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Vorwort.

Das stadtische Siechenhaus zu Frankfurt a. M. ist aus der ehemaligen
Krankenstation des Armenasyls, die der drztlichen Leitung des stadtischen Kranken-
hauses unterstellt gewesen ist, hervorgegangen und am 1. Juni 1898 in Betrieb
genommen worden. Als wenige Jahre spater drztliche Fortbildungskurse
eingerichtet wurden, wurde das reiche neurologische Material der jungen
Anstalt, die Chronisch-Kranke aller Art vom 12. Lebensjahre an verpflegt, zu
klinischen Demonstrationen aus dem Gebiete der chronischen Krankheiten
des Zentralnervensystems herangezogen. Die Kurse fanden zuerst im
Frihjahr 1901 (dreiwdchentlicher Ferienkurs) und in den spiteren Jahren wihrend
der Wintermonate einmal wochentlich statt. Die klinischen Krankenvor-
stellungen wurden durch Demonstration zahlreicher makroskopischer und
mikroskopischer Praparate aus der normalen und pathologischen Anatomie und
Entwickelungsgeschichte des Zentralnervensystems ergénzt. Zur Erlauterung der
theoretischen Ausfithrungen dienten auflerdem Zeichnungen, die wihrend des
Vortrags vor den Augen der Horer entworfen wurden, und viele selbstverfertigte
Wandtafeln, auf denen Abbildungen, zumeist der neueren anatomischen und
neurologischen Literatur, besonders den Werken von Brissaud, Edinger, Erb,
Hermann, v. Monakow, Retzius u. a., entnommen, in vergrofiertem Mafsstab
dargestellt sind. Ein groBier Teil dieser Zeichnungen und Wandtafeln ist in dem
nachfolgenden Text wiedergegeben.

Der Wunsch meiner Zuhorer hat mich veranlafit, meine Vortridge, die ur-
spriinglich fiur einen kleinen Kreis praktischer Arzte bestimmt gewesen sind, zu
einer Sammlung vereinigt, dem Drucke zu tbergeben. Zu diesem Zweck war
eine Umarbeitung insofern notig, als die einzelnen Vortrage nicht immer in der
zeitlichen Reihenfolge, in der sie gehalten worden sind, aneinandergereiht werden
konnten, sondern soviel wie moglich nach den Symptomenkomplexen und Krank-
heitsbildern, deren klinische Demonstration ihnen zugrunde gelegen hat, gruppiert
werden mufiten. Die einzelnen Vortrige sind dabei méglichst unveridndert ge-



v Vorwort.

blieben. Nur wo das rasche Fortschreiten der neurologischen Wissenschaft zu
Berichtigungen und Erginzungen der vorgetragenen Anschauungen Anlafi ge-
geben hat, wurden Anderungen und Zusitze vorgenommen, durch die ich bestrebt
gewesen bin, die vorliegende Sammlung klinischer Vortrige dem heutigen Stand
unseres Wissens anzupassen. Selbstverstandlich wurde bei ihrer Ausarbeitung
die altere und neuere Literatur in weitestem Umfange beniitzt; es wurde aber,
ausgenommen bei den aus anderen Werken entnommenen Abbildungen, davon
abgesehen, im Texte auf die beniitzten Quellen stets besonders hinzuweisen, um
den Charakter der Vorlesungen nicht zu beeintrachtigen.

An Stelle der Krankendemonstrationen sind in vielen Féllen, in denen ein-
zelne Symptome oder charakteristische Haltungen der vorgestellten Kranken
photographisch wiedergegeben werden konnten, Abbildungen getreten, die zum
grofiten Tell nach ausgezeichneten Originalaufnahmen des Kgl. Hofphoto-
graphen T. H. Voigt Inh. W, Hatzig in Homburg v. d. H. in kinstlerischer
Weise hergestellt worden sind. Von der Wiedergabe der demonstrierten Priparate
aus der Sammlung des stidtischen Siechenhauses wurde dagegen meistens Ab-
stand genommen. Die wenigen beigegebenen Mikrophotogramme sind von
E. Leitz, Optische Werkstitte in Wetzlar, aufgenommen.

So ist das Werk mit verhiltnismafiig vielen Abbildungen ausgestattet worden,
wie es unumginglich nétig gewesen ist, um moglichst zur Anschauung zu bringen,
was beil den Vortriagen selbst das gesprochene Wort illustriert hat.
Ihrer urspriinglichen Bestimmung gemaB richtet sich die vorliegende Sammlung
klinischer Vortrige, die keineswegs ein Lehrbuch sein will, nicht nur an den
Kreis der Fachgenossen, sondern vor allem an die grofie Zahl der praktischen
Arzte und der lteren Studierenden der Medizin, denen sie in Wort und Bild
die Klinik der chronischen Krankheiten des Zentralnervensystems vorzufithren
beabsichtigt.

Der Verlagsbuchhandlung von Julius Springer in Berlin sei fir die
kiinstlerische Ausstattung des Buches mein herzlichster Dank ausgesprochen!

Frankfurt am Main, im Mai 19og.

August Knoblauch.
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Das stidtische Siechenhaus zu Frankfurt am Main.

Meine Herren!

Von den chronischen Krankheiten, die wir bei den Pfleglingen eines Siechen-
hauses antreffen, verlaufen im allgemeinen die Erkrankungen des Zentral-
nervensystems am langsamsten. Alle tibrigen chronischen Krankheiten fithren
meist nach kirzerer Dauer zum letalen Ende, wihrend gerade bei den chronischen
Nervenfallen eine Krankheitsdauer von langen Jahren und selbst Jahrzehnten —
denken Sie an die Tabes, an die multiple Sklerose — keineswegs zu den Selten-
heiten gehort. Deshalb pflegen sich in den grofien Siechenhiusern die Nerven-
falle anzuhaufen, und auch unsere junge Anstalt verfugt schon iiber ein ganz an-
sehnliches Material. Dieser Umstand, sowie Beruf und Neigung haben mich be-
stimmt, unseren Besprechungen die Klinik der chronischen Krankheiten
des Zentralnervensystems zugrunde zu legen. Ich bin dabei von der
Voraussetzung ausgegangen, dafi es Ihnen vielleicht erwiinschter sein diirfte, recht
viele Kranke und verschiedene Formen derselben Krankheit zu sehen, als theore-
tische Vortrage zu héren. Deshalb werde ich Thnen geeignete Fille des Siechen-
hauses vorstellen; wir wollen unsere Kranken gemeinsam untersuchen, und indem
wir die Atiologie, den klinischen Verlauf und die Differentialdiagnose der chronischen
Nervenkrankheiten besprechen, wird sich fort und fort auch Gelegenheit zu theore-
tischen Erérterungen bieten. Gleichzeitig werden lhnen Priparate aus unserer
Sammlung einen Einblick in die pathologische Anatomie der vorgestellten Krank-
heitsfille gewihren.

Freilich sind mir bei diesem Vorhaben durch den jeweiligen Krankenbestand
unserer Anstalt gewisse Schranken gezogen. Ich werde nicht in der Lage sein,
Ihnen samtliche Krankheiten aus dem gewihlten Gebiete vorzufithren, weil sie
nicht alle auf der Abteilung vertreten sind, und weil ich die vorhandenen Liicken
wohl auch nicht immer durch geeignete Fille aus der Privatpraxis erginzen kann.

Knoblauch, Krankheiten des Zentralnervensystems. I



2 Einleitung.

Ich werde Ihnen auch nicht stets Schulfille vorstellen konnen, wie sie in den
Lehrbiichern beschrieben sind und uns in der Praxis so selten begegnen. Die
Klinik hat eben die Aufgabe, die individuelle Ausprigung und die Kombinationen
der Krankheiten zu studieren. In dieser Aufgabe liegt aber auch ein ganz be-
sonderer Reiz. Indem wir die einzelnen Krankheitsfalle sorgfiltig analysieren und
die beobachteten Erscheinungen mit uns geldufigen Krankheitsbildern vergleichen,
bereichern wir den Schatz unserer Erfahrung, die es uns erméglichen soll, am
Krankenbette erkennend und helfend zu wirken.

Wenn also auch in den Siechenhiusern die Zahl der chronischen Nerven-
kranken weitaus tberwiegt, so kommen doch andererseits selbstverstandlich in
einer grofien, 300 Kranke verpflegenden Anstalt auch fortwihrend akute und heil-
bare Krankheiten zur Beobachtung, die interkurrent zu dem chronischen Leiden
hinzutreten, wegen dessen der betreffende Pflegling Aufnahme gefunden hat. So

bin ich in der Lage, unsere Besprechung mit einer akuten Nervenkrankheit zu
beginnen.



Krankheiten des Riickenmarks, der peripheren
Nerven und der Muskulatur.

I. Spinale segmentire Sensibilititsinnervation.

1. Herpes zoster.

Sie sehen zunichst ein junges Madchen (Fig. 1), das seit 3'/2 Jahren wegen
vorgeschrittener Lungenschwindsucht in dem Siechenhause verpflegt wird. Inter-
kurrent und wohl unabhingig von ihrem Lungenleiden ist bei der Kranken ein
Herpes zoster am Rumpfe aufgetreten. Der charakteristische Blischenausschlag
ist bereits vor neun Tagen erfolgt; der Prozefs ist demgemafs schon im Abheilen
begriffen. Fir unseren Zweck ist dies jedoch ohne Belang. Es kann mir nicht
darauf ankommen, Thnen Form und Aussehen der Herpesblischen, die Thnen allen
aus der Praxis bekannt sind, zu zeigen, vielmehr die eigenartige Lokalisation
derselben auf der Haut, und daran diejenigen Betrachtungen zu kniipfen, zu denen
uns die neueren Forschungen der Neuropathologie anregen.

Seit langer Zeit hat man in dem Herpes zoster eine Erscheinung gesehen,
die mit Stérungen im Nervensystem in innigstem Zusammenhange stehen muf.
Sie finden diese Anschauung in allen lteren und neueren Lehrbiichern sowohl
der Hautkrankheiten als auch der Nervenkrankheiten vertreten. Welcher Art
aber die supponierten kausalen Beziehungen zwischen Nervensystem und Zoster
seien, ist bis in die jiingste Zeit unklar geblieben. Das hiufige Zusammentreffen
des Herpes mit ausgesprochenen Neuralgien und das Auftreten der charakteristi-
schen Blaschengruppen auf Hautbezirken, die anscheinend genau den Verbrei-
tungsgebieten bestimmter Nerven entsprechen, hat zunichst zu der Annahme eines
engen Zusammenhanges zwischen der Herpeseruption und einer Erkrankung des
peripheren Nerven, der Neuralgie, gefiihrt. Zwei vortreffliche Abbildungen aus
den ,Lecons sur les maladies nerveuses von Brissaud (Fig. 2) zeigen Ihnen

*

I



4 Spinale segmentire Sensibilititsinnervation.

die eigenartige Lokalisation der Blaschen bei der Giirtelrose und zugleich den
Verlauf der Interkostalnerven, dem sie anscheinend vollstindig entspricht. Auf-
fallig blieb aber, daBs der Herpes zoster ein duBlerst inkonstantes Symptom der
Interkostalneuralgie ist — in kaum 2% aller Fille wird er beobachtet —, auffillig
ferner, daB keineswegs alle Fille von Herpes zoster von neuralgischen Erschei-
nungen begleitet sind, dafi die Krankheit vielmehr, angeblich besonders bei jugend-
lichen Individuen, ganz schmerz-
los verlaufen kann.

Die anatomischen Unter-
suchungen schienen indessen
diese Annahme zu Dbestitigen,
wenn auch mit einer gewissen
Einschrankung. In allen Fillen,
in  denen eine exakte Unter-
suchung vorgenommen worden
ist, fanden sich an den zum
Gebiet des Zoster gehorigen
Nerven die ausgesprochenen
Zeichen der Entziindung, Rétung,
Schwellung und Infiltration des
Neurilemms u. dergl, so dafi es
nahe liegen mufite, die Herpes-
eruption mit einer Entzindung
des Nerven, einer Neuritis, in
Zusammenhang zu bringen. Ja,
es schien sogar, wenn ein Herpes
in Begleitung einer Neuralgie
auftrat, der Schlufi berechtigt,
eine auf Neuritis beruhende Neur-
algie zu diagnostizieren. Ein
Befund von Bédrensprungs
aus dem Jahre 1861, der die
gleichen entziindlichen Verande-
rungen im Ganglion interverte-
brale nachwies, blieb unbeachtet
und wurde lediglich neben den zahlreichen anatomischen Befunden am peripheren
Nerven als unwesentlich in den Lehrbiichern registriert.

Nun sehen Sie sich die Ausbreitung der in Abheilung begriffenen Herpes-
blaschen bei unserer Patientin an (Fig. 3). Die Affektion ist eine vollkommen ein-
seitige; sie ist auf die rechte Seite beschrankt. Haarscharf in der Mittellinie des
Leibes hort sie auf; ihre obere Grenze liegt vorn etwa im ersten Drittel einer
Linie, die wir vom Nabel zur Symphyse fiihren, ihre untere Grenze etwa im letzten
Viertel dieser Linie. Nach aufien hin fithrt die obere Grenze fast genau in einer

Fig. 1.
Herpes zoster. Eigene Beobachtung.



Fig. =.
Verlauf der Nervenstimme und Lokalisation der Herpesblidschen. Nach Brissaud.



6 Spinale segmentéire Sensibilitdtsinnervation.

Horizontalén; die untere Grenze verlduft etwas unterhalb der Inguinalfalte. Am
Riicken ist der Ausbreitungsbezirk der Blaschen unten von einer geschweiften
Linie begrenzt, die von der Aufienseite des Oberschenkels handbreit unter der
Spina iliaca beginnend nach der oberen Kante des Kreuzbeines fithrt, wihrend
die obere Grenze vom Dornfortsatze des IV. Lendenwirbels wiederum horizontal
nach auBien verlauft. Auch hier liegt die mediale Grenze der Eruption haar-
scharf in der Mittellinie.

Ein Vergleich dieses Eruptionsbezirkes mit den Brissaudschen Abbil-
dungen (Fig. 2) zeigt uns, dafi hier die Gruppierung der Blischen keineswegs
mehr dem Verlauf der Nervenstaimme folgt, wie es den Anschein hat, wenn die
Affektion etwas héher am Rumpfe sitzt, wenn sie die Haut des Thorax befallt.
Ebensowenig fallt die Gruppierung der Bldschen, wie wir sie in unserem Falle
beobachten, mit den Ausbreitungsbezirken der Hautnerven zusammen, die lhnen

Herpes zoster, Lungentuberkulose. Eigene Beobachtung.

Figur 4 in den bunten Farben des Hasseschen Atlasses zeigt. Wohl aber
wird Thnen bei naherem Zusehen die Ahnlichkeit des Ausbreitungsbezirkes der
Herpesblaschen in unserem Falle mit dem schraffierten Bezirk der Figur 5 auf-
fallen. Sie bringt nach den Angaben Kochers in verschiedenen Farben resp.
Farbentonen schematisch die Hautbezirke zur Anschauung, die den einzelnen
Riickenmarkssegmenten und hinteren Wurzeln entsprechen.

Erst in den letzten zwolf bis fiinfzehn Jahren ist das Verhalten der Haut-
sensibilitit bei Verletzungen der einzelnen sensiblen Wurzeln resp. der einzelnen
Segmente des Riickenmarks in sehr exakter Weise erforscht worden, und es ist
in erster Linie das Verdienst hervorragender Chirurgen, durch diese Unter-
suchungen einen aufierordentlich wichtigen Beitrag zur Physiologie des mensch-
lichen Riickenmarkes geliefert zu haben. Im Jahre 1893 hat Sherrington auf
Grund experimenteller Beobachtungen gezeigt, dafs den einzelnen sensiblen Wurzeln
resp. Segmenten des Brustmarkes girtelfésrmige Bezirke der Haut des Rumpfes
als Innervationsgebiete entsprechen. Annihernd gleichzeitig und in den folgenden



1 N. trigeminus L
2, o, I
3, I
4 , occipitalis major.
5 » minor.
6 , auricularis magnus.
7—9 N. cutaneus colli.
10 u. 11 Nn. supraclaviculares.
12 Rami cutanei laterales Nn. interco-
stalium.
13 u. 14 Rami cutanei anteriores Nn.
intercostalium.
15 u. 16 Rami posteriores (Nn. spin.).
17 N. cutaneus brachii lateralis (N. axil-
laris).
18 N. cutaneus brachii medialis.
” ” " posterior (N.ra-
dialis).
20 N. cutaneus antibrachii lateralis (N.
musculo-cutaneus).
21 Ramus volaris d. Nerv. cutaneus ante-
brachii medialis.
22 Ramus ulnaris d. Nerv. cutaneus ante-
brachii medialis.

Hautnervenbezirke.

23
24
25
26
27
28
29
30
3I
32
33
34
35
36

38

Fig. 4.

N. cutaneus antebrachii dorsalis (N.
radialis).

Ramus cutaneus palmaris d. N. me-
dianus.

Ramus cutaneus palmaris d. N. ul-
naris.

Ramus superficialis d. N. radialis.
Nn. digitales volares d. N. medianus.
Ramus superficialis d. N. ulnaris.

" dorsalis manus d. N. ulnaris.
Nn. digitales volares proprii d. N.
medianus.

Nn. digitales volares proprii d N.
ulnaris.

Ramus cutaneus anterior d. N. ilio-
hypogastricus.

N. ilio-inguinalis.

N. dorsalis penis a. d. N. pudendus.
Rami scrotales anteriores d. N. sper-
maticus externus.

w. 37 N. ilic-inguinalis u. N.
maticus externus.

N. lumbo-inguinalis.

sper-

Nach Hasse.

39
40
41
42
44

45
46

417
48
49
51
52

53
54

Nn. clunium superiores aus d. Rami
posteriores Nn. lumbalium.

Ramus iliacus d. N. ilio-hypogastri-
cus.

Nn. clunium inferiores a. d. N. cuta-
neus femoris posterior.

N. cutaneus femoris lateralis.
Ramus cutaneus d. N. obturatorius.
Rami cutanei anteriores d. N. femo-
ralis.

N. cutaneus femoris posterior.

" ” cruris posterior med. d.
N. peronaeus communis.

N. cutaneus cruris posterior lateralis
d. N. peronaeus communis.

Nn cuatanei cruris mediales d. N.
saphenus.

N. peronaeus superficialis.

, cutaneus surae medialis a. d. N.
tibialis.

N. peronaeus profundus.

plantaris medialis d. N. tibialis.
o, lateralis , ,
Rami calcanei mediales d. N. tibialis.

n
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Jahren haben Starr, Thorburn, Kocher u. a. durch ihre klinischen Beobach-
tungen bei Verletzungen des Riickenmarkes die Beziehungen zwischen der Haut-

Fig. 5.
Spinale segmentire Sensibilitdtsinnervation. Nach Kocher.

(Erklarung im Text.)

sensibilitit der Extremititen und des Halses und den ubrigen Abschnitten der
Medulla spinalis aufgedeckt. Das Ergebnis dieser wichtigen Untersuchungen und
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Beobachtungen fithrt Ihnen die ,spinale Sensibilititstafel* Kochers vom Jahre
1896 (Fig. 5) vor Augen, die unsere damaligen Anschauungen wiedergibt. Hier
sind die Hautbezirke, die den einzelnen Riickenmarkssegmenten entsprechen, mit
verschiedenen Farben und Farbent6énen bezeichnet und zwar die Hautbezirke der
Cervikalsegmente mit rot, der Dorsalsegmente mit braun, der Lumbalsegmente
mit violett und der Sakralsegmente mit blau. Die Intensitat der Farbung ist in
dem Mafie stirker gewihlt, als es sich um tiefer liegende Segmente handelt. Zu
beachten ist hierbei jedoch, daf sich, wie schon Sherrington bei seinen Tier-
experimenten feststellen konnte, die Hautbezirke der einzelnen Segmente (Derma-
tome, Dermatomeren etc.) nicht einfach aneinander legen, sondern sich teilweise
derart iiberlagern, daf jede obere segmentire Sensibilititszone die untere gewisser-
mafien dachziegelformig tberdeckt. Die zwischen den einzelnen Zonen des
Kocherschen Schemas gezogenen Grenzlinien tragen dieser Tatsache Rechnung.
Sie stellen die unteren Grenzen der spinalen Segmentzonen vor, wihrend die
oberen Grenzen derselben aus dem Schema nicht ersichtlich sein sollen. So ent-
spricht z. B. der giirtelfsrmige Hautbezirk, der in dem Schema mit dem dunkelsten
Braun koloriert ist, nur der unteren Partie des Dermatoms des XII. Dorsal-
segments, in dem die hinteren Wurzeln des letzten Dorsalnervenpaares in das
Riickenmark eintreten. Die obere Partie dieses Dermatoms wird von der XI. Dorsal--
segmentzone iiberdeckt, wihrend seine untere Partie noch teilweise das Dermatom
des I. Lumbalsegmentes von oben her iiberlagert.

Die klinischen Erfahrungen der letzten Jahre haben indessen ergeben, daB
Kochers Schema, wie er es iibrigens selbst vorausgesehen hat, Abdnderungen
und Erginzungen hedurfte, um den zahlreichen Beobachtungen gerecht zu werden,
die inzwischen bekannt geworden sind. Vor allem hat es sich als unmoglich
erwiesen, an der haarscharfen unteren Begrenzung der einzelnen Dermatome,
besonders an den Extremititen, festzuhalten, die Kocher in seiner spinalen
Sensibilitatstafel eingezeichnet hat. Vielmehr hat es sich ergeben, dafs eine scharfe
Begrenzung der einzelnen Dermatome tberhaupt nicht moglich ist, da in jedem
einzelnen von ihnen, wie es scheint, zugleich auch die Spinalnerven des néchst
hoheren und des nichst tieferen Segmentes, vielleicht selbst mehrerer Segmente
des Riickenmarkes anastomosieren. Jede Stelle der Haut wird also minde-
stens von drei Segmenten aus innerviert. Hinzu kommt ferner, das
offenbar auch individuelle Schwankungen nicht selten sind, indem ein in der Regel
von einem bestimmten Segment versorgtes Hautgebiet ausnahmsweise einmal
von dem nichst hoher oder tiefer gelegenen Segment aus innerviert wird. Diese
Umstande machen es erkliarlich, daf die verschiedenen Autoren in ihrer Beurtei-
lung hinsichtlich der Begrenzung der einzelnen Dermatome nicht véllig tiberein-
stimmen, und daf die von ihnen entworfenen Schemata der segmentiren Sensibili-
tatsbezirke nicht unerheblich voneinander abweichen. Die Lehre von der spinalen
Hautinnervation ist eben noch in voller Entwickelung begriffen und noch keines-
wegs ein abgeschlossenes Forschungsgebiet, wie es vor einigen Jahren den An-
schein hatte. Es wirde zu weit fihren, Sie mit den verschiedenen Schemata
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(Starr, Thorburn, Head, Wichmann und Edinger) bekannt zu machen;
doch mdchte ich Ihnen wenigstens noch das Schema Seiffers (Fig. 6) vor Augen

Spinale segmentire Sensibilititsinnervation. Nach Seiffer.

fuhren. Seiffer hat darauf verzichtet, alle einzelnen Segmentzonen scharf zu
begrenzen; er begniigt sich damit, in sein Schema elf Hauptlinien einzuzeichnen,
welche einzelne Gruppen von Segmentgebieten voneinander trennen, und bringt
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damit den derzeitigen Stand unserer Kenntnisse iiber die spinale Segmentinner-
vation der Haut am besten zum Ausdruck, ohne den Ergebnissen spiterer For-
schungen vorzugreifen.

Kehren wir zu unserer Kranken zurtick! Bei ihr ist von dem Blischenaus-
schlag ein Hautbezirk befallen, der nach dem Seifferschen Schema etwa der
Segmentzone des XII. Dorsal- und des I. Lumbalsegmentes des Riickenmarkes ent-
spricht. Diese eigenartige Ausbreitung, die die Herpeseruption in unserem Falle
auf der Haut der Kranken zeigt, deutet auf eine Affektion hin, die nicht mehr
allein im peripheren Nerven liegen kann, deren Sitz vielmehr weiter zentralwérts
gesucht werden muf3, in den Spinalganglien, in den hinteren Wurzeln oder im
Riickenmark selbst. Dafi dieses eigenartige Verhalten der Ausbreitung der
Blascheneruption beim Herpes bisher iibersehen und mit dem Verlauf der Nerven-
stimme in Zusammenhang gebracht worden ist, liegt eben daran, daf die haufigste

Herpes zoster im Gebiet des VIIL—XII. Dorsalsegments beiderseits. Eigene Beobachtung.

Form des Herpes zoster, die Giirtelrose xazr’ &oyrjv, hoher am Thorax sitzt,
zwischen den Schulterblittern und dem Kreuze, wo der Verlauf der Nervenstimme
annzhernd mit den spinalen segmentaren Sensibilitatsbezirken zusammenfallt. Solche
Falle haben wir auch im Siechenhause wiederholt beobachtet. Auf kleinen Zeich-
nungen, die wir unseren Krankengeschichten beizugeben pflegen, sind unsere
Befunde dargestellt. Hier ist eine typische Form der Giirtelrose, bei der die Haut
des Rumpfes ringsum in der Hohe des VIII. bis XII. Dorsalsegmentes mit den
charakteristischen Blaschengruppen besetzt gewesen ist (Fig. 7). Zwei andere
Falle betreffen das VI. (Fig. 8) und das VL und VII. Dorsalsegment (Fig. g). Sie
sehen an den Patienten selbst, dafi unter Umstanden noch nach Monaten und
Jahren die Residuen sichtbar bleiben, die der Herpes zoster auf der Haut hinter-
lafit. In diesen drei Fallen fallt der Ausbreitungsbezirk des Blaschenausschlages
wirklich annghernd mit dem Verlauf der Nervenstimme zusammen.

Nicht so in unserem ersten Falle und in zwei weiteren, in denen die Herpes-
blaschen vorwiegend an den Nates lokalisiert sind. Bei einer Kranken mit Tabes
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dorsalis im paralytischen Stadium ist die Eruption bereits vor vier Wochen auf-
getreten und die Affektion also ebenfalls schon abgelaufen. Sie sehen hier auf
beiden Nates die Residuen des Herpes in einem ovalen Gebiet, das dem spinalen
Sensibilitatsbezirk des IV. (und V.) Sakralsegments entspricht (Fig. 10). Bei dem
Manne, einem Fall von chronischem Glaukom im hohen Senium, ist die Krankheit
erst vor zwei Tagen zum Ausbruch gekommen. Hier ist die Affektion einseitig

Herpes zoster im Gebiet des VI. Dorsalsegments rechts. Eigene Beobachtung.

Herpes zoster im Gebiet des VI. und VIL Dorsalsegments links. Eigene Beobachtung.

und zwar auf die linke Seite beschrinkt (Fig. 11). Am Gesiafs ist hauptsichlich
der gleiche Bezirk befallen wie bei der tabeskranken Frau; nur finden wir auch
noch einige frische Blaschen auBerhalb der ovalen Zone des IV. (und V.) Sakral-
segmentes an der Hinter- und Innenseite des linken Oberschenkels und am Peri-
neum und auBBerdem auch auf der linken Seite des Skrotums, vorne und hiaten
bis zur Raphe reichend, und auf der Vorderseite des Penis. Es ist also hier auch
noch ein Teil des Innervationsbezirkes des III. Sakralsegmentes betroffen.
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Zahlreiche 4hnliche Beobachtungen von Herpes zoster, bei denen die Blaschen-
eruption nicht an der Haut des Thorax, sondern an der Haut des Kopfes (Fig. 12)
und Halses, sowie am Bauch und Gesif oder an den Extremititen (Fig. 13) auf-
getreten war, und der Vergleich der befallenen Hautbezirke mit den spinalen seg-
mentiren Sensibilititsgebieten bezw. das vollige Ubereinstimmen beider haben
zwei englische Forscher, Head und Campbell, zu neuen anatomischen Unter-
suchungen angeregt, in die sie nicht nur die peripheren Nerven sondern auch die

Herpes zoster im Gebiet des IV. (und V.) Sakralsegments beiderseits. Eigene Beobachtung.

Herpes zoster im Gebiet des IIL, IV. (und V.) Sakralsegments links. Eigene Beobachtung.

Spinalganglien, die hinteren Wurzeln und das Riickenmark selbst mit grofster
Exaktheit einbezogen haben. In einer umfangreichen Arbeit haben sie 1goo im
,Brain“ die Ergebnisse ihrer langjahrigen Forschungen verdsftfentlicht, die inzwischen
von Head und anderen durch eine Reihe weiterer Arbeiten bestitigt und ergénzt
worden sind. Aus der Literatur der letzten Jahre sei nur die Arbeit Hedingers’)
erwihnt.

1) Hedinger, ,Beitrag zur Lehre vom Herpes zoster’. Deutsche Zeitschrift fiir Nerven-
heilkunde, 24. Bd., 1903, pg. 305.
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Bevor ich Sie mit diesen wichtigen Forschungen bekannt mache, méchte ich
Ihnen in Kiirze die anatomischen Verhiltnisse des Nervensystems, soweit sie in
Betracht kommen, ins Gedé4chtnis zuriickrufen, namlich die Beziehungen zwischen
peripheren Nerven, Nervenwurzeln und Riickenmark. Bekanntlich verlaufen im
Stamme der peripheren Nerven motorische und sensible Fasern miteinander ge-
mischt; erst nahe am Riickenmark, noch aufierhalb des Duralsackes, trennen sie
sich voneinander (Fig. 14); die motorischen Fasern treten direkt als vordere Wurzel

Herpes zoster im Gebiet der oberen Aste des linken N. trigeminus. Eigene Beobachtung.

Herpes zoster am linken Arm (Teilgebiete des V.—VIIL. Cervikal- und I. Dorsalsegments).
Nach Mannkopf.

aus dem Riickenmark aus; die sensiblen Fasern entstammen den Spinalganglien,
die in den Intervertebrallschern der Wirbelsdule gelegen sind. Von den grofien
Zellen der Spinalganglien zeigen einige zwel, die meisten aber nur einen Fortsatz
(Fig. 15). Dieser letztere teilt sich indessen fast unmittelbar nach seinem Austritt
aus der Zelle, so dafs in Wirklichkeit auch hier zwei Fortsitze gebildet werden.
Beide wachsen aus der Zelle heraus; der periphere Fortsatz tritt als sensible Faser
in den peripheren Nerven, der zentrale in die hintere Wurzel. Die Zelle des
Spinalganglions ist also das nutritive Zentrum der Faser, sowohl des sensiblen
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Nerven wie der hinteren Wurzel. Als hintere Wurzel treten die zentralen Fort-
sitze der Spinalganglienzellen in das Riuickenmark ein; sie teilen sich dann nach
threm Eintritt in dasselbe in lingere auf- ‘
steigende und in kiirzere absteigende Aste und
geben zugleich eine Menge von Kollateralen
ab, die sich in der grauen Substanz des
Riickenmarkes aufzweigen (Fig. 16). Der Voll-
standigkeit wegen sei noch angefuhrt, dafs das
Spinalganglion auch von einzelnen Nerven-
fasern durchzogen wird, die mit den Ganglien-
zellen nicht in Verbindung stehen, ihren Ur-
sprung vielmehr im Riickenmarke selbst
nehmen,

Die Untersuchungen Heads und Camp-
bells haben nun die Angaben von Biren-
sprungs vollauf bestitigt, der bereits im
Jahre 1861 das Spinalganglion als Sitz der
Erkrankung beim Herpes zoster erkannt hat.
In 21 klinisch beobachteten und anatomisch genau untersuchten Fallen konnten
Veranderungen in den Spinalganglien festgestellt werden und zwar gerade in
denjenigen Spinalganglien, deren Innervationsgebiet die
Herpeseruption auf der Haut exakt entsprach. In allen
Stadien kamen diese Fille zur anatomischen Unter-
suchung, ein paar Tage bis viele Jahre nach der Eruption
des Herpes. In frischen Fillen handelte es sich um eine
akute hamorrhagische Entziindung im dorsalen Teil des
Ganglions mit groBerer oder geringerer Zerstérung der
Zellen, in alten Fillen um Narbenbildung an derselben
Stelle mit volligem Schwund der Ganglienzellen. Zu-
gleich fand sich auch die Scheide des Ganglions ver-
dickt. In einzelnen Fillen, die sich klinisch als besonders
schwere charakterisiert hatten, liek sich die himor-
rhagische Entziindung selbst ein Stiick weit in den ge-
mischten Nerven hinein verfolgen, In allen Fillen wurde
auch eine sekundire Degeneration der Nervenfasern be-
obachtet und, wenn Sie sich noch einmal vergegen-
wartigen wollen, dafi die Zelle des Spinalganglions das
nutritive Zentrum sowohl fur die peripherwirts wie die ~ Schema der Faserung in

" . einem Spinalganglion.
zentralwirts verlaufenden Fasern darstellt, und daf jede Nach Edinger.
Nervenfaser entartet, wenn sie von ihrem nutritiven
Zentrum getrennt wird, oder wenn das letztere selbst untergeht, so ist es selbst-
verstandlich, dafs dieser sekunddren Degeneration peripherwarts die sensiblen
Fasern im gemischten Nerven anheimfallen, und daf zentralwirts nicht nur die

Rickenmark und Riickenmarkswurzeln.
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hinteren Wurzeln sondern auch die in das Riickenmark eintretenden auf- und ab-

steigenden sensiblen Fasern sekundir degenerieren miissen. Tatséchlich ist diese

sekundére Degeneration von Head und Campbell sowohl im peripheren Nerven

wie auch in den hinteren Wurzeln und im Riickenmark selbst nachgewiesen

worden. Im peripheren gemischten Nerven lafit sie sich in einer grofien Anzahl

von Fasern, namlich den sensiblen, bis in die feinsten Hautnerven hinein verfolgen.

Die sekundire Degeneration der hinteren Wurzel erreicht am neunten bis zehnten

Tage nach der Eruption der Herpesblischen auf der Haut das Riickenmark, wo

sie die bekannten, den betreffenden hinteren Wurzeln

zugehorigen Zonen befillt und sowohl in den auf-

steigenden wie in den absteigenden Fasern fort-

schreitet. Entsprechend der Kiirze der letzteren er-

reicht die absteigende Degeneration im Riickenmark

héchstens noch das nichst untere Segment, wihrend

die aufsteigende Degeneration durch mehrere (3—j5)

Segmente hindurch zu verfolgen ist. Etwa am vier-

zehnten Tage nach der Eruption der Herpesblaschen

erreicht diese akute Degeneration ihren Hohepunkt;

dann beginnt allmahlich eine Resorption der Zerfalls-

produkte. In leichteren Fillen bot die befallene hintere

Whurzel, wenn sie spéter als vier bis fiinf Wochen nach

Beginn der Erkrankung zur Untersuchung kam, wieder

ein normales Aussehen; in schwereren Fillen war eine

Sklerose eingetreten. Oftmals lieen sich noch nach

zwei bis drei Monaten Zerfallsprodukte nachweisen.

So charakterisiert sich der genuine

Herpes zoster als eine akute Erkrankung

Schema des Verlaufs der hin- der Spinalganglien. Er repriasentiert auf

teren Wurzelfasern. sensiblem Gebiete diejenige Krankheits-

Nach Obersteiner. . . . . i

» periohere Nervenfasern. ¢ Spinal form, dle'w1r 1n. c.ier motc?rlschen Sphare

{gfnegi]i?ﬁze;{ff'sufigglé?:lfé?erdngieeisniiﬂ akute Poliomyelitis anterior nennen, und

absteigenden Ast (d) mit ihren Kol deren bekanntester und am haufigsten auf-

tretender Typus die spinale Kinderlahmung

ist. Wie Ihnen bekannt, ist das anatomische Substrat der Poliomyelitis anterior

eine Erkrankung der grauen Vordersiulen des Ruckenmarkes, die zum Untergang

der motorischen Vorderhornzellen fithrt. Die grofien Ganglienzellen in den Vorder-

hornern des Ruckenmarkes sind aber die nutritiven Zentren der motorischen

Nerven; mit ihrem Untergang degeneriert das ganze periphere motorische Neuron:

die vordere Wurzel, die motorischen Fasern des gemischten Nerven und der

Muskel. In analoger Weise sind die Ganglienzellen des Spinalganglions die

nutritiven Zentren des peripheren sensiblen Neurons; mit ihrem Untergang fallen

die sensiblen Fasern des peripheren Nerven, die hinteren Wurzeln und die sensiblen
Fasern des Riickenmarkes der Degeneration anheim.
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Wie bei der akuten Poliomyelitis anterior meist nur die Ganglienzellen an
einer zirkumskripten Stelle der grauen Vordersiulen untergehen, so wird bei dem
Herpes zoster, der sich nach den neueren Forschungen gewissermafien als eine
akute |, Poliomyelitis posterior darstellt, meist nur ein Spinalganglion, seltener
zwel bis drei befallen. Gerade wie bei der akuten Poliomyelitis anterior bleibt
auch beim Herpes zoster die Erkrankung meist auf eine Korperseite beschrinkt;
hier wie dort konnen aber auch gelegentlich beide Korperseiten betroffen werden.
Wie in seltenen Fillen die spinale Kinderlihmung alle vier Extremititen befillt,
so kann sich auch die Herpeseruption mehr oder weniger iiber den ganzen Korper
ausdehnen. Ich habe einen einzigen solchen Fall gesehen; er betraf eine junge
Kranke mit den Erscheinungen einer schweren Sepsis. Wir sind nach den Unter-
suchungen von Head und Campbell berechtigt, in diesen seltenen Fillen eine
Erkrankung der Spinalganglien in der ganzen Ausdehnung des Riickenmarkes
anzunehmen.

Die Eruption des Herpes betrifft bei der Erkrankung eines bestimmten Spinal-
ganglions immer bestimmte Hautbezirke und zwar diejenigen, die dem Innervations-
gebiet der betreffenden hinteren Wurzel entsprechen. Wir sind mithin sehr wohl
imstande, in jedem einzelnen Falle von Herpes zoster exakt zu diagnostizieren,
welches Spinalganglion der Sitz der Erkrankung ist.

Es war meine Absicht, Sie heute mit der Lehre von der spinalen segmen-
tiren Sensibilitdtsinnervation vertraut zu machen, die ich fir eine der wich-
tigsten neueren Errungenschaften der Neuropathologie halte. Wir werden uns noch
ofters mit dieser Lehre befassen miissen, namentlich bei der Besprechung der Tabes
dorsalis und der Pachymeningitis spinalis externa. Die segmentiren Sensibilitéts-
bezirke, die wir uns in diesen Fillen durch die genaueste Prufung der verschiedenen
Qualititen der Empfindung oft unter recht schwierigen Verhiltnissen, die uns die
schwankenden und unsicheren Angaben des Exploranden bereiten, mithsam auf-
suchen miissen, sie werden uns beil der Erkrankung der Spinalganglien durch die
Herpeseruption férmlich auf die Haut aufgezeichnet, so da wir sie auf den ersten
Blick sicher erkennen koénnen.

2. Ausbreitungsbezirke der Hautnerven und Wurzelzonen. Segmentire
Sensibilititsstorungen bei Tabes dorsalis und bei Lisionen der Cauda
equina.

Bekanntlich entsprechen den einzelnen Spinalganglien und sensiblen Wurzeln
bezw. den einzelnen Segmenten des Riickenmarkes ganz bestimmte Innervations-
gebiete auf der dufieren Haut, und diese Gebiete, die man auch Wurzelzonen
(Dermatome, Dermatomeren etc.) nennt, decken sich keineswegs mit den Aus-
breitungsbezirken der Hautnerven, wie ein Blick auf Fig. 4 und 5 lehrt.
Diese diagnostisch ungemein wichtige Tatsache findet ihre Erklirung in der
Plexusbildung, die die gemischten Nerven meistens eingehen. Hier in dem Plexus
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flechten sich die sensiblen Fasern des gemischten Nerven gerade so wie seine
motorischen Fasern derart ineinander, da jeder einzelne aus dem Plexus hervor-
tretende Nerv Fasern aus mehreren hinteren Wurzeln enthilt, indem jede einzelne
hintere Wurzel ihre Fasern in mehrere Nerven sendet. So gelangen die Fasern
jeder einzelnen sensiblen Wurzel auf verschiedenen Bahnen nach der Peripherie;
hier aber lagern sich ihre Innervationsgebiete wieder derartig aneinander, daf sie eine
gemeinsame Wurzelzone bilden. Die Ausbreitungsbezirke der Hautnerven dagegen,
in denen Fasern aus verschiedenen hinteren Wurzeln verlaufen, setzen sich mosaik-
artig aus den kleinen Innervationsgebieten jeder einzelnen dieser Fasern zusammen.

Eine ganz grob schematische Darstellung dieser Verhiltnisse, die Edingers
»Vorlesungen“ entnommen ist, moége zum besseren Verstdndnis des Gesagten

Whurzelzonen und Hautnervenbezirke. Nach Edinger. (Erklarung im Text.)

dienen (Fig. 17). Die hintere Wurzel B sendet sensible Fasern nach den Nerven
I und II; auf getrennten Bahnen verlaufen diese Fasern nach der Peripherie; auf
der dufieren Haut aber lagern sich ihre Innervationsgebiete direkt aneinander, so
daf3 sie eine Wurzelzone bilden, die man als ,Area radicis B“ bezeichnet. Jeder der
Nerven I und II fihrt aber aufier den Fasern der hinteren Wurzel B auch noch
Fasern aus anderen hinteren Wurzeln, der Nerv I Fasern aus der hinteren
Wurzel A, der Nerv Il Fasern aus der hinteren Wurzel C. Der Ausbreitungs-
bezirk des Nerven I auf der duBieren Haut, der obere der beiden mit punktierten
Linien begrenzten Bezirke (,Area nervi 1), setzt sich infolgedessen aus den
Innervationsgebieten eines Teiles der Wurzelfasern A und eines Teiles der Wurzel-
fasern B zusammen. Dieses Schema zeigt lhnen auf den ersten Blick, dafs
sich die Wurzelzonen und die Hautnervenbezirke wohl teilweise wberlagern, aber
keineswegs decken.
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Diese Inkongruenz der beiden Sensibilitdtsgebiete mochte ich Thnen zunichst
an zwei Kranken zeigen, bei denen eine objektiv nachweisbare Empfindungsstérung

Fig. 18. Fig. 10.
Sensibilitatsstorung an der Hand in einem Falle Sensibilitdtsstorung an der Hand in einem Falle
von tuberkuléser Polyneuritis. von Tabes dorsalis.
Eigene Beobachtung. Eigene Beobachtung.

an der Hand besteht, die sich in dem einen Fall als Wurzelhypisthesie, in dem

anderen als Anasthesie infolge einer peripheren Nervenerkrankung charakterisiert.

Sie werden sehen, daf sich die sensiblen Ausfalls-

gebiete in diesen beiden Fillen keineswegs decken.

Bei der ersten Patientin, einer sehr kachektischen Frau

von 44 Jahren, die an einer tuberkulssen Pleuritis

exsudativa und chronischen Enteritis leidet, betrifft die

Empfindungsstérung, die ich Ihnen zeigen méchte, an

der Volarseite der rechten Hand den kleinen und den

Ringfinger, an der Dorsalseite aufierdem auch noch

den Mittelfinger (Fig. 18). Bei dem anderen Kranken,

bei dem es sich um eine Tabes dorsalis handelt, ist

die Sensibilititsstérung nicht nur auf die Hand be-

schrankt, sondern auch an der Ulnarseite des Armes

vorhanden. An der Hand betrifft sie auf der Vola nur Fig. zo.

den kleinen Finger, auf der Dorsalseite auch den  Flektrode zur faradokutanen

Ringfinger, wihrend die Sensibilitit am Mittelfinger Sensibilitatsprufung 'naCh Erb

vollkommen erhalten ist (Fig. 19). g roas, e der
Wir wihlen zur Feststellung der vorhandenen

Empfindungsstorung eine rasch ausfihrbare Methode, die bereits vor mehr als

20 Jahren von Erb zur Prufung der faradokutanen Sensibilitat angegeben worden

ist, aber noch immer nicht die allgemeine Anwendung gefunden hat, die sie nach

meiner Ansicht durchaus verdient. Als Reizelektrode wird eine flache Scheibe aus

Hartgummi (Fig. 20) von 2 cm Durchmesser beniitzt, die von 400 feinen Metall-
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drihten durchbrochen ist. An der Auflenseite (b) ist die Scheibe poliert, so daf
sie beim Aufsetzen auf die Haut den Eindruck einer glatten Metallfliche macht.
Bei Anwendung dieser Erbschen Elektrode treten in einem kleinen, kreisformigen
Hautbezirk von 3,14 qem Flacheninhalt gleichzeitig 400 Stromfdden ein, wodurch
alle moglichen Fehlerquellen, wie sie bei Anwendung von Knopfelektroden unver-
meidlich sind, ausgeschaltet werden und eine gleichmiafiige Einwirkung des Stromes
auf zahlreiche Nervenendigungen erzielt wird.

Kleine Abweichungen, wie wir sie bei wiederholten Prufungen bei dem Tabes-
kranken gefunden haben, sind irrelevant; denn haarscharf pflegen die Grenzen
derartiger Sensibilititsstorungen bei einem Tabischen, bei dem wir immer die
Verspatung der Empfindungsleitung beriicksichtigen miissen, bei verschiedenen
Untersuchungen niemals {ibereinzustimmen. Wenn Sie nun bei beiden Kranken

Anisthesie im Gebiet des N. ulnaris in einem Hypésthesie im Gebiet des VIIIL Cervikal- und
Falle von tuberkuldser Polyneuritis. I. Dorsalsegments in einem Falle von Tabes
Eigene Beobachtung. dorsalis. Eigene Beobachtung.

die aufgezeichneten sensiblen Ausfallsgebiete, namentlich an der Hand (Fig. 21
und 22), miteinander vergleichen, so werden Sie eine sehr grofie Ahnlichkeit, aber
keineswegs eine Ubereinstimmung finden. Wie ein Vergleich mit Figg. 4, 5 und 6
zeigt, entspricht das andsthetische Gebiet bei der Frau dem Ausbreitungsbezirk
der Hautdste des N. ulnaris (Fig. 21), das hypisthetische Gebiet bei dem Manne
der Wurzelzone des VIII. Cervikal- (und des I. Dorsal-) segmentes (Fig. 22).
Charakteristisch fir die Wurzelldsion, die sich auch auf die Haut des Armes fort-
setzt, ist, da bei ihr die Sensibilitdtsstorung auf der Riickseite der Hand am Ring-
und Mittelfinger nicht mit der Linie abschliefit, die den Ausbreitungsbezirk der
Haut#ste des N. medianus begrenzt, sondern bis zu den Fingerspitzen reicht. Bei
der peripheren Ulnarislihmung dagegen bleibt das Empfindungsvermégen am
Endglied des Mittelfingers und an der medialen Halfte des Endgliedes des
Ringfingers intakt, und auch an dem Arme ist eine Sensibilititsstérung nicht
vorhanden.
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Z

"Im ersten Falle miissen wir also nach der Ausdehnung der nachgewiesenen
Sensibilitatsstérung eine Lision im peripheren Nerven annehmen, im zweiten eine
Lasion, die ihren Sitz im Spinalganglion, in den hinteren Wurzeln oder im Riicken-
marke selbst hat. Bei der Frau handelt es sich tatsichlich um eine multiple peri-
phere Neuritis, die besonders auffillig am rechten N. ulnaris in die Erscheinung
tritt. - Auch die motorischen Fasern des Nerven sind von dem degenerativen Krank-
heitsprozefs betroffen. Sie sehen es an der Andeutung von Klauenhand, die fiir die
Ulnarislahmung charakteristisch ist. Aber auch die Nervenstimme des linken Armes
sind befallen; auch sind beiderseits, rechts wiederum stirker als links, Lahmungs-
erscheinungen an den Beinen vorhanden, die vorwiegend das Peronaeusgebiet be-
treffen. Bei dem Manne dagegen wird sehr wahrscheinlich die bei der Tabes oft beob-
achtete Degeneration der hinteren Wurzeln und zwar der Wurzeln des VIIIL. Cervikal-
(und des 1. Dorsal-) segmentes die anatomische Ursache der Sensibilititsstorung sein.

Von besonderer diagnostischer Wichtigkeit sind die segmentiren Sensibilit4ts-
stérungen bei der Beurteilung von Krankheitszustanden, die durch die Einwirkung
einer stumpfen Gewalt auf die Wirbelsdule und &hnliche Lisionen derselben her-
vorgerufen sind. Zwei weitere Fille mogen dies erldutern, tiber deren ersten ich
Ihnen allerdings nur nach der Krankengeschichte berichten kann. Er betraf einen
jungen, 2o0jihrigen Taglohner, der am 14. Oktober 1896 an einem Neubau zweil
Stockwerke tief vom Geriiste abgestiirzt ist. Es fand sich bei der ersten drztlichen
Untersuchung am Tage des Unfalles eine komplette motorische und sensible Lah-
mung beider Beine, eine Anisthesie derselben bis zum unteren Abschnitte des
Rumpfes, totale Stuhl- und Harnverhaltung. Eine Fraktur oder Luxation der
Wirbelsdule und des Beckens war nicht nachzuweisen. Schon in den ersten
Tagen nach dem Unfall bildeten sich die motorischen Lahmungserscheinungen an
den Extremititen ganz zuriick; voriibergehend trat an die Stelle der Harnver-
haltung eine Inkontinenz der Blase, die sich noch einige Zeit hindurch lediglich
beim Husten und Niesen bemerkbar gemacht hat. Dann verlor sich auch diese
Stérung; der Mann gab aber nach wie vor an, arbeitsunfihig zu sein und zwar
wegen fortdauernder heftiger Schmerzen im Riicken und in der Kreuzbeingegend
und wegen quilender Sensationen (Kriebeln, Gefithl von Abgestorbensein u. dergl.)
an den Genitalien, am Gesd und an den Beinen. Auf Grund eines arztlichen
Gutachtens vom 9. Mirz 1897, in dem ausgefiihrt wurde, dafs die Beschwerden
des Exploranden durchaus subjektive seien, fiir die sich irgend ein Anhaltspunkt
objektiv nicht nachweisen lasse, wurde dem Manne die Vollrente, die er bis dahin
erhalten hatte, entzogen und eine Rente von 15%0 festgesetzt. Der Kranke wandte
sich an einen anderen Arzt, dessen Gutachten zu einer neuen Verhandlung vor
dem Schiedsgericht fiihrte, bei der ich als Sachverstidndiger zu fungieren hatte.
Diesem Gutachten vom 14. Dezember 1897 war eine kleine Skizze der Sensibilitits-
stérung beigegeben, die der Gutachter bei wiederholten Untersuchungen im Ver-
lauf von mehreren Wochen regelmifig in annihernd gleicher Ausdehnung nach-
gewiesen hatte (Fig. 23a).

Knoblauch, Krankheiten des Zentralnervensystems.
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Fiinfeinhalb Monate spéter, mehr als anderthalb Jahre nach dem Unfall, hatte
ich am Tage der Schiedsgerichtsverhandlung Gelegenheit, den Kranken eingehend
zu untersuchen. Er brachte die gleichen Beschwerden vor wie frither und gab
u. a. auf das Bestimmteste an, nicht entscheiden zu kénnen, ob er auf einer harten
Steinbank oder auf einem Polsterkissen sitze, wie itberhaupt nicht recht zu merken,
wann er beim Niedersetzen mit dem Gesafi den Stuhl erreicht habe. Auf moto-
rischem Gebiete und hinsichtlich der Reflexe waren keinerlei Krankheitserschei-
nungen aufzufinden; die Muskulatur des Peronaeusgebietes war vollkommen intakt;

Fig. 23.
Woaurzelanisthesie bei traumatischer Lision der Cauda equina. Eigene Beobachtung.

a und b in einem Zwischenraum von einem halben Jahre von zwei verschiedenen Beobachtern aufgezeichnet.

die Kniephinomene und Achillessehnenreflexe liefien sich beiderseits in normaler
Weise auslosen, ebenso die Fufisohlenreflexe. Wohl aber konnte ohne Miihe ein
scharf begrenztes, reithosenformiges Gebiet kompletter Anésthesie, Analgesie und
Thermanasthesie am Rumpfe und an den Beinen des Exploranden festgestellt
werden (Fig. 23b). Ein Vergleich der beiden Skizzen wird Sie iberzeugen, dafs
die von zwei verschiedengn Arzten in einem Zwischenraum von etwa einem halben
Jahre nachgewiesenen Gebiete einer kompletten Anasthesie auffallend gut iberein-
stimmen. Die zweite Zeichnung ist die vollstandigere, insofern sie auch die Sen-
sibilitatsstérung an der Aufenseite der Unterschenkel zur Anschauung bringt, die
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in der Skizze des fritheren Gutachters nicht dargestellt, wohl aber in dem aus-
fuhrlichen Gutachten erwihnt gewesen ist.

Ein Vergleich dieser beiden Figuren mit dem Seifferschen Schema der
spinalen segmentiren Sensibilitdtsinnervation (Fig. 6) wird Ihnen zeigen, daf das
andsthetische Gebiet unseres Unfallskranken in der Hauptsache den Wurzelzonen
des V. Lumbal- bis IV. (und V.) Sakralsegmentes entspricht. Auf Grund dieses
Befundes war ich damals in der Lage, vor dem Schiedsgericht mit aller Ent-
schiedenheit dafiir einzutreten, da3 bei dem Ex-
ploranden eine organische Lision der hinteren
Wurzeln am unteren Ende des Duralsackes und
zwar beiderseits vorliegen miuisse. Es wurde darauf-
hin die Unfallsrente des Mannes wieder auf 80°%bo
in die Hohe gesetzt,

Die praktische Wichtigkeit derartiger Befunde
mﬁchté ich Thnen noch an einem anderen Kranken
zeigen,i einem Manne von 54 Jahren, der vor einem
Vierteljahr einen Unfall erlitten hat. Er war mit
dem Montieren eines Glasdaches beschaftigt und
wollte gerade eine Leiter von der einen Seite des
Daches nach der anderen tragen, als er mit dem
linken Fufs auf einen Meifiel trat und mit diesem
ausglitt. Dadurch drohte die Leiter nach hinten
umzukippen, und der Kranke mufite sich mit aller
Gewalt dagegenstemmen, damit er nicht selbst von
der Leiter mit hinteniiber gerissen wiirde. In diesem
Augenblick hat er einen heftigen Schmerz im Kreuz,
in das linke Bein ausstrahlend, verspirt, der ihm
das Weiterarbeiten unméglich machte und ihn bis
jetzt noch nicht verlassen hat.

Objektiv finden wir nicht viel an dem Kranken.

Sein Gang ist offenbar nur durch die vorhandenen Fig. 24. ‘
Schmerzen behindert; denn irgendwelche moto- ' urzeliypésthesic bei trauma-
. ] . tischer Lasion der Cauda equina.
rischen Lihmungserscheinungen waren und sind Eigene Beobachtung.
nicht vorhanden. Besonders sei wiederum hervor-

gehoben, daf sich auch in der Muskulatur der Peronaeusgruppe nicht die geringste
Parese nachweisen lafit, und daB die elektrische Untersuchung ein normales
Verhalten der Nerven und Muskeln ergibt. Auch die Funktionen der Blase und
des Mastdarmes waren von Anfang an ungestort; die Kniephianomene, Achilles-
sehnen- und Plantarreflexe sind in normaler Weise vorhanden. Wohl aber sind
die taktile Sensibilitat, die Schmerzempfindung und der Temperatursinn am linken
Bein in erheblicher Ausdehnung deutlich herabgesetzt.

Diese Storung der verschiedenen Qualititen der Empfindung (Fig. 24) betrifft
die linke Seite des GesidfBies und den linken Ober- und Unterschenkel; sie reicht

2*
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auf den Nates nicht ganz bis zur Mittellinie, 146t vielmehr hier eine ovale Zone
frei. Wihrend ihre obere Grenze in einem Bogen nach auien verlauft, dehnt sie
sich nach unten auf die Hinterseite des linken Oberschenkels aus. Hier grenzen
zwel hypasthetische Gebiete von verschiedener Intensitidt aneinander; im oberen
Gebiete sind alle Qualitdten der Empfindung noch mehr herabgesetzt als im
unteren, so daf sich bei allen Untersuchungen regelmifig dieselbe Grenzlinie
ergeben hat. Auf der Hinterseite des linken Beines verlauft die hypasthetische
Zone nach unten; am Unterschenkel erreicht sie dessen Aufienrand, ja greift
sogar auf dessen Vorderseite iiber. Hier verlauft die Grenze etwa nach der Mitte
des inneren Fufirandes.

Die Ausbreitung dieser Sensibilititsstérung dhnelt sehr der vorhin besprochenen
(Fig. 23b); die Stérung ist aber einmal nicht so hochgradig wie in jenem Fall,
bei dem beiderseits eine komplette Anisthesie vorlag, und ferner ist sie insofern

Unteres Cervikalmark von vorn. Duralsack der Linge nach ersffnet; Dura mater rechts in situ,
links abgetragen, so daf3 die vorderen Wurzeln sichtbar sind.

1 Spinalganglien, 2 vordere Wurzeln.

weniger ausgedehnt, als sie eine kleine, ovale Zone an der Mitteliinie des Gesifies
ganz frei lafit. Diese kleine Zone entspricht genau dem IV. (und V.) Sakral-
segment des Seifferschen Schemas. Die Hypasthesie beschrankt sich also hier
auf die Innervationsgebiete des V. Lumbal- bis III. Sakralsegmentes, wihrend in
dem vorher erwihnten Falle auch die Wurzeln des IV. (und V.) Sakralnerven-
paares betroffen waren.

Wir sind also ohne Zweifel in der Lage, die Sensibilititsstsrung, die sich
bei unserem Kranken objektiv nachweisen 14fit, segmentdr zu lokalisieren. Es
fragt sich nun, liegt eine Lision des Riickenmarks, der hinteren Wurzeln oder
der Spinalganglien vor? Eine Lision des Markes selbst, und zwar seines untersten
Abschnittes — es kommt hier vorwiegend der Epikonus in Betracht —, konnen
wir mit voller Sicherheit ausschliefien, weil sie noch andere Symptome als die
isolierten Hypisthesien machen wiirde, vor allem motorische Lahmungserschei-
nungen von seiten des Plexus sacralis und Atrophie in den Muskeln der Peronaeus-
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gruppe. So missen wir in erster Linie an eine Lision der hinteren Wurzeln
denken, auf die uns auch die heftigen Schmerzen hinweisen, und es wirft sich die
Frage auf, an welche Stelle ihres Verlaufes wir den Sitz der Erkrankung zu ver-
legen haben. Zur Beantwortung dieser Frage wollen wir uns zunichst die topo-
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Fig. 26.
Sagittalschnitt durch”die Foramina sacralia ant. und post. In der Tiefe der kurzen Kanile, deren
Offnungen die Foramina sacralia sind, liegen die Spinalganglien. Natirliche Grofe.

graphisch-anatomischen Verhiltnisse des untersten Ruckenmarksabschnittes und
der austretenden Wurzeln in ihrer Lage zu der Wirbelsdule ins Gedichtnis
zurtickrufen.

Die Spinalganglien, von deren akuter Entziindung beim Herpes zoster wir
bei unseren Besprechungen ausgegangen sind, liegen, wie Sie an dem frischen
Priparate (Fig. 25) sehen, mit Ausnahme der beiden letzten auBerhalb des Dural-
sackes und zwar an derjenigen Stelle, an der die Riickenmarksnerven den Wirbel-
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Die Spinalganglien der untersten Riicken-
marksnerven. Nach F. Arnold.

Duralsack von vorn, der Linge nach eroffnet und aus-
gebreitet. Riickenmarksnerven links in situ, rechts an
ihrer Austrittsstelle aus dem Riickenmark abgetragen.
LII-LV die vier unteren Lumbal-, SI-SIV die vier
oberen Sakralnerven mit ihren extradural liegenden
Spinalganglien. SV Spinalganglion des V.Sakralnerven,
Gg. coceyg. Spinalganglion des N. coccygeus, beide
innerhalb des Duralsackes liegend.

kanal verlassen. Die Spinalganglien der
Hals-, Brust- und Lendennerven sind inner-
halb der engen Foramina intervertebralia
gelegen; die Spinalganglien der vier ersten
Sakralnerven dagegen in kleinen, seitlichen
Ausbuchtungen des Canalis sacralis, die sich
nach den das Kreuzbein in sagittaler Rich-
tung durchziehenden Kanilen 6ffnen, :deren
Miindungen die Foramina sacralia anteriora
et posteria sind. Die versteckte Lage der
sakralen Spinalganglien an dieser schwer
zugangigen Stelle des Sakralkanals ist aus
einem Sigeschnitt durch das Kreuzbein er-
sichtlich, der in sagittaler Richtung durch
die Foramina sacralia gefihrt ist (Fig. 26).
Nur die Spinalganglien des V. Sakralnerven-
paares und der Nn. coccygei liegen inner-
halb des Duralsackes (Fig. 27). Das Riicken-
mark reicht nur bis zur Hohe der Zwischen-
wirbelscheibe zwischen dem I. und II. Len-
denwirbel. Etwa an der Unterfliche des
II. Kreuzbeinwirbels endigt auch der Dural-
sack; von hier aus verliduft das Filum ter-
minale, der Piatiberzug des Riickenmarkes,
das am Ende des Conus medullaris beginnt,
durch den engen Sakralkanal hindurch bis
zum II. Steifibeinwirbel, an dessen hinterer
Fliche es endigt. Es sind also nur die
Spinalganglien des Hals- und Brustmarkes in
der Hohe der zugehorigen Riickenmarks-
segmente oder um ein weniges tiefer als
diese gelegen; am oberen Lendenmark liegen
sie schon wesentlich weiter von der Ein-
trittsstelle der hinteren Wurzeln in das Mark
entfernt. Am unteren Lendenmark und am
Conus medullaris, wo die Eintrittsstellen
der Wurzeln immer niher aneinander
riicken, liegen die Spinalganglien sehr
viel tiefer,. schlieBBlich um die ganze Linge
der Cauda equina, die ja im wesentlichen
durch die Lumbal- und Sakralnerven-
paare und die Nn. coccygei gebildet wird
(Fig. 28).
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Wiirde nun in unserem Falle ein extraduraler Krankheitsprozefs Ursache der
vorhandenen Schmerzen und der beobachteten Hypasthesie sein, so mifite es sich
um eine Affektion handeln, die einseitig nahezu in der ganzen Linge des Kreuz-
beins in der Richtung der Foramina sacralia etabliert ist, z. B. um eine Fraktur

Fig. 28.
Das untere Ende der Wirbelsdule in seiner topographischen Beziehung zum Lenden- und Sakral-
mark und zu den Urspriingen und Austrittsstellen der Lenden- und Sakralnerven. Nach Raymond.

In der schematischen Darstelluing der Wirbelstaule sind der XI und XII Brustwirbel mit Dir und Dr2, die
Lendenwirbel mit Lx —Lg, das Kreuzbein mit S, S1—5 bezeichnet. Der dunkler gekornte Teil des Riickenmarks stellt den
Conus medullaris (nach Raymond) vor; an ihn schliefit sich nach unten das Filum terminale an. Der weifs gelassene Teil
des Duralsacks wird von der Cauda equina durchzogen.

Die oberen horizontalen Linien zeigen die Héhe an, in der die Nervenwurzeln (L4 und 5 die Wurzeln des IV
und V. Lendennerven, S1—5 des I.—V. Sakralnerven) aus dem Rickenmark entspringen, wihrend die damit durch
Vertikallinien verbundenen unteren Horizontalen die Austrittsstellen der entsprechenden Wurzeln aus dem Wirbel-
kanal bezeichnen. Die vertikalen Verbindungslinien geben also die Linge der einzelnen Wurzeln der Cauda equina an.

der Massae laterales des Kreuzbeines. Eine solche ist indessen nicht nachgewiesen.
Sie ist auch bei der Art des Traumas, das der Kranke erlitten hat, und bei dem
massiven Bau des Knochens an dieser Stelle nicht wahrscheinlich, und schliefilich
wirde eine solche schwere Verletzung des Kreuzbeins wohl kaum die den Spinal-
ganglien dicht anliegenden motorischen Wurzeln intakt gelassen haben. So liegt
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es viel ndher, eine intradurale Schiadigung der sensiblen Wurzeln des V. Lumbal-
und der oberen Sakralsegmente anzunehmen, die von einer umschriebenen Stelle
am unteren Ende des Duralsackes aus das beobachtete Zustandsbild auslésen wird.
Eine einseitige subdurale Hamorrhagie im Gebiete der geschadigten Wurzeln
erkldart uns vollstindig die mit dem Unfall aufgetretenen Schmerzen und die
Herabsetzung der Empfindung, von deren Vorhandensein bei dem Kranken Sie
sich uiberzeugt haben.

II. Spinale segmentire Motilititsinnervation
und die Erkrankungen des spinalen Abschnitts
der kortikomuskuldren Bahn.

Im Anschlu3 an die Besprechung der Lehre von der spinalen segmentiren
Sensibilitdtsinnervation und ihrer praktischen Wichtigkeit fiir die neurologische

Grofshirnoberflache von aufien. Motorische Rindenfelder.

Diagnostik liegt es nahe, auch die spinale Motilitdtsinnervation in den
Kreis unserer Betrachtung zu ziehen. Das Studium derselben ist mit ungleich
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Fig. 30.
Grofshirnoberfliche auf dem Medianschnitt. Motorische Rindenfelder.

Linke Grofshirnhemisphére eines Schimpansen (77roglodytes niger L.) mit den faradisch bestimmten
motorischen Zentren nach Sherrington und Griinbaum.

SF. Sulcus frontalis superior, S.Pr. Sulcus praecentralis superior, J.Pr. Sulcus praecentralis inferior.
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groBeren Schwierigkeiten verbunden als die Klarlegung der Sensibilitdtsverhaltnisse,
obwohl wir im grofien und ganzen iber den Verlauf der motorischen Bahn im
Gehirn und Riickenmark viel besser unterrichtet sind als iber den Verlauf der
sensiblen Bahnen. Die Schwierigkeit des Problems liegt in letzter Linie in dem
anatomischen Aufbau des Zentralorganes selbst.

Fig. 32.
Linke Grofshirnoberfliche des Menschen mit den von F, Krause durch”die faradische Reizung bei
12 Operationen gewonnenen Ergebnissen. (Der Stirnpol der Hemisphére ist abgetragen).
Nach Krause.

Die motorische oder kortikomuskuldre Bahn zerfillt bekanntlich
in zwei Neuren, deren zentrales in den Pyramidenzellen der motorischen Rinden-
felder des Grofshirns beginnt. Die sogen. motorischen ,Zentren“ sind in manchen
Lehrbiichern noch immer ziemlich gleichmifiig auf die vordere und hintere Zentral-
windung des Eckerschen Schemas und auf die an erstere angrenzenden Windungen
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Fig. 33.
Schema der kortikomuskuliren Bahn,

Gehirn von unten gesehen. Rechts ist die untere Halfte der Grofihirnhemisphsre durch einen Horizontalschnitt abgetragen
gedacht, ebenso das Kleinhirn. Die rechts entspringende kortikomuskulire Bahn ist rot, die links entspringende kortiko-
muskuldre Bahn (von der Pyramide an) schwarz eingezeichnet.
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verteilt dargestellt (Fig. 29 und 30). Wir diirfen aber nicht vergessen, daB3 Hitzig
bei seinen Experimenten an Affen schon 1874 die vordere Zentralwindung als
die ,eigentliche motorische Partie der Hirnrinde* erkannt hat. Sherrington und
Grinbaum haben neuerdings durch ihre Versuche am Gorilla, Schimpanse und
Orang-Utan diese Auffassung bestitigt und durch einpolige faradische Reizung
der Hirnrinde festgestellt, dai der hinteren Zentralwindung keine Bedeutung als
motorisches Rindenfeld zukommt. Vielmehr nimmt bei den anthropoiden Affen
die motorische Region (Fig. 31) die ganze Linge der vorderen Zentralwindung
ein; sie breitet sich in die Tiefe der Zentralfurche aus und greift auch auf die
mediale Flache der Hemisphire tber, ohne jedoch bis zum Sulcus calloso-marginalis
herabzureichen. Nach vorn ist sie indessen nicht durch den Sulcus praecentralis

Fig. 34.
Halbschematischer Querschnitt des Riickenmarks. Nach Erb.

Die beiden Rickenmarkshalften sind durch die vordere (weifie) und die hintere (graue) Kommissur miteinander
verbunden.

begrenzt; sie uberschreitet ihn vielmehr und nimmt auch noch die benachbarten

Teile der Frontalwindungen ein.

Auch fiir das menschliche Gehirn kann es als erwiesen gelten, daB die
motorische Region auf die vordere Zentralwindung und die angrenzenden, vor
ihr gelegenen Partien beschrankt ist (v. Monakow u. a). Die bei Herderkran-
kungen des Gehirnes neuerdings hiufiger vorgenommenen - chirurgischen Eingriffe
haben dem Operateur Gelegenheit gegeben, auch an der menschlichen Hirnrinde
explorative elektrische Reizungsversuche anzustellen, und kirzlich hat Krause in
seiner ,Hirnchirurgie“ eine vortreffliche Abbildung der linken GroBhirnhemisphire
des Menschen (Fig. 32) gegeben, in der er seine durch die faradische Rinden.
reizung bei 12 Operationen gewonnenen Ergebnisse eingezeichnet hat. Wihrend
also, wie aus dieser Abbildung ersichtlich ist, in der vorderen Zentralwindung
die sogenannten ,Zentren“ fiir die Muskulatur des Gesichtes und der Extremititen
gelegen sind, sehen wir am FufBe der dritten (linken) Stirnwindung das Broca-
sche Sprachzentrum (Fig. 29), am Fufie der zweiten Stirnwindung das Zentrum
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fur die Kopf- und Augendrehung und am Fufie der ersten Stirnwindung das
Zentrum fur die Muskulatur des Rumpfes.

Das zentrale motorische Neuron verlauft von der Pyramidenzelle der motori-
schen Region in der sogen. Pyramidenbahn durch das weiie Marklager der
Hemispharen, durch den hinteren Schenkel der Inneren Kapsel und den Hirnstamm
nach dem Riickenmark, wo es sich in den
grauen Vordersidulen in zahlreiche Veriste-
lungen auflost (Fig. 33). In der Pyramiden-
kreuzung tritt der groBte Teil der Fasern in
den Seitenstrang der anderen Seite, hier als
gekreuzte Pyramidenseitenstrangbahn weiter
verlaufend; ein kleiner Teil verlduft unge-
kreuzt im Vorderstrang derselben Seite als
Pyramidenvorderstrangbahn abwarts. Er ist
nur bis in das oberste Lendenmark zu ver-
folgen. Auch diese Fasern treten sukzessive
in der vorderen Kommissur des Riickenmarkes
(Fig. 34) auf die gegeniiberliegende Seite, so
dafs schlieBlich sidmtliche motorische Fasern
der rechten Hemisphare des Grofthirns nach
den Vorderhérnern der linken Seite des
Riuckenmarks gelangen und umgekehrt. Hier
beginnt das periphere Neuron der mo-
torischen Bahn in den groBen Ganglien-
zellen der grauen Vordersiulen, deren Aus-
laufer mit den Ausldufern des zentralen
Neurons in innige Bertihrung treten. Das
periphere Neuron verlduft weiter durch die
vorderen Wurzeln und die motorischen Fasern
des gemischten peripheren Nerven zum Muskel,
in dessen Substanz es sich wiederum in feinste
Verastelungen aufzweigt (Fig. 33).

Dieser anatomische Aufbau der moto-
rischen Bahn von den Rindenfeldern des GroB-
hirns bis zum Muskel zeigt uns, daB8 die Pyramidenzelle der Grofhirnrinde das
nutritive Zentrum fiir das zentrale Neuron und die Vorderhornzelle des Riickenmarks
das nutritive Zentrum fiir das periphere Neuron ist. Eine Zerstérung dieser nutri-
tiven Zentren fithrt zur sekundidren Degeneration des betreffenden Neurons
in seiner ganzen Ausdehnung; eine Zerstérung der Pyramidenzellen in der Grof-
hirnrinde also zur Degeneration der Pyramidenbahn im Gehirn und Riickenmark,
eine Zerstorung der grofien Ganglienzellen im Vorderhorn zur Degeneration der
vorderen Wurzeln, der motorischen Fasern im peripheren Nerven und des Muskels.

Zur spinalen Lokalisation bediirfen wir also nur der genauen Kenntnis des

Fig. 3s.
Schema der kortikomuskuldren Bahn.
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peripheren Neurons. Dies vorausgeschickt, wollen wir nun den derzeitigen
Stand unserer Kenntnisse hinsichtlich des sensiblen und des motorischen peripheren
Neurons miteinander vergleichen. Aus den grofien Zellen der Spinalganglien
treten zwei Fortsitze aus, von denen der eire peripherwirts in den gemischten
Nerven, der andere zentralwirts durch die hintere Wurzel in das Riickenmark
auswichst (Fig. 16). So charakterisiert sich die Zelle des Spinalganglions schon
entwicklungsgeschichtlich als der eigentliche Ursprungskern des peripheren sensiblen
Neurons. Zu der gleichen Erkenntnis fithrt uns auch das Studium der sekundaren
Degenerationen, die auf experimentellem Wege hervorgerufen oder bei Erkran-
kungen der Spinalganglien, beim Herpes zoster, beobachtet worden sind. Durch-
schneidet man einen sensiblen Nerven dicht vor dem Spinalganglion, so gehen
alle seine Fasern zugrunde, wihrend das Ganglion selbst und die aus ihm
hervortretende hintere Wurzel im wesentlichen intakt bleiben. Durchschneidet
man die hintere Wurzel, so degenerieren ihre Fasern, und die Degeneration setzt
sich auf- und absteigend in die sensiblen Fasern des Riickenmarks fort, wihrend
das Spinalganglion und die sensiblen Fasern des peripheren Nerven intakt bleiben.
Nur bei dem Untergang des Spinalganglions selbst ist die sekundire Degeneration
sowohl im peripheren Nerven wie in der hinteren Wurzel und in den auf- und
absteigenden sensiblen Fasern des Riickenmarks nachzuweisen, soweit sie dem
peripheren Neuron angehéren. Es ist also die Zelle des Spinalganglions der Ur-
sprungskern und das nutritive Zentrum fiir das ganze periphere sensible Neuron und
in funktioneller Hinsicht der motorischen Vorderhornzelle vollkommen gleichwertig.

Hier also, fir das periphere sensible Neuron, liegt der Ursprungskern aufer-
halb des Zentralorgans, im Spinalganglion, das einer direkten Untersuchung
zugangig ist, sobald wir die geringen technischen Schwierigkeiten der Eréffnung
der Foramina intervertebralia tiberwunden haben. Und einen sicheren Aufschlufs
tiber den Verlauf der zentralen und peripheren Ausldufer des Kerns gibt uns das
Studium der sekundiren Degenerationen, die wir nach der Peripherie hin bis
die feinsten Hautdste des gemischten Nerven und in das Riickenmark hinein bis
zu ganz bestimmten Grenzen verfolgen konnen.

Anders liegen die Verhaltnisse fir das periphere motorische Neuron. Hier
liegt der Ursprungskern innerhalb des Zentralorgans, in den grauen Vorder-
saulen, an einer Stelle, die isoliert dem experimentellen Eingriff tiberhaupt nicht
zugingig ist, so dafi wir nicht imstande sind, eine sekundire Degeneration her-
vorzurufen, deren Studium uns Ruckschliisse auf die Lage des Kerns ermdéglichen
wirrde. Wir sind vielmehr lediglich darauf angewiesen, kaum anders als der
deskriptive Anatom, dem Verlaufe der peripheren Nerven bis zum Austritt der
motorischen Wurzeln aus dem Riickenmark zu folgen und das Segment zu be-
stimmen, an dem dieser Austritt erfolgt?).

So sehen Sie auf Figur 36 nach den Angaben Kochers die Beziehungen der
peripheren Nerven der unteren Koérperhilfte zu den vorderen Wurzeln und den

1) Cf Wichmann, ,Die Riickenmarksnerven und ihre Segmentbeziige. Ein Lehrbuch der
Segmental-Diagnostik der Riickenmarkskrankheiten®. Berlin, 1900.
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Segmenten des Ruckenmarks dargestellt. Die vordere Wurzel des IV. Lumbal-
segments innerviert durch den N. femoralis den M. quadriceps femoris und die
vordere Wurzel des V. Lumbalsegments durch den N. ischiadicus die Mm. semi-
tendinosus, semimembranosus und biceps. Daraus dirfen wir aber noch nicht
schlieBen, dafi wir bei einer degenerativen Atrophie des M. quadriceps zentralen
Ursprungs einen Schwund der Vorderhornzellen im IV. Lumbalsegment annehmen
konnten. Das Segment gibt uns nur die Stelle an, wo die den Muskel inner-

Spinale segmentire Motilititsinnervation (Lendenanschwellung). Nach Kocher.

vierenden Fasern aus dem Riickenmark austreten. Wo die zu diesen Fasern
gehorigen Kerne liegen, ist vorlaufig noch nicht gesagt. Aber auch dieses Dunkel
beginnt sich zu lichten, und damit gewinnt die Erkrankung der grauen Vorder-
sdulen des Riickenmarks, die Poliomyelitis anterior, ein neues Interesse
und eine theoretisch wie praktisch gleich wichtige Bedeutung.

Der bekanunteste Typus der Poliomyelitis anterior ist die spinale Kinder-
lihmung. Sie ist eine der sowohl in ihrem anatomischen Sitz wie auch ihrem
klinischen Verlauf nach bestgekannten Riickenmarkskrankheiten; darum sei es mir

*

3
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erlaubt, sie zum Ausgangspunkt fiir unsere Besprechung der Lasionen der kortiko-
muskuldren Bahn zu machen.

3. Poliomyelitis anterior infantum acuta (Spinale Kinderlihmung).

Die spinale Kinderldhmung charakterisiert sich als eine akute Ent-
ziindung der Vordersiulen des Riickenmarks oder vielmehr meist einer derselben,
die zum Untergang der groBen motorischen Ganglienzellen fithren kann. Die Ent-
ziindung bleibt in der Regel auf die grauen Vordersiaulen beschriankt; sie kann
indessen auch auf die angrenzende weifie Substanz oder andere Partien der grauen
Substanz des Riickenmarks wibergreifen. Mit grofiter Intensitit tritt die Entziindung
in der Cervikal- und Lumbal-Anschwellung auf, wo sie meist auch allein dauernde
Verdnderungen hinterlast (Fig. 37). Im Anschluf an den Untergang des nutri-

Fig. 37.
Poliomyelitis anterior. Querschnitt durch das Halsmark in einem Falle von alter spinaler Kinder-
lahmung des rechten Arms. Atrophie des rechten Vorderhorns. Nach Charcot.

tiven Zentrums in der Ganglienzelle des Vorderhorns kommt es zu einer
sekundaren Degeneration des ganzen motorischen Neurons, die sich auf die
vorderen Wurzeln, die peripheren motorischen Nerven und die zugehérigen Muskeln
erstreckt. Die letzteren zeigen anatomisch eine echte degenerative Atrophie
mit Ersatz des Muskelgewebes durch Binde- und Fettgewebe. Zugleich tritt eine
trophische Storung des Knochenwachstums und eine Deformierung der Gelenke
zutage, wiahrend die tibrigen Organe normal bleiben.

Die klinischen Erscheinungen der akuten Poliomyelitis anterior infantum sind
Ihnen aus der Praxis bekannt. Ohne auffillige Prodromalerscheinungen erkranken
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die Kinder ganz plétzlich mit schweren Storungen des Allgemeinbefindens und
mit einer Temperatursteigerung auf 40° und dariiber. Sie werden rasch benommen
und somnolent, und sehr bald stellen sich unter génzlichem Verlust des Bewuft-
seins allgemeine Konvulsionen ein, die nur kurze Zeit, einen bis drei Tage, dauern
und dann wieder verschwinden. Zugleich tritt eine Besserung des Allgemein-
befindens ein; die kleinen Patienten werden wieder munter und gesprichig; aber
in wenigen Stunden, oft iiber Nacht, ist eine komplette motorische Lahmung einer
oder beider Ober- oder Unterextremititen entstanden, wihrend die Sensibilitit der
gelahmten Glieder vollig normal geblieben ist. Gleich mit ihrem Eintritt hat die
Lihmung ihre grofite Intensitit erreicht; allmihlich, im Verlauf von einigen
Wochen, tritt eine fortschreitende Besserung ein, indem sich die Lahmungs-
erscheinungen auf bestimmte Muskelgruppen beschrinken, die dann allerdings
dauernd gelahmt bleiben. Meist ist ein Arm oder ein Bein der erkrankte Teil,
der fur den Patienten zeitlebens mehr oder weniger verloren bleibt. Die geldshmten
Muskeln atrophieren rasch; es tritt in ihnen EaR. ein; die Sehnenreflexe erloschen.
Auch im Knochenwachstum bleibt die Extremitit zuriick, und paralytische Kon-
trakturen und Deformitidten der Gelenke stellen sich ein, unter denen der para-
lytische KlumpfuBs die bekannteste ist. Im Gegensatz zu der zerebralen Kinder-
lahmung, deren Beginn dem Beginn der spinalen Lihmung derart gleicht, dafs in
den ersten Tagen der Erkrankung eine sichere Diagnose iiberhaupt nicht méglich
ist, ist bei der spinalen Kinderldhmung von irgendwelcher Schidigung der geistigen
Funktionen und von dem Persistieren oder spiterer Wiederholung der initialen
Konvulsionen epileptischen Charakters keine Rede. Das Kind wichst heran, es ge-
deiht geistig und auch korperlich vortrefflich; es bleibt aber zeitlebens ein Kriippel.

Diese schweren und irreparablen Lésionen auf rein motorischem Gebiete, wie
sie die akute Entziindung der grauen Vordersiulen des Riickenmarks zur Folge
hat, méchte ich Thnen zundchst an einem Patienten demonstrieren, lange Jahr-
zehnte nach dem Ablauf der Erkrankung selbst. Der Patient bietet fiir uns ein
doppeltes Interesse, weil bei thm in spiteren Jahren eine #hnliche, nicht gerade
hiufige Erkrankung des Riickenmarks hinzugetreten ist. Er ist im Jahre 1852
geboren; von seiner Familie wissen wir so gut wie nichts. Seine Mutter ist
wenige Tage, nachdem sie ihm das Leben geschenkt hatte, gestorben. Vorher
hatte sie schon zwei Kinder geboren, einen Sohn, der bei Sedan gefallen ist, und
eine Tochter, die gleichfalls im Puerperium starb. Der Vater des Kranken soll
mit 74 Jahren an ,Altersschwiche” gestorben sein. Eine erbliche Disposition zu
Nervenkrankheiten lie8 sich also nicht nachweisen.

Wann der Knabe erkrankt ist und unter welchen Erscheinungen, wissen wir
auch nicht. Seiner Erinnerung nach ist er ,von Geburt an verkriippelt® gewesen
und hat erst mit dem sechsten Lebensjahre an Kriicken laufen gelernt. Die erste
authentische Mitteilung, die wir von dem Zustande des Kranken besitzen, ist ein
arztliches Attest aus seinem 12. Lebensjahre. Es handelte sich damals um die
Aufnahme des kleinen Patienten in die Kgl. Erziehungsanstalt fiirr kriippelhafte
Knaben in Miinchen, in der der Kranke vom 8. Oktober 1864 bis zum Ende des
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Schuljahres 1868 verblieben ist. Das Attest bezeichnet den Knaben als ,seit seiner
friihesten Kindheit mit unheilbarer Verkriippelung des rechten Fufies in der Art
behaftet, daf er nur mittelst einer Kriicke sich mtithsam fortzubewegen imstande ist,
aber in ,psychischer Hinsicht seinem Lebensalter entsprechend entwickelt’. Daf
dies letztere tatsachlich der Fall gewesen ist, zeigt uns das Abgangszeugnis der
Lehranstalt, in dem der Kranke in simt-
lichen Fachern das Pridikat ,vorziiglich®
erhalten hat.
Wihrend dieser Zeit hatte nun der
Kranke das Gliick, von einem der grofiten
Chirurgen des abgelaufenen Jahrhunderts
behandelt zu werden, von Prof. v. Nuf-
baum. Der Kranke erzihlt uns, wie thm
in vierjahriger Behandlung das stark kon-
trakturierte rechte Bein auf unblutigem
Wege gestreckt und eine Schiene angelegt
worden ist, durch die thm die Gebrauchs-
fahigkeit des rechten Beines gegeben und
bis jetzt erhalten worden ist. Nach seiner
Entlassung aus der Erziehungsanstalt trat
der Kranke zunichst in die Lehre; dann
~ist er vier Jahre lang auf der Wander-
schaft gewesen, und trotz der nahezu voll-
stindigen Lihmung des rechten Beines,
die er von seiner spinalen Kinderlihmung
zuritckbehalten hat, konnte er an einem
Stocke gehen und seinem Beruf als Porte-
feuiller obliegen, bis sr vor wenigen
Jahren durch eine neue Erkrankung der

Fig. 38. grauen Vordersidulen des Riuckenmarks
Alte Poliomyelitis anterior infantum acuta gezwungen wurde, diese Tatigkeit auf-
(PI;é';'hmun% 'des recl}ten Bdeiins) und hfrisc:he zugeben.
oliomyeltis anterior adultorum chronica . . . .
(Lahmung des linken Beins). Eigene Beob- AbSIChthCl:l habe ich Ihnen _dl?se
achtung. Daten ausfithrlich vorgetragen, weil ich

mit Riucksicht auf die spiter hinzuge-
tretene Riickenmarkskrankheit, die zu einer Lahmung des linken Beines gefiihrt
hat, gleich von vornherein soweit als moglich anamnestisch feststellen wollte, dafs
die aus der zarten Kindheit des Patienten stammende L&hmung auf das rechte
Bein beschrinkt gewesen ist. Wir wollen jetzt den Kranken gemeinsam unter-
suchen und dabei zunichst unser Augenmerk allein auf sein gelihmtes rechtes
Bein richten.
Die erhebliche Verkirzung des rechten Beines ist auf den ersten Blick
auffallig (Fig. 38). Wenn der Kranke im Bette aufrecht sitzt, liegt sein rechtes
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Bein mit der Aufienseite des Oberschenkels, mit der Aufienseite und Vorderkante
des Unterschenkels und mit dem Fufriicken auf der Unterlage auf; die Sohlen-
fliche des FuBes und der Zehen ist dabei nach oben gerichtet. Sitzt der Kranke
am Bettrande, so dafi die Unterschenkel herabhingen (Fig. 39), so ist der rechte
Oberschenkel im Hiftgelenk auffallend stark nach auBen rotiert und abduziert
und der Unterschenkel teils in Abhingigkeit von der Stellung des Oberschenkels,
teils durch Drehung um seine eigene Achse derart auswirts gedreht, dafi der
Malleolus externus fast senkrecht unter der Mitte der Kniekehle liegt. Der Fufs
hangt in der typischen Stellung des paralytischen Klumpfufies herab. Auch am
Kniegelenk zeigt sich eine deutliche Deformierung; die untere Epiphyse des Femur
und die obere der Tibia zeigen eine zu der

Dicke des Knochenschaftes unverhiltnismaBig

michtige Entwickelung. Am Fufriicken ragt

das Caput tali deutlich hervor.

Passiv sind im Hiuftgelenk alle Bewe-
gungen leicht ausfithrbar, sowohl die Beugung
und Streckung wie auch die Abduktion, Ad-
duktion und Rotation. Nicht der geringste
Muskelwiderstand stellt sich den passiven Be-
wegungsversuchen entgegen; ja, alle Bewe-
gungen sind sogar infolge der grofien Schliaff-
heit des Gelenkes in aufiergewéhnlich weiter
Exkursion méglich. In dem deformierten Knie-
gelenk dagegen ist die passive Beugung und
Streckung des Unterschenkels durch Knochen-
widerstand leicht beschriankt, und aus dem
gleichen Grunde sind alle passiven Bewe-
gungen des Fufies nur in sehr geringem Um- Fig. 30.
fange moglich. Aktiv kann der Kranke nur Poliomyelitis ant.erior infantum acuta et

= . N . adultorum chronica. Rechts paralytischer
sehr wenige Bewegungen ausfithren. Im Huft- Klumpfus, links Plattfufs. Eigene Beob-
gelenk sind Beugung und Streckung, Abduk- achtung.
tion, Adduktion und Rotation ganz unméglich.
Im Kniegelenk fithrt der Kranke mithsam eine Beugung des Unterschenkels um
etwa 9o aus; die Streckung will ihm nicht gelingen. Im Fufigelenk kann der
Kranke nur eine geringe Plantarflexion zuwege bringen; dorsalflektieren kann er
den FuB nicht. Auch an den Zehen ist nur eine ganz geringe Dorsal- und Plantar-
flexion moglich.

Wir konstatieren hier also eine totale schlaffe Lahmung nahezu simt-
licher Muskeln des rechten Beines mit Ausnahme der Flexoren des rechten Fufes,
des M. triceps surae, der nur in relativ geringem Grade paretisch ist. Séamtliche
gelahmten Muskeln sind in toto atrophisch, wenn auch die Atrophie bis zu einem
gewissen Grade durch die gleichzeitig vorhandene Lipomatose verdeckt wird. In
samtlichen Nerven und Muskeln des Beines ist die galvanische und faradische
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Erregbarkeit vollstindig erloschen, wie es bei einer degenerativen Atrophie, die
mehr als 50 Jahre besteht, nicht anders zu erwarten ist.

Das Kniephidnomen fehlt auf der rechten Seite; der Achillessehnenreflex ist
aber vorhanden und sogar ziemlich lebhaft. Beides ist leicht erkliarlich. Fiir das
Kniephidnomen ist der motorische Schenkel des Reflexbogens unterbrochen, indem
ja der M. quadriceps femoris komplett geldhmt ist. Die Lebhaftigkeit des Achilles-
sehnenreflexes aber erkldrt sich dadurch, dafs bei relativ geringer Schiadigung des
M. triceps surae die Hemmung, die unter normalen Verhiltnissen die Antagonisten
dem Auftreten des Reflexes entgegen zu setzen pflegen, hier, wo die Antagonisten,
nidmlich die Extensoren des Fufies, ginzlich geldhmt sind, in Wegfall kommt. Mit
einer Sensibilititspriifung brauchen wir uns nicht lange aufzuhalten. Der Kranke
lokalisiert die feinsten Berithrungen mit einem Wattebausch ganz genau; er unter-
scheidet Pinsel, Nadelspitze und Knopf haarscharf. Auch der Temperatur- und
Schmerzsinn und alle tbrigen Qualititen der Empfindung sind vollstindig intakt;
die Sphinkteren der Blase und des Mastdarms funktionieren normal.

Wir finden also am rechten Bein unseres Patienten eine schlaffe Lah-
mung nahezu simtlicher Muskeln mit degenerativer Muskelatrophie, ein
Erloschensein der Sehnenreflexe im Bereich der geldhmten Muskeln und eine
erhebliche Verkiirzung der ganzen Extremitdt, Deformititen am Kniegelenk und
paralytischen Klumpfufs, und das alles bei vollkommen intakter Sensibilitit. Dies
ist das vollstindige und charakteristische Bild einer alten spinalen Kinder-
lahmung.

Zahlreiche Leichenbefunde sprechen dafiir, da in einem solchen Falle der
Sitz der Erkrankung in der rechten grauen Vordersiule der Lendenanschwellung
des Riickenmarks liegt. Wir wollen ndher untersuchen, ob wir aus einer Lision
dieser Gegend die klinischen Erscheinungen, die wir bei unserem Kranken fest-
gestellt haben, herleiten, bezw. ob wir aus den Kklinischen Erscheinungen einen
Schlufs auf die Lokalisation des Krankheitsherdes im Riickenmark ziehen kénnen.
Die Bauchmuskulatur und der Kremaster des Kranken — wir sprechen zunichst
nur von der rechten Seite — sind nicht paretisch; auch der Sphinkter ani, der
Sphinkter und Detrusor vesicae, die Erektions- und Ejakulationsmuskeln sind in
Ordnung. Daraus konnen wir mit Sicherheit den Schlufs ziehen, daf die aus
dem I. und II. Lumbalsegment und die aus dem IIl., IV. und V. Sakralsegment des
Riickenmarks austretenden motorischen Wurzeln, von denen die genannten
Muskeln innerviert werden (Fig. 36), intakt sind. Dagegen ist fast die gesamte
Muskulatur des rechten Beines gelihmt oder wenigstens mehr oder weniger pare-
tisch, mit Ausnahme der grofien Wadenmuskeln und vielleicht der langen Flexoren
des FuBes und der Zehen. Wir miissen daraus schlieBen, dafs alle zwischen dem
III. Lumbal- und II. Sakralsegment aus dem Riickenmark austretenden vorderen
Wurzeln mehr oder weniger durch die sekundire Degeneration in Mitleidenschaft
gezogen sind. Eine weitere, exakte ILokalisation des Herdes im Riickenmark
selbst ist zurzeit nicht moglich; denn wir wissen noch nicht mit voller Sicher-



Poliomyelitis anterior infantum acuta (Spinale Kinderlihmung). 41

heit, in welcher Hohe die Ursprungskerne fiir die einzelnen Fasern liegen, die in

den verschiedenen Segmenten als vordere Wurzeln das Riickenmark verlassen.
Und doch diirfen wir uns mit einer topischen Diagnose, die vor dem Zentral-

organ Halt macht, nicht begniigen. Wir miissen die austretenden Fasern riick-

wirts in das Mark hinein zu verfolgen suchen bis zu den Kerngebieten, in denen

sie ithren Ursprung nehmen. Ein

Weg dazu ist uns durch die

Nisslsche Farbungsmethode ge-

bahnt, durch die Nissl selbst

schon vor Jahren den Nachweis

erbracht hat, daf8 in der Struktur

der Ganglienzelle ganz bestimmte

Veréi?nderungen — die sogen.

,,Disﬁanzreal<tion“ — auftreten, so-

bald der zugehérige Achsenzylin-

der ludiert wird. Diese Nisslsche

Entdeckung bedeutet einen her-

vorragenden Fortschritt in der

Erkenntnis der Physiologie und

Pathologie der Nervenzelle. Wir

wufsten lange, da8 der Untergang

der Ganglienzelle den Untergang

der zugehorigen Nervenfaser zur

Folge hat; durch die Nisslschen

Untersuchungen wissen wir jetzt,

daf3 auch die Lision der Nerven-

faser, obwohl sie nicht zum Unter-

gang der zugehorigen Ganglien-

zelle fithrt, vortibergehend ganz

bestimmte Veridnderungen in der

Struktur der Zelle mit sich bringt.

Durch die Nisslsche Methode ist

der experimentellen Erforschung Schnitt aus dem Lendenmark (Mensch), ?°1. Nach

der spinalen Motilititsinnervation Schmaus. Karminfarbun%[ Die l?angli'enz\e/}ler(lj e;lwas

: : vergrofiert eingezeichnet. an erkennt im Vorderhorn
d.er Weg gew1es'en. Schon st eine mediale (links), eine laterale (rechts), eine
dieser Weg von einer Anzahl von yentrale (oben) und eine zentrale (mittlere) Gruppe.

Forschern betreten worden, und
wenn auch die gewonnenen Befunde in ihrer Deutung noch unsicher und zum
Teil widerspruchsvoll sind, so lohnt es sich doch, an einem Beispiel die grofie
Wichtigkeit dieser aussichtsvollen Untersuchungen zu erliutern.

Bekanntlich pflegen die Ganglienzellen der grauen Vorderhérner in bestimmten
Gruppen zusammen zu liegen, wie Sie z. B. an einem Querschnitt durch das
menschliche Ruckenmark (Fig. 40) erkennen. Die nichste Abbildung (Fig. 41), die
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einer Arbeit von Parhon und Goldstein aus dem Marinescoschen Labo-
ratorium in Bukarest (Neur. Zentralbl. 1go1) entnommen ist, stellt einen Querschnitt
aus dem unteren Teil des III. Lumbalsegmentes des Hundes vor. Hier sind vier
solcher getrennter Zellgruppen in dem Vorderhorne vorhanden. Jede Gruppe
entspricht vermutlich einem Nervenkern etwa von der Art der Hirnnervenkerne
in der Medulla oblongata, oder sagen wir allgemeiner, sie entspricht wohl einem
,Zentrum“ fir einen bestimmten Muskel oder eine Muskelgruppe. Geht eine
derartige Gruppe von Ganglienzellen zugrunde, so degenerieren alle Nervenfasern,
die aus ihr entspringen. Es zeigen aber auch die Ganglienzellen die Nisslsche
Distanzreaktion, wenn an der Peripherie die zugehérigen Nervenfasern und die

Fig. 41.
Halbschematischer Schnitt aus dem unteren Teil des III. Lumbalsegments (Hund).
Nach Parhon und Goldstein.

von ihnen versorgte Muskulatur eine Schadigung erleiden. Wenn wir also einen
Muskel oder eine Muskelgruppe exstirpieren oder einen peripheren motorischen
Nerv durchschneiden, so werden wir in ganz bestimmten Zellgruppen der Vorder-
sdule die Distanzreaktion erwarten dirfen und zwar in denjenigen Ganglienzellen-
gruppen, aus denen die Fasern fur den betreffenden Nerven oder Muskel ihren
Ursprung nehmen.

Parhon und Goldstein haben bei einer Anzahl von Hunden nach dieser
Richtung hin Experimente angestellt. Sie haben bei verschiedenen Individuen
einmal den Fuf, dann den Unterschenkel und den Oberschenkel exartikuliert und
einzelne Muskeln bezw. Muskelgruppen exstirpiert und, nachdem sie die Tiere
etwa vierzehn Tage bis drei Wochen am Leben erhalten hatten, die Lenden-
anschwellung des Riickenmarks auf Schnittserien mit der Nisslschen Farbungs-
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methode untersucht. Hierbei konnten sie in den einzelnen Segmenten des Lenden-
marks in ganz bestimmten Ganglienzellengruppen die Distanzreaktion nachweisen
und daraus den SchluB ziehen, dafi diese Gruppen die Kerne fiir die Muskulatur
des Fufies, des Unter- bezw. Oberschenkels sind.

Ich méchte Thnen nun, damit Sie sich eine Vorstellung von der Lage und
Ausdehnung dieser Kerne in den grauen Vordersidulen des Riickenmarks machen
konnen, einige Abbildungen aus dieser interessanten Arbeit vor Augen fihren.
Auf dem Schnitt durch die untere Halfte des III. Lumbalsegments (Fig. 41) sind vier
Zellgruppen vorhanden, die man ihrer Lage nach als antero-interne, antero-mediane,
antero-externe und zentrale bezeichnet. Nach Exartikulation des Oberschenkels
zeigt die antero-externe und die zentrale Gruppe die Distanzreaktion; die erstere

Fig. 42.
Halbschematischer Schnitt aus dem oberen Teil des 1V. Lumbalsegments (Hund).
Nach Parhon und Goldstein.

ist der Kern des N. femoralis, die letztere der Kern des N. obturatorius. Auf einem
Schnitt aus dem oberen Teil des nichsttieferen, IV. Lumbalsegmentes (Fig. 42)
sehen Sie wiederum vier Gruppen von Ganglienzellen; sie sind etwas anders ge-
lagert wie in dem vorhergehenden Schnitte. Die relative Lage der einzelnen
Gruppen zueinander ist freilich die gleiche geblieben; aber die antero-externe
Gruppe ist zu einer posterioren geworden. Auf diesem Schnitt entspricht sie der
Unterschenkelmuskulatur; die beiden vor ihr liegenden Gruppen den Muskeln an
der Hinterfliche des Oberschenkels und zwar die zentrale dem M. biceps femoris
und die intermediire den Mm. semitendinosus und semimembranosus. Auf einem
Schnitt aus dem unteren Teil desselben Segments (Fig. 43) erscheinen sechs
Zellgruppen, indem sich die Kerne fiir die Mm. semitendinosus und semimem-
branosus voneinander getrennt haben, und indem sich der Kern fur die Unter-
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schenkelmuskulatur in besondere Kerne fiir den N. peronaeus communis und den
N. tibialis differenziert. So sehen Sie, daf diese Kerne nicht in der Querschnitts-
flache des Vorderhorns liegen; sie dehnen sich auch in der Langsachse des Zen-
tralorgans aus. Die antero-externe Zellgruppe (N. femoralis) der Fig. 41 stellt das
untere Ende eines Kernes dar. Die posteriore Zellgruppe (Unterschenkel) der
Fig. 42 den Anfang eines anderen, der sich noch in demselben Segmente in zwei
Kerne (postero-interner und postero-externer Kern der Fig. 43) sondert, der noch
durch das folgende Segment hindurchzieht und erst im nichsten endet. So
reprasentieren die Kerne nicht flichenhaft ausgebreitete Gruppen,
sondern kleine Sdulchen von Ganglienzellen in den grauen Vor-
dersdulen des Rickenmarks. Zugleich lehren uns diese Befunde — und

Fig. 43.
Halbschematischer Schnitt aus dem unteren Teil des IV. Lumbalsegments (Hund).
Nach Parhon und Goldstein.

dies ist zunichst in praktischer Hinsicht das Wichtigste —, dafs wir die Kerne fur
einen bestimmten Nerven oder fiir eine Muskelgruppe nicht in demjenigen Segment
des Riickenmarks zu suchen haben, aus dem die betreffende motorische Wurzel
austritt, sondern hoher oben. Die vordere Wurzel, aus welcher der N. femoralis
stammt, verlifit das Riickenmark im IV. Lumbalsegment; der Femoraliskern da-
gegen hort schon im III. Lumbalsegment auf. Der N. ischiadicus nimmt seinen
Ursprung aus den vorderen Wurzeln des V. Lumbal- und des 1. und IL Sakral-
segmentes ; die Kerne der Nn. peronaeus und tibialis beginnen aber schon im IV,
Lumbalsegment.

Es wiirde zu weit fithren, wenn wir auf diese bemerkenswerten Befunde niher
eingehen wiirden. Ich wollte lhnen nur den Weg andeuten, auf dem wir hoffen
konnen, zu einer exakten Kenntnis der spinalen Motilititsinnervation zu kommen,
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und wollte Sie dazu anregen, sich eine riumliche Vorstellung von der Lage der
einzelnen Muskelkerne in den grauen Vordersiulen des Riickenmarks zu machen.

4. Poliomyelitis anterior adultorum chronica.

Wir wollen mit der Untersuchung des Kranken fortfahren, bei dem wir die
Residuen einer vermutlich im ersten Lebensjahre aufgetretenen spinalen Kinder-
lahmung aufgefunden haben. Wir hatten bei dem Kranken eine schlaffe Lahmung
nahezu simtlicher Muskeln des rechten Beines bei vollkommen intakter Sensibilitat
festgestellt, sowie eine degenerative Atrophie der gelahmten Muskeln, ein Fehlen
der Sehnenreflexe im Bereich derselben und aufierdem eine Verkiirzung der ganzen
Extremitit, Deformierung des Kniegelenks und paralytischen Klumpfufi.

Mit diesem gelihmten Beine hat der Kranke dank des Stiitzapparates, den
ihm Prof. v. Nufibaum konstruiert hat, nicht nur vollstindig gehen gelernt; er
hat es auch vermocht, sich wie ein korperlich gesunder Mensch seinen Lebens-
unterhalt zu erwerben, bis 1hn etwa 45 Jahre nach der ersten Krankheit ein
anderes, #hnliches Leiden befallen hat. Wie Sie aus der Anamnese erfahren
haben, gibt uns der Kranke mit aller Bestimmtheit an, daf sein linkes Bein frither
immer normal und vollkommen gebrauchsfihig gewesen sei. Ein Kollege, der
ihn seit ca. 15 Jahren kennt und frither mehrfach behandelt hat, bestitigt diese
Angabe. Bis Ende 1896 hat der Kranke mit einem Stock gehen koénnen; seit
jener Zeit aber mufite er einen zweiten Stock zu Hilfe nehmen, weil damals auch
sein linkes Bein allmihlich schwicher zu werden anfing. Da traf den Kranken
noch dazu am 18. Juni 1897 ein an und firr sich unbedeutender Unfall; beim Ab-
springen von der Trambahn fiel er auf das Strafenpflaster, auf die Kante des
Trottoirs, und zog sich eine Fraktur des rechten Schliisselbeins und des rechten
Oberarms zu. Er trat sofort in arztliche Behandlung; die Knochenbriiche heilten
glatt, aber die Schwiche des linken Beines, die schon vorher bestanden hatte,
nahm relativ rasch an Intensitidt zu, so daf der Kranke im November 1897 einen
Versuch, die Arbeit wieder aufzunehmen, nach wenigen Tagen aufgeben mufte.
Bei seiner Aufnahme in eine hiesige Krankenanstalt wurde bereits am 25. November
desselben Jahres eine vollstindige Lihmung des linken Beines festgestellt, die
sich also offenbar in wenigen Monaten entwickelt hatte. Am 5. Januar 1898 wurde
der Kranke in unsere Anstalt Giberfithrt; ich sah ihn zuerst, als ich die irztliche
Leitung derselben im Juni 18¢8 iibernahm. Seitdem ist die Krankheit bis heute
stationar geblieben. Wir dirfen also annehmen, daf wir es jetzt, zehn Jahre
spater, mit einem lingst abgelaufenen Krankheitsprozef3 zu tun haben werden.

In der Ruhelage ist die linke Unterextremitit des Kranken abduziert und
nach aufien rotiert, sowie von der Unterlage derart abgehoben, dafs sie zwischen
dem aufliegenden duBeren Fufirand und dem Tuber ossis ischii einen leicht kon-
vexen Bogen bildet. Die Innenseite des Kniegelenks ist dabei nach oben ge-
richtet, die Patella nach aufien und etwas nach oben; die Kniekehle nach innen
und etwas nach unten. Der linke Fufs zeigt eine exquisite Plattfuibildung (Fig. 38
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und 39). Sie mag wohl hauptsichlich dadurch zustande gekommen sein, dafs der
Kranke von Kindheit an beim Stehen und Gehen wegen der kompletten Lihmung
des rechten Beines das linke Bein tiberméafiig stark belastet hat, und so kann sie
uns vielleicht als objektiver Anhaltspunkt dafiir dienen, daB sich die aus der Kind-
heit stammende Lahmung wirklich auf das rechte Bein beschrankt hat. Als weiterer
Anhaltspunkt fiir diese Annahme dient uns der Umstand, daB wir ein Zuriick-
bleiben des Knochenwachstums am linken Bein und eine Deformierung des Fuf-
und Kniegelenks, wie sie auf der rechten Seite vorhanden sind, nicht auffinden
konnen.

Wenn der Kranke mit Kriicke und Stock vor Ihnen auf- und abgeht, be-
merken Sie, dafi er das linke Bein etwas bewegen kann. Diese aktive Bewegungs-
fahigkeit ist aber eine sehr geringe. Im Hiftgelenk beschrinkt sie sich auf eine
hochst unvollstidndige Aus- und Einwirtsrollung des Oberschenkels und eine ge-
ringe Beugung desselben. Der linke Unterschenkel kann weder vollstindig ge-
streckt noch vollstdndig gebeugt werden; ebenso gering ist die Bewegungsfihig-
keit des Fufies und der Zehen, und zwar ist gerade wie auf der rechten Seite die
Beugung des Fufies noch am ausgiebigsten méglich. Passive Bewegungen da-
gegen sind in allen Gelenken leicht und in normaler Weise ausfithrbar, und
Spasmen oder Kontrakturen fehlen volistindig. Auch hier ist die gesamte Mus-
kulatur atrophisch uad die elektrische Erregbarkeit in den Nerven und Muskeln
der ganzen Extremitit vollig erloschen. Auch auf der linken Seite fehlt das Knie-
phinomen, weil der motorische Schenkel des Reflexbogens infolge der Lahmung
des M. quadriceps unterbrochen, bezw. das Reflexzentrum selbst zerstort ist. Der
Achillessehnenreflex ist dagegen vorhanden und gerade wie auf der rechten Seite
besonders leicht auszulésen, weil der Widerstand, den der normale Muskeltonus
der Extensoren des Fufies dem Auftreten des Reflexes entgegensetzt, hier, wo die
Extensoren geldhmt sind, in Wegfall kommt. Das gleiche Verhalten der Sehnen-
reflexe hatten wir auch am rechten Beine festgestellt. Sensibilitatsstorungen fehlen
auch links vollstindig. An den Oberextremititen, am Kopf und Rumpf sind krank-
hafte Veridnderungen nicht aufzufinden; auch psychische Anomalien sind nicht
vorhanden; die Intelligenz des Kranken ist ausgezeichnet.

Wir finden also auch am linken Beine unseres Patienten eine schlaffe,
atrophische Lihmung, die ganz genau die gleichen Muskelgruppen wie am
rechten Beine betrifft und wiederum in der Beugemuskulatur am wenigsten aus-
gesprochen ist. Nur in der Intensitit der Erscheinungen ist ein geringer Unter-
schied zwischen beiden Seiten vorhanden, indem die Lihmung des linken Beines
nicht ganz so hochgradig ist als die des rechten. Wir stellen also auch hier die
Diagnose Poliomyelitis anterior und unter Beriicksichtigung des allméhlichen
Eintritts der Lahmungserscheinungen und des Lebensalters des Kranken mit dem
Zusatz ,adultorum chronica“.

Wir wollen uns nun die Frage vorlegen: Stehen bei unserem Patienten die
destruktiven Krankheitsprozesse, die sich in den beiden grauen Vordersidulen des
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Lumbalmarks abgespielt haben, und zwar im linken 45 Jahre spiter als im rechten,
in irgend einem Zusammenhang miteinander und in welchem?

Haufig genug kommt es vor, dafs die akute Poliomyelitis anterior der Kinder
nicht auf ein Vorderhorn beschrinkt bleibt, daf sie vielmehr auch auf das andere
Vorderhorn tbergreift oder sogar die Vorderhérner der Hals- und Lendenan-
schwellung einer oder in seltenen Fillen selbst beider Seiten befillt. Wir sehen
also bei der Poliomyelitis anterior acuta sowohl spinale Monoplegien (eines
Armes oder Beines) wie auch spinale Paraplegien und Hemiplegien (selbst
gekreuzte Lahmung von Arm und Bein) auftreten. In unserem Falle konnte also
sehr wohl die Erkrankung des rechten Vorderhorns der Lendenanschwellung, die
in der Kindheit des Patienten aufgetreten ist, damals auch auf das linke Vorder-
horn tibergegriffen haben, so dafi vielleicht schon von Kindheit an bei unserem
Kranken eine ganz leichte Parese des linken Beines bestanden hat, eine Parese
so geringen Grades, das sie dem Kranken selbst, namentlich im Vergleich zu der
vollstindigen Lihmung seines rechten Beines, nicht zum Bewufitsein gekommen
ist. Wir konnen diese Moglichkeit nicht mit voller Sicherheit ausschliefen; wir
missen jedoch registrieren, daB der Kranke tatsdchlich Jahrzehnte hindurch im
Gebrauche seines linken Beines nicht im mindesten gehindert gewesen ist.

Mit groierer Wahrscheinlichkeit kénnen wir die Frage beantworten, ob das
Leiden, wie der Kranke meint, ,von Geburt an“ bestanden, oder ob es sich im
zartesten Kindesalter entwickelt hat. Poliomyelitiden der Vordersiulen kommen
héchstwahrscheinlich wihrend des intrauterinen Lebens nicht vor; wohl aber gibt
es kongenitale Mifibildungen des Rickenmarks und seiner Hiillen, die zu voll-
standiger Paraplegie mit Atrophie der gesamten Extremititenmuskulatur oder
infolge partieller Lahmung der Unterschenkelmuskulatur bei Freibleiben des M.
tibialis anterior zu paralytischer Klumpfufbildung fithren, wie sie unser Patient
am rechten FuBe zeigt. Es ist dies vor allem die Spina bifida. Nun, von
einer doppelseitigen, auch nur annihernd gleich intensiven Lahmung beider Beine
kann bei unserem Kranken nach der Anamnese keine Rede sein, und auch eine
Spina bifida ist bei ihm gewifs nicht vorhanden gewesen. Oft bleibt wenigstens
tiber der Stelle der Spaltbildung als deren letzte Spur ein kleines Haarbischel
zuriick; auch hiervon ist am Riicken unseres Kranken nichts zu bemerken.

So sind wir also der Meinung, daf es sich bei ihm um die Residuen einer
post partum aufgetretenen, typischen spinalen Kinderlathmung des rechten Beines
handelt, zu der in den letzten Jahren eine Poliomyelitis anterior chronica des linken
Beines hinzugetreten ist.

Andererseits ist es eine aufer allem Zweifel stehende Tatsache, auf die schon
Charcot hingewiesen hat, daB Individuen, die in der Kindheit eine spinale Lih-
mung erlitten haben, in ihrem spateren Leben eine Pradisposition fiir atrophische
Lahmungszustidnde behalten. Es ist vorwiegend das Verdienst der franzésischen
Schule, auf diese in theoretischer wie praktischer Hinsicht gleich wichtigen Ver-
hiltnisse aufmerksam gemacht zu haben. Namentlich haben sich Landouzy und
Dejerine, Ballet und Dutil dem Studium dieser ,Atrophies musculaires
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tardives“, die auf die spinale Kinderlahmung folgen kénnen, gewidmet und vier Formen
aufgestellt, unter denen dieselben im spiteren Leben in die Erscheinung zu treten
pflegen. Vor allem kommen bei solchen Individuen, die in der Kindheit eine
akute Poliomyelitis anterior iiberstanden haben, spiter besonders hiufig profes-
sionelle atrophische Paresen zur Beobachtung, d. h. riickbildungsfihige
Lahmungserscheinungen in einzelnen Muskeln und Muskelgruppen, deren andauernde
Uberanstrengung durch die berufliche Beschiftigung des Kranken bedingt ist, z. B.
in den kleinen Handmuskeln bei Biiglerinnen, Zigarrenwicklerinnen oder bel
Tischlern, Schlossern und anderen Handwerkern, die tagaus, tagein mit einem
Hobel, einem Bohrer und anderen Instrumenten in derselben Weise arbeiten.

In zweiter Linie kommt wiederum die akute Form der Poliomyelitis
anterior in Betracht, die beim Erwachsenen im allgemeinen unter den gleichen
Erscheinungen zu verlaufen pflegt wie beim Kinde. Charakteristisch fiir diese
Form ist das briiske, oft momentane Einsetzen der Liahmungserscheinungen nach
einer kurzen Periode initialen Fiebers, und der Umstand, dat die Liéhmung gerade
wie bel der infantilen Form gleich bei ihrem Eintritt die grofite Intensitit und
Ausdehnung erreicht und sich allmihlich im Verlauf von einigen Wochen auf
engere Muskelgruppen begrenzt, die alsdann rasch atrophieren und dauernd gelihmt
bleiben. Die dritte Form ist die subakute oder chronische Poliomyelitis
anterior, fur die unser Patient ein typisches Beispiel ist. Sie unterscheidet
sich hinreichend von der akuten Form durch das fieberlose Einsetzen der motori-
schen Schwiche, die sich erst allmihlich zu einer vollstindigen Lahmung steigert.
In unserem Falle ist das Leiden stationir geworden, nachdem im wesentlichen die
gleichen motorischen Zellgruppen in der linken Vordersiule des Riickenmarks
ergriffen waren, die in der rechten Vordersdule derselbe Krankheitsprozefs in der
Kindheit zerstért hat. In anderen Fillen kommt die Krankheit erst spiter zum
Stillstand, wenn beide Beine oder Arme oder alle vier Extremititen von der
Lahmung ergriffen sind. Das Leiden braucht aber nicht stationir zu werden. Es
sollen Fille vorkommen, in denen selbst noch nach sechs bis acht Monaten eine
Besserung, ja sogar eine Heilung eintritt. Andererseits gibt es endlich auch Fille
von progressivem Verlauf mit todlichem Ausgang, der durch ein Ubergreifen des
Krankheitsprozesses auf die den motorischen Kernen der Vordersiulen des Riicken-
marks entsprechenden motorischen Hirnnervenkerne in der Medulla oblongata,
also vor allem auf die Kerne der Nn. glossopharyngeus, vagus und hypoglossus,
bedingt wird.

Die vierte Form von Spitatrophie endlich, zu der die spinale Kinderldhmung
zu disponieren scheint, ist die spinale progressive Muskelatrophie, deren
anatomisches Substrat bekanntlich ebenfalls ein Untergang der motorischen Gan-
glienzellen der grauen Vordersiulen darstellt. Wihrend aber bei allen Formen der
Poliomyelitis anterior die raumlich beieinander liegenden Ganglienzellenhaufen
stets gleichzeitig erkranken, pflegt der Krankheitsprozefs bei der spinalen progres-
siven Muskelatrophie meist isolierte Gruppen von Ganglienzellen zu befallen. Die
Folge hiervon ist die Verschiedenheit der beiden klinischen Krankheitsbilder; bei
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der Poliomyelitis anterior treten, wie Sie es bei unserem Patienten gesehen haben,
stets Atrophien en masse auf, wihrend bei der spinalen progressiven Muskel-
atrophie der Muskelschwund einen mehr elektiven Charakter tragt, z. B. die kleinen
Hand- oder Fufimuskeln zuerst und lange Zeit hindurch allein befillt und erst
allmahlich, oft sprungweise, auf andere Muskelgruppen iibergreift. Abgesehen
von dieser eigenartigen Lokalisation der Atrophien unterscheidet sich die spinale
progressive Muskelatrophie auch durch ihren chronischen, sich durch lange Jahre
erstreckenden Verlauf und durch ihren progressiven Charakter hinreichend von
den verschiedenen Formen der Poliomyelitis anterior.

Der Volistandigkeit wegen ist noch anzufithren, daf auch ein Fall von
Dystrophia musculorum progressiva nach spinaler Kmderlahmung von
Cassirer beschrieben worden ist.

Wir miissen also hiernach annehmen, daf bei unserem Kranken die im ersten
Lebensjahre aufgetretene spinale Kinderlahmung moglicherweise die Disposition
fir die spitere Erkrankung des Riickenmarks abgegeben hat. Wie haben wir
uns aber diese Disposition zu denken? Wir wollen bei der Erorterung dieser
interessanten Frage jede theoretische Spekulation beiseite lassen und uns streng
auf dem Boden der beobachteten Tatsachen halten. Brissaud hat in seinen
yLecons sur les maladies nerveuses® (II. Serie, 1899, p. 266ff.) einen Fall be-
schrieben, der uns sehr deutlich erkennen lifst, wie diese Disposition unter Um-
stinden zustande kommen kann. Er war in der Lage, eine wesentlich vollstin-
digere Anamnese dieses Falles mitzuteilen, als wir es bet unserem Kranken ver-
mochten. In dem Brissaudschen Falle handelt es sich um einen Patienten, der
im zweiten Lebensjahre eine typische spinale Kinderlihmung erlitten hat, und
zwar betraf diese Lahmung auf dem Hoéhepunkt der Erkrankung beide Oberarme.
Allmahlich trat eine fortschreitende Besserung ein, indem sich die Lihmung auf
die Schulter- und Oberarmmuskulatur der linken Seite begrenzte. Diese Muskeln
atrophierten rasch und blieben dauernd vollstandig geldhmt. Die grobe Kraft und
die Motilitat des rechten Armes dagegen waren nach den bestimmten Angaben
des Kranken ein Halbjahr spiter wieder in einer Weise hergestellt, daB die Ge-
brauchsfiahigkeit des Armes eine vollstindig normale war. Dieser Patient erkrankte
nun im Alter von 27 Jahren von neuem an einer Poliomyelitis anterior, die sub-
akut verlief und zu einer atrophischen Lihmung der Schulter- und Oberarmmus-
kulatur der rechten Seite gefuihrt hat. Der Krankheitsprozefs hat sich also offen-
bar in denselben Gruppen von Ganglienzellen abgespielt, die 25 Jahre frither bei
der ersten Attacke schon einmal, damals aber nicht so intensiv befallen waren,
dafs sie sich nicht wieder hitten erholen kénnen. Immerhin scheint aber der
frithere Krankheitsprozes diese Zellgruppen derart geschadigt zu haben, daf8 sich
gerade in ihnen — und zwar in ihnen ausschlieBlich — der spitere Krankheits-
prozefs etabliert hat. Wir kénnen nun nicht ohne weiteres die Schlisse, die sich
aus dem Brissaudschen Falle ziehen lassen, — der tibrigens nicht allein in der
Literatur dasteht — auf unseren Fall ibertragen. Immerhin ist es bei der Unvoll-
standigkeit der Anamnese, mit der wir uns leider begniigen mufiten, sehr wohl
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moglich, daf bei unserem Kranken wihrend des akuten Stadiums der spinalen
Kinderlshmung auch das linke Bein betroffen war, auch wenn es nachher, wie uns
der Kranke mit aller Bestimmtheit angibt, seine volle Gebrauchsfihigkeit wieder-
gewonnen hat. ‘

Fiur die Praxis folgt aus diesen Betrachtungen die wichtige Erkenntnis, dafs
wir niemals bei einem Falle von spinaler Kinderlthmung die Prognose so gtnstig
stellen sollen, wie wir es begreitlicherweise zu tun geneigt sind, wenn wir nach
Ablauf des akuten Stadiums die anfinglich ausgedehnte Lihmung sich auf eine
kleine, vielleicht fiir das spitere Leben verhiltnismiBig unwichtige Muskelgruppe
beschrianken sehen. Wir sollen vielmehr immer die Moglichkeit vor Augen haben,
daB in allen urspringlich gelihmten Muskeln sich spiter wieder — und sei es
vielleicht auch erst nach Jahrzehnten — aufs neue schwere Lahmungserschei-
nungen einstellen konnen. Ubrigens scheint die Prognose des Leidens quoad
vitam keineswegs so giinstig zu sein, wie allgemein angenommen wird. Eine 1905
in verschiedenen Teilen Schwedens aufgetretene Epidemie, in deren Verlauf
mehr als tausend Krankheitsfille gemeldet worden sind, hat neuerdings Wickmann
in Stockholm (Zeitschr. f. klin. Medizin, 36. Bd., 1907) Gelegenheit zur statistischen
Bearbeitung dieses grofien Materiales gegeben. Er hat — unter Aufierachtlassung
derjenigen Todesfille, die nach dem 15 Krankheitstage an interkurrenten Krank-
heiten eingetreten sind, — die Mortalitit fir das 1.—11. Lebensjahr auf 12,2%,
fir das 12.—32. Lebensjahr auf 27,7% berechnet. Wickmann zieht hieraus den
Schlufs, dafs die Sterblichkeit bei alteren Kindern und bei Erwachsenen, bei denen
das Leiden freilich seltener auftritt, weit grofier ist als in der frihen Kindheit.
Am grofiten war sie um die Mitte der ersten Krankheitswoche; mit Beginn der
zweiten Woche erwies sich die Prognose quoad vitam wesentlich giinstiger. Wick-
mann hat ferner darauf hingewiesen, dafi im Verlauf der erwihnten Epidemie
auch zahlreiche (157 von 1025) abortive Fille von Poliomyelitis anterior acuta
zur Beobachtung kamen, die in wenigen Tagen in volle Genesung ausgegangen
sind, ohne dafs uberhaupt Lihmungserscheinungen aufgetreten
waren. Diese Mitteilung scheint mir von grofier Bedeutung; denn auch bei uns
mogen abortive Fille der Krankheit vorkommen, die bei Ausbleiben atrophischer
Paresen wohl kaum mit Sicherheit zu diagnostizieren sein werden.

5. Poliomyelitis anterior adultorum acuta.

Die akute atrophische Spinallihmung der Erwachsenen, die
sich in ihrer Symptomatologie und in ihrem Verlaufe in wesentlichen Punkten
nicht von der spinalen Kinderlihmung unterscheidet, ist weniger haufig als diese
und anscheinend auch weniger bekannt, so daft sie wohl vielfach mit anderen Er-
krankungen verwechselt wird. Um so wichtiger ist es mir, Ihnen heute einen
Fall von Poliomyelitis anterior bei einem Erwachsenen zeigen zu koénnen. Er be-
trifft einen 18jihrigen Gymnasiasten, bei dem das Leiden vor etwa 1'/2 Jahren
aufgetreten ist. Eines Nachmittags kam er mit allgemeinem Unbehagen aus der
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Schule nach Hause, mit Kopfschmerz, Mattigkeit, leichtem Frosteln und Appetit-
mangel. Zunichst wurde diesen vagen Allgemeinerscheinungen keine besondere
Bedeutung beigelegt, trotzdem die Beschwerden in den nichsten Tagen an Inten-
sitat allmahlich zunahmen. Wahrscheinlich war zu dieser Zeit schon Fieber vor-
handen; die Temperatur wurde indessen nicht gemessen, da der Zustand wegen
des Appetitmangels und der Stuhlverhaltung anfangs fiir eine leichte Verdauungs-
storung gehalten wurde. Erst am dritten Tage trat hohes Fieber auf, 39,6°; der
Kranke delirierte zeitweise — offenbar infolge des Fiebers —; eine starkere Tri-
bung des Bewufitseins war jedoch nicht vorhanden. Irgend welche ortlichen Er-
scheinungen, die auf die Erkrankung eines bestimmten Organs hingewiesen hitten,
fehlten vollstandig. Vielmehr deuteten die schweren Allgemeinerscheinungen
lediglich auf eine akute Infektionskrankheit hin und erweckten den Verdacht eines
Typhus oder einer beginnenden Meningitis. Dieser letzte Verdacht schien um so
mehr berechtigt, nachdem am nichsten Tage vage Schmerzen im Nacken aufge-
treten waren, die nach beiden Schultern und den Riicken entlang ausstrahiten.
Ausdrucklich sei aber hervorgehoben, dafs keine Nackensteifigkeit vorhanden war,
und daf in diesem Stadium der Erkrankung irgend welche Lahmungserscheinungen
vollstandig fehlten. Vier Tage lang hielt eine Febris continua in der Hohe von
39,5%°—40,0% an, ohne dafs weitere, eindeutige Krankheitserscheinungen hinzuge-
treten waren. Zu dieser Zeit war also eine sichere Diagnose unméglich. Der
folgende Tag sollte indessen Klarheit bringen. Unter profusem Schweifs fiel die
hohe Temperatur zur Norm ab, und jetzt zeigte es sich, daB der linke Arm komplett
gelahmt war, der rechte Arm und das linke Bein hochgradig paretisch, wahrend
die Motilitat und grobe Kraft des rechten Beines nicht die leiseste Storung zeigte.
Die Gehirnnerven erwiesen sich als vollkommen intakt. Storungen der Sensibili-
tit waren, abgesehen von den vagen initialen Schmerzen, nicht vorhanden; sie
blieben auch wahrend des ganzen spiiteren Verlaufs der Krankheit vollig aus.
Blase und Mastdarm funktionierten normal.

So beschrinkte sich also das Zustandsbild auf motorische Lihmungserschei-
nungen an den Extremititen beider Seiten, von denen allein das rechte Bein ver-
schont war und blieb. Bei diesem Befund konnte nur eine akute Poliomyelitis
anterior in Frage kommen. Der weitere Verlauf der Krankheit hat diese An-
nahme bestatigt. Schon in den nichstfolgenden Tagen zeigte sich ein merklicher
Riuckgang der Lihmungserscheinungen am rechten Arm und am linken Bein. [n
kurzer Zeit war die Motilitit in ihnen wieder vollstindig zuriickgekehrt; es war
nur noch eine geringe Verminderung der groben Kraft vorhanden. Am rechten
Arm waren die Sehnen- und Periostreflexe normal; am linken Bein war das Knie-
phianomen herabgesetzt, aber deutlich nachweisbar. Nur am linken Arm be-
stand die Lihmung fort, und in den nichsten 14 Tagen traten in einzelnen Muskel-
gruppen fibrillire Zuckungen und eine zunehmende Muskelatrophie ein, die sich
bei der Prifung mit dem elektrischen Strom durch den Nachweis der EaR. als
eine degenerative Muskelatrophie erwiesen hat.

‘Es sei hier auf die auBerordentlich grofie Bedeutung einer exakten elektrischen

*
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Untersuchung in prognostischer Hinsicht hingewiesen. Im vorliegenden Falle
lie sich EaR. nur in der Hebemuskulatur der Schulter, in den Streckern an der Ulnar-
seite des Unterarms und in den kleinen Handmuskeln, besonders am Daumenballen,
feststellen. In allen tibrigen Muskelgruppen des gelihmten Arms war wohl eine
mehr oder weniger hochgradige Herabsetzung der elektrischen Erregbarkeit, aber
keine EaR. vorhanden, und dieser Befund der elektrischen Untersuchung war ein
konstanter. Es durfte hieraus mit Sicherheit
geschlossen werden, da8 nur die genannten
Muskeln dauernd geschidigt bleiben wiirden;
fir alle ubrigen Muskelgruppen liefs sich mit
voller Bestimmtheit voraussagen, dafs sich ihr
Volum, ihre Funktionsfahigkeit und ihre Kraft
mit der Zeit, im Verlaufe von langen Wochen

und Monaten, wiederherstellen wiirden.
Und nun tiberzeugen Sie sich von dem
Zustand, in dem sich der junge Herr 1/2 Jahre
nach dem Auftreten der Krankheit befindet.
An seinem linken Arm ist eine deutliche
Muskelatrophie vorhanden, und zwar haupt-
sdachlich an der Schulter- und Oberarmmus-
kulatur (Fig. 44) und an den kleinen Hand-
muskeln, besonders am Daumen, also gerade
in denjenigen Muskelgruppen, in denen seiner-
zeit EaR. eingetreten ist. In allen tbrigen
Muskeln, in denen nur eine Herabsetzung der
elektrischen Erregbarkeit ohne qualitative
Veranderung derselben vorhanden war, hat
sich die fruhere Atrophie wieder vollstindig
ausgeglichen. Und ganz entsprechend 1st
auch das Verhalten der Motilitdt. Wesentlich
das Emporheben des linken Arms ist infolge
Fig. 4. der irreparabeler? Lahmung d'er betllre.ffenden
Poliomyelitis anterior adultorum acuta. Muskeln unméghCh' Auch die Motilitat der
Atrophie der linksseitigen Schultermusku-  Finger, namentlich des Daumens der linken
latur. Eigene Beobachtung. Hand, ist etwas erschwert, und die Bewe-
) gungen erfolgen mit verminderter Kraft.
Bezeichnenderweise gibt uns der junge Herr ferner an, dafi ihm das Aufrichten
Schwierigkeiten macht, wenn er sich dabel auf die Hinde aufstutzt. Es ist eben
eine geringe Parese der Strecker der linken Hand zuriickgeblieben, die sich schon
im Beginn des Leidens auf Grund des Vorhandenseins der EaR. in dieser Muskel-

gruppe voraussehen liefs. :

An den ubrigen Extremititen sind Stérungen der Motilitat nicht mehr vor-
handen. Der rechte Arm und das linke Bein haben ihre frithere Kraft wieder
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vollstindig gewonnen. Herr S. macht grofie Spazierginge, ohne besonders
zu ermiiden. Er fithlt tberhaupt fast keine Behinderung mehr durch die Folgen
der uberstandenen, lingst abgelaufenen Krankheit, und zwar deshalb, weil er es
vermoge seiner guten Intelligenz gelernt hat, durch die intakt gebliebenen Muskeln
die paretischen derartig zu unterstiitzen, daB die Funktion des geschidigten
Arms nur in relativ geringem Mafte gestort ist.

Weniger gilinstig ist ein zweiter Fall von Poliomyelitis anterior adul-
torum acuta verlaufen, den ich im vergangenen Jahre zu beobachten Gelegen-
heit hatte. Ein bis dahin gesunder Kaufmann von 26 Jahren erkrankte plotz-
lich ohne erkennbare Ursache unter vagen Stérungen des Allgemeinbefindens
mit hohem Fieber, Mattigkeit und Appetitmangel. Nachdem sich sein Zustand im
allgemeinen schon wieder etwas gebessert hatte und das Fieber beinahe bis zur
Norm abgefallen war, verspiirte der Patient am fiinften Krankheitstage eine rasch
zunehmende Schwiche zuerst im rechten, dann auch im linken Bein, so daf er
mehrfach beim Versuche, das Bett zu verlassen, sich nicht auf den Beinen halten
konnte, und als er am nichsten Morgen erwachte, waren beide Beine vollstindig
gelahmt. Auch das Aufrichten im Bett war dem Kranken nur mit groBer Miihe
und unter Riickenschmerzen moglich, wihrend Schmerzen in den Extremititen
vollstandig fehlten. Aufierdem bestand Harn- und Stuhlverhaltung. Der hinzu-
gezogene Arzt konstatierte eine Paraplegie der Beine mit Lihmung von Blase und
Mastdarm und ein Fehlen der Kniephdnomene und Achillessehnenreflexe auf beiden
Seiten bei vollkommen intakter Sensibilitdt. Wahrend nun unter Nach-
lassen der Riickenschmerzen und zunehmender Besserung des Allgemeinbefindens
im Laufe der zweiten Woche nach Eintritt der Lahmungserscheinungen sich die
Fahigkeit, spontan Urin und Stuhl zu entleeren, wiederherstellte, blieb die schlaffe
Lazhmung beider Beine zunichst eine komplette, und es trat rasch eine hochgradige
Atrophie der gelahmten Muskulatur mit fibrilliren Zuckungen und EaR. ein. Erst
nach Ablauf der fiinften Krankheitswoche kehrte die Motilitat am linken Bein und
zwar zunidchst am Fufie und an den Zehen ganz allmahlich wieder. Die Besserung
schritt dufierst langsam vorwdirts, aber die Atrophie der Muskulatur nahm nicht
weiter zu.

Heute, nach Jahresfrist, ist der Kranke imstande, alle Bewegungen des linken
Fufies und der Zehen mit guter Kraft auszufihren und auch im Haft- und Knie-
gelenk das linke Bein wieder etwas zu bewegen. Am schwichsten ist noch immer
die Kraft der Unterschenkelstrecker. Das Kniephinomen ist erloschen ge-
blieben, wihrend der Achillessehnenreflex wieder auszuldsen ist. Am rechten
Bein dagegen ist die Muskelatrophie eine auffallig starke. Neben leidlich guten
Bewegungen im Hiiftgelenk ist nur die Dorsal- und Plantarflexion des rechten
Fufies und der Zehen ausfihrbar. Beugung und Streckung im Kniegelenk sind
unméglich.  Die elektrische Erregbarkeit der gelahmten Muskeln ist nicht wieder-
gekehrt; das Kniephidnomen ist erloschen; nur der Achillessehnenreflex ist auch am
rechten Fufie wieder vorhanden. Trotzdem hat es der Kranke in den letzten Monaten
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unter kompensatorischer Ausniitzung der nicht gelihmten oder weniger betroffenen
Beckenmuskulatur mithsam gelernt, zunichst im Laufstuhl, dann auch mit Hilfe
von Kriicken zu stehen und einige Schritte zu machen. Es hat den Aunschein, als
ob auch jetzt noch die Besserung des linken Beines langsame Fortschritte machen
wiirde. Rechterseits ist dagegen seit Monaten eine wesentliche Anderung nicht
mehr eingetreten. Nur der Umfang des rechten Oberschenkels ist infolge nachtrig-
licher Fettwueherung in den atrophierten Muskeln wieder etwas stiarker geworden.

Dieser zweite Fall von akuter Poliomyelitis anterior bei einem Erwachsenen
ist dadurch ausgezeichnet, dak auf der Hohe des akuten Stadiums der Erkrankung
nicht nur beide Unterextremititen sondern auch Blase und Mastdarm vollstindig
gelihmt gewesen sind, ein Anzeichen daftr, da der Krankheitsprozes auch den
untersten Riickenmarksabschnitt in Mitleidenschaft gezogen hat, wie es seither nur
in vereinzelten Fillen beobachtet worden zu sein scheint.

Das akute Stadium der atrophischen Spinallihmung der Erwachsenen unter-
scheidet sich von demjenigen der Poliomyelitis anterior des Kindesalters in der
Regel — so auch in unseren beiden Fillen — nur dadurch, daf die Initialsymptome
weniger stiirmisch auftreten, dafi vor allem eine tiefere Storung des Bewufitseins
und die initialen Konvulsionen fehlen. Die Prognose des Leidens ist beim Er-
wachsenen quoad vitam weniger gilinstig, quoad functionem dagegen glinstiger
als beim Kinde, insofern die Wachstumshemmung der gelihmten Glieder weg-
fallt, die regelmafig einzutreten pflegt, wenn die Krankheit in den ersten Kinder-
jahren, also zur Zeit des stirksten Wachstums, einsetzt.

Wiéhrend man in fritherer Zeit die akute Poliomyelitis anterior der Kinder
auf Erkéltung, Traumen und andere in ihrer Wirkung auf das Zentralorgan noch
wenig gekannte Einfliisse zurtickfuhren zu kénnen geglaubt hat, neigt man neuer-
dings mehr und mehr der Ansicht zu, das die Krankheitinfektiésen Ursprungs
sei. lhr Beginn mit hohem Fieber und einer schweren Beeintrichtigung des
Allgemeinbefindens, ihr Vorkommen im Anschluf an vorausgegangene oder be-
stehende Infektionskrankheiten (Masern, Scharlach, Keuchhusten) und das gelegent-
lich gehaufte, epidemieartige Auftreten der Krankheit sprechen fiir die Berechtigung
dieser Ansicht, namentlich aber auch der neuerdings wiederholt gelungene Nach-
wels von pathogenen Mikroorganismen (Pneumokokken, Fr. Schultze u. a) in
der Punktionsflissigkeit des Arachnoidealraums in frischen Fillen von kindlicher
Poliomyelitis anterior. Die akute atrophische Spinallihmung der Erwachsenen ist
voraussichtlich ebenfalls infektioser Natur; die Ursachen der chronischen Polio-
myelitiden sind indessen noch unbekannt. Die Ahnlichkeit ihres Verlaufs mit den
verschiedenen Formen der Bleildhmung, ihr gelegentliches Vorkommen bei Dia-
betes mellitus (Nonne) und andere Beobachtungen scheinen dafiir zu sprechen,
dafs sie vielleicht toxischen Ursprungs sind. Andererseits hat Erb wiederholt auf
die traumatische Atiologie des Leidens hingewiesen, und darum ist es von Interesse
und Wichtigkeit, dai auch in dem S. 45 geschilderten Falle das erlittene Trauma,
weise scheint, die weitere Entwickelung der Krankheit beschleunigt hat.
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Auf die Differentialdiagnose zwischen der Poliomyelitis anterior infantum
acuta und der zerebralen Kinderlahmung wollen wir heute nicht eingehen. Ich
mochte mir vorbehalten, hierauf spiter zuriickzukommen, wenn wir erst die Sym-
ptome besprochen haben werden, die aus einer Lision des zentralen Neurons der
kortikomuskuldren Bahn resultieren.

Wohl aber wollen wir eine Reihe anderer Erkrankungen des Riuckenmarks
in differentialdiagnostischer Hinsicht in Betracht ziehen. Da das anatomische
Substrat der Poliomyelitis anterior eine Lision der motorischen Vorderhornzellen
darstellt, mufs die Differentialdiagnose samtliche Ruickenmarkskrankheiten
berticksichtigen, bei denen eine Lision der grauen Vordersiulen dem Wesen der
Erkrankung eigenttimlich ist oder sekundar hinzutreten kann, bei denen also spinale
Muskelatrophien zu erwarten sind. Fur die erste Gruppe dieser spinalen Muskel-
atrophien hat Charcot die Bezeichnung ,protopathische* vorgeschlagen, die
zweite Gruppe hat er ,deuteropathische genannt. Die protopathischen spinalen
Muskelatrophien sind ausschlieflich durch die alleinige Erkrankung der kortiko-
muskuldren Bahn im Ruckenmark bedingt; das Zustandsbild wird sich in diesen
Fallen deshalb aus Krankheitserscheinungen zusammensetzen miissen, die aus-
schlieilich die motorische Sphire betreffen. Hierher gehoren die verschiedenen
Formen der akuten und chronischen Poliomyelitis anterior, die spinale progressive
Muskelatrophie und die amyotrophische Lateralsklerose. Bei denjenigen Riicken-
markskrankheiten hingegen, die zu deuteropathischen Muskelatrophien fithren,
steht die Erkrankung der grauen Vordersiulen und ihrer Ganglienzellen erst in
zweiter Linie. Der urspriingliche Sitz der Erkrankung liegt an einer anderen
Stelle des Riickenmarksquerschnitts, von der aus der Krankheitsprozefs erst auf
die Vorderhorner tibergreift. So ist es begreiflich, daf in diesen Fillen die spinalen
Muskelatrophien gleichsam nur eine Beigabe zu den klinischen Symptomen der
priméren Riickenmarkskrankheit bilden werden. Hierhin gehéren die verschiedenen
Formen der Myelitis, die Syringomyelie und die Pachymeningitiden, die intra-
medullaren Geschwiilste, die multiple Sklerose u. a. Bei keiner dieser Erkran-
kungen werden dauernd nur motorische Stérungen zu beobachten sein; sie kénnen
also mit Sicherheit ausgeschlossen werden, sobald die beobachteten Symptome
ausschlieilich der motorischen Sphare angehoren.

Es kommen also fiir die Differentialdiagnose der Poliomyelitis anterior von
anderen Ruckenmarkskrankheiten wesentlich die spinale progressive Muskelatrophie
und die amyotrophische Lateralsklerose in Betracht. Beides sind ihrer Entwick-
lung und ihrem Verlauf nach chronische Krankheiten. Vor der Verwechslung
mit thnen schitzt der briiske Beginn der akuten Poliomyelitis anterior der Kinder
und der Erwachsenen. Dagegen kann die Unterscheidung der chronischen Form
des Leidens von der spinalen progressiven Muskelatrophie im Beginn der Krank-
heit sehr grofie Schwierigkeiten machen und unter Umstinden eine scharfe Ab-
grenzung beider Zustandsbilder tiberhaupt nicht méglich sein. Viel leichter ist
die Differentialdiagnose zwischen der chronischen Poliomyelitis anterior und der
spinalen progressiven Muskelatrophie einerseits und der amyotrophischen Lateral-
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sklerose andererseits. Bei der letzteren bleibt der Krankheitsprozefs nicht auf das
periphere Neuron der kortikomuskuldren Bahn, von der Ganglienzelle im Vorder-
horn des Riickenmarks bis zur Endigung der motorischen Nervenfaser im Muskel
beschriankt; er iberschreitet dasselbe vielmehr zentralwirts, indem er auf die
Pyramidenbahn im Riickenmark, in der Medulla oblongata und oft genug auch im
Groghirn tbergreift. Die klinische Folge dieser grofieren anatomischen Ausbrei-
tung des Krankheitsprozesses in der kortikomuskuldren Bahn ist, dafi beil der
amyotrophischen Lateralsklerose, neben der Muskelatrophie und Lihmung, Spasmen
vorhanden sind, und dafi die Sehnenreflexe, soweit die betreffende Muskulatur
nicht vollig funktionsunfahig ist, erhoht erscheinen. Wo wir also bei einer Muskel-
atrophie spinalen Ursprungs, erhohte Sehnenreflexe und Spasmen beobachten,
konnen wir mit Sicherheit die chronische Poliomyelitis anterior und die spinale
progressive Muskelatrophie ausschliefzen.

6. Spinale progressive Muskelatrophie.

Wie ghnlich dem Zustandsbilde einer abgelaufenen akuten Poliomyelitis anterior
der Erwachsenen das klinische Bild der spinalen progressiven Muskel-
atrophie sein kann, zeigt [hnen ein Fall dieser Krankheit, der einen 38jihrigen
Girtner betrifft. Der Kranke steht seit funf Jahren unter: unserer Beobachtung,
allerdings nicht stindig; denn der Drang, sich der Anstaltsdisziplin zu entziehen,
veranlafit ihn immer wieder, seinen Austritt zu verlangen. In jedem Jahre ist der
Kranke aber doch einige Wochen oder Monate in der Anstalt verpflegt worden,
und so hatten wir Gelegenheit, sein Leiden unter unseren Augen ganz allméahlich,
aber stetig fortschreiten zu sehen. Wann seine Krankheit begonnen hat, lief sich
mit Sicherheit nicht feststellen, weil sich alle Erscheinungen so schleichend und
allmahlich entwickelt haben, dat dem Patienten selbst lange Zeit hindurch sein
Leiden offenbar nicht zum Bewufitsein gekommen ist. Er hat von seinem 19. bis
22, Jahre als Infanterist gedient. Damals soll ihm schon das Turnen schwer
gefallen sein und zwar besonders das Turnen am Querbaum, wihrend Frei-
tibungen, Gewehrgriffe und Bajonettfechten ohne Schwierigkeit auszufithren gewesen
sein sollen. Auch nach seiner Entlassung vom Militdr hat der Kranke noch zwei
Jahre lang als Girtner gearbeitet, ohne irgend welche Behinderung verspurt zu
haben. Erst von dieser Zeit an ist ihm gelegentlich eine Schwiche in den Hinden
und Armen aufgefallen, so da8 ihm schwere Girtnerarbeiten, wie Graben u. dergl.,
bald unméglich geworden sind.

Nach dieser Anamnese scheint das Leiden bereits 12 bis 14 Jahre zu bestehen.
Trotzdem sind die Krankheitserscheinungen noch immer verhiltnismifiig gering-
fugig. Der erste Eindruck, den wir von dem Kranken bei entblofitem Korper
gewinnen, ist der eines auffallend hageren Menschen. Die Muskulatur seiner Arme
und Beine ist wenig voluminos; dies ist aber keine Magerkeit, vielmehr eine
Atrophie, die allerdings bis jetzt nirgends einen sehr hohen Grad erreicht hat.
Diese Muskelatrophie ist aber nicht wie bei dem Gymnasiasten mit den Residuen
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einer akuten Poliomyelitis anterior, den Sie kiirzlich gesehen haben (S. 52), auf
eine Extremitit beschrinkt; sie ist vielmehr ziemlich gleichmafiig tber beide Arme
und Beine und iber den Rumpf verbreitet
(Fig. 45).

Sehr deutlich ist der Muskelschwund an
den Handen des Kranken, an der Daumen-
und Kleinfingerballenmuskulatur, an den Mm.
interossei und lumbricales. Infolgedessen ist
der Patient nicht imstande, die Hande aktiv zur
Faust zu schlieen. Das Beugen der Endglieder
der Finger wird ihm schwer, so dafs er hierzu
die andere Hand zu Hilfe nehmen mufs. Durch
das haufige Auftreten von fibrillaren Zuckungen
in der atrophierenden Muskulatur und durch
den Nachweis der EaR. bei der elektrischen
Priifung ist die Muskelatrophie als eine degene-
rative gekennzeichnet. Auch an der Muskulatur
beider Unter- und Oberarme ist eine Atrophie
vorhanden; die Sehnen- und Periostreflexe an
den Oberextremititen sind sdmtlich beiderseits
erloschen. Die Bewegungsfihigkeit ist indessen,
entsprechend dem geringen Grade des Muskel-
schwunds, nur wenig beeintrachtigt; doch ist
die grobe Kraft schon recht erheblich herab-
gesetzt. Am Rumpfe ist die Atrophie der
Muskulatur aus dem flugelformigen Abstehen
der beiden Schulterblatter und der betracht-
lichen Abflachung der Riickenmuskulatur er-
kenntlich. An den Beinen sind Ober- und
Unterschenkel von dem Muskelschwund be-
troffen, und zwar die Glutdalmuskulatur und die
Flexoren des Fufies in hoherem MaBe. Be-
sonders auffallig ist die Atrophie an der
rechten Wade, deren Umfang nur 31 cm gegen
33'/3 cm an der gleichfalls atrophischen linken
Wade betrigt. Die Kniephinomene und die
Achillessehnenreflexe sind beiderseits erloschen.
Eine Atrophie der mimischen Gesichtsmus-
kulatur laBt sich nicht feststellen.

Stérungen der Sensibilitdt, trophische und vasomotorisch-sekretorische Ano-
malien sind nicht vorhanden.

So ist also ein Zustandsbild zustande gekommen, dessen Diagnose in bezug
auf den Sitz des Krankheitsprozesses im Zentralorgan gar keine Schwierigkeiten

Fig. 45.
Spinale progressive Muskelatrophie.
Eigene Beobachtung.
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macht. Es muf sich um eine Erkrankung des Riickenmarks handeln, die auf die
grauen Vordersdulen beschriankt geblieben ist, und zwar um eine Erkrankung, die
sich mehr oder weniger in der ganzen Linge des Marks in symmetrischer Weise
und nahezu in gleicher Intensitat auf beiden Seiten abspielt. Da die Krankheit
erst im dritten Jahrzehnt des Lebens eingesetzt hat und chronisch verlaufen ist,
handelt es sich selbstverstindlich nicht um eine spinale Kinderlihmung oder um
eine akute Poliomyelitis anterior des Erwachsenen. Es kann also nur die chroni-
sche Poliomyelitis anterior adultorum oder die spinale progressive Muskelatrophie
in Frage kommen. Hier aber stofit die Differentialdiagnose auf gewisse Schwierig-
keiten. Denn auch die chronische atrophische Spinallihmung der Erwachsenen
ist eine Erkrankung des Riickenmarks, die sich in der ganzen Liange der grauen
Vordersdulen und zwar auf beiden Seiten abspielen kann. So wird sie unter
Umstinden zu einem Zustandsbilde fithren, das demjenigen der spinalen progres-
siven Muskelatrophie auf3erordentlich dholich ist. Entscheidend ist hier im wesent-
lichen der Verlauf. Die chronische Poliomyelitis anterior der Erwachsenen ist
freilich eine Krankheit, die sich durch Monate und Jahre hinziehen kann. Die
Gesamtdauer des Leidens erstreckt sich indessen hochstens auf 2—3 Jahre. In
dieser Zeit pflegt der Krankheitsprozefs abzulaufen, sei es, daff er zum Stillstand
kommt, oder dai das Leiden frither zum Tode fithrt. In unserem Falle aber wissen
wir aus der Anamnese, daf3 die ersten Krankheitserscheinungen vor etwa 12 Jahren
aufgetreten sind; wir haben in den letzten 5 Jahren durch unsere eigenen Beobach-
tungen ein stetiges Fortschreiten des Leidens festgestellt, und deshalb sind wir
berechtigt, hier eine spinale progressive Muskelatrophie zu diagnostizieren.

Periphere Neuritis.

Ahnliche Erwigungen, wie sie fiir die Differentialdiagnose der Poliomyelitis
anterior gegeniiber anderen Erkrankungen des Riickenmarks mafigebend gewesen
sind, erméglichen es, die verschiedenen Formen der Vorderhornerkrankung von
den peripheren Neuritiden zu unterscheiden.

Ein Blick auf unser Schema (Fig. 46) zeigt uns, dafi wir eine wichtige Gruppe
von Symptomen, die motorischen Lahmungserscheinungen und die Muskelatrophien,
bei beiden Krankheiten in gleicher Weise zu erwarten haben. Der periphere
motorische Nerv und der zugehérige Muskel degenerieren, sobald sie von ihrer
Ursprungszelle in den Vordersiulen des Riickenmarks getrennt sind, ganz einerlei,
wo diese Trennung stattfindet, im gemischten Nerven oder in der vorderen Wurzel,
oder ob die Vorderhornzelle selbst untergeht. In allen Fallen haben wir eine
schlaffe Lahmung mit Muskelatrophie und EaR. und ein Verschwinden der Sehnen-
reflexe zu erwarten. Der periphere Nerv enthalt aber nicht nur motorische Fasern;
er enthilt auch sensible Nervenfasern und Fasern mit vasomotorischer, trophischer
und sekretorischer Funktion. Deshalb pflegen wir, wenn sich der Krankheits-



Polyneuritis alcoholica. 59

prozefi im peripheren Nerven abspielt, neben der degenerativen motorischen
Lahmung auch sensible und andere Stérungen anzutreffen. Hierin liegt das
differentialdiagnostisch wichtige Moment.

7. Polyneuritis alcoholica.

Wir wollen unserem Falle von Polio-
myelitis anterior (S. 37) einen Fall von peri-
pherer Polyneuritis gegeniiberstellen, der
sich hierzu besonders eignet, weil auch hier
der Krankheitsprozefs zu einer kompletten
Lihmung beider Beine gefithrt hat. Es
handelt sich um ein junges Madchen, eine
fruhere Puella publica, die durch ihr schweres
Leiden seit acht Jahren dauernd ans Bett
gefesselt ist. Aus der in sozialer und psycho-
logischer Hinsicht interessanten Anamnese
sel nur einzelnes hervorgehoben. In jungen
Jahren verfiihrt, lebte das schéne Madchen
eine Zeitlang mit seinem reichen Liebhaber
zusammen, bis er ihrer nach einigen Jahren
tiberdriissig geworden ist. Dann sank sie
rasch immer mehr; sie akquirierte Lues,
wurde unter sittenpolizeiliche Aufsicht ge-
stellt; aber sie hat es bis zu dem Ausbruch
ihres jetzigen Leidens verstanden, auf dem
grofien Fufie weiter zu leben, an den sie
ihr Verfithrer gewohnt hatte. Sie hat jahre-
lang zusammen mit ihren Freundinnen und
Freunden alltaglich zehn bis zwolf Flaschen
Champagner getrunken. Hierin liegt die
Ursache threr Krankheit; es handelt sich um
eine Polyneuritis alcoholica und zwar Schema der kortikomuskularen Bahn und
um einen besonders schweren Fall von so- der sensiblen Fasern des gemischten Nerven.
genannter Alkoholparaplegie. Eigen-
timlicherweise betrifft diese Krankheit in der Form, in der Sie sie hier vor sich
sehen, vorwiegend das weibliche Geschlecht, wahrend der Alkoholmifibrauch bei
Minnern meist zu anderen psychischen und somatischen Krankheitsbildern zu fahren
pflegt. Ich erinnere mich, nur einen derartigen Fall gesehen zu haben; es handelte
sich dabei sogar um eine vollstindige Lahmung samtlicher vier Extremititen. Er
betraf einen Deutsch-Amerikaner, der sich in Newyork nach dem plotzlichen Tode
seiner Gattin dem Trunke ergeben hatte und von dort in vollig gelahmtem Zu-
stande hierher gebracht worden ist. Lanceraux, der sich eingehend mit der



60 Spinale segmentire Motilititsinnervation ete.

Alkoholparaplegie beschaftigt hat, hat unter 15 Fillen 12 bei Frauen auftreten
sehen.

Die Alkohollahmung zeigt sich gewohnlich als Paraplegie, die hauptsichlich
die Unterextremititen betrifft, und hier sind es wieder die Extensoren, die beson-
ders leiden, und zwar namentlich die Extensoren des Fuies. Wenn wir die Kranke
einmal fiir einen Augenblick auf den Rand des Untersuchungstisches setzen, hingen

ihre Beine und vor allem ihre Fifie

infolge der kompletten Peronaeus-

lahmung ganz schlaff in ausge-

sprochener Spitzfufsstellung herab,

und die Patientin ist nicht imstande,

die FuBspitzen zu erheben (Fig. 47).

Es ist ein Analogon und gewisser-

mafien das Gegenstiick zu einer

anderen Form der peripheren Poly-

neuritis, zur Bleilahmung. Bel

ihr sind vorwiegend und am stirk-

sten die Streckmuskeln der Hinde

ergriffen, bei der Alkohollihmung

die Streckmuskeln der Fufie. Wie

bei der Poliomyelitis anterior ist

hier die Lihmung eine degenerative;

es besteht eine deutliche Muskel-

atrophie mit ganzlichem Verlust der

elektrischen Erregbarkeit an den

Ober- und Unterschenkeln und am

Fufze, besonders im Peronaeusgebiet

beider Seiten. Diese Atrophie kann

in frithen Stadien der Krankheit

durch Odeme und spater, wie es

hier der Fall ist, durch die dem

Alkoholismus hiufig eigene Adi-

Fig. 47- positas maskiert sein. Selbstver-

Polyneuritis alcoholica: Paraplegie der Unterextremi- stindlich sind im Bereich der ge-

taten.  Eigene Beobachtung. lihmten Muskeln die Sehnenreflexe

erloschen. So fehlen bei unserer

Kranken die Kniephidnomene auf beiden Seiten; auch die Achillessehnenreflexe

sind beiderseits nicht auszulésen. Dies hat aber einen anderen Grund, wie wir
gleich sehen werden.

Es findet sich bei der Alkoholparaplegie aufer den Lihmungserscheinungen,
der Muskelatrophie und dem Erloschen der Sehnenreflexe auch noch eine Reihe
vasomotorischer, trophischer und sensibler Stoérungen, die bei der Poliomyelitis
anterior natiirlich fehlen miissen, und die ich Thnen grofitenteils an unserer Patientin
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zeigen kann. Wenn sie zu Bett liegt und gar, wenn sie nur kurze Zeit aufgedeckt
ist, fublt sich die Haut der Beine von der Mitte der Oberschenkel an abwirts
kihl an und zwar um so kihler, je niher Sie nach der Fufspitze zu fiihlen. Die
Hauttemperatur der Fiiie und Zehen ist geradezu kalt. Dabei ist die Haut, nament-
lich am Fufiricken, glatt, glinzend und von weifier Farbe. Hingen die Beine
dagegen lingere Zeit herab, so indern sich diese vasomotorischen Phinomene;
die Hautfarbe wird etwas roter, nach violettrot hin, ohne dafs sich aber die Haut
warmer anfthlt als vorher. Diese Beobachtung, die wir an unserer Kranken
machen koénnen, verdient hervorgehoben zu werden, weil in den meisten Lehr-
btichern angegeben ist, daf bei der Alkohollihmung die Haut an den Unter-
schenkeln und Fiiien lebhaft gerotet sei und sich warmer anfiihle als in der Norm.
Dies trifft indessen nur fir das erste, akute Stadium der alkoholischen Polyneuritis
zu; im spiteren Verlauf der Krankheit ist es meistens gerade umgekehrt.

Und nun betrachten und befiihlen Sie die Achillessehnen an den beiden Fiifien
unserer Kranken. Sie werden hier Veridnderungen finden, die fir die Alkohol-
lahmung geradezu von diagnostischer Bedeutung sind. Die Kontrakturstellung des
Fufies ist nicht die Folge einer spastischen Muskelkontraktur spinalen Ursprungs,
sondern einer trophischen Stérung in der Sehne. Lige hier eine spastische Kon-
traktur vor, so wiirden wir bei dem Versuche, den Fuf dorsal oder noch mehr
plantar zu flektieren, jenen federnden Widerstand verspiiren, den Kontrakturen
spinalen Ursprungs beiderlei Bewegungsrichtungen in charakteristischer Weise
entgegensetzen. Dies ist hier nicht der Fall. Vielmehr verspiirt man bei dem
Versuche der Dorsalflexion des FuBes sofort und ohne jeden Ubergang den denkbar
starksten Widerstand, der etwas ganz mechanisches an sich hat und lediglich
durch Schrumpfungsprozesse an den Sehnen der Beugemuskulatur und durch
Bindegewebsneubildungen in der Umgebung derselben bedingt ist. Aufierdem
wiirde hier das Auftreten eines exquisiten Fufiklonus oder wenigstens eines leb-
haften Achillessehnenreflexes zu erwarten sein, wenn es sich um eine spastische
Kontraktur spinalen Ursprungs handeln wiirde. Charcot hat zuerst . (Bulletin
médical, 23. III. 1887) die Bedeutung dieser schrumpfenden Bindegewebswuche-
rungen fiir die Klinik der Alkohollshmung vollauf gewiirdigt und betont, daf sie
nirgends anders in derart starker Entwickelung vorgefunden werden. Diese patho-
logischen Veranderungen pflegen sich nicht auf die Achillessehne und das peri-
artikuldre Gewebe des Sprunggelenks zu beschrinken; auch die Sehnen und das
peritendinése Gewebe der Unterschenkelbeuger konnen dem Schrumpfungsprozes
anheimfallen. So hat Lanceraux einen Fall von Alkoholparaplegie beobachtet,
in dem eine vollstindige Beugung des Unterschenkels gegen den Oberschenkel
und des Oberschenkels gegen das Becken bestand. Diese Beugung hatte im
Kniegelenk einen maximalen Grad erreicht, so dafi die Wadenmuskulatur buch-
stablich an der hinteren Oberschenkelmuskulatur anlag (Brissaud ,Sur les para-
lysies toxiques“ These d’agrég. Paris, 1886). Auch bei unserer Kranken finden
Sie in der Kniebeuge des linken Beines diese Sehnenschrumpfung, wodurch die
fehlerhafte Stellung: des Unterschenkels im Gelenk bedingt ist.
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Eine andere, ebenfalls fir die Alkohollihmung charakteristische Storung:
vasomotorisch-trophischer Art ist an der Innenfliche des rechten Kniegelenks
unserer Patientin vorhanden, eine eigenartige teigige Infiltration des Unterhautzell-
gewebes. Beide Kniegelenke zeigen auch abnorme Konturen, zum Teil wegen der
Sehnenschrumpfungen an der Beugemuskulatur, zum Teil auch durch trophische
Storungen an den Knochen selbst bedingt. Besonders auffillig ist am linken Knie
unserer Patientin die Verdickung des inneren Kondylus des Femur und eine sattel-
féormige Mulde unterhalb der Kniescheibe (Fig. 48). Die Gelenkveranderungen
bei der Alkohollahmung haben eine grofie Ahnlichkeit mit den tabischen Arthro-
pathien, die mitunter zu auBerordentlich starker Deformierung der Gelenke fiihren
kénnen (Fig. 49). Andere trophisch-vasomotorische Stérungen, die sich gelegentlich
auch bei der Alkohollihmung finden, wie Odeme, Hyperidrosis, Veranderungen
des Haarwuchses, der Nigel u. dergl. sind bei unserer Patientin nicht vorhanden.

Neben diesen motorischen, trophischen und vasomotorischen Stérungen kommen
bei der Polyneuritis alcoholica auch subjektiv empfundene und objektiv nachweis-

Fig. 48.
Arthropathie des Kniegelenks bei Polyneuritis alcoholica. Eigene Beobachtung.

bare Stérungen der Sensibilitit vor, die der Poliomyelitis anterior gleichfalls fehlen
missen. Am lastigsten fir die Kranken sind die unertriglichen Schmerzen. So
hat unsere Patientin bei den zum Zweck der Untersuchung an ihren Beinen vor-
genommenen Handgriffen wiederholt lebhafte Zeichen des Schmerzes gedufert.
Thre Beine sind tatsachlich auferordentlich empfindlich, und namentlich die Haut
des linken Beines ist hyperasthetisch. In bezug auf die Schmerzen miissen
wir bei der alkoholischen Polyneuritis zwischen den schmerzhaften und peinlichen
Empfindungen, die ohne jede suBere Veranlassung auftreten, und jenen Schmerzen
unterscheiden, die ausschliefilich durch Berithrung oder Druck hervorgerufen
werden. Die spontan auftretenden Schmerzen sind zusammen mit anderen Sym-
ptomen, die uns die chronische Alkoholintoxikation bekunden, und von denen be-
sonders die schreckhaften Triume, Alpdricken und Visionen von allerlei Tier-
gestalten hervorgehoben seien, einer der ersten Vorboten der alkoholischen Poly-
neuritis. Sie haben sehr viel Ahnlichkeit mit den Schmerzen in der Initialperiode
der Tabes; es sind stechende und brennende Empfindungen, Ameisenlaufen und
wirkliche lanzinierende Schmerzen, die vorzugsweise die unteren Extremititen
blitzartig durchfahren. Sie treten ganz besonders in der Nacht auf. Deshalb
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sehen die Kranken auch immer mit Entsetzen der Nachtzeit entgegen, die wahrend
des Schlafes durch lebhafte Traume von-allerhand schrecklichen Szenerien und
wihrend der langen, schlaflosen Stunden durch die unertriglichen Schmerzen
gestort ist. So ist es auch noch immer bei unserer Patientin. Bei thr treten aber
auch in den Armen, besonders im rechten, spontane Schmerzen auf, ein Anzeichen
dafiir, daB bei ihr die Neuritis nicht auf die Nervenstimme der unteren Extremi-
taten beschrinkt geblieben ist. Die Schmerzen, die wir unserer Kranken bei der
Untersuchung notgedrungen ver-
ursacht haben, werden schon
durch leise Berithrungen hervor-
gerufen; noch heftiger aber treten
sie auf, wenn man einen halb-
wegs starkeren Druck auf die
Muskelmassen, besonders an der
Wade, auf die Sehnen oder gar
auf die Nervenstimme der Nn.
ischiadicus und peronaeus selbst
ausiibt. Die Gelenke dagegen
sind nichtdruckempfindlich. Aber
nicht nur mit Paristhesien, spon-
tanen Schmerzen und mit Druck-
schmerzhaftigkeit der Nerven,
Muskeln und Sehnen ist die
Alkohollihmung verbunden. Oft
genug wird sie auch von anderen
Storungen der Sensibilitat be-
gleitet, z. B. von einer Verzoge-
rung der sensiblen Leitung, von
Anasthesien oder Hyperasthesien,
wie bei unserer Kranken, die
wiederum vorwiegend an den
Beinen auftreten. Uberhaupt sind ,
. Fig. 4.
ber der AlkOhOlléhmung alle Arthropathie der Kniegelenke bei Tabes dorsalis.
Symptome an den Beinen am ‘ Eigene Beobachtung.
auffilligsten und zwar besonders
an den Unterschenkeln und Fufien; an den Oberschenkeln sind die Krankheits-
erscheinungen meistens in wesentlich geringerem Grade vorhanden.

Mit der Aufzihlung dieser verschiedenen Bewegungs-, Ernahrungs- und
Empfindungsstorungen haben wir das klinische Bild der Alkohollithmung in all
seinen Zugen vollstindig entworfen. Sie ist eine der hiufigsten Formen der Poly-
neuritis und gewissermafien deren Paradigma. Das differentialdiagnostisch wichtigste
Moment zwischen ihr und der Poliomyelitis anterior liegt, wie schon wiederholt ge-
sagt, in dem Vorhandensein oder Fehlen von Sensibilititsstérungen und Schmerzen.
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Dieselben beherrschen in der Regel das Krankheitsbild der Polyneuritis ; sie fehlen
dagegen vollstandig bei der Poliomyelitis anterior. Denn das anatomische Sub-
strat dieser Krankheit ist ganz ausschliefilich eine Lision der spinomuskuliren
Bahn, und deshalb kann sich ihr klinisches Bild nur aus motorischen Symptomen
zusammensetzen. Die einzige Form der Polyneuritis, bei der — wenigstens
meistens — Sensibilititsstérungen ginzlich zu fehlen pflegen, ist die Bleildh-
mung. Bei ihr sind zumeist und in vielen Fillen ausschlieilich die Extensoren
der Hand und der Finger ergriffen, was bei der Poliomyelitis anterior nur sehr
selten beobachtet wird. In zweifelhaften Fillen werden uns hier die Anamnese
(vorausgegangene Bleikolik) und andere nachweisbare Anzeichen der chronischen
Bleiintoxikation (Bleisaum der Zihne, Tremor saturninus) auf die richtige Diagnose
hinweisen. Auch fast allen tbrigen Formen der Polyneuritis gegeniber, die
durch andere Gifte hervorgerufen sind, ist die Polyneuritis alcoholica durch den
geschilderten Symptomenkomplex hinreichend charakterisiert. Die einzige Erkran-
kung, bei der wir unter Umstinden ein dhnliches Zustandsbild und das Zusammen-
treffen mehrerer fir die Polyneuritis alcoholica charakteristischer Symptome finden
konnen, ist eine exotische Krankheit, die sogen. trockene atrophische Form der
Beriberi.

8. Beriberi.

Wir diirfen diese eigenartige Tropenkrankheit, die sowohl in Japan, im
Malayischen Archipel und im tropischen Afrika, wie in Mittel- und Siuidamerika
und auf einigen westindischen Inseln endemisch ist, nicht mehr unbeachtet lassen.
In den grofien Hafenstddten Europas ist die Beriberikrankheit lingst keine Selten-
heit mehr, und vereinzelte Fille werden hin und wieder auch in den Binnenstidten
beobachtet. In unserer deutschen Literatur sind zahlreiche Fille der Krankheit
veroffentlicht, und in der Festschrift zu Erbs 6o. Geburtstage haben Rumpf
und Luce zehn Fille aus dem Eppendorfer Krankenhause beschrieben.

Die Beriberi oder Kakke (Polyneuritis endemica) war schon den chine-
sischen Arzten des 6. Jahrhunderts n. Chr. gut bekannt; die Atiologie der Krank-
heit ist indessen auch heute noch nicht in allgemein anerkannter Weise aufgeklart.
Die berufensten Kenner des Leidens, wie Scheube, Bilz, Kinnosuke Miura
u. a., halten die Beriberi fiir eine Infektionskrankheit, indem sie darauf hin-
weisen, daB das Leiden allem Anschein nach durch Kranke in vorher seuchen-
freie Gegenden verschleppt werden kann, und dafs es andererseits mit grofer
Hartnackigkeit an bestimmten Ortlichkeiten haftet. So erkrankten z. B. in einigen
Hospitdlern Japans und Indochinas die Insassen in einzelnen Krankenzimmern
immer wieder an Beriberi, wihrend sie in anderen Zimmern von der Krankheit
verschont blieben. Andererseits hat das iiberwiegende Vorkommen des Leidens
bei reis-essenden Volkern schon lange zu der Vermutung gefiihrt, daft dem Reis-
genuf3 eine #tiologische Bedeutung zukommt, insofern ein im Reis entstehendes
oder ihm anhaftendes Gift die Ursache der Erkrankung sei. Nach dieser Auf-
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fassung sollte also die Beriberi durch ein Nahrungsmittelgift hervorgerufen
werden und in itiologischer Hinsicht dem Ergotismus an die Seite zu stellen sein.
Wihrend uns aber beim Ergotismus der biologische Vorgang der Toxinbildung
durch den auf unseren einheimischen Getreidearten wuchernden Bildner des
Mutterkorns, die Claviceps purpurea Tul., genau bekannt ist, blieb die Frage offen,
unter welchen Bedingungen das vorlaufig noch unbekannte Beriberigift entsteht.
Dafs dieses Gift indessen nicht dem Reis allein anhaften konnte, bewies das epi-
demische Auftreten der Krankheit unter Verhiltnissen, unter denen ein Reisgenufs
iberhaupt nicht stattgefunden hatte, wie bei den wihrend des siidafrikanischen
Krieges auf der Insel St. Helena internierten Buren (W heeler).

In den letzten Jahren ist nun Maurer?) mit gewichtigen Griinden fir die
Anschauung eingetreten, dafi die Beriberi auf einer Autointoxikation des
Organismus infolge besonders reichlicher O xalsdurebildung beruht, und daf
die letztere bei einseitiger, alkaliarmer und amylumreicher Nahrung (z. B. Reis)
durch die Anwesenheit sdurebildender Organismen im Darm der
Kranken zustande kommt. Maurer hat bei Beriberi regelmifig Oxalsdureaus-
scheidungen gefunden und aus den Stithlen der Kranken niedere Organismen
isolieren konnen, die in zuckerhaltigen Nahrboden reichlich Oxalsdure produzieren.
Es ist ihm aufierdem bei geeigneter Versuchsanordnung gelungen, bei Hithnern
durch Oxalsdurefiitterung und durch Oxalsiure bildende Schimmelpilze beriberi-
artige Krankheitserscheinungen hervorzurufen. Neuerdings hat Treutlein? die
wichtigen Befunde Maurers bestitigt und bei seinen Versuchstieren (Hithnern)
auch histologisch in den peripheren Nerven und im Herzmuskel Veranderungen
festgestellt, wie sie bei der Beriberi des Menschen gefunden werden. Treutlein
hat ferner die gleichen Ergebnisse wie durch Oxalsdure und oxalsaures Natrium
auch durch weinsaures Natrium und schliellich auch durch reine Reisfutterung
erzielt und nachgewiesen, daf8 sich im letzteren Fall im Kropf der Huhner an-
scheinend unter der Einwirkung von Bakterien Oxalsiure entwickelt.

Das klinische Bild der Beriberi setzt sich vorwiegend aus Krankheitserschei-
nungen im Gebiet des Nervensystems und der Skelettmuskulatur zusammen (sen-
sibel-motorische und trockene atrophische Form), und nur in besonderen, schweren
Fillen des Leidens treten ernste Storungen von seiten der Zirkulationsorgane
hinzu (hydropisch-atrophische und kardio-vaskulire Form). Hyp- und Parasthesien
an Hinden und FufBen, Unsicherheit und motorische Schwiche der Extremititen
und Druckschmerzhaftigkeit der Muskulatur, besonders der Waden, eroffnen die
Szene. Meist pflegen aber auch in den leichtesten Féllen schon zu Beginn der
Krankheit Herzklopfen, Pulsbeschleunigung und ganz leichte édematése Anschwel-
lungen an den Knocheln und an den Kanten der Tibien nicht zu fehlen. Zunachst

1) G. Maurer, ,De aetiologie van beriberi en Psilosis”, Geneeskundig Tijdschrift voor Ned.
Ind., 1go3 und ,Das Wesen der Beriberi und der indischen Spruw*“, Verh. Ges. Deutsch. Naturf.
u. Arzte, 77. Vers., Meran, 1go3, IL. 2 pg. 473—4753.

2) A, Treutlein, ,Uber chronische Oxalsiurevergiftung an Hithnern und deren Beziehung
zur Atiologie der Beriberi%, Verh, Phys.- med. Ges. Wiirzburg. N. F., 38. Bd., pg. 1906, 323—346.

Knoblauch, Krankheiten des Zentralnervensystems. 5
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und am stirksten dufiern sich die sensiblen und motorischen Krankheitserschei-
nungen an den distalen Enden der Extremititen. Im weiteren Verlaufe erléschen
die Sehnenreflexe; es tritt eine degenerative Atrophie der Muskulatur und eine
vollstindige Lahmung ein, die vorwiegend das Peronaeus- und Radialisgebiet be-
trifft (Fig. 50 und 51), aber auch hiufig auf die Rumpfmuskulatur, auf Oberschenkel
und Oberarme iibergreift. Bei langerer Dauer des Leidens stellen sich im Bereich
der gelihmten Muskeln schmerzhafte myositische und tendinogene Kontrakturen

Fig. s0.
Beiderseitige Radialislihmung bei trockener, atrophischer Beriberi. Nach Balz und K. Miura.

ein, die auch nach Ablauf der tibrigen Erscheinungen dem Kranken das Gehen
erheblich erschweren. Meist pflegen diese Formen der Beriberi zur Heilung zu
fuhren; Rezidive der Krankheit werden aber recht hiufig beobachtet.

Bei den schweren Formen des Leidens treten die geschilderten Erscheinungen
des Nervensystems und der Skelettmuskulatur zuriick gegen schwere Stérungen von
seiten der Zirkulationsorgane. Hier stehen die Erkrankung des Herzens (Dilatation
des linken und namentlich des rechten Ventrikels), Herzklopfen und starke Puls-
beschleunigung, hochgradige Atemnot, Zyanose, Stauungserscheinungen in den
serosen Hohlen (Hydroperikard, Hydrothorax, Aszites), Anasarka und Verminde-
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rung oder ginzliches Versiegen der Harnsekretion im Vordergrund des schweren
Krankheitsbildes und fithren in der Mehrzahl der Fille unter zunehmender In-
suffizienz des Herzens und Asphyxie zum Tode.

Fig. 51.
Beiderseitige Radialis- und Peronaeuslahmung bei trockener, atrophischer Beriberi. Myositische und
tendinogene Kontrakturen an beiden Beinen. Nach Bilz und K. Miura.

Am 21. Dezember 1903 wies mir ein hiesiger Kollege eine junge Dame aus
Trinidad zu, die zu ihrer Erholung von ihrem Hausarzte nach Europa geschickt
worden war und deshalb lingere Zeit bei ihren Verwandten in Frankfurt bleiben
wollte. In einem Schreiben, das die Patientin tiberbrachte, hatte der Arzt den
seitherigen Verlauf ihres Leidens kurz geschildert. Etwa zwei Jahre zuvor hatte
die Krankheit mit trophischen Storungen, Parasthesien und Lahmungserschei-
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nungen an den oberen Extremititen und zwar am distalen Ende derselben, an
den Handen und Unterarmen, begonnen, die allmahlich im Verlauf der nachsten sechs
bis sieben Monate sich wieder nahezu vollstindig zuriickbildeten. Bald darauf traten
indessen die gleichen Erscheinungen von neuem auf und diesmal nicht nur an den
Oberextremititen sondern auch an beiden Beinen: vasomotorische Stérungen an
der Haut der Fufie und Unterschenkel, die anfangs als Lymphangitis und Erysipel
imponierten, Taubheitsgefiihl, Schwache beider Beine, die das Gehen erheblich
erschwerte und das Treppensteigen unmoglich machte, und eine hochgradige
Schwiche der Rickenmuskulatur, so dafs die Kranke ginzlich aufierstande war,
sich aus der liegenden Stellung ohne Hilfe aufzurichten. Zugleich bestand seit
Beginn des Leidens eine Beschleunigung des Pulses, und bei geringer korper-
licher Anstrengung trat Herzklopfen auf.

Der Zustand der Patientin hatte sich schon, ehe sie nach Europa kam, wesent-
lich gebessert. Damals waren an den Armen nur noch eine leichte motorische
Schwiche im Radialisgebiet beiderseits bei geringer Herabsetzung der elektrischen
Erregbarkeit, Hypésthesie und trophisch-vasomotorische Stérungen an den Hénden
vorhanden. Die Haut derselben, namentlich des Handriickens, war blaulichrot
verfarbt und fiihlte sich derb an; es war eine deutliche Infiltration des Unterhaut-
zellgewebes vorhanden; auch die Finger waren geschwollen; simtliche Ngel
waren rissig und die Haut der Fingerspitzen voll Schrunden, verdickt und rauh
etwa wie bei einer Naherin, die ohne Fingerhut zu nihen gewohnt ist. An den
Beinen war noch immer eine fast vollstindige, doppelseitige Peronaeusldahmung mit
EaR. vorhanden, so dafi die Patientin beim Gehen den typischen Steppergang
zeigte. Die Kniephdnomene fehlten beiderseits, das Rombergsche Symptom
war deutlich nachweisbar. Bei geringer Herabsetzung der taktilen Sensibilitit,
der Schmerzempfindung und des Temperatursinnes an der Haut der Unter-
schenkel und Fufie waren die Muskeln und Nervenstimme an den Beinen ex-
quisit druckschmerzhaft, und an den Unterschenkeln und in der Knochelgegend
der Fufie waren starke Odeme vorhanden. Gerade wie bei unserer Patientin
mit der. Alkoholparaplegie waren auch an den Achillessechnen und am peri-
artikularen Gewebe des Sprunggelenks beider Fifie eigenartige trophische Sto-
rungen bemerkbar, bindegewebige Verdickungen von aufierordentlicher Druck-
schmerzhaftigkeit. Uberhaupt war das ganze Krankheitsbild, das die Patientin bei
threr Ankunft in Europa bot, dem der Polyneuritis alcoholica in hohem Grade
dhnlich. Durch eine Gruppe von Symptomen unterschied es sich aber sehr
wesentlich von jenem, namlich durch ganz eigentiimliche Erscheinungen an der
Muskulatur. Namentlich die Wadenmuskulatur der Patientin fithlte sich buch-
stablich bretthart an, und bei allen passiven Bewegungsversuchen kam auch in
anderen Muskeln der Unterschenkel eine myositische Kontraktur derselben
sehr deutlich zum Ausdruck. Diese Erscheinungen lieen sich durch die Annahme
einer reinen Polyneuritis nicht erkldren, und so war ich nicht im Zweifel, daf ich
es mit einem Falle von Beriberi zu tun hatte. Denn gerade die geschilderten
Veranderungen an der Muskulatur neben den Erscheinungen der Polyneuritis sind
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ja dieser Krankheit eigen, und diese Erscheinungen lassen sich durch eine degenera-
tive Neuritis allein nicht erkliren; sie sind vielmehr der Ausdruck einer gleich-
zeitigen Myositis, deren Vorhandensein auch in zahlreichen Féallen durch den an
den erkrankten Muskeln konstatierten anatomischen Befund erwiesen ist. So
stempeln klinische Symptome und die Ergebnisse der anatomischen Forschung
die Beriberi-Krankheit zu einer Polyneuromyositis, bei der der krankhafte
Prozefs in den Muskeln dem Prozefs in den Nerven koordiniert zu sein scheint.

Es ist kaum zwei Jahrzehnte her, seit die Beriberi auf einigen westindischen
Inseln festen Fufs gefafit hat. In seiner Poliklinik vom 6. Marz 1888 hat Charcot
von einem Patienten mit Beriberi aus Puerto-Rico berichtet (,Lecons du Mardi 1.4).
Er sagt: ,Seit den Arbeiten auf der Landenge von Panama sieht man sie haufig
in Paris. Ich habe mehrere Fille von dorther bekommen, und es kann sich auch
Ihnen treffen, daB Sie die Diagnose zu stellen haben. Die Beriberi sieht nun
einer Alkoholparalyse zum Verwechseln dhnlich: Hangefifie und Hingehénde,
Muskelatrophie, hauptsachlich an den Extensoren, besonders der Beine, die Muskeln
auf Druck schmerzhaft, obwohl minder als beim Alkoholismus, Reflexverlust,
Rombergsches Symptom, Steppergang! Jener Mann von Puerto-Rico kommt
also zu mir und sagt ,Ich habe Tabes“. Ich untersuchte ihn — er war seit drei
Monaten krank — und sagte: Sie haben Beriberi. ,Aber bitte, wendet er ein,
,das gibt es nicht bei uns“. Sein Arzt, der ihn begleitet hatte, bestiarkt seine
Aussage ,man hat in Puerto-Rico nie von Beriberi gesprochen“. Also mufi man
von jetzt ab davon sprechen, sage ich“. — In Trinidad soll die Krankheit, nach den
Angaben meiner Patientin, nur selten und vorwiegend in den unteren Schichten
der Bevolkerung, namentlich bei Seeleuten und Hafenarbeitern, vorkommen. Dies
ist wohl die Ursache, weshalb ihr Hausarzt sich in diagnostischer Hinsicht auf
die Angabe beschriankt hat: ,En somme, je crois me trouver en présence d’une
polynévrite, sans pouvoir en déterminer la cause.”

9. Polyneuritis tuberculosa.

In vorgeschrittenen Stadien der Lungen-, Knochen- und Darmtuberkulose be-
obachten wir gar nicht selten das Auftreten von Polyneuritiden und zwar nach
unserer Erfahrung am haufigsten in den Gebieten der Nn. ulnaris und peronaeus,
wo sie oft nur zu sensiblen Reizerscheinungen, gelegentlich aber auch zu degenera-
tiver Muskelatrophie und motorischer Lahmung fithren. Wie die diphtherische
Lahmung ist auch die tuberkulése Poly neuritis bakterio-toxischen Ursprungs,
wenn wir es auch zunichst noch offen lassen miissen, ob sie auf tuberkuldse oder
auf Mischinfektions-Toxine zuriickzufihren ist. Ein Eindringen des Tuberkelbazillus
selbst in das Nervengewebe und seine nichste Umgebung ist nicht nachge-
wiesen,

Da diese Erkrankung in den meisten Lehrbiichern nur fliichtig erwihnt wird,
mochte ich Thnen kursorisch zwei einschlagige Falle zeigen, an denen sich auch
demonstrieren lafit, wie verschiedenartig sich der Verlauf des Leidens gestalten



0 Spinale segmentédre Motilitatsinnervation etc.

kann. Der erste Fall betrifft ein junges Mddchen von 25 Jahren mit einer tuber-
kulosen Spondylitis der mittleren Brustwirbelsdule und mit Senkungsabszessen, die
an zahlreichen Stellen des Riickens an die Oberfliche getreten sind. Obwohl die
Erkrankung in ihrem langjihrigen Verlaufe zu einer nahezu rechtwinkligen Ab-
knickung des Ruckgrats gefithrt hat, fehlen Erscheinungen der Kompression des
Riickenmarks und der austretenden Nervenwurzeln vollstindig. Wohl aber hat
die Kranke in den letzten Wochen vielfach tber Schmerzen in den Beinen und
zwar 1m Verlauf der Nn. ischiadicus und peronaeus geklagt und zugleich auch tiber
ein eigentiimliches Prickeln und Ameisenlaufen in den Hinden, besonders am
Klein- und Ringfinger. Die Nervenstimme waren auf Druck empfindlich; objektiv
lies sich aber keine Stérung des Gefiihls feststellen. Auf kleine Gaben Aspirin
trat stets eine prompte Linderung der Beschwerden ein. Die listigen Sensationen
im Ulnarisgebiet haben beiderseits inzwischen aufgehért; die Schmerzen in den
Beinen bestehen in geringem Grade noch fort. In diesem Falle hat die Krankheit
bis jetzt also nur zu sensiblen Reizerscheinungen gefithrt, und allem Anschein
nach wird die Patientin von ihrer ortlichen Nervenaffektion genesen.

Schwerere Erscheinungen der Polyneuritis beobachten wir bei einer 47 jahrigen
Frau mit Lungen- und Darmtuberkulose. Hier bestanden anfinglich auch nur
vage Paristhesien an beiden Beinen. Allmahlich trat aber auch eine motorische
Schwiche und zwar in der vom N. peronaeus versorgten Muskulatur ein, und heute
besteht eine komplette Lahmung der Mm. extensor digitorum (pedis) comm. longus
und brevis und des M. extensor hallucis longus. Samtliche Zehen stehen infolge
der Wirkung der Antagonisten in Beugestellung und konnen aktiv nicht im ge-
ringsten gestreckt oder gar dorsalflektiert werden. Auch der M. tibialis anterior
1st paretisch. In allen gelahmten Muskeln ist EaR. vorhanden. Hier hat die
Krankheit also zu schweren motorischen Lahmungserscheinungen gefiihrt, die wir
nach unserer Erfahrung als irreparable auffassen miissen.

In beiden Fillen hat der Krankheitsprozefs, wie es die Regel ist, in sym-
metrischer Weise beide Korperseiten befallen, ohne dafs er durch besondere, etwa
nur der tuberkulosen Grundlage zuzuschreibende Erscheinungen gekennzeichnet
wire (siehe S. 19).

10. Familidire spastische Spinalparalyse und Littlesche Krankheit.

Zum Ausgangspunkt unserer Besprechung der Lasionen der kortikomusku-
laren Bahn baben wir einen Fall von alter spinaler Kinderlihmung gewahlt, zu
der neuerdings eine chronische Poliomyelitis anterior hinzugetreten ist (S. 37 u. 45).
Wir haben diesem Krankheitsfall einen Fall von alkoholischer Polyneuritis gegen-
tibergestellt, der uns Gelegenheit bot, die Differentialdiagnose zwischen beiden
Krankheiten zu besprechen (S. 59). Im ersten Falle hat sich der Krankheitsprozefs
in der spinomuskuldren Bahn allein abgespielt und zwar in den grofien Ganglien-
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zellen der grauen Vordersiulen des Riickenmarks, deren Untergang zu einer
sekundédren Lision des ganzen peripheren motorischen Neurons gefithrt hat. Im
zweiten Falle war der periphere gemischte Nerv der Sitz der Erkrankung; hier war
also nicht wie bei der Poliomyelitis anterior die spinomuskulire Bahn allein befallen,
vielmehr waren die sensiblen, trophischen und vasomotorischen Fasern des ge-
mischten Nerven in Mitleidenschaft gezogen. In beiden Féllen aber spielte sich
der Krankheitsprozefs im peripheren Neuron ab; das zentrale Neuron der kortiko-
muskuldren Bahn dagegen war intakt geblieben. Wir haben nun bei unseren
Kranken durch die vergleichende Untersuchung auf motorischem Gebiete
ganz genau dieselben Erscheinungen feststellen kénnen: schlaffe Lahmung, degenera-
tive Muskelatrophie mit EaR. und ein Verschwinden der Sehnenreflexe im Bereich
der gelahmten Muskeln. In diesem Symptomenkomplex haben wir das Charak-
teristikum fiir die Lision im peripheren Neuron der kortikomuskuliren Bahn
erkannt und zugleich gefunden, daf er unter allen Umstanden auftritt, ganz einerlei,
an welcher Stelle desselben die Lision stattfindet. Sobald die Vorderhornzelle
selbst untergeht oder die vordere Wurzel bezw. die motorische Faser des ge-
mischten Nerven erkrankt, finden wir den gleichen Symptomenkomplex. Dieses
gesetzmabige Verhalten ist bedingt durch die entwickelungsgeschichtliche Einheit
des Neurons und durch die nutritive Abhingigkeit der Nervenfaser von der
Nervenzelle.

Selbstverstandlich finden wir das gleiche Verhalten am zentralen Neuron der
kortikomuskuldren Bahn. Mit dem Untergang der grofien Pyramidenzelle in den
motorischen Rindenfeldern des Grofhirns degeneriert das ganze zentrale Neuron
bis hinab in die Seitenstringe des Riickenmarks. Die gleiche Degeneration resul-
tiert aber auch aus jeder anderen Lasion der Pyramidenbahn, einerlei, an welcher
Stelle derselben sie ihren Sitz hat, aus einer Blutung in die Innere Kapsel, einer
Geschwulst im Pons, einer Querschnittsmyelitis im Brustmark oder aus einer
primédren Erkrankung der Seitenstringe des Riickenmarks selbst. Wir werden
daher bei allen Lisionen der Pyramidenbahn, wie sehr auch die einzelnen klini-
schen Krankheitsbilder im ganzen voneinander verschieden sein mégen, eine be-
stimmte Gruppe von Symptomen wiederfinden, die allen Fillen gemeinsam ist,
einen Symptomenkomplex, der fir die Lasion des zentralen Neurons gerade so
charakteristisch ist wie die schlaffe Lihmung, die degenerative Muskelatrophie
und das Erléschen der Sehnenreflexe fir die Lasion des peripheren Neurons der
kortikomuskularen Bahn. Dieser Symptomenkomplex setzt sich in der Hauptsache
zusammen aus einer spastischen Lahmung ohne degenerative Muskel-
atrophie, einer lebhaften Steigerung der Sehnenreflexe und dem
Babinskischen Phianomen, d. h. der bei taktilen Reizen der Fufisohle auf-
tretenden, isolierten Dorsalflexion der grofien Zehe. -

Diesen Symptomenkomplex mochte ich Ihnen nun in seiner reinsten Form an
einem Krankheitsbilde zeigen, das seit einem Vierteljahrhundert im Vordergrunde
des neurologischen Interesses steht. Die spastische Spinalparalyse ist
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zweifellos keine hiufige Krankheit; sie ist aber auch nicht auergewshnlich selten.
Dennoch wird ihr Vorkommen noch heute von namhaften Klinikern tiberhaupt be-
stritten. Gerade dieser Umstand veranlafit mich, [hnen zwei Patienten aus meiner
Privatpraxis vorzustellen, die an dieser eigenartigen Krankheit leiden. Es sind zwei
Brider; der altere ist 1879 geboren, ich kenne ihn seit 15 Jahren. Er kam im Frih-
jahre 1894 mit seinem Vater, einem damals 48 jahrigen Herrn, in meine Sprechstunde
und, da sein Vater einen ausgesprochen spastischen Gang bot und auf den Sohn
gestlitzt mithsam ins Zimmer trat, wihrend der Junge auf den ersten Blick gesund zu
sein schien, hielt ich anfanglich den Sohn fiir den Begleiter und den Vater fir den
Kranken, der mich konsultieren wollte. Dies war ein verzeihlicher Irrtum. »1ch bringe

Fig. s52.
Stammbaum einer Familie mit spastischer Spinalparalyse.
Die in [] stehenden Personen sind ¥, die erkrankten Familienglieder sind mit roter Farbe bezeichnet. 1 cf, S. 77; 2 cf. 8.77;

3 of. S. 75 (Fig. 53); 4 und 5 die beiden vorgestellten Briider, cf. S. 73 und 74; 6 1 an Stimmritzenkrampf im Alter von
11 Monaten; 7 zerebrale Kinderlshmung, cf. S. 78.

Ihnen meinen Sohn“, sagte der altere Herr. ,Er hat dieselbe Krankheit wie ich.
Helfen Sie ihm, wenn Sie kénnen! Mir kénnen Sie nicht mehr helfen.“ Ein solcher
Eindruck haftet im Gedachtnis. Ich hatte einen Vater vor mir, der seinen iltesten
Sohn an dem gleichen, schweren Leiden erkranken sah, das ihn selbst als Kind
befallen, und das er nach mehr als 30 jahrigem Bestehen lingst als unheilbar
erkannt hatte.

Schon die nichsten Fragen, die ich an den Vater richtete, gaben mir die
Gewifiheit, dafi es sich hier um ein Leiden von ausgesprochen familidrem
Charakter handelte. Der Vater wufite mit aller Bestimmtheit anzugeben, daf
sein dlterer Bruder (siehe Stammbaum Fig. 52) ganz genau die gleiche Krankheit
habe wie er, und daf auch seine verstorbene Mutter von jeher einen ,schwer-
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falligen Gang“ gehabt habe. Von den Eltern seiner Mutter wufste er nur, daf sie
nicht blutsverwandt miteinander waren; iiber die Geschwister seiner Mutter war
ihm nichts bekannt. Sie war mit etwa 52 Jahren gestorben, nachdem sie vom
letzten Puerperium an jahrelang gekrankelt hatte. Nach ihrem Tode verheiratete
sich der Vater wieder. Samtliche drei Kinder aus seiner zweiten Ehe sind ge-
sund geblieben, wihrend von den Kindern aus erster Ehe die beiden Bruder das
gleiche Leiden haben und drei Schwestern gesund sind. Diese Angaben lieBen
auf eine Vererbung der Krankheit von seiten der Mutter schliefien, um so mehr, als
der Vater selbst mit 82 Jahren an Altersschwédche und auch seine Eltern in
hohem Alter gestorben waren, ohne jemals #hnliche Krankheitserscheinungen ge-
boten zu haben.

Zur Erganzung sei noch hinzugefiigt, dafs auch die Eltern unseres Kranken nicht
blutsverwandt miteinander sind, und daf seine Mutter gesund ist und einer gesunden
Familie entstammt, in der keinerlei Disposition zu Nervenkrankheiten beobachtet
worden ist. Von einem jingeren Bruder unseres Patienten, der damals 12 Jahre
alt war — es ist derselbe, den Sie nachher ebenfalls sehen werden — hat mir der
Vater 1894, mit aller Bestimmtheit angegeben, daf8 er gesund sei. Ein dritter
Bruder ist im Alter von 11 Monaten an Stimmritzenkrampf gestorben.

Soviel uiber die Familienverhaltnisse unseres Kranken. Beziiglich seiner
eigenen Entwickelung verdanke ich seiner Mutter genaue Mitteilungen, die bei der
Besprechung der Differentialdiagnose beriicksichtigt werden mussen. Die Geburt
des Kindes ist am normalen Ende der Schwangerschaft erfolgt und in jeder Hinsicht
normal verlaufen, sogar ziemlich rasch, in etwa 5—6 Stunden. Das Kind wurde von
der Mutter gestilit und entwickelte sich kérperlich und geistig normal. Es zahnte
ohne Schwierigkeit und lernte zur rechten Zeit laufen und sprechen. Nur eins
fiel schon in frithester Kindheit auf; der Kleine kletterte nicht, wie andere Kinder
es tun, und war nicht recht zum Treppensteigen zu bringen. Das letztere hat er
erst im dritten Lebensjahre erlernt. Schon als Kind hatte der Kranke die Neigung,
mit den Fiiien einwirts zu gehen, und die ,Angewohnheit“, wie die Eltern sagen,
die innere Sohlenfliche der Stiefel mehr abzutreten als die dufiere. Beides ist
noch immer der Fall. Von Kinderkrankheiten hat er Keuchhusten und Masern
durchgemacht; aber niemals hat er irgend welche Krankheiterscheinungen gezeigt,
wie Krampfe u. dergl, die auf eine ,Hirnentztindung oder auf eine andere
zerebrale Affektion in der Kindheit hitten schliefien lassen.

Der Kranke selbst gibt an, daB er in der Schule ein guter Turner gewesen
sei, soweit es sich um das Gerateturnen, um Armiibungen am Reck und Barren
u. dergl. gehandelt habe; dagegen habe er niemals recht springen gelernt. Etwa
in seinem 12. Lebensjahre, eher noch etwas frither, will er beim Gehen eine
gewisse Unsicherheit und Steifigkeit in beiden Beinen bemerkt haben, die ganz
allmahlich zugenommen haben soll, trotz deren er aber zurzeit immer noch 5 bis
6 Stunden hintereinander marschieren kann.

Die geschilderten Beschwerden des Kranken kommen in einer auffilligen
Gehstorung zum Ausdruck. Der Gang ist eigentimlich wackelig; der Kranke



4 Spinale segmentire Motilititsinnervation etc.

hélt beim Gehen die Kniegelenke bestindig in leicht gebeugter Stellung fixiert
und klebt mit den Fiifien, besonders mit dem inneren Fufirand, am Boden. Dieser
eigenartige Gang 1st lediglich durch den abnormen Muskeltonus, namentlich durch
Spasmen in der Beugemuskulatur beider Unterschenkel, bedingt, wihrend eigent-
liche Paresen vollstindig tehlen. Es ist ein spastischer Gang, wie man ihn nament-
lich bei den jugendlichen, d. h. bei allen in frither Jugend beginnenden Fillen
von spastischer Spinalparalyse findet (v. Strimpellj!). Hiufig pflegt mit einer
Steigerung des Muskeltonus die Lebhaftigkeit der Sehnenreflexe [Hand in Hand
zu gehen; so ist bei unserem Kranken auf beiden Seiten ein duBerst lebhaftes
Kniephinomen vorhanden, ebenso beiderseits ein lebhafter Achillessehnenreflex
und ein leicht auszulésender, lange anhaltender Fufiklonus. Aber noch ein anderes
Symptom ist bei unserem Patienten vorhanden, das 1898 als Zeichen einer orga-
nischen Erkrankung der Pyramidenbahn durch Babinski bekannt gemacht
worden ist, die reflektorische Dorsalflexion der groBen Zehe. Sie tritt auf taktile
Reizung der FufBisohle an Stelle des normalen Sohlenreflexes, der bekanntlich in
einer Plantarflexion siamtlicher Zehen besteht, ein. Wir haben im Siechenhause
diesem Reflex, der in der neurologischen Diagnostik eine hervorragende Rolle
spielt, damals unsere besondere Aufmerksamkeit gewidmet. Uber die Ergeb-
nisse unserer interessanten Beobachtungen hat mein fritherer Sekundirarzt
A. Homburger wiederholt im Neurologischen Zentralblatt ausfithrlich berichtet.
Alle Bewegungen der Beine kann der Patient aktiv vollkommen und auch mit
guter Kraft ausfithren; nur bei der vollstdndigen Streckung in den Kniegelenken
ist eine gewisse Mithe unverkennbar. Fihren wir die Streckung des Unter-
schenkels passiv aus, so fithlen wir ganz deutlich die vorhandenen Spasmen der
Muskulatur auf beiden Seiten. Weitere Krankheitserscheinungen sind bei dem
Patienten nicht vorhanden. Die sorgfiltigste Untersuchung, die im Laufe der ver-
gangenen Jahre wiederholt vorgenommen wurde, ergibt keine weiteren Stérungen
im Gebiet des zentralen und peripheren Nervensystems. Ausdriicklich sei hervor-
gehoben, da8 Anomalien von seiten des Gehirns und der Hirnnerven, sowie
Storungen der Sensibilitit und der Funktion der Blase und des Mastdarms voll-
kommen fehlen.

Bevor wir in eine Besprechung der beobachteten Symptome eintreten, will
ich Thnen den jiingeren Bruder unseres Patienten vorstellen. Beziglich der Ana-
mnese kann ich mich kurz fassen. Der junge Herr ist mir im Jahre 1894 — er
war damals 12 Jahre alt — von seinem Vater als gesund bezeichnet worden. Seit

1) v. Striimpell erklart die Beugestellung der Kniegelenke in diesen Fillen durch die ver-
schiedenen Wachstumsverhéltnisse der einzelnen Muskelgruppen. Ein in der Funktion
gehemmter Muskel bleibt auch im Gesamtlangenwachstum zuriick; nun leiden erfahrungsgemafs bei
allen Pyramidenbahnlisionen die Beuger in der Regel mehr als die Strecker, und so wird es er-
klarlich, dafs bei allen angeborenen und im kindlichen Alter entstehenden Lisionen der Pyramiden-
bahn, deren schadigender Einflufs den in der Entwickelung begriffenen Muskel trifft, die Beuger im
Wachstum zuriickbleiben. Hierdurch entsteht alsdann allmahlich die bestidndige Beugestellung der
betr. Gelenke, also insbesondere der Knie (Deutsche Zeitschrift fur Nervenheilkunde, 27. Bd., 1904,

pg- 327)-
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jener Zeit ist er nur einmal ernstlich krank gewesen; es war im Sommer 1goo,
in dem er gleichzeitig mit seinem Bruder einen schweren Abdominaltyphus durch-
gemacht hat. In der Rekonvaleszenz fiel den Eltern auf, daf sein Gang weniger
sicher und ausdauernd sei als frither. Zurzeit aber halten sie ihren Sohn fiir vollig
gesund, wie sie mich noch vor kurzem versichert haben, sei es, da sie sich an die
friher beobachtete geringe Gehstérung vielleicht gewoshnt haben, sei es, daB die-
selbe wirklich wieder verschwunden ist.
Auch der junge Herr selbst hilt sich fur
ganz gesund und erklart ausdriicklich, dafs
er beim Gehen nicht die leiseste Stoérung,
keine Ermiidung, kein Spannungsgefiihl
u. dergl, bemerke. Tatsichlich ist eine
Storung des Ganges nicht nachzuweisen;
auch deutliche Spasmen oder Paresen
bestehen nicht. Aber an beiden Beinen
ist eine lebhafte Steigerung des Knie-
phédnomens und ein deutlicher Fufiklonus
vorhanden, und an beiden Fifien gelingt
es auch, das Babinskische Phinomen
inunzweideutiger Weise auszulésen. Dies
sind die einzigen Anomalien, die sich auf-
finden lassen. Zu bemerken ist indessen
noch, dafs der junge Herr neuerdings die
Schuhe vorn an der Spitze am meisten
abtritt, was frither nicht der Fall gewesen
sein soll.
Ich will Thnen nun in Kirze iber die
Krankheitssymptome berichten, die der
Vater unseres Patienten und einige andere
Verwandten desselben bieten. Bei dem
Vater (Fig. 53) ist die Motilitat der Beine
durch enorme Spasmen im hochsten

Grade behindert. Eine irgendwie be- Fig. 53.
trichtlichere Abduktion der Oberschenkel Familidre spastische Spinalparalyse.
und eine Streckung der Unterschenkel Eigene Beobachtung.

ist unmoglich, so daf die Oberschenkel

des Kranken dicht aneinander liegen und die Vorderfliche des gebeugten linken
Knies fest an die rechte Kniekehle angeprefit ist. Beim Gehen reiben sich daher
die Oberschenkel und namentlich die Knie dauernd aneinander, so dafi im Verlauf
von etwa sechs Wochen regelmifiig die Hosen stets an den gleichen Stellen
durchgescheuert sind. Durch derartige enorme Spasmen in den Adduktoren und
in der Beugungsmuskulatur der Beine ist natirlich das Gehvermogen aufs duBerste
erschwert. Zudem klebt - der Kranke mit den Fiiien am Boden, so daf er sich
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héchst mithsam herumschieben und drehen muf, um sich einigermafien fortzu-
bewegen. Passive Bewegungen sind nur in ganz geringem Mafie ausfihrbar;
dabei ist die grobe Kraft der Muskulatur, soweit sich dies priffen lafst, nicht im
mindesten herabgesetzt. Die Kniephianomene sind aufs lebhafteste gesteigert. Das
Babinskische Phianomen ist beiderseits sehr deutlich. Fufiklonus und Achilles-
sehnenreflexe sind dagegen nicht auszulésen; hierzu mufs jedoch bemerkt werden,
daf an beiden Fiufien im Jahre 1868 die Tenotomie der Achillessehne gemacht
worden ist. Diese Operation hat dem Kranken damals natirlich nicht nur keine
Erleichterung gebracht; im Gegenteil, sein Gehvermogen wurde dadurch platzlich
wesentlich verschlechtert, indem die Fiie durch die Spasmen in den Extensoren
mit einem Male in Dorsalflexion fixiert wurden.

Seit ich den Kranken kenne (1894), ist eine wesentliche Anderung in seinem
Zustand nicht eingetreten; freilich sind die damals schon aufierordentlich hoch-
gradigen Spasmen in der Muskulatur der Unterextremititen allmahlich noch starker
geworden und haben den Kranken, der noch vor wenigen Jahren von seiner Woh-
nung in das im Erdgeschofi des Hauses gelegene Geschiftslokal mehrmals am
Tage treppab ‘und -auf stieg, schliefSlich an den Rollstuhl gefesselt. Erst im Laufe
der beiden letzten Jahre traten, anfangs selten, jetzt fast tdglich, dufierst schmerz-
hafte Muskelkrampfe in den Waden und in der Adduktorengruppe an den Ober-
schenkeln auf; aber simtliche Krankheitserscheinungen blieben auf die unteren Ex-
tremitaten beschrankt. Seit Jahresfrist hat sich aber auch eine zunehmende Rigiditat
an einzelnen Muskeln der Arme und des Schultergiirtels bemerkbar gemacht, und
heute sind in der ganzen Muskulatur der oberen Extremititen mehr oder weniger
starke Spasmen vorhanden, die besonders bei passiven Bewegungen in allen Ge-
lenken sehr deutlich hervortreten. Die Sehnen- und Periostreflexe sind an beiden
Armen auflerst lebhaft gesteigert, und von zahlreichen Stellen aus lassen sich
Reflexzuckungen hervorrufen, die normalerweise nicht einzutreten pflegen. So 1ost
z. B. ein leichtes Beklopfen des Capitulum radii oder der Metakarpalksopfchen
regelmifiig eine prompte Zuckung im M. biceps brachii, bezw. in den Finger-
beugern am Unterarm aus.

Die auffalligste Erscheinung im gegenwirtigen Zustandsbild der Krankheit
ist jedoch durch den Gesichtsausdruck und das ganze Verhalten des Patienten
bedingt. Seit etwa dreiviertel Jahren hat der Kranke offenbar die Gewalt tiber
seine mimische Gesichtsmuskulatur mehr und mehr verloren. In krampfhafter
Anspannung erscheinen alle Muskeln zu verharren; die Augen sind meist zuge-
kniffen, der Mund ist grinsend in die Breite gezogen, und sobald der Kranke sich
bemiiht zu sprechen, oder auch, wenn er nur irgend eine Bewegung mit den
Armen auszufithren sucht, verzieht sich seine Gesichtsmuskulatur noch mehr und
zwar in einer Weise, die unwillkiirlich bei dem Zuschauer den Eindruck des
Lachens oder Weinens hervorruft. Zugleich treten eigenartige Stérungen der
Respiration auf, krampfhafte Atembewegungen, die mit einer lauten, angestrengten
Inspiration und hidufig mit rauhen, hohlklingenden Hustenstéfien verbunden sind.
Mit Eintritt dieser ,Anfille, die an Spasmus glottidis erinnern, wurde die Stimme
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belegt, zeitweise stark heiser und die Sprache langsam und schwerfillig. Jetzt,
wo Jeder Versuch zu sprechen, sofort ein krampfartiges Lachen oder Weinen
auslost, ist die Sprache fur jeden Fremden ganz unverstindlich, grunzend und
grolend geworden, zumal der Kranke nach den ersten Worten regelmiBig in
ein lange anhaltendes Schluchzen und Husten gerat. Dabei sind die Stimmbéander
vollkommen normal. Eine Parese des Gaumensegels ist nicht vorhanden; eben-
sowenig eine Atrophie der Zungen- und Lippenmuskulatur. Das Kauen und
Schlucken vollzieht sich, wenn der Kranke sich in Ruhe selbst tiberlassen bleibt,
langsam, aber ohne Stoérung. Eine exakte Prifung der Gesichtsmuskeln im
einzelnen ist nicht moglich, weil jeder Versuch sofort ein Zwangslachen oder
Zwangsweinen zur Folge hat. Die Psyche des Kranken ist vollkommen frei.

Vor Monaten ist voriibergehend zweimal kurz nacheinander eine schmerz-
hafte Retentio urinae aufgetreten, die ein Anlegen des Katheters notwendig gemacht
hat. Beim Einfithren desselben hatte man beide Male das Gefuhl, als ob das
Instrument einen Krampf des M. sphincter vesicae zu iiberwinden hatte. Auffallige
Anomalien der Stuhlentleerung sind nicht eingetreten. Auch Stérungen der Sensi-
bilitat fehlen heute noch vollstindig wie wihrend der ganzen, seitherigen Dauer
des langjshrigen Leidens.

Ganz genau die gleichen Erscheinungen wie der Vater des Kranken bietet
nun, allerdings nur’in bezug auf die Unterextremititen, sein Onkel, auch annihernd
in der gleichen Intensitat. Nur beziglich des Gehvermbgens ist er seit jeher
wesentlich besser daran‘als sein Bruder, weil bei ihm die Achillessehnen nicht
durchschnitten sind. Er lebte als junger Mann in Munchen und hat damals die
Gelegenheit wahrgenommen, Prof. v. Nufbaum zu konsultieren. Es ist Ende
der 6oer Jahre gewesen. Heilung von seinem Leiden hat der Kranke allerdings
nicht gefunden; aber einen sehr guten Rat hat ihm der ausgezeichnete Miinchener
Chirurg erteilt: ,Was dies fiir eine merkwirdige Krankheit ist, weifs ich nicht.
Wenn Sie aber jemals ein Arzt tenotomieren will, so sagen Sie ihm, der Nuf3-
baum in Munchen hat’s verboten.“ Auch bei diesem Kranken sind keine Paresen
vorhanden, die Spasmen dagegen sind auch hier enorm. Die gesamte Muskulatur
der Beine fithlt sich bretthart an, und die Knie kénnen aktiv und passiv noch
nicht einmal handbreit voneinander entfernt werden. Auch hier sind die Knie-
phanomene aufs lebhafteste gesteigert, und mit Leichtigkeit ist auf beiden Seiten
FuBklonus und das Babinskische Phanomen auszuldsen.

Von einer der beiden Tochter dieses Herren wird in der Familie befurchtet,
dafs sie das gleiche Leiden habe. Sie ist jetzt 36 Jahre alt. Die Dame will nicht
krank sein; es ist ihr aber schon im Alter von 17 Jahren eine Schwierigkeit beim
Tanzen und namentlich beim Schlittschuhlaufen aufgefallen, und in den letzten
funf Jahren bemerkt sie auch eine gewisse Behinderung, €in Spannungsgefithl und
Steifigkeit beim Gehen. Ich hatte im Marz 1gor Gelegenheit, sie zu untersuchen,
und fand geringe, aber deutliche Spasmen an beiden Beinen, keine Paresen, beider-
seits lebhaft gesteigerte Kniephinomene und Babinskischen Reflex; Fufiklonus
nur angedeutet.
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Von den ibrigen Mitgliedern der Familie konnte ich nur noch den 16jihrigen
Enkel der iltesten Schwester des Vaters der beiden Briider, die Sie gesehen
haben, untersuchen. Bei 1thm sind nur eine rechtsseitige Hemihypasthesie und
Babinskisches Phinomen am rechten Fufie als Residuen einer zerebralen Kinder-
lihmung nachzuweisen, die er im zweiten Lebensjahre durchgemacht hat.

Wir haben also, abgesehen von der Grofimutter, von der wir nur in Erfah-
rung bringen konnten, dafs sie einen ,schwertfilligen Gang“ hatte, in einer Familie

Spastische Starre der Unterextremitéten. Spastische Starre der Unterextremititen.
Nach Charcot. Nach Charcot.

funf Personen, die das gleiche, eigenartige Zustandsbild zeigen, das ich Ihnen
skizziert habe: mehr oder weniger starke Hypertonie der Muskulatur mit erhshten
Sehnenreflexen, Babinskisches Phinomen und spastischen Gang. Siamtliche
Symptome sind, wenn wir zunichst von dem Vater der vorgestellten Kranken
absehen, ausschliefilich an den Beinen vorhanden; Sensibilitit und Sphinkteren
sind normal, Paresen und Muskelatrophien fehlen, Gehirn und Hirnnerven sind
vollkommen frei. Die nichste Frage, die sich uns aufdringt, ist nun die: Was ist
dies fir eine eigenartige familidre Erkrankung? Wo sind die anatomischen
Veranderungen zu suchen, die hier offenbar vorliegen und die Basis des klinischen
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Krankheitsbildes darstellen? Im zentralen Neuron der kortikomuskuliren Bahn,
wird die nichste Antwort auf diese Frage sein; denn gerade der Symptomenkom-
plex, den unsere Kranken zeigen, ist fir die Lasion des zentralen Neurons der
motorischen Bahn charakteristisch: spastische Lahmungserscheinungen, eine leb-
hafte Steigerung der Sehnenreflexe und das Babinskische Phinomen. Aber wo
im zentralen motorischen Neuron ist der Sitz der Erkrankung, die sich¥in unseren
Fallen offenbar bilateral und symmetrisch abspielt: im Gehirn oder im Ricken-
mark? Als Erb zuerst im Jahre 1875 auf diesen eigenartigen Symptomenkomplex

Fig. 56. Fig. 57.
Angeborene spastische Starre der Unterextre- Angeborene spastische Starre der Unter-
mitdten in einem Falle von doppelseitiger extremititen in einem Falle von doppel-
Athetose (Asphyxie bei protrahierter Zwillings- seitiger Athetose (Asphyxie bel protra-
geburt). Sitzend. hierter Zwillingsgeburt). Stehend.
Eigene Beobachtung. Eigene Beobachtung.

aufmerksam gemacht hat, nahm er an, im Rickenmark, also am distalen Ende
des zentralen Neurons und zwar in den Pyramidenseitenstrangbahnen. Erb hat
deshalb das interessante Krankheitsbild ,Spastische Spinalparalyse“ genannt.
» Labes dorsal spasmodique“ nannte es nahezu gleichzeitig Charcot.

Wie Sie wissen, ist seit jener Zeit ein heftiger Streit der Meinungen entbrannt
dartber, ob die spastische Spinalparalyse wirklich als eine Riickenmarkskrankheit
oder vielmehr als Folge einer bilateralen Gehirnaffektion aufgefafit werden miisse,
und ob es berechtigt sei, in diesem Symptomenkomplex ein Krankheitsbild sui
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generis zu erkennen, oder ob er mit einer gewissen Regelmifigkeit, und lingere
Zeit hindurch isoliert bestehend, im Verlauf anderer Krankheiten des Zentralnerven-
systems zur Beobachtung komme, vor allem bei der multiplen Sklerose, bei der
Lues cerebrospinalis und ber der progressiven Paralyse. Noch heute 1st dieser
Streit nicht endgiiltig beigelegt. Wohl hat man gelernt, die letztgenannten Krank-
heiten scharf von der eigentlichen spastischen Spinalparalyse zu trennen. Erb
selbst hat schon vor Jahren mit vollem Recht der syphilitischen spastischen Spinal-
paralyse eine besondere Stelle eingerdumt. Aber noch immer ist die Auffassung
des beobachteten Symptomenkomplexes keine einheitliche; noch immer sind die
Ansichten dariiber geteilt, ob er durch eine primire Erkrankung der Pyramiden-
seitenstrangbahnen im Rickenmark oder durch eine doppelseitige symmetrische
Erkrankung des Gehirns hervorgerufen sei. Namentlich wenn er bei kleinen
Kindern zur Beobachtung kam, hat man thn zu den infantilen zerebralen Lah-
mungen gerechnet. Man hat die spastische Spinalparalyse als ,paraplegische
Starre“ der ,allgemeinen Starre“ oder Littleschen Krankheit gegentiber gestellt
und sie mit dieser identifiziert und hat beide Krankheiten mit der bilateralen
Hemiplegie, der allgemeinen Chorea und der doppelseitigen Athetose unter dem
Namen ,zerebrale Diplegien in einen Topf geworfen. Eine grofie Unklarheit
tiber dieses interessante Kapitel der Neurologie herrscht noch in manchen Lehr-
buichern, und doch ist es durchaus nicht schwer, die Littlesche Krankheit und
die spastische Spinalparalyse von den genannten zerebralen Affektionen und auch
vonelnander scharf zu unterscheiden.

Allerdings besteht in dem klinischen Bilde der sdmtlichen genannten Krank-
heiten eine grofie Ahnlichkeit, die eben dadurch bedingt ist, dafs bei allen der fur
die Lasion des zentralen Neurons der kortikomuskuldren Bahn charakteristische
Symptomenkomplex im Mittelpunkt des Zustandsbildes steht. Die augenfilligste
Erscheinung dieses Symptomenkomplexes ist die spastische Starre; sie dufsert
sich in der gleichen Form, einerlei ob sie durch zerebrale oder spinale Krank-
heitsprozesse hervorgerufen ist. Besser als durch Worte wird diese spastische
Starre durch zwei Bilder gekennzeichnet, die Charcot seinen Vorlesungen iiber
die Lokalisationen der Gehirnkrankheiten aus dem Jahre 1875 beigefiigt hat. Die
eine Abbildung (Fig. 54) ist eine Zeichnung Olliviers (von Angers); sie soll
zur Anschauung bringen, wie bei einem Patienten mit doppelseitigen spastischen
Lihmungserscheinungen an den Unterextremititen — Charcot spricht von der
transversalen Myelitis —, der sich auf einem maBig hohen Stuhle niederldfit, die
Beine in nahezu horizontaler Richtung ausgestreckt bleiben. Die ndmliche Zeich-
nung bildet Brissaud in seinen ,Lecons sur les maladies nerveuses“ (Tome I,
Fig. 31, pg. 112) als ,Attitude des jambes dans la station assise“ bei der Little-
schen Krankheit ab. In den letzten Tagen habe ich eine kleine Patientin von
5%z Jahren mit doppelseitiger Athetose gesehen und sie auf einem Stuhle sitzend
photographieren lassen. Das Bild (Fig. 56) zeigt Ihnen die gleiche Stellung der
Beine wie die Zeichnung Olliviers; ein anderes Bild (Fig. 57), stellt die gleiche
Patientin stehend dar und bringt die Neigung derartiger Kranken, die Fufie ein-
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wirts zu stellen, zur Anschauung. Zugleich ist auf diesem Bilde auch an der
rechten Hand der Patientin die Athetosestellung der Finger, besonders des Daumens,
erkennbar.

Die zweite Abbildung Charcots (Fig. 53) ist einer These Brissauds ent-

nommen; sie stellt eine ,spastische Kinderlahmung® dar und zeigt die Art und
Weise, wie solche Kinder zu gehen versuchen, wenn man sie unter den Armen
festhalt. ,Les hanches sont légérement fléchies,
les genoux sont dans l’adduction, collés 'un 2
lautre avec tant de force que les jambes et les
pieds s'embarrassent en s’entrecroisant.“ Auch
diese Abbildung trigt in Brissauds Vor-
lesungen (a. a. O. Fig. 30, pag. 112) die Unter-
schrift  Maladie de Little“. Den gleichen
Typus des Ganges zeigen unsere beiden dlteren
Patienten mit spastischer Spinalparalyse und
ein weiterer Patient mit einer angeborenen zere-
bralen Lahmung beider Unterextremititen (Fig.
58), auf dessen interessante Krankengeschichte
wir spiter bei der Besprechung der zerebralen
Diplegien und der doppelseitigen Athetose
zurtickkommen werden.

Heute wollen wir zunichst noch die Dif-
ferentialdiagnose zwischen der spastischen Spi-
nalparalyse und der Little schen Krankheit
besprechen.

In einer kurzen Arbeit von 50 Seiten hat
im Jahre 1861 der englische Chirurg Little?),
zugleich Chefarzt des Kindersiechenhauses zu
Earlswood, der Obstetrical Society in London
seine reichen Erfahrungen iber den Einfluf 4 .
des abnormen Geburtsverlaufs, insbesondere Angebo-r?ne spastische Starre derbm:er-

extremititen (Asphyxie durch Um-
der Fruhgeburt und der Asphyxie des Neuge- schlingung der Nabelschnur).
borenen auf die koérperliche und geistige Ent- Eigene Beobachtung.
wickelung des Kindes iiberreicht. Er hat darin
in mustergiltiger und erschopfender Weise die kongenitalen Anomalien und Lah-
mungserscheinungen der Kinder aufgefiihrt, die aus dem abnormen Geburtsverlauf
resultieren konnen. Little hat in dieser Arbeit scharf unterschieden zwischen
den Schadlichkeiten, die das Kind wiahrend des Geburtsaktes am normalen Ende
der Schwangerschaft treffen, z. B. Verzégerung der Austreibungsperiode durch

Fig. 58.

1) ,On the influence of abnormal parturition, difficult labours, premature birth, and asphyxia
neonatorum, on the mental and physical condition of the child, especially in relation to deformities®,
by W. J. Little. Obstetrical Transactions, London, Vol. III., 1862, pg. 293—344.

Knoblauch, Krankheiten des Zentralnervensystems. 6
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und denjenigen Schadlichkeiten, denen der kindliche Organismus ausgesetzt ist,

wenn die Schwangerschaft vorzeitig, etwa im Beginn oder in der Mitte des siebenten

Monats, unterbrochen wird. Im ersten Falle treten ein- oder doppelseitige Hemi-

plegien, mit oder ohne Intelligenzstérungen, und epileptische Konvulsionen oder

auch doppelseitige Athetose auf; im anderen Falle das eigenartige Krankheitsbild,

fur das allein der Name Littlesche Krankheit zu Ehren des englischen Arztes

reserviert bleiben sollte. Die erste Gruppe dieser kongenitalen Lihmungserschei-

nungen ist also traumatischen Ursprungs; die Littlesche Krankheit dagegen

resultiert aus einer vorzeitigen Unterbrechung der fotalen Entwickelung des Zentral-

nervensystems. Nun wissen Sie alle, da8 gerade in den letzten Wochen des

uterinen Lebens das embryonale Gehirn und Rickenmark seine Entwickelung voll-

endet. Wie in der Tierreihe die Pyramidenbahn

die zuletzt auftretende motorische Bahn ist, so

erreicht sie nach dem ontogenetischen Grund-

gesetz auch in der individuellen Entwickelung

am spitesten ithre Ausbildung. Erst in den letzten

Wochen des fotalen Lebens vollzieht sich durch

den Tractus corticospinalis die Verbindung der

Zelle des zentralen Neurons der motorischen Bahn

mit der Zelle des peripheren Neurons derselben,

und noch beim Neugeborenen sind von allen

Bahnen im Rickenmark die Pyramidenbahnen

allein nicht markhaltig (Fig. 59). So kann es uns

nicht wundernehmen, daB3 aus der vorzeitigen

Unterbrechung der fétalen Entwickelung des

Zentralorgans kongenitale Lihmungszustinde fol-

gen, die wohl besserungsfahig, aber nicht heilbar

sind; besserungsfihig, weil die Entwickelung der

Fig. 9. Pyramidenbahn bei einem Kinde, das zu Beginn

Querschnitt durch die Halsanschwel-  des siebenten Monats geboren wurde, auch noch

lung eines menschlichen Neugeborenen. . . .

Das Areal der Pyramidenseitenstrang- post Partum bis Zu. €ihem g,e“,’lss‘?n Grad_e fort-

bahn (Py) ist noch nicht markhaltig. Schreitet; aber unheilbar, weil sie niemals die nor-

Nach Bechterew. male Ausbildung erreicht. Dies zeigt sich auch im

klinischen Verlaufe der Littleschen Krankheit.

Wihrend die spastische Spinalparalyse dauernd einen progressiven Verlauf nimmt,

zeigt die Littlesche Krankheit vom ersten Augenblick an eine Tendenz zur Besse-

rung, und diese Besserung schreitet langsam, aber dauernd fort, bis das Leiden schliefs-

lich in einem Falle fruher, im andern spéter stationdr wird. Durch diesen regressiven

Verlauf und namentlich auch durch das atiologische Moment eines sehr friih-

zeitigen Partus praematurus unterscheidet sich die Littlesche Krankheit ausreichend
von der spastischen Spinalparalyse.

Das klinische Bild beider Krankheiten kann freilich in einem bestimmten

Stadium ganz das gleiche, tatsichlich identisch sein. Im grofien und ganzen wird
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auch das Zustandsbild der Littleschen Krankheit der Schilderung entsprechen,
die ich lhnen von dem Zustande des Onkels der beiden vorgestellten Brider
gegeben habe. Die Beine sind in den Hift- und Kniegelenken mifig flektiert,
die Oberschenkel und die Knie sind durch enorme Spasmen fest aneinander
geprefit, die Fufie plantarflektiert und adduziert. Kniephinomene und Fufsklonus
sind beiderseits auBerordentlich lebhaft, und gewifs wird auch beil der Littleschen
Krankheit das Babinskische Phidnomen nachzuweisen sein. Wenn bei der
Littleschen Krankheit auch Spasmen an den oberen Extremititen vorhanden
sind, so sind sie unverhaltnismaBig geringer als an den Beinen. Weitere Symptome
fehlen bei beiden Krankheiten vollstindig ; insbesondere fehlen auch bei der Little-
schen Krankheit grobere psychische Stérungen, epileptische Krimpfe u. dergl.
Und doch werden wir beide Krankheiten leicht voneinander unterscheiden kénnen,
wenn wir ihren Verlauf und die Anamnese beriicksichtigen.

Welche Diagnose werden Sie nun bei den beiden Briidern stellen, die Sie
vorhin gesehen haben, zunichst bei dem dlteren? Wie Sie aus der Anamnese
gehort haben, ist seine Geburt am normalen Ende der Schwangerschaft erfolgt;
er hat sich als Kind normal entwickelt, rechtzeitig laufen gelernt, und erst im
12. Lebensjahre sind Krankheitserscheinungen bei ihm aufgetreten. Seitdem jedoch
ist die Krankheit ganz langsam aber dauernd schlimmer geworden. Diese Ana-
mnese schliefit die Littlesche Krankheit von vornherein aus. Also kime wohl die
yOpastische Spinalparalyse“ in Betracht; es wire aber die Frage, ob als Krankheit
sui generis im Sinne Erbs oder lediglich als Symptomenkomplex im Verlaufe
einer anderen chronischen Krankheit des Zentralnervensystems. Der junge Mann
ist erst 29 Jahre alt; es wire gewifi nicht undenkbar, dafi bei ihm im weiteren
Verlauf der offenbar 4ufierst langsam fortschreitenden Krankheit noch andere
Symptome von seiten des Nervensystems hinzutreten konnten. Vor allem kidme
die multiple Sklerose in Betracht, bei der ja oft genug lange Zeit hindurch dieser
spastische Symptomenkomplex allein besteht. Nun denken Sie aber an die Familien-
anamnese unseres Kranken. Sein Vater und sein Onkel sind jetzt 6o und 66 Jahre
alt; das gleiche Leiden besteht bei ihnen seit langer als 45 Jahren, bei dem é&lteren
fast 50 Jahre lang, und noch immer bietet ihre Krankheit das Bild der spastischen
Spinalparalyse, bei dem Onkel in seiner reinsten Form, bei dem Vater unter einem
Symptomenkomplex, auf dessen Vorkommen erst neuerdings v. Strimpell auf-
merksam gemacht hat. Da ist gewifs nicht mehr daran zu denken, daf die
beobachteten Krankheitserscheinungen durch ein anderes Leiden, z. B. die multiple
Sklerose, hervorgerufen seien. Wir missen vielmehr bei dem Vater und dem
Onkel unseres Patienten und bei ihm selbst die Diagnose ,Spastische Spinal-
paralyse® stellen. Und der jiungere Bruder? Er hilt sich fir ganz gesund und
wird auch von seinen Eltern firr gesund gehalten. Trotzdem aber sind wir genétigt,
aus der lebhaften Steigerung der Kniephidnome, dem Fufiklonus und dem Babinski-
schen Zehenreflex, die wir bei ihm nachgewiesen haben, und unter Beriick-
sichtigung der Familienanamnese die gleiche Diagnose zu stellen.

6
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Die Krankheit des Vaters, die in dessen 11. Lebensjahre begonnen hat, ist
linger als 45 Jahre unter dem von Erb gezeichneten Bilde der reinen spastischen
Spinalparalyse verlaufen. Erst in den letzten Jahren sind Erscheinungen hinzu-
getreten, die in den meisten tbrigen Fiallen des Leidens nicht beobachtet worden
sind. Es sind dies der krampfhaft starre Gesichtsausdruck, das Zwangslachen und
Zwangsweinen, die eigenartige Sprachstorung und die krampfhaften Husten-
anfille, Alle diese Erscheinungen gehéren aber in ihrer Pathogenese offenbar
zusammen; sie sind die Folge einer bestindigen Hypertonie der mimischen Gesichts-
muskeln und der Kehlkopf- und Respirationsmuskulatur, zu der anfallsweise tonische
Muskelkrampfe hinzutreten. Auch die vortibergehend beobachtete Blasenstorung
tragt unverkennbar den gleichen Charakter. So sind diese im letzten Stadium
des Leidens hinzugetretenen Erscheinungen also nichts dem Krankheitsbild Fremdes;

Fig. 6o.

Pyramidenseitenstrang-Erkrankung in einem Falle von spastischer Spinalparalyse (Schweiger).
Nach v. Strimpell.

a Mittleres Halsmark, b Unteres Brustmark, ¢ Unteres Lendenmark.

sie sind vielmehr analog den seit Jahrzehnten bestehenden spastischen Erschei-
nungen in der Extremititenmuskulatur und weisen nur auf eine weitere Ausbrei-
tung des gleichen anatomischen Krankheitsprozesses hin, die in unserem Falle in den
letzten Jahren eingetreten ist. Ahnliche Fille hat v. Striimpell!) beschrieben;
in einem derselben (Schweiger), der mit dem unsrigen eine weitgehende Uber-
einstimmung zeigt, sind in den letzten Lebensjahren des Kranken aufierdem noch
lokalisierte Muskelatrophien an der Zunge und den Extremititen mit fibrilldren
Zuckungen, eine Abnahme und schliefllich ein vollstindiges Verschwinden der
Spasmen beobachtet worden. v. Strimpell fafit diese Fille nach ihrem klinischen
Verlauf und nach den erhobenen anatomischen Befunden als ,Ubergangsfille
zwischen spastischer Spinalparalyse und amyotrophischer Lateralsklerose“ auf.

An der Existenz einer reinen spastischen Spinalparalyse, die hereditir bezw.
familidr auftritt, haben trotz allen Widerspruchs von autoritativer Seite Erb und
Charcot, v. Striimpell, Brissaud u. a. auf Grund der klinischen Beobachtung

1) ,Die primére Seitenstrangsklerose (spastische Spinalparalyse)”. Deutsche Zeitschrift fiir
Nervenheilkunde, 27. Bd. 1904, pg. 291.
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ithrer Fille festgehalten, und schlieBlich hat ihnen die anatomische Untersuchung
der in den letzten Jahren zur Obduktion gekommenen Fille recht gegeben. Es
fand sich in der Tat regelmifig eine primidre systematische Erkrankung der
Pyramidenseitenstrangbahnen des Riickenmarks (Fig. 60 a—c) neben ganz geringer
Erkrankung der Kleinhirnseitenstrangbahnen und der G o1lschen Stringe, die nur in
einzelnen Fillen beobachtet worden ist. Meist lies sich die Pyramidenbahndegeneration
nur bis ins obere Halsmark verfolgen; in anderen Fillen (z. B. in v. Strimpells
Fall ,Schweiger“) war sie noch durch das ganze verlingerte Mark hindurch, in
der Briicke und in den Hirnschenkeln nachzuweisen. In der Inneren Kapsel war
eine sichtbare Erkrankung der Pyramidenfasern nicht mehr vorhanden. Im Falle
yochweiger“ fanden sich auch deutliche Verdnderungen an den Vorderhornzellen im
Halsmark und an den Zellen der Hypoglossuskerne, entsprechend den bei Lebzeiten
des Kranken beobachteten, lokalisierten Muskelatrophien der Zunge und an den
Extremititen.

Es sind bis jetzt nicht viele Familien bekannt geworden, in denen das Leiden
beobachtet wurde, und deshalb ist es mir besonders wichtig gewesen, Ihnen zwei
Mitglieder aus einer solchen Familie zeigen zu koénnen. Wenn man diese Fille
gesehen hat, oder, wie ich, in der Lage gewesen ist, an einem Tage funf solcher
Fille in einer Familie zu sehen, kann man an der Existenzberechtigung der
familidren spastischen Spinalparalyse nicht mehr zweifeln.

11. Spastische Paraparese der Greise.

Ein klassisches Analogon oder, wenn Sie wollen, Gegenstiick zu den demon-
strierten Fillen von spastischer Spinalparalyse ist ein alter Patient von 75 Jahren,
der in erster Linie durch seinen eigenartigen, steifen, breitspurigen Gang unsere
Aufmerksamkeit erregt. Offenbar verursacht es dem Alten bei jedem Schritt, den
er macht, eine gewisse Mithe, seine Fufse, die gleichsam an den Boden festgeklebt
scheinen, aufzuheben, und wihrend er sie mit groier Anstrengung vorwirts setzt,
halt er seinen Rumpf auffallend steif, wodurch die ganze Haltung des Kranken
eine unnatiirliche und gezwungene, sein Gang unsicher und wackelig wird. Trotz-
dem ist der Kranke, dessen Leiden erst im Verlauf der letzten 1!/ Jahre zur
Entwickelung gekommen ist, immer noch imstande, wenigstens im Zimmer ohne
Stock zu gehen. Als ,Greisenldhmung¥, ,spastische Paraparese der Greise“
pflegt diese Krankheit bezeichnet zu werden; ,Paraspasmus senilis“ wire vielleicht
zutreffender, denn von Lihmungserscheinungen auch nur allerleichtesten Grades ist
wenigstens bei unserem Kranken nicht das geringste nachzuweisen. Vielmehr
bestehen bei ihm lediglich hochgradige Spasmen in der Muskulatur der Unter-
extremititen und eine lebhafte Steigerung der Kniephdnomene und Achillessehnen-
reflexe, sogar Fuiklonus auf beiden Seiten, und auch das Babinskische Phi-
nomen ist beiderseits vorhanden. Anderweitige grobere Stérungen von seiten des
Zentralnervensystems fehlen vollstindig; namentlich lassen sich an den Armen
des Patienten keinerlei Krankheitserscheinungen, keine Spasmen, keine auffillige
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Steigerung der Sehnen- und Periostreflexe nachweisen. Wohl aber ist bemerkens-
wert, daB3 an den Beinen des Alten bei normaler taktiler Sensibilitit die Schmerz-
empfindung etwas herabgesetzt zu sein scheint, insofern der Kranke auf
schmerzhafte Hautreize hier wesentlich weniger reagiert als an den Armen, am
Rumpf und Kopf. Auch die Sphinkterenfunktion ist normal. Daf3 die Urinentleerung
nach Angabe des Kranken in den letzten Jahren langsamer erfolgt als frither, ist
durch die vorhandene, in seinem Alter nicht auffillige Prostatahypertrophie erklart
und lafit nicht auf eine Schwiche des M. detrusor vesicae schlieen.

Auch in derartigen Fillen ist die gleiche Frage aufgeworfen worden wie.
bel der spastischen Spinalparalyse im eigentlichen Sinne, die Frage, ob zerebrale
oder spinale Verinderungen das anatomische Substrat der beobachteten spastischen
Krankheitserscheinungen seien. Hier ist indessen diese Frage einfacher zu ent-
scheiden gewesen, weil zahlreiche Obduktionsbefunde zur Verfiigung standen. In
der Mehrzahl der Fille, namentlich wenn der Symptomenkomplex in so reiner Form
zur Beobachtung kam wie bei unserem Kranken, hat man ausgedehnte arterio-
sklerotische Prozesse in dem GefaBapparat des Riickenmarks und sklerotische
Verinderungen in der Umgebung der Gefifie in den Seitenstrangen, weniger aus-
gesprochen in den Hinterstringen, des Riuickenmarks gefunden. In anderen Fillen
finden sich multiple, kleine Erweichungsherde im Gehirn, besonders haufig im
Pons, die die kortikomuskuldre Bahn doppelseitig tangieren?).

12. Amyotrophische Lateralsklerose.

Wir wollen heute ein Krankheitsbild betrachten, das auf den ersten Blick
eine grofie dufiere Ahnlichkeit mit dem frither demonstrierten Fall von Alkohol-
paraplegie bietet (S.s59). Bei einer alteren Frau, aus gesunder Familie stammend,
ist im 53. Lebensjahre im Anschluf an eine schwere Verbrihung des linken Unter-
schenkels und Fufies anscheinend ganz allmihlich eine zunehmende Schwiche in
beiden Beinen aufgetreten, die erst bemerkt wurde, als die Patientin nach einem
18-wochentlichen Krankenlager den ersten Versuch machte, das Bett zu verlassen.
Langsam und stetig hat diese Schwiche in beiden Beinen zugenommen, und etwa
im vierten Jahre nach Beginn des Leidens ist auch eine Abmagerung an beiden
Hianden auffillig geworden.

Um Ihnen die dufere Ahnlichkeit des Zustandsbildes, das die Kranke gegen-
wirtig bietet, mit unserem Falle von Alkoholparaplegie besonders auffdllig zu
machen, lassen wir beide Kranken nebeneinander an den Rand des Untersuchungs-
tisches setzen. Bei beiden Patienten hingen die Fiifie der Schwere nach abwirts,
die Zehen etwas gebeugt, schlaff und dicht nebeneinanderliegend nach unten.
Beide Kranken sind nicht imstande, die Fufispitzen auch nur im mindesten aktiv

) Eine zusammenfassende Darstellung der bei Greisen beobachteten Schwéchezustinde in
den unteren Extremititen und eine kritische Wirdigung der vorhandenen Literatur gibt Siemer-
ling in dem soeben erschienenen ,Lehrbuch der Greisenkrankheiten, herausgegeben v. J. Schwalbe,
1909: ,Paraplegia senilis”, pg. 557 ff.
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zu erheben. Diese auffallende Ahnlichkeit im dufieren Krankheitsbilde der beiden
Falle kommt dadurch zustande, dai in beiden eine komplette, doppelseitige Pero-
naeuslahmung vorhanden ist. Bei beiden Kranken ist die Lihmung eine degene-
rative; auch bei der ilteren Frau ist in den Mm. peronaei und tibiales beiderseits
eine deutliche Muskelatrophie mit EaR. zu konstatieren. Wéihrend aber bei der
Alkoholpolyneuritis auch die Extensoren des Ober- und Unterschenkels komplett
gelahmt sind, zeigt die Muskulatur derselben in unserem heutigen Falle keine
Spur von Parese. Dagegen sind hier im Gegensatz zu der Alkoholldhmung, bei
der die Beugemuskulatur am geringsten geschidigt zu sein pflegt, auch die Fle-
xoren des FuBes und der Zehen vollig gelahmt; die Wadenmuskeln fithlen sich
schlaff an, ohne daf an ihnen eine deutliche Atrophie erkennbar wire. So ist
unsere Kranke nicht imstande, mit den Fiizen oder den Zehen auch nur die geringste
Bewegung auszufithren. Wie bei der Alkohollahmung sind auch hier die Achilles-
sehnenreflexe erloschen. Dies ist nicht anders zu erwarten, da infolge der Lahmung
des M. gastrocnemius die motorische Seite des Reflexbogens unterbrochen ist.
Wihrend wir aber bei der Alkohollahmung ein vollkommenes Erloschensein der
Kniephianomene konstatiert haben, sind dieselben hier deutlich zu erzielen; ja, sie
sind sogar auffallend lebhaft. Schon bei dem leichtesten Beklopfen der Patellar-
sehne mit dem Finger oder beim Auffallenlassen des Perkussionshammers auf die
Sehne tritt der Reflex auBerordentlich lebhaft auf. Es ist diese Priuffungsart ein
kleiner Kunstgriff, den wir gerne anwenden, um uns von einer pathologischen
Lebhaftigkeit des Reflexes zu iiberzeugen. Unter normalen Verhéltnissen pflegt
bei dieser Methode, die wirklich nur einen minimalen Reiz der Patellarsehne dar-
stellt, das Kniephidnomen kaum sichtbar ausgelost zu werden. Der Lebhaftigkeit
der Patellarsehnenreflexe, die wir bei unserer Kranken beobachteten, entspricht ein
gesteigerter Muskeltonus im M. quadriceps, und tatsichlich fithlen wir auch bei pas-
siven Beugungsversuchen im Kniegelenk einen unverkennbaren federnden Wider-
stand, der uns das Vorhandensein leichter Spasmen verrdt. Auch an der Beuge
muskulatur am Oberschenkel sind deutliche Spasmen zu fiihlen.

Wir finden also bei unserer Kranken an einzelnen Muskel-
gruppen der Beine eine schlaffe, atrophische Lihmung mit EaR,
an anderen deutliche Spasmen und eine auffiallige Lebhaftigkeit
der Kniephdnomene. Ein Auftreten des Babinskischen Zehenreflexes dirfen
wir in unserem Falle nicht erwarten, da auch die Extensoren der groBien Zehe
beiderseits geldhmt sind. Infolge dieser mannigfachen Krankheitserscheinungen
an den Unterextremititen ist der Gang unserer Patientin natiirlich sehr erschwert.
Bei jedem Schritt hebt und beugt sie die Beine in den Huft- und Kniegelenken
ubermafiig, und zwar so weit, daB8 die schlaff herabhingenden Fiiie mit den Zehen-
spitzen den Boden nicht mehr beruthren, und dann wirft sie dieselben schwerfillig
wieder hin, ohne die Knie ganz durchzudriicken, und indem sie mit zuriickgelegtem
Oberkorper balanciert. Diese Gehstérung ist im wesentlichen der Effekt der
doppelseitigen, kompletten Peronaeuslahmung; sie ist ein typisches Beispiel des sog.
potepperganges (démarche du steppeur). Diese Gangart finden wir natiirlich
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auch in denjenigen Fillen von Alkohollshmung, in denen das Gehvermégen nicht
wie bel unserer Kranken vollig aufgehoben ist, und bei der Beriberikrankheit,
bei der ja ebenfalls gewdshnlich eine doppelseitige Peronaeusschwiche besteht. Der
Steppergang ist hier nur insofern etwas modifiziert, als die Kranke nicht imstande
ist, die Knie beim Gehen ganz durchzudriicken. Dieses Unvermégen ist durch
die Spasmen in der Beugemuskulatur bedingt, die eine vollstindige Streckung
des Beines im Kniegelenk erschweren.

Wihrend nun in dem Falle von Alkoholpolyneuritis die atrophische Lihmung
trotz langjahrigen Bestehens auf die unteren Extremititen beschrankt geblieben ist,
finden wir in unserem heutigen Falle auch an den oberen Extremititen sehr ausge-
sprochene Muskelatrophien. Es ist hier die Muskulatur des Daumen- und Klein-
fingerballens, es sind die Mm. interossei und lumbricales an beiden Hianden atro-
phisch, wodurch eine Abflachung des Handtellers und eine deutliche Vertiefung
der Spatia interossea auf dem Handriicken zustande gekommen, die Motilitit der
Hande beschriankt und ihre grobe Kraft erheblich vermindert ist. Die Atrophie
ist beiderseits in symmetrischer Weise und in gleicher Stirke vorhanden; in den
genannten kleinen Handmuskeln ist EaR. nachzuweisen. An den tibrigen Muskeln
der Arme und des Schultergiirtels sind Atrophien oder Paresen nicht aufzufinden.
Auch deutliche Spasmen fehlen an der Muskulatur der oberen Extremititen; wohl
aber sind hier simtliche Sehnen- und Periostreflexe (Trizeps-, Radius- Ulna- und
Palmarreflexe) auf beiden Seiten dufBerst lebhaft. Aufierdem zeigt sich an beiden
Hinden unserer Kranken ein eigenartiger, kontinuierlicher Tremor, sowohl im
Handgelenk als auch in den einzelnen Fingern, besonders im Daumen. Es sind
faszikulare Muskelzuckungen, die wir als Aquivalent der fibrilliren Zuckungen
auffassen diirfen. Ubrigens haben wir bei unserer Kranken vereinzelt auch deut-
liche fibrillire Zuckungen in den atrophierenden Muskeln sowohl an den Hinden
wie an den Fufen unzweifelhaft beobachtet. Wohl ist die Ursache des Auftretens
der sogen. fibrilliren Zuckungen noch nicht in einwandfreier Weise erklirt; es
ist aber eine feststehende Tatsache, dafs bei den anatomisch untersuchten Fillen
von Riickenmarkskrankheiten, in denen bei Lebzeiten fibrillire Zuckungen beob-
achtet worden sind, degenerative Verdnderungen an den Ganglienzellen der grauen
Vordersdulen des Riickenmarks gefunden wurden. Diese Befunde machen die
Vermutung fast zur Gewisheit, dafs der Untergang der nutritiven Vorderhornzelle
die Ursache der fibrilliren Zuckungen ist. Aus dieser Ansicht wiirde folgerichtig
zu schlieBen sein, daB fibrillire Zuckungen nur in atrophierenden Muskeln
auftreten, und daB sie in der atrophierten Muskelfibrille, deren nutritive
Vorderhornzelle bereits vollig untergegangen ist, wieder fehlen. Diese Annahme
erklart es uns, weshalb bel unserer Kranken fibrillire Zuckungen jetzt nur noch
selten zur Beobachtung kommen.

Zur Vervollstindigung des Status ist noch anzufithren, dai wir bei einer
sorgfiltigen, 21/2jahrigen Beobachtung unserer Kranken keine anderen Stérungen
von seiten des Zentralnervensystems oder der peripheren Nerven auffinden konnten.
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Storungen der Sensibilitat, der Sphinkteren, des Gehirns und der Hirnnerven fehlen
vollstandig.

Wir haben es also hier wiederum mit einer Krankheit zu tun, die sich aus-
schliefilich in der motorischen Sphire abspielt. Es fragt sich nun, in welcher
Gegend der kortikomuskuldren Bahn haben wir die anatomischen Veridnderungen
zu suchen, die dem beobachteten Krankheitsbilde zugrunde liegen? Wir haben
hier schlaffe Lahmungen mit Muskelschwund, EaR. und fibrillaren Zuckungen und
mit einem Erléschen der Sehnenreflexe konstatiert, wie bei der Poliomyelitis
anterior; wir haben zugleich aber auch in anderen Muskelgruppen spastische
Erscheinungen mit einer lebhaften Steigerung der Sehnenreflexe aufgefunden,
wie wir sie bei der spastischen Spinalparalyse gesehen haben. Als ana-
tomisches Substrat der Poliomyelitis anterior haben wir eine Erkrankung des
proximalen Endes des peripheren motorischen Neurons, einen Schwund der
grofien Vorderhornganglienzellen, kennen gelernt; als Ursache der spastischen
Spinalparalyse eine systematische Degeneration der Pyramidenseitenstrangbahnen
im Riickenmark, also eine Lision des distalen Endes des zentralen motorischen
Neurons (Fig. 35). Indem wir das Krankheitsbild, das wir heute zu analysieren
versucht haben, mit den uns geldufigen klinischen Bildern der Poliomyelitis anterior
und der spastischen Spinalparalyse vergleichen, erkennen wir, da3 es sich hier
um eine Kombination der Symptome beider Krankheiten handelt. Und
daraus ziehen wir den SchluBs, dafs hier gleichzeitig eine Erkrankung der grauen
Vordersiulen und der Pyramidenseitenstrangbahnen vorliegt, eine Lasion des peri-
pheren und des zentralen motorischen Neurons im Riickenmark. Das Krankheitsbild
ist zuerst im Jahre 1869 von Charcot beschrieben worden; es triagt den unsterb-
lichen Namen des grofien Meisters: die Charcotsche Krankheit oder amyo-
trophische Lateralsklerose.

Freilich ist in unserem Falle das Krankheitsbild nicht in typischer Weise
ausgebildet. Es treten die Spasmen in den Hintergrund; es fehlen Fufiklonus und
das Babinskische Phanomen, kurz eine Reihe derjenigen Erscheinungen, die wir
bei der organischen Lision der Pyramidenbahn zu beobachten gewohnt sind. Das
gelegentliche Fehlen dieser Erscheinungen bei der amyotrophischen Lateralsklerose
kann uns aber nicht wundern; das Fehlen des Fufiklonus und des Babinskischen
Zeichens in unserem Falle ist geradezu selbstverstandlich. Denn wenn die Muskeln,
die eine Plantarflexion des ganzen Fufies und eine Dorsalflexion der grofien
Zehe hervorrufen, derart gelihmt sind, daf die betreffenden Bewegungen iiber-
haupt unméglich werden, dann koénnen sie natiirlich auch nicht zustande kommen,
wenn durch eine Lasion der Pyramidenbahn die Vorbedingungen fur ihr reflek-
torisches Auftreten bezw. fiir eine Steigerung des Reflexes gegeben sind. Aus
analogen Griinden sind wir gewohnt, bei kombinierten Systemerkrankungen der
Seiten- und Hinterstrange des Ruckenmarks, z. B. bei der progressiven Paralyse,
eine Steigerung der Sehnenreflexe an den Unterextremititen zu vermissen, wenn
die Hinterstrangerkrankung die primire ist und bereits zu einem Erloschen des
Kniephinomens gefiithrt hat, bevor die Erkrankung der Seitenstringe eine Steige-
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rung desselben zur Folge haben konnte. Und daB in unserem Falle die Spasmen
in den Hintergrund treten, findet darin seine Erkldrung, dai eben der Krankheits-
prozef3 in der grauen Substanz des Riickenmarks, der zu einer schlaffen Lihmung
gefihrt hat, offenbar wesentlich stdrker ist als die Erkrankung der weiien Sub-
stanz, die zu einer spastischen Lahmung hitte fuhren miussen, und dafs der erstere
der letzteren zeitlich lange vorausgegangen ist.

Es ist Ihnen bekannt, daB der Krankheitsprozefs bei der amyotrophischen
Lateralsklerose oft genug nicht auf die grauen Vordersdulen und die Pyramiden-
bahnen im Riickenmarke beschriankt bleibt, daf er vielmehr, auf den Bulbus tber-
greifend, die motorischen Kerne am Boden des vierten Ventrikels in Mitleiden-
schaft zieht, so daf3 zu den beobachteten Krankheitserscheinungen noch das typische
Bild der echten Bulbidrparalyse hinzutritt. Die eigenartige, monotone Sprache
unserer Patientin mahnt uns daran, an die Moglichkeit zu denken, dafi dies auch
in unserem Falle geschehen kann, obwohl zurzeit eine charakteristische Sprach-
stérung und andere bulbire Symptome noch vollstindig fehlen.

Das Leiden hat sich bei unserer Kranken, wie es stets der Fall ist, ganz
allmahlich im Verlauf von Jahren entwickelt; ungewdohnlicherweise sind aber bei
ihr die ersten Stérungen an den Fufien aufgetreten, Paresen und Atrophien der
FuBmuskulatur (Peronaealtypus). Erst in den letzten 2'/2 Jahren haben sich ganz
allmahlich auch an den kleinen Handmuskeln Atrophien entwickelt, und die spa-
stischen Erscheinungen sind erst im Laufe des letzten Jahres hinzugetreten. Sie
werden von Monat zu Monat deutlicher; im Vordergrund des gegenwirtigen Zu-
standsbildes stehen aber noch immer die spinalen Muskelatrophien.

Es ist sehr wichtig, diese Fille von amyotrophischer Lateralsklerose, in denen
die spastischen Erscheinungen in den Hintergrund treten, zu kennen, damit man mit
der Diagnose nicht fehl geht. Ja, es gibt sogar Fille, in denen spastische Sym-
ptome vollig fehlen. Dann hat freilich die Diagnose ,amyotrophische Lateral-
sklerose“ im klinischen Sinn keine Berechtigung; aber bemerkenswerterweise kann
auch in diesen Fallen der anatomische Befund dem fir die Charcotsche Krank-
heit charakteristischen ginzlich entsprechen. Eine andere, seltenere Modifikation
des Leidens ist diejenige, beil der die spastischen Erscheinungen im Vordergrunde
stehen und die Muskelatrophien wenig oder fast gar nicht ausgesprochen sind.
Es wird dies eben davon abhingig sein, ob sich der Krankheitsprozefs mehr in
der grauen oder in der weifien Substanz des Rtickenmarks abspielt, und an welcher
Stelle er am lingsten besteht. Wo Sie immer neben Muskelatrophien mit EaR.
und mit fibrilliren Zuckungen spastische Erscheinungen und eine Erhéhung der
Sehnenreflexe beobachten und sich die klinischen Symptome der Krankheit aus-
schlieBlich auf die motorische Sphire beschridnken, miissen Sie von allen Erkran-
kungen des Zentralnervensystems in differentialdiagnostischer Hinsicht in erster
Linie die amyotrophische Lateralsklerose in Betracht ziehen.
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I1I. Erkrankungen der Muskulatur.

13. Dystrophia musculorum progressivai.

Zur Erginzung unserer Besprechung der Muskelatrophien stelle ich lhnen
einen Kranken vor, bei dem iber weite Gebiete der Koérpermuskulatur hochgradige
Atrophien verbreitet sind. Aber diese Muskelatrophien sind nicht wie bei den
Kranken, die Sie seither gesehen haben, spinalen oder neuritischen Ursprungs,
sondern primar-myopathischer Natur. Es ist die Dystrophia musculorum
progressiva. Unter diesem Namen hat bekanntlich Erb die verschiedenen,
durch nebensichliche und unwesentliche Merkmale auseinander gehaltenen Typen
der primiren progressiven Muskelatrophie zusammengefafit und sie der spinalen
Muskelatrophie gegeniibergestellt. Er hat damit zugleich der Zersplitterung auf
dem Gebiete der ersteren ein Ende gemacht. Die frihere Einteilung der primiren
progressiven Muskelatrophie in eine hypertrophische, infantile, juvenile und here-
ditdre Form, wie sie von Duchenne, Landouzy und Dejerine, Erb und
Leyden aufgestellt worden waren, ist heute gegenstandslos geworden, nachdem
es sich erwiesen hat, daf alle diese Formen eine klinische und anatomische Ein-
heit bilden, und daB es eine Reihe von Zwischenformen gibt, welche die frither
fur charakteristisch gehaltenen Unterscheidungsmerkmale der einzelnen Typen
mehr und mehr verwischt haben.

Der Kranke ist am 13. November 1872 geboren und stammt aus einer
gesunden Familie, in der dhnliche Erkrankungen der Muskulatur nicht vorgekommen
sein sollen. Seine Mutter ist 1896 gestorben; sein 69 Jahre alter Vater lebt noch,
ohne die Erscheinungen der Dystrophie zu bieten. Ebensowenig ist dies bei
seiner verheirateten Schwester und vielleicht auch bei deren beiden Kindern der
Fall. Der Kranke hat rechtzeitig laufen gelernt und sich in der Kindheit und
Jugend korperlich und geistig normal entwickelt. Er hat in der Schule geturnt
und gespielt wie die anderen Jungen; aber er erinnert sich genau, dafi er niemals
ordentlich pfeifen gelernt hat, und daB er schon als kleines Kind beim Schlafen
die Augen nicht ganz geschlossen haben soll. Seine verstorbene Mutter hat ihn
seinerzeit hierauf aufmerksam gemacht. Es ist dies tatsichlich eine Eigentamlich-
keit, die um so mehr Beachtung verdient, als ihr Vorkommen bei Individuen, die
spiter an Dystrophie erkranken, nicht sehr bekannt ist. v. Strimpell hat auf
dieses angeborene, mangelhafte Funktionieren der Gesichtsmuskeln hingewiesen,
dem sich unter Umstdnden spiter eine wirkliche Dystrophie zugesellt. Er hat
auch besonders darauf aufmerksam gemacht, da man bei Geschwistern von
Individuen, die an dieser Krankheit leiden, eine gewisse Entwickelungsschwiche
der Gesichtsmuskeln vorfindet, ohne daf bei ihnen die Krankheit selbst zum Aus-
bruch kommt. Wir haben deshalb die Schwester des Kranken und ihre Kinder
daraufhin besonders untersucht und haben von ihr erfahren, dai auch sie schon
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als Kind die Augen beim Schlafen nicht ganz geschlossen hat, und daf8 auch ihr
Tochterchen die ,Gewohnheit® hat, mit halbgeoffneten Augen zu schlafen. Ich
halte diese familidr auftretende, funktionelle Schwiche der Gesichtsmuskulatur fiir
so wichtig, das ich auch die Schwester unseres Kranken gebeten habe, mit ihren
beiden Kindern hierher zu kommen. In unserem Falle ist also offenbar eine
familidre Disposition vorhanden. Dies ist in der Regel der Fall, wenn auch das
sporadische Auftreten der Dystrophie nicht gerade ungewdhnlich ist.

Wie in allen Fallen haben sich auch bei unserem Kranken die Erscheinungen
des Leidens sehr langsam entwickelt und sind wohl lange Zeit, vielleicht jahrelang,

Fig. 61. Fig. 62.
Mangelhafter Lidschlufs bei der Schwester eines Mangelhafter Lidschiuf3 bei der Nichte eines
Dystrophie-Kranken. Eigene Beobachtung. Dystrophie-Kranken. Eigene Beobachtung.

unbeachtet geblieben. Erst in seinem 19. Lebensjahre ist ihm eine ganz all-
méahlich zunehmende Schwiche und Abmagerung, anfangs nur im rechten Arm,
bald auch im linken, aufgefallen, die ihn in der Austibung seines Berufes als Sattler
mehr und mehr behindert hat. Trotzdem — es sind seitdem 18 Jahre verflossen —
hat unser Patient immer nur voriibergehend die Arbeit ausgesetzt, und noch heute
ist er in einer Fabrik fur elektrische Beleuchtungsanlagen titig und verdient sich
seinen Lebensunterhalt wie jeder andere gesunde Arbeiter. Wenn Sie nachher
sehen werden, wie aufierordentlich die Kraft unseres Kranken durch die ausge-
breiteten Muskelatrophien am ganzen Koérper gelitten haben mu3, so werden Sie
wohl mit mir die Energie und Ausdauer bewundern, mit der der Kranke seine
Arbeit fortsetzt. Wiirde wohl ein Unfallskranker, der eine isolierte Deltoideus-
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lahmung mit Atrophie erlitten hat und eine Rente von 50 oder 60 bezieht, eine
solche Energie entwickeln?

Wollen Sie jetzt zunichst das Antlitz der Schwester unseres Kranken und
threr Kinder genauer betrachten. Die junge Frau (Fig. 61) kann die Augen nicht
ganz schlieBen, den Mund nicht recht spitzen und die Stirn, namentlich auf der
rechten Seite, nicht vollstandig runzeln. Aufierdem ist ihre Nase auffallend schmal
und spitz, wenn auch lange nicht in dem Mafte wie bei ihrem Bruder. Es
handelt sich aiso hier um eine voraussichtlich angeborene funktionelle Schwiche
des rechten M. frontalis, beider Mm. orbiculares oculi, des M. orbicularis oris,
sowie der Muskulatur des Nasenriickens und der Nasenfliigel. Bei der kleinen
Thea (Fig. 62) und dem Josephchen da-
gegen bemerken wir nur einen mangel-
haften LidschluB an beiden Augen in
geringem Grade und ein unvollstin-
diges Spitzen des Mundes, wihrend alle
iibrigen Gesichtsmuskeln vollstiandig
normal erscheinen. Ich fasse diese
geringfiigigen, aber deutlichen Anoma-
lien bei der Schwester unseres Kran-
ken, wie gesagt, als eine angeborene
Entwickelungsschwiche der Gesichts-
muskulatur auf; bei ihren Kindern da-
gegen mochte ich zunichst die Frage
offen lassen, ob diese Anomalien nicht
die Prodrome der Dystrophie sind.

An dem Kranken selbst sind zu-
nichst der starre Gesichtsausdruck bei
Abflachung aller Ziige, das starke Her-
vortreten der Jochbeine, die spitze Nase
und die abstehenden Ohren auffillig. Fig. 63.

Es ist dem Kranken nicht moglich, die Mangelhafter Lidschlufs bei Dystrophia musculorum
Augen ganz zu schlieBen (Fig. 63); die progressiva. Eigene Beobachtung.
beiden Lider bedecken den Bulbus nicht

vollstandig; es bleibt vielmehr ein Spalt zwischen beiden, in dem ein Stiick Sklera
sichtbar ist. Dieser Lagophthalmus, der in unserem Falle sehr ausgesprochen
ist, ist bedingt durch die hochgradige Atrophie der Mm. orbiculares oculi beider
Seiten. Infolge der Atrophie der Mm. frontales bleibt die Stirn glatt, wenn
der Kranke sie zu runzeln versucht; die Atrophie der Mm. zygomatici, von denen
der rechte vollig geschwunden ist, bedingt das starke Hervortreten der Jochbeine ;
die Atrophie der Muskeln des Nasenriickens und der Nasenfliigel ist die Ursache der
ganz auffillig spitzen Form der Nase. Aus dieser Muskelgruppe scheint tiberhaupt
nur der linke M. levator alae nasi et labii superioris normal zu funktionieren,
wihrend alle tibrigen Muskeln génzlich geschwunden sind. Die Atrophie der Musku-
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latur des Kinns und des Mundes ist weniger gut zu demonstrieren, seitdem sie
durch den Bartwuchs des Patienten verdeckt ist. Um so auffalliger ist dagegen die
Atrophie der Muskulatur der Ohrmuscheln, die das starke Abstehen beider Ohren
verursacht. Vollig intakt sind von samtlichen Muskeln des Kopfes nur die dueren
und inneren Augenmuskeln, sowie die Kau-, Zungen-, Gaumen- und Schlund-
muskulatur. Die maskenartige Starre des Gesichts, wie sie unser Patient infolge

der hochgradigen Muskelatrophien zeigt, pflegt man als ,Facies myopathica® zu
bezeichnen.

. Fig. 64.
Dystrophia musculorum progressiva. Eigene Beobachtung.

Nachdem der Kranke seinen Oberkérper entbléft hat (Fig. 64), werden
Ihnen zunichst die herabhingenden Schultern, die flache Brust und die kolos-
sale Abmagerung der beiden Oberarme, namentlich des rechten, auffallen,
wihrend Ihnen die Muskulatur der Unterarme und Hinde auf den ersten Blick
wahrscheinlich normal erscheinen wird. Tatsichlich sind nahezu samtliche Muskeln
des Schultergurtels mehr oder weniger atrophisch, wenn auch nicht — wie es
meistens der Fall zu sein pflegt — in symmetrischer Weise. Die Schwiche der
Schultermuskulatur verursacht eine abnorme Haltung der Schulterblitter — das
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starke Abstehen derselben — und Motilitdtsstérungen, die sich besonders beim
Erheben der -Arme geltend machen. Infolge des Schwundes der Muskeln, die
das Schulterblatt fixieren, wird es abnorm beweglich und folgt den Bewegungen
der oberen Extremitit wie ein loser Appendix. Ich will nicht alle Muskeln, die
mehr oder weniger atrophisch sind, einzeln auffithren; es sind nahezu samtliche
Muskeln des Schultergtirtels. An den Oberarmen sind rechterseits die Beuge-
muskeln vollstandig, linkerseits fast vollstindig, geschwunden, wihrend der rechte
M. triceps nahezu ganz geschwunden, der linke aber noch verhaltnismifiig gut
entwickelt ist. Trotzdem bringt der Kranke die Beugung des linken Armes fast
ausschlieBlich vermittels einer energischen Kontraktion des M. supinator zu-
stande. Entsprechend der hochgradigen Atrophie der betreffenden Muskeln fehlen
die Bizepssehnenreflexe auf beiden Seiten sowie der rechte Trizepssehnenreflex,
wihrend der Reflex von der Sehne des linken M. triceps aus deutlich, wenn
auch nur ganz schwach, auszul6sen ist. Bei genauerer Betrachtung der Unter-
arme, deren Muskulatur uns auf den ersten Blick beiderseits normal erschienen
ist, bemerken wir eine deutliche Schwiche und Atrophie am rechten Unterarm,
namentlich an den Streckmuskeln. Eine Streckung der Hand im Radiokarpal-
gelenk ist dem Kranken deshalb nur in geringem Grade moéglich. An den
kleinen Handmuskeln der rechten Seite ist eine Atrophie nicht zu konstatieren.
Am linken Unterar und an der Hand sind alle Muskeln gut entwickelt mit Aus-
nahme der Strecker der Hand, in denen eine sehr geringe Atrophie besteht, die
dem Kranken selbst jedoch noch nicht aufgefallen ist. Entsprechend der Atrophie
fehlen auf der rechten Seite die Periostreflexe am Unterarm, wihrend sich vom
linken Radius aus ein ziemlich lebhafter Periostreflex auslosen lafst. Links fehlen
auch der Ulna- und Palmarreflex.

Es sei hier darauf aufmerksam gemacht, dafi bei allen Formen der Dystrophie
die kleinen Handmuskeln fast ausnahmslos gesund bleiben, wihrend sie bei der
spinalen Muskelatrophie gewéhnlich zuerst in der typischen Weise zu erkranken
pflegen. Uberhaupt beginnt bei unserer Krankheit die Atrophie an der Muskulatur
des Schulter- oder Beckengiirtels und greift von hier aus auf die proximalen Enden
der Extremitéten ttber. Bei den spinalen Muskelatrophien ist es gewohnlich gerade
umgekehrt; hier pflegt der Muskelschwund zuerst an den distalen Enden der
Extremititen aufzutreten, meist in den kleinen Handmuskeln, am Daumen- und
Kleinfingerballen. So war es in charakteristischer Weise bei der Kranken mit
amyotrophischer Lateralsklerose der Fall, die Sie vor kurzem gesehen haben.
Auch bei unserem Patienten blieb die Atrophie lange Jahre hindurch auf die
Muskulatur des Schulter- und Beckengiirtels und auf die proximalen Enden der
Extremititen beschrankt. Ich kenne den Patienten seit dem Frithjahr 1893; damals
hatte die Dystrophie mindestens schon ein Jahr lang bestanden. Ich habe ihn dann
alljahrlich in regelmiBigen Zwischenrdumen untersucht, und erst im Dezember 1899
— also mindestens sieben Jahre nach Beginn der Erkrankung — ist dem Patienten
selbst eine Schwiche der rechten Hand aufgefallen, als deren Ursache im Januar
des folgenden Jahres die Atrophie am rechten Unterarm nachzuweisen war.
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Die Lendenwirbelsiule zeigt eine deutliche Lordose, beide Oberschenkel,
namentlich der linke, eine geringe Abmagerung. Tatsdchlich ist in unserem Falle,
der trotz seines spiten Auftretens am Ende des zweiten Lebensjahrzehntes dem
infantilen Typus von Landouzy und Dejerine zugezihlt werden muf, der
Muskelschwund an den Beinen viel weniger hochgradig als im Gesicht und an den
Armen. Am rechten Unterschenkel ist die Wadenmuskulatur etwas hypervolumings,
eine Erscheinung, die hier wohl als Pseudohypertrophie zu bezeichnen ist, weil
es sich lediglich um eine Vermehrung des interstitiellen Binde- und Fettgewebes
handeln wird. Das Verhalten der Sehnenreflexe an den Beinen entspricht natir-
lich wieder dem Grad der Atrophie der betreffenden Muskeln. Der Patellar-
sehnenreflex fehlt auf der linken Seite, und rechts ist er nur schwach auszulésen.
Die Achillessehnenreflexe sind beiderseits ziemlich lebhaft. Infolge der verhalt-

nismiBig geringen Beteiligung der Unter-
extremitaten an der Krankheit ist der Gang
des Patienten nur etwas schwerfillig, ohne
,watschelnd“ zu sein, wie es namentlich bei
der hypertrophischen Form der Dystrophie,
die von Duchenne aufgestellt worden ist,
der Fall zu sein pflegt. Bei dieser Form
ist eben vorwiegend die untere Kérperhalfte
die erkrankte.

Nun noch einige Worte tiber das ana-
tomische und klinische Verhalten der atro-
phischen Muskeln. Im Gegensatz zu den
spinalen Muskelatrophien, deren anatomisches
Substrat eine Erkrankung der motorischen

Fig. 6s. Ganglienzellen der grauen Vordersdulen des
Langsschnitt aus dem M. biceps brachii in  puckenmarks darstellt, die zum Untergang

einem Falle von Dystrophia musculorum pro- . .
gressiva. FEinzelne Muskelfasern mit dicho- der Zelle und sekunddr zur degenerativen

tomischer Gabelung. Vergrofierung 70:1. - Atrophie des ganzen peripheren motorischen

Neurons fithrt, ist bei der Dystrophie die
Muskelerkrankung eine primire, rein myopathische. Charakteristische Veran-
derungen im peripheren und zentralen Nervensystem werden nicht gefunden.
Die einzelnen Muskelfasern reprisentieren sich dagegen sowohl auf Lings-
als Querschnitten in sehr verschiedenem Volumen (Fig. 65—67); neben stark
verschmilerten und auffallend diinnen (atrophischen) Fasern finden sich in
wechselnder Zahl verschieden stark verbreiterte und verdickte (hypertrophische)
Fasern, nicht selten mit dichotomischer Gabelung (Fig. 65) oder mit be-
ginnender Abspaltung in zwei bis drei Teile (Fig. 66). Innerhalb der Fasern
treten hiufig Vakuolen auf (Fig. 67). Die Querstreifung ist in der Regel
auch an den verschmilerten Fasern gut erhalten; die Zahl der Muskel-
kerne ist vermehrt, ihre Lagerung haufig eine innenstindige. Daneben ist
eine betrachtliche Hyperplasie und Kernwucherung des interstitiellen Binde-
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gewebes und in spiteren Stadien des Leidens eine hochgradige Fetteinlagerung
vorhanden.

Entsprechend dem normalen histologischen Verhalten der grauen Vorder-
sdulen des Riickenmarks fehlen selbstverstiandlich im klinischen Bilde der Dystrophie
die fibrilliren Zuckungen, die fur die spinalen Muskelatrophien charakteristisch
sind. Aus dem gleichen Grunde fehlen qualitative Verdnderungen der elektrischen
Erregbarkeit; es fehlt die EaR. Die elektrische Erregbarkeit ist vielmehr nur
quantitativ herabgesetzt und zwar durchaus dem Grade der Atrophie der einzelnen
Muskeln entsprechend. Diese beiden Momente und die meist typische Lokalisation
der Atrophie an den proximalen Enden der Extremititen ermoglichen gewdhnlich
ohne weiteres die Differentialdiagnose zwischen der Dystrophie und der spinalen
progressiven Muskelatrophie,

Querschnitt aus dem M. supinator in einem Langsschnitt aus dem M. deltoideus in einem
Falle von Dystrophia musculorum pro- Falle von Dystrophia musculorum pro-
gressiva. Vermehrung des Fettgewebes, gressiva. Vakuolenbildung.
Hypertrophie und Spaltung einzelner Muskel- Vergrofierung 115: 1.

. fasern. Vergrofzerung 8o:1.
Sie haben sich gewifs vorhin iber die Leistungen erstaunt, deren unser
Patient trotz seiner ausgedehnten Muskelschwiche noch immer fihig ist. Sie haben
sich selbst davon tiberzeugt, daB der Kranke trotz vollstindigen Schwundes der
Beugemuskulatur am linken Oberarm doch noch eine leidliche Beugung des Unter-
arms durch eine energische Kontraktion des M. supinator zustande gebracht
hat. Es ist dies begreiflich, wenn man bedenkt, daB die Fahigkeit, die in-
takten Muskeln fiir die erkrankten eintreten zu lassen, bei einer so schleichend,
Jahrzehnte hindurch verlaufenden Krankheit zur héchsten Ausbildung gelangt.
Die Prognose der Dystrophie ist quoad restitutionem eine trostlose; quoad
vitam ist sie aber wenigstens nicht so schlecht, denn gewohnlich wird das Leben
nicht durch die Krankheit gefihrdet. Meistens pflegen die Leute jedoch nicht sehr
alt zu werden, da ein Fortschreiten des Krankheitsprozesses auf die Muskeln des

Knoblauch, Kraukheiten des Zentralnervensystems. 7



983 Erkrankungen der Muskulatur.

Brustkorbs und auf das Zwerchfell allmzhlich zu einer Schwichung der Exspi-
rationsmuskulatur fithren muB und damit eine Disposition zu Erkrankungen der
Lungen schafft. In seltenen Fallen kann das Leiden aber auch stationir werden,

Fig. 68.
Art des Aufrichtens aus liegender Stellung bei Dystrophia musculorum progressiva.
Nach Curschmann.

indem der Krankheitsproze$s sich aut das zuerst befallene Muskelgebiet, z. B. auf
die Muskulatur des Schultergiirtels, beschrankt, ohne daf er die Tendenz hat, pro-
gressiv auf andere Muskelgebiete iiberzugreifen.
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Zum Schlusse komme ich noch einmal auf die Schwester unseres Patienten
und auf ihre beiden Kinder zuriick. Es ist wohl anzunehmen, daf8 die Frau selbst
von der Dystrophie trotz ihrer offenkundigen Disposition verschont bleiben wird,
und zwar deshalb, weil sie bereits 31 Jahre alt geworden ist, ohne daf3 bis jetzt
irgend welche Anzeigen einer progressiven Muskelatrophie hervorgetreten
widren. Anders steht es mit ihren Kindern; das Madchen ist jetzt 12'/2 Jahre alt,
der Knabe 7'/« Jahre. Beide Kinder sind also in dem Lebensalter, in dem die
Dystrophie immer noch zur Entwickelung kommen kann. Um das Téchterchen
ist die intelligente Mutter auch sehr besorgt, weniger um den Jungen, weil er so
kraftig entwickelt ist und ,so besonders starke Beinchen® hat. Aber ge-
rade dieser Umstand ist Grund genug zu einer gewissen Besorgnis. Es ist sehr
wohl moéglich, da3 die starken Waden und Oberschenkel des Buibchens den aller-
ersten Beginn der Dystrophie und zwar des hypertrophischen Typus Duchennes
darstellen. Diese Befiirchtung erscheint um so gerechtfertigter, als der kleine
Junge gelegentlich beim Aufstehen vom Boden aus liegender Stellung sich erst
auf die Seite und den Bauch legt, sich dann mit Hinden und Fifien aufstiitzt und
schlieilich mit den Hénden formlich an den Beinen in die Hohe klettert. Diese
Art, sich aus der liegenden Stellung aufzurichten, ist ja fiir die Dystrophie ziem-
lich charakteristisch (Fig. 68). Wie dem auch sei, ich halte beide Kinder fiir ge-
fahrdet und dies um so mehr, als erfahrungsgema8 die Krankheit besonders haufig
durch die Mutter vererbt zu werden pflegt.

14. Hemiatrophia facialis progressiva.

Im Anschlufs lege ich Ihnen die Photographie eines Kranken mit links-
seitigem Gesichtsschwund (Fig. 6g) vor, den ich vor einer Reihe von Jahren zu
beobachten Gelegenheit hatte, und der bereits kurz beschrieben worden ist!). Es
handelt sich hier nicht wie bei der Dystrophie um einen Muskelschwund, der tiber
grofie Gebiete der Skelettmuskulatur ausgebreitet ist; vielmehr bleibt der Krank-
heitsprozefs meist auf eine Korperregion beschrinkt, auf das Gesicht, und
auBBerdem sind alle tbrigen Gewebe mehr von der Atrophie betroffen als gerade
die Muskulatur. Die Hemiatrophia facialis progressiva ist eine seltene
Krankheit, die meistens in jugendlichem Alter, etwa im zweiten Jahrzehnt des
Lebens, im AnschluB an Infektionskrankheiten, besonders an septische Prozesse
in der Mundhéhle (Angina, Zahnkaries), oder auch an Traumendes Gesichts u.dergl.
zur Entwickelung kommt. So ist es auch in unserem Falle gewesen. Der Kranke,
bei dem eine neuropathische Belastung nicht nachzuweisen war, und der, wie
Photographien aus seinen Kinderjahren unzweideutig erkennen liefen, vorher ein
normal gebildetes Antlitz hatte, hat, soweit sich anamnestisch feststellen lief,
in seinem 14. Jahre eine fieberhafte Angina mit starker Anschwellung der linken

1) Baerwald, ,Zur Kasuistik der Hemiatrophia facialis progressiva“. Deutsche Zeitschrift
fir Nervenheilkunde, 5. Bd., 1894, pg. 492.

*
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Glandula submaxillaris durchgemacht. Im Anschluf3 an diese Erkrankung trat die
Atrophie der linken Gesichtshilfte ein, die in der Folgezeit ganz allmahlich an
Intensitdt zunahm, bis sie etwa 8 Jahre nach dem Auftreten der ersten Krank-
heitsanzeichen angeblich stationidr geworden ist.

Genaues tber die Entstehung des Leidens, insbesondere dartiber, von welcher
Stelle des Gesichtes aus die Atrophie ihren Ausgang genommen hat, lief8 sich
nicht mehr feststellen; am stdrksten ausgeprigt war sie zur Zeit der Beobachtung
an der Seite des linken Unterkiefers, am linken Mundwinkel und am Kinn, Der
Schwund betraf mehr oder weniger alle Gewebe der befallenen Region. Die
ganze Haut der linken Gesichtshilfte zeigte sich verdinnt, glatt und glanzend, an

den meisten Stellen pigmentarm, und nur
in der Kinngegend und an der Nasenwurzel
hatte sie eine abnorme, briunliche Farbung
angenommen. Infolge der Atrophie des
Unterhautzellgewebes, die besonders deut-
lich an der Oberlippe der linken Seite in
die Erscheinung trat, erschien an dieser
Stelle die Haut gerunzelt, wie narbig ein-
gezogen, und die Oberlippe kiirzer und
schmaler als auf der rechten Seite. Das
gleiche Aussehen zeigte die Unterlippe.
Das Fettpolster in der linken Wangen-
gegend war fast vollig geschwunden und
die Wange dadurch merklich abgeflacht.
Besonders auffillig war die Differenz in
der Stiarke und Linge des Schnurrbartes
auf beiden Seiten; er war links wesentlich
diinner und kiirzer als rechts, und der

Fig. 69. Kranke machte die charakteristische An-
Hemiatrophia facialis progressiva sinistra. ~ gabe, dafi er sich eigentlich nur auf der
Eigene Beobachtung. rechten Seite zu rasieren brauche, weil die

Haare seines Backenbartes links nur sehr
sparlich seien und sehr langsam wiichsen. Eine Differenz in der Stirke der
Augenbrauen und der Wimpern zu Ungunsten der atrophischen Seite war nicht
festzustellen. Wohl aber war das Kopfhaar auf der linken Seite etwas dunner,
und vor allem lag die vordere Haargrenze links sehr viel weiter zurtick als
rechts. Wahrend in den meisten Fallen von Hemiatrophia facialis die Muskeln
des Gesichtes nicht beteiligt zu sein pflegen, waren in unserem Falle die Kau-
muskulatur, und zwar namentlich die Mm. temporalis und masseter der linken
Seite, und die linksseitige Zungenmuskulatur, wenn auch in geringem Grade, von
der Atrophie befallen. Doch war durch diese Muskelatrophie, wie es stets der
Fall ist, wenn die Muskulatur tiberhaupt in den Krankheitsprozefs einbezogen ist,
keine wesentliche Beschrinkung der Funktion bedingt. Die Motilitdit der Kau-
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muskeln und der Zunge war vollstindig normal; nur zeigte die letztere beim Her-
vorstrecken einen geringen Tremor. Auch die Motilitit der mimischen Gesichts-
muskulatur zeigte keinerlei Stérung. Quantitative und qualitative Verinderungen
der elektrischen Erregbarkeit an den Nerven und Muskeln der linken Gesichtshalfte
waren nicht nachzuweisen ; wohl aber war infolge des Schwundes der Haut und des
Unterhautzellgewebes der elektrische Leitungswiderstand auf der erkrankten Seite
auffallend gering. Die Austrittsstellen der einzelnen Aste des N. trigeminus waren
nicht druckschmerzhaft; abgesehen von einer leichten Abstumpfung des Warme-
gefiihls auf der atrophischen Seite waren alle Qualititen der Empfindung im Ge-
sicht normal. Neuralgische Schmerzen sollen wihrend des ganzen Verlaufes des
Leidens nicht aufgetreten sein, ebensowenig wie jemals ein Herpesausschlag im
Gesicht beobachtet wurde. Auch ticartige Konvulsionen im Fazialisgebiet fehlten
vollstandig. Anomalien der Trinenabsonderung, der Sekretion der Talg- und
Schweifddriisen und vasomotorische Stérungen waren nicht vorhanden. Von den
Knochen des Gesichtsskelettes zeigten der Ober- und Unterkiefer auf der linken
Seite die stiarkste Atrophie; der Kérper des letzteren erschien diinner und niedriger
als normal. Eine wesentliche Differenz in der Entwickelung und im Erhaltungszu-
stand der Zahne war zwischen beiden Seiten nicht erkennbar. An allen tbrigen
Regionen des Koérpers waren ahnliche Krankheitsanzeichen nicht aufzufinden.
Die anatomischen Verdnderungen, die zu diesem eigenartigen Zustandsbilde
fithren, sind uns noch unbekannt, und so miissen wir uns, solange eindeutige und
tiberzeugende Obduktionsbefunde fehlen, zunichst auf Hypothesen zur Erkliarung
der beobachteten Symptome beschranken. Entziindlich-degenerative Veranderungen
in den peripheren Asten des N. trigeminus und in der spinalen Trigeminuswurzel,
die einige Male gefunden worden sind, lieBen auf eine periphere Neuritis im Ge-
biet dieses Nerven bezw. auf einen Krankheitsprozefs im Ganglion Gasseri oder
im Kerngebiet des N. trigeminus schliefen. Indessen sprechen die klinischen Be-
obachtungen in Fillen peripherer Neuritis anderer Nerven gegen die Annahme,
dafs die erhobenen anatomischen Befunde die Ursache der Hemiatrophia facialis
selen. Wenn auch ziemlich hiufig neuralgische Schmerzen mit dieser Krankheit
verbunden sind, so ist doch das Auftreten einer auf das Trigeminusgebiet be-
schriankten Anasthesie etwas Ungewohnliches, und auch qualitative Verdnderungen
der elektrischen Erregbarkeit im Sinne der EaR. bleiben in den atrophischen Mus-
keln vollstindig aus. Es fehlen also gerade diejenigen Krankheitsanzeichen, die
neben den trophisch-vasomotorischen Stérungen im Gebiet der erkrankten Nerven-
staimme fiir die periphere Neuritis charakteristisch sind. Wollten wir also an der
neuritischen Natur des Krankheitsprozesses festhalten, so wirden wir zu der An-
nahme genétigt sein, dai bei der Hemiatrophie die trophisch-vasomotorischen
Fasern des N. trigeminus isoliert von dem Krankheitsprozes befallen wiirden. Die
Symptomatologie der Affektionen des Ganglion Gasseri kennen wir bis jetzt nur
héchst unvollstandig; nach Heads Ansicht iiber die Entzindung der Spinal-
ganglien als Ursache des Herpes zoster dirfen wir aber wohl annehmen, dafs die
Erkrankung des Ganglion Gasseri einen Gesichtsherpes (Fig. 12) zur Folge haben
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wirde. Ein solcher gehort aber jedenfalls nicht zum gewdhnlichen klinischen
Bilde der Hemiatrophia facialis, wenn er auch vereinzelt beobachtet worden ist
(Hoflmeyer). Schlieilich sind neben den typischen Fillen, die eine ganze Ge-
sichtshilfte betrafen, und neben rudimentiaren Formen, in denen die Atrophie auf
einen Teil dieser Region beschrankt blieb, Fille bekannt geworden, in denen auch
die Gewebe am Halse, am Rumpf und an den Extremititen der gleichen Seite in
den Krankheitsprozefs einbezogen waren. Selbstverstidndlich koénnen derartige
typische Fille, fiir die die Bezeichnung Hemiatrophia facialis schon nicht mehr
zutrifft, durch eine periphere Neuritis im Gebiet des N. trigeminus oder durch eine
Affektion des Ganglion Gasseri allein nicht erkliart werden. Seltener greift die
Atrophie auf die gegeniiberliegende Gesichtshilfte tber. Schliefllich sind aber
auch vereinzelte Fille von Hemiatrophia cruciata beschrieben worden, d. h. Fille,
in denen die charakteristischen Veranderungen der Gewebe auf der einen Seite
im Gesicht und auf der anderen Seite am Rumpf und an den Extremititen vor-
handen waren.

Gerade diese letzteren Fille, in denen die Lokalisation der Krankheitserschei-
nungen der alternierenden Lihmung bei Ponsherden entspricht, haben Brissaud
veranlafit, anatomische Verdnderungen in der subependymiren grauen Substanz
der Briicke und des verlangerten Markes als Ursache der Hemiatrophie anzu-
nehmen und sie in gewisser Hinsicht als ein Analogon zur Syringomyelie aufzu-
fassen. Brissaud spricht geradezu von einer ,syringomyélie cérébrale oder
ySyringo-encéphalie“ (Maladies nerveuses, II. pg. 379). Indessen sprechen gerade
die klinischen Beobachtungen in Fillen von Syringomyelie gegen diese Analogi-
sierung, denn zu den Kardinalsymptomen dieser Krankheit gehéren neben den
atrophischen Prozessen in den anderen Geweben die degenerativen Muskelatro-
phien, die bei der Hemiatrophie vollstindig fehlen. v

Die Erwigung, daB die eigenartige Krankheit hiaufig im Anschluff an infek-
tiose und traumatische Affektionen der Mundhohle aufzutreten scheint, z. B. im
Anschluf8 an eine Angina, wie in unserem Falle, an ein Zahngeschwiir, an die Ex-
traktion eines karidsen Zahnes oder die Tonsillotomie u. dergl., hat Mébius ver-
anlafit, die Hemiatrophie als eine értliche Erkrankung der Gewebe, bedingt durch
die an Ort und Stelle erfolgte Ansiedelung eines von den Tonsillen bezw. von
der Stelle des Traumas aus eingedrungenen Infektionstrigers aufzufassen. Diese
Hypothese trifit hinsichtlich des &tiologischen Momentes vielleicht fiir gewisse Fille
zu, andererseits aber scheint die Halbseitigkeit der Krankheitserscheinungen, die
in der weitaus grofiten Mehrzahl aller bekannten Fille beobachtet worden ist,
gegen die Annahme einer ortlichen Erkrankung im Bereich der befallenen Region
zu sprechen. Gerade die halbseitige Lokalisation der Atrophie weist uns auf eine
nervose Erkrankung hin und, da uns die Annahme einer Affektion des zerebro-
spinalen Nervensystems das klinische Bild der Hemiatrophie nicht in befriedigender
Weise zu deuten vermag, ist die naheliegende Erwigung berechtigt, ob die
Krankheit nicht vielleicht auf eine Affektion des Sympathikus zuriickzufithren sein
durfte. Theoretische Griinde sowie einige klinische und anatomische Beobachtungen
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sprechen fiir diese Hypothese; die zuerst von Stilling aufgestellt worden ist, und
fur die neuerdings Oppenheim auf Grund eigener Beobachtungen eintritt (Lehr-
buch, 5. Auflage II. pg. 1549). Zweifellos kommt dem Sympathikus durch seinen
Einfluf auf den GefaBapparat eine grofie Bedeutung fir die trophischen Vorginge
in den verschiedenen Geweben des Korpers zu; der Hemiatrophia facialis #hn-
liche Formen der Gesichtsabmagerung sind bei Lisionen des Sympathikus be-
obachtet worden, und in einem Falle der Krankheit wurde post mortem eine Ver-
wachsung des Ganglion cervicale inferius mit der schwielig verdickten Pleura ge-
funden (Jaquet). Auch das Tierexperiment spricht nicht gegen die Sympathikus-
theorie. Angelucci(Dejerine, Arch. de physiol. 1895, Nr. 5, pg. 796), hat nach
Exstirpation des Ganglion cervicale supremum bei neugeborenen Hunden und er-
wachsenen Katzen einen Ausfall der Haare am Gesicht, Atrophie der Gesichts-
und Schidelknochen und mangelhafte Zahnentwickelung auftreten sehen. So ist
es nicht unwahrscheinlich, dafi die Hemiatrophie durch eine Erkrankung des sym-
pathischen Nervensystems bedingt ist, die in einer Reihe von Fillen von der
Mundhohle (Tonsillen usw. aus eindringende Infektionstrager hervorrufen. In
den typischen Fallen von Hemiatrophie des Gesichts diirfte der Sitz der Erkran-
kung im Halssympathikus oder in dessen Ursprungsgebiet zu suchen sein.

15. Osteomalazische Lihmung.

Der unbeholfene, ,watschelnde Gang der Osteomalaziekranken ist eine
bekannte Erscheinung. Man ist geneigt, ihn auf die Skelettverdnderungen zuriick-
zufithren, die durch den Krankheitsprozefs bedingt sind: in leichten Fillen auf die
Deformierung des Beckens, die Verkrimmung der Oberschenkel und die beglei-
tenden Schmerzen im Kreuz und in den Beinen; in schweren Fillen auf eine
direkte Kompression des Riickenmarks und der austretenden Wurzeln im Wirbel-
kanal und in den Intervertebrallschern oder auf eine Lision des Plexus lumbo-
sacralis im osteomalazischen Becken.

Indessen werden schwere Motilitatsstorungen an den Extremititen gelegent-
lich auch als Frihsymptome der Osteomalazie beobachtet, zu Zeiten, in
denen eine Deformierung des Skeletts und namentlich der Wirbelsaule und des
Beckens noch ginzlich fehlt. Sie werden als osteomalazische Liahmung
bezeichnet, bedauerlicherweise aber in den neurologischen Lehrbtichern meist in
kurzen Worten abgehandelt, ohne die ihrer praktischen Bedeutung entsprechende
Bertcksichtigung zu finden. Es liegt mir deshalb daran, Ihnen heute einen ein-
schlagigen Fall vorzustellen, in dem auch jetzt noch charakteristische Veranderungen
am Skelett nicht nachzuweisen sind. Der Fall betrifft ein junges Midchen von
23 Jahren, bei dem im Verlauf der ersten Graviditat eine Lahmung beider Beine
aufgetreten ist. Anbhaltspunkte fiur Lues oder Tuberkulose liefen sich nicht ge-
gewinnen; auch in der Familie der Patientin sind tuberkulose Erkrankungen nicht
beobachtet worden. Die ersten drei Monate der Graviditit verliefen ohne be-
sondere Storung. Alsdann traten bei stirkerer Anstrengung leicht Ermiidung und
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zundchst anfallsweise Schmerzen im Riicken, in der rechten Hiifte und in beiden
Beinen auf. Bald wurden die Schmerzen heftiger und anhaltend und erschwerten
dadurch das Stehen und Gehen mehr und mehr. Der Gang wurde unbeholfen
und watschelnd. In den nichsten Wochen gesellte sich eine Steifigkeit und
Schwiche der Unterextremititen hinzu, die in kurzer Zeit zu einer ausgesprochenen
Lihmung gefithrt hat. Im Hinblick auf die Hilflosigkeit der Kranken, die durch
die Paraplegie der Beine dauernd ans Bett gefesselt war, und unter Wirdigung
des Umstands, dafi die Graviditat anscheinend eine hervorragende Rolle in dem
Entstehen der schweren Lahmungserscheinungen gespielt hatte, war die Einleitung
des kiinstlichen Abortus indiziert. Sie wurde am Ende des fiinften Monats der
Schwangerschaft vorgenommen und die Wéchnerin acht Tage spéter nach dem
Siechenhause uberfiihrt.

Hier wurde bei der Aufnahme eine hochgradige Parese der Muskulatur des
Beckengiirtels und der Oberschenkel festgestellt, die auf der rechten Seite etwas
stairker war als auf der linken. Die Kranke war nicht imstande, im Liegen die
Unterextremitaten an den Rumpf anzuziehen, die im Kniegelenk gestreckten Beine
hoher als bis zu einem Winkel von etwa 30° von der Unterlage zu erheben und
sie einigermaBen zu abduzieren. Auch das Aufrichten des Rumpfes war ohne
Unterstiitzung der Arme unmoglich. Beim Versuch, zu stehen, knickte die Kranke
in den Knien ein. Auf beiden Seiten gefiihrt, konnte sie sich nur mithsam einige
Schritte vorwirts bewegen. Es wurden dabei unter Drehungen des Oberkorpers
abwechselnd die rechte und die linke Seite des Beckens gehoben und gesenkt und
die Fufte ruckweise mit kleinen Schrittchen mithsam auf dem Boden vorgeschoben,
ohne daf8 die Oberschenkel im Hiftgelenk merklich gebeugt wurden. Der typische
Watschel- oder Entengang der Osteomalazischen! Auch das Aufstehen aus
sitzender Stellung war in hohem MaBe erschwert, das freie Sitzen uberhaupt
unmoglich.

Die aktive Adduktion der Oberschenkel, die Beugung der Unterschenkel bei
passiv erhobenen Beinen und alle Bewegungen des FuBes und der Zehen erfolgten
beiderseits in normaler Exkursionsbreite und mit unverminderter Kraft. Passiv
konnten auch die Bewegungen im Hiiftgelenk und die Streckung der Unterschenkel
ohne Schwierigkeit ausgefiihrt werden. Bei der Abduktion und Aufenrotation
des rechten Oberschenkels trat eine geringe Anspannung der Muskulatur in der
Adduktorengruppe zutage.

Eine Atrophie der paretischen Muskeln lief sich nicht nachweisen; auch
Anderungen der direkten und indirekten galvanischen und faradischen Erregbarkeit
waren nicht vorhanden. :

Kniephdnomene und Achillessehnenreflexe waren sehr lebhaft. Auf taktile
Reize der Fufzsohle erfolgte beiderseits eine Plantarflexion aller fiinf Zehen. Trotz
Schlaffheit der Bauchdecken waren die Abdominalreflexe deutlich auszulosen.

Das Rombergsche Symptom konnte bei der Unfihigkeit der Kranken, allein
zu stehen und frei zu sitzen, nicht gepriift werden. Auch der Kniehackenversuch
war nicht auszufiihren.
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Stérungen der taktilen Sensibilitit, der Schmerz- und Temperaturempfindung
lieen sich am Rumpf und an den unteren Extremititen nicht auffinden; auch
Parasthesien schienen zu fehlen. Die Klagen der Kranken bezogen sich lediglich
auf Schmerzen im Kreuz, in der Gegend der rechten Hiifte und in beiden Beinen.
Indessen waren diese Schmerzen, seitdem die Patientin dauernd zu Bett lag, nach
ithrer Angabe viel geringer geworden. Die grofien Nervenstimme der Unter-
extremititen waren nicht druckempfindlich, ebensowenig die Weichteile und
Knochen. Wohl aber vermochte ein stirkerer Druck auf die unteren Rippen der
rechten Seite und auf das Brustbein lebhafte Schmerziufierungen auszuldsen.
Wirbelsaule und Beckenknochen waren nicht druckempfindlich.

Weitere Storungen des Nervensystems konnten nicht festgestellt werden.
Der Augenhintergrund, die Gesichtsfelder und das Verhalten der Pupillen waren
normal und blieben es auch bei der nachfolgenden, fiinfmonatlichen Beobachtung
der Patientin. Nystagmus und Sprachstorung fehlten ginzlich. Motilitat, grobe
Kraft, Koordination und Sensibilitit der oberen Extremititen zeigten keine Stérung.
Die Sehnen- und Periostreflexe an den Armen waren lebhaft. Blase und Mastdarm
funktionierten normal.

So beschrinkte sich das ganze Zustandsbild, das die Patientin bei der Auf-
nahme bot, auf Krankheitserscheinungen, die der Osteomalazie eigen sind, und
in deren Vordergrund die hechgradigen Motilititsstérungen der Unterextremititen
standen. Weitere Anzeichen der Osteomalazie lieBen sich aber nicht auffinden.
Eine Schmerzhaftigkeit der Becken- und Oberschenkelknochen war nicht vor-
handen; die duBeren und inneren Mafie des Beckens wichen nicht von den nor-
malen Verhailtnissen ab.

Trotzdem haben wir die Diagnose ,osteomalazische Lahmung* gestellt.
In differentialdiagnostischer Hinsicht mufite freilich eine Reihe anderer Krankheiten,
die Polyneuritis, die Kompression des Riickenmarks, die spinale Lues und die
multiple Sklerose in Betracht gezogen und auch an Hysterie gedacht werden.
Die Unempfindlichkeit der Nervenstimme auf Druck, das Fehlen quantitativer Ver-
dnderungen der elektrischen Erregbarkeit der paretischen Muskeln, sowie die Leb-
haftigkeit der Sehnenreflexe liefien die Polyneuritis ausschlieBen. Bei der Kompres-
sion des Riickenmarks oberhalb der Lendenanschwellung wiirde eine spastische
Paraparese der Beine, bei Kompression der Lendenanschwellung selbst eine
atrophische Lihmung zu erwarten gewesen sein. Beides war nicht der Fall;
Spasmen, Fufiklonus und das Babinskische Phinomen waren ebensowenig vor-
handen wie eine Hypotonie und degenerative Atrophie der Muskulatur und das W est-
phalsche Zeichen. Auch fehlten Wurzelsymptome vollstindig. Anhaltspunkte
fur eine syphilitische Infektion und fiir eine Karies der Wirbelsaule, wie tberhaupt
fur Tuberkulose, lieBen sich aus der Anamnese und aus dem Untersuchungsbefund
nicht gewinnen. Die Beschriankung der motorischen Lahmungserscheinungen auf
die unteren Extremititen, das normale Verhalten der Sehnervenpapillen und das
Fehlen von Nystagmus, Sprachstérung und Intentionstremor machten die Annahme
der multiplen Sklerose in hohem Mafie unwahrscheinlich, zumal auch im Beginn
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dieses Leidens in der Regel spastische Paresen beobachtet werden. Stigmata der
Hysterie, wie Stérungen der Sensibilitit und der Sinnesempfindungen, Gesichts-
feldeinengung u. dergl., konnten nicht aufgefunden werden. Psychische Anomalien
und Krampfanfille waren nicht vorhanden.

Andererseits entsprach das Zustandsbild durch die eigenartige Lokalisation
der Paresen vollkommen dem klinischen Bilde der osteomalazischen Lihmung,
wie es von Képpen, Stieda, v. Hosslin u. a. geschildert worden ist. Denn
gerade die Parese der Muskulatur des Beckengiirtels und der Oberschenkel,
namentlich der Mm. ileopsoas, quadriceps femoris und der Abduktoren ist fir die
osteomalazische Lahmung charakteristisch. Der Beginn des Leidens wiahrend
der Graviditit mit vagen Schmerzen im Kreuz, in der Hiftgegend und in den
Beinen und die Druckempfindlichkeit des Sternums und der Rippen sprachen gleich-
falls fiir Osteomalazie. Dem gegentiber war es fiir die Differentialdiagnose irrelevant,
dafi osteomalazische Verinderungen an der Wirbelsdule und an den Becken- und
Oberschenkelknochen fehlten.

War unsere Auffassung des beobachteten Krankheitsbildes richtig, so durfte
auch die Prognose giinstig gestellt werden, zumal die Schwangerschaft, deren
nachteiliger Einfluf auf das Fortschreiten der Osteomalazie bekannt ist, durch die
Einleitung des kiinstlichen Abortus bereits unterbrochen war. Tatsichlich ist auch
in dem Befinden der Kranken bei fortgesetzter Bettruhe und Darreichung von
Phosphorlebertran bald eine merkliche Besserung eingetreten. Die spontanen
Schmerzen und die Druckempfindlichkeit der Knochen verschwanden, und durch
vorsichtige, systematische Ubungen, die durch Vibrationsmassage und leichte
Faradisation der paretischen Muskulatur unterstiitzt wurden, besserte sich auch
die Gehfihigkeit ganz allmahlich. Heute ist nach fiinfmonatlicher Behandlung die
Motilitat und grobe Kraft der Unterextremititen wieder voéllig normal; der frithere
Watschelgang ist ginzlich verschwunden, und die Patientin ist als genesen zu
betrachten. So hat der Verlauf des Leidens die Diagnose ebenfalls bestitigt.

Freilich ist die eingetretene ,Heilung® wahrscheinlich nur eine temporire.
Erfahrungsgemifs fithren wiederholte Schwangerschaften zu einem erneuten Aus-
bruch der Krankheitserscheinungen; auch kann das Leiden wieder manifest werden,
ohne dafi eine zweite Graviditdt eintritt. So missen wir auch in unserem Falle
einer Wiederkehr der Beschwerden gewartig sein.

- In vorgeriickteren Fallen von Osteomalazie, in denen die charakteristischen
Knochenveranderungen vorhanden sind, stoéfit die Diagnose natiirlich auf keine
Schwierigkeiten mehr; andererseits ist aber der Typus der Lahmungserscheinungen
nicht mehr so leicht zu erkennen wie in den Anfangsstadien des Leidens. Be-
merkenswert ist es, dafi selbst bei hochgradiger Deformierung der Wirbelsaule,
des Beckens und der Oberschenkel die Paresen der Muskulatur gering bleiben
konnen, so ‘dai wohl der Gang der Kranken mihselig und watschelnd, die Geh-
fahigkeit aber nicht ganz aufgehoben wird (Fig. 70). Auch in diesen Fallen bleiben
die Sehnenreflexe gewohnlich lebhaft, obwohl allm#hlich eine Atrophie der pareti-
schen Muskeln mit Herabsetzung der elektrischen Erregbarkeit einzutreten pflegt.
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Bei einer unserer Patientinnen ist es im langjihrigen Verlauf des Leidens zu einer
eigentiimlichen Rigiditit der Muskulatur an den unteren Extremitidten gekommen,
durch die auch die Ausfithrung passiver Bewegungen aufierordentlich erschwert
ist. Schlieslich sind die Beine der Kranken so steif wie ein Stock geworden
(Fig. 71). Merkwirdigerweise ist bei ihr auch eine Chondromalazie vor-
handen, die in der abnormen Weichheit und Biegsamkeit der Knorpel der Nase

Fig. 7o. Fig. 71.
Osteomalazische Lihmung. Osteomalazische Lihmung. Starre der Unter-
Erhaltene Gehfahigkeit. extremitdten und Aufhebung der Gehfihigkeit.
Eigene Beobachtung. Eigene Beobachtung.

und der Ohrmuscheln zum Ausdruck kommt, wahrend sich am Kehlkopf keine
Veranderungen nachweisen lassen.

Die osteomalazische Lihmung braucht nicht wie bei unserer jungen Patientin
auf die Unterextremititen beschriankt zu bleiben. Oft wird auch die Muskulatur
des Schultergiirtels und der Oberarme betroffen, wihrend die Unterarme und Unter-
schenkel, die Hiande und Fufie in der Regel verschont bleiben. So finden wir
also bei der osteomalazischen Lahmung die Paresen in denselben Muskelgruppen
lokalisiert, die auch bei der Dystrophia musculorum progressiva mit
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Vorliebe befallen sind. Deshalb ist beiden Affektionen auch die gleiche Geh-
storung, das Watscheln, eigen.

Die Pathogenese des Leidens ist noch nicht gentigend geklart. Histologisch
nachgewiesene atrophische Prozesse in den paretischen Muskeln mit einem auf-
falligen Kernreichtum und Vermehrung des Fettgewebes haben schon Friedreich
veranlafit, eine primare Erkrankung der Muskulatur anzunehmen. Zweifellos
spricht das Auftreten der Lahmungserscheinungen zu einer Zeit, in der nachweis-
bare Veranderungen des Skeletts noch g#nzlich fehlen, fir die Ansicht, da die
Krankheitsprozesse in der Muskulatur und im Knochengewebe einander koordiniert
und auf die gleiche, schiadigende Ursache zuriickzufithren sind. Ko6ppen hat
deshalb das eigenartige Leiden mit dem Namen ,Dystrophia osteomalacica®
bezeichnet.

16. Myasthenie und Thomsensche Krankheit.
a) Myasthenia gravis pseudoparalytica?).

Im Jahre 1878 hat Erb ,iiber einen eigentiimlichen bulbidren Symptomen-
komplex“ berichtet, in dem Doppelsehen, Ptosis, Schwiche der Kaumuskeln,
Erschwerung der Zungenbewegungen und des Schlingens, sowie Schwiche der
Gesichts- und Extremititen-Muskulatur beobachtet wurden, der aber im Gegensatz
zur typischen progressiven Bulbirparalyse einer weitgehenden Besserung und selbst
Heilung fahig schien. Die anatomische Untersuchung des Zentralnervensystems
in dhnlichen Fillen, die in der Folgezeit zur Obduktion kamen, fithrte zu einem
negativen Ergebnis, und dies hat Oppenheim veranlafit, die einschliagigen Be-
obachtungen als ,Bulbirparalyse ohne anatomischen Befund“ zusammenzufassen.
Waihrend so die pathologische Anatomie des Leidens zunidchst g#nzlich unklar
blieb, gelang es allmahlich, das klinische Bild desselben von den verschiedenen
Formen der chronischen Bulbarparalyse scharfer abzugrenzen, und heute steht es
als das einer wohlcharakterisierten Krankheit vor uns, die Jolly als ,Myasthenia
gravis pseudoparalytica“ bezeichnet hat. Das Krankheitsbild wird von einer
auffalligen Erschopfbarkeit der Muskulatur beherrscht, als deren Folge schon eine
geringfiigige korperliche Anstrengung zu schweren, lahmungsartigen Erscheinungen
fuhrt. Bezeichnend fur die Myasthenie ist indessen der hiufige Wechsel der schein-
bar vorhandenen Paresen in bezug auf Intensitdt und Ausbreitung, ihr voriiber-
gehendes Verschwinden bei gentigend langer Erholung, ihr Wiederauftreten bei
erneuter Anstrengung.

Dieses eigenartige Krankheitsbild méchte ich Thnen zunéchst an einem unserer
Patienten demonstrieren, einem 4zjihrigen Géartner, in dessen Familie sowohl
Nervenkrankheiten als auch Geschwiilste vorgekommen sind. Der Patient selbst

1) Knoblauch, ,Das Wesen der Myasthenie etc.“ Frankfurter Zeitschrift f. Pathologie,
2. Bd,, 1908, pg. 57 ff.
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hat keine ernsten Krankheiten durchgemacht; er hat stets mafiig gelebt; eine
luetische Infektion hat nicht stattgefunden. 1886—1888 hat er bei der Festungs-
artillerie gedient und alle Strapazen des Dienstes gut ertragen. Seit 1899 ist er
verheiratet und hat einen jetzt 7jdhrigen, etwas nervésen, im tbrigen gesunden
Jungen, Schon vor der Militarzeit — 1885 — war bei dem damals 1gjdhrigen
Kranken anscheinend im Anschluf8 an eine starke Erkiltung zum ersten Male
Doppelsehen aufgetreten. Nach einer dreiwdchentlichen elektrischen Behandlung
verschwand die Sehstorung vollstandig, und erst 14 Jahre spiater — 1899 — stellte
sie sich von neuem ein, jetzt, wie es scheint, immer wieder nach kiirzerem oder
lingerem Bestehen verschwindend und in wechselnder Intensitit aufs neue auf-
tretend. Im Mirz 1gor gesellte sich eine leichte, rechtsseitige, nach deren Riick-
gang im April 1901 eine linksseitige Ptosis hinzu. Seit jener Zeit bis zum Ende
des Jahres 1904 sind Doppelsehen und Lidldhmung immer wieder aufgetreten,
nachdem sie in der Zwischenzeit mehrfach fiir einige Wochen ganzlich ver-
schwunden waren. Wie wechselvoll sich damals das Zustandsbild hinsichtlich der
auBeren Augenmuskeln und der Lider gestaltet hat, zeigen die Photographien des
Kranken, die vor 6 Jahren an zwei aufeinander folgenden Tagen aufgenommen
worden sind (Fig. 72—76). Zunichst eine rechtsseitige Ptosis und — soweit es
sich aus dem Bilde schlieBen lafit — Doppelsehen infolge von Insuffizienz des
M. rectus medialis am linken Auge; wenige Minuten spiter eine beiderseitige
Ptosis. Am folgenden Tage zuerst wiederum nur eine rechtsseitige Ptosis und
bei aufwirts gerichtetem Blick ein Zuriickbleiben des rechten Auges. Kurze Zeit
darauf eine doppelseitige Ptosis geringen Grades, der der Kranke durch eine
energische Kontraktion des M. frontalis entgegenzuwirken sucht; schlieflich fast
komplette Ptosis beiderseits bei merklicher Erschlaffung der Frontaliskontraktion.

An diesen Krankheitserscheinungen waren die inneren Augenmuskeln nicht
beteiligt. Akkommodation und Irisbewegungen zeigten ein vollig normales Ver-
halten; das Gesichtsfeld bot keine Einschrinkung fir Weis und die Farben; die
Sehscharfe war und blieb ¢/6 bei Emmetropie, der Augenhintergrund normal.

Bis zum Sommer 1go3 blieben die geschilderten Krankheitserscheinungen
auf die Augenmuskeln beschrinkt. Erst damals, als der Kranke wihrend einer
mehrwochentlichen Kneippkur in Worishofen eine Postkarte an seine Angehérigen
schreiben wollte, trat zum ersten Male eine so starke Ermiidung der rechten Hand
ein, daB er die Karte nicht zu Ende brachte. Die gleiche, schnelle Ermiidung
zeigte sich auch bald in beiden Hidnden beim Zitherspiel, wihrend dessen der
Kranke sich nach kurzer Zeit immer wieder ausruhen mufite. Allmahlich trat ein
Schwichegefithl in den Beinen hinzu. Es steigerte sich im Laufe des Tages derart,
da3 sich der Kranke allabendlich nur mit Mithe von seiner Arbeitsstitte in die
nahe gelegene Wohnung schleppen konnte, wihrend er sich morgens beim Auf-
stehen und beim Gang zur Arbeit vollstindig kriftig auf den Beinen fuihlte. Zugleich
traten bei korperlicher Anstrengung Anfille von Bangigkeit, Kurzatmigkeit und
das Geftihl von Herzschwiche auf, einmal auch wihrend der Untersuchung mit
dem elektrischen Strom ein bedrohlicher Ohnmachtsanfall. Im Jahre 1903 stellten
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sich zeitweise auch Beschwerden beim Sprechen und Kauen ein, wihrend das
Schlucken anscheinend niemals gestort gewesen ist.

Unter abwechselnden Remissionen und Exazerbationen der Beschwerden blieb
der Zustand des Patienten auch im Jahre 19o4 im wesentlichen der gleiche und
zwar ein solcher, daB der Kranke fast dauernd arbeitsfihig blieb. Da stellte sich
plotzlich zu Ende des Jahres 1go4 eine allgemeine Besserung ein; das Ermiidungs-
gefithl in den Extremitaten trat weniger hochgradig und seltener auf; die Doppel-
bilder verschwanden mehr und mehr; die Ptosis ging vollstindig zurtick. Der
Kranke selbst hielt sich fiir vollkommen gesund.

Diese scheinbare Heilung hat knapp /s« Jahre angehalten. Ohne erkennbare
Ursache, ohne daf3 eine besondere korperliche Anstrengung vorausgegangen wire,

Fig. 72. Fig. 73.
Myasthenie. Rechtsseitige Ptosis und In- Myasthenie. Doppelseitige Ptosis, energische
suffizienz des linken M. rectus medialis. Kontraktion der Mm. frontales.
Eigene Beobachtung. Eigene Beobachtung.

traten Anfang Januar 1go6 die fritheren Erscheinungen mit erneuter Heftigkeit auf:
linksseitige Ptosis, Diplopie, unverhaltnismifiig schnell eintretende Ermtdung der
Arme und Beine, die bald zur vollstandigen Arbeitsunfahigkeit tithrte. Das Pikieren
kleiner Pflinzchen wurde dem Kranken wegen des Doppelsehens, und weil ihm
die Finger versagten, unmoglich; beim Hochbinden von Ranken an einem Spalier
mufite er die Arbeit bestindig unterbrechen, weil er die Arme nicht mehr in die
Hohe bringen konnte. Die Schwiche in den Beinen erreichte schon in den frihen
Morgenstunden einen so hohen Grad, daf sich der Kranke untertags lidngere Zeit
hinlegen mufite. Das beidngstigende Gefithl der Herzschwiche stellte sich immer
haufiger und bei ganz geringen Anstrengungen ein.

Heute fillt an dem Kranken, der allerdings bis vor einer Viertelstunde zu
Bett gelegen hat, zunichst nichts weiteres auf, als daf8 seine Stirn in tiefen Falten
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liegt und seine Augenbrauen hochgezogen sind (Fig. 77). Ptosis ist nicht vor-
handen. Der Kranke hat auch im Augenblick kein Doppelsehen, iiberhaupt keine

Fig. 74. Fig. 7s.
Myasthenie. Rechtsseitige Ptosis, Zuriick- Myasthenie. Doppelseitige Ptosis geringen
bleiben des rechten Auges bei aufwdirts- Grades, energische Kontraktion der Mm.
gerichtetem Blick. Eigene Beobachtung. frontales. Eigene Beobachtung.
Fig. 76.

Myasthenie. Komplette doppelseitige Ptosis, Erschlaffung der Mm. frontales.
Eigene Beobachtung.

besonderen Beschwerden. Freilich hat es ihm einige Mithe verursacht, die Treppe
zum ersten Stockwerk herautzusteigen; er hat sich dabei wiederholt ausruhen
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miissen, weil ihm die Beine zu versagen drohten. Es ist ein schon gebauter Mann
mit kraftig entwickelter Muskulatur, die nirgends eine Spur von Atrophie oder
fibrillaren Zuckungen erkennen lifit. Aber jetzt, wiahrend Sie Ihr Augenmerk
auf den Kranken richten und er Sie fixiert, sinkt allmihlich sein linkes Oberlid
herab, und nachdem er einige Male hintereinander seine Augen fest zugekniffen

Fig. 77.
Myasthenie. Vollstdndiger Riickgang der Insuffizienz der Augenmuskeln nach geniligend langer
Erholung. Rechtsseitige Brustdriise. Eigene Beobachtung.

hat, ist eine deutliche linksseitige Ptosis eingetreten (Fig. 78). Goénnen wir aber
dem Kranken nur einige Minuten des Ausruhens, so wird die Ptosis merklich
geringer; jetzt blickt der Kranke wieder mit offenen Augen um sich.

Der Aufforderung, die gestreckten Arme in den Schultergelenken bis zur
Vertikalen zu erheben, kommt der Kranke prompt — ja, geradezu auffallend hastig
— und anscheinend mit normaler Kraft nach. Wiederholt er aber die gleiche Be-
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wegung etwa 1o—i12 mal schnell hintereinander, so ist er nicht imstande, die Ober-
arme viel tber die Horizontale zu erheben, wihrend die Unterarme in den Ell-
bogengelenken einknicken und trotz aller Anstrengung mifiig gebeugt bleiben.
Und wihrend der Kranke sich vergeblich bemiiht, die Arme zu strecken und
emporzuheben, sinkt wiederum sein linkes Oberlid herab, so daf es das obere Drittel

Fig. 8.
Myasthenie. Linksseitige Ptosis nach wiederholtem Blinzeln. Rechtsseitige Brustdriise.
Eigene Beobachtung.

der Pupille verdeckt (Fig. 79). Ruht sich nun der Kranke geniigend lange Zeit
aus, so erfolgt zunichst das Erheben der Arme wieder mit guter Kraft und in
normaler Weise, um nach wiederholter Ausfiihrung derselben Bewegung aller-
dings bald wieder unméglich zu werden. Es handelt sich also offenbar nicht
um eine Lihmung oder Parese der Schulter- und Armmuskulatur und des M.
levator palpebrae sup. sin., sondern um eine infolge der ausgefiihrten Bewegungen

Knoblauch, Krankheiten des Zentralnervensystems, 8
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unverhaltnismagig schnell eingetretene Ermiidung der in Anspruch genommenen

Muskeln, um eine formliche Erschopfung der Muskelkraft; und dieses eigen-

artige Phanomen tritt nicht nur in derjenigen Muskelgruppe auf, die die Bewegung

ausfiihrt (hier z. B. in den Schultermuskeln), sondern auch in anderen Gebieten
der Kérpermuskulatur (in unserem Falle besonders deutlich am linken Oberlid).

Diese schnelle Erschopfbarkeit der Muskulatur ist es, die dem

klinischen Bild der Krankheit ihr Geprage aufdriickt. Sie erklart die wechselnde

Stirke und Ausbreitung der

scheinbar vorhandenen Paresen;

sie macht es verstidndlich, wes-

halb in den frithen Morgen-

stunden die Anzeichen der Krank-

heit meistens mehr oder weniger

zuriicktreten, um sich erst im

Laufe des Tages mit zunehmen-

der Inanspruchnahme der Mus-

kulatur in immer stirkerem Mafze

einzustellen. Das Eintreten der

Erschopfung in anderen Muskel-

gruppen als gerade den in Aktion

tretenden erkliart das oft beob-

achtete Auftreten bedrohlicher

Anfille von Engigkeit, Dyspnoe

und Herzschwiche, je nachdem

die Respirationsmuskulatur oder

das Herz selbst an der Erschop-

fung teilnehmen. So beobachten

wir bei unserem Kranken eine

wechselnde Verbreiterung der

Herzdampfung, vorwiegend nach

Fig. 79. rechts, Ungleichmafiigkeit der

Myasthenie. Linksseitige Ptosis und Erlahmen beider Pul 11 Ibst I larit4t und
Arme nach wiederholtem Erheben derselben. Eigene wiswelle, Selbst uresu a'rl atun
Aussetzen des Pulses, je nach-

Beobachtung,
dem sich der Kranke ruhig im
Bett halt oder wihrend des Aufseins auch nur durch das Auf und Abgehen im
Zimmer u. dergl. eine gewisse Muskelarbeit verrichtet.

Die gleiche Erschopfbarkeit der Muskulatur zeigt sich, wenn der Patient mehr-
mals rasch hintereinander die Unterarme in den Ellbogengelenken beugt und
wieder streckt, sich aus der Kniebeuge aufrichtet oder andere Bewegungen aus-
fuhrt, die ein Gesunder Dutzende von Malen hintereinander spielend vollbringen
wiirde. Sie zeigt sich in anderen Fillen von Myasthenie besonders deutlich auch
beim Sprechen, Kauen und Schlingen. Oft wird die Sprache, die nach langerem
Schweigen anfangs vollig ungestort ist, beim anhaltenden Sprechen, besonders
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beim lauten Vorlesen, in dem keine Pause eintritt, infolge der Erschwerung der
Zungen- und Lippenbewegungen immer undeutlicher, schlieflich unverstindlich.
Unter Umstidnden tritt schon nach wenigen Kaubewegungen eine zunehmende
Schwiche der Kaumuskulatur auf, die in Gemeinschaft mit der sich gleichzeitig
einstellenden Schwiche der Zungen- und Schlundmuskulatur die Nahrungsauf-
nahme sehr erheblich erschweren kann. Oppenheim ist in einem solchen, ver-
zweifelten Fall zur Sondenfitterung geschritten; er mufite es jedoch erleben, dafs
die durch die Einfithrung der Sonde ausgelosten Reflexbewegungen die allgemeine
Muskelerschopfung des Kranken derartig steigerten, dafs infolge von Herzschwiche
der Tod eintrat.

In unserem Falle ist eine Behinderung des Sprechens, Kauens und Schlingens
nicht vorhanden. Wohl aber ist auffillig, dafi der Kranke aufierordentlich hastig
spricht, wie er iiberhaupt alle Bewegungen zunichst mit einer ihm selbst auf-
fallenden Hast ausfiihrt.

Die der Myasthenie eigentiimliche, abnorme Erschépfbarkeit der Muskulatur
zeigt sich in charakteristischer Weise auch im Verhalten derselben gegeniiber dem
tetanisierenden faradischen Strom. Es ist das grofie Verdienst Jollys, auf diese
ymyasthenische Reaktion“ des Muskels aufmerksam gemacht zu haben, die seitdem
fir die Diagnose der Krankheit von groBer Bedeutung geworden ist. Der nor-
male Muskel reagiert auf den faradischen Strom bei direkter Reizung und vom
Nerv aus bekanntlich durch einen Tetanus, der wahrend der ganzen Dauer der
Einwirkung des Stroms annihernd in gleicher Stirke anhilt und sofort in der-
selben Stidrke von neuem eintritt, wenn der faradische Strom nach kurzer Unter-
brechung wieder geschlossen wird. Ganz anders ist bei der Myasthenie das
Verhalten der Muskulatur gegentiber faradischen Reizen. Wohl tritt im Augen-
blick der SchlieBung des Stroms der Tetanus in normaler Stirke auf; aber bald
lafst er bei fortdauernder Einwirkung des gleichen Stroms an Intensitit merklich
nach, um schlieBlich ginzlich zu erloschen. Wird der einwirkende Strom mehr-
mals hintereinander schnell unterbrochen, so tritt beim Stromschlufs wohl die ersten
Male der Tetanus in normaler Weise ein; allmihlich tritt aber an seine Stelle
eine einfache Schlieungszuckung, und endlich bleibt auch diese aus; der Muskel
ist fir den faradischen Strom véllig unerregbar geworden. Nach kiirzerer oder
langerer Ruhe erholt er sich indessen wieder vollstindig und zeigt nun bei neuer
Einwirkung eines gleich starken Stromes dasselbe Verhalten wie vorher, bei fort-
dauernder Reizung oder bei schneller Aufeinanderfolge einzelner kurzdauernder
Reize ein allmihliches Nachlassen des Tetanus und schlieilich ein volliges Er-
loschen der faradischen Erregbarkeit.

Bei unserem Kranken ist die schnelle Erschopfbarkeit der Muskulatur bei
wiederholten aktiven Bewegungen und dem faradischen Strom gegeniiber an
allen Extremititenmuskeln vorhanden, die wir daraufhin untersucht haben. Am
linken M. biceps brachii ist die Mya R. besonders auffillig; hier tritt nach etwa
10—12 rasch aufeinander folgenden Reizen ein génzliches Erloschen der faradischen
Erregbarkeit ein, wihrend bei fortdauernder Einwirkung eines mifiig starken

8.
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Stromes der Tetanus nach wenigen Minuten verschwindet. Bei der Priifung ist
indessen mit grofler Vorsicht zu verfahren; denn wie bei Ausfithrung aktiver Be-
wegungen die Erschépfung nicht auf den gerade imn Aktion getretenen Muskel
beschrankt zu bleiben pflegt, so wird auch bei faradischer Reizung einer Muskel-
gruppe mehr oder weniger die ganze Koérpermuskulatur erschépft.

Weitere Krankheitsanzeichen der Muskulatur und des Nervensystems sind in
unserem Falle nicht vorhanden. Stérungen der Sensibilitit fehlen, ebenso eigent-
liche Schmerzen; wohl aber klagt der Kranke gelegentlich iiber schmerzhafte
Empfindungen in der Muskulatur des Riickens und der Waden, die offenbar den
Sensationen entsprechen, die ein gesunder Mensch bei ubermiBiger Muskel-
anstrengung empfindet. Die Haut- und Sehnenreflexe sind normal, sofern sie nicht
infolge der Erschopfbarkeit der Muskulatur eine Anderung in ihrem Ablauf er-
fahren. So ist z. B. das Kniephdnomen bei unserem Kranken nur bei den ersten
Versuchen in normaler Stirke auszulésen; bei schnell aufeinander folgender Be-
klopfung der Patellarsehne lafit es allmihlich nach, und schlieilich scheint es ganz
zu fehlen, bis es nach kurzer Zeit der Ruhe wieder in der urspriinglichen Stirke
auftritt.

Die direkte mechanische Muskelerregbarkeit ist nicht erhéht; idiomuskuldre
Woaulstbildung ist beim Beklopfen der Muskulatur niemals beobachtet worden.
Dagegen fithrt ein Beklopfen des N. ulnaris in der Gegend des Olekranon mit
dem Perkussionshammer nicht nur zu der bekannten Sensation im kleinen Finger,
sondern hiufig auch zu einer kurzen Zuckung der vom N. ulnaris innervierten
Hand- und Fingermuskulatur.

Blase und Mastdarm funktionieren normal. Die Potenz und die Libido
sexualis sind ungestdrt. Bei dem Kranken hat sich in der Pubertitszeit eine
rechtsseitige Brustdriise entwickelt (Fig. 77 und 73), die nach seiner Angabe bei
sexueller Erregung merklich anschwillt.

Das Leiden verlduft gewohnlich unter Remissionen und Exazerbationen.
Haufig halt eine weitgehende Besserung, die selbst eine Heilung vortduschen kann,
monate- und jahrelang an. Oft tritt aber auch ganz plotzlich und unvermutet
der Tod ein, infolge von Herzinsuffizienz oder Erstickung bei Erlahmung der
Respirationsmuskulatur. Die Prognose der Myasthenie ist deshalb, seitdem die
Krankheit zuerst erkannt worden ist, von allen Klinikern als dubids und ernst
bezeichnet worden.

Uber das Wesen und die Natur der Myasthenie herrscht noch véllige
Unklarheit. Trotz sorgfiltigster histologischer Untersuchung des gesamten zen-
tralen und peripheren Nervensystems, die sich im Hinblick auf das klinische Bild der
Krankheit in erster Linie auf das Kerngebiet in der Briicke und im verlidngerten
Mark erstreckt hat, sind eindeutige, charakteristische Veridnderungen nicht aufge-
funden worden, und auch gelegentliche Obduktionsbefunde in anderen Organen
haben das Leiden nicht in befriedigender Weise erkliart. Bei dieser Sachlage be-
gniigte man sich mit der Annahme, daf8 es sich bei der Myasthenie um eine funk-
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tionelle Neurose oder eine toxische Erkrankung des Nervensystems handele. Eine
auf Stoffwechselanomalien beruhende Autointoxikation soll die Ursache des Leidens
sein. Auf wie schwachen Fiifien indessen diese Hypothese vorliufig noch steht,
geht daraus hervor, da8 von den verschiedenen Autoren buchstiblich jede ein-
zelne Stelle der kortikomuskuldren Bahn als Angriffspunkt der Toxinwirkung an-
gesprochen wird, vom Muskel und vom Achsenzylinder des peripheren Nerven
an bis zur Pyramidenzelle in der GroShirnrinde.

Diese Anschauungen waren die herrschenden geworden, als Weigert 1901
seinen interessanten Befund in einem von Laquer diagnostizierten Myasthenie-
fall mitteilte, in dem sich neben einem malignen Thymustumor Thymommeta-
stasen in der Skelettmuskulatur gefunden haben. Mit dieser Aufsehen
erregenden Mitteilung Weigerts beginnt eine neue Periode in der Geschichte
der Myasthenie. Mit derselben Griindlichkeit, wie bis dahin das Kerngebiet am Boden
des Aquidukts und des IV. Ventrikels, wurde von jetzt ab die Muskulatur histo-
logisch untersucht, und von verschiedenen Seiten wurde alsbald tber das Vor-
kommen von Anhaufungen ,lymphoider“ Zellen in der Muskulatur berichtet, die
mit dem Weigertschen Befunde identisch sein und das Wesen der Myasthenie
erkliren sollten. Man stellte sich vor, dafs durch die Anhdufung dieser lymphoiden
Zellen im Muskelgewebe die Abfiihrung der im titigen Muskel entstehenden Er-
mudungsstoffe mechanisch behindert und somit die Vorbedingung fiir eine Auto-
intoxikation des Organismus geschaffen werde.

Auch in unserem Falle wurden in einem intra vitam aus dem linken M. biceps
brachii ausgeschnittenen Muskelstiickchen die erwahnten Zellanhdufungen gefunden,
die fiur das Leiden charakteristisch sein sollen?!) (Fig. 80). An zirkumskripten
Stellen des Perimysium internum ist eine zum Teil sehr reichliche perivaskulire
Infiltration mit Rundzellen (Lymphozyten und Leukozyten) vorhanden, die an
manchen Stellen in schmalen Ziigen zwischen die einzelnen Muskelfasern eindringen
und sie gleichsam ringformig umgeben. Eine auffillige Vermehrung der Muskel-
kerne ist entschieden nicht vorhanden, wenn sie auch dadurch vorgetiduscht werden
konnte, dafi die Rundzellen den Muskelfasern dicht und oft in groBerer Menge
anliegen. Die Zahl der Muskelkerne ist sogar auffillig gering. Es finden sich
durchschnittlich nur zwei Kerne in der Faser. Weitaus die meisten Kerne sind
randstindig gelagert; nur in sparlichen Fasern liegen die Kerne auch im Innern
des Faserquerschnitts. Die Querstreifung der Muskelfasern ist iiberall ganz auf-
fallend gut erhalten und zweifellos deutlicher, als man sie in der Regel zu sehen
gewohnt ist. Die Lingsstreifung tritt dagegen ganz in den Hintergrund.

Es fragt sich nun, steht eine derartige Anhaufung von Rundzellen in irgend
einer Beziehung zur Myasthenie? Sie als Geschwulstmetastasen zu deuten, wie
es Weigert in seinem Fall getan hat, ist nicht fur alle Fille zuldssig. In Wei-
gerts Fall waren sie zweifellos Muskelmetastasen eines malignen Thymustumors.
Dort war die Zellanhdufung aber auch eine weit massigere als in unserem

1) Archiv fur Psychiatrie, 42. Bd., 1907, pg. 283
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Myastheniefall, wie eine Betrachtung des W eigertschen Praparats zeigt (Fig. 81),
das in der Sammlung des Dr. Senckenbergischen pathologischen In-
stituts aufbewahrt wird. Auch in einem von Goldflam versffentlichten Fall
hat es sich anscheinend um Geschwulstmetastasen (Lymphome) im Muskel bei
einem primiaren Lungentumor gehandelt. Fiir andere Fille aber ist die An-
nahme, daf die Zellanhiufungen Geschwulstmetastasen seien, deshalb unzulissig,
weil bei der Obduktion keine primaren Geschwiilste aufgefunden worden sind.
Uberhaupt sind diese Befunde im Muskelgewebe so aufierordentlich geringfugige,
daf3 sie wohl kaum die Ursache der schweren klinischen Erscheinungen der
Myasthenie sein konnen, oder gar des Todes, der oft plétzlich eintritt, ohne dafs
die Obduktion eine greifbare Ursache erkennen laft.

Fig. 8o. Fig. 81.
Querschnitt aus dem linken M. biceps brachii Thymommetastase im M. deltoideus in dem
(intra vitam exzidiert). Kleinzellige peri- Weigert-Laquerschen Falle von
vaskuldre Infiltration bei Myasthenie. Myasthenie.
Vergrofierung 105: 1. Vergrofierung 335: 1.

Nachdem ich zu dieser Einsicht gekommen war, galt es, das Wesen der
ratselhaften Krankheit anders zu erkldren, und hierzu war der Weg durch die ge-
schilderten Befunde in der Muskulatur unseres Kranken gewiesen, die unverkennbar
die fir die sogen. ,hellen Muskelfasern charakteristischen Struktureigentiim-
lichkeiten zeigen. Anatomie und Physiologie haben uns bekanntlich zwei ver-
schiedene Arten von quergestreiften Muskeln kennen gelehrt, die sich durch ihre
histologische Struktur, durch den Ablauf der Kontraktion bei faradischer Reizung,
durch ihr chemisches Verhalten und andere Eigenschaften ausreichend voneinander
unterscheiden. Sie werden als ,flinke® und ,trige“ Fasern bezeichnet. Die
flinken Fasern reagieren bei faradischer Reizung prompt, ermiiden aber schnell;
die trigen Fasern reagieren langsam, aber ausdauernd, ohne in erkennbarer Weise
zu ermiiden. Beide Faserarten finden sich in der ganzen Tierreihe, bei Wirbel-
losen und bei Wirbeltieren; und zwar verlaufen sie bald innig miteinander ge-
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mischt in demselben Muskel, bald zu geschlossenen Biindeln vereint. Im letzteren
Falle sind die flinken Muaskeln gewohnlich — wenigstens bei den Vogeln und
Saugetieren — durch eine hellere Farbe schon fiir das bloBe Auge von den
tragen, roten Muskeln zu unterscheiden. Physiologische Versuche an beiden Faser-
arten, deren Ergebnisse zum Teil schon in der Literatur der 6oer und joer Jahre
des vorigen Jahrhunderts niedergelegt sind, und eine vergleichend-biologische
Betrachtung tiber die Ortsbewegung der Wirbeltiere, auf die an dieser Stelle
nicht niher eingegangen werden kann?), haben mich zu dem Schlufs gefiihrt, dafs
sich auch an der quergestreiften Muskulatur, deren funktionelle
Leistung seither als eine einheitliche aufgefafit worden ist, das
biologische Grundgesetz der Arbeitsteilung zeigt. Die flinke Mus-
kulatur leitet die Bewegung lediglich ein;
die trige Muskulatur setzt die eingeleitete
Bewegung ausdauernd fort.

Die Angaben iiber helle Fasern in der
Muskulatur des Menschen, fast ausnahmslos
von physiologischer Seite beigebracht, sind
auBBerordentlich sparlich. Man weifs oder
vermutet wenigstens, dafs sich normalerweise
in sdmtlichen Skelettmuskeln des Menschen
helle Fasern finden, und daf8 sie anscheinend
innig gemischt zwischen zahlreichen roten
Fasern verlaufen. Von besonderem Inter-
esse ist fir mich eine Arbeit J. Arnolds
aus dem Jahre 1886, ,Uber das Vorkommen
heller Muskeln beim Menschen“?) gewesen. Fig. 8z.

Sie betrifft einen Fall, in dem die Skelett. Querschnitt aus dem M. sartorius. Klein-
zellige perivaskulare Infiltration in Arnolds

muskulatur schon fiur das blofie Auge das Fall ,von hellen Muskeln®.
Kolorit der weifien Kaninchenmuskulatur V:ergrf')ﬁerung 335: 1.

zeigte. Auch bei der mikroskopischen Be-

trachtung trugen die untersuchten Muskelstiickchen die Struktureigentiimlichkeiten,
die nach Ranvier fir die helle Muskulatur des Kaninchens charakteristisch sind,
ndmlich auffallig deutliche Querstreifung und sparliche Zahl ausschliefilich rand-
standiger Muskelkerne. Arnold war so liebenswirdig, mir einige mikroskopische
Schnitte dieses Falles zum Vergleich zu tiberlassen. Es zeigte sich hierbei, daf
die Muskelfasern in unserem Myastheniefall die gleichen histologischen Charaktere
trugen wie die hellen Muskeln in Arnolds Fall. Das gleiche galt firr den Fall
Weigerts und fir sechs weitere Fille von Myasthenie, von denen ich mikro-
skopische Muskelpraparate durchzusehen Gelegenheit hatte.

Wie steht es nun mit dem Falle Arnolds? Auch hier findet sich im Peri-

1) Knoblauch, ,Die Arbeitsteilung der quergestreiften Muskulatur und die funktionelle
Leistung der ,flinken und ,triigen® Muskelfasern®. Biologisches Zentralblatt, 28. Bd, 1908, pg. 468 ft.
2) Festschrift des Naturh.-Med. Vereins. Heidelberg 1886.
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mysium internum die Rundzellenanhdufung, die bisher nur in Fillen von
Myasthenie beschrieben worden ist (Fig. 82).

Der Fall betraf eine 38jihrige Béuerin aus der Pfalz, die anscheinend bis zum
Jahre 1885 gesund gewesen ist. Damals machte sich bei der blithend aussehenden,
kraftigen Frau ein allmahlich zunehmendes Gefiihl von Ermudung bemerkbar, das
anfangs erst im Laufe des Tages nach lingerem Arbeiten auf dem Felde eintrat.
Ihre Beschiftigung bestand darin, daf8 sie beim Tabaksbau einzelne Blitter der
Tabakspflanzen abzubrechen hatte, damit die stehenbleibenden Blatter um so saftiger
wiirden. Es erlahmten ihr hierbei die Hinde, so dafs sie die Arbeit ofters unter-
brechen und sich ausruhen mufite, ehe sie weiter arbeiten konnte. In den n#chsten
Monaten trat zu dieser unerklarlichen Midigkeit Doppelsehen hinzu, und zwar nur
am Abend, wenn das Licht brannte, also in den Stunden, in denen die Biuerin
zu lesen pflegt und die Augen anstrengt.

Der Arzt stellte eine Unterleibsgeschwulst fest, die bis dahin keine direkten
Erscheinungen gemacht hatte, und fithrte alle Beschwerden der Kranken auf diese
Geschwulst zuriick. Bei der Operation, die in der Heidelberger chirurgischen
Klinik vorgenommen worden ist, fand sich ein Cystadenoma ovarii; der Wund-
verlauf war fieberlos und normal. Am 16. Tage stand die Patientin zum ersten
Male wieder auf, und in wenigen Tagen sollte sie aus der Klinik entlassen werden.
Da stiirzte sie plotzlich am folgenden Tage bewufitlos vom Stuhle, nachdem sie
bereits einige Zeit aufier Bett gewesen war, und verstarb. Bei der von Arnold
ausgefithrten Obduktion lies sich eine Ursache des plétzlich eingetretenen Todes
nicht auffinden. Es fand sich nichts Pathologisches auer der ,hellen“ Muskulatur.
Die Diagnose der Myasthenie ist damals nicht gestellt worden. Dies ist aber ganz
selbstverstindlich; denn Mitte der 8oer Jahre ist selbst das klinische Bild der
Krankheit noch kaum bekannt gewesen.

Die Annahme eines pathologischen Uberwiegens der hellen
Muskelfasern zu Ungunsten der roten in Fidllen von Myasthenie
gibt uns den Schlissel zur Pathogenese der Krankheit. Rufen wir
uns das physiologische Verhalten der beiden Faserarten ins Gediachtnis zurtick:
Die helle, flinke Faser leitet die Bewegung ein und ermiidet rasch; die rote, trige
Faser setzt die eingeleitete Bewegung ausdauernd fort. Auf faradische Reizung
spricht die helle Faser prompt an und zeigt wiederum eine schnell eintretende
Ermiidung; die rote Faser reagiert langsam, aber die Kontraktion hilt lange an.

Ist nun die helle Muskulatur zu Ungunsten der roten in krankhafter Weise
vermehrt, so wird die Bewegung zunichst prompt eingeleitet werden. Infolge der
schnellen Erschopfbarkeit der hellen Fasern einerseits und der pathologischen
Verminderung der roten Fasern andererseits wird es aber unmoglich sein, die
gleiche Bewegung oft und schnell hintereinander zu wiederholen. Vielmehr wird
sich unverhiltnismiBig rasch die Ermidung einstellen, und erst nach geniigender
Zeit der Ruhe werden die inzwischen erholten hellen Fasern die gleiche Bewegung
wieder einzuleiten vermogen.
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Analog wird das Verhalten der Muskulatur gegeniiber dem faradischen Strom
sein: bei rascher Aufeinanderfolge kurzer Induktionsstrome schnelle Abnahme der
Intensitit der Zuckung bis zum Erloschen derselben; bei lingerer Tetanisierung
Nachlassen des Tetanus und Erschlaffung des Muskels noch wéhrend der Fortdauer
des Reizes.

Es wird also bei einer pathologischen Vermehrung der hellen Muskelfasern
zu Ungunsten der roten ein Krankheitsbild entstehen, das in seinen pragnantesten
Symptomen dem klinischen Bilde der Myasthenie in allen Einzelheiten vollstandig
entspricht.

Und wenn wir ferner in Betracht ziehen, daBl in der ganzen Siugetierreihe
und auch beim Menschen nichst dem Herzen die dufieren Augenmuskeln, die At-
mungs-, Kau- und Schlingmuskulatur sich normalerweise fast ausschlieilich aus
roten Fasern zusammensetzen, so wirde ein Uberwiegen der hellen Fasern gerade
in diesen Muskelgruppen, die wihrend des Wachseins stindig in Tatigkeit
sind, auch erkliren, weshalb in ihnen die ersten Erscheinungen der Myasthenie
manifest werden: Doppelsehen, Ptosis, Kau- und Schlingbeschwerden, Stérungen
der Respiration und Herzschwiche, die in so vielen Fallen das klinische Bild der
Krankheit beherrschen. :

Das voraussichtliche Vorkommen von hellen Fasern in allen Skelettmuskeln
des Menschen erklirt auch die Tatsache, daf die ,myasthenische Reaktion“, die
in der Hauptsache die ,Reaktion der hellen Muskulatur® ist, nicht ausschliefilich
der Myasthenie zukommt. Sie wird auch in Fillen zu erwarten sein, in denen die
Mehrheit der roten Fasern eine Schadigung erlitten hat, ohne dafi es zu einer
pathologischen Vermehrung der hellen Fasern gekommen ist. Tatsachlich wird
die myasthenische Reaktion auch gelegentlich bei apoplektischen Lahmungen,
Poliomyelitis, multipler Sklerose, Tabes usw. beobachtet.

Wenn es sich nun bei der Myasthenie um eine pathologische Vermehrung
der flinken Muskulatur handelt, so ist a priori zu erwarten, daf auch eine patho-
logische Verminderung derselben vorkommt. Aus einem solchen Fehlen der hellen
Fasern miifite ein klinisches Krankheitsbild resultieren, das in einem markanten
Gegensatz zum Bilde der Myasthenie steht. Ein solches Krankheitsbild kennt die
menschliche Pathologie; es ist die Thomsensche Krankheit. Bel der
Myasthenie werden die ersten Bewegungen prompt eingeleitet und mit guter Kraft
ausgefihrt; die ausdauernde Fortfihrung der Bewegung wird aber wegen der
schnell eintretenden Erschopfung unmoéglich. Bei der Thomsenschen Krankheit
dagegen ist gerade die Einleitung der ersten Bewegungen aufs Adufzerste erschwert,
indem der in Aktion getretene Muskel zunichst lingere Zeit in einer tonischen
Kontraktion verharrt und erst allmahlich wieder erschlafft. Bel mehrfacher Wieder-
holung wird die Bewegung indessen immer glatter und leichter, und schliefilich
ist sie ohne jede Schwierigkeit und ohne Ermiidung auszufithren. Bei der Myasthenie
fuhrt der faradische Strom zu prompten, aber an Intensitit schnell nachlassenden
Zuckungen, die Tetanisierung des Muskels sogar zu einem Abklingen der Kon-
traktion wihrend des Reizes. Fir die Thomsensche Krankheit dagegen ist der
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trage, tonische Charakter der Muskelzuckungen und die lange Nachdauer derselben
bezeichnend. Dieser eklatante Gegensatz im klinischen Bilde der Thomsenschen
Krankheit und der Myasthenie fithrt zu der berechtigten Vermutung, dafs bei der
Thomsenschen Krankheit die hellen Muskelfasern eine pathologische Verminde-
rung erfahren haben?).

Uber weitere Verinderungen, die bei der Myasthenie an der Muskulatur
vorhanden sind, habe ich in meiner ausfithrlichen Mitteilung berichtet. Kurz zu-
sammengefafit geht meine Ansicht dahin: Der Myasthenie liegt ein —
wahrscheinlich auf Entwickelungsanomalien beruhendes — krank-
haftesUberwiegenderhellen Muskelfasern zu Ungunsten der roten
und eine einfache Atrophie der hellen Fasern zugrunde, die mit
den Erscheinungen einer chronisch verlaufenden Entztindung, der
perivaskuldren Rundzelleninfiltration, verbunden ist.

Die geschilderten Befunde und ihre Deutung werden weiterer Nachpriifung
bediirfen. Vor allem aber wird es nétig sein, in Zukunft dem Vorkommen von
hellen Fasern in der Skelettmuskulatur des Menschen unter normalen und patho-
logischen Verhiltnissen eine viel grofiere Aufmerksamkeit als bisher zu widmen.
Denn offenbar spielt in der menschlichen Pathologie die helle Muskulatur eine
Rolle, deren Bedeutung bis jetzt tiberhaupt noch nicht erwogen worden ist.

b) Myotonia congenita und acquisita.

Eine Erginzung meiner Ausfihrungen tiber das Wesen der Myasthenie
moge die Besprechung der Myotonia congenita bilden, von der ich Thnen
heute einen noch nicht beschriebenen Fall vorzustellen in der Lage bin. Nach
Westphals Vorschlag ist das eigenartige Symptomenbild ,Thomsensche
Krankheit genannt worden, zu Ehren des Arztes Dr. Thomsen in Kappeln
(Schleswig), der in seiner eigenen Famlie in fiinf Generationen mehr als 20 Faille
der Krankheit beobachtet und sie 1876 als ,tonische Krampfe in willktrlich be-
wegten Muskeln® beschrieben hat. Schon frither ist tibrigens von Ch. Bell (1832),
Benedikt (1864) und v. Leyden (1874) auf die Krankheit hingewiesen worden,
die v. Striimpell unter Wirdigung des Umstands, dafi sie angeboren auf-
tritt, als ,Myotonia congenita“ bezeichnet hat.

Unser Fall betrifft einen 1gjihrigen Schneidergesellen, der im letzten Herbst
in einer benachbarten Garnison eingestellt, inzwischen aber wegen seines Leidens
als dienstunbrauchbar entlassen worden ist. Von dhnlichen Krankheitsfillen in
seiner Familie ist dem Patienten nichts bekannt. Seine Eltern und fiinf Geschwister
sollen gesund sein; seine beiden ilteren Briidder haben ihrer Militarpflicht bereits
geniigt. Von Kindheit an, und zwar seitdem er als kleines Kind laufen gelernt
hat, ist dem Patienten, wie er von seiner Mutter weifs, wegen ,Muskelkrampfen®
in den Beinen das Gehen schwer geworden, und soweit seine eigene Erinnerung

1) Auf eine gewisse Ubereinstimmung der physiologischen Charaktere der roten Muskulatur
mit den Befunden bei der Thomsenschen Krankheit hat bereits Erb (,Die Thomsensche Krank-
heit, Myotonia congenita”, Leipzig 1886, pg. 113) hingewiesen.
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zuriickreicht, haben ,Muskelkrampfe und Steifigkeit“ auch die Bewegungen seiner
Arme und Hinde behindert. Trotzdem hat er, wenn auch nach Uberwindung
groBier Schwierigkeiten, das Schneiderhandwerk gelernt und wird von seinem
Meister als ein fleiBiger, nicht ungeschickter Geselle bezeichnet.

Zunéchst fallt an dem jungen Menschen die im Verhiltnis zu seiner geringen
KorpergroBe (1,61 m) formlich athletenhafte Entwickelung einzelner Gruppen

Fig. 83. Fig. 84.
Thomsensche Krankheit, Myotonia Thomsensche Krankheit, Myotonia
congenita. Eigene Beobachtung. congenita. Eigene Beobachtung.

der Skelettmuskulatur auf, namentlich der Strecker an den Oberschenkeln und der
Wadenmuskeln, deren Konturen iiberall mit besonderer Deutlichkeit hervortreten.
Weniger voluminds sind die Muskeln der Arme (Fig. 83 u. 84). Die Brustmusku-
latur ist eher durftig entwickelt. In der unteren Rickengegend springen die Lings-
muskeln vor, so dafs tiber den Dornfortsitzen der Lendenwirbel eine tiefe Rinne
gebildet wird. Bei der Palpation fiithlen sich die hypervoluminssen Muskeln in
der Ruhe etwas derber als normal an, keineswegs weniger derb, weicher, wie es
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ber der pseudohypertrophischen Form der Dystrophie zu sein pflegt, wo das
starkere Volumen einzelner Muskeln vorwiegend durch Wucherung des Fettgewebes
bedingt ist. Auch ist die Muskulatur nicht druckempfindlich. Fibrillire Zuckungen
kommen nirgends zur Beobachtung.

Wohl aber ziehen sich manchmal einzelne Muskelbduche, z. B. der M. qua-
driceps femoris, spontan zusammen; ste fithlen sich alsdann bretthart an, verharren
langere Zeit in einem maximalen Kontraktionszustand und treten dadurch noch
starker hervor als sonst. Viel deutlicher wird diese lange Nachdauer der
Muskelkontraktionen bei willkiuirlichen Bewegungen. Der Kranke ist
nur mit Mihe imstande, die Hiande zur Faust zu schlieBen. Es geschieht dies
auch mit geringer Kraft, und doch geniigt schon dieser kraftlose Faustschluf,
um eme Dauerkontraktion der Handmuskeln herbeizufithren und dadurch das
Wiedersffnen der Hand sichtlich zu erschweren. Lifit man sich von dem Kranken
die Hand fest driicken und fordert ihn alsdann auf, gleich wieder loszulassen, so
fuhlt man, daf seine Hand die eigene wie eine Klammer umschlossen hilt, bis
ihm endlich ein Nachlassen der Muskelkontraktion das Offnen der Hand wieder
ermoglicht.

Und nun der auffillige Gegensatz zum klinischen Bilde der My-
asthenie, auf den ich kiirzlich schon hingewiesen habe (S. 121). Der Myastheniker
fuhrt die ersten Bewegungen prompt, ja hastig, aus und erlahmt erst allmihlich,
indem bei mehrfacher Wiederholung der gleichen Bewegung eine zunehmende
Ermiidung eintritt, bis schlielich die Bewegung tiberhaupt unmoéglich wird. Erst
nach langerer Ruhe gelingt es thm wieder, dieselbe Bewegung mit der urspriing-
lichen Promptheit auszufithren. Bei unserem Kranken tritt dagegen die Bewegungs-
storung wie in allen Fillen von Myotonie gerade nach lingerer Ruhe am deut-
lichsten hervor. Schon die Einleitung der ersten Bewegungen macht thm unver-
kennbare Schwierigkeiten. Versucht er die Arme in die Hohe zu heben oder in
den Ellbogengelenken zu beugen, so tritt alsbald eine tonische Anspannung der
in Anspruch genommenen Muskeln ein, und erst nach Losung dieses Krampf-
zustandes ist der Kranke imstande, die gleiche Bewegung zu wiederholen. Jetzt
* aber geht sie mit jeder neuen Wiederholung weniger mithsam vonstatten, bis sie
schliefilich ohne Schwierigkeit ausgefiihrt werden kann. Und auch bei vielfacher
Wiederholung derselben Bewegung tritt eine sichtbare Ermiidung nicht ein.

Die gleiche Erschwerung aller willkiirlichen Bewegungen durch die lange
Nachdauer der Muskelkontraktionen zeigt sich auch an den Beinen unseres Kranken.
Ebenso langsam, schwerfillig und ungeschickt wie mit den Armen und Hinden
ist er auch beim Gehen und gar beim Laufen. So ist es begreiflich, daB er im
Dienst auffiel, als er keinen Laufschritt machen konnte. Wohl aber ist der Kranke
1mstande, grokere Marsche zuriickzulegen, ohne besonders zu ermiiden.

Gelegentlich gehen auch energische Reflexbewegungen in den tonischen
Krampf iiber. So ist es unserem Kranken einmal begegnet, als er im Schrecken
vor einem Radfahrer zuriickwich, daf8 ein Krampf der Riickenmuskulatur seinen
Oberkorper nach hinten tiberbog, ihn zu Fall brachte, und er nun unbeweglich
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und steif auf dem Riicken liegen blieb, bis sich schlieSlich der Krampf wieder
gelost hatte.

Bei der Myasthenie gelingt es nicht, durch Perkussion des Muskels eine
Dauerkontraktion zu erzielen. In unserem Falle von Thomsenscher Krankheit
ist dagegen die direkte mechanische Muskelerregbarkeit enorm gesteigert.
Das Beklopfen beliebiger Muskeln am Rumpfe und an den Extremitédten fithrt zu
einer langanhaltenden Wulstbildung. Das umgekehrte Verhalten zeigt die indirekte
mechanische Erregbarkeit der Muskeln von den motorischen Nerven aus. Bei
unserem Myastheniekranken hat ein Beklopfen des N. ulnaris in der Gegend des
Olekranon zu einer blitzartigen, ausgiebigen Zuckung der von diesem Nerven ver-
sorgten Hand- und Fingermuskulatur gefithrt. Hier erfolgt bei dem gleichen Reize
eine langsame, kaum wahrnehmbare Zuckung. Es ist also eine Herabsetzung der
indirekten mechanischen Muskelerregbarkeit vorhanden.

Am auffilligsten ist die lange Nachdauer der Kontraktion bei direkter Reizung
der Muskeln mit galvanischen oder faradischen Strémen, wihrend die motorischen
Nerven in ihrem Verhalten gegen beide Stromarten keine Storung aufweisen.
Normalerweise hilt bei direkter Reizung mit tetanisierenden faradischen Stromen
die Kontraktion des Muskels wihrend der ganzen Dauer des Reizes in anniahernd
gleicher Stirke an, tiberdauert den Reiz aber nicht. Bei der Myasthenie la6t die
Muskelkontraktion sogar bei fortdauerndem Reiz an Intensitdt merklich nach, um
schlieilich ganz abzuklingen. Bei der Thomsenschen Krankheit aber halt die
Kontraktion noch an, nachdem der Reiz lingst aufgehort hat. Sie sehen dieses
Phanomen, die Nachdauer der faradischen Kontraktion, sehr deutlich
an der Wadenmuskulatur unseres Kranken noch sekundenlang, nachdem die Reiz-
elektrode bereits abgenommen ist. Es ist die typische ,myotonische Reaktion¥,
auf die Erb zuerst hingewiesen hat. Sie ist identisch mit dem, was die Physio-
logen als ,Reaktion des trigen Muskels“ bezeichnen.

Es bedarf nach Demonstration all dieser Erscheinungen keines weiteren Be-
weises daflir, daB es sich bei unserem Kranken um einen typischen Fall von
Myotonie handelt, und zwar, wie wir aus der Anamnese schlieBen diirfen, um
einen Fall von Myotonia congenita. Wie Sie wissen, ist diese Krankheit
eine ausgesprochen familiare. DafB in unserem Falle der familidire Charakter des
Leidens von mir nicht nachgewiesen ist, ist kein durchschlagender Beweis gegen
das Vorhandensein desselben. Es gibt Familien, in denen bei einem Gliede die
Storung iiber weite Gebiete der Skelettmuskulatur verbreitet ist, wihrend bei den
Geschwistern des Patienten die Erscheinungen der Myotonie auf engbegrenzte,
relativ unwichtige Muskelgruppen beschrinkt sind, so dai das Krankhafte des
Zustandes den Leuten gar nicht zum Bewufitsein kommt. Wollen wir also den
Nachweis des familidren Charakters des Leidens erbringen, so missen wir von
Rechts wegen simtliche Familienglieder untersuchen, und dies wird eben in vielen
Fallen nicht moglich sein.

Bei unserem Kranken sind die Erscheinungen der Myotonie auf die Muskulatur
des Rumpfes und der Extremititen beschriankt. Das Fazialisgebiet, die Augen-
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muskeln, sowie Zunge, Kau- und Schlingmuskeln und die Respirationsmuskulatur
sind verschont geblieben, also gerade diejenigen Muskelgruppen, die bei der
Myasthenie vorzugsweise und zumeist am frithesten befallen sind. Auch hierin
scheint mir ein bemerkenswerter Gegensatz in bezug auf das klinische Bild der
beiden Krankheiten zu liegen. Wie es aber bei der Myasthenie Fille gibt, in
denen die genannten Muskelgruppen mehr oder weniger frei bleiben, so werden
auch bei der Myotonie Fille beobachtet, in denen sie in den Krankheitsprozes
einbezogen sind. Die Zunge ist nicht selten ergriffen. Im Bereich des Fazialis
und in den Kaumuskeln ist die myotonische Stérung meistens nur angedeutet.
Die Rachen- und Respirationsmuskulatur sind nur ausnahmsweise betroffen. Eine
Storung in den dufieren Augenmuskeln ist nur in vereinzelten Fillen beobachtet
worden.

Der Nachweis eines pathologischen Uberwiegens der ,hellen“ Muskelfasern
bei der Myasthenie, der markante Gegensatz im klinischen Bild derselben und der
T homsenschen Krankheit und die grofse Ahnlichkeit der , myotonischen Reaktion®
mit der ,Reaktion des trigen Muskels“ haben mich zu der Ansicht gefihrt, daB
die Myotonia congenita auf einer angeborenen Verminderung der hellen, flinken
Fasern, also auf einem Pravalieren der roten, trigen Muskulatur,
beruht. So lange indessen histologische Untersuchungen von Muskeln kleiner
Kinder, die an Thomsenscher Krankheit leiden, noch ausstehen, mufs es dahin
gestellt bleiben, ob die von Erb bereits 1886 in Fillen des Leidens bei Erwachsenen
beschriebene Hypertrophie der Muskelfasern gleichfalls eine angeborene Eigen-
timlichkeit ist, oder ob sie erst im Verlauf der Krankheit zur Entwickelung kommt,
Es lieBe sich denken, daf3 die abnorm veranlagte Muskulatur zur Austibung ihrer
Funktion einer vermehrten Arbeitsleistung bedarf, und dafi infolgedessen in den
Muskelfasern mit der Zeit eine Arbeitshypertrophie eintritt. Auf dem Boden der
angeborenen Anomalie kommt es alsdann im spiteren Leben des Individuums so-
wohl bei der Thomsenschen Krankheit als auch bei der Myasthenie zur Dege-
neration der Muskelfasern. Bei der Myotonie ist diese [Degeneration von Erb
(Vakuolenbildung), Dejerine und Sottas, J. Hoffmann und Koch lingst in
einwandfreier, allgemein anerkannter Weise nachgewiesen worden. Bei der My-
asthenie ist sie schon vielfach beschrieben, aber bis in die letzte Zeit hinein fir
einen nebensichlichen Befund gehalten worden. Und doch spielt sie nach meiner
Ansicht bei der Myasthenie und beil der Thomsenschen Krankheit die gleiche Rolle.

Die Thomsensche Krankheit ist ein dufierst langsam verlaufendes Leiden,
das nur eine sehr geringe Tendenz zum Fortschreiten zeigt. Die Myasthenie ist
besserungsfihig, vielleicht heilbar. Man hat hierin ein gewichtiges Argument gegen
die Annahme erblicken zu dirfen geglaubt, dafi das Uberwiegen der hellen Mus-
kulatur bei der Myasthenie angeboren sei. Im Gegenteil! Die Besserungsfahig-
keit der Myasthenie spricht vielmehr fir diese Annahme.

Neben anderen Umstinden hat mich das Vorherrschen der hellen Muskel-
fasern bei jugendlichen Siugetieren einer Art, bei deren erwachsenen Individuen
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die roten Fasern tiberwiegen, zu der Auffassung gefithrt, da8 samtliche rote Fasern
der quergestreiften Muskulatur gewissermafien das ,helle Stadium“ durchlaufen,
und daB8 erst wahrend der spiteren Entwickelung des Individuums ,rote Muskel-
fasern an die Stelle der ,hellen“ treten. Lamm und Kalb — mit ihrem weifien
Fleisch im Vergleich zum roten Fleisch des Schafes und Rindes — sind sprechende
Beispiele fir das Vorhandensein einer tiberwiegenden Zahl heller Fasern im
jugendlichen Alter des Tieres. Ein Ubergang der roten Muskulatur in die helle
ist dagegen meines Wissens in der ganzen Wirbeltierreihe bis jetzt nicht beobachtet
worden,

Nach dieser Auffassung ist es moglich, daB3 unter pathologischen Verhilt-
nissen auch noch im spiteren Leben des Individuums die helle Muskelfaser zur
roten wird, wie es normalerweise fiir eine bestimmte Anzahl von Fasern wahr-
scheinlich im embryonalen Leben oder in der frithen Kindheit geschieht. Damit ist

1. fur die Myasthenie die Moglichkeit gegeben, dai sich im Verlauf des
Leidens Remissionen, ja Heilungen einstellen,

und 2. das Auftreten derjenigen Fille von Myotonie erklirt, die erst im
spateren Leben zur Entwickelung kommen, und die deshalb als Myotonia ac-
quisita der Myotonia congenita oder Thomsenschen Krankheit gegeniiber-
gestellt worden sind.

Ist aber — sei es bei der Geburt resp. in frither Kindheit oder im spiteren
Ieben — die helle Muskelfaser erst einmal zur roten geworden, so ist eine Riick-
wandlung unmoglich. Damit ist bei der Thomsenschen Krankheit und bei der
Myotonia acquisita jede Besserungsmoglichkeit ausgeschlossen und der chronisch-
progressive Verlauf des Leidens in befriedigender Weise erklart.

Nach den Untersuchungen Goldflams (1898), Frugonis (1go7) u. a. und
nach unseren eigenen Befunden mufs die Myasthenie nunmehr zu den primiren
Erkrankungen der Muskulatur gerechnet werden, in gleicher Weise wie
die Thomsensche Krankheit, deren myopathische Natur lingst auBier Zweifel
steht. Sind wir aber einmal zu dieser Erkenntnis gelangt, so ist es nicht weiter
auffallig, daB sich an der abnorm veranlagten Muskulatur, die ein pathologisches
Uberwiegen der hellen (Myasthenie) oder der roten Fasern (Myotonie) aufweist,
unter Umstinden dieselben primiren Krankheitsprozesse abspielen wie an der
normal veranlagten Muskulatur, d. h. diejenigen pathologischen Vorginge, die
zu den verschiedenen klinischen Bildern der Dystrophia musculorum pro-
gressiva fihren. In der Tat sind sowohl Fille von Myasthenie als auch von
Myotonie beobachtet worden, die mit Dystrophie kombiniert gewesen sind. Die
letztere Kombination scheint die hiufigere zu sein, wie sich tberhaupt in der
Muskulatur der Dystrophiekranken neben den atrophischen auch hypervoluminése
Muskelfasern mit zahlreichen Kernen finden, die sich von den bei der Myotonie
erhobenen, histologischen Befunden wohl nur durch die deutlichere Querstreifung
unterscheiden. So liegt der Gedanke nahe, dafs auch die Hypertrophie einzelner
Fasern bei der Dystrophie eine kompensatorische Arbeitshypertrophie ist, d. h.
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eine Folge der vermehrten Arbeitsleistung, welche die zunichst intakt gebliebenen
Muskelfasern angesichts der Funktionsuntiichtigkeit der atrophierenden und atrophi-

Fig. 83.
Myotonia acquisita und Dystrophia
musculorum progressiva. Eigene
Beobachtung.

schen Fasern zu verrichten haben, um das frithere
Arbeitsmaf3s des gesunden Muskels zu erreichen.

Ein klassisches Beispiel des Zusammen-
treffens von Myotonia acquisita und Dystrophia
musculorum progressiva ist der bekannte Patient
Georg R., der schon vielfach vorgestellt und
dessen Krankengeschichte u. a. auch von Man-
nel’) in seiner Dissertation ausfithrlich beschrieben
worden ist. Bei diesem Patienten ist nichts von
der herkulischen Entwickelung der Muskulatur zu
sehen, die den reinen Fallen von Myotonie eigen
ist. Vielmehr ist hier der Muskelschwund iiber
weite Gebiete der Korpermuskulatur ausgedehnt,
namentlich auch im Gesicht, wodurch dasselbe
den Ausdruck annimmt, den man als ,Facies
myopathica“ bezeichnet (Fig. 85 und 86).

Unser Patient mit Thomsenscher Krank-
heit ist leider nicht zu bewegen gewesen, sich
ein Muskelstiickchen zum Zweck der histologi-
schen Untersuchung ausschneiden zu lassen. So
mufz ich mich darauf beschrinken, Ihnen eine
Abbildung vorzulegen, die Erb seiner grund-
legenden Monographie beigegeben hat. Fig. 87
stellt einen Querschnitt aus dem M. biceps brachii
in einem Fall von Thomsenscher Krankheit
vor, der zwar klinisch nicht beobachtet, aber post
mortem von Erb aus dem anatomischen Befund
diagnostiziert worden ist. Hier zeigen die Muskel-
fasern eine sehr betrichtliche Hypertrophie und
starke Vermehrung der Kerne, die zum Teil im
Innern der Faserquerschnitte gelagert sind. Das
interstitielle Bindegewebe ist vermehrt. Auf Langs-
schnitten tritt fast tberall die Langsstreifung der

Muskelfasern mit besonderer Deutlichkeit hervor, wihrend eine klare Querstreifung
fast nirgends zu erkennen ist (Struktureigenttimlichkeit der roten, tragen Muskulatur).

Bekanntlich tritt die myotonische Bewegungsstérung in der Regel unter dem
Einflu der K4lte stirker hervor als sonst. Diese Eigentumlichkeit ist dadurch

1) Mannel, ,Ein Fall von Myotonia congenita (Thomsenscher Krankheit), verbunden mit
progressiver Muskeldystrophie. Inaug.-Diss. Kiel 1907.
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ermiiden, nach Nervendurchschneidung frither
entarten und anscheinend unter der Einwir-
kung der Kilte auch schneller unerreg-
bar werden als die roten Fasern. Liegt
der Thomsenschen Krankheit also eine
pathologische Verminderung der hellen
Fasern zugrunde, so wird ihre Minderzahl
unter der Einwirkung der Kilte friher in-
suffizient als die Normalzahl des gesunden
Muskels, d. h. es tritt die isolierte Wirkung
der roten Muskulatur, die myotonische Sté-
rung, deutlicher hervor als sonst.

Die ausgesprochenen Fille von Thom-
senscher Krankheit und von Myasthenie
sind die Endglieder einer langen Reihe,
zwischen denen das Verhalten der normalen
Muskulatur in der Mitte liegt. Nach beiden
Richtungen hin kommen allmzhliche Uber-
ginge vor, und zwar sowohl hinsichtlich
der Ausdehnung der abnormen Veranlagung
tiber verschieden weite Gebiete der Skelett-
muskulatur als auch hinsichtlich des ver-
schiedenen, von der Norm abweichenden
Mischungsverhéltnisses der beiden Faser-

Fig. 86.
Myotonia acquisith und Dystrophia muscu-
lorum progressiva. ,Facies myopathica.”
Eigene Beobachtung.

arten zueinander. Es kann bei der Myotonie die Verminderung der hellen Muskel-
fasern so gering sein, daf hieraus eine Bewegungsstorung fir gewohnlich nicht
resultiert, daf3 sie vielmehr erst unter Verhiltnissen manifest wird, die zu einer
funktionellen Hemmung der an Zahl verminderten hellen Fasern fithren, also vor

Fig. 87.

Querschnitt aus dem M. biceps brachii in einem Falle von Thomsenscher Krankheit. Hyper-
trophie der Muskelfasern mit grofiem Kernreichtum. Vergrofierung etwa 300: 1.
Aus Erbs Monographie.

Knoblauch, Krankheiten des Zentralnervensystems.



130 Erkrankungen der Muskulatur.

allem unter der Einwirkung der Kalte. Zu dieser Gruppe sind die Fille von
Martius und Hansemann (,Myotonia congenita intermittens“, 1889)!) und von
Rich (,An unique form of motor paralysis due to cold“, 1894)2) zu zidhlen.

Diese beiden Beobachtungen weisen neue Wege, auf denen vielleicht der
exakte Beweis fur die Richtigkeit unserer Auffassung erbracht werden kann. Denn
wahrscheinlich tritt bei jedem gesunden Menschen die myotonische Stérung
in die Erscheinung, sobald die normalerweise vorhandene helle Muskulatur funk-
tionell ausgeschaltet ist. Es mufi also die elektrische myotonische Reaktion nach-
zuwelsen sein: I. bei erstarrten Individuen am ganzen Korper, sofern ihre
Muskulatur tberhaupt noch elektrisch erregbar ist, und 2. bei erschopften
Individuen an den durch korperliche Anstrengung erschépften Muskelgruppen.
Die marschierende Truppe bietet vielleicht die beste Gelegenheit, an einem
grofien Material gesunder, junger Leute exakte Untersuchungen tiber das Verhalten
der Nerven und Muskeln an den unteren Extremititen gegentber elektrischen und
mechanischen Reizen nach anstrengenden Marschen anzustellen, und die Ergebnisse
solcher Untersuchungen werden voraussichtlich die Frage nach der Bedeutung
der roten und hellen Muskelfasern fiir die menschliche Pathologie
ithrer Beantwortung wesentlich ndher bringen.

Unsere Auffassung tber das Wesen der Myotonie schliefit jede Hoffnung
aus, daB3 es unseren therapeutischen Bemihungen jemals gelingen wird, die Krank-
heit zu heilen; vielmehr missen wir uns mit der Einsicht bescheiden, dafs wir ihr
ganzlich machtlos gegeniiberstehen. Im giinstigsten Falle diirfen wir vielleicht
hoffen, durch geeignete Maftnahmen, wie Schonung der abnorm veranlagten
Muskulatur, einen gewissen Einflu8 auf den Verlauf des Leidens zu gewinnen und
einem Fortschreiten desselben vorzubeugen.

17. Polymyositis interstitialis chronica.

Im AnschluB an unsere kurze Besprechung der Beriberi (S. 64) mochte
ich Thnen ein Krankheitsbild zeigen, das nach verschiedenen Richtungen hin ein
besonderes Interesse verdient. Es handelt sich um einen 20jihrigen Schlosser,
der mir von der Landesversicherungsanstalt zur Begutachtung zugeschickt worden
ist. Der Patient entstammt einer Familie, in der wiederholt Falle von Tuber-
kulose vorgekommen sind. Sein Vater ist an Lungen- und Kehlkopfschwind-
sucht gestorben; sein &lterer Bruder leidet an derselben Krankheit; drei jingere
Geschwister sind gesund; ein kleines Schwesterchen ist mit anderthalb Jahren
an Hirnhautentzindung verstorben. Der Kranke selbst ist indessen bis zum
Beginn seines jetzigen Leidens im wesentlichen gesund gewesen. Im Frihjahre
1900 hat er einen Mittelohrkatarrh durchgemacht und vor etwa zwei Jahren an
einem Hautausschlag (Psoriasis) gelitten, der nach kurzer Behandlung mit einer

1) Virchows Archiv, 117. Bd,, 1889, pg. 587—606 mit 1 Tafel.
2) The Medical News, Vol. 65 IL., 1894, pg. 210~213.
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gelben Salbe abgeheilt sein soll. Eine luetische Infektion liefs sich nicht nach-
weisen; der Kranke selbst stellt sie auch in Abrede. Im Frithjahr 1905 hat er
sich zum Militdr gemeldet; er wurde aber zunichst fir zwei Jahre zurtickgestelit.

Seit etwa zwei Jahren bemerkte der Kranke eine zunehmende Bewegungs-
behinderung und leichte Schwiche in seinen Extremititen, die ohne jeden dufieren
Anla8 so allmahlich und schleichend begonnen hat, daf er keinen bestimmten An.
fangstermin anzugeben weifs. Wir dirfen hieraus schlieBen, dafi die Krankheit
jedenfalls nicht mit einer auffilligen Stérung des Allgemeinbefindens — Fieber
oder dergl. — angefangen hat. Auch Schmerzen haben im seitherigen Verlauf
des Leidens vollstindig gefehlt. Die Storung ist zunidchst in dem linken Arm des
Kranken aufgetreten, in dem der Krankheitsprozef3 offenbar jetzt auch am weitesten
vorgeschritten ist. Zuerst fiel dem Patienten auf, dai er bei seinen Schlosser-
arbeiten den linken Arm 1m Ellbogengelenk nur mit einer gewissen Mithe beugen
und strecken konnte. Jedem Versuche, diese Bewegungen auszufiihren, stellte
sich ein nur allmihlich zu tberwindender Widerstand entgegen, der schliefilich
im Verlauf von Wochen und Monaten so stark geworden ist, das eine vollstindige
Beugung und Streckung des linken Armes im Ellbogengelenk nicht mehr mog-
lich war. Gleichzeitig stellten sich &hnliche Beschwerden auch an der linken Hand
ein; die Flexion und Extension im Handgelenk wurden durch den gleichen Wider-
stand zunidchst behindert, dann in ihrer Exkursionsweite beschrinkt; schliefilich
konnte die Hand nicht mehr zur Faust geballt werden, und auch die Pro-
und Supination des Unterarms wurde immer schwieriger. Diese Bewegungsbe-
hinderung in den einzelnen Gelenken der Ilinken Oberextremitit trat ohne
Schwellung der Gelenke in die Erscheinung, wie es scheint, auch ohne Tempera-
tursteigerung und zwar ganz allmihlich und progressiv, ohne Remissionen und
nicht in Schitben. Irgend welche Momente, die als Gelegenheitsursachen fiir den
Ausbruch der Krankheit gedeutet werden konnten, wie Uberanstrengung, Erkal-
tung, Trauma, Alkoholmiibrauch, GenuB8 von trichinenhaltigem Fleisch u. dergl.
lieen sich nicht auffinden. Im Gefolge der geschilderten Bewegungsbehinderung
und -beschriankung kam es auch zu einer allmihlichen, noch immer nur geringen
Verminderung der groben Kraft, die weniger objektiv nachzuweisen 1st, als sie
von dem Patienten selbst empfunden wird; er ist nicht mehr imstande, schwere
Schlosserarbeiten zu verrichten, was ihm frither ohne besondere Anstrengung
moglich gewesen ist.

Allmihlich kam es zu dhnlichen Beschwerden in dem linken Bein, die indessen
dem Patienten noch nicht recht zum Bewufitsein gekommen waren, als ich ihn
am 22. Juni 1905 zum ersten Male sah. Das Ergebnis meiner damaligen Unter-
suchung war folgendes: Eine Beschrinkung der Motilitit war nur an der linken
Oberextremitdt vorhanden und zwar in der Art, wie sie eben geschildert worden
ist; Spasmen waren nicht nachweisbar, die Reflexe waren in vollkommen normaler
Starke auszulosen, der Trizepsreflex war nicht gesteigert. Wohl aber war eine
deutliche Muskelrigiditit an der Gesamtmuskulatur des Ober- und Unterarms unver-
kennbar; sie war besonders auffillig an den Mm. biceps und triceps, die sich

*
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gleichmifiig hart anfithiten, auch wenn sich der Patient alle Mithe gab, die Mus-
kulatur méglichst vollstindig zu entspannen. Die direkte mechanische Erregbarkeit
war erhoht; bei jedem stirkeren Beklopfen des Bizeps- und Trizepsbauches trat
eine deutliche Wulstbildung auf. Eine Motilitatsbeschrankung des rechten Armes
und der beiden Beine lie8 sich nicht nachweisen; alle Reflexe waren vollstandig
normal; bei taktilen Reizen der Fufisohle trat beiderseits prompt eine Plantarflexion
samtlicher Zehen ein. Aber dieselbe Muskelrigiditat wie am linken Arme bestand,
wenn auch in wesentlich geringerer Intensitit, auch an den Mm. quadriceps und
gastrocnemius des linken Beines und noch geringer am rechten M. biceps brachii.
Abgesehen von einer leichten Struma, deren Vorhandensein dem Kranken unbe-
kannt war, so dai sich keine Anhaltspunkte fiir die Dauer ihres Bestehens ge-
winnen liefien, und einer mafigen Schwellung der beiderseitigen Inguinaldrisen,
fir die sich auch keine Ursache auffinden liefs, einer sehr spirlichen Psoriasis-
eruption auf der Haut des Riickens und an der Streckseite des linken Vorder-
arms waren weitere Krankheitsanzeichen nicht vorhanden. Weder die Muskulatur
und die Sehnen, noch die grofien Nervenstimme waren druckschmerzhaft. Die
elektrische Erregbarkeit der untersuchten Muskeln und Nerven an den Armen
und Beinen erwies sich als véllig normal; jedoch fiel auf, da8 der Leitungswider-
stand tiber den erkrankten Muskeln ein unverhiltnismifig groBer war. Irgend
welche krankhaften Erscheinungen von seiten des zentralen und peripheren Nerven-
systems fehlten also vollstandig.

Bei diesem sparlichen Befund habe ich mich in meiner ersten gutachtlichen
Auferung sehr vorsichtig ausgesprochen und zwar dahin, dafs eine in der Ent-
wickelung begriffene Erkrankung des Zentralnervensystems mit allergrofiter Wahr-
scheinlichkeit auszuschlieBen sein und vermutlich eine primdre Erkrankung der
Muskulatur vorliegen dirfte. Ich bat, mir Gelegenheit zu einer erneuten Unter-
suchung des Exploranden nach einem Vierteljahre zu geben. Ende Oktober sah
ich den Kranken wieder. Das Leiden hatte sich inzwischen sichtlich progressiv
entwickelt; alle bereits frither vorhandenen Erscheinungen waren stirker geworden,
und frither nicht oder nicht sicher nachweisbar in den Krankheitsprozefs einbe-
zogene Muskeln oder Muskelgruppen waren jetzt deutlich befallen.

Heute (12. III. 1906) ist das Krankheitsbild folgendes: An der linken Ober-
extremitdt ist die bereits vorhin geschilderte Motilititsbeschrankung vorhanden;
im Schultergelenk wird der Arm in normaler Weise, aber mit einer unverkenn-
baren Anstrengung bis zur Vertikalen erhoben; auch alle tbrigen Bewegungen
im Schultergelenk sind in normaler Exkursion ausfihrbar. Die vollstindige
Beugung und Streckung im Ellbogen und im Handgelenk, die Pro- und Supination
des Unterarms sind nicht moglich, die Finger kénnen nicht vollstindig gestreckt
und die Hand kann nicht zur Faust geballt werden. Es sind deutliche Kontrakturen
vorhanden, die auch passiv nicht tiberwunden werden konnen. Dabei sind die
Reflexe durchaus normal, nicht gesteigert. Die Muskulatur selbst fiihlt sich schon
in der Ruhe bretthart an. Befallen sind an der linken Oberextremitit die Mm.
trapezius und pectoralis in maBigem Grade, die Mm. biceps, triceps und die ge-
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samte Unterarmmuskulatur sehr stark, die kleinen Handmuskeln zum Teil. Frei
sind links der M. sternocleidomastoideus und die ibrige Hals- und Nackenmus-
kulatur, der M. deltoideus und die Muskulatur des Kleinfingerballens. An dem
rechten Schultergiirtel und Arm sind in den Krankheitsprozef3 einbezogen, wenn
auch in geringerem Mafie als links, die Mm. trapezius, biceps, die gesamte Unter-
armmuskulatur und ein Teil der kleinen Handmuskeln. An den Beinen sind erkrankt
die linksseitige Glutdalmuskulatur partiell, der M. quadriceps beiderseits partiell
und zwar nicht an symmetrischen Stellen und links stdrker als rechts, die Adduk-
toren, die Mm. biceps femoris, semimembranosus und semitendinosus ebenfalls
partiell und zwar vorwiegend in ihren distalen Partien und wiederum links starker
als rechts, der linke M. gastrocnemius wie tiberhaupt die gesamte linke Unter-
schenkelmuskulatur. Die ubrigen Muskeln und die beiderseitige FuBimuskulatur
sind anscheinend frei. Vollkommen frei ist auch die Muskulatur des Gesichtes,
einschlieilich samtlicher Augenmuskeln und der Zunge, des Riickens und der
rechten Bauchseite; in den Krankheitsprozefs partiell einbezogen ist dagegen die
linksseitige Bauchmuskulatur. Auch an den Unterextremititen sind die Sehnen-
reflexe normal; der Sohlenreflex zeigt den plantaren Typus; Bauch- und Kremaster-
reflexe sind sehr lebhaft; an allen Stellen der Haut ist ein negativer Gefafireflex
vorhanden. Weitere vasomotorische, sowie sensible und trophische Stérungen
fehlen vollstandig. Der Umfang der Extremititen ist an den entsprechenden
Stellen der beiden Seiten gleich stark. Auch heute noch ist tberall die galvani-
sche und faradische Erregbarkeit der Nerven und Muskeln vollkommen normal
bei erhohtem Leitungswiderstand iiber den erkrankten Muskeln. Fibrillire und
faszikulare Zuckungen der Muskulatur sind nirgends zur Beobachtung gekommen.
Die direkte mechanische Muskelerregbarkeit ist bis zur Wulstbildung gesteigert.
Dagegen sind in den letzten Wochen eigenartige Veranderungen auf der Haut
des Kranken in die Erscheinung getreten. Wihrend die bei der Aufnahme des
Kranken im Dezember 1905 vorhandenen Psoriasiseffloreszenzen unter Aufpinse-
lung von Lithanthrol bezw. mit Liq. carbon. deterg. und innerer Darreichung
von Acid. arsenic. zum Teil mit Pigmentverlust abgeheilt sind, sind am
Kopf, am Rumpf und an den Extremititen des Kranken immer wieder neue
Psoriasiseffloreszenzen aufgetreten. An einigen zirkumskripten Stellen der Haut
ist eine eigenartige teigige Infiltration wahrzunehmen, so z. B. auf der Haut des
Ruickens zwischen dem linken Schulterblatt und der Wirbelsiule. Am auffilligsten
ist aber, dafs tiber den am stirksten befallenen Muskeln der linken Oberextremitit
(Mm. trapezius und biceps brachii) die Haut nicht mehr tber der Unterlage ver-
schieblich und in Falten abhebbar ist wie an den tbrigen Stellen des Korpers.
Krankhafte Veranderungen der inneren Organe sind nicht nachweisbar (kein Milz-
tumor, keine Anzeichen fiir Tuberkulose), und auch die mikroskopische Unter-
suchung des Blutes in frischen und gefirbten Priparaten ergab normale Ver-
haltnisse.

Nach diesem Befund kann es keinem Zweifel unterliegen, daf es sich hier
sicherlich nicht um eine Erkrankung des zentralen oder peripheren Nervensystems
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handelt, sondern um eine primidre Erkrankung der Skelettmuskulatur.
Solcher Krankheiten gibt es nicht viele; die Dystrophia musculorum progressiva,
die Myotonia congenita oder Thomsensche Krankheit mit ihren Abarten, z. B.
die Myotonia acquisita, die Myasthenie, die verschiedenen Formen der Polymyo-
sitis und die Trichinose und schlieflich die progressive Myositis ossificans. Aber
zu keiner dieser Krankheiten pafit das gegenwirtige Zustandsbild und noch weniger
der seitherige Verlauf des Leidens. Vor allem auszuscheiden haben die Dystrophie
und die Myasthenie, allein schon mit Ricksicht auf den gegenwirtigen Befund,
und die Thomsensche Krankheit, weil es sich hier nicht um eine angeborene,
sondern um eine erst gegen Ende des zweiten Lebensjahrzehntes aufgetretene
Krankheit handelt, und ferner mit Riicksicht auf den Verlauf des Leidens auch die
verschiedenen Formen der Polymyositis, die Trichinose und die Myositis ossificans
progressiva.

W ihrend die zirkumskripte Myositis interstitialis mit dem Ausgang in Schwielen-
bildung schon den &lteren Autoren bekannt gewesen ist, stammen unsere Kennt-
nisse fiber die akute Polymyositis aus der neueren Zeit, nachdem zuerst
Wagner, Hepp und Unverricht 1887 auf diese eigenartige, noch immer selten
beobachtete Krankheit aufmerksam gemacht hatten. Sie beginnt meist akut, wenn
auch nicht immer plétzlich, mit Stérungen des Allgemeinbefindens: Schwere in
den Gliedern, Kopfschmerz, gastrische Symptome, Fieber bis zu 40° manchmal
Schiittelfrost. Nach einem kiirzeren oder langeren Prodromalstadium treten ziehende
und reiiende Schmerzen in der Muskulatur der Extremititen und des Rumpfes
hinzu, die zunichst zu Steifigkeit und zu einer Beschrankung der aktiven Be-
wegungen und bald zu einer vollstindigen Funktionsunfahigkeit der ergriffenen
Muskeln fithren. Dabei zeigt sich eine erhebliche Schwellung der Muskulatur und
der tiber ihr gelegenen Weichteile, eine ddematose Infiltration des Unterhautzell-
gewebes und der Haut, die spiter auch auf den tbrigen Korper, auf Brust und
Bauch, tbergreift und besonders haufig im Gesicht, namentlich an den Augen-
lidern, zu konstatieren ist. Auch eine erysipelatése Rotung der Haut, Roseolen,
Urticaria, Herpes und psoriasisartige Eruptionen sind beobachtet worden. Man
hat deshalb die Krankheit als Dermatomyositis bezeichnet. Daneben bestehen
meistens profuse Schweifte, Fieber und eine Vergrofierung der Milz. Der Verlauf
des Leidens ist gewohnlich ein akuter, selten ein chronischer; es kann in wenigen
Wochen in Heilung ausgehen oder nach Wochen und selbst nach Monaten unter
schliefilichem Ubergreifen des Krankheitsprozesses auf die Schlund- und Kehlkopf-
muskeln mit dem Tode endigen. Sehr dhnlich ist bekanntlich auch der Verlauf
und das Symptomenbild der Trichinose, so dhnlich, daf3 man die Polymyositis auch
als Pseudotrichinosis bezeichnet hat.

Auch mit diesen Krankheiten stimmt unser Fall in seinem ganzen Verlaufe
nicht tiberein; es fehlen die Muskelschmerzen, die Fieberbewegungen, die Milz-
schwellung, und auffillige Erscheinungen von seiten der Haut sind erst etwa
1'/2 Jahre nach Beginn der Krankheit hinzugetreten. So blieb bei der Aufnahme
des Kranken schlieBlich die Myotonia acquisita in differentialdiagnostischer Hinsicht
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in Betracht zu ziehen, mit der das damalige Zustandsbild auf den ersten Blick
eine oberflachliche Ahnlichkeit hatte. Allerdings fehlten die charakteristischen
Verianderungen der elektrischen Erregbarkeit an den befallenen Muskeln (die
myotonische Reaktion), und die Muskelspannung war in unserem Falle auch spontan
in der Ruhe vorhanden; aber ein derartiger Fall ist von Fiirstner beschrieben
worden. Um uns Klarheit zu verschaffen, entschlossen wir uns zur Exstirpation
eines kleinen Muskelstiickchens zum Zweck der histologischen Untersuchung und
nahmen am 12. November den unbedeutenden Eingriff vor. Wir haben hierzu

Fig. 88.

Langsschnitt aus dem linken M. biceps brachii (intra vitam exzidiert) in einem Falle von Polymyositis
interstitialis chronica. Entziindliche Infiltration und Bindegewebswucherung. Vergrsfierung 6o: 1.
Eigene Beobachtung.

den linken M. biceps gewdhlt, weil an diesem Muskel der Krankheitsprozefs offenbar
am weitesten vorgeschritten ist.

Das Ergebnis der histologischen Untersuchung war nun ein in jeder Hinsicht
tberraschendes. Die fiir die Myotonie charakteristische Hypertrophie der Muskel-
primitivfasern fand sich nicht; wohl aber eine machtige Bindegewebswuche-
rung von entziindlichem Charakter. Diese Alteration des interstitiellen
Bindegewebes zeigt sich hauptsichlich im Perimysium externum und in den
groberen Septis des Perimysium internum und am stirksten in der Umgebung der
Gefate. Hier findet sich auch die kleinzellige Infiltration am stirksten. Das
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Muskelgewebe selbst ist dagegen relativ wenig verdndert; nur einzelne Fasern
zeigen auf Quer- und Langsschnitten eine Verschmilerung mit zahlreichen wand-
standigen Kernen (Fig. 88). Bei der von Prof. Karl Herxheimer vorgenommenen
histologischen Untersuchung eines exzidierten Stiickchens aus der Haut des linken
Oberarms in der Gegend des Schultergelenks fanden sich in der Epidermis keinerlei
Veranderungen. In der Kutis fillt ein Rundzelleninfiltrat auf, das die Gefifie
scheidenartig umgibt. Zwischen den Bindegewebsziigen liegen einzelne Mastzellen.
Das elastische Gewebe hat durch das Infiltrat nicht gelitten; es ist vollstindig
erhalten und besonders im Papillarkorper (Lustgartensches Netz) und um die
Schweif- und Talgdriisen herum deutlich sichtbar. Auch um die Haarscheiden
und Driisenginge liegen Rundzellen in geringer Menge im Gewebe.

In histologischer Beziehung haben diese Befunde eine gewisse Ahnlichkeit mit
dem ersten Stadium der progressiven ossifizierenden Myositis, in dem eine beginnende
Verknorpelung oder Verknécherung des Muskelgewebes gewohnlich noch nicht
nachzuweisen ist. Der klinische Verlauf der Krankheit ist indessen ein ganz anderer,
als er in unserem Falle zur Beobachtung gekommen ist. Auch die Myositis
ossificans pflegt mit Schmerzhaftigkeit und Schwellung der ergriffenen Muskeln,
Hautodem und Fieber zu beginnen, und zwar lokalisiert sich bei ihr der Krank-
heitsprozefs am haufigsten und meistens zuerst am Nacken und Hals, um dann
konstant die Rickenmuskeln zu befallen. Erst spiter ergreift er die Thorax- und
Oberarmmuskulatur, wihrend die Muskeln der Beine erst in dem letzten Stadium
der Erkrankung der Verknocherung anheimfallen. In unserem Falle sind schon
im ersten Stadium des Leidens die Muskeln der Beine befallen gewesen, wahrend
die Muskulatur des Nackens, Halses und Riickens noch ginzlich freigeblieben ist.
Zudem ist in simtlichen Beschreibungen des seltenen Krankheitsbildes aus der
neueren Zeit tibereinstimmend hervorgehoben, dafi gleichzeitig gewisse kongenitale
Deformitdten an den Daumen und Grofizehen der unglicklichen Patienten in Form
von Mikrodaktylie, allein oder mit Schwimmhautbildung kombiniert, vorhanden
waren. Auch derartige Mifibildungen fehlen in unserem Falle vollstindig.

So sind wir schlieBlich zu der Auffassung gekommen, dafi wir es hier mit
einem Krankheitsbilde zu tun haben, das klinisch von den bekannten Formen der
Myositis abweicht und nach seinem Verlauf, sowie auf Grund des Ergebnisses der
histologischen Untersuchung als ,chronische Polymyositis interstitialis
progressiva“ bezeichnet werden mug.
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IV. Diffuse Erkrankungen des Riickenmarks.

18. Syringomyelie.

Ein ghnlicher Zustand, wie ihn am Gehirn der Hydrocephalus internus dar-
stellt, kommt auch am Riickenmark vor, namlich eine abnorme Weite des Zentral-
kanals, die man Hydromyelus oder
Hydromyelie zu nennen pflegt. Beide
Zustande konnen sowohl angeboren wie er-
worben sein; beim Hydromyelus handelt es
sich aber wohl in den meisten Féllen um
eine angeborene Anomalie, bedingt durch
ein Offenbleiben des Zentralkanals, durch
ein Verharren desselben auf einer frithen
Stufe der embryonalen Entwickelung. Zum
besseren Verstindnis dieser Verhiltnisse
wollen wir uns die embryonale Entwickelung
des Riickenmarks kurz ins Gedichtnis zu-
rickrufen. Das Riickenmark stammt vom
duBeren Keimblatt ab, wvom Ektoderm.

Durch eine anfinglich seichte Vertiefung

desselben in der vorderen Hilfte der Em.

bryonalanlage bildet sich die sogenannte

»Medullarrinne“ (Fig. 8ga—e, ), die sich

allmahlich nach hinten ausdehnt, indem sich ~Medullarrinne und Medullarrohr. ~ Schema-

. ce . 1 . tisch. Nach Gegenbauer.

glelChzeltlg lhre SelthChen Rander mehr und m Medullarrinne, p Medullarplatte, ch Chorda dorsalis
mehr erheben und einander nihern. Den "7 ¢ Zentralkanal. '
Boden der Rinne bildet ein mehrschichtiges

Epithel, die sogenannte ,Medullarplatte“ (p); sie ist die erste Anlage des Zentral-
nervensystems. Indem sich die Riander der Rinne immer mehr nihern (Fig. 8ge)
und schlieilich miteinander verwachsen, kommt es zu einem vollstindigen Ver-
schlufs der Rinne (Fig. 89f) und damit zur Bildung eines Kanals, der in der Lings-
achse der Korperanlage verlauft. Ventralwérts von diesem Kanal, dessen Wan-
dung das Zentralnervensystem darstellt, hat sich vom Entoderm die Chorda dorsalis
abgesondert, die erste Anlage eines Achsenskelettes, an deren Stelle spiter die
Wirbelsiule tritt (Fig. 8gc—f, ¢4). Diese Lage der Chorda ventralwirts von dem
primitiven Zentralnervensystem ist sehr deutlich an zwei mikroskopischen Préparaten
zu erkennen, von denen das eine (Fig. go) einen Lingsschnitt durch die Larve des
Amphioxus, das andere (Fig. 91) einen Querschnitt durch die Schwanzflosse des
Haifischembryos darstelit.
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So zeigt also das embryonale Riickenmark einen Zentralkanal mit sehr weitem
Lumen, wihrend die nervése Substanz desselben anfinglich nur durch die diinne

Fig. go.
Larve von Amphioxus lanceolatus Pall,, Helgoland Langsschnitt. Vergrofierung 24: 1.

Fig. or.
Embryo von Mustelus laevis Rond., Mittelmeer. Querschnitt durch die Schwanzflosse.
Vergrofierung 24 : 1.

Wandschicht des Kanals reprasentiert wird. Alsbald aber tritt eine Massenzunahme
der nervésen Substanz ein und zwar an den Seitenteilen des Zentralkanales in
stirkerem Mafie als an der dorsalen und ventralen Partie desselben, so dafi die
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beiden Hilften des Zentralorganes schon jetzt durch eine vordere und eine hintere
Kommissur miteinander verbunden erscheinen. Zugleich erfihrt das Lumen des
Zentralkanals eine fortschreitende Verengerung, indem die nervése Substanz nicht
nur an der Peripherie, sondern auch nach der Achse zu an Masse erheblich zu-
nimmt und sich von vier Stellen aus nach der Mitte des Zentralkanals vorwoélbt.
So wird aus der urspriinglichen Eiform desselben eine rautenfosrmige Figur, wie
Sie aus dem Querschnitt des oberen Brustmarks eines sechs Wochen alten mensch-
lichen Embryos ersehen (Fig. 92). Sie erkennen auierdem auf diesem Schnitt auch
die beginnende Anlage der weifien Substanz und zwar der Vorderstringe, der

Fig. g2.
Querschnitt durch das obere Brustmark eines menschlichen Embryos von 13,8 mm N.L. (Anfang
der 6. Woche). Vergrofierung 100:1. Nach His.

Seiten- und Hinterstrange, sowie die vorderen und hinteren Wurzeln. Die vorderen
Wourzeln sind als Fortsitze der Zellen der grauen Substanz aus dem Riickenmark
heraus gewachsen; die hinteren Wurzeln wachsen aus den Zellen der Spinal-
ganglien in dasselbe hinein und haben in der sechsten Woche des embryonalen
Lebens die graue Substanz noch nicht erreicht. Durch die weitere Ausbildung
der Hinterstrange in dorsaler und namentlich in medianer Richtung wird der
Zentralkanal auch an seiner hinteren Zirkumferenz mehr und mehr von weiier
Substanz umgeben, so daB seine hintere Wand, die urspriinglich dicht an die
Peripherie des Riickenmarks heranreicht, immer mehr nach dessen Mitte zu vor-
riickt. Erst im dritten Monat ist der Zentralkanal ganz in das Innere des Riicken-
marks gertickt, wo er im postembryonalen Leben gefunden wird. So zeigt also
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der Zentralkanal vom ersten Augenblick seiner Anlage an eine unverkennbare
Tendenz zu fortschreitender Vereangerung. Beim Neugeborenen und in noch

Querschnitt aus dem Brustmark des Menschen.
Sekundirer Zentralkanal, Vor demselben Haufen

von Ependymzellen. Vergréfierung 7o:1.

hoherem MafBe beim erwachsenen Men-
schen ist das Lumen des Zentralkanals
auf ein Minimum reduziert bezw. in grofer
Langsausdehnung des Riickenmarks voll-
standig verschlossen. Am haufigsten offen
befunden wird der Zentralkanal beim Er-
wachsenen in der Hals- und Lendenan-
schwellung, im Halsmark als ein enger
Querspalt, im Lendenmark als eine sagit-
talgestellte Ellipse; im Brustmark dagegen
und fast regelméBig auch in den iibrigen
Abschnitten des Riickenmarks ist der
Zentralkanal normalerweise obliteriert.
An seiner Stelle findet sich ein in der
Riickenmarksachse verlaufender solider
Faden, der aus einer regellos zusammen-
gelagerten Zellmasse besteht. Es sind
die Ependymzellen, die entwickelungs-
geschichtlich den Epithelzellen des Zen-

tralkanals vollkommen gleichwertig sind. Nicht selten sind indessen bei réhren-
formiger Anordnung dieser Zellen ein oder mehrere sekundidre Zentral-

Querschnitt aus dem Riickenmark eines erwachsenen
! (Traumatische Degeneration nach ex-
perimenteller Halbseitenlasion.) Weiter Zentralkanal.

Kaninchens.

Vergrofierung 18: 1.

kanidle vorhanden, deren Lumen
natiirlich enger ist als das Lumen
des urspriinglichen Zentralkanals
(Fig. 93). Bei vielen Tieren, z. B.
beim Kaninchen, bleibt der Zentral-
kanal auch im erwachsenen Zustand
in der ganzen Lingsausdehnung mit
weitem Lumen offen, so dafi man
ihn ohne Mithe schon mit blofiem
Auge erkennen kann (Fig. 94).
Wenn wir also im mensch-
lichen Riickenmark einen abnorm
weiten, mit normalem Epithel aus-
gekleideten Zentralkanal finden, wie
ihn Fig. g5 zeigt, so handelt es sich
um eine Entwickelungsanomalie, um
einen aus dem Embryonalleben her
zu weit offen gebliebenen Zentral-
kanal. Die Hydromyelie an und fur
sich hat in der Mehrzahl der Fille
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keine klinische Bedeutung, nimlich dann, wenn die nervésen Elemente des Ricken-
marks nur einfach raumlich verschoben, aber normal ausgebildet sind und infolge-
dessen auch im spiteren Leben in normaler Weise funktionieren.

Schwieriger als die Genese der angeborenen Hydromyelie und des erworbenen
Hydrocephalus internus ist das Auftreten der erworbenen Hydromyelie zu erklaren.
Im Gehirn handelt es sich stets um die krankhafte Erweiterung wihrend des
ganzen Lebens persistierender Hohlrdaume, des Ventrikelsystems, die durch
entziindliche Prozesse (eiterige und tuberkulsse Meningitis, M. serosa ventriculorum)
oder durch mechanische Verhaltnisse (Stauung, Rindenatrophie u. dergl) bedingt
ist. Im Ruckenmark des Erwachsenen kommen aber persistierende Hohlrdume
von grofierer Ausdehnung in der Langsachse des Organs unter normalen Ver-
hiltnissen nicht vor. Der erworbene
Hydromyelus mufs deshalb auf die passive
Dehnung eines abnormerweise per-
sistierenden Zentralkanals, resp.
enger, sekundirer Kanile durch Flussig-
keitsansammlung, Lymphstauung infolge
meningitischer Verwachsungen, Druck-
erhshung im Rickenmark, Tumoren im
Schidel u. dergl. zuriickgefuhrt werden,
wenn man nicht einen primiren Wachs-
tumsreiz der Ependymzellen des Zentral-
kanals annehmen will (Schmaus, Vor-
lesungen {iiber die pathologische Anatomie
des Riuckenmarks, 1901, S. 520).

. D'Iese Erklarung gentgt indessen Querschnitt aus dem Brustmark des Menschen.
nicht fur andere Formen langgestreckter Hydromyelie geringen Grades.

Hohlenbildungen im Riickenmark, denen Vergrofierung 70: 1.
Ollivier in den zwanziger Jahren des

18. Jahrhunderts den bezeichnenden Namen ,Syringomyelie“ beigelegt hat. Der-
artige Hohlen waren vereinzelt schon im 17. Jahrhundert bei Obduktionen ange-
troffen und als anatomische Kuriosa beschrieben worden. Ollivier hat den
Ausdruck ,Syringomyelie“ (§ oogyé = die Rohre) gewahlt und hat damit
treffend zum Ausdruck gebracht, dafi es sich bei diesen Hohlenbildungen im
Rickenmark nicht um das Vorhandensein von zirkumskripten, geschlossenen Hohlen,
sondern von rohrenférmigen Hohlriumen handelt, die das Riickenmark
mehr oder weniger in seiner ganzen Lange durchziehen von der Medulla oblongata
an bis in die Nshe des Conus medullaris. Lange Jahrzehnte hindurch behielt aber
die Syringomyelie ein ausschlieflich anatomisches Interesse. Man machte die Be-
funde entweder zufillig, d. h. ohne daft man intra vitam Symptome eines Nerven-
leidens beobachtet hatte, oder man hatte wihrend des Lebens merkwiirdige Krank-
heitserscheinungen festgestellt, die auf eine Lasion des Riickenmarks hinwiesen,
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hatte aber nicht vermocht, sie zu deuten. Je mehr sich aber die Befunde von
Héhlenbildungen im Riickenmarke hiuften, um so sorgfaltiger und vollstandiger
wurde die pathologische Anatomie der Syringomyelie studiert; und so ist es ge-
kommen, dafi sie wenigstens im groben zu einem gewissen Abschlufs gebracht
worden ist, lange bevor der Kliniker es gelernt hatte, das Krankheitsbild am
Lebenden zu diagnostizieren.

Um sich zunichst tber die Ausdehnung der Syringomyelie in der Langsachse
zu orientieren, bitte ich Sie, die folgenden Abbildungen (Fig. g6 u. g6 1a—k) aus
einer Arbeit J. Hoffmanns (,Zur Lehre von der Syringomyelie“, Deutsche Zeit-
schrift fur Nervenheilkunde, 3. Band, 1892, pg. 26—28) zu beachten. ~Sie stellen
den Riuickenmarksbefund bei einem Syringomyeliekranken dar, der langere Zeit hin-
durch auf der Heidelberger Klinik beobachtet wurde und schlieflich im Juli 1889
zur Obduktion kam. Die Erkrankung erstreckt sich hier nahezu auf die ganze
Linge des Riickenmarks vom mittleren Lendenmark an bis etwa zur Hohe des
Fazialiskernes in der Medulla oblongata (Fig. 96). Die erkrankten Partien des
Rickenmarks sind von einem derben pathologischen Gewebe eingenommen, das
groBe, in der Richtung der Riickenmarksachse verlaufende, rohrenférmige Hohl-
raume einschliefit. Schon im mittleren Lendenmark beginnt die pathologische Neu-
bildung und zwar im linken Hinterhorn. Es ist ein keilformiger Herd, der sich
scharf gegen das Gewebe der grauen Substanz abhebt und weder Ganglien-
zellen noch Nervenfasern in sich einschliefit. Er besteht aus einer dichten Glia-
wucherung. Auf einem Querschnitt durch das mittlere Lendenmark (Fig. 96 ra)
schliefit die glisse Neubildung keine Hohle in sich ein und steht mit dem zen-
tralen Ependymfaden, der hier an Stelle des embryonalen Zentralkanals vor-
handen ist, in keinerlei Zusammenhang. Aufierdem ist auf diesem Ruckenmarks-
querschnitt die Gegend der Pyramidenseitenstrange schwach abgetont; es soll
damit zur Anschauung gebracht werden, dafi hier beiderseits eine absteigende
Degeneration der Pyramidenbahn vorliegt, auf deren Ursache wir nachher zu
sprechen kommen werden.

Von hier an nimmt die Glianeubildung nach oben allmihlich an Umfang zu;
sie ist noch in der Hohe des IX. Dorsalsegmentes (Fig. g6 1b) ganz solide und
an dieser Stelle etwa von eiférmiger Gestalt. Auf dem Querschnitt nimmt der
Tumor bereits fast das ganze linke Hinterhorn ein; er hat auch das hintere
Drittel der linken Clarkeschen Siule durchsetzt und reicht nahe an die Peri-
pherie des Riickenmarks, an die Pia, heran. Auch hier ist eine absteigende
Degeneration der Pyramidenbahnen vorhanden. In der Hohe des VIL.—VIIL Dorsal-
segments (Fig. g6 1c) trifft man in der bis dahin soliden, stabformigen Neubildung
eine kleine, epithellose Hohle, die sich, an Ausdehnung kontinuierlich zunehmend
und in der Gestalt vielfach wechselnd, nach oben und medianwirts fortsetzt. Zu-
gleich dehnt sich der Tumor auch nach vorn und nach der Mitte zu aus; auf
den Querschnitten Fig. 96 1d und e hat er bereits die linke Clarkesche Saule
ganz zerstort und zu einer Verdrangung des zentralen Ependymfadens und des
rechten Hinterhorns gefithrt. In Fig. 96 1e hat er auch das linke Vorderhorn
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Fig. ¢6 L.

Fig. g6. Riickenmark eines Syringomyeliekranken.
Schematisch; auf die Halfte der nattirlichen Grofse
verkleinert. Nach J. Hoffmann.

Fig. 961. Lenden- und Brustmark eines Syringo-
myeliekranken. Schematisch. Vergrofserung 3: 1.
Nach J. Hoffmann.

143
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in Mitleidenschaft gezogen. Hier, im oberen Brustmark, greift er schon recht
erheblich auf die Hinterstrange der linken Seite iiber, so daB3 von ihnen, nament-
lich vom Burdachschen Strang, nur noch die peripher gelegenen Abschnitte
intakt erscheinen. Der zentrale Ependymfaden ist noch deutlich zu sehen, ebenso
die absteigende Degeneration der Pyramidenbahnen sowohl in den Seiten-, wie
auch in den Vorderstrangen.

In der Halsanschwellung (Fig. 96 1f) verbreitert sich die Neubildung sehr
erheblich; sie greift auch weit auf die rechte Seite des Riuckenmarksquerschnittes
tber, vielfach ausgebuchtete, zum Teil durch massive Gliasepten voneinander ge-
trennte Hohlrdume in sich einschlieBend. Hier sind die Hinterhérner auf beiden
Seiten nahezu vollstindig zerstért und auch die Gollschen und Burdachschen
Strange starker als seither in Mitleidenschaft gezogen. Von einem persistierenden

Zentralkanal oder einem zentralen Ependymfaden

ist nichts mehr zu sehen. Wenige Segmente

weiter oben nimmt die Gewebsneubildung nahe-

zu die ganze Breite des Riickenmarkes ein

(Fig. 96 1g). Sie hat die beiden Vordersiulen

bis auf einen schmalen, ventralen Saum voll-

stdndig zerstort; tberhaupt sind die nervosen

Elemente auf einen diinnen, an den Hinter-

hérnern ganz durchbrochenen Mantel reduziert.

Zugleich ist hier eine aufsteigende Degeneration

der linken Kleinhirnseitenstrangbahn zu erkennen.

Fig. ¢6 L In dem unteren Abschnitt der Medulla ob-

Riickenmark eines Syringomyelie-  longata (Fig. 96 1h) erscheint der Zentralkanal

kranken (Hal\sfansc}?‘wellung). Schema-  wieder in normaler Weise, und hinter ihm liegt

tlsgla'ch irgﬁ?)ﬁ‘é;ﬁgnif " die Hohle als querer Spalt, durch glisse Septen

in zahlreiche, einzelne Kammern geschieden. Die

Gliawucherung erreicht hier beiderseits die Pia mater. Sehr deutlich ist die auf-

steigende Degeneration der linken Kleinhirnseitenstrangbahn. Von der Stelle an,

wo sich der Zentralkanal in den vierten Ventrikel erweitert (Fig. g6 11), setzt sich

die Affektion aufwirts nur noch auf der rechten Seite fort; der Spalt wird immer

enger und die Neubildung endigt schliefilich in der Hohe des rechten Fazialis-
kernes (Fig. 96 1k), wie sie begonnen, als ein solider Gliastreifen.

Dieser Fall ist ein klassisches Paradigma fiir die Ausbreitung der Syrin-
gomyelie im Ruckenmark. In anderen Fillen werden Sie natiirlich eine andere
Lokalisation des Krankheitsprozesses finden, der auf jede beliebige Stelle des
Marks wbergreifen kann. Vor allem aber wird Sie ein Blick auf die Hoffmann-
schen Abbildungen tiberzeugen, dafs alle klinischen Symptome, die tiberhaupt von
seiten des Riickenmarks moglich sind, bei der Syringomyelie auftreten konnen.
Aus der anatomischen Lokalisation des Krankheitsprozesses, der sich in der ganzen
Lange des Riickenmarks abspielt, aber in den verschiedenen Segmenten eine ganz
verschiedene Ausbreitung auf dem Querschnitte hat, resultiert das proteusartige
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Krankheitsbild, dessen Mannigfaltigkeit den Klinikern so lange Zeit die Diagnose
der Syringomyelie geradezu unméglich gemacht hat. Hier galt es, aus dem bunten
Heer der Krankheitserscheinungen die Kardinalsymptome herauszufinden. Unab-
hiangig voneinander haben Fr. Schultze und Kahler sich dieser Aufgabe
gewidmet; seit dem Jahre 1882 haben sie eine Reihe bedeutender Arbeiten ver-
offentlicht, und wesentlich ihren bahnbrechenden Forschungen, ihrem kritischen
Sinne ist es zu danken, dafi wir heute die

Syringomyelie mit der gleichen Sicherheit

diagnostizieren konnen, wie jede andere Krank-

heit des Zentralnervensystems. Von neueren

Arbeiten sei besonders auf die vorzigliche

Monographie von H. Schlesinger (Die

Syringomyelie, 2. Aufl, Leipzig u. Wien, 190z)

hingewiesen.

Bevor wir nun in eine Besprechung des
Wesens der Syringomyelie und threr Patho-
genese eintreten, mochte ich lhnen zwel
Patienten vorstellen, die an dieser eigenartigen
Krankheit leiden. Sie werden sehen, wie bel
diesen Patienten der gleiche Krankheitsprozef3
zu ganz verschiedenen klinischen Erscheinungen
gefuhrt hat. Andererseits aber werden Sie
eine Rethe von Symptomen erkennen, die
beiden Fallen gemeinsam ist, und dies sind
eben die Kardinalsymptome der Syringomyelie.

Der erste Kranke ist von Herrn Kollegen
Leop. Laquer auf dem mittelrheinischen
Arztetag in Homburg v. d. H. im Juni 1900 vor-
gestellt worden. Seine Krankengeschichte ist
in der ,Zeitschrift fur praktische Arzte, No. 14,
1900, pUth'lert (Flg..97 u. 98). Herr Laquer Medulla oblongata eines Syringomyelie-
hat den Patienten seit dem Herbste 1889 beob- kranken. Schematisch,
achtet und kirzlich seine Uberfiihrung in das Vergrofierung 3:1. Nach J. Hoffmann.
Siechenhaus veranlafit. Im 18. Lebensjahre
des Kranken — er ist am 1. April 1871 geboren — war im Verlaufe eines
Katarrhs, dem eine Affektion beider Lungenspitzen zugrunde liegt, eine Heiser-
keit aufgetreten, die bis heute fortbesteht, und als deren Ursache schon damals
von Professor Moritz Schmidt-Metzler eine linksseitige Postikuslihmung
festgestellt worden ist. AuBerdem bestanden schon im Jahre 1889 eine leichte
Parese des linken Gaumensegels und eine Reihe subjektiv empfundener und
objektiv nachweisbarer Sensibilititsanomalien in der linken Gesichtshilfte und
am linken Arm. Ganz allmihlich traten im Verlauf von 6—7 Jahren zu diesen
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Krankheitserscheinungen eine atrophische Lihmung des linken Armes und der
Hand, nekrotisierende Prozesse an den Fingergliedern derselben, sowie eine
Verkriimmung der Wirbelsdule und eine leichte Parese der rechten Hand und des
linken Beines hinzu, so daB der Patient im April 1896 gendtigt war, seine Berufs-

Fig. o7. Fig. o8.
Syringomyelie, Hydrocephalus internus. Auf- Syringomyelie, Hydrocephalus internus. Nach
nahme: Juni 1g00. Laquer. Aufnahme: Juni 1goo.

tatigkeit als Gurtler aufzugeben. Erst im Laufe des letzten Jahres hat sich das
Krankheitsbild derart entwickelt, wie wir es heute vor uns sehen.

Im Vordergrund stehen z. Zt. motorische Lahmungserscheinungen an den
Extremititen (Fig. g9g9). Sie sind auf der linken Seite wesentlich stirker als auf
der rechten und tragen an beiden Armen in unverkennbarer Weise die Charaktere
der schlaffen, an beiden Beinen dagegen die Charaktere der spastischen Lihmung.
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Der linke Arm des Kranken ist vollstindig unbeweglich; schlaff im Schulter-
gelenk herabhingend, steht er im Ellbogengelenk in stumpfwinkeliger Beuge-
kontraktur, wihrend Hand und Finger die sogen. Krallenstellung, die ,main en
griffe, zeigen. Sehr deutlich ist die hochgradige Atrophie des linken Arms und
Schultergiirtels. Die simtlichen kleinen Handmuskeln sind mehr oder weniger

Fig. 90.
Syringomyelie, Hydrocephalus internus. Eigene Beobachtung. Aufnahme: Februar 1906.

atrophisch, ebenso die Strecker und Beuger des Unterarms, weniger die Mm. biceps
und triceps, sehr auffillig aber wieder die gesamte Schultermuskulatur. Dabei
sind namentlich in dem linken M. biceps lebhafte fibrillire Zuckungen sichtbar.
Entsprechend der hochgradigen Atrophie und der kompletten Lahmung ist die
elektrische Erregbarkeit in den Nerven und Muskeln des linken Arms fast iiberall
vollstandig erloschen; an einzelnen Stellen ist noch EaR. vorhanden. Die Sehnen

Knoblauch, Krankheiten des Zentralnervensystems. 10
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und Periostreflexe fehlen ginzlich. Am linken Bein dagegen ist eine erkennbare
Atrophie nicht vorhanden; die Muskulatur zeigt ein normales Volumen und
normale elektrische Erregbarkeit, aber eine hochgradige Schwiche und enorme
Spasmen, die bei jedem aktiven und passiven Bewegungsversuch, vor allem aber
auch in der ungemein groBen Lebhaftigkeit der Sehnenreflexe, zum Ausdruck
kommen. Schon bei leichtem Beklopfen der Patellarsehne zeigt sich ein dufterst
lebhaftes Kniephdnomen, ein férmlicher Patellarklonus; ebenso tritt bei der Perkus-
sion der Achillessehune ein langanhaltender FuBklonus auf. Auch das Babinski-
sche Phianomen, die isolierte Dorsalflexion der grofien Zehe, ist am linken Fufze
vorhanden und zwar in einer Stiarke, die manchmal zu einem isolierten Klonus
der grofien Zehe fihrt. Und wenn wir jetzt den Patienten auffordern, abwechselnd
das linke und das rechte Bein an den Rumpf heranzuziehen, so sehen Sie wohl
deutlich, dafi am linken Bein, gleichzeitig mit der Beugung im Knie- und Hiift-
gelenk, der Fufs durch eine unbewuf3te Anstrengung des M. tibialis anterior dorsal-
flektiert wird, wihrend beim Anziehen des rechten Beines diese Mitbewegung des
Fufzes nicht eintritt. v. Strimpell hat schon vor langen Jahren auf diese eigen-
artige Erscheinung aufmerksam gemacht, die er Tibialisphinomen nennt.

Weniger ausgesprochen sind die Erscheinungen der schlaffen bezw. spastischen
Lahmung am rechten Arm und Bein unseres Patienten; dafiir ist aber die Lokali-
sation der Muskelatrophie am rechten Arm um so charakteristischer. Es ist der
bekannte Duchenne-Aransche Typus der progressiven spinalen Muskelatrophie:
an der Hand eine Atrophie der Muskulatur des Daumen- und Kleinfingerballens,
der Mm. interossei und lumbricales, am Oberarm und Schultergiirtel eine Parese
und Atrophie der Mm. deltoideus, supra- und infraspinatus, trapezius und latissimus
dorsi. Auch hier sind in den einzelnen Muskeln deutliche fibrillire Zuckungen und
EaR. vorhanden. Die Sehnenreflexe sind ebenfalls erloschen. Die spastische
Parese des rechten Beines ist nur sehr gering. Kniephianomen und Achillessehnen-
reflex sind duBlerst lebhaft; FuBtklonus dagegen, die Babinskische Dorsalflexion
der grofien Zehe und das Strumpellsche Tibialisphdnomen sind nicht vor-
handen.

Neben diesen motorischen Lihmungserscheinungen an den Extremititen besteht
jetzt eine Parese des linken Gaumensegels (M. pharyngopalatinus) und eine komplette
linksseitige Rekurrenslahmung (Unbeweglichkeit des linken Stimmbandes in Kadaver-
stellung), die aus der bereits vor 17 Jahren nachgewiesenen, linksseitigen Postikus-
lihmung hervorgegangen ist und zu einer leichten Atrophie des linken Stimm-
bandes gefiithrt hat. Die Sprache ist infolgedessen heiser und hat einen nasalen
Beiklang. Auch die Muskulatur des Pharynx ist beteiligt; das Schlucken fillt
dem Kranken schwer, und zeitweise gelangen dabei Speiseteile, namentlich Flissig-
keiten, in die Nase. Dagegen ist in der Gesichts-, Zungen- und Kaumuskulatur
eine Storung nicht nachzuweisen. Wohl aber sind der linke N. abducens und
einzelne Aste des linken N. oculomotorius paretisch; es sind Doppelbilder vor-
handen infolge leichter Parese der Mm. rectus lateralis und medialis und des
M. obliquus inferior der linken Seite. Auch sind die Pupillen different; die linke
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1st enger als- die rechte und irreguldr; aber beide reagieren prompt auf Licht und
bei Konvergenzbewegungen der Bulbi. An beiden Augen besteht ein sehr lebhafter
Nystagmus rotatorius; der Augenhintergrund ist voéllig normal.

Gleich schwere Krankheitserscheinungen wie auf motorischem Gebiete be-
stehen auch in der sensiblen Sphare, und auch hier sind sie, von den Beinen
abgesehen, auf der linken Kérperseite wesentlich intensiver als auf der rechten
und an den Armen erheblich frither aufgetreten und ausgesprochener als an den
Beinen (Fig. 100). An der Haut der linken Gesichtshilfte ist die Temperatur- und

Fig. 100.
[Stérungen der Sensibilitat in einem Falle von Syringomyelie (Fall I). Eigene Beobachtung.

Schmerzempfindung vollkommen erloschen; auf der rechten Seite dagegen wird
kalt und warm prompt und deutlich voneinander unterschieden, und schmerzhafte
Reize werden als solche wahrgenommen. Die taktile Sensibilitit ist auf der
rechten Seite des Gesichts vollkommen normal und links nur in relativ geringem
Grade herabgesetzt. Auf der linken Seite des Rumpfes sind alle Qualititen der
Empfindung total erloschen; auf der rechten Seite nur der Temperatursinn,
wihrend taktile Sensibilitit und Schmerzempfindung hochgradig herabgesetzt
sind. Am linken Arm sind gleichfalls alle Qualititen der Empfindung vollstindig
aufgehoben; am rechten Arm und an der Hand ist die taktile Sensibilitat bis zum

10"
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oberen Drittel des Oberarms ginzlich normal, die Schmerzempfindung ist im
gleichen Gebiet erloschen, der Temperatursinn ist nur an der Hand und am unteren
Viertel des Unterarms aufgehoben, am iibrigen Arm dagegen ziemlich stark herab-
gesetzt. Am rechten Oberschenkel und an der oberen Hilfte des rechten Unter-
schenkels sind alle Qualititen der Empfindung herabgesetzt und zwar am Ober-
schenkel mehr als am Unterschenkel. Am rechten Fufs dagegen ist nur noch eine
Herabsetzung des Temperatursinnes nachzuweisen. Am linken Bein ist die taktile
Sensibilitit noch starker herabgesetzt als am rechten, die Schmerzempfindung
dagegen schwicher, und der Tempe-
ratursinn ist, von elner verspiteten
Empfindung abgesehen, ungestort.
Die Kremasterreflexe sind beider-
seits vorhanden, die Bauchreflexe fehlen..
Endlich sind noch besonders be-
merkenswert gewisse Anomalien und
krankhafte Verdnderungen des Skeletts:
die ausgesprochene hydrocephalische
Konfiguration des Schadels, die wohl
als angeboren aufgefafit werden darf,
die Kyphoskoliose der oberen Brust-
wirbelsaule, die sich erst im Verlauf
der Erkrankung entwickelt hat, und
trophoneurotische Veranderungen an
der linken Hand, an deren Endphalangen
einzelne Knochenstiicke nach wieder-
holten, schmerzlosen Eiterungen nekro-
tisch geworden sind und sich abgestofzen
haben. Auch vasomotorische Stérungen

Fig. 101. sind an der linken Hand unverkennbar;
Syringomyelie. Verstimmelung der rechten Hand.  die Haut derselben ist von livider Farbe,
Eigene Beobachtung. haarlos, glinzend und ohne Falten.

Bei dem zweiten Patienten stehen gerade derartige vasomotorisch-trophische
Storungen der Haut und der tieferliegenden Gewebe an den beiden Hinden im
Vordergrund des Zustandsbildes. Auch seine Krankengeschichte ist bereits —
wenigstens bis zum Jahre 1895 — von Karl Miller in der Deutschen Medizini-
schen Wochenschrift, 1895, S. 210 mitgeteilt worden. Im Jahre 1874 sttrzte der
Kranke 2o Meter tief von einem Neubau herunter und zog sich durch diesen
Unfall eine schwere Quetschung der Wirbelsaule zu, die von einer monatelang
anhaltenden Lahmung der Beine gefolgt war. Dreizehn Jahre spater — 1887 —
im 31. Lebensjahre des Kranken hat sein jetziges Leiden mit haufig wiederkehren-
den phlegmondsen Prozessen, Knochennekrose, Panaritien und Schrundenbildung,
zuerst an der rechten, drei Jahre spiter auch an der linken Hand begonnen. In-



Syringomyelie. 151

folgedessen zeigen die Hinde unseres Kranken (Fig. ror und 1oz) hochgradige
Verstimmelungen, die zum Teil durch spontane Abstofiung von Phalangen zu-
stande gekommen, zum Teil die Folge wiederholter operativer Eingriffe, von
Amputationen und Exartikulationen, sind. Neben den vielen Narben sind gerade
jetzt frische Wunden an der rechten Hand des Kranken vorhanden. Sie rithren
von einer Verbrennung her, die sich der Kranke vor 14 Tagen zugezogen hat,
ohne es zu merken, als er sich am Ofen wirmen wollte. Er wurde erst auf die
Verletzungen aufmerksam, als seine Kleider in Flammen standen. Verbinden
lafit er sich die Wunden nicht und nimmt tberhaupt tunlichst keine arztliche
Hilfe in Anspruch, weil er nicht den leisesten Schmerz empfindet. Diesem auffallend
gleichgiiltigen Verhalten des Kranken, Verletzungen gegeniiber, entsprechen

Fig. 102.

Syringomyelie, Verstimmelung der rechten Hand, degenerative Muskelatrophie an der linken Hand.
Eigene Beobachtung.

hochgradige Storungen der Sensibilitit, und aus den Umstinden, unter denen
sich der Kranke die Verbrennung zugezogen hat, dirfen wir schlieen, dafs
diese Sensibilititsstorungen in besonders hohem Grade den Temperatur- und
Schmerzsinn betreffen. Tatséchlich ist die Temperaturempfindung an keiner einzigen
Stelle des Korpers ganz normal (Fig. 103). Vollstandig aufgehoben ist sie am rechten
Arm und im Gebiet des oberen Astes des rechten N. trigeminus; am besten
erhalten ist sie auf der linken Seite der Brust und des Bauches, an der linken
Schulter und an beiden Oberschenkeln. An den Beinen ist lediglich die Empfindung
far hohere Temperaturen erloschen, wihrend kalt meist richtig wahrgenommen
wird. Die Schmerzempfindung ist auf der rechten Seite des Gesichts und Rumpfes
und an beiden Armen vollig aufgehoben; mehr oder weniger herabgesetzt ist sie
auf der linken Gesichtshalfte und an beiden Beinen, am stirksten an beiden Unter-
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schenkeln. Normal ist sie an der linken Seite des Rumpfes und an der linken
Schulter. Die Stoérungen der taktilen Sensibilitit betreffen die gleichen Haut-
gebiete wie die Storungen der Schmerzempfindung. Vollstindig erloschen ist der
Tastsinn auf der rechten Gesichts- und Rumpfseite und am rechten Arm, herab-
gesetzt an der linken Seite des Gesichts, am linken Arm und an beiden Beinen
und zwar an den Fifien und Unterschenkeln wesentlich stirker als an den Ober-
schenkeln, am stirksten an den Fufien. Normal ist er nur an der linken Seite
des Rumpfes und an der linken Schulter.

Fig. 103.
Storungen der Sensibilitit in einem Falle von Syringomyelie (Fall II). Eigene Beobachtung.

Auch subjektive Stérungen der Sensibilitdt fehlen nicht. Der Kranke klagt
tiber Paristhesien aller Art, tiber das Gefiihl von Taubsein und Ameisenlaufen in
den Extremititen, namentlich auf der rechten Seite. Wie stark die vasomotorische
Erregbarkeit seiner Haut ist, sehen Sie ohne weiteres. Hier an der linken Weiche
hat sich, freilich etwas verspitet, eine hochgradige und lange anhaltende Rote
eingestellt, nachdem ich nur ganz kurz ein Reagenzrohrchen mit heiflem Wasser
hingehalten habe. Und wenn wir auch nur leicht mit der Nadelspitze tiber die
Haut des Kranken streichen, treten unverziiglich die Erscheinungen der Dermo-
graphie sehr deutlich auf. Als auffillige Stérung der Sekretion ist hervorzuheben,
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das der Kranke auf der rechten Seite erheblich stirker transpiriert als auf der
linken. Man hat bei ihm frither einmal diese einseitige Hyperidrosis experimentell
durch vorsichtige Injektionen kleiner Pilokarpingaben hervorgerufen.

Auch hier hat sich wie in dem ersten Fall wihrend des Verlaufes der Krank-
heit eine Verkrimmung der Wirbelsdule entwickelt und zwar eine Kyphose der
unteren Brustwirbel und eine Lordose der oberen Brust- und der Lendenwirbel-
séule.

Motorische Lihmungserscheinungen der Extremitéiten intensiveren Grades
fehlen, so dafs der Kranke noch ganz gut imstande ist, grobe Arbeiten zu ver-
richten. Noch jetzt ist er im Sommer meistens bei der Trottoirreinigung be-
schaftigt, wihrend er die Herbst- und Wintermonate im Siechenhause zu verbringen
pflegt. Aber an beiden Hinden ist eine deutliche Atrophie der kleinen Hand-
muskeln vorhanden, die im Laufe der letzten 12 bis 15 Jahre entstanden sein und
ganz allmihlich zugenommen haben soll. Betroffen sind besonders die Mus-
kulatur des Daumen- und Kleinfingerballens, die Mm. interossei und lumbricales.
Es ist wiederum das Bild des Duchenne-Aranschen Typus der progressiven
spinalen Muskelatrophie.

Wie im ersten Falle sind auch hier die Pupillen different und nicht ganz
kreisrund. Sie reagieren aber vollkommen normal auf Licht und bei der Kon-
vergenz; Augenmuskelladhmungen und Nystagmus fehlen. Die ophthalmoskopische
Untersuchung ergibt keine Anomalie des Augenhintergrundes. Die Sprache ist
etwas zischend, mit nasalem Beiklang. Sie soll erst im Laufe der Erkrankung so
geworden sein.

Bei dem ersten Kranken haben wir an den Beinen ganz ausgesprochen
spastische Erscheinungen getroffen: lebhafte Patellar- und Achillessehnenreflexe,
die Babinskische Dorsalflexion der Grofizehe und das Strimpellsche Tibialis-
phdnomen. Dies ist hier nicht der Fall. Im Gegenteil, die Kniephinomene sind
beiderseits erloschen; auch die Achillessehnenreflexe fehlen, und aufierdem be-
stehen wie bei der Tabes auch leichte Koordinationsstérungen an den Unterextremi-
titen. Das Rombergsche Symptom ist in einem auffallend starken Mafie vor-
handen. Wenn der Kranke einen Augenblick mit geschlossenen Augen und Fufien
stehen soll, droht er sofort hinzustiirzen. Wie bel der Tabes ist auch hier die
Libido sexualis seit Jahren erloschen. Erektionen treten nicht mehr auf. Auch
eine Blasenschwiche ist vorhanden; der Kranke kann oft den Urin nicht halten,
wenn er nicht alsbald Gelegenheit zum Urinieren hat.

Wihrend wir also im ersten Falle an den Unterextremititen Erscheinungen
der Pyramidenseitenstrangerkrankung beobachtet haben, sind es hier Symptome
von seiten der Hinterstringe, die das Krankheitsbild komplizieren, in beiden Féllen
Erscheinungen von seiten der weifien Substanz des Riickenmarks. Gemein-
sam aber ist beiden Fillen ein Kern von Krankheitserscheinungen:

I. trophische Storungen, die man zweckmaBigerweise aus praktischen Griinden
trennt in: a) progressive Muskelatrophien spinalen Ursprungs mit den davon
abhangigen Lihmungserscheinungen und b) trophische Stérungen der anderen
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Gewebe, der Haut, des Unterhautzellgewebes und der Knochen, sowie vaso-
motorische und sekretorische Anomalien, und

2. die dissoziierte Empfindungsldhmung, d. h. ein Erloschen des Temperatur-
und Schmerzsinnes bei voélliger Intaktheit oder verhaltnismifig geringer Alteration
der Tastempfindung.

Dies sind die Kardinalsymptome der Syringomyelie; sie sind
charakteristisch fiir die Erkrankung der grauen Substanz des
Rtckenmarks.

Versuchen wir jetzt einmal — wenigstens fiir den zuletzt demonstrierten Fall
—, uns eine Vorstellung tiber die Ausdehnung des Krankheitsprozesses in der
Langsachse des Ruckenmarks zu bilden. Wichtige Anhaltspunkte fiir die obere
und untere Grenze desselben gewinnen wir aus zwei der beobachteten klinischen
Erscheinungen, aus der Sensibilititsstorung auf der rechten Gesichtshilfte des
Kranken und aus dem Fehlen der Sehnenreflexe an seinen Beinen. Wir wissen,
dat die Gefiithlsnerven fir das Gesicht in der spinalen, sog. ,aufsteigenden®
Wurzel des N. trigeminus enthalten sind, deren Kerne in den grauen Hintersaulen
etwa von der Mitte des Halsmarks an nach der Medulla oblongata zu liegen. Die
charakteristische Sensibilititsstorung im Gesicht, die wir bei unserem Kranken
festgestellt haben, nétigt uns zur Annahme einer Lision dieser Gegend. In dem
oberen Drittel des Halsmarks haben wir also in unserem Falle das obere Ende
des Krankheitsprozesses zu lokalisieren. Andererseits kennen wir die Reflexbogen
im Riickenmark fiir die Kniephdnomene und die Achillessehnenreflexe. Der Reflex-
bogen fiir das Kniephanomen geht durch das IL, IIl. und IV. Lumbalsegment und
die entsprechenden Wurzeln, fir den Achillessehnenreflex kommt das V. Lumbal-
und das I. und II. Sakralsegment in Frage (Oppenheim). Bei unserem Kranken
sind die Sehnenreflexe an den Beinen vollig erloschen, und da eine Ldéhmung oder
Parese der Mm. quadriceps femoris und gastrocnemius nicht nachweisbar ist,
missen wir die Unterbrechung des Reflexbogens auf seiner sensiblen, zentripetalen
Seite suchen und zwar — entsprechend unserer Annahme einer Erkrankung des
Riickenmarks — im Marke selbst. So kommen wir schon in die untersten, iiber
dem Conus medullaris gelegenen Ruickenmarkssegmente hinein. Hier haben wir
in unserem Falle das untere Ende des syringomyelitischen Prozesses zu lokali-
sleren.

Ich sage absichtlich ,oberes und unteres Ende“; denn der Ausgangspunkt
des ganzen Prozesses liegt wohl an derjenigen Stelle des Riickenmarks, wo er
noch jetzt die grofite Querschnittsausdehnung besitzt, und durch deren Lasion er
seinerzeit die ersten klinischen Erscheinungen gemacht hat. Dies ist die Hals-
anschwellung, wie es meistens der Fall zu sein pflegt; denn bei unserem Kranken
hat das Leiden mit schweren trophischen Stérungen an den Oberextremititen,
mit Mutilationen an der rechten Hand, begonnen. Wir glauben also zu der An-
nahme berechtigt zu sein, daf in unserem Falle der syringomyelitische Krankheits-
prozefs das Ritickenmark in seiner ganzen Langsrichtung durchsetzt, vom oberen
Halsmark an bis in die Ndhe des Conus medullaris, und daB er seine michtigste
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Breitenausdehnung in der Halsanschwellung besitzt. Wie weit wir es hier aber
mit einer soliden Gliawucherung zu tun haben, und in welcher Ausdehnung, bezw.
in welchen Riickenmarkssegmenten es zur Héhlenbildung gekommen ist, kénnen
wir natiirlich intra vitam nicht beurteilen.

19. Drei weitere Fille von Syringomyelie.

Bevor wir die Kardinalsymptome der Syringomyelie im einzelnen betrachten,
maochte ich Thnen drei weitere Fille in verschiedenen Stadien der Erkrankung
zeigen.

Der erste Patient ist ein 53jahriger Tongriber, der erblich nicht zu Nerven-
krankheiten disponiert und bis vor 5 Jahren niemals krank gewesen ist. Damals
hat der Kranke bei der Arbeit einen schweren Unfall erlitten. Er wurde durch
abrutschendes Erdreich verschiittet, wobei thm ein michtiger Klumpen Ton auf
das linke Knie aufschlug und das Gelenk verletzte. Wie wir aus den Akten
wissen, hat es sich um eine Kontusion des Kniegelenks und um eine Fraktur des
Unterschenkels mit Dislokation der Fibula gehandelt, also um ziemlich schwere
Verletzungen, die indessen im Verlauf von Monaten mit einer kaum nennenswerten
Deformierung des linken Kniegelenks ausgeheilt sind. Das linke Bein ist immer
steif und kraftlos geblieben. Infolgedessen wird dem Kranken das Gehen schwer
und verursacht ihm zeitweilig Schmerzen im linken Knie selbst und in der Kreuz-
beingegend. Wie es in solchen Fillen haufig zu gehen pflegt, wurde die Voll-
rente, die der Kranke 8 Monate lang bezogen hatte, allmzhlich immer mehr
gektirzt, auf 60°%o, dann auf 30%, und schlieBlich wurde sie vor 3 Jahren auf
2090 festgesetzt; nicht etwa, weil eine wesentliche Besserung im Zustand des Ver-
letzten eingetreten wire, sondern weil, wie der omindse Vordruck in den Formu-
laren der Berufsgenossenschaften lautet: ,durch den fortgesetzten Gebrauch des
verletzten Gliedes eine grofiere Gewshnung an die Folgen des Unfalls eingetreten
war.“ Steifheit im Kniegelenk und Schwiche des linken Beins bestanden unter-
dessen unverindert fort. Auch im Oberschenkel und in der Schenkelbeuge traten
Schmerzen auf, und nach 2 Jahren stellte sich auch eine Schwiche und Abmage-
rung im linken Arm und an der Hand ein. Von diesem Zeitpunkt an hat sich
das Leiden des Kranken allmshlich immer mehr verschlimmert. Bald zeigte sich
auch in der rechten Hand eine zunehmende Kraftlosigkeit, verbunden mit Taub-
heitsgefithl und mannigfachen Paristhesien, die besonders bei kiihler, regnerischer
Witterung den Kranken stark beldstigen. Und jetzt wurde es klar, daf es sich
bei ihm nicht um eine ortliche Erkrankung des urspriinglich verletzten linken
Beines, sondern um ein allgemeines Nervenleiden handelt.

Sehen wir zunichst einmal von der Gehstérung ab, die zum grofiten Teil
durch die Verletzung und ihre unmittelbaren Folgen bedingt ist.

Im Vordergrund des gegenwirtigen Zustandsbildes stehen motorische Lah-
mungserscheinungen an den Extremititen, die rechts und links nicht gleich stark
sind. Die Parese der Arme ist eine atrophische. Die Motilitit des linken Arms
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zeigt im Schultergelenk keine erhebliche Beschrinkung trotz deutlicher Atrophie
der Muskulatur (Mm. trapezius und rhomboidei). Wohl aber stehen beide Schulter-
blatter etwas ab; das linke ist gleichzeitig herabgesunken. Im Ellbogengelenk
wird der Arm in leichter Beugestellung gehalten; Hand und Finger zeigen die
sogen. ,Krallenstellung“. Die kleinen Hand- und Vorderarmmuskeln sind samtlich
mehr oder weniger atrophisch; es sind hier ziemlich lebhafte fibrillaire Zuckungen
vorhanden; auch ist EaR. nachweisbar. Die Trizepssehnenreflexe und die Periost-
reflexe am Unterarm sind erloschen.

Ganz #hnlich ist der Befund an der rechten Oberextremitit; auch hier ist
die Lokalisation der Muskelatrophie annihernd die gleiche wie links; es ist der
Duchenne-Aransche Typus der progressiven spinalen Muskelatrophie.

Die Paraparese der Beine ist nur sehr gering, aber im Gegensatz zur
atrophischen Lahmung der oberen Extremititen von spastischem Charakter. Links
ist die Beurteilung natirlich durch die alte Kniegelenksverletzung sehr erschwert;
aber eine gewisse Hypertonie der Muskulatur, namentlich der Beuger, ist sicher
vorhanden. Rechts sind bei passiven Bewegungen deutliche Spasmen zu fiihlen.
Die grobe Kraft ist beiderseits erheblich herabgesetzt. Die Kniephinomene und
Achillessehnenreflexe sind sehr lebhaft. FufBklonus und Babinskische Dorsal-
flexion der Grofizehe sind nicht zu erzielen.

Die Sprache des Kranken ist heiser infolge einer linksseitigen Postikusparese.
Die ibrigen motorischen Hirnnerven sind nicht in den Krankheitsprozei einbe-
zogen. Die Pupillen reagieren normal; Nystagmus ist nicht vorhanden.

Den Klagen des Kranken iiber Taubheit und Abstumpfung des Gefiihls an
Hénden und Fifien, iber Prickeln und Kailtegefiihl entsprechen recht hochgradige,
objektiv nachweisbare Stérungen der Sensibilitdt. Das Ergebnis einer subtilen
Prifung der verschiedenen Qualititen der Empfindung zeigt Figur 104, in der die
Ausfallsgebiete der taktilen Sensibilitat, der Schmerzempfindung und des Tempe-
ratursinns gesondert eingezeichnet sind. Eine grobe Stérung der Berthrungs-
empfindlichkeit ist nicht vorhanden. Auch an beiden Hinden, an denen der Kranke
iber eine Abstumpfung des Gefithls klagt, empfindet er selbst leichte Berth-
rungen mit einem Wattebausch ganz gut. Nur am linken Bein ist die taktile
Sensibilitdt in geringem Mafie herabgesetzt. Anders ist es mit der Schmerz-
empfindung und dem Temperatursinn. Die erstere ist an den linksseitigen Extremi-
tdten abgeschwicht, am Bein mehr als am Arm, besonders am Unterschenkel und
FuB. An der Aufenseite des linken Unterschenkels ist an einer nicht scharf
abgrenzbaren Stelle von etwa Handtellergrofie eine komplette Analgesie vor-
handen. Hier werden selbst tiefe Nadelstiche nicht als schmerzhaft empfunden.
An den rechtsseitigen Extremititen, am Rumpf und Kopf lifit sich eine Stérung
der Schmerzempfindung nicht nachweisen. Auch die Alteration des Temperatur-
sinns betrifft ausschlieilich die linke Korperseite und zwar in toto. Hauptsachlich
ist die Wirmeempfindung gestort, wihrend Kailte fast tiberall deutlich empfunden
wird. Am ausgesprochensten ist die Stérung am| linken Fu und an der Hand.
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Endlich sind noch trophoneurotische Veranderungen an beiden Hénden
bemerkenswert. Verschiedene Metakarpophalangealgelenke sind aufgetrieben. Auf
dem Handriicken ist das Unterhautzellgewebe geschwunden und die Haut dinn,
haarlos und glinzend; an der Volarseite ist die Haut dagegen verdickt und mit
zahlreichen Rissen und Schrunden bedeckt.

Die vierte Kranke ist eine 42jihrige Scheuerfrau. Vor 3!z Jahren hat sie
sich beim Putzen in einer Metzgerei ein langes, schmales Metzgermesser, das sie

Fig. 104.
Storungen der Sensibilitat in einem Falle von Syringomyelie (Fall III). Eigene Beobachtung.

offenbar mit der Spitze gegen sich zu hielt, tief in den Leib gestofien, ohne es
recht zu bemerken. Sie wurde sogleich ins Hospital gebracht, wo eine tiefe
Stichverletzung der Leber festgestellt worden ist. Die Wunde heilte schlecht;
sie brach immer wieder von neuem auf, bis schliefllich nach 4 Monaten eine
Heilung eingetreten zu sein schien. Indessen kam es nach % Jahren ohne erkenn-
bare Ursache zu tumorartigen Verdickungen in der Operationsnarbe, zu einem
geschwiirigen Zerfall derselben und zu Fistelbildungen, die wiederholt chirurgische
Eingriffe notwendig machten. Dabei wurde arztlicherseits zuerst eine ,Gefuhl-
losigkeit“ der Bauchhaut unterhalb des Nabels aufgefunden, die beiderseits bis zu
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den Darmbeinkdmmen herabreichte. Nach mehrmonatlicher Behandlung heilten
die geschwiirigen Prozesse an der Narbe; nach einem weiteren Vierteljahr traten
sie jedoch von neuem auf. Die Sensibilitatsstorung am Leib bestand fort; andere
nervose Krankheitszeichen wurden nicht aufgefunden. Nur gelegentlich klagte die
Patientin tiber Schmerzen im Leib und im Kreuz, die begreiflicherweise auf die
frithere Verletzung der Leber zuriickgefiihrt worden sind.

Erst vor Jahresfrist traten allmihlich eindeutige Anzeichen einer schweren
Erkrankung des Zentralnervensystems auf: Paristhesien am Hals und Rumpf,
namentlich in der Gegend der linken Schliisselbeingrube, Girtelgefithl auf der
Brust, Schwindel und Unsicherheit beim Gehen, sowie eine zunehmende Unempfind-
lichkeit und Schwiche in beiden Beinen, die das Gehen mehr und mehr erschwerten
und die Kranke schliefilich ganz hilflos machten. In den letzten Monaten hat
auch die Kraft der Hdande merklich abgenommen, so dai es der Kranken unmog-
lich geworden ist, die Stocke zu halten, deren sie sich bis vor kurzem beim Gehen
bedient hat. '

Ihr Gang ist eigentiimlich unsicher, schwankend und taumelnd und zugleich
steif und mithselig; es ist ein ataktisch-spastisch-paretischer Gang. Die Ataxie tritt
sehr deutlich auch beim Kniehackenversuch und beim Stehen in die Erscheinung.
Ein Stehen mit geschlossenen Augen ist der Patientin tiberhaupt unmoglich; sie
wirde ohne weiteres zu Boden stiirzen, wenn wir sie nicht hielten. Beide Beine
zeigen eine hochgradige Verminderung der groben Kraft und recht erhebliche
Spasmen. Die Kniephdnomene sind aufierordentlich lebhaft, beiderseits ist ein
leicht auszulosender, lange anhaltender FuBklonus vorhanden, und auch das
Babinskische Grofizehenphdnomen tritt mit einer Deutlichkeit auf, wie man es
schoner und reiner nicht leicht erhalten wird. Eine Atrophie der Muskulatur ist
an den Unterextremititen nicht festzustellen.

Wesentlich geringer sind die motorischen Lihmungserscheinungen an den
Armen. Eine Hypertonie der Muskulatur ist nicht vorhanden; vielmehr fithlen
sich die Muskeln des Schultergiirtels, der Unterarme und Hinde schlaff und welk
an. Die kleinen Handmuskeln sind beiderseits atrophisch; in der Muskulatur des
Daumen- und Kleinfingerballens treten gelegentlich fibrillire Zuckungen auf. In
den atrophischen Muskelgruppen ist EaR. vorhanden. Die Sehnen- und Periost-
reflexe sind abgeschwicht, aber noch nicht génzlich erloschen. Eine Stérung der
Koordination ist an den Armen nicht nachzuweisen.

Lahmungserscheinungen von seiten der Hirnnerven fehlen vollstindig. Wohl
aber ist neuerdings Nystagmus aufgetreten. Die Pupillen sind different (I. > r.);
sie verengern sich in normaler Weise bei Lichteinfall und bei Konvergenzbe-
wegungen der Bulbi. Schlieilich ist auch noch eine motorische Schwiche der
Blase vorhanden. Die Patientin gibt uns an, da sie beim Urinieren stirker pressen
mufs als frither; gelegentlich ist sie auch inkontinent.

Auch die Storungen der Sensibilitdt sind bei unserer Kranken an den Beinen
intensiver als an den Armen. An beiden Unterschenkeln und an der unteren
Halfte des Rumpfes ist die taktile Sensibilitit vollstandig erloschen. In der oberen
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Halfte des Rumpfes ist ein Unterschied zwischen beiden Seiten zu bemerken.
Rechts hort das anisthetische Gebiet etwa handbreit unterhalb der Mammilla auf;
links reicht es einige Finger breit hoher nach oben. An beiden Armen und am
Kopf ist die taktile Sensibilitat normal (Fig. ro5). Auch die tbrigen Qualititen der
Empfindung, Schmerz- und Temperatursinn, sind in hohem Grade gestért, resp.
aufgehoben, aber weit ausgedehnter als die Bertthrungsempfindlichkeit. Schmerz-
hafte Reize, wie Nadelstiche u. dergl, werden als solche an beiden Beinen und

Fig. 105.
Stérungen der Sensibilitdt in einem Falle von Syringomyelie (Fall IV). Eigene Beobachtung.

an der unteren Hailfte des Rumpfes tberhaupt nicht wahrgenommen. Auf der
Brust reicht die Analgesie rechts handbreit iiber das andsthetische Gebiet hinaus;
links ist an Kopf, Brust und Extremititen eine hochgradige Herabsetzung des
Schmerzsinns vorhanden; rechts nur an der Hand. Die Unempfindlichkeit der
Kranken fiir Temperaturunterschiede betrifft nahezu das gleiche Gebiet wie die
Analgesie. Nur am Kopf und an der rechten Hand lafit sich eine Stérung
nicht nachweisen.

Seit Beginn des Leidens hat sich bei der Kranken eine Kyphoskoliose der
oberen Brustwirbelsiule ausgebildet. Der rechte Daumen ist verkriippelt, an
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seinem Endglied verdickt und im Interphalangealgelenk nach aufien verkriimmt.
Hartnickige Panaritien und Entziindungen des Nagelbetts haben im vergangenen
Jahre wiederholt chirurgische Eingriffe notwendig gemacht. Auf die langwierigen
Eiterungen in der Bauchnarbe wurde schon hingewiesen.

Der letzte Fall von Syringomyelie betrifft eine junge Russin von 19 Jahren,
die erst kurze Zeit in der Anstalt verpflegt wird. Bei der Aufnahme konnte sie kaum
Deutsch sprechen, und auch’ jetzt kénnen wir uns noch nicht recht mit ihr ver-
stindigen. So ist die Anamnese wohl leider etwas liickenhaft geblieben. Wir
wissen nur, daf3 ihr Leiden vor etwa 2!'/» Jahren ohne dufieren Anlafi begonnen
hat und zwar mit einer Kraftlosigkeit der rechten Hand, die allmihlich zuge-

Fig. 106.

Syringomyelie. Differenz in der Weite der Lidspalten, Hochstand der rechten Schulter.
Eigene Beobachtung.

nommen und sich auf den ganzen rechten Arm ausgedehnt hat. Die Motilitit des
Arms im Schulter- und Ellbogengelenk ist erheblich vermindert und auch die
Bewegungsfahigkeit der Hand und Finger nach allen Richtungen hin beschrinkt.
Die Muskulatur der rechten Schulter und des Unterarms, sowie die kleinen Hand-
muskeln sind atrophisch. Auch an der linken Hand ist eine Atrophie der Daumen-
und Kleinfingerballenmuskulatur, der Mm. interossei und lumbricales vorhanden.
In den atrophischen Muskeln treten anhaltend fibrillire Zuckungen auf; auch ist
EaR. nachweisbar. Entsprechend dem degenerativen Charakter der Lahmungs-
erscheinungen sind die Sehnen- und Periostreflexe an den oberen Extremititen
erloschen.

An den Beinen sind Storungen der Motilitdit und eine Verminderung der
groben Kraft nicht festzustellen. Der Gang der Patientin zeigt nichts Auffilliges.
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Wohl aber ist eine Hypertonie der Muskulatur vorhanden; Patellar- und Achilles-
sehnenreflexe sind sehr lebhaft; beiderseits tritt auf taktile Reize der Fufisohle
das Babinskische Phanomen auf.

Auffallig ist ferner eine Differenz in der Weite der Augenlidspalten und der
Pupillen (Fig. 106). Die rechte Lidspalte ist enger als die linke, ebenso die rechte
Pupille. Lichtreaktion und Konvergenzverengerung der Pupillen erfolgen in nor-
maler Weise.

Fig. 107.
Storungen der Sensibilitat in einem Falle von Syringomyelie (Fall V). Eigene Beobachtung.

Auch die Stérungen der Sensibilitat beschranken sich nicht auf die oberen
Extremititen. Wie es im Beginn des Leidens die Regel ist, sind sie noch ver-
hiltnismaBig gering, aber gerade deshalb um so bezeichnender. Wahrend die
taktile Sensibilitat rechts nur an Brust und Arm, links nur an den Fingerspitzen
in ganz geringem Mafie herabgesetzt ist, ist an beiden Hinden die Schmerz-
empfindlichkeit in hohem Grade gestért und der Temperatursinn nahezu ganz
erloschen. Die Hypalgesie betrifft ferner rechterseits Brust und Hals, sowie Arm
und Bein, die Stérung des Temperatursinns beiderseits Brust und Hals und beide
Arme. Am rechten Bein wird vom mittleren Drittel des Unterschenkels an Kalt
und Warm wieder scharf unterschieden (Fig. 107).
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An der Haut des rechten Unterarms und der Hand sind zahlreiche Narben
vorhanden, die von Verbrennungen herrithren sollen (Fig. 108). Die rechte Hand
und die Finger sind leicht ¢dematos; die Haut fithlt sich kithl an und zeigt eine
livide Verfarbung.

Im Laufe der beiden letzten Jahre ist bei dem bis dahin gerade gewachsenen,
jungen Médchen eine Kyphoskoliose der unteren Hals- und oberen Brustwirbel-
sdule aufgetreten (Fig. 109).

Fig. 108.

Syringomyelie. Trophisch-vasomotorische Stérungen an den Hinden, Narben von Brandwunden
an den Unterarmen. Eigene Beobachtung.

Auch in diesen drei Fillen von Syringomyelie kénnen wir, wie in den beiden
fritheren, eine Gruppe von Symptomen feststellen, die auf eine Erkrankung der
grauen Substanz des Riickenmarks hinweisen, namlich:

1. degenerative Muskelatrophien an den oberen Extremititen von dem

Duchenne-Aranschen Typus,

2. trophisch-vasomotorische Stérungen der Haut, des Unterhautzellgewebes

und der Knochen,

3. dissozilerte Empfindungsldhmung.
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Um diese Kernsymptome der
Syringomyelie gruppieren sich in ver-
schiedener Weise Krankheitserschei-
nungen, die durch eine Lision der
weilen Substanz des Riickenmarks
bedingt sind, in samtlichen drei Fillen
spastische Phianomene an den Unter-
extremititen, im vierten Falle auch
Storungen der Koordination und des
Gleichgewichts,

20. Syringomyelie (SchluR).

Wenn wir jetzt die Kardinal-
symptome der Syringomyelie einer
kurzen Betrachtung unterwerfen, wer-
den wir auch Gelegenheit haben, die
Differentialdiagnose anderen Krank-
heiten gegeniiber ins Auge zu fassen.
Die progressive Muskelatrophie,
die wir bel der Syringomyelie zu
treffen pflegen, ist spinalen Ursprungs. Fig. 100.
Sie ist bedingt durch einen Untergang Syringomyelie. Kyphoskoliose der unteren Hals
der grofien motorischen Ganglien- und oberenBrustwirbelsiule, Hochstand der rechten
zellen in den grauen Vordersdulen Schulter. - Figene Beobachtung.
des Riickenmarks und kommt auf die
gleiche Art und Weise zustande, die wir bei der Besprechung der Poliomyelitis
anterior eingehend erortert haben. Die Muskelatrophie ist eine degenerative; sie ist
verbunden mit einer schlaffen Lahmung, mit einem Erléschen der Sehnenreflexe,
mit EaR. und fibrilliren Zuckungen in den atrophischen Muskeln. Diese fibrillaren
Zuckungen einzelner Muskelfaserbiindel, die, ohne irgend einen Bewegungseffekt
hervorzubringen, wie kleine, schmale Wellen iiber die atrophische Muskulatur hin-
laufen, konnten Sie neulich ganz besonders schén an dem ersten Patienten sehen.
Die Muskelatrophie und Parese zeigt bei der Syringomyelie in der Mehrzahl der
Fille den Duchenne-Aranschen Typus, d. h. sie befillt zunachst die kleinen
Handmuskeln, die Muskulatur des Daumen- und Kleinfingerballens, die Mm. inter-
ossel und lumbricales; weiterhin schreitet sie auf die Unterarme fort oder springt,
die Arme zunichst verschonend, auf die eine oder andere Muskelgruppe am
Schultergiirtel tiber. Der Duchenne-Aransche Typus ist aber nicht charakte-
ristisch fir die Syringomyelie; er findet sich auch bei anderen spinalen Muskel-
atrophien. Wenn wir einem unserer Syringomyelickranken die Patientin mit
amyotrophischer Lateralsklerose gegeniiberstellen, die Sie frither gesehen haben
(S. 86), so erkennen Sie ohne weiteres, daf bei ihr die Atrophie an den Handen

Knoblauch, Krankheiten des Zentralnervensystems, 1T
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in den gleichen Muskeln lokalisiert ist. Dieselbe Lokalisation treffen wir bei der
spinalen progressiven Muskelatrophie und bei der Pachymeningitis cervicalis hyper-
trophica und gelegentlich auch bei der multiplen Sklerose und bei der Tabes. Wir
haben zurzeit drei solche Fille auf der Abteilung; bel zwei von ihnen lassen der
ausgesprochene Nystagmus, das Intentionszittern und die skandierende Sprache
keinen Zweifel an der Natur des Leidens zu; es handelt sich bei ithnen um eine
multiple Sklerose; bei dem dritten Fall schlieBen wir aus dem ataktischen
Schleudergang, aus der reflektorischen Pupillenstarre und der hochgradigen Miosis,
da3 es sich um einen Tabiker handelt. An den Hinden dieser drei Kranken ist
der gleiche Muskelschwund vorhanden wie bel unseren Syringomyeliekranken.

Andererseits kommt es aber auch gar nicht so selten bei der Syringomyelie
vor, daB3 nicht die kleinen Handmuskeln zuerst ergriffen werden, sondern die
Schulter- und Oberarmmuskulatur, und daf8 erst spiter — manchmal nach Jahren -—
eine Atrophie und Parese der Unterarm- und Handmuskeln hinzutritt. Charcot
hat diesen Typus der progressiven Muskelatrophie, die am Schultergtirtel beginnt
und nach den Hinden zu fortschreitet, den ,skapulohumeralen“ genannt. Die
Lokalisation der Atrophie ist also nicht von differentialdiagnostischer
Wichtigkeit fir die Syringomyelie, sondern thre Kombination mit den trophisch-
vasomotorischen Storungen der Haut und der tiefer liegenden Gewebe einerseits
und mit der partiellen Empfindungslihmung andererseits.

Bei dem zweiten unserer Syringomyeliekranken stehen die trophisch-
vasomotorischen Storungen an den Hinden im Vordergrund des Krank-
heitsbildes; sie haben hier zu schweren Verstimmelungen, zu ,Mutilationen“ der
Hande gefithrt, die die Arbeitsfahigkeit des Kranken weit mehr beeintrichtigen,
als es die auerordentlich geringen Paresen tun. Das Uberwiegen derartiger
trophisch-vasomotorischer Stérungen der Haut, des Unterhautzellgewebes und der
Knochen iiber die anderen Erscheinungen ist ziemlich hiufig bei der Syringomyelie
und gibt dem Krankheitsbilde zweifellos ein ganz eigenartiges Geprage. So ist
es moglich gewesen, dafi zu einer Zeit, in der eine groBere Anzahl von Ob-
duktionsbefunden noch ausstand, derartige Falle gar nicht zur Syringomyelie ge-
rechnet, vielmehr 1883 von dem franzosischen Arzte Morvan unter dem Namen
,Parésie analgésique a Panaris des extrémités supérieures oder ,Paréso-analgésie
des extrémités supérieures“ als eine besondere Krankheit beschrieben worden
sind. Uber die Identitit dieser ,Maladie de Morvan“ und der Syringomyelie,
auf die alsbald von deutschen Forschern hingewiesen wurde, ist viele Jahre hin-
durch gestritten worden, und auch noch die Veroffentlichung der Krankengeschichte
unseres zweiten Patienten aus dem Jahre 1895 tragt die Uberschrift ,Morvansche
Krankheit oder Syringomyelie?“ Inzwischen ist diese Streitfrage durch eine grofe
Anzahl sorgfiltig durchgefithrter anatomischer Untersuchungen erledigt worden,
und es ist erwiesen, dafi der Morvanschen Krankheit ganz genau der gleiche
pathologische Prozes im Ruckenmark zugrunde liegt wie der Syringomyelie.

Unter recht verschiedenen Formen pflegen diese trophisch-vasomotorischen
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Storungen der Haut und der tiefer liegenden Gewebe in die Erscheinung zu
treten. Ich habe seinerzeit von den Handen eines Syringomyeliekranken, den'ich
im Jahre 1894 beobachten konnte, eine kleine, farbige Skizze (Fig. 110) entworfen,

Fig. 1r0.

Syringomyelie. Mutilationen und trophisch-vasomotorische Stérungen an den Hénden.
Eigen€e Beobachtung.
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die Thnen diese charakteristischen Verinderungen in ihrer grofien Mannigfaltigkeit
zu demonstrieren geeignet ist. Die linke Hand des Kranken zeigt eine ausge-
sprochene Sklerodermie, die Haut fithlt sich derb und fest, an manchen Stellen
féormlich knochenhart an; an den letzten drei Fingern fehlen die End- und Mittel-
phalangen; sie sind wegen wiederholter langanhaltender Eiterungen, die durch
eine Nekrose des Knochens bedingt waren, nacheinander exartikuliert worden.
Der Zeigefinger ist durch Ankylosen in den Interphalangealgelenken ganz steif
und migig verdickt, und der Daumen ist geradezu riesenwuchsartig entwickelt,
namentlich das Nagelglied desselben, ganz dhnlich wie bei der Akromegalie. Der
Zeigefinger und die Stumpfe der drei letzten Finger sind in den Metakarpo-
phalangealgelenken in einem Winkel von etwa 160° zur Mittelhand ankylosiert.
Der Nagel des Daumens ist mifsbildet und defekt, die Folge eines phlegmondsen
Prozesses, der eine weifiliche Narbe an der Fingerkuppe hinterlassen hat. Weitere
Narben sind auf dem Handriicken vorhanden, und in der Gegend des Handgelenkes
findet sich eine grofie, frische Brandblase. Die Hautfarbe der Finger und des
Handriickens 1st livide; erst vom Handgelenk nach dem Unterarm zu wird sie
normal. Weniger intensiv sind die trophisch-vasomotorischen Stérungen an der
rechten Hand des Kranken. Es ist iiberhaupt ein charakteristisches Symptom der
Syringomyelie, daf3 die Intensitdt sdmtlicher Krankheitserscheinungen Jahrzehnte
hindurch auf beiden Korperseiten eine verschiedene ist. Hier also zeigen der
Unterarm, die radiale Seite der Hand und der Daumen ein normales Aussehen
und .normale Farbe; an den tbrigen Partien der Hand ist die Haut livide verfarbt
wie auf der linken Seite. Simtliche Finger sind erhalten; aber die drei mittleren,
namentlich der Mittelfinger, sind stark aufgetrieben und die Nagelglieder des Mittel-
und Ringfingers kolbig verdickt. Die Négel dieser Finger sind mifibildet. Am
Ringfinger ist ein frisches, oberflichliches Geschwiir; am Zeige- und Mittelfinger
sowie {tber dem Metakarpophalangealgelenk des ersteren sehen Sie iltere, weifs-
liche Narben.

Aufzerordentlich dhnliche Mutilationen, wie wir sie in mehr als der Halfte
aller Falle von Syringomyelie beobachten, finden sich nun auch noch bei einer
anderen Krankheit, die allerdings bei uns in Deutschland seit Jahrhunderten nicht
mehr als einheimische Krankheit vorkommt, bei dem Aussatz, und zwar speziell
bel derjenigen Form desselben, die man wegen der Verstimmelung an den Ex-
tremititen ,Lepra mutilans“ nennt (Fig. 111 u. 112). Wer viele Leprose gesehen
hat — ich hatte vor einer Reihe von Jahren in Spanien Gelegenheit dazu —, dem
wird die geradezu iiberraschende Ahnlichkeit im Aussehen ihrer verstimmelten
Hande mit den Hinden der Syringomyeliekranken nicht entgangen sein. Diese
frappante Ahnlichkeit macht es uns erklarlich, dafs in Landern, in denen der Aus-
satz noch hiufig ist und neben der Syringomyelie vorkommt, wie z. B. in Norwegen,
Spanien und Frankreich, vereinzelte Gelehrte noch zu Anfang der neunziger Jahre
des vorigen Jahrhunderts, also ein Jahrzehnt nach der Entdeckung des Lepra-
bazillus durch Hansen und Neisser (r882), Syringomyelie und Lepra fur
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identisch hielten. Trotz dieser grofien #uBeren Ahnlichkeit ist es aber nicht
schwer, beide Krankheiten klinisch voneinander zu unterscheiden; und welche
Kriterien hierbei vor allem berticksichtigt werden missen, ergibt sich ohne weiteres
aus den pathologischen Prozessen, die den beiden Erkrankungen zugrunde liegen.
Bei der Syringomyelie handelt es sich um eine Affektion des Riickenmarks,
bei der Lepra mutilans im wesentlichen um eine multiple periphere Neuritis.
Wir werden deshalb bei der Lepra Krankheitserscheinungen an den peripheren
Nervenstimmen finden, Druckschmerzhaftigkeit, Verdickungen u. dgl., Erschei-
nungen, die bei der Syringomyelie nattrlich fehlen miissen. Andererseits sind
bei der Syringomyelie oft genug
auch spastische Erscheinungen vor-
handen, nimlich dann, wenn der
Krankheitsprozefs auf die Pyramiden-
bahn im Rickenmark wbergreift:
spastische Lihmungen mit einer leb-
haften Steigerung der Sehnenreflexe,
mit dem Babinskischen Zehen-
reflex und dem Tibialisphdnomen.
Alle diese Erscheinungen fehlen der
Lepra ginzlich, weil sich bei ihr
der Krankheitsprozefs, soweit er die
motorische Bahn tangiert, auf das
periphere Neuron derselben be-
schrankt. Auch okulopupillire Sym-
ptome sind bei der Lepra nicht vor-
handen.

Es erubrigt sich, auf die Diffe-
rentialdiagnose dieser beiden Krank-
heiten niher einzugehen, zumal ja
der Aussatz bei uns in Deutschland Lepra mutilans. Verstimmelung beider Hinde.
keine allzugrofie Wichtigkeit mehr fiir =~ Nach einem von O. Lassar gitigst iiberlassenen
den praktischen Arzt hat. (Nzheres Diapositiv.
siehe bei Hoffmann, Deutsche Zeit-
schrift fir Nervenheilkunde, 3. Band, 1892, S. 59.) Nicht unerwihnt aber méchte ich
lassen, dafi man auch im Rickenmark Leproser Veridnderungen gefunden hat.
Vor allem sind in zahlreichen Fallen Leprabazillen nachgewiesen worden und zwar
innerhalb der Ganglienzellen und in den perizelluliren Raumen, besonders der
grauen Vordersdulen, und in den Spinalganglienzellen. Aufierdem fand sich im
Ruckenmarke Leproser hdufig eine geringe Degeneration in den Hinterstringen
und ein schwacher Faserausfall in den hinteren Wurzeln. Es mufs vorliufig dahin-
gestellt bleiben, ob es sich hierbei um die Folge von priméren Zellveranderungen
in den Spinalganglien oder um die Form der Hinterstrangdegeneration handelt,
die man im Riickenmarke kachektischer Individuen fast regelmaBig findet.

*

IT

Fig. 111.



168 Diffuse Erkrankungen des Riickenmarks.

Auch das dritte Kardinalsymptom der Syringomyelie, die ,dissoziierte
Empfindungslahmung®, ist nicht dieser Krankheit allein eigentiimlich. Man

Fig. 112.
Verstammelung beider Héande bei einem aussatzigen Neger
auf Robben-Island bei Kapstadt. Originalaufnahme von
A. Libbertz, 24. Juni 1906.

versteht darunter eine ver-
schieden hochgradige Herab-
setzung der einzelnen Quali-
titen der Empfindung in der
Art, dat Schmerz- und Tem-
peratursinn allein oder wenig-
stens wesentlich intensiver ge-
schadigt sind als die taktile
Sensibilitat. Am typischsten
ist dieses Symptom im Beginn
der Erkrankung bezw. an den-
jenigen Kérperstellen, an denen
auch die tbrigen Krankheits-
erscheinungen, Muskelatrophie
und andere trophische Sto-
rungen, noch nicht allzulange
bestehen. Denn in spiteren
Stadien des Leidens kommt es
dort, wo die ersten Anzeigen
der Krankheit bemerkbar wur-
den, meist auch zu einem
volligen Verlust des Tastsinns.
Zudem st gewdhnlich auch
an anderen Korperstellen,
namentlich an den Unterex-

"tremititen, wie z. B. in unseren

beiden ersten Fillen, die
Schmerz- und Temperatur-
empfindung nur in hpherem
oder geringerem Grade herab-
gesetzt, ohne vollstandig er-
loschen zu sein, wihrend
gleichzeitig auch eine Alte-
ration des Tastsinns vorhan-
den ist. Dadurch kann natiir-
lich die Beurteilung einer nach-
gewiesenen  Sensibilitidtssto-
rung unter Umstidnden recht
schwierig werden, und deshalb

miissen wir uns stets vor Augen halten, dafi nicht die vollige Intaktheit des Tast-
sinns, sondern seine relativ geringe Schiadigung gegeniiber der wesentlich
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starkeren Alteration des Schmerz- und Temperatursinns das Wesen der dissozi-
lerten Empfindungslihmung ausmacht.

yDissociation syringomyélique de la sensibilité“ nennen die Franzosen diese
eigenartige Storung. Sie wird aber keineswegs nur bei der Syringomyelie ange-
troffen; vielmehr findet sie sich auch manchmal bei peripheren Neuritiden, z. B.
wiederum bei der Lepra, auch bei der Brown-Séquardschen Halbseitenl4sion,
bei der multiplen Sklerose und der spinalen Lues; sie spielt aber in diesen Krank-
heitsbildern nur eine untergeordnete Rolle gegeniiber den anderen Krankheits-

Fig. 113.
Sensibilititsstorung in zwei Fillen von Hysterie. Eigene Beobachtung.

erscheinungen, deren Vorhandensein die Diagnose im Einzelfalle sicherstellen
wird. Gar nicht so selten findet sich die dissoziierte Empfindungslahmung auch
bei der Pachymeningitis cervicalis hypertrophica; iiberhaupt haben die klinischen
Erscheinungen dieser seltenen Krankheit und der iibrigen spinalen Pachymenin-
gitiden soviel Ahnlichkeit mit der Syringomyelie, daff wir spiter noch einmal
auf die Differentialdiagnose dieser Affektionen zuriickkommen miissen.

Haufig sind bei der Syringomyelie, zumal im Beginn des Leidens, die Sen-
sibilitatsstérungen auf eine Korperseite beschriankt oder wenigstens auf einer Seite
ausgesprochener als auf der anderen. Auch fallen nach unseren Beobachtungen
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keineswegs immer die Hautbezirke, in denen Stérungen der Sensibilitat vorhanden

sind, mit den segmentiren Wurzelzonen (Fig. 5 und 6) zusammen; vielmehr ver-

laufen ihre Grenzen, namentlich an den Armen und Beinen, hiufig in einer Ebene,

die rechtwinkelig zur Achse der Extremitit gelegen ist. So kommen hand-

schuh-, manschetten- und strumpfférmige Sensibilitdtsstérungen zustande von der
gleichen Form, die wir oft auch
bei der Hysterie beobachten (Fig.
113). Eine Abbildung Brissauds
(Fig. 114) zeigt lhnen derartige
Grenzlinien der Sensibilitatssto-
rungen an den Armen bei Syrin-
gomyeliekranken u<ns1:XMLFault xmlns:ns1="http://cxf.apache.org/bindings/xformat"><ns1:faultstring xmlns:ns1="http://cxf.apache.org/bindings/xformat">java.lang.OutOfMemoryError: Java heap space</ns1:faultstring></ns1:XMLFault>