schultze zu fithren
scheint, der eine Erkrankung der Muskeln und der Vorder-
horner, dagegen eine so gut wie vollige Unverschrtheit der
motorischen Nerven aufwies. FEine ganz kleine Abnormitit
der letzteren heben freilich die beiden Forscher selber hervor,
legen ibr jedoch keine sonderliche Bedeutung bei. Voraus-
gesetzt, dass selbst noch vollkomymenere Untersuchungsmittel,
als ihnen zur Verfiigung standen, keine beachtenswerte Nerven-
erkrankung ergeben haben wiirden, wiire es mit der Annahme
einer allmihlichen Ausbreitung des Ubels per continuitatem
schlimm bestellt. Man wiirde vielmehr annehmen miissen, dass
infolge einer gewissen gemeinschaftlichen Pradisposition ver-
schicdene Stellen des Systems, bald zwei, bald drei, bald noch
mehr, benachbarte und nicht benachbarte, gleichzeitic und
gleichartic erkranken konnen. — Bei dieser Gelegenheit sei
auch noch erwihnt, dass die Beschrinkung der Erkrankung
auf einzelne Leitungssysteme keine ganz ausnahmslose ist: es

- werden zugleich auch solche Fasern, die anderen Systemen

angehoren, crkrankt gefunden, indem sich der Prozess viel-
leicht per contiguitatem auf sie ibertragen hat.

Was nun  zunichst das pathologisch - anatomische
Bild der progr. Amyotrophieen betrifft, so zeigt sich hier
wiederum das Schwankende im Gebrauche gewisser technischer
Ausdricke. Mobius redet, wie wir gesehen haben, in Uber-
cinstimmung mit anderen Forschern mehrfach von einfacher
progr. M.A. als einer besonderen Form der aufgefiihrten
Systemerkrankungen, erklirt aber zugleicli, dass es sich iherall
pum degenerative Atrophic, um diejenige Art der Erkrankung,
welehe von den Franzosen als chronische parenchymatose Ent-
ziindung oder Sklerose bezeichnet wird¢, handle. Ziegler
hingegen f[a. a. O. 8. 246-—49 § 85) unterscheidet zwischen
cinfacher und degenerativer M. A. Zu der ersteren rechnet




26

er denjenigen Muskelsehwund, welchen cine blosse Verdimnung
der Fasern ohne sonderliche Verinderungen im Bau ihrer
kontraktilen Substanz zur Folge liat. Als allererstes Stadium
von Schwund wird diese Art vielleicht bei simtlichen oben
erwihnten Systemerkrankungen anzusetzen sein. Tritt keine
rasche Wiederherstellung ein, so schrumpfen die Fasern zu
diinnen Fiden zusammen und verlieren damit die charakte-
ristische Querstreifung, ja sie kinnen sogar ganz verschwinden:
auch das im Muskel enthaltene Hamoglobin geht mit seiner
Atrophie vielfach verloren, so dass er nun ein blasses Aus-
schen gewinnt. Die Degeneration der Muskelfasern kann eine
verschiedenartige sein; fir unsere Krankheitsformen kommt
einerseits die pigmentdse Entartung, die fettige Entartung
(Bildung kleiner Fetttropfehen im Inneren der kontraktilen
Substanz), weleche dem Muskel eine gelbliche Firbung verleiht,
und die wachsartige oder glasige Entartung in Betracht;
andererseits tritt eine Zerkliftung der Fasern der Linge oder
der Quere nach ein (fibrillire und scheiben- oder schollenartige
Zerkliiftungy; von Forster ist auch cin ovaler Zerfall beobachtet
worden. Bald kann die Verwandlung der Zerkliiftung, bald
dic letztere der ersteren vorangehen: in jenem Falle zeigen
die Fibrillen und Scheiben die crwihnten Veriinderungen, in
diesem noch ein normales Aussehen. Sowohl neben der ein-
tachen wie neben der degenerativen M. A. gehen hinfig Wuche-
rungen der Muskelkorperchen oder -kerne, sogen. Kernwuche-
rungen einher, die bald Reihen-, bald Haufenbildung zeigen
und die Scheide zuwcilen fast vollig ausfilllen; ebenso sind
oftmals Bindegewebswucherungen zu vermerken. Der Nchwund
befillt ein Glied nicht in seiner Ganzheit, sondern zuniichst
nur in einzelnen Muskeln, ja blossen Muskelteilen; ‘die weitere
Ausbreitung geschieht schrittweise. Es ist cine eigentiimliche
Erscheinung , dass innerhalb cines und desselben Muskels
normale Fasern und solche, die sich in verschicdenen atrophi-
schen Stadien befinden, neben cinander vorkommen. Der
Versuch ciniger Forscher, einc scharfe Trennung zwischen
cinfacher Atrophie, fettiger Atrophic und Sklerose festzustellen,
ist nicht gegliickt. Lehrrcich ist in dieser Beziehung ein Befund
von Duval und Raymond, die am unteren Facialiskern sklero-
tische Atrophie, am Hypoglossuskern Schwund der Ganglien-
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zellen ohne jede Sklerose beobachteten. Wodurch diese Ver-
schiedenheiten bedingt sind, ist zur Zeit noch nicht festgestellt. --
Zum anatomischen Charakter aller Formen der progr. M. A.
gehort ferner die Symmetrie in der Ausbreitung des Leidens:
fast immer werden die einander entsprechenden Muskeln beider
Korperseiten befallen, wenn auch nicht immer gleichzeitig und
gleichgradig; die Symmetrie pflegt uin so strenger zu sein, je
hoher hinaunf sich der Krankheitsprozess erstreckt. Es wiirde
zu weit fithren, auf die verschiedenen Erklirungen, dic fiir
diese frappierende Erscheinung aufgestellt worden sind, niiher
cinzugehen.

Zu allen Formen der Amvotrophicen kang sich endlich aueh
die sogen. Lipomatose oder Pseudohvpertrophie der
Muskeln gesellen; eine Lipomatose «ler Zunge bei Bulbératrophic
ist in dem Falle Barth gegeben; am hiufigsten und ausge-
prigtesten  kommen die lipomatidsen Pseudohvpertrophieen
freilich bei jener Form der progr. M. A. vor, welche im Kindes-
oder wenigstens Jugendalter, und zwar vorzugsweise bei
Knaben und innerhalb einer und derselben Familie in erblicher
Weise beobachtet wird., und die vornehmlich an den Muskeln
des Rumpfes, des Beckengiirtels, der unteren Extremitdten
sowie des Schultergiirtels auftritt, die oberen Extremitiiten
hingegen frei zu lassen pflegt. Seit Griesinger (1864) ist dic
lipomattse Muskelatrophie vielfach zum Gegenstand der Unter-
suchung gemacht worden. Man war friher sehr geneigt, dic
IIypertrophic erst als cine Folge der Atrophic oder mindestens
doch als ecin spiteres Entwickelungsstadium des Krankheits-
prozesses anzusehen. Dem gegeniiber sprach zuerst Barsickow
in seiner Dissertation (,7%wel Familien mit Lipomat. muscul.
progr.%, Halle 1872) dic Vermutung aus, dass vielmehr dic
Hypertrophic cin Vorstadium der Atrophie darstellen méochte.
Fitr gewisse Fiille nehmen dies nunmehr auch Erb, Schultze
und Hitzig an. Der letztere bespricht a. a. O. einen fiir dicse
Frage besonders lehrreichen Befund: bel dem Patienten, dessen
Krankheit von nngewshnlich kurzer Dauer gewesen war, konnte
klinisch an keinem Muskel Atrophie nachgewiesen werden,
wohl aber befanden sich alle erkrankten Muskeln in hyper-
trophischem Zustande, und dem entsprechend ergab auch dic
anatomische Untersuchung des Biceps keine atrophische, sondern
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auschliesslich hypertrophische Zustinde der Muskelfaser. Man
darf Hitzigs Worten wohl beistimmen: ,Selbstverstindlich
kann man aus dem Verhalten der Fasern eines Excisions-
stiickehens auf das Verhalten der Fasern simmtlicher erkrank-
ter Muskeln nicht mit Sicherheit schliessen. Andecrerseits ist
die Wahrscheinlichkeit - aber sehr gross, dass die klinisch sich
durchaus #hnlich verhaltenden Muskeln auch anatomisch sich
nicht anders verhalten werden wie der untersuchte Biceps.“
Auch die Vorginge bei der Mistung sind beachtenswert: das
Perimysium internum nimmt zu und wandelt sich bereits zu
ciner Zeit in Fettgewebe um, wo die Muskelfasern noch vollig
wohlerhalten sind; erst allmihlich werden diese durch die Fett-
wucherungen auscinander gedringt und durch Einengung zu
Schwund und Zerfall gebracht. Auf der anderen Seite sind
Fille bekannt, wo die Muskelatrophie bereits sehr weit vor-
geschritten war, wihrend die Fettwucherung eben erst begann;
ja es kommt nicht nur bei einfacher, sondern aueh bei dege-
nerativer Atrophie der Muskeln der Fall vor, dass das Peri-
mysium internum gar keine erkennbare Verinderung zeigt.
Ziegler hebt auch eine dritte, ja vierte Moglichkeit hervor,
»dass Muskelatrophie und Bindegewebslipomatose gleichzeitig
auftreten und einander coordiniert sind, oder dass die Muskel-
atrophic von ganz anderen Momenten abhingt.«

Die Darlegung der anatomischen Verdnderungen an den
peripherischen Nerven, den vorderen Wurzeln, dem Sympathi-
cus, dem Riickenmark, wic sie in den aufgezihlten System-
elkrankungen beobachtet worden sind, konnen wir uns wohl
erlassen; es mag der Hinweis auf die l\nappe Zusammenstellung
bei Pick (a. a. O. 8. 600—2) geniigen.

Klinisch stimmen die beziiglichen Krankheitsformen sowohl
in gewissen negativen als positiven Figentiimlichkeiten iiberein,
durch welche sie sich eben von anderen Krankheiten unter-
scheiden, Das in Redc stehende Leiden an und fir sich be-
schriinkt sich auf das motorische Gebiet, was gelegentliche
spitere Ubergrific auf andere Gebiete und mancherlei Kom-
plikationen natiirlich nicht ausschliesst. Der Intellekt bleibt
unangectastet; ebenso fehlen Storungen der vegetativen Funk-
tionen; die Allgemeinernihrung leidet erst, wenn die Atrophic
sich auch auf die Kau- und Schlingmuskeln ausdehnt; Blasc
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und Mastdarm arbeiten regelmiissig. So verhilt es sich auch
mit dem Atmungsprozess: bezigliche Beschwerden treten erst
ein, wenn auch die betreffende Muskulatur von der Atrophie
befallen ist. Auch die Sensibilitit ist nicmals in erheblichem
Grade beteiligt; zuweilen wird Schmerzhaftigkeit der Muskeln
bei tieferem Drucke oder ein reissender rheumatischer Sehmerg,
hin und wieder auch cine stellenweise und leichtere Emptin-
dungslosigkeit der Haut vermerkt. Etwas hiufiger sind gewisse
trophische Hautaffektionen beobachtet worden: Verminderung
der Temperatur an den atrophischen Gliedern, Cyanose, starkere
Schweissbildung, letztere besonders in den spiteren Stadien
der Krankheit, wo sie umgckehrt aber auch ganz aufhiren
kann; ferner Hautschrunden, Herpesblaschen u. dergl. Auch
mancherlei Verbildungen der Nigel werden erwihnt. Gar zu
vereinzelte Wahrnehmungen iibergelien wir. Das am meisten
vorherrschende Symptom ist dasjenige, welches der Krankheits-
gruppe den Namen der Muskelatrophie oder Amyotrophie ver-
lichen hat. Die betroffenen Muskeln werden immer diinner
und verschwinden zuletzt his anf schmale, sehnenartige Streifen,
neben denen grubige Vertiefungen sichtbar werden. Ein solches
(tlied bekommt schliesslich etwas Skelettartiges; es erinnert an
Darstellungen der Malerei in den sogen. Totentinzen. Nicht
selten entzieht sich-jedoch der Muskelschwund der Wahrneh-
mung durch das Auge, sei es, dass die atrophierenden Muskeln
zu tief liegen, oder dass die oben erwihnten interstitiellen
Wucherungen den Schwund verdecken; alsdann kommt wohl
der Tastsinn dem Gesichtssinne zu Hilfe, indem sich die Mus-
keln je nach Lage der Dinge derb, fest, schlaff, weich, teigig
anfiihlen. — Das zweite Hauptsymptom unserer Krankheits-
gruppe, das gleichfalls anf die Namengebung mit eingewirkt
hat, ist der progressive Charakter, die schrittweise Aunsdehnung
des Leidens. Die Zeitdauer des Verlaufes kann allerdings
eine sehr verschiedene sein: sie wechselt zwischen einem oder
einigen wenigen Jahren und einem vollen Vierteljahrhundert
und noch mehr. Manchmal steht die Krankheit still, pflegt
jedoch nach einiger Zeit ihren verhecrenden Gang wieder auf-
zunchmen. Sehr in die Augen fallend ist dabei das vielfach
sprungweise Fortschreiten des Ubels, das z. B. nicht selten
von der Iland unter Verschonung des Vorderarms gleich auf
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den Oberarm oder auf die Sehultermuskeln
innerhalb einer und derselben Muskelgruppe ist oft eine gewisse
Vorliebe fiir oder Abneigung gegen einen bestimmten Einzel-
muskel bemerkbar: so wird am Oberarm mit Vorliche die
Muskulatur der Vorderfliche ergriffen, wiihrend der Triceps
lange unangetastet bleibt; umgekehrt sucht sich das Leiden an
der Schultermuskulatur in erster Linie den Deltoides, nament-
lich in seinem hinteren und mittleren Teile aus. Chareot hat
dieser eigentiimlichen Erscheinung den Namen Aty
viduelle gegeben. Uber das symmetrische Auftreten der
Krankheit ist schon in anderem Zusammenhange gesprochen.
Mit der fortschreitenden Atrophie sind allerlei Funktions-
storungen der Muskulatur verbunden, die bald sehr allmahlich,
bald ziemlich jih eintreten. Die Krankheit verrat sich oft
zuerst durch eine anfangs miissige, dann zunehmende Schwiiche
gewisser Gliedmassen, welche dic Bewegungen derselben zuniichst
erschwert, schliesslich ganz unmoglich macht, indem villige
Labmung eintritt. Die letatere bleibt hinter der Atrophie nicht
selten zuriick, da selbst schwer betroffene Muskeln immer noch
eine Anzahl unversehrt gebliebener Faserbiindel oder Einzel-
fasern gerettet haben konnen oder auch durch
noch gesunde Muskeln die Bewegungen ausfiihren lassen, wie
Aran, Friedberg, Friedreich und andere eingehender beschrieben
haben. Jene Lihmungen haben oft selir eigentiimliche Stellungs-
und Bildungsanomalicen zur Folge, die vornchmlich von
Duchenne aufs griindlichste ‘behandelt worden sind; von ihm
rihren denn auch zum Teil die dafiir gebriuchlichen Benen-
nungen her: main de singe, Affenhand; main de griffe,
Klauenhand; engl. claw-shaped b
paralyticus (im Unterschiede v
fuss), u. s. w.

tiberspringt. Ja

ophie indi-

vikaricrende

and; pes equino-varus
on dem angeborenen Klump-

Gogentiber diesen Liihmungserscheinungen sind als ein
ungemein hiufiges Symptom die sogen. fibrilliren Zuckungen
zu verzeichnen, die in verschiedenen Spielarten auftreten kénnen,
sehr oft auf spontanc Weise, nicht selten aber auch unter An-
wendung von Druck, Sehlag, Anhauchung oder faradischer
Reizung auf den erkrankten Muskel.
traktionen einzelner kleiner
auch, wiewohl viel seltencr,

3s sind isolicrte Kon-
Muskelbiindel; danchen konnnen
Kontraktionen grosserer Biindel
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oder ganzer Muskeln, namentlich an der Hand vor, die weit
stivkere Bewegungen zur Folge haben.

Endlich ist die elektrische Reaktion der Muskelfasern
bei allen Formen der progr. Amyotrophicen im wesentlichen
dieselbe. Bei den primiren Muskelatrophiecn mit Einschluss
der Pseudohvpertrophie, bei der spinalen M.A., bei der Bulbar-
paralyse, bei der Lateralsklerose, iiberall ist dic Erregbarkeit
der kranken Muskeln durch den faradischen Strom erhalten,
nur wird sie in demselben Maasse geringer, als die kontraktile
Substanz der Muskelfasern schwindet oder entartet. Wenn in
den lotzten Stadien der Atrophie cin Muskel auf den faradisehen
Strom gar nicht mehr reagiert hat, obwohl die spatere mikro-
skopische Untersuchung noch Reste kont raltiler Elemente er-
geben, so mag sich dies vielleicht daraus erkliren, dass diesc
Reste zu geringfiigig waren, um einc noch sichtbare Kon
traktion zu Stande bringen zu konnen. Auffillig bleibt freilich
ein von Adamkiewicz beschriebener Fall, der bei seiner
Kranken einige Muskeln entdeckt haben will, welche auf den
faradischen Strom gar nieht, wohl aber auf den galvanischen
reagicrten.  Hinsichtlich der Wirksamkeit des letzteren sind
im allzemeinen dieselben Beobachtungen gemacht worden:
schrittweis sich verringernde, schliesslich ganz autgehobene
Reaktion der erkrankten Muskeln je nach der Zunahme der
Atrophie bei den versehicdenen Krankheitsformen. Doch hat
zuerst Erb, dann noch mancher andere Forscher auch quali-
tative Anderungen der galvanischen Muskelerregbarkeit, sogen.
Entartungsreaktionen, und zwar dic Mittelform derselben,
nachgewiesen, Erb bei der spinalen progr. M.A. und der Bul-
barparalyse, Pick und Adamkiewicz bei der Lateralsklerose.
{Tberraschenderweise behaupten einige Fachmiinner (Fevber,
Legros, Onimus) fiir cinzelne Fille von progr. Amyotrophie
sogar eine quantitative Steigerung der elektrischen Erreg-
barkeit erkrankter Muskeln, und zwar fir den faradischen
wie fiir den galvanischen Strom, bei direkter wie bei indirekter
Reizung. Hier mit Pick. blosse »Untersuchungsfehler® anzu-
nelimen, scheint mir nicht unbedenklich fir ein Krankheits-
gebiet, das des Unaufgeklirten noch so voll ist. Auch mag
an die Thatsiache erinnert werden, dass bei wirklicher Hyper-
trophie gesteigerte und geschwiichte clektrische Reaktion neben
einander vorkommen.
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Die Gesamtheit der dargelegten Ziige trennt unserc Krank-
heitsgruppe von verwandten Krankheitsformen; so von der
wiederholt erwihnten Poliomyelitis in ihren verschiedenen
Formen. Mit Schwierigkeiten ist die Aussonderung der letzteren
allerdings verbunden, weswegen auch einzelne Forscher, z. B.
Wernicke, bis auf den heutigen Tag ihre Trennung von der
spinalen M. A. verwerfen. Als charakteristisch fir die chro-
nische Poliomyel. anterior wird namentlich geltend gemacht,
dass die Atrophie erst eintrete, nachdem vollstiindige Lihmung
vorhanden sei, und dass sie nicht sowohl jene individuelle und
partielle, als vielmehr eine ndiffuse (, Atrophie en masse*) und
gleichmissige Natur besitze; ferncr, dass die faradische Erreg-
barkeit der Muskeln erlssche, dagegen volle Entartungsreaktion
sich selbst an gering atrophischen Muskeln bemerkbar mache.
Fir die sogen. Mittelform der chron. Poliomyel. ant, erfihrt der
letztere Vorgang freilich eine Einschrankung, indem hier wie
bei den in Rede stehenden Amyotrophieen auch nur die un-
vollstindige Entartungsreaktion auftritt, _. Der Charakter der
Atrophie und die Art des Krankheitsverlaufes scheint auch im
besonderen die amyotrophische Lateralsklerose von der chro-
nischen Myelitis des Cervikalteiles zu trennen. Doch hat auch
hier die Wissenschaft ihr letztes Wort noch nicht gesprochen.

Noch grassere Schwierigkeiten stellen sich eciner scharfen,
durchgreifenden klinischen Sonderung der verschiedencn Arten
unserer nosologischen Gruppe von einander entgegen, wie sie
namentlich seit Erbs Anregung erstrebt worden ist. Die Hyper-
trophie kommt thatsiichlich, wie schon erwihnt, bei den ver-
schiedenen Einzelformen vor. Auch die Lokalisation der Atro-
phie ist nicht in dem Grade unterscheidend, wie wohl behauptet
wird; z. B. in dem von GQust. Frohmaier in seiner Tiibinger
Dissertation , Uber progress. Muskelatrophie« (Separatabdruck
aus der Deutsch. med. Wochenschrift, Jahrg. 1886) beschrie-
benen Falle des Zimmermanns Biesinger beginnt die Atrophie
mit den Muskeln des Schultergiirtels und des Oberarms und
geht spiter erst auf die Muskeln des Vorderarms, dann auf
die des Daumenballens und die kleineren Handinuskeln iiber;
wir haben hier cinen derartigen Entwickelungsgang, dass man
nach der Theorie an die Jjuvenile Form Erbs denken sollte;
davon weicht aber der Fall Linsichtlich seincr Entstehungszeit



vollstéindig ab: denn in den 19 von Erb besprochenen Fillen
begann das Leiden 18 mal vor dem 20., einmal im 23. Lebens-
jahre, in dem Falle Biesinger hingegen erst gegen das 40. Jahr.
Ausserdem ergab die von Ziegler ausgefiihrte Obduktion und
histologische Untersuchung eine deutliche Atrophie der Vorder-
horner des Riekenmarks und der peripherischen Nerven, wonach
der Fall also der spinalen Form der progr. M. A. angehoren
witrde, fiir die aber wieder der Beginn der Atrophie an der
Muskulatur des grossen uud kleinen Ballens der Hand, beson-
ders des Daumens, als tvpisch angesehen wird. Frohmaier
erwithnt auch mit keiner SRilbe irgend welche fibrillire Zuckun-
gen bei =einem Kranken, obwohl dieser von 1875-—384 sieben
Mal in die Tibinger Klinik aufgenommen tnd auch in den
Zwischenzeiten ambulatorisch behandelt worden ist. Sie sind
also offenbar niemals beobachtet worden, und doch sollen gerade
sic fiir die spinale Form der progr. M. A. charakteristiseh sein,
im Unterschiede von der juvenilen Form Erbs und dem Faeial-
typus Duchennes de Boul., denen sic vollig abgesprochen zu
werden pflegen. Ob dies wirklich ganz zutreffend ist (uin-
destens beim Entkleiden der Kranken und beim Anblasen ihrer
Muskeln sind sie doch auch dort, wenn auch mit weniger
Lblitzartigem* Charakter, zuweilen wahrgenommen), vermag
ieh im Augenblick nicht zu entscheiden; aber selbst wenn dies
his heute der Fall scin sollte, so kinnten doch einige wenige
neue Beobachtungen die bisherigen Aufstellungen und Gruppie-
rungen vielleicht plotzlich entkriaften und verschieben, wic
Hitzig einmal von unseren Nystemerkrankungen mit Recht
bemerkt hat. Die fibrilliiven Zuckungen waren iibrigens aunch
von Erb und Schultze in dem von ihnen gemeinsam behandelten
Falle vermisst worden; konnte dort allenfalls geltend gemacht
werden, dass maglicherweise ¢in stark entwickelter Panniculus
adiposus sie nur nicht habe zur Wabrnelmung gelangen lassen,
so ist dicser Krklirungsversuch auf den Fall Biesinger ganz
und gar nichit anwendbar. — Dass die Entartungsrealktion
mindestens fiir die Lateralsklerose, dic Bulbirparalyse und die
spinale Form der progr. M. A, erwiesen sei, ist bereits gesagt;
duss sie die letutere Form wirklich von den primiren Formen
der M. A. fundamental trenne, muss jetzt anch bestritten werden,
nachdem Fille von Schultze, Zimmerlin, Landouzy-Déjérine
3
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gezeigt haben, dass auch he; primiren Myopathieen ihr Auf
treten nicht unmoglich sei,

Kin immerhin beachtenswertes, wenn auch gleichfalls nieht
ausschlaggebendes Merkmal ist die Zeitdauer des Krankheits-
prozesses. Die juvenile M. A. beginnt schleichend und verlduft
ungemein langsam; Erb erwihnt einen Fall, wo nach 38 jihriger
Dauer noch kein Ende abzusehen war. Aber auch die spinalc
Form der progr. M. A, pflegi sehr langsam zu verlaufen; eine
Dauer von 20 Jahren und dariiber ist nichts Scltenes, Dem
gegentiber geniigen freilich fiir die Bulbérparalyse und dic
Lateralsklerose gewdhnlich schon 1-_3 Jahre, was nicht iiber-
raschen kann, da hier physiologisch bedeutsame und besonders
empfindliche Organe in Betracht kommen. Doch liegen auch
Fille von ziemlich raschem Verlauf bei der progr. M. A, vor,
wie umgekehrt bei den anderen Formen zuweilen Zeitmaasse
beobachtet worden sind, die iiber die typische Dauer weit
hinausgehen (Leyden). — Auch eine gewisse Verschiedenheit des
Verhiltnisses zwischen Atrophie und Funktionsst(‘jrung bei den
in Rede stehenden Systemerkrankungen verdient Beachtung.
Bei der progr. M. A, halten beide im allgemeinen gleichen
Schritt; bei der Bulbirparalyse hingegen tiberwiegt die Lihmung
sehr hiufig dic Atrophie der Muskeln ganz bedeutend, was
Mébius zu dem Urteil veranlasst, | dass nicht etwa die eine der
anderen vorausgeht, sondern beide neben einander siel, ent-
wickeln, die eine aber dje andere tberholt4, Dje Lateralskle-
rose scheint in dieser Hinsicht eine Mittelstellung zwischen den
beiden eben besprochenen Formen einzunchmen und bald mehr
der progr. M. A., bald mehr der Bulbal'paralyse sich zu nihern,
das erstcre besonders in der Funktionssttirung an den Armen,
das letztere in der an den Beinen, was Charcot zu der Be.
hauptung bewog, dass hier die Lihmung der Atrophic voraus-
gehe.  Schon Leyden hatte beobachtet, dass bei der Lateral-
sklerose ,eine auffallende Kraftlosigkeit der Beine ohne nennens.
werte Atrophic* der Beinmuskulatur statt finde. Hiergegen
haben aber Moeli und Mbsbius mit Recht geltend gemacht, dass
die Schwiche der Beine ja auch von der Atrophie der Riicken-
und Beckenmuskeln abhiingig sein konne. Auch ist ein #hn-
liches Verhalten der Beine bei der spinalen progr. M. A. nicht
chen selten beobachtet worden; so in dem Fall Erb-Schaltze,
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Uberhaupt tritt bei ihr, wie schon Aran und Leyden betonen,
dic Schwiche einzelner Muskeln zuweilen fast plotalich auf, und
Charcot behauptet geradezu, dass bei ihr auch eine von der
Atrophie sogar ganz unabhingige Lihmung vorkomme, wie vor
ihm schon Roberts, Duménil und Benedikt wahrgenommen hitten.

Auch in der Stimmung der Erkrankten tritt cin gewisser
Unterschied bei unseren Krankheitsformen zu Tage. Das All-
gemeinbefinden der von der progr. M.A. Heimgesuchten pflegt
bis in die letzten Stadien hinein ein ganz leidliches, die Stimmung
eine verhaltnismissig ungetriibte zu sein, wihrend sich die Bul-
birparalyse durch mancherlei Stimmungsanomalieen, wie unbe-
griindetes Lachen, plotzliche Zornausbriiche, jihen Wechsel in
der Stimmung kennzeichnet. — Endlich mag als ein diagno-
stisches Merkmal noch hervorgehoben werden, dass eine Ver-
bindung der Bulbirparalyse mit dér spinalen Form der progr.
M.A. mehrfach, einc solche mit der juvenilen Form hingegen
noch nicht beobachtet worden ist; doch vgl. S.49—5H0.

Wir kommen zur Atiologie der progr. M.A., iiber die
namentlich Friedberg und Friedreich sehr eingehende Unter-
suchungen angestellt haben. Es ist ganz unzweifelhaft, dass
die M.A. in vielen Fillen auf sogen. congenitale Sehwiche
des Muskelsystems, die teils auf hereditirer, teils anf familidrer
Girundlage beruht, zurtickzufihren ist. Besonderes Aufsehen
hat der eine von Hemptenmacher (De aetiologia atrophiae
musenlaris progressiva pag. 11; Berlin. Dissert. 1862) ermittelte,
von Friedreich (5. 43) berichtigte und erginzte Fall, welcher
in 3 Generationen 6 Frkrankungen umfasst, sowie der von
Barsickow in der schon erwihnten Dissertation beschriebenc
Doppelfall erregt, wo in 3, bezw. 4 Generationen zweier durch
Heirat verbundener Familien gar je 12, und zwar mit Lipo-
matose verbundene Erkrankungen statt gefunden haben. Manch-
mal ist in derartigen Vererbungsfillen im Verlaufe mehrerer
Generationen immer nur die Erstgeburt, zuweilen sogar fast in
demsclben Alter von dem Leiden ergritfen worden. Frappiert
hat lingere Zeit anch die Thatsache, dass in zahlreichen Fillen
immer nur das minnliche Geschlecht belastet erschien. Das
auffallendste Beispicl bot die von Meryon beobachtete Familie,
in weleher samtliche 4 Brider erkrankten, alle 4 Schwestern
hingegen vollig gesund blieben; und in dem von Hemptenmacher
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ermittelten Falle Reinhardt-Beckenbach sind neben nur 1 weil.-
lichen Mitgliede 5 mannliche heimgesucht. Lutz way der erste,
der einen Fall von ausschliesslicher Belastung des weiblichen
Geschlechtes einer Familie (5 Mitglieder!) lieferte, In den
beiden Barsickowschen Familien erscheinon beide Geschlechter
fast vollig gleich beteiligt: 11 ménaliche, 13 weibliche Mitglieder,
Immerhin bleibt das Uberwiegen des minnlichen Geschlechtes
in den Vererbungsfillen eine kaum anfechtbare Thatsache, die
wohl bis in das Dunkel des embryonalen Lebens zurtickgeht,
Denn insofern die Krankheit in den allerersten Lebensjahren
zum Ausbruch gelangt, kann doch beim ménnlichen Gesehlechte
kaum ein grosseres Maass von Anstrengung und Gefahy fiir die
Entwickelung des Leidens in Anspruch genommen  werden.
Anders liegt die Sache in den spiteren Jahren, vom Jinglings-
alter an gerechnet, wo der Kampf ums Dascin den Mann im
allgemeinen schwereren Aufgaben und grdsseren Unbilden als
das Weib gegeniiberstellt, Uberhaupt ist mit der Ann
erblicher Kl‘ankheitsanlage nicht alles erkliyt.
Jja doch jedesmal dje Frage auf
crsten Vererber d
und welehes bei

ahme
Es driingt sich
» was denn einst bei dem alley-
as Leiden verschuldet und verursacht habe,
seinen Erben die S0gen. causae proximae
gewesen scin mogen, durch welehe dje Entwickelung der Anlage
herbeigefithrt worden. Bej unserer Krankheitsform jst
Beantwortung dieser beiden Fragen bis jetzt nur in den  sel-
tensten Fallen gelungen. Barsickow sagt tber seine
fall: ,Unter welchen schidlichen Einflissen sich die Affektion
bei dem Urgrossvater entwickelt hat, dariiber »u urteilen fehlt
Jeder Anhalt.  Allenfalls kénnte man vermuten, dass sie zum
Teil in seinem Beruf gelegen haben. Hinsichtlich seiner Nach-
kommen hat B. sicl die Aufhellung des zweiten Punktes
gelegen sein lassen. Fy schreibt:
1. Fall hin“ (er betriff cinen

Affektion zugleich mit Erscheinungen von Bleivergiftung auf-
trat. . . Hieran schliessen sioh andere Fille
scheinlich die mit ihrem Beruf
verbundenen Schﬁdlichkeiten,
starke Anstrengungen,

die

n Doppel-

an-
»leh weise zunichst auf den
Schrif'tsetzer), »bel dem die

; in denen wahr-
(Landwirth, Forster, Feldmesser)
namlich haufige Erkaltungen und
angeschuldigt werden miisser. Schliess-
lich liegt es in drej Fillen sehy nahe, die Krankheiten, welche
dem Ausbruch der Muskelaffektion unmittelbar vorhergingen
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(Chlorose, Cholera und Variolois), als begiinstigende Momente
fiir ihre Entwickelung anzusehen“. — B. glaubt hicr innerhalb
zweier Familien als Miterreger unserer Krankheit Momente
entdeckt zu haben, welche von den meisten Forschern auch
fiir sich allein als Ursachen derselben bezichtigt werden: Uber-
anstrengung, Erkiltung, Infektionskranklieiten, Vergiftung.
Sonst werden ganz besonders noch Traumen, vereinzelt auch
geschlechtliche Ausschweifungen, schweve geistige Erregungen
und noch andere als itiologische Momente angefiihirt. Fried-
berg unterscheidet im dritten Abschnitte seines trefflichen
Werkes mnach itiologischen Gesiehtspunkten folgende Arten
von Muskelatrophicen oder, um seinen eigemen Ausdruck zu
gebrauchen, von ,myopathischer Lihmung# oder von ,Myo-
pathieen“: 1. Myopathia propagata (8. 221--29); 2. Myop.
tranmatiea (S. 229—46); 3. Myop. rheumatica (S. 246—5H7);
4. Myop. dyscrasieca (S. 257—88): 5H. Mvop. marasmodes
(S. 280—301); 6. Myop. simplex (S. 301—12). TUnter No. 1
(M. prop.) fihrt er Fille an, in denen sich die Entziindung
von Nachbargebilden auf Muskeln iibertragen und in diesen
Atrophic und Lihmung verursacht hat. Zu No. 2 (A, traum.)
rechnet er alle Erndhrungsstérungen der Muskeln, welche
pdureh eine von aussen her cinwirkende Gewalt erzeugt
werden, also namentlich durch Verwundung, Stosse, Schlige,
Quetschung, Erschiitterung, Zerrung, tibermiissige Anstrengung,
cbenso auch durch mehr chemische Agentien, welche von
aussen her einwirken, wie Verbrennung, Aniitzung und dgl.“.
Es ist zu beachten, dass er dem Begriffe des Trauma einc
weitere Ausdehnung gicbt, als dies sonst zu geschelien pflegt;
er ordnet ihm auch die Uberanstrengung wunter. Darwall
(1831) war der erste, der dies itiologische Moment geltend
machte, ohne freilich die innere Natur unserer Krankheitsform
und das Verhiltnis von Muskelschwund und Bewegungsstorang
richtig zu erkennen; spiter wiirdigten auch Aran (1850) und
Schneevogt (1854) die Uberanstrengung als Ursache des Leidens;
und unter den von Wachsmuth (1855) gesammelten 60 Fiillen
liess sich in 43 die wahrscheinliche Ursache angeben, und
unter diesen konnte 16mal anstrengende Arbeit ungewoshnlicher
Art bestimmt nachgewiesen werden. In den letzten 3-—4 Jahr-
zehnten sind noch sehr viele dihnliche Fille hinzugekommen;
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die genaue Zahl vermag ich fir den Augenblick nicht zZu
ermitteln. Ganz besonders Lasttriger, Tagelohner, gewisse
Klassen von Handwerkern und Fabrikarbeitern, Kellner,
Wischerinnen und dgl. stellen ein reiches Kontin
es ist sehr natiirlich, dass hier vorzugsweise das méinnliche
Geschlecht und zwar vornehmlich im mittleren Lebensalter
belastet erscheint; und ebenso natiirlich ist es, dass in diesen
Fallen die am meisten angestrengten Gliedmaassen, Hinde, Arme,
Schultern, besonders die rechtsseitigen, sowie die Beine in erster
Linie von dem Ubel ereilt werden. Unter No. 3 (M. rheum.)

bespricht Friedberg Fille von solcher Erni :

hrungsstérung der
Muskeln, welche durch die Einwirkung eines plotzlichen Tem.

peraturwechsels verursacht worden ist. Ky beruft sich auf Bell,
dessen Kranker sich Atrophie und Lihmung des Oberarms
durch Eintaunchen seines schwitzenden Armes in ein Fass mit
kaltem Wasser zugezogen hatte; auf Cruveilhjers Patienten, den
schon erwihnten Seiltinzer Lecomte, der sein Leiden selber
von einer Nacht datierte, die er 1848 unter freiem Himmel auf
teuchtem Boden zugebracht hatte; auf Fille von Richter (In-
genieur, der beim Zeichnen dje schwitzende Hand zur Ab.
kithlung in Schnee taucht), von Romberg (Schuneider, der wochen-
lang den ganzen Tag beim Arbeiten zwischen Thiir und Fenster
sitzt) und von anderen. Eg liegt auf der Hand, dass gerade
Ucberanstrengung und Erkaltung als fitiologische Momente sich
leicht mit einander verbinden kénnen, Friedberg fihrt unter
»Beobachtung No, 8¢ (S. 40—45) einen Fall dicser Art vor:

Wischerin, die sich beim Auswringen der

aus dem heissen
Wasser kommenden Wische besonders angestrengt hatte und

dann mit den Hinden in kaltes Wasser fuhr, um die Wische

zu spiilen, Achnliche Fille von Wischerinnen wissen Romber
Leyden und Lichtheim zy melden,

»Combination der rheumatischen und t
einen besonderen Absehnitt (S. 257

gent, und

g,
und Friedberg hat der
raumatischen Myopathie«
—61) gewidmet. Uebrigens
n vielleicht auch noch
mitgewirkt haben kénnte, —
bemerkt er: ,Verschiedene
degenerativen Atrophie und
nihrungsstorung der Muskel-
, und nimmt Cholera, Dysenterie, Skorbut,

vermutet er, dass bei den Wascherinno
ndie Lauge als chemisches Agens“
Hinsichtlich der M. dyser. (No. 4)
Blutkrankheiten kénnen eine zur
Lihmung der Muskeln fiihrende Er

substanz crzeugen
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sekundire Syphilis, Rotzinfektion, Typlus, gastrisches Fieber,
Scharlach, Masern, WVariolois, Rhachitis, Osteomalacie, Blei-
vergiftung fiir manche Fille unseres Leidens in Anspruch. Von
anderen ist noch die Diphtheritis, Tuberculose, Chlorose, die
Arsenikvergiftung und der Alkololismus hinzugefiigt, wie zum
Teil schon oben bemerkt worden. Ihre mehrfache Mitwirkung
wird im allgem. nicht bestritten werden konnen, im cinzelnen
bediirfen aber die ilteren Fille jedenfalls sehr der Sichtung,
und wohl erst neuere Untersuchungen mit Hilfe der modernen
klinischen und pathologisch - anatomischen Untersuchungsme-
thoden werden Licht in diese noch mehrfach dunkle Frage
bringen. — Friedberg z#hlt auch die hereditire Form zu der
dyscrasischen (8. 285): ,In der jedenfalls gebotenen Annahme
einer fehlerhaften Blutmischung finde ich die Berechtigung,
schliesslich auch die hereditirc degenerative Myoatrophie und
Lihmung zu der dyscrasischen Myopathie zu zihlen“. — Als
M. marasm. (No. d) betrachtet Fr. solche Fille, in denen ent-
weder infolge von Unthitigkeit der Muskeln oder von mangel-
hafter Blutzufuhr oder von fchlerhafter Innervation die M. A.
eingetreten ist. s steht durch Forschungen von Alex. von
Humboldt, Helmholz, Du Bois-Reymond, Ludwig und anderen
fest, dass wihrend der Thitigkeit der Muskeln eine chemische
Umsetzung der in ihnen enthaltenen Verbindungen vor sich geht,
und dass umgekehrt der Réhreninhalt soleher Muskeln, die
anhaltend der Ruhe tberlassen bleiben, sich bel sonst noch so
giinstigen Verhéltnissen allmihlich vermindert, ja sogar um-
wandelt. Derartige Unthiitigkeitsatrophieen sind namentlich nach
langer Anwendung von unbeweglichen Verbanden und Ma-
schinen, bei Vernarbungen und Verwachsungen der Hautdecke,
welche dic Bewegung eines Korperteiles hindern, und infolge
von Kontrakturen beobachtet worden. Der Einfluss mangel-
hafter Blutzufuhr auf Muskelschwund tritt besonders im hoheren
Alter sowic bei Unterbindungen und bei Frkrankung der Ge-
fasshiante zu Tage. Die Muskelatrophieen infolge gestorter
Innervation bedirfen hier keiner weiteren KEriérterung; berthrt
ist dieser Punkt bereits bel Erwihnung der neurogenen
Krankheitsgruppe; hervorgehoben mag jedoch noch werden,
dass eine durch fehlerhafte Innervation hervorgerufene Er-
ndbhrungsstorung von Muskeln sich auch nach Wiederherstellung




normaler Nervenleitung noch weiter entwickeln kann., — Als
M. simplex (No. 6) bezeichnet Fr. nicht ehen glicklich diejenigen
Fille, in denen die M. A. »ohne bekannte Veranlassung“ auf-
tritt.  Fille dieser Art, in welcher das dtiolog. Moment ganz
unerfindlich ist, giebt es allerdings genug. Vielleicht ist hier
oftmals kongenitale Muskelschwiiche, die selbst an sich gering-
fligigen Anstrengungen und Eingriffen, wie sie das alltigliche
Leben mit sich bringt, ja selbst den physiologischen Reizen der
normalen Funktion auf die Dauer nicht Stand 2y halten ver-
mag, mit im Spiele. Sie wird auch wohl in den ¢
Fiillen mitbeteiligt sein, wo man Uberanstrengung;
Ursache anzanehmen pllegt.  Denn so betriibend zal
Fille in der Geschichte unserer Krankheit auch sind, so muss -
man sie dennoch als eine verschwindend kleine Minderzahl
Verhiltnis zu den Millionen von F
cin gleiches oder sogar noch grisseres Maass von Anstrengung
die Ausiibenden auch bej wesentlicher Gleichlieit der
Bedingungen vollkommen gesund lisst,
doch die Frage auf, warumn gerade
eine Erkrankung erfolgt sei,
Viele Forscher nehmen an, d

ahlreichen
als alleinige
hIreich diese

im
illen bezeichnen, in denen

sonstigen
Da dringt sich cinem
in jenen ersteren Fillen
m den letzteren abep nicht. —
ass das hereditire Moment fast
hur bei den sogen. primiren Dystrophieen Erbs,
bei der spinalen Form der progr. JM.A.
die vielmehr besonders die Uiberanstr
nehmen sei. Mir erscheint die itiologis
zweifelhaft, ﬁberhaupt diirfte in den meisten Fillen eine Ver-
einigung von schiidlichen Momenten anzunehmen sein.

Was die Prophylaxe anbelaugt, so wird sie in solehen
Fillen angebracht sein, wo kongenitale Anlage zur M.A. ver-
mutet werden darf. — Die T} erapie muss sich fir Jjetzt noch
auf angemessene Ernéhrung, Gymnastik, Massage und Anwen.

dung der Elektrizitit beschrinken; innere Medikamente sind
erfolglos,

nicht aber
eine Rolle spiele, fiir
engung in Auspruch zu
che Scheidung noch sely

Erb und Schultze glaubten schon

vor anderthalb Jahp-
zehnten die Zeit nahe, welche iiber q

as Wesen und gewisse

Einzelpunkte der progr. M.A. volle Klarheit bringen

Diese Fragen schejnen aber auch heute nocl, von

giltigen Lésung ziemlich entfernt zn sein.
muss daher willkommen

werde.
einer end-
Immer neues Material
geheissen werden, Was ich im An-
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bange von solchem bicte, verdanke ich ausschliesslich der Giite
des Ilerrn Gcecheimrat Professor Dr. Quincke in Kiel
Er moge mir gestatten, ihm auch an dieser Stelle hierfiir sowie
fiir fordersame Hinweise meinen herzlichen Dank auszusprechen.

Krankengeschichten.

Fall T (aus der Medizinischen Klinik zu Bern).

Anamn. Der Patient, Johann Studer, gebl’i.rtig aus Langnau
in der Schweiz. wohnhaft in Bern, 1841 geboren, bei seinem
Eintritt in die Klinik 11. Juni 1874 also 33 Jahr alt, Schneider,
frither Bedienter, giebt an, dass cr von frither Jugend an
SKrimpfe“ im rechten Bein gehabt habe und immer von
schwacher Korperbeschaffenheit gewesen sei. Der Vater sei
an einer Riickenmarkskrankheit, die Mutter an ,Brustwasser-
sucht“, der Bruder an Schwindsucht gestorben, woran ein
Halbbruder noch leide. Infolge vorzeitigen Todes des Vaters
sel er frith verdungen, sehr schlecht geniihrt und hiufig ge-
schlagen worden. Will 1856, ohne einen bestimmten Anlass
dafiir zu kennen, plotzlich heftige ,Koliken“ bekommen haben,
withrend deren ecr sich im Bette konvulsivisch hin und her
gewiilzt habe und 10 Minuten lang besinnungslos gewesen sei.
Hicrauf sei Diarrhoe eingetreten, die spiter von ciner 14 Tage
langen Verstopfung abgelost worden sei; Medikamente hiitten
nicht geholfen, wohl aber zuletzt ein von seiner Mutter ver-
abfolgtes Hausmittel. Der Bauch sei sehr stark aufgetricben
gewesen. 1863 will Pat. 3 Wochen lang an ciner Lungen-
entziindung gelitten haben; 1866 wurde cr als Typhuskranker
in das Berner Spital aufgenommen. So lange er als Bedienter
thitig gewesen, will er viel gesunder und auch stirker gewesen
sein als in sciner spiiteren Beschiiftigung als Schneider. — 1871
erkrankte Pat. von neuem: es stellten sich Schmerzen in der
Kreuz- und Lendengegend cin, das Gehen wurde ihm be-
schwerlich, auch vermochte er sich nicht zu krimmen. Kr
schreibt  dieses Leiden Erkiltungen zu; im Sommer habe er




immer viel geschwitzt, im Winter stets gefroren. Iir liess den
Winter 1871/72 ohne Behandlung verstreichen; erst im Febr.
1872 kam er in die Poliklinik. Oppodeldoc-Einreibungen,
doch ohne Erfolg. Der betreffende Praktikant empfahl ihm
sich in das Ziegler-Spital aufnehmen zu lassen; wegen Platz-
mangels sollte er sich aber eine Woche gedulden. Wihrend
dieser Zeit verunglickte er beim Ersteigen ciner Treppe. Da
ihm jede derartige Bewegung schwer fiel, so hielt er sich an
dem Gelinder fest; das morsche Holz zerbrach, und er stiirzte
riicklings die ganze Treppe hinab. Kurze Ohnmacht; der Avzt
fand bei seiner Untersuchung nichts als eine Beule am Scheitel.
Pat. behauptet, seit dicser Zeit keine Kraft mehr im Riiclen
zu besitzen. Nunmehrige Aufnahme in das Ziegler-Spital;
Aufenthalt 15 Wochen. Den Sommer brachte Pat. teilweise
auf dem Lande zu, wo er sich etwas stirkte. Auch wihrend
des Herbstes und Winters war der Zustand leidlich; Patient
nahm haufig Biader. Er vermochte zu arbeiten und sctzte die
Thitigkeit auch 73 fort. Erst im Winter 73/74 wurde sein
Zustand wieder schlechter: die Fiisse wie erfroren: im Riicken,
auch besonders r. im Hypochondrium, Schmerzen, dic bei ein-
tretender Wiarme jedoch an Heftigkeit verloren. Von Zeit zu
Zeit seit dem Sturze starkes Herzklopfen und fiirchterliche
Aufregung, besonders nachts, so dass Pat. oft nicht schlafen
konnte; so auch noch in der Med. Klinik. 72 war Pat. alle
Tage, wihrend er beim Meister arbeitete, ,ganz Sturm im
Kopt¥, besonders Morgens beim Aufstehen; beim Liegen im
Bette kam es ihm vor, als ob er ,auf Wasser wire“; auch
noch in der Med. Klinik hat Pat. bei der geringsten Veran-
lassung, sowohl beim Hinauf- als beim Hinabschauen, Schwindel.

Behandlung in der Med. Klinik vom 12. Juni 74 bis zu
Ende des Jahres.

Stat. pr. vom 25, Juni: Knochenbau missig stark ent-
wickelt — Haut von normaler Farbe, etwas schlaff, nicht aut-
fallend verdinnt — Schleimhdute von normalem Blutgechalt,
Zunge rein — Gesicht: keine auffallenden Veriinderungen;
beim Runzeln der Stirn scheint Pat. sich etwas anstrengen zu
miissen; dabei hat er ein Gefithl von Zucken am Rande der
Augenhohle. Um die Augen ein vertiefter Ring; Pat. hilt
fiir gewohnlich die Augen halh geschlossen; dabei zeigen sich
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am oberen Augenlid sowie oberhalb der Augenbrauen unwill-
kiirliche zitternde fibrillire Zuckungen, besonders im Bereich
des Orbicularis. Leichtere Zuckungen auch um den Mund;
pfeifen konnte Pat. friiher gut; jetzt bringt er keinen rechten
Ton, sondern nur noch ein Geblise hervor. Die Stimme
schwicher als friher, das Sprechen weniger schnell und leicht
als ehedem. Pat. klagt auch iiber Schlingbeschwerden, die
jedoch nicht durch Schmerzen verursacht werden; objektiv ist
nichts nachzuweisen; Schiefheit des Gaumenbogens, die Mittel-
linie mach 1. ausweichend. Pat. kann grosse Bissen nicht
schlucken, auch Wasser und andere Fliissigkeiten nicht mehr
so leicht und schnell wie friher trinken — Hals: keine dcut-
liche Atrophie bemerkbar; doch sind Sternocleidomastoideus
und Cucullaris fiir die Grosse des Individuums wenig entwickelt
— Schulter: Deltoidei ziemlich atrophisch, desgl. die Pectora-
les major.; hinten ist der Interscapularraum sehr tief; an beiden
Pector. fehlt die Port. sternalis fast ganz bis zur zweiten Rippe
— Brust: Serrati major. anter. ziemlich gut erhalten, beson-
ders 1. — Ob. Extrem.: Biceps sehr atrophisch, der rechte
noch etwas mehr als der linke (jener kaum von der Dicke des
Sternocleidomast.); Brachialis intern. weniger atrophisch; Triceps
r. und 1. ziemlich gut erhalten. Am Vorderarm scheinen die
Muskeln beiderseits gleich atrophisch, doch scheint der Druck
der 1. Hand etwas stirker als derjenige der r. zu sein. Die
Hand-, besonders die Daumenmuskeln beiderseits gleich
atrophisch — Rumpf: Bauchmuskeln dem Anschein nach gut
crhalten; Pat. kann ohne Hilfe der Arme aufsitzen — Unt.
Extrem.: alle Muskeln der Oberschenkel zemlich stark
atrophisch; ebenso die der Unterschenkel, an denen nur die
Gemelli, besonders mit ibrem inneren Bauche, lervorragen,
doeh bilden sie eine schlaffe, teigige Masse. Die Muskeln
beider Fiisse scheinen ebenfalls etwas atrophisch zu sein. —
Beim Gehen zeigt sich auch ziemlich starke Atrophie der
Glutaei. Pat. schwankt leicht und tritt bald mit der Ferse,
bald nur mit der Fussspitze auf.

Sensibilitat erhalten; Lokalisieren gut — kein Husten
— Herzthitigkeit normal; Puls missig voll, etwas frequent
(92) — Appetit gering; Stuhlgang wie gewohnlich ctwas
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angehalten; Urin nachts null, am Tage reichlich, hell gelb-
griin, ohne Eiweciss, ohne Zucker.

Faradische Erregbarkeit scheint tberall gut erhalten
zu sein, nur stchen die einzelnen Bewegungen im Verhiiltnis
zu der Menge der erhaltenen Fasern. — Fibrillire Zuckun-
gen in dem Augenblicke der eingehenden Untersuchung mnicht
bemerkbar, wohl aber an den Tagen vorher (s. oben iiber
Augen und Mund), und nach Angabe des Pat. oft am ganzen
Leibe vorhanden. — Schmerzen im Riicken, die in die Ex-
tremitiiten ausstrahlen und bald in den Gelenken, bald in den
Kontinuititen der Glieder sich fithlbar machen; ebenso Schiner-
zen auf der Hohe des Scheitels. Kialtegefiihl in den unteren
Extrem., auch objektiv bestitigt; am r. Fuss cin Gefiihl, ,als
ob ein Pelz die Haut bedeckte“.

Verbildung des Thorax vorhanden, wobei das Sternum
stark unter das Niveau der Rippen eingedriickt ist; im iibrigen
keine Abnormititen der Brustorgane.

Weiterer Verlauf der Krankheit. Vom 27. Juni bis
7. Juli tidgliche (meist zweimalige) Temperaturbeobachtun-
gen an beiden Hinden; in 9 von 21 Fillen war dic Temperatur
L. und r. véllig gleich, in 7 Fillen L., in 5 r. hsher; in 6 Fillen
betrng der Unterschied 0,2, in 5 0,4, in 1 0,6°. Niedrigster
Stand (30. Juni frih) 35,0, hichster (4. Juli abends) 37,8, liiu-
figster zwischen 36 und 37. Dicse Beobachtungen wurden am
28, Okt. bis 2. Nov., sowie am 19.-—29. Dez. mit Ausnahme
des 24, erncuert (30 Fille), doch nur an eciner Hand. Jetzt
durchgiingig hohere Temperatur: niedrigster Stand mechrmals
37,0, hochster (21. Dez.j 40,0, hiufigster (10 mal) zwischen 33
und 39. — Pulszihlungen (meist zweimalige am Tage) vom
3. bis 10. und am 12., 13., 15. Aung.; niedrigster Stand (8. Aug.)
68 abends gegen 84 frith, héchster (13. Aug.) 102 alends gegen
92 frih, haufigster (7 mal unter 18 Fillen) zwischen 80 und 90.
Beobachtungen erneuert 29. u. 31. Okt., 19.—23. u. 25. Dez.;
im Einklang mit der Temperatursteigerung Beschleunigung des
Pulses: niedrigster Stand (31. Okt.) 104 frih gegen 124 abends
(Temp. 57,4, 39,2), hochster (21. Dez.) 160 abends gegen 128
frih (Temp. 40,0. 38,8), hiufigster (7 mal unter 14 Fallen)
zwischen 120 und 128, - Urinprifungen vom 14. his 30.
(mit Ausnahme des 2b.) Jun., 1., 2., 7. Jul.: hichste Urinmenge
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(15. Jun.) 3500, alsdann ziemlich gleichmiissige Abnahme bis
2000 (7. Jul.); spez. Gew. vorherrschend (7T mal unter 17 Fillen)
1015, hochster Stand (3 mal) 1017, niedrigster (1 mal) 1013.
In der ersten Juliwoche wurde Pat. 2 mal, seit dem 14. Juli
tiglich mit dem konstanten Strom bechandelt. — 22, Juni Linim.
volat. zum Einrciben. — 9. Aung. Zustand immer derselbe; Pat.
glaubt zwar im allgem. etwas mehr Kratt zu haben, doch ist
objektiv nichts zu ermitteln. — 12, Aug. Pat. klagt iiber Druck
uud Brennen in der Cardiagegend; nach dem Essen Brech-
neigung und Schmerzen im BMagen. — 15. Aug. DBei etwas
schnellem Trinken stellen sich sogleich antiperistaltische Bewe-
gungen ein, doch kommt es nicht zum Erbrechen. Die 1. Hand
fihlbar warmer als die r., auch mit Schweiss bedeckt. An den
Extrem. das Gefiih! grosser Hitze mit dem der Kailte sehr oft
wechselnd. Die Schmerzen am Tage zuvor viel geringer, wo-
gegen das Elektrisieren besonders schmerzhatt war. — 25. Aug.
Pat. badet wochentlich 2—3 mal; steht alle Tage auf, kann
besser stehen und gehen. Appetit hin und wieder besser; auch
der Ernihrungszustand anscheinend etwas besser, ohne dass
die Muskeln an Umfang zugenommen zu haben scheinen. Hin-
sichtlich der Schmerzen keine merkliche  Veridnderung: bald
lassen sie nach, bald kehren sie mit grosser Heftigkeit zurick.
— . Sept. Zustand ziemlich gleich; die Krifte scheinen etwas
zugenommen zu haben, doch ist das Treppensteigen noch im-
mer sehr schwierig. — 17. Sept. Zuweilen Koptschmerzen wih-
rend des Tages; keine Temperaturerhthung: unt. Extremititen
gewohnlich kalt, im Bett mit kaltem Schweiss bedeckt. —
19. Dez. Plotzlich Fieber ohne nachweisbaren Grund (Temp.
39,8; Puls 144). Pat. hat wieder Schmerzen bald I, bald r.
am Ricken, jedoch nicht stirker als sonst. Zunge leicht be-
legt, Appetit gering, Gefithl von Druck im Epigastr. Urin
ohne Eiweiss. Bel der Auskultation nichts Abnormes. — 20. Dez.,
Bauch nicht aufgetrieben; keine Milzanschwellung: Stuhlgang

etwas retardiert. — 22, Dez. Zustand gleich; objcktiv noch
immer nichts nachzuweisen. — 25. Dez. Keine Verdnderung., —

29. Dez. Kein Fieber mehr; subjektives Wohlbefinden; Pat.
steht aufl

Da hier der Krankenbericht aufhort, so wird man anneh-
men diirfen, dass Pat. mit dem letztgenannten Tage aus der
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Anstalt entlassen sei, vermutlich auf eigenen Wunsch. Einige
Besserung ist nicht zu verkennen, von einer Beseitigung des
Hauptleidens kann aber keine Rede sein. Ob spéter noch
Nachrichten iiber den schliesslichen Verlauf desselben ein-
gegangen sind, ist mir unbekannt.

Diagn. Mikroskop. Untersuchungen von Muskelstiicken,
die durch Ausschneiden oder Harpunierung entnommen gewesen
wiren, sind offenbar nicht ausgefiihrt worden; man hat sich
also ausschliesslich an das klinische Bild zu halten. Pat., von
Jugend auf vielfach von Krankheiten heimgesucht, war in dem
Augenblicke, wo er die Poliklinik aufsuchte (1872), ebenso bei
der Aufnahme in das Ziegler-Hospital (72) und bei seinem Fin-
tritt und wihrend seines Aufenthaltes in der Med. Klinik (74
mehrfach belastet. Doch konnen fiir unseren Zweck gewisse
Ubel (Herzklopfen, Fieber, Schwindel. Magenbeschwerden,
Riickenschmerzen u. s. w.) beiseit gelassen werden: uns be-
schiftigt hier nur sein Hauptleiden, das ihn auch vorzugsweise
veranlasste Hilfe in Spital und Kliniken zu suchen; cine mus-
kulire Dystrophie oder, da das angemerkte Hervorragen
der Gemelli wohl nicht auf Hyper- oder Pseudohypertrophie,
von denen sonst keine Spur vorhanden, zurtickzufiihren sein
wird, eine Amyotrophie und zwar progressiver Natur.
Leichtere oder schwerere, zum Teil sogar recht schwere Muskel-
atrophieen sind um die Augen, an den Schultern, der Brust,
den Ober- und Vorderarmen, den Hianden, den Glutaei, den
Ober- und Unterschenkeln, den Fissen ermittelt worden: frei
scheinen nur der Bauch und Riicken, wohl auch der Hals ge-
blieben zu sein. Wir haben es also mit ciner sehr ausgedehnten
Atrophie zu thun; zu bemerken ist dabei, dass gewisse Teile
der r. Seite stirker atrophiert erscheinen als die entsprechenden
der 1., wie solches auch in anderen Fiillen nicht selten beoh-
achtet worden ist. Ebenso wiederholt sich in unserem Falle
die von Charcot so genannte Atrophie individuelle an den ober.
Extremit., indem der Triceps sich als ziemlich gut erhalten,
der Brachial. intern. als leichter, der Biceps hingegen als schwer
atrophiert auswies; und #hnlichen Verhiltnissen begegnen wir
an den Unterschenkcln und Schultern. Der Pat., so scheint
es, hat iber den Ausgangspunkt und die allmihliche Entwickelung
des Muskelschwundes leider keine bestimmten Aussagen machen
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konnen; wir sind daher auf Vermutungen angewiesen. Vielleicht
trat dic Atr. zuerst an den Schenkeln ein: Ober- und Unter-
schenkel zeigen den Muskelschwund mit am ausgepriigtesten;
die sogenannten ,Krampfe“, die Pat. von frither Jugend auf
am r. Bein gehabt haben will, kinnten zeitweilige Funktions-
storungen gewisser Muskeln gewesen sein, die das Volk that-
siichlich als Kritmpte zu bezeichnen pflegt. Auch ist gerade
bei Bedienten, was ja Pat. urspriinglich war, sowie bei Kellnern
und anderen Leuten, welche die unter. Extremit. anhaltend an-
strengen miissen, eine Atrophic derselben hiutig beobachtet
worden. Von den Scheukeln wird sich bei dem Pat. die Atr.
zundchst auf die Glutaei, die gleichfalls ziemlich stark atrophisch
sind, dann aueh auf die Fiisse ausgedehnt haben, welche nur
als ,etwas atrophisch® bezeichnet werden. Die Erschwerung
des Gehens ist es denn auch, die ‘dem Pat. 1871 auffillt und
ihm namentlich das Treppensteigen zur Last macht. Die
ober. Extremit. miissen 72 noch ziemlich gut funktioniert haben,
da ein festes Erfassen des Treppengelinders behufs Erleichterung
der miihscligen Aufstieg-Thitigkeit zum Zerbrechen desselben
fithrt. Das Versagen der Beine hat wohl auch den Pat. be-
stimmt scin Bedientenamt mit dem Schneiderhandwerk zu ver-
tauschen; denn 72 arbeitet Pat. bereits hei einem ,Meister.
Atrophisch werden auch woll die ober. Extremit. schon da-
mals gewesen sein, ohne jedoch wie die Beine den Dienst zu
versagen; ja noch 73 vermag er die Thitigkeit fortzusetzen,
und selbst wihrend eines Aufenthaltes in der Med. Klinik 74
tritt nirgends einc atrophische Lihmung der Arme und Hiinde
zu Tage. Es ist eben in ihnen noch immer eine geniigende
Anzahl von ganz oder anniithernd gesunden Faserbiindeln und
Einzelfasern vorhanden gewesen, welche die Ausiibung des
Nihens und der anderen Thitigkeiten der ober. Extremit. er-
moglichte. Stirkere Atr. gewisser Muskelgruppen, des Biceps
und der Daumenmuskeln, liegt allerdings schon vor. Diese
mag durch den Beschiftigungswechsel gefordert worden sein:
Schneider und Schneiderinnen stellen thatsachlich kein geringes
Kontingent fiir unser Krankheitsgebiet; aucl ist bemerkens-
wert, dass die r. Hiilfte der ober. Extremit. etwas stiirker an-
gegriffen ist als die 1. Vom Obcrarm mag das Leiden sich
auf dic an goewissen Stellen feils ziemlich, teils sogar sehr
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atrophischen Schultern ausgebreitet haben; uur ganz leicht sind
von dort aus die Rumpfmuskeln in Mitleidenschaft gezogen,
withrend dic Bauchmuskeln sich ganz unversehrt erhalten zu haben
scheinen, [s dirften also zwei getrennte Heerde von Muskel-
schwund anzunehmen sein: einerseits die unter., andererseits
die ober. Extremit. nebst Nachbuarschaft. Daneben ist noch
cine dritte isolierte Stelle (denn der Hals zeigt keine deutliche
Atr) vorhanden, der Kopf: an dem vertieften Ring um die
Augen ist ja doeh wohl auch cin Muskelschwund beteiligt.
Im tibrigen sind am Gesicht ,keinc auffallenden Veréinderungen®
wabrgenommen, und auch in der Mundhshle war, abgesehen
von der Schiefheit des Gaumenbogens, ,objektiv nichts nach-
zuweisen“.  Gegentiber der sehr geringen Atr. am Kopfe fallen
die ausgebreiteten und z. T. vorgeschrittenen Bewegungs-
storungen gerade an diesem Korperteil, an der Stirn und den
Augenlidern, um den Mund, an den Stimm- und Schlingwerk-
zeugen doppelt auf. Die Lihmung kann hier nicht wohl aus
dem Muskelschwund abgeleitet werden, sondern ist vielmehr
das Voraufgehende. Das gerade entgegengesetzte Verhiltnis
liegt in den ober. Extremit. und ihrer Nachbarschaft vor: bei
z. T. hochgradiger Atr. allem Anschein nach noch gar keine
Lihmungserscheinungen. Wieder cin anderes Bild bieten die

unter. Extremit.: Atr. und Bewegungsstorungen sind gleich-
missig cntwickelt. — Paristhesieen wie dic am Fusse beob-

achtete subjektive Empfindung /.als ob ein Pelz die Ilaut
bedeckte*; und cin subjektives Kiiltegetiihl wie das in den
unter. Extremit., das ibrigens auch objektive Bestiitigung tand,
sind bei Amyotrophieen nicht selten wahrgenommen, gehoren
aber nicht zu dem typischen Bilde derselben.

LEs entstcht nun die Frage, welcher besonderen Art von
Amyotrophieen der vorliegende Fall zuzurcelimen sein mochte.
Die Symmetrie in der Aushreitung des Leidens kann, wie oben
hervorgehoben ist, als ein Anhalt fiir die Differentialdiagnose
nicht betrachtet werden, da sie allen Formen der progr.
Amyotr. gemeinsam ist. Die Unversehrtheit des Intellekts, der
Sensibilitat, der Atmung, der Blasen- und Mastdarm-Thitig-
keiten sind gleichfalls gemeinsame Zeichen negativer Art. Ge-
wisse positive Zuichen, die fibrilliren Zuckungen, die Pat. oft
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am ganzen Korper verspiirt haben will, und die Erregbarkeit
aller kranken Muskeln durch den faradischen Strom, geben
ebenfalls keinen sicheren Aufschluss in der beregten Frage (s.
oben), wenn auch dic fibrilliren Zuckungen weit hiufiger bei
der spinalen als der muskulérenr Form der Amyotr. vorkom-
men; umgekehrt erinnert die Art der Lokalisation des Leidens
an der einen Stelle, den oberen Extremit. und den Schultern,
vorwiegend an die juvenile Form Erbs, die zu der muskuliren
Gruppe gehort. Ebenso entsprechen der schleichende Beginn
und der langsame Verlauf, den das Leiden in unserem Falle
offenbar genommen haben muss — das Schweigen des Pat.
iiber diesen Punkt ist ziemlich beredt:; ein jiher Beginn und
ein rascher Verlauf wiirden ihn doch zu entsprechenden Mittei-
lungen veranlasst haben — vorzugsweise der juvenilen Form.
Auch das Verhiiltnis zwischen Atr(;phie und Funktionsstorung
an den Beinen spricht mehr fiir eine primiire als fiir eine se-
kundire, spinale M.A., da bei dieser wie bei der Bulbérpara-
lyset dic Bewegungsstorungen der Atr. voranzugehen pflegen,
,ja auch ohne nennenswerthe Atr.“, ofter sogar ohne alle Atr.
vorkommen. Das Leiden an den oberen und unteren Extremit.
machte ich im vorliegenden Falle also als eine ,primire Myo-
pathie (Schultze) oder ,periphere Muskelatrophie® (Mobius),
mit den Franzosen als primitive progressive Myopathie bezeich-
nen. — Anders steht es mit dem Leiden am Kopfe. Die Sym-
ptome deuten hier auf progr. Bulbirparalyse hin: Stérung der
Sprache, Unausfihrbarkeit des Pfeifens, Schlingbeschwerden,
Uberwiegen der Parese iber die Atr.; seltener, doch keines-
wegs fremd ist die in unserem Falle vorliegende Einbeziehung
der oberen (Gtesichtshillfte, der Augen- und Stirnmuskeln. Sym-
ptomatisch sind auch die fibrill. Zuckungen; desgleichen man-
cherlei Stimmungsanomalieen, wie denn Pat. zeitweise, beson-
ders nachts tiber ,firchterliche Aufregung® zu klagen hatte.
Auch der ,Sturm im Kopf¥, die Empfindung, als ob Pat. ,auf
Wasser wiire%, und ,die Schmerzen auf der Hohe des Scheitels“
sind zu beachten, da subjektive Empfindungen und das Uber-
greifen auf das sensible Gebiet gerade bei der Bulbiirparalyse
ofter begegnen. Die progr. Bulbirparalyse ist als Teilerschei-
nung der progr. M.A. mehrfach festgestellt worden, meines
Wissens bisher aber immer nur in Verbindung mit der spina-
4
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len' Form derselben; sollte die iiber das Leiden der Extremit.
oben ausgesprochene Vermutung richtig sein, so hitte man hier
zum ersten Mal eine Verbindung der Bulbiirparalyse mit ciner
primiren M.A.

Atiologisch mogen verschiedene Umstinde zusammen-
gewirkt haben; volle Klarheit lisst sich nicht gewinnen. Der
Vater ist an einer Riickenmarkskrankheit gestorben; Pat. selber
ist ven friher Jugend auf von schwacher Korperbeschaffenheit
gewesen und als Knabe sehr schlecht genihrt und oft geschla-
gen worden; hat im Alter von 25 Jahren an Typhus gelitten:
schreibt sein Leiden selber FErkiltungen zu; hatte als Bedien-
ter die unteren, als Schneider die oberen Extremit. besonders
anzustrengen; thut, als sein Leiden schon ziemlich weit vorgé-
riickt, einen schweren Fall. Erwiesenermaassen kann jedes ein-
zelne dieser Momente an und fiir sich schon zu Muskelschwiin-
den fithren (s. oben).

Fall II ‘aus der Universitatsklinik zu Kiel:,

Anamn. Der Patient, Christian Jensen, gebiirtig aus
Schottburg, wohnhaft cbendaselbst, 1835 geboren, bei seinem
Eintritt in die Klinik (11. Nov. 81) also 46 Jahr alt, Handels-
mann, giebt an, dass er {rither stets gesund gewesen, 76
jedoch von einem Gelenkrheumatismus befallen sei, der ihn
etwa 8 Wochen an das Bett gefesselt habe; danach wieder
volliges Wohlbefinden. Im Aug. 78 bemerkte Pat. beim Auf.
laden von Heu auf den Wagen zuerst eine Schwiche im L
Arm, die stetig zunahm und im Frihsommer 80 sich auch
dem 1. Bein mitteilte. Ein halbes Jahr spiter das gleiche
Leiden .im r. Arm, abermals ein halbes Jahr spiter auch im
r. Bein. Die Schwiiche soll in den Armen grosser als in den
Beinen und im 1. Arm wieder grosser als im r. sein. Die
Abmagerung an beiden Hinden und am 1. Arm will Patient
Herbst 79 zuerst bemerkt haben; der r. Arm sowie das r. Bein
seien mnicht wesentlich, das 1. Bein nur wenig magerer ge-
worden. — Seit 1 Jahre bestinden ausserdem Sprachstérungen;
auch sei das Schlucken zeitweilig schwieriger, ohne dass jedoch
ein Verschlucken stattfinde. — Appetit und sonstige Funktionen
bisher normal, doch von jeher Hartleibigkeit vorhanden; seit
/s Jahr beim Stuhlgang starkes, Pressen notig; beim Urinieren
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keine Stérungen. — Geistige Thitigkeit bisher ungetriibt, —
Bisherige Behandlung in Seebidern und Faradisation bestehend.

Stat. pr. Kriftig gebauter, doch etwas andmischer Mann.
Spricht schr unverstindlich, verschluckt einzelne Worte, kann
andere garnicht hervorbringen.. Kehlkopf-Knorpel stark
verknéchert, lisst sich auf sciner Unterlage mit lautem knar-
renden Geriiusch verschieben. Laryngoskopisch nichts Abnormes
wahrnehmbar: ebenso auch nicht an Kiefer und Gaumen.
Die Zunge, deren pap. filiform. etwas verlingert sind, er-
scheint beim aktiven Hervorstrecken wegen unregelmissigen
Muskelschwundes ausserovdentlich gefaltet. In natiirlicher Lage
zu den Zihnen die Falten weniger deutlich. Die r. Hilfte von
ctwas geringerem Umfang als die L; die Spifze dadurch etwas
nach r. verschoben: auch fasst sich die r. Zungenhiilfte diinner
an. In der Zunge leichte fibrill. Zuckungen. — Der 1. Arm
stark abgemagert; hochgradiger Muskelschwund, besonders am
Oberarm, vornehmlich des Triceps und noch mehr des Biceps,
der nur noch als diinner Strang fihlbar. Umfang des 1. Ober-
arms 21, des r. 23 em. Haut am 1. Oberarm #usserst schlaff
anzufiihlen, zumal an der Hinterseite. Der L. Unterarm gleich-
falls stark abgeflacht, was dureh gleichmiissigen Schwund der
Flexoren und Extensoren bedingt zu sein scheint. Umfang des

l. Unterarms 19, des r. 21 em. — L. Hand: hochgradige Atr.
der Daummenballen-Muskulatur; statt des Ballens eine starke
Vertiefung. Auch die Muse. inteross. stark atrophisch. — In-

folge des Muskelschwundes links starke Bewegungsstorungen:
Pat. vermag den 1. Arm nicht zu erheben, kann ihn aber
noch ziemlich fest an den Thorax driicken. Bewegungen
im Ellenbogen - Gelenk sehr wenig ausfithrbar. Bei Auf-
forderung zur Bewegung des 1. Armes schleudert ihn Pat.
von vorn nach bhinten. Druck mit der 1. Hand nur schwach
ausfithrbar; Spreizen der Finger unméglich. — Beide Schultern
stark abgeflacht durch Schwund der Deltoidei; auch die Musc.
pector. atrophisch; an der ,Hinterseite* der Schulterblitter der
Schwund geringer. Die L. Schulter flacher als die r.; der I
Gelenkkopf ist aus der Pfanne herausgetreten. — R. Arm
und r. Hand: die Abmagerung geringer als links, die Bewe-
gungen demgemiss ausgiebiger; besonders deutlich ist der
Unterschied an der Hand; die Daumenmuskeln sind, wenn
4%
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auch gleichfalls atrophisch, doch besser erhalten. — Bauch-
muskulatur beiderseits stark paretisch; demgemiiss ausgeprigte
Hingebauchform. — Zwerchfell scheinbar normal. — Beine:

Atr. hier weniger ausgesprochen als an den ober. Extremit.,
doch an beiden Beinen Parese, besonders in der Muskulatur
der Oberschenkel. — Muse. psoas 1. stark paretisch, wihrend
der r. agiert; Pat. kann infolge dessen sich nicht selbstindig
aufrichten; bei einem Versuche der Ausfithrung wilzt er sich
auf die 1. Scite. — Beim Gehen schleppt Pat. besonders mit
dem L Beine nach; vermag dic Beine nicht ordentlich zu heben;
die Bewegungen in der l. Beckenhilfte werden schlaffer aus-
gefithrt als r. — Untersuchung der anderen Organe ergiebt
nichts Abnormes. -— Bei der Parese der Bauchpresse muss
Pat. lange sitzen, ehe Stuhlgang erfolgt; Urinbeschwerden
nicht vorhanden.

Behandlung des Pat.: Faradisierung der Arme und
Galvanisierung des Riickens mit dem aufsteigenden labilen
Strom, spiter mit feststehenden Elektroden: Bider von 26°:
Kneten und Bewegungen.

Weiterer Verlauf derKrankheit: 19.Nov. Keine wesent-
liche Anderung. Leichte fibrill. Zuckungen des r. Mund-
winkels, zeitweise auch der Stirnmuskeln. — 24, Nov. Seit
cinigen Tagen etwas Besserung: Pat. kann die Treppen besser
steigen, nach dem Badezimmer allein hinuntergehen. — 3. Dez.
Durchaus keine Besserung; Pat. scheint die Treppe zwar etwas
besser steigen zu konnen, setzt dabei aber stets den r. Fuss
voraus, indem er den l. nicht zu heben vermag. Pfeifen
durchaus unméglich. Ein Fortschritt der Atr. nicht wahrnehm-
bar. R. Hand zeitweilig 6dematis. — 6. Dez. Keine wesent-
liche Anderung, nur Zunahme des Korpergewichts von 73,300
(28. Nov.) auf 74,400 (am 12. Dez. 74,100, am 20. 74,050). —
22. Dez. In der letsten Woche durchaus keine Anderung.
Pat. wird auf seinen Wunsch entlassen: ungeheilt; soll weiter
baden und Ferrumn gebrauchen.

Diagn. Fall IT zeigt mit I in der Lokalisation ganz auf-
tallige Ubereinstimmungen; nur erscheint diesmal auch die Bauch-
muskulatur ergriffen, Brust und Augenpartic dagegen ganz frei;
auch tiberwiegt im Gegensatz zu I die Beteiligung der 1. Korper-
hilfte; tberdies ist Funktionsstérung nicht nur in den unter.,
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sondern auch in den ober. Extremit. vorhanden, ja bier sogar
friihzeitiger und noch stirker als dort. Diesmal auch schr
wahrnehmbare Atr. der Zunge und Verinderung des Kehlkopt-
Knorpels: fibrill. Zuckungen auf die Kopfteile beschrankt. Das
Fehlen derselben an den iibrigen erkrankten Korperteilen ist
ein Moment, das ausser den unter I angefiihrten einigermaassen
fir primitive progr. M. A. an den beziiglichen Stellen spricht.
Mit ihr ist auch diesmal progr. Bulbirparalyse verkulipft.

Atiol. Die Schwiche des 1. Armes ist allerdings zuerst
{(Aug. 78) bei Gelegenheit ciner anstrengenden Arbeit wahr-
genommen worden, doch fehlen alle Andeutungen, dass frithere
Uberanstrengung als Ursache der Atr. der Muskeln, welche
ihrerseits wieder die Funktionsstorung zur Folge hatte, zu be-
trachten sei. Mit etwas mehr Wahrscheinlichkeit ist die vor-
liegende M. A. als eine Myopathia rheumatica anzusehen und
mit dem Gelenkrheumatismus vom Jahre 1876 in Verbindung
zu bringen. Ob Muskelatr. und Bulbarparalyse in diesem wie
im vorhergehenden Falle auf eine und dieselbe Ursache zuriick-
zufiihren seien. kann fraglich erscheinen, da gerade fiir die letzterc
Krankheit die Atiologie noch wenig geklirt ist.







Lebenslauf

Ich, Gustavy Georg Berthold Legerlotz, bin am 6. Juli 1361
zu Soest, Prov. Westfalen, geboren. Nach meiner Vorbereitung ant
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