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Unter ,progressiver Muskelatrophie® verstehen wir einen
Symptomencomplex, als dessen Haupterscheinung eine allm#hlich
zu Stande kommende, fortschreitende, iiber einen mehr
oder minder ansehnlichen Theil des Bewegungsappa-
rates verbreitete und in der Regel eine ganz bestimmte
Reihenfolge einhaltende Atrophie der willkiirlichen
Muskeln angesprochen werden muss. Diese Definition schliesst von
vornherein alle diejenigen Formen von Muskelatrophie aus, die auf
Grund von Allgemeinleiden (nach acuten Krankheiten, z. B. Typhus;
bei constitutionellen Krankheiten und Kachexie, wie Krebs, Sy-
philis) zu Stande kommen, oder nachweishar secundir in Folge auf-
gehobener motorischer Innervation eintreten, oder endlich auf con-
genitalen Defecten, auf Entwickelungs- und Wachsthumshemmungen
beruhen, und meist die simmtlichen Gewebe einer Extremitiit, einer
Korperhilfte u. 5. w. gleichzeitig betheiligen. Die progressive Muskel-
atrophie charakterisirt sich iiberdies durch ihren Verlauf als eine
schwere, bis zur ginzlichen Functionsvernichtung der
befallenen Muskeln fortschreitende, Husserst selten
heilbare, in vielen Fi#illen direet zum Tode fiihrende
Krankheit. Sie charakterisirt sich endlich anatomisch durch die
Natur der pathologischen Muskelverinderung (chronische Myo-
sitis; interstitielle Gewebswucherung mit secundirem
Zugrundegehen der Muskelfasern und schliesslichem
Ausgange in fibrose Degeneration), wihrend dagegen die Be-
schaffenheit und Deutung der concomitirenden anatomischen Ver-
dnderungen im Nervensystem eine so einheitliche Zusammenfassung
einstweilen nicht zulasst. '

Geschichte.

Schon Swieten schildert (1754) bei Besprechung der Bleilihmung
einen offenbar hierhergehérigen Fall, ohne jedoch eine Erklirung zu
geben. In der ersten Hilfte unseres Jahrhunderts wurden von Xber-
crombie, Darwall, Ch. Bell, Romberg, Graves, Dubois und
Duchenne mehrfach derartige Fille, meist freilich ohne genauere
Sonderung und Differenzirung, verdffentlicht. Interessant sind die Be-
trachtungen, welche der grosse Ch. Bell*) an einen entschieden hierher
zu ziehenden, als ,oértliche Lihmung der Muskeln der Extremititen
beschriebenen Fall kniipft. Er sagt u. A.: ,Diesen Affectionen ein-
zelner Muskeln oder Muskelgruppen kann auch nur eine partielle

*) Phys. und path. Untersuchungen des Nervensystems. Deutsch von Rom-
berg, 1532, p. 364.
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Storang der Nerven zu Grunde liegen. Eine Krankheit im Gehirn
oder im Verlaufe eines Nervenstammes miisste ihren Einfluss auf das
ganze Glied oder auf den Theil desselben, in welchem sich der Nerv
oder die Nerven verbreiten, ausdehnen. Allein in diesen Fillen sind
einzelne Unterabtheilungen der Nerven, welche in denselben Scheiden
eingeschlossen sind oder denselben Lauf nehmen, afficirt. Ich bin ge-
neigt, solche ortliche Lahmungen dem Einflusse einer krampfhaften
Reizung der Eingeweide zuzuschreiben. Dieser Einfluss mitsste zunéchst
vom sympathischen Nerven ausgehen, und dennoch scheint es anderer-
seits unmoglich, sich von einem ginzlichen Verluste der Bewegung
ohne vermittelnden Einfluss des Gehirns Rechenschaft geben zu kénnen. “
Der in diesen Argumentationen enthaltene Fingerzeig fand zunéchst
wenig Beachtung. Selbst Romberg, der in seinem Lehrbuch (1850)
drei hierhergehorige Fiille beschrieb, zihlt dieselben zu den ,Lih-
mungen vom Riickenmark als Leitungsapparat abhingig®, und bespricht
sie demgemiss unter der Rubrik der spinalen Lihmungen. Auch
Abererombie bemerkt nur ganz allgemein, dass-es sich um eine
noch dunkle, ortliche Nervenaffection handeln miisse; ebenso Dar-
wall. Dagegen machte Duchenne zuerst auf die von ihm consta-
tirten anatomischen Verinderungen der Muskeln aufmerksam und cha-
rakterisirte dieselben (in einem 1849 an die Pariser Academie gerichteten
Mémoire) als , Atrophie musculaire avee transformation graisseuse .

Trotz solcher Vorginger schilderte Aran (und nicht ohne Be-
rechtigung) 1850 die Krankheit als ein ,noch nicht beschriebenes®
Leiden des Muskelsystems, fir das er die Bezeichnung ,Atro-
phie musculaire progressive“ aufstelite. Das Wesen derselben
suchte er in einer excessiven Irritabilitit des Muskelsystems, die zu
fettiger Entartung desselben fiihre, ohne ein voraufgehendes Ergriffen-
sein der Nerven: ,Le travail morbide est primitivement et uniquement
dans le systéme musculaire.* — Ganz anders fasste Cruveilhier
die Krankheit auf, deren Prioritit er sich gleichzeitig zuschrieb und
die er als ,Paralysie musculaire atrophique“ oder ,Para-
lysie museulaire progressive atrophique® bezeichnete. Er
betrachtet zwar die Lihmung ebenfalls als Folge der Muskelatrophie,
erklirte die letztere selbst aber fiir abhingig von einer Atrophie
der vorderen Spinalnervenwurzeln oder mittelbar von einer
Degeneration der grauen Centralsubstanz des Riickenmarks, aus der
nach ihm die vorderen Wurzelfasern entspringen. Den Beweis dieser
Ansicht filhrte er besonders durch den Obductionsbefund eines Seil- -
tinzers Lecomte ,dont le nom restera attaché a I'histoire de cette
maladie“ (vgl. anatomische Verinderungen).

Seit den bahnbrechenden Arbeiten von Aran und Cruveilhier
haben sich im Allgemeinen die Autoren, die der progressiven Muskel-
atrophie ihre Aufmerksamkeit zuwandten, in zwei grosse Lager ge-
schieden. Die Einen betrachteten das Leiden mit Aran als priméres
Muskelleiden, als Myopathie, wobei sie freilich in den Detailergeb-
nissen von Aran mehr oder weniger stark abweichen; so namentlich
Meryon, Oppenheimer, Hasse, Friedberg und Duchenne,
welcher Letztere, wie wir sahen, schon vor Aran auf die Fettentartung
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der Muskeln aufmerksam gemacht hatte und demgemiiss die Bezeichnung
» Atrophie musculaire graisseuse progressive vorschlug. Andere be-
tonten mit Cruveilhier den neurotischen Charakter der Atrophie,
ihre Abhingigkeit und Beziehung zu bestimmten Theilen des Nerven-
systems; von hier ab traten freilich die grellsten Meinungsunterschiede
hervor, indem bald die peripherischen Nerven (Guérin), bald mit
Cruveilhier die vorderen Wurzeln (Bouvier, Gros, Valentiner
und Andere), bald das Riickenmark (Eisenmann, Cohn, Leu-
buscher, Biarwinkel, Joffroy, Ollivier, Hayem, Gull,
Lockhart, Clarke, Grimm u. s. w.), bald endlich der Sympathicus
mit seinen Ganglien (Schneevogt, Remak, Jaccoud, J. Simon)
auf Grund einzelner Sectionsbefunde oder rein theoretischer Deductionen
als primirer Erkrankungsherd in Anspruch genommen wurden. Wir
konnen begreiflicherweise den Einzelheiten der namentlich in den ersten
Jahren lebhaft gefiihrten Discussion iiber diesen Gegenstand hier nicht
folgen. In neuester Zeit hat Friedreich die von ihm bereits frither
verfochtene myopathische Theorie in ausfihrlichster und eingehendster
Weise begriindet. Das Gewicht der von ihm beigebrachten Argumente
und Beobachtungen ist von unliugbarer Schwere; doch diirften auch
in seiner Beweisfiihrung immerhin noch manche Liicken zu entdecken
sein, so dass die neuropathische Theorie jedenfalls bei Weitem nicht
als iiberwunden gelten kann. Die letztere hat sich im Allgemeinen
neuerdings vorzugsweise dahin zugespitzt, dass man eine primére-
Erkrankung der moforischen Nervenzellen (Ganglien-
zellen der Vorderhdrner), denen man einen trophischen Einftuss
auf die willkiirlichen Muskeln zuschreiben zu miissen glaubt, als den
wesentlichen Factor der progressiven Muskelatrophie ansieht. Diese
Theorie, auf Sectionsbefunde von Luys, Duménil, Clarke, Schiip-
pel, Hayem, Charcot und Joffroy u. s. w. gestiitzt, zihlt bedeu-
tende Anhidnger, ansser den Genannten u. A. Hammond; auch Ley-
den*) scheint dieselbe anzuerkennen, nenerdings scheint sogar Duchenne
sich nach dieser Seite zu neigen. Einen beredten und geistreichen
Anwalt findet die letzterwiihnte Theorie in Charcot, der die progres-
sive Muskelatrophie auf eine chronische, irritative Atrophie der vor-
deren Ganglienzellen zuriickfiihrt, wobei dieselben allmiihlich und nach
einander in progressiver Weise erkranken (vgl. ,Theorie der Krank-
heit#). — Obgleich ich nicht liugnen kann, dass mir die neuropathische
und speciell die Charcot'sche Theoric als die zusagendste, den pa-
thologischen Thatsachen wie den physiologischen Voraussetzungen am
vollsten entsprechende erscheint und obgleich ich dieselbe bereits bei
anderer Gelegenheit als die meinige hingestellt habe**), so hoffe ich
doch im Folgenden ganz objectiv zu verfaliren und den verschiedenen
Standpunkten in gleichem Maasse gerecht zu werden, zumal ich eine
endgiltige Entscheidung zur Zeit noch als verfriiht und unméglich be-
trachte. :

*) Klinik der-Riickenmarkskrankheiten. I S. 123, 154.
**) Ueber vasomotorische und trophische Neurosen. Berl. klin. Wochen-
schrift 1972. Nr. 2.
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Als vorgeschlagene synonyme Bezeichnungen sind ausser den
schon im Vorstehenden angefihrten noch zu erwihnen: Paralysie
amyotrophique; myopathische Lahmung oder Paralysis ex alienata
musculorum nutritione (Friedberg); Paralysis atrophica (Eisen-
mann); Paralysie rhumatismale périphérique du mouvement (Gué-
rin). Alle diese Bezeichnungen sind, da sie von der , Paralyse“ aus-
gehen, unzweckmiissig und haben sich nicht einbiirgern konnen.

Aetiologie.

Verschiedene Autoren (Meryon, Roberts, Trousseau und
Andere) glaubten eine der progressiven Muskelatrophie zu Grunde
liegende Diathese, eine pradisponirende Constitutions-
anomalie annchmen zu miissen, ohne sich jedoch iber die Natur
derselben genauer zu #ussern. Bestimmter definirt Friedreich
diese Diathese als ,eine dem Muskelgewebe in nutritiver
und formativer Richtung zukommende Schwéche, durch
welche eine geringere Resistenzfahigkeit, eine grossere
Neigung desselben zu irritativen und degenerativen Er-
nahrungsstorungen gegeben ist* — Diese Definition fusst auf
der von Friedreich in so eminenter Weise vertretenen myopathi-
schen Theorie. Andere Autoren glauben die Krankheit, entsprechend
der neurotischen Auffassung derselben, auf eine vorhandene neuro -
pathische Priadisposition, wie wir sie auch in vielen Fillen
von Hemikranie, von Angina pectoris u. s. w. voraussetzen mussten
surticktihren zu konnen, und erblicken hierfir namentlich in der
hiufigen Combination mit anderen unzweifelhaften Neurosen (pro- -
gressive Bulbirparalyse, Tabes dorsualis, Geisteskrankheit, besonders
Dementia paralytica) eine gewichtige Stiitze. Sie suchen diese Prii-
disposition in einer fehlerhaften Priformation gewisser Abschnitte des
centralen Nervensystems, und zwar wahrscheinlich jener Ganglien-
zellenmassen des Riickenmarks, die als Centren der Muskelernih-
rung angesprochen werden. Ueber die Details in der Auffassung
der fraglichen Diathese zu streiten diirfte iibrigens um so miissiger
sein, als einstweilen doch Niemand im Stande ist, seiner Vorstellung
von einer solchen einen concreten Ausdruck zu geben und wir uns
immer auf ziemlich vage Umschreibungen beschrinken miissen. Viel
wichtiger ist es, sich dariiber zu verstindigen, dass eine Diathese
irgendwelcher Art iiberhaupt, wenigstens fiir eine grosse Reihe von
Fillen, angenommen werden muss. Untfer den hierfiir sprechenden
Thatsachen ist in erster Reile die Hereditit anzufithren. Schon
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Roberts konnte (1S3S) unter 69 Fillen 18 mal hereditire Veran-
lassung constatiren; Friedreich erwihnt vier Beispiele aus eigener
Beobachtung. Besonders interessant ist ein von Hemptenmacher
beschriebener Fall, in welchem eine genaue Verfolgung des Stamm-
baums die weitliufige Verzweigung der Krankheit innerhalb dreier,
mit einander verschwiigerter und auf ein, vor 130 Jahren lebendes
gemeinsames Stammelternpaar zuriickzufiihrender Familien heraus-
stellte. In diesem Falle betraf die Krankheit ausschliesslich die
ménnlichen Familienglieder und wurde durch die selbst verschont
gebliebenen weiblichen Individuen in potenzirtem Grade auf die
minnlichen Descendenten iibertragen. In einem anderen Falle, von
dem Friedreich*) ebenfalls den genanen Stammbaum mittheilt,
erbte die Krankheit nicht blos auf miinnliche, sondern auch auf weib-
liche Familienglieder fort; eine Frau iibertrug dieselbe auf ihre, von
drei verschiedenen Minnern stammenden Kinder. Auch Trousseau
erwihnt einer Familie, in welcher Urgrossvater, Grossvater, Vater
und Sohn an der Krankheit litten, deren Verlauf noch dazu in
siimmtlichen Generationen ein genau iitbereinstimmender war. — Eine
mit der Hereditiit theilweise zusammenhingende Thatsache ist das
multiple Auftreten der Krankheit in einer Familie, vor
Allem bei Geschwistern: jedoch auch in Fillen, wo die Ver-
erbung nicht nachgewiesen werden kann, beide Eltern und andere
Ascendenten mindestens gesund waren. So beschreibt schon Meryon
einen Fall, wo vier Briider von der Krankheit ergriffen wurden;
Eulenburg sen. hat die Geschichte zweier Zwillingsbriider mit-
getheilt, welche ohne jede nachweisbare Gelegenheitsursache gleich-
zeitig im 18. Lebensjahre in genau iibereinstimmender Weise an pro-
gressiver Atrophie der unteren Extremitiiten erkrankten. In einem,
erst seit Kurzem zu meiner Kenntniss gelangten Falle, der eine
griflich L’sche Familie betrifft, erkrankten von 7 Geschwistern 4,
namlich 2 Briider und 2 Schwestern, wihrend 3 andere Briider ver-
schont blieben. Die Briider waren bei der Erkrankung im Alter
von 18 his 20 Jahren, der eine Officier, der andere Jurist; von den
Schwestern war eine ilter, die andere jiinger. Die Eltern waren
vollkommen gesund, ein Onkel dagegen hatte an epileptischem Blod-
sinn gelitten. An anderem Orte habe ich einen Fall von progres-
siver Muskelatrophie bei drei Schwestern mitgetheilt, die um je
3—4 Jahre im Alter auseinander waren und bei denen die Krank-
heit genau in derselben Lebensperiode im S. Jahre) und in derselben

*) Ueber progressive Muskelatrophie etc. S. 43. Beob. XII.
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Weise von den unteren Extremititen aus sich entwickelte.*) Eine
hereditire Anlage liess sich in diesem Falle nicht constatiren.

Was die Einfliisse von Geschlecht und Lebensalter an-
betrifft, so zeigt zuniichst das ménnliche Geschlecht eine entschiedene
Pridisposition gegeniiber dem weiblichen. Die neueste und um-
fassendste Statistik (von Friedreich) zidhlt unter 176 Fillen nur
33 beim weiblichen Geschlechte, also ca. 19 pCt.; unter 28 Fillen,
woriiber ich selbst Notizen besitze, waren 17 Minner und 11 Frauen.
Es liegt am niichsten, das vorzugsweise Befallenwerden des minn-
lichen Geschlechtes auf die angestrengtere und ermiidendere Muskel-
thitigkeit desselben zu beziehen, die in der That als itiologischer
Factor fiir eine Reihe von Fiillen in Betracht kommt; indessen passt
diese Erklirung nicht fiir die Fille, wo die Krankheit bereits im
kindlichen Lebensalter auftritt und wo in Familien (sei es auf nach-
weishar, hereditédrer Grundlage, sei es ohne eine solche) nur die
minnlichen, nicht die weiblichen Kinder afficirt werden. Ich er-

—- —innere-in-dieser Beziehung nur-an demr obenerwihnten, von Hempten-
macher aus Friedreich’s Klinik beschriebenen Fall, in dem alle
weiblichen Familienmitglieder verschont blieben. Dasselbe war auch
in Meryon’s Beobachtungen der Fall: einmal erkrankten 4 Sthne,
wihrend 7 Tochter gesund blieben — in einer anderen Familie
8 Knaben, wihrend die 4 Schwestern verschont waren. Auch in
dem von Eulenburg sen. beschriebenen Falle, der ein Zwillings-
briiderpaar betraf, waren die weiblichen Geschwister ganz frei. Man
kionnte danach annehmen, dass jene - congenitale Priformation des
Muskelsystems oder gewisser Abschnitte des Centralnervensystems
beim m#nnlichen Geschlechte hiufiger als beim weiblichen iibertragen,
resp. erzeugt werde. Indessen findet sich auch in einzelnen Fillen
ein dem obigen entgegengesetztes Verhalten: ausschliessliche Affec-
tion der weiblichen bei Immunitit der m#nnlichen Geschwister**),

Was die Alterseinfliisse betrifft, so pflegt man in der Regel das
mittlere Lebensalter (vom 30. bis 50. Jahre) als das am meisten
heimgesuchte zu bezeichnen. Die allgemeine Statistik stimmt hier-
mit allerdings iiberein. Wachsmuth fand unter 49 Fiéllen 13 unter
5 Jahren, 8 von 15 bis 30 Jahren, 22 von 30 bis 50, und nur 6 von
mehbr als 50 Jahren. Aehnlich sind auch die Zahlen von Gerhardt
und Friedreich. Von meinen eigenen 28 Patienten hatten, soviel

"

*, Virchow’s Archiv LIII. Heft 2 und 3. S. 361.
**) Frst wihrend des Niederschreibens wurden mir aus einer anderen Familie
3 an der Krankheit leidende Schwestern vorgefiihrt, deren Briider gesund waren.
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sich ermitteln liess, 7 die Krankheit vor dem 10. Lebensjahre be-
kommen, 6 vor dem 20., 2 vor dem 30., § vor dem 40, 5 vor dem
50. Jahre und keiner iiber das letztere hinaus. Es. ergibt sich aus
diesen Zusammenstellungen, dass ein jedenfalls nicht geringer Pro-
centsatz auf das jugendliche Lebensalter entfillt (ungetiihr die Hilfte
auf die ersten 30 Jahre), fast ebenso viel auf die mittleren Jahre,
withrend dagegen die Entstebung des Leidens in vorgeriickterem
Alter ziemlich exceptionell zu sein scheint. Offenbar liegt, wenn
man den einzelnen Fillen niher tritt, die Sache so, dass die auf
hereditirer Basis oder tiberhaupt auf einer congenitalen Priformation
beruhenden Erkrankungen sich schon in einer fritheren Lebensperiode
(meist vor vollendetem 20. Jahre) geltend machen — wihrend da-
gegen diejenigen Individuen, bei denen eine specifische Diathese
nicht besteht, das Leiden vielmebr accidentellen Schiidlichkeiten der
noch zu erorternden Art seinen Ursprung verdankt, dem nach dieser
Richtung hin besonders exponirten mittleren Lebensalter iiberwiegend
angehoren. )
Unter den sounstigen, die Entstehung der Krankheit begtinstigen-
den oder vielleicht auch direct provocirenden Momenten sind er-
schopfende acute Krankheiten und gewisse constitutio-
nelle, dyskrasische Zustinde (Bleiintoxication, Syphilis)
hervorzuheben. In der casuistischen Literatur sind die Beispiele
nicht selten, wo das Leiden sich in der Reconvalescenz acuter Krank-
heiten entwickelt haben soll: so nach Typhus (Moussons, Bene-
dikt, Gerhardt), nach Masern (Eulenburg sen., Nesemann),
nach acutem Gelenkrheumatismus (Anstie, Friedreich), nach
Cholera mit sehr protrahirtem Typhoid (Friedberg). In dem oben
erwiahnten, ein Zwillingshriiderpaar betreffenden Falle entwickelte
sich die Krankheit nach voraufgegangenen, bei den Briidern zu gleicher
Zeit aufgetretenen Masern. Charcot und Joffroy sahen die Krank-
heit unmittelbar nach dem Puerperium entstehen. Von anderen Autoren
werden Excesse in Venere, Onanie angeschuldigt (Aran, Oppen-
heimer, Diemer). In dem Falle von Joknson und Clarke soll
das Leiden gar bei einem Kinde in Folge voraufgegangener Vacci-
nation sich entwickelt haben. Vermuthlich waren diese und #hn-
liche Schiadlichkeiten nur bei schon vorhandener Pradisposition wirk-
sam. — Was die Bleivergiftung betrifft, so kann als Theilerscheinung
des chronischen Saturnismus allerdings eine diffuse Muskelerkrankung
vorkommen, die mit einer gewissen (aber selteneren) Gruppe von
Fallen der progressiven Muskelatrophie — mit der multiplen oder
generell auftretenden Form derselben — grosse Aehnlichkeit dar-
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bietet. Indessen diirfte es sich doch schon aus Opportunititsriick-
sichten empfehlen, diese satwrnine Muskelerkrankung von der pro-
gressiven Muskelatrophie im engeren Sinne vollstindig zu sondern.
Ebenso verhiilt es sich auch mit den seltenen Fillen diffuser Er-
krankung des Muskelapparates, die unter dem Einflusse constitutio-
neller Lues entstanden sein sollen und in denen unter der Anwen-
dung antisyphilitischer Mittel, wie Jodkalium, Besserung oder selbst
Heilung erfolgte (Niépce, Rodet).

Unter den mehr directen Ursachen sind vor Allem ermiidende
Muskelleistungen anzufiihren, so verhiiltnissmissig gering auch die
Zahl der T'dlle sein mag, in welchen in der That iibermissige und
ungewohnte Anstrengungen als krankmachende Potenz nachweisbar
sind. Der Umstand, dass die progressive Muskelatrophie bestimmte
Muskeln und Muskelgruppen mit- ganz besonderer Vorliebe und in
einer fast regelmiissigen Reihenfolge ergreift, und zwar vorzugsweise
die Musculatur der oberen Extremititen, gewdhnlich zuerst die der

- _rechten, hier wieder—besondersgewisse Muskeln —der—Hand und des”
Daumenballens; ferner das tiberwiegend hiufige Vorkommen bei
Minnern und bei Individuen der arbeitenden Klasse sprechen im All-
gemeinen zu Gunsten der obigen Anschauung. Auch fehlt es nicht
an bestitigenden Einzelheiten, welche bekunden, dass erhebliche
Anstrengungen der vorzugsweise oder zuerst befallenen Muskeln dem
Ausbruche der Krankheit voraufgingen. Betz beobachtete dreimal
rechtsseitige Atrophie bei Schmieden und Sattlern, die schwere Ar-
beit mit der rechten Hand zu verrichten hatten; Gull ebenso bei
einem Schneider in Folge iibermissiger Anstrengung. In einem von
Hammond*) erwshnten Falle soll das Leiden durch den excessiven
Gebrauch des einen Daumens und der Finger beim Farospielen be-
dingt worden sein! In den selteneren Fillen, wo die linke obere
Extremitit zuerst ergriffen wurde, lagen zum Theil besondere Ver-
anlassungen vor; so z. B. in einem Falle von Friedreich bei
einem Dragoner, wo die linke Hand durch Halten des Ziigels beim
Reiten besonders ermiidet sein mochte; ferner bei einem Saffian-
arbeiter, der mit der linken Hand stark zu driicken pflegte (Voisin);
bei einem Musiker, der vier Jahre hindurch tiglich mehrere Stunden
die Bassgeige spielte (Schiippel). Auch in den Fillen, wo das
Leiden nicht an der Hand, sondern an den Schultermuskeln oder an
den unteren Extremititen begann, liess sich mitunter eine vorauf-
gegangene pravalirende Action der betroffenen Muskeln nachweisen;

*) Psychological and medico-legal journal. Sept. 1574. p. 175.
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so erwihnt Schneevogt zwei Fillle von primirer Atrophie der
Schultermuskeln, besonders des Deltoides, den einen rechtsseitig bei
cinem Matrosen, der beim Leckwerden eines Schiffes tagelang an-
gestrengt pumpen musste, den anderen linksseitig bei einer Frau,
die wihrend des Stillens ihr Kind immer auf dem linken Arme trug.
Friedreich beschreibt einen Fall, in dem anhaltendes Dreschen
als Ursache der im rechten Oberarm und der rechten Schulter, so-
wie in den gleichzeitigen Scapular- und Thoraxmuskeln entstandenen
Atrophie angeschuldigt wurde. Nach Leinweber erkrankte ein
Musketier in Folge der Manipulationen mit dem Gewehre an Atrophie
des linken M. pectoralis und serratus magnus. Primiires Befallen-
werden der unteren Extremititen, gewohnlich von den Lendenmuskeln
ausgehend, kommt, wie schon Roberts hervorhob, am hiufigsten
bei Kindern vor und scheint in der vorzugsweisen Bethiitigung dieser
Muskelpartien beim Stehen und Gehen, beim Spielen in sitzender
und gebeugter Stellung seinen Anlass zu haben. Auch in den Fillen
von mehr diffusem Auftreten der Krankheit (,generelle Muskel-
atrophie“ nach Friedreich) lasst sich zuweilen der Einfluss einer
allgemeinen Ermiidung, einer voraufgegangenen Ueberanstrengung
zahlreicher Muskeln constatiren, wie in einem Falle von Vigla.
Im Ganzen konnte Roberts unter 69 Fillen den Einfluss harter
Arbeit 25 mal als #tiologischen Factor anfiihren. Ueber die Art und
Weise der Einwirkung dieses Factors sind wir freilich ganz und gar
im Dunkeln. Vom myopathischen Standpunkte aus kann man sich
vorstellen, dass eine excessive Steigerung des functionellen physio-
logischen Reizes an den Muskeln wie an anderen Organen unmittel-
bar zur krankmachenden Potenz wird; ja dass vielleicht sogar ge-
wisse, bei ermiidender Muskelarbeit im Ueberschusse auftretende
Spaltungsproducte (Kohlensiure, Milchsiure) einen irritirenden che-
mischen Reiz auf das Muskelgewebe ausiiben. Immerhin ist jedoch
die ermiidende Muskelarbeit allein zur Erkldrung des Befallenwerdens
bestimmter Individuen nicht ausreichend, sondern nur mit Zuhiilfe-
nahme einer angeborenen oder erworbenen Disposition, einer begiin-
stigenden individuellen Diathese.

Ausser der ermiidenden Muskelarbeit sind besonders noch rheu-
matische und traumatische Schidlichkeiten als directe Krank-
heitsursachen angeschuldigt worden. Es ist klar, dass hiufig eine
Coincidenz dieser verschiedenen Noxen vorhanden sein wird, da die
Individuen, welche harte Handarbeit zu verrichten haben, vielfach
auch atmosphérischen und traumatischen Schidlichkeiten besonders
exponirt sind. Einzelne Fille scheinen jedoch den direct fordernden



Progressive Muskelatrophie. Aetiologie. 113

Einfluss von Erkiltungen und Dirchniissungen zu bekunden. So sah
Duménil Atrophie der unteren Extremitiiten nach lingerem Stehen
im Wasser beim Forellenfang auftreten; Friedreich bei einem
Manne, der sich im Winter hiufigen Erkiltungen beim Holzmachen
im Walde aussetzte. E. H. Richter sah totale Atrophie der Hinde
bei einem Manne, der an starken Handschweissen litt und die
Hinde deshalb in eiskaltem Wasser und Schnee zu baden pflegte;
Menjaud nach anhaltender, im Nassen und Kalten verrichteter
Arbeit, Hiervon zu trennen sind natiirlich die relativ hiufigeren
Fille, in welchen stattgehabte bedeutende Erkiltungen eine partielle
Lihmung mit secundirer Afrophie hervorriefen. Was die trauma-
tischen Einfliisse betrifft, so handelt es sich dabei entweder um Lii-
sionen der Nervenstimme mit secundidren Muskelatrophien, oder um
directe Lisionen der Muskelsubstanz (z. B. durch Quetschung). Letz-
tere Formen will Friedreich als primiir traumatische Muskel-
atrophien bezeichnen und theilt einen sehr instructiven Fall mit,
wo die Atrophic nach Quetschung der Hand progressiv iiber die
ganze obere Extremitiit in ascendirendem Gange sich forterstreckte
und zuletzt zu Complication mit Bulbirparalyse fithrte.*) Ich habe
bereits frither einen Fall beschrieben, in welchem nach mehrstiindiger
Compression der Hand sich der progressiven Muskelatrophie durch-
aus ihnliche Erscheinungen entwickelten.**) Endlich kommen auch
Fille vor, in denen eine entziindliche Reizung von benachbarten Or-
ganen (besonders Schulter- und Hiiftgelenk) aus sich auf die damit
zusammenhiingenden Muskeln fortzusetzen scheint, oder wo Narben,
eiternde Wunden u. s. w. zu Grunde liegen: Fille, die zuerst Fried-
berg unter der Bezeichnung ,Myopathia propagata“ zusammen-
gefasst hat. Friedreich theilt mehrere derartige Beobachtungen
wmit***); doch sind dieselben nach ihrem Gesammtverhalten eigent-
lich kaum als Fiille von progressiver Muskelatrophie im engeren
Sinne aufzufassen, und verdienen nur insofern hier Erwihnung, als
sie die Moglichkeit des Entstehens ausgebreiteter Myopathien per
contiguitatem von peripherischen Reizungs- und Entziindungsherden
aus, ohmne voraufgegangene Liision der entsprechenden Nervenstiimme
und ohne Vermittelung einer descendirenden Neuritis, bekunden. Ob
hierher auch Fille zu rechunen sind, wie die von Clarke, Hasse,
Friedberg u. A. citirten, wo nach einem Fall, einem Sturz vom

*) 1. ¢. 8. 236. Beob. XXIV.
+*) Zur Galvanopathologie und Therapie der Lihmungen. Berl. klin. Wochen-
schrift 186S. Nr. 2.
*4+) 1. ¢. S. 152, Beob. XVIII und XIX.
Handbuch d. spec. Pathologie u. Therapie. Bd. XII. 2. 8



114 ECLENBURG, Vasomotorischk-trophische Neur.sea.

Pferde oder aus dem Eisenbahnwigen u. s. w. Atrophie einzelner
Muskelgruppen, besonders der Schultermuskeln, eintrat, muss dahin-
gestellt bleiben, da die Verletzung in diesen Fillen wohl ebenso gut
auf die peripherischen Nerven eingewirkt haben konnte.*)

Symptomatologie und Verlauf

Die cardinale, wenn auch in einer grossen Reihe von Fillen
keineswegs einzige Erscheinung der Krankheit ist die sich allmiihlich
entwickelnde und tiber gewisse Muskelgruppen successiv ausbreitende
Atrophie — die mit entsprechender Functionsverminderung einher-
gehende Abnahme des Muskelvolumens. — In der weitaus iiber-
wiegenden Mehrzahl der Fiille beginnt die Krankheit an der Muscu-
latur der oberen Extremititen, und zwar gewthnlich zuerst am rechten
Arme, entsprechend dem vorzugsweisen Gebrauche desselben bei der
Arbeit. Nach der neuesten Zusammenstellung von Friedreich be-
gann unter 146 Fiillen das Leiden 111 mal in den oberen, 27 mal
in den unteren Extremitiiten, $ mal in den Lendenmuskeln. Ganz
selten sind die Fiille, in denen zuerst die Gesichtsmuskeln (Cru-
veilhier) oder die Musculatur der Zunge befallen werden (Roberts).
Vielleicht handelte es sich in derartigen Fillen um Combination mit
progressiver Bulbidrparalyse. Was das initiale Befallenwerden beider
Korperhalften betrifit, so fand Sandahl 37 mal die rechte oberé,
14 mal die linke obere Exiremitiit, 11 mal beide obere Extremititen
gleichzeitig zuerst betheiligt. — Unter den Muskeln der oberen Ex-
tremitiiten sind es wiederum meistens-die Mm. interossei, die in
fast typischer Weise zuerst erkranken — unter ihnen (nach meinen
Beobachtungen ganz constant) der M. interosseus ext. primus. Man
kann die Affection in ihren frithesten Stadien, wo noch kein erheb-
licher Schwund der Interossei und demnach auch kein anffilliges
Eingesunkensein der Spatia interossea vorhanden ist, ofters schon
diagnosticiren durch die verminderte Leistungsfihigkeit der Interossei,
besonders der externi: gibt man z B. bei Fixirung des abducirten
Daumens und der drei letzten Finger dem Kranken auf, den ge-
streckten Zeigefinger gegen den Radialrand der Hand zu bewegen,
so erfolgt die Bewegung nur schwach und die Excursionsbreite ist
bei einseitigem Beginne des Leidens geringer als auf der gesunden

*) Einen derartigen Fall beobachtete ich erst kiirzlich bei einem Collegen, in-
dem nach einer — durch Druck bei Ausfibrung der Wendung bedingten — an-
fangs circumscripten Atrophie des M. ext. carpi radialis sich eine Atrophie und
entsprechende functionelle Schwiiche der meisten Vorderarmmuskeln entwickelte.
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Seite; auch kommen bei dieser Gelegenheit leicht die weiterhin zu
erorternden fibrilliren Zuckungen zur Erscheinung. Ich fiihre dies
besonders an, weil von mehreren Autoren (Roberts, Wachsmuth,
auch Friedreich) auffilligerweise angegeben wird, dass bei pri-
mirem Befallensein der Handmuskeln in der Regel die Musculatur
des Daumenballens es sei, die zuerst ergriffen werde. Ich habe stets
die Affection der Interossei (namentlich, wie gesagt, des Interosseus
externus I) derjenigen der Daumenballenmuskeln voraufgehen sehen.
Unter den letzteren sind es der Opponens sowie auch der schwichere
Adductor pollicis, die zuerst und vorzugsweise participiren, wihrend
dagegen die Extensorcn sowie auch die beiden Abductoren und
Flexoren des Daumens noch liingere Zeit oder iiberhaupt verschont
bleiben. Aehnlich verbdlt es sich auch am Kleinfingerballen. —
In seclteneren Fiillen beginut die Krankheit nicht an den Handmuskeln,
sondern an der Musculatur der Schulter, und zwar hier fast aus-
nahmslos an dem M. deltoides. Es sind dies zwar vorzugsweise
Fille, in denen eine ermiidende Anstrengung der Schultermuskeln ™
als #tiologisches Moment angenommen werden kann (vgl. oben); doch
habe ich einmal auch ein primires Befallenwerden des M. deltoides
bei einer in den besten Verhiiltnissen lebenden und durchaus keiner
derartigen Noxe unterworfenen Dame beobachtet. In diesem Falle
wurden secundir die Mm. interossei hefallen, sowie ich umgekehrt
nach der hiufigeren Primiraffection der Mm. interossei ein secundires
Betroffenwerden des Deltoides ohne einstweilige Betheiligung der
dazwischen liegenden Muskeln wiederholt beobachtete. Dieser ty-
pische Verlauf und die sprungweise Ausbreitung, das successive Be-
fallenwerden raumlich weit getrennter Muskeln und Muskelgruppen
(wenigstens in einer Reihe von Fiillen) ist fir die Theorie der
Krankheit von besonderer Bedeutung.

Noch seltener nimmt die Krankheit ihren Ausgangspunkt an ge-
wissen Muskeln der oberen Rumpfpartien (Pectoralis major, Serratus
ant. magnus), oder an den Lendenmuskein. Ich glaube mich auf
Grund des vorliegenden casuistischen Materials zu der Annahme be-
rechtigt, dass es sich in den vereinzelten Fillen, wo das Leiden von
den genannten Brastmuskeln ausgegangen sein soll, nicht um die
eigentliche klassische Muskelatrophie, sondern um eine durch spe-
cielle mechanische Noxen bedingte, circumscripte Atrophie gewisser
Abschnitte der Thorax-Musculatur handelte. Die Fille dagegen, wo
das Leiden an den unteren Extremititen, und speciell an den Lenden-
muskeln, begann, betrafen fast ausschliesslich Kinder und traten

meist, vielleicht immer, in der, an den einzelnen Muskeln zur Zeit
S*
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mehr oder weniger stark ausgepriigten Form der Pseudohypertrophie
auf, die ich (wie Friedreich) nur als eine vorzugsweise dem kind-
lichen Alter eigenthiimliche, modificirte Form der progressiven Muskel-
atrophic ansehen kann (vgl. das folgende Kapitel). Fiir die reine
progressive Muskelatrophie der Erwachsenen bleibt demnach der Ur-
sprung an den oberen Extremitiilen und das herdweise Auftreten —
sei es mit primiirer Betheiligung der Mm. interossei, oder des M.
deltoides — als Regel bestehen. Die ganz vereinzelten Fiille, in
denen ein gleichzeitiges Befallenwerden zahlreicher Muskeln des
Korpers stattgehabt haben soll, miissten meiner Ansicht nach von
der gewdhnlichen progressiven Muskelatrophie getrennt und als be-
sonderer Symptomencomplex (,multiple“ oder ,diffuse Muskel-
atrophie®) anfgefiihrt werden, zumal diese Fiille sich auch in ibrem
weiteren Verlaufe durch besondere Malignitiit und Acuitat, geringe
Neigung zu Stillstiinden, rapide und uraufhaltsame Entwickelung
charakterisirten. *)

Die Abmagerung der befallenen Muskeln, der Schwund des
dusseren Muskelvolumens schreitet in der Regel proportional der zu-
nehmenden Functionsheeintrichtigung constant fort und bewirkt die
den Lageverhiiltnissen der Muskeln entsprechenden Defigurationen,
wie z. B. das grubenforinigze Eingesunkensein der Zwischenknochen-
riume beim Schwunde der Mm. interossei; die Abflachung des -
Daumenballens, des Kleinfingerballens; die Prominenz des oberen
Humerusendes und des Acromialfortsatzes der Scapula beim Schwunde
des M. deltoides. Indessen nicht immer kann die Abnahme des
dusseren Muskelvolumens als Gradmesser fiir die vorhandene innere
Atrophie des Muskels dienen; nicht immer entspricht sie den Alte-
rationen der Leistungsfithigkeit des Muskels, wie auch der (weiter-
hin zu erdrternden) elektrischen Reaction desselben. Eine Erklirung
dieses verschiedenen Verhaltens hat mit Riicksicht auf die zu Grunde
liegenden anatomischen Processe Friedreich in klarer und voll-
kommen befriedigender Weise gegeben. Wihrend nimlich die
Volumsverminderung durch den fortschreitenden Schwund der Muskel-
elemente und die Retraction des im Perimysium internum wuchern-
den Bindegewebes bedingt wird, kann als gewissermassen compen-
satorisches Moment in allen Stadien des Processes, namentlich aber
im Initialstadium, eine interstitielle diffuse Fetthyperplasie eintreten
(wie sie frilhere Autoren mit Unrecht als einen constanten und cha-
rakteristischen Factor des Muskelleidens annahmen). Dies geschieht

*) Vgl. Friedreich, L ¢. 8. 2. Fall V.
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mit besonderer Vorliebe an den Muskeln der unteren Extremitiiten,
seltener an den Schulter- und Oberarmmuskeln, noch seltener an den
Muskeln der Hiinde und Vorderarme. Bei bedeutender interstitieller
Fetthyperplasie kann das Volumen des Muskels scheinbar normal
bleiben, trotz volliges Aufhebung der Function (und meist auch der
elektrischen Reaction); ja es kann sogar ein Hypervolumen einzelner
Muskeln, eine Pseudohypertrophie derselben eintreten, wie dies be-
sonders hiufig an den Wadenmuskeln in Verbindung mit ausge-
sprochenem Muskelschwunde an den oberen Extremititen der Fall
ist. Die lipomatiisen Muskeln charakterisiren sich in derartigen
Fillen schon durch ihre weiche, schwammige, lipom#hnliche Con-
sistenz; die functionelle und elektrische Priifung, noch mehr die
Punktion mittelst der Harpune (oder Excision) liefern iiberdies ent-
scheidenden Aufschluss. — In einzelnen Fiillen, namentlich bei cor-
pulenten Frauen, kann ein stark entwickelter Panniculus adiposus
selbst bei vorgeschrittener Abmagerung besonders an den Arm- und
Schultermuskeln zu Tduschungen Veranlassung geben.

Eine Erscheinung, die #usserst hiiufig im Initialstadium der
Muskelerkrankung, jedoch auch wihrend der ganzen Dauer derselben
bis zum volligen Schwunde des Muskels beobachtet wird, ist das
Eintreten sogenannter fibrilldrer Zuckungen, d. h. Husserlich
sichtbharer, stossweise erfolgender oder wellenformig iiber die Muskel-
oberfliche hinlaufender Contractionen einzelner Muskelbiindel. Bald
sind es nur ganz vereinzelte blitzartige Bewegungen, bald lingere
Zeit mit anschwellender oder abschwellender Intensitiit fortgesetzte
Oscillationen. In der Regel treten dieselben spontan (d. h. ohne
nachweishare #ussere Veranlassung) auf; doch werden sie auch hiufig
durch #Hussere Momente provocirt oder verstirkt, z. B. schon dadurch,
dass vorher bedeckte Korpertheile, wie Schulter und Thorax, der
kalten Luft ausgesetzt werden, ferner durch active und passive Be-
wegungsversuche, besonders durch Streichen oder anderweitige me-
chanische, auch durch elektrische Reizung. Eine Erklirung dieses
Symptoms wird im Zusammenhange mit den theoretischen Erorte-
rungen der Krankheif spiter versucht werden; hier sei nur noch be-
merkt, dass seine pathognostische Bedeutung fiir die progressive
Muskelatrophie von den ersten Beobachtern zwar iiberschiitzt worden
ist, dass es aber immerhin durch seine Hiufigkeit und sein .verhilt-
nissmissig friihes Auftreten grosse Beachtung verdient. — Weit sel-
tener als diese sogenannten fibrilliren (richtiger ,fasciculdren®)
Zuckungen sind die klonisehen oder tonischen Contractionen ganzer
Muskeln und Muskelgruppen, welche ebenfalls zuweilen durch iussere
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Reize hervorgerufen oder verstirkt werden und mit deutlicken Lo-
comotionserscheinungen der betroffenen Korpertheile, sowie auch mit
intensiven Schmerzempfindungen nach Analogie des bekannten Waden-
muskelkrampfes einhergehen. .

Bei fortschreitender Functionsstsrung und Degeneration der er-
krankten DMuskeln kommt es nicht selten zur-Entwickelung per-
manenter Contracturen und Deformitiiten, die in Folge des
Umstandesy dass die Krankheit sich in der Regel lingere Zeit in
bestimmten Muskeln localisirt und andere benachbarte Muskeln ver-
schont Lisst, etwas Typisches an sich tragen. Es verhilt sich hier
ganz idhnlich, wie bei der sogenannten essentiellen Kinderlihmung,
wo auch einzelne Muskeln und Muskelgruppen in hoherem Grade
oder mit besonderer Vorliebe afficirt werden — nur dass im kind-
lichen Alter die Bedingungen fiir die Entwickelung permanenter De-
formitiiten iiberhaupt giinstiger sind und letztere daher hiufiger und
leichter zu Stande kommen als bei der progressiven Muskelatrophie
der Erwachsenen. Die gewohnlichste Art der Deformitiit ist die so-
genannte Klanenhand (main en griffe; clasped hand), welche ir
der permanenten Flexion der Finger in den beiden letzten Phalangen-
gelenken hei gleichzeitiger Extension derselben in den Metacarpo-
Phalangealgelenken besteht. Diese Deformitit wird, wie zuerst
Duchenne auf Grund faradischer Untersuchungen in schlagender
Weise gezeigt hat, durch die Atrophie der Interossei (externi und in-
terni) bedingt, welche bei combinirter Action Beugung der Finger in
der ersten, Streckung in der zweiten und dritten Phalanx bewirken.
Bei herabgesetzter oder fehlender Energie der Interossei muss daher
durch Ueberwiegen ihrer Antagonisten (des Extensor digitorum comm.,
Ext. indicis und dig. min. einerseits — des Flexor dig. sublimis und
profundus und der Lumbricalmuskeln andererseits) der oben beschrie-
bene Effect eintreten. Diese Deformitit ist demnach nicht sowohl
pathognostisch fiir progressive Muskelatrophie als fiir Schwund der
Mm. interossei; ich habe sie u. A. auch sehr exquisit bei einer
durch directe tranmatische Liision (Compression) bedingten Atrophie
jener Muskeln heobachtet. — In Folge der meist hinzutretender
Atrophie gewisser Daumenballenmuskeln, namentlich des Opponens
und des Adductor, kommt es hiiufig auch zu einer entsprechender
Deviation des Daumens mit Abduction und Extension in der erster,
Flexion in der zweiten Phalanx. Im Schultergelenk entwickelt sick
ofters (besonders bei Kindern) eine atonische Subluxation, wobei der
Gelenkkopf in der Richtung des Proe. coracoideus dislocirt ist. Eine
dhnliche Subluxation kann auch, obwoll seltener, im Ellbogengelenk
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zur Erscheinung kommen, mit Hyperextensionsstellung des Armes.
Durch die Atrophie der Scapula- und Riickenmuskeln kam es ferner
zu verschiedenen Dislocationsformen der Scapula und skoliotischer
oder kyphotischer Verkrimmung der Wirbelsiule kommen. Hoch-
gradige Deformitiiten an der unteren Extremitit kommen wenigstens
bei Erwachsenen nur ausnahmsweise vor, wihrend dagegen bei Kin-
dern die bekannten Formen des Klumpfusses, besonders des para-
lytischen Pes varoequinus (durch Atrophie der Wadenmusculatur
und Uebergewicht ihrer Antagonisten, des M. tibialis anticus und posti-
cus) bervorgebracht werden.

Die elektrische Reaction der afficirten Muskeln entspricht
im Allgemeinen, wie dies schon die ersten Beobachter (allerdings
ausschliesslich fiir Inductionsstrdme) constatirten, den Verminderungen
des Muskelvolumens und der willkiirlichen Motilitit. Von einer
eigentlichen Abnahme der elektromusculiren (faradomuseuldren) Con-
tractilitit ist also nicht die Rede; sondern in dem Maasse, wie die
contractilen Elemente des Muskels schwinden, wird der sichtbare
Effect bei directer, intramusculirer Faradisation schwicher und
schwiicher und zuletzt bei sehr herabgesetzter Zahl intacter Muskel-
elemente vollkommen unmerklich. Wenn einzelne Autoren eine unver-
hiiltnissmiissige Abnahme der faradomusculiiren Contractilitit beob-
achtet zu haben glauben, mogen hier wohl T#uschungen durch eine
compensatorische, die vorgeschrittene Atrophie der Muskelelemente
selbst verdeckende Lipomatose eingewirkt haben. Man kann ge-
radezu behaupten, dass die directe faradische Reizung uns den
sichersten Maassstab fiir die mehr oder minder fortgeschrittene De-
generation der contractilen Elemente selbst liefert — einen weit ge-
raueren, als die willkiirliche Motilitit und die elektrische Erregbar-
keit vom Nerven aus bei indirecter (faradischer) Reizung (,,motricité*
von Flourens). Bei den beiden letzteren Priifungsarten ist das
erhaltene Ergebniss viel schwieriger zu verwerthen; es kann ins-
besondere bei gesteigerter Willeusenergie oder bei erhdhter Reizbar-
keit, leichterer ,,Anspruchsfihigkeit der peripherischen Nerven ein
viel zu grosser, d. h. eine zu giinstige Beurtheilung des Muskel-
zustandes involvirender Effect ausgeldst werden. Namentlich ist das
in den Initialstadien des Leidens der Fall; hier kommt tiberdies die
ofters vorhandene Atrophie der #usseren Bedeckungen und die ge-
steigerte Reflexerregharkeit (vgl. unten) hinzu, so dass bei ungeniigen-
der Erfahrung leicht Tduschangen entstehen. — Aus denselben Griinden
bleiben auch die willkiirliche Motilitit und die indirecte (faradische)
Reizbarkeit, wenn schon in mehr und mehr herabgesetztem Maasse,
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linger erhalten als die faradomusculiire Contractilitiit, bis bei voll-
endeter Degeneration und cirrhotischer Schrumpfung des Muskels
auch jene Reize zuletzi vollstindig versagen. Ich habe iibrigens in
allen Fiillen, die ich genau beobachten konnte, die indirecte fara-
dische Reizharkeit lingere Zeit vor der willkiirlichen Motilitiit schwin-
den sehen; es steht dies auch mit dem gleich zu erdrternden Ver-
halten gegen den constanten Strom im volligen Einklaoge.

Einzelne Autoren haben in den fritheren Stadien des Leidens eine
gesteigerte Erregbarkeit fitr den inducirten (wie auch fiir den constanten,
Strom bei directer und indirecter Reizung becobachtet. Abgesehen
von den obigen Fehlerquellen, sind diese gewiss sehr seltenen Fiille
wohl auf eine zeitweise gesteigerte Erregbarkeit der intramusculdren
Nerveniistchen zuriickzufithren, die (nach Friedreich) durch die vom
Muskelgewebe auf sie iibertragene entziindliche Reizung bedingt ist.
Hierher mag auch die von Benedikt erwihnte Verlingerung der
Schliessungsreaction (Schliessungselonus) gehdren.

Die Untersuchung mit dem constanten Strome erzielt im All-
meinen ein ganz apaloges Verhalten. Bei directer Galvanisation
zeigen die Muskeln (namentlich die Interossei) meist lange Zeit hin-
durch den normalen Zuckungsmodus, so jedoch, dass der Reizeffect
proportional der fortschreitenden Atrophie und Motilititsstorung all-
mahlich absinkt und immer stirkere Strome zur Hervorrufung mini- .
maler Schliessungs-, resp. Oeffnungszuckungen erforderlich werden.
Immer babe ich beobachtet, dass die Reaction auf sehr starke con-
stante Strome linger anhielt als auf die stiirksten faradischen Strome;
man muss freilich ofters Batteriestrome von 60 und mehr Siem. Ele-
menten, mit hiufiger Schliessung und Oeffnung, anwenden; zuweilen
erhilt man auch nur bei Stromwendungen noch Zuckung., Es ist
von Wichtigkeit, auf diese Weise gleichsam die letzten Reste noch
vorhandener Vitalitiit des Muskels zu constatiren, zumal auch Prognose
und Behandlung unter Umstiinden dadurch beeinflusst werden kionnen,
— Die galvanische Reizbarkeit der Nervenstimme bleibt ebenfalls
lange Zeit hindurch ganz unveriindert. In spiteren Stadien des Leidens
kann eine quantitative Verminderung der Reaction eintreten, die
vielleicht durch secundire degenerative Verinderungen an den peri-
pherischen Nervenstimmen bedingt ist; die peripherische Erregbar-
keit scheint in derartigen Fdllen mehr gelitten zu haben als die
Leitungsfiithigkeit fiir den Willensreiz, fhnlich wie wir dies ja auch
im Gefolge schwerer peripherer, namentlich traumatischer Lisionen
der Nervenstiimme beobachten. Von Interesse ist in dieser Beziehung
die von M. Rosenthal constatirte Thatsache, dass die Nerven-
stimme in verschiedener Hohe ihres Verlautes cin verschiedenes Ver-
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halten der motorischen Faserung erkennen lassen, der Art, dass die
elektrische Erregbarkeit in den mehr centralen Abschnitten der Fase-
rung normal, in den mehr peripherischen dagegen verringert oder auf-
gehoben sein kann. — Abgesehen von diesen quantitativen Veriinde-
rungen kommen in spiteren Stadien an den Muskeln auch qualitative
Alterationen in Form leichterer Abweichungen vom Brenner’schen
Zuckungsgesetze vor, namentlich relative Erhthung der Reaction fiir
Anodenschliessung, seltener auch fiir Kathodenoffnung. Diese Erschei-
nungen deuten, nach bekannten Analogien, ebenfalls auf schwerere
degenerative Veriinderungen in den peripherischen Nervenstiimmen
und Muskeln. Umkehr der Formel und iiberhaupt die Hussersten
Grade qualitativer Abweichung vom Zuckungsgesetze habe ich bei
progressiver Muskelatrophie bisher niemals angetroffen.

Hier ist der Ort, noch einer interessanten Reactionsanomalie zu
gedenken, auf deren ofteres Vorhandensein gerade bei progressiver
Muskelatrophie zuerst Remak aufmerksam gemacht hat. Ich meine
die sogenannten ,diplegischen Zuckungen® Remak fand, dass
man in den atrophischen Muskeln des Arms Zuckungen auslosen konnte,
wenn man die positive Elektrode in einer vom 1. bis 5. Halswirbel
reichenden ,irritabeln Zone“, besonders in der Fossa carotica oder in
dem Dreieck zwischen Unterkiefer und iusserem Ohr, die negative
unterhalb des 5. Halswirbels aufsetzte, Die Zuckungen erfolgten stets
auf der der Anode gegeniiberliegenden Seite, bei medianer Application
der Elektroden auf beiden Seiten; bei sehr schwachem Strome nur in
den am meisten afficirten Muskeln. Remak betrachtete diese Zuckungen
als Reflexzuckungen, die durch das Ganglion cervicale supremum des
Sympathicus bedingt wiren (um so mehr als der Stromeseintritt vom
Kranken hinter dem Augapfel empfunden wurde), und kniipfte daran
weitgehende theoretische Folgerungen, von denen noch spiiter die Rede
sein wird. Wahrend Fieber und Benedikt die diplegischen Zuckungen
nicht hervorrufen konnten, fanden dagegen Meyer und Drissen,
sowie auch Erb (in einem von Friedreich mitgetheilten Falle)*)
die Remak’sche Angabe bestitigt. Mir gelang es trotz regelmissig
angestellter Versuche nur in einem einzigen Falle von progressiver
Muskelatrophie die diplegischen Zuckungen (doch keineswegs aus-
schliesslich bei der von Remak schematisirten Anordnung) nachzu-
weisen; iibrigens weiche ich hinsichtlich der semiotischen Deutung
dieser Phiinomene von Remak vollstindig ab und glaube dieselben
als ganz unabhingig vom Sympathicus, als iichte Reflexzuckungen, be-
dingt entweder durch erhohte Erregbarkeit der reflexvermittelnden
Centralapparate oder auch durch abnorm gesteigerte Reizbarkeit der
Musculatur selbst, auffassen zu miissen. **)

*) Der oben citirte Fall ¥V von Friedreich.
**) Vgl, Centralblatt 1868. Nr. 3.
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Unter den nach Hiufigkeit und Dignitiit in zweiter Reibe stehen-
den Symptomen verdienen die Sensibilitiitsstorungern, die
vasomotorischen und trophischen Stérungen und die oculo-
pupilliren Phiinomene eine hesondere Beriicksichtigung.

Die Sensibilitdt zeigt in der Mehrzahl der Fille keine nennens-
werthe Veriinderung. In einer Reihe von Fillen gehen dagegen der
Entwickelung des Muskelleidens oder wenigstens den hiheren Graden
der Atrophie paroxysmenweise auftretende Schmerzen in den afficirten
Theilen voran. Zuweilen folgen die Schmerzen dem Verlaufe und
Ausbreitungsbezirke einzelner Nervenstimme (z. B. am Arme des
Medianus und Ulnaris); zuweilen ist das nicht erkennbar, und scheinen
die Schmerzen vielmehr in der Musculatur selbst, in den sensibeln
Muskelnerven, ihren Ausgangspunkt zu haben. Fiir letztere Erkli-
rung spricht wenigstens der Umstand, dass Compression, active oder
passive Bewegung den Schmerz provociren oder steigern — sowie
auch, dass die elektro-musculiire Sensibilitit in einzelnen Fillen an-
scheinend erhoht ist. — In spiteren Stadien des Leidens kommt es
nicht selten, nach dem Voraufgehen neuralgischer und hyperalgischer
Erscheinungen, oder auch noch wihrend des Forthestehens derselben,
zur Entwickelung eines missigen Grades von Aniisthesie in Form
partieller Empfindungslihmung (Abstampfung des Gemein-
gefiihls, Analgesia, bei Integritiit des eigentlichen Tastsinns)*), be-
sonders an den Fingerspitzen und Hinden. Die faradocutane Sen-
sibilitit kann eine entsprechende Verminderung zeigen. Hohere Grade
von Sensibilititsverlust habe ich wenigstens bei uncomplicirter pro-
gressiver Muskelatrophie niemals beobachtet. Hiufiger sieht man
paralgische Erscheinungen, kaltes und taubes Gefiihl in den Finger-
spitzen, Formicationen u. s. w. eintreten. Endlich ist die Erhohung
der Reflexerregbarkeit hier zu erwiihnen; auch abgesehen von den
schon besprochenen diplegischen Zuckungen, die wahrscheinlich hier-
her gehoren, konnen abnorme Reflexe (z. B. auf Nadelstiche, Kitzeln
der Fusssohle u. dgl), hesonders im Initialstadium der progressiven
Muskelatrophie, vorkommen.

Vasomotorisch-trophische Stirungen kinnen in den afficirten
Korpertheilen in verschiedenem Grade und verschiedener Ausdehnung
auftreten. Die Temperatur der erkrankien Gliedmassen ist im An-
tange zuweilen etwas erhoht; Birwinkel constatirte in einem Falle
eine locale Temperatursteigerung bis zu 1° R. bei zugleich vollem

*) Vgl. Landois und Mosler, Neuropathol. Studien. Berl. klin. Wochen-
schrift 136S. Nr. 45.
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Radialpulse, Frommanun auf der zuerst hefallenen Seite eine Steige-
rung um 0,2—0,3%, In der Mehrzahl der Fille und in vorgeriickteren
Stadien- des Processes ist eine ortliche Temperatursteigerung nicht
nachweisbar, spiter kann sogar eine entschiedene Temperaturver-
minderung (mach M. Rosenthal his zu 49 C.) eintreten. — Die
Farbung der erkrankten Theile ist in der Regel normal, zuweilen
eine blassere, selten von ausgeprigt lividem oder cyanotischem Cha-
rakter. In einzelnen Fiillen werden anfallsweise auftretende ortliche
Ischiimien, besonders an Hinden und Fingern (plotzliches Erkalten
und Erblassen der Theile mit nachfolgender Relaxation der Gefisse,
Rothung u. s. w.) wie bei den bekannten Formen vasomotorischer
Neurose beobachtet. Bemerkenswerth ist noch das in seltenen Fillen
wahrgenommene Auftreten excessiver drtlicher Schweisse,
die jedoch meist in eine allgemeine Vermehrung der Schweisssecre-
tion iiberzugehen scheinen.

Unter den im engeren Sinne trophischen Storungen ist zu-
niichst die mit dem Muskelleiden nicht selten verbundene Atrophie
der #usseren Bedeckungen hervorzuheben. Dieselbe betrifft
alle Schichten des Integuments, sowohl die Epidermoidalgebilde wie
die Cutis und das subentane Gewebe, ist jedoch selbst bei den vor-
geschrittensten Stadien des Muskelleidens fast niemals eine hoch-
gradige und kann sogar vollstindig fehlen. Hierher gehdren ferner
auch vielleicht die von Remak zuerst erwihnten, besonders im An-
fangsstadium des Processes beobachteten schmerzhaften Ge-
lenkschwellungen (Arthritis nodosa), die Remak als ,neuro-
paralytische Entziindungen“ auffasste und ebenfalls mit dem Sym-
pathicus in Zusammenhang brachte. Ich habe dieselben in mehreren
Fillen, die friihzeitig zur Behandlung kamen, an einzelnen Phalangen-
gelenken und in einem Falle von Prim#rerkrankung des rechten
Deltoides am entsprechenden Schultergelenke in exquisiter Weise
beobachtet. Diese Gelenkleiden sind unzweifeltbaft mit den viel-
besprochenen ,,neurotrophischen Arthropathien bei Tabes dorsualis,
auf welche Charcot®) aufmerksam gemacht hat, genetisch verwandt,
nur dass die letzteren hilufiger an den grossen Gelenken des Korpers
(Knie, Schulter, Ellbogen u. s. w.) aufzutreten pflegen und daher auch
von grisserer pathologischer Dignitiit sind.

Oculopupillire Symptome der schon frither hei Hemikranie
und Morbus Basedowii besprochenen Art kommen im" Verlaufe der
progressiven Muskelatrophie nur verhiiltnissmiissig selten zur Er-

*) Archive de physiologie I 1865; II. 1569.
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scheinung, verdienen jedoch des daran sich kniipfenden theoretischen
Interésses halber eine besondere Beachtung.

Eine Verengerung der Pupille erwihnten schon Schneevogt
(1855) und Biarwinkel (1858). Die erste genanere Mittheilung riihrt
von Voisin her (bei einem anuf Bouillaud’s Klinik beobachteten
Falle). Die Krankheit bestand bei einem 44 jihrigen Manne seit 7—8
Jahren, anfangs am linken, dann auch am rechten Arme. Hier ent-
wickelte sich zuerst auf dem linken Auge eine Verengerung der Pu-
pille, die nur halb so gross war wie die rechte, aber normal reagirte,
nebst Abplattung der Cornea, so dass deren Hohepunkt der Iris um
1 Mmtr. gendhert erschien. Nach einigen Monaten waren dieselben

* Verinderungen auch auf dem rechten Auge eingetreten; beide Pupilien
waren gleich eng, von triger Reaction, die Cornea auf beiden Seiten
gleichmiissig abgeplattet, auch das Gesicht beiderseits schwaeh. In
einem von Menjaud mitgetheilten Falle von progressiver Muskel-
atrophie, die sich wesentlich auf das Gebiet des N. medianus und ul-
naris beiderseits beschrinkte, bestand eine betriichtliche Verengerung
der linken Pupille. Auch Bergmann beobachtete in einem Falle
Verengerung und frigere Reaction der linken Pupille; M. Rosen-
thal fand einseitige Pupillenverengerung in vier Fillen; Friedreich
constatirte in einem Falle zeitweise Verengerung und trigere Reaction
beider Pupillen. Diesen vereinzelten positiven Beobachtungen stehen
negative Angaben in weit iiberwiegender Anzahl entgegen; so ver-
sichert z. B. Duchenne im Anschlusse an die Voisin’sche Mitthei-
lung ausdriicklich, dass er die betrefienden Phinomene in mehreren
hundert (!} Krankheitsfiillen niemals angetroffen habe. Auch ich konnte
in simmtlichen von mir untersuchten Fillen das Vorbhandensein der
fraglichen Innervationsstorongen am Auge niemals constatiren. Die-
selben miissen demnach mindestens als sehr seltene Begleiterscheinungen
der progressiven Muskelatrophie betrachtet werden.

Unterden Allgemeinersecheinungenist zunichst das Fieber
zu erwihnen, welches in einzelnen Fiillen von progressiver Muskel-
atrophie besonders im Initialstadium vorkommen kann, sei es in
Form veréinzelter wiederkehrender Frostschauer, oder in Form einer
continuirlichen, Tage und selbst Monate lang anhaltenden, jedoch
ihrer Intensitit nach sehr miissigen Temperatursteigerung. Meines
Wissens hat zuerst Remak auf das Vorhandensein von Fiebererschei-
nungen im Verein mit Arthritis nodosa im Initialstadium der Krank-
heit aufmerksam gemacht; er schopfte daraus einen neuwen Beweis
fir die von ihm angenommene Beziehung der Krankheit zum Sym-
pathicus oder zu den sympathischen Centren im Riickenmark. Es
wire durch weitere Beobachtung zu entscheiden, ob diese initialen
Fiebererscheinungen besonders in den von acuten Arthropathien be-
gleiteten Fillen vorkommen und vielleicht mit letzteren im Zu-
sammenhange stehen. In spiiteren Stadien des Leidens kdnnen eben-
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falls voriibergehende oder andauernde Temperatursteigerungen vor-
kommen, die eine verschiedenartige Deutung erfordern; sie sind meist
von Complicationen (Lungenleiden, Decubitus u. s. w.) abhingig,
scheinen jedoch in einzelnen Fillen auf eine pyrogene Wirkung von
aus den Muskeln resorbirten Entziindungs- und Zersetzungsproducten
und eine dadurch unterhaltene Infection des Blutes (Friedreich)
bezogen werden zu miissen.

Friedreich erwihnt einen Fall (bei einem 28 jihrigen Manne),
der mit einer meist 120 Schlige iibersteigenden Pulsfrequenz, Tempe-
raturerhohung, die iiber 7 Monate continuirlich andauerte und mit auf-
fallender Blissc des Gesichts und der Schleimhiute, hiufigem Trocken-
sein der Zunge, Neigung zu Durchfillen, constant reichlichen Aus-
scheidungen harnsaurer Salze und erheblichem Milztumor einherging.
Der schliessliche Verlauf konnte nicht beobachtet werdenm. Analoge
Mittheilungen liegen in der bisherigen Casuistik nicht vor.

Bei den Allgemeinerscheinungen mogen ferner die in einzelnen
Fillen constatirten Verdnderungen gewisser Secretionen
(der Schweiss- und Harnsecretion) Erwilnung finden. Eine
excessive Schweissbildung {Hyperidrosis), abgesehen von den bloss
ortlichen Formen excessiver Schweisssecretion, kommt besonders in
spiteren Stadien des Leidens vor (Frommann, Friedreich); ihre
Entstehung und ihr Verhiltniss zu den iibrigen Symptomen ist noch
durchaus unklar (vgl. ,,Analyse der Symptome“). — Ueber quali-
tative und quantitative Veriinderungen der Harnbestandtheile liegen
erst spirliche und dabei sé€lr verschieden lautende Angaben vor,
Friedberg und Frommann beobachteten in je einem Falle Kalk-
abscheidungen im Urin; letzterer fand den Harn blass, triib, leicht
alkaliseh, mit reichen Sedimenten von kohlensaurem Kalk, die seiner
Meinung nach aus den atrophirenden Muskeln stammten. Dagegen
fand v. Bamberger in einem Falle Harnstoff und Chlornatrium in
normaler, selbst etwas vermehrter Menge, starke Vermehrung der
Schwefelsaure und betriichtliche Verminderung der Harnsiiure und
Phosphorsgure. Die gleichzeitige Untersuchung des Blutes ergab
eine erhebliche Verminderung des Eiweisses und der Blutksrperchen.
Wichtiger, aber noch nicht durch anderweitige Beobachtungen be-
stitigt, ist die von M. Rosenthal in drei Fillen constatirte Ver-
minderung des Kreatinins im Ham. Friedreich fand in drei
Tillen den Harn sauer reagirend, von ziemlich hohem specifischem
Gewicht, mit mehr oder weniger constanten Abscheidungen bharn-
saurer Salze, albuminfrei. — Weitere genaue und vollstindige Harn-
untersuchungen wiren gerade mit Riicksicht auf die durch die Krank-
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heit selbst gesetzten Verinderungen des Muskelstoffwechsels sehr zu
wiinschen.

Indem wir zu dem Verlauf der Krankheit iibergehen, haben
wir zunichst iiber die Art ihres Fortschreitens, tiber die Irra-
diation des myopathischen Processes noch Einiges zu be-
merken. Dieser Punkt ist leider von klinischer Seite nicht so klar
gestellt, wie es namentlich auch mit Riicksicht auf die spiterhin zu
beriihrende theoretische Wichtigkeit desselben erforderlich wiire. Wir
haben gesehen, dass die Krankheit am hiufigsten von gewissen
Muskeln der Hand (Interossei, Daumenballen), seltener von der
Schulter (Deltoides), noch seltener von den unteren Extremititen
(Lendenmuskeln) oder Rumpfmuskeln ihren Ausgangspunkt nimmt.
Dem gewdhnlichen Verlaufe nach wird nun bei primirer oder aus-
schliesslicher Betheiligung der oberen Extremitiiten allmdhlich eine
Reihe von Muskeln des Vorderarms, des Oberarms und des Schulter-
giirtels in den Bereich der Krankheit hineingezogen. Eine Con-
tiguitit im Fortschreiten der Krankheit, ein’ stetiges Uebergreifen
also auf benachbarte Muskeln,- eine durch die Vicinitit vermittelte
directe Propagation des entziindlichen (myositischen) Processes ist
dabei meiner Ansicht nach keineswegs mit voller Sicherheit zu er-
kennen. Es widerspricht ihr auch der schon erwihnte Umstand,
dass sehr hiinfig auf die Primirerkrankung der Interossei unmittel-
bar die Erkrankung des Deltoides folgt oder umgekehrt, wiihrend
die dazwischenliegenden Armmuskeln noch vollstindig frei sind.
Die Anhiinger der myopathischen Theorie helfen sich hierbei
freilich mit der Annahme, dass. gleichzeitig zwei Erkrankungs-
centra (an den Handmuskeln und im M. deltoides) vorhanden seien;
von den ersteren lassen sie dann den Process ascendirend auf den
Yorderarm, von letzteren descendirend auf Oberarm-, sowie trans-
versal auf Brust- und Riickenmuskeln fortschreiten.*) Analog ver-
hilt es sich nach ihnen auch an den Unterextremititen; hier ver-
breitet sich der Process gewohnlich ascendirend von den Unter-
schenkeln auf die Oberschenkel, Gesiss und Lenden, oder von den
Lenden- auf die hoher gelegenen Rumpfmuskeln; selten descen-
dirend von Gesiiss- und Lendenmuskeln auf dic unteren Extremi-
titen. Freilich konnte man, so gut wie mehrere allmihlich con-
fluirende Erkrankungscentren, auch eine noch grissere Pluralitit der-
artiger Centren, fiir jeden einzelnen der befallenen Muskeln, statuiren.
Lassen wir indessen die Frage wegen der Contiguitiit der Ausbrei-

*) Vgl. Friedreich, 1. ¢. S. 230 und a. a. O.
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tung einstweilen als unentschieden bei Seite, so bieten sich uns in
Beziehung auf die Irradiation des Muskelleidens noch zwei wichtige
Momente. Das eine betrifft die Art der Begrenzung dcs Processes,
pamentlich an den durch grossere Gelenke markirten Skeletab-
schnitten; das zweite, das habituelle Verschontbleiben gewisser
Muskeln und Muaskelgruppen. — In einer grossen Reihe von Fillen
greitt der an den Handmuskeln beginnende Process nicht iiber das
Handgelenk hinaus oder bleibt wenigstens Husserst lange gewisser-
massen stationdr; in anderen Fillen werden zwar noch eine Reihe
von Vorderarmmuskeln (besonders die an der Streckseite des Arms ge-
legenen) betheiligt, der Ausdehnung des Processes wird aber durch
das Ellbogengelenk anscheinend eine Schranke gezogen. Umgekehrt
werden in den Fillen, wo die Krankheit an der Schulter beginnt,
ofters nur die Oberarmmuskeln, nicht auch die Vorderarmmuskeln
befallen. Bei der an den Unterschenkeln auftretenden Atrophie
scheint das Kniegelenk eine #hnliche Demarcationslinie zu bilden.
Freilich ist dieselbe, wie anch Friedreich hervorhebt, nicht uniiber-
steiglich; der Process kann, nachdem er die Grenzen der Gelenke
ilberwunden, in das anstossende Glied iibergreifen und dort in einem
mehr oder weniger bedeutenden Grade sich verbreiten. Auch hier
geschieht, nach Friedreich’s (auf mehrere Sectionsbefunde ge-
stiitzter) Ansicht, die Verbreitung durchaus per contiguitatem, z. B. vom
Biceps und Brachialis int. auf den ihren Insertionspartien unmittelbar
anliegenden Muskelkorper des Supinator longus, weiterhin auf die
Mm, ext. carpi radialis longus et brevis und auf den dem letzteren
benachbarten obersten Theil des Ext. digitorum communis. Uebrigens
findet eine temporire oder dauernde Begrenzung des Krankheits-
processes keineswegs mit Nothwendigkeit erst an den - Gelenken,
sondern oft genug schon vor Erreichung derselben statt, wie denn
auch am Rumpfe ein Stationdirbleiben des Processes an beliebiger
Stelle moglich ist; ja es kommen Fille vor, in denen die Krankheit
innerhalb eincs Muskels selbst Halt macht, so dass nur einzelne
grossere oder kleinere Biindelabschnitte desselben afficirt, die tibrigen
aber vollkommen gesund sind. Friedreich erwihnt derartige Be-
funde am Cucullaris, Deltoides und an den Glutien. Es ist eigen-
thiimlich, dass alle diese Muskeln eine doppelte oder selbst mehr-
fache Imnervationsquelle besitzen. — Was die relative oder absolute
Immunitit gewisser Muskeln betrifft, so werden zunichst die Muskeln
des Halses und Kopfes nur ausnahmsweise betheiligt; die Fille von
Miterkrankung einzelner Kopfmuskeln (besonders der Lippen- und
Zungenmusculatur) gehoren in der Regel einer Combination mit pro-
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gressiver Bulbirparalyse oder der — von Einigen noch als selb-
stindiges Leiden unterschiedenen — progressiven Glossolabialatrophie
an. Niemals scheinen die quergestreiften Muskeln der hoheren Sinnes-
organe (die iHusseren Augenmuskeln und die Binnenmuskeln des
Ohres) ergriffen zu werden. Das Zwerchfell, die geraden Bauch-
muskeln, sowie auch die Kehlkopfmuskeln werden zwar ziemlich
selten, aber doch in einzelnen Iiillen nachgewiesenermassen cntschie-
den betheiligt. )

Endlich ist in Bezug auf dic Verbreitungsweise des Processes
noch zu crwiihnen, dass zwar in der Regel die symmetrischen Mus-
keln beider Korperhiilften, aber keineswegs in gleichem Grade und
gleicher Ausdchnung befallen werden. Haufig ist die Intensitiit der
Erkrankung an der cinen Extremitit auch nach langer Krankheits-
dauer viel schwiicher- als an der anderen, und es kommt hierbei
nicht selten der eigenthiimliche Umstand eines gewissermassen ge-
kreuzten Auftretens (vorzugsweise Betheiligung der einen oberen
und der ungleichnamigen unteren Extremitit) vor. Ich habe mehrere
sehr ausgepriigte Fille dieser Art, u. A. auch in Verbindung mit
Pseudohypertrophie an den unteren Lxtremitiiten, anderweitig be-
schrieben. *)

Der Gesammtverlauf der Krankheit .ist — wenn wir von
den bereits friiher crwihnten Ausnahmsfillen abschen — im All-

gemeinen ein sehr protrahirter. Die Krankheit schreitet meistens,
namentlich im Anfange, mit ausserordentlicher Langsamkeit fort und
erzeugt, ausser den durch zunehmende Functionsunfihigkeit der er-
griffenen Muskeln bedingten localen Storungen, zuniichst keine wei-
teren Beschwerden, inshesondere keine Gefibhrdung des Allgemein-
befindens oder gar des Lebens. Eine spontane Riickbildung des
Processes in den einmal atrophirten Muskeln, ein damit einhergelien-
des spontanes Verschwinden der von der Atrophie herrtihrenden
klinischen Symptonie findet wohl — soweit wir bis jetzt dariiber zu
urtheilen vermogen — niemals statt. Dagegen kann ein Stationiir-
bleiben, ein kiirzerer oder lingerer (selbst langjihriger) Stillstand
der Krankheit auf jedem Punkte derselben unzweifelhaft stattfinden,
wie dies schon aus den obigen Ertrterungen hervorgeht. Ob aber
nicht bloss langjihriger, sondern wirklich andauernder Stillstand,
d. h. recidivlos wihrend der ganzen normalen Lebensdauer? — diese
Frage sind wir nach der vorliegenden Erfahrung schwerlich bereits
mit Sicherheit zu bejahen im Stande, zumal wenn wir hedenken,

*) Virchow’s Archiv Bd. 49. S. 446; Bd. 53. S. 361.
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dass unsere gesammte Kenntniss der Krankheit noch nicht iiber
vierundzwanzig Jahre hinausreicht.

Ernste Gefahren fiir den Allgemeinzustand und das Leben er-
wachsen bei dem gewohnlichen Gange der progressiven Muskel-
atrophie zuniichst aus dem fritheren oder spiiteren Ergriffenwerden
der Respirationsmuskeln, von denen allerdings die wichtigsten (Zwerch-
fell, Kehlkopfmuskeln; auch gerade Bauchmuskeln), wie wir gesehen
haben, in der Regel verschont bleiben. Indessen schon die sehr
hiiufig vorkommende Mitaffection der grossen accessorischen Respi-
rationsmuskeln, wie des Pectoralis major, Serratus ant. magnus, auch
Cucullaris ete. kann indirecte Gefahr mit sich fiihren; leichte Er-
krankungen des Respirationsapparates, Hindernisse die sonst unschwer
zu iiberwiltigen wiren (z. B. schon einfache Katarrhe der Bronchien)
kounen unter solchen Umstinden Asphyxie und letalen Ausgang zur
Folge haben. In anderen Fillen wird derselbe durch rasch fort-
schreitenden Decubitus herbeigefiihrt, indem die Kranken — beson-
ders bei Mithetheiligung der unteren Extremitdten und der Rumpf-
muskeln — immer unbehiilflicher werden, ihr Lager nicht mehr zu
verlassen, ihre Stellung nicht mehr ohne fremde Hiilfe zn wechseln
vermogen und dabei durch den Schwund des Muskelpolsters, zuweilen
auch durch gleichzeitige Atrophie der #Husseren Bedeckungen, der
Gefahr des Durchliegens in sehr gesteigertem Maasse exponirt sind.

Eine nicht in der Krankheit selbst liegende Ursache des todt-
lichen Ausganges bilden hinzutretende Complicationen, unter
denen jedoch eine so hiufig und der progressiven Muskelatrophie in
Kklinischer Beziehung so nahe verwandt ist, dass sie nicht wohl als
accidentelle Complication, sondern auch pathogenetisch als den gleichen
oder @hnlichen Momenten entstammende combinatorische Erkrankungs-
form aufgefasst werden muss. Dies ist die progressive Bulbir-
paralyse. Wir werden auf ibhr Verh#ltniss zur progressiven Muskel-
atrophie bei der theoretischen Besprechung der letzteren zuriick-
kommen; hier sei nur bemerkt, dass sie eine Quelle des tidtlichen
Ausganges sein kann entweder durch die von ihr bedingte allmih-
liche Lihmung der Schlingmuskeln und der Kehlkopfmuskeln —
oder auch, bei ihrem apoplektiformen Auftreten (Joffroy), durch
Hiamorrhagie in der Rautengrube, resp. Embolie und Thrombose deér
Arteria vertebralis, mit sofortiger Lihmung des respiratorischen Cen-
trums. — In vielen Fiillen erfolgte der Tod durch intercurrente acute
Lungenaffectionen oder chronische Miliartuberkulose, sei es bei flori-
rendem Muskelleiden oder nach anscheinendem Erloschen desselben.

Handbuch d. spec. Pathologie u. Therapie. Bd. XIL 2. 9
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Anatomischer Befund.

Wir haben die der Krankheit zngehorigen anatomischen Ver-
inderungen am Muskelapparate und an verschiedenen Abschnitten
des Nervenapparates zu unterscheiden. Wir beginnen mit den
ersteren, theils weil der Befund selbst einfacher und constanter, theils
auch weil die Deuntung desselben klarer und durchsichtiger ist als
bei den am Nervensystem beobachteten Alterationen.

Der anatomische Befund seitens der erkrankten Muskeln beginnt be-
reits am Lebenden, insofern als entweder die Excision, oder die Ex-
plorativpunction mittelst der bekannten Middeldorp ff’schen Harpune
und idhnlicher Instrumente (Duchenne’s emporte-pitce histologique)
iiber vorhandene Texturverinderungen Aufschluss geben kann. Im
Ganzen diirfte von diesem Verfahren bei der progressiven Muskel-
atrophie relativ seltener Gebrauch gemacht worden sein, als bei der
Pseudohypertrophie — was wohl darin seinen Grund hat, dass nament-
lich die Einfithrung des Troikarts in die hypervolumingsen Muskeln
leichter erscheint als in die stark atrophirten. Beildufig sei hier noch
bemerkt, dass die Muskelexcision ein gefiihrliches und daher ent-
schieden verwerfliches Verfahren ist; sie fithrt, wie ich mich
erst kiirzlich wieder in einem von anderer Seite operirten Falle iiber-
zeugte, selbst bei anfangs ganz giinstigem Verhalten nachtriglich noch
zu langdauernder Eiterung; auch ausgebreitetes Erysipel mit heftigem
Fieber und sechweren Allgemeinerscheinungen sind beobachtet worden
(Friedreich). Die Punction ist zwar von diesen Gefahren frei, fiithrt
aber nicht immer zu sicheren Resultaten, theils weil man nicht bis in
den Muskel gelangt, theils weil das entnommene Muskelpartikelchen
noch zufillig intact ist; sie muss daher nicht selten mehrmals wieder-
holt werden.

Wiihrend die meisten fritheren Untersucher, namentlich Meryon,
Duchenne, Cruveilhier, Wachsmuth, Valentiner und
Andere den in den Muskeln stattfindenden Process einfach als fettige
Degeneration der Muskelfasern mit secundirem Schwunde der-
selben und schliesslichem Untergange des Sarcolemms auffassten,
haben dagegen Robin, Friedberg, Forster, Schiippel, Hayem
und Andere bereits mehr oder weniger entschieden die entziindliche
Natur der Erkrankung, die secundire und untergeordnete Rolle der
fettigen Metamorphose an den Primitivbiindeln verfochten, Unbe-
stimmterer Art sind die Befunde von Charcot und Joffroy, Du-
ménil und Anderen. Neuerdings sind nun die betreffenden Fragen
durch die, wie ich glaube, in diesem Punkte vollig erschopfenden
und iiberzengenden Untersuchungen Friedreich’s zum Abschluss
gebracht worden. Die Erkrankung der Muskeln besteht demnach in
einem wesentlich entziindlichen Vorgange, in einer ,Polymyositis
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chronica progressiva“. Die ersten Verinderungen beginnen im
Perimysium internum als hyperplastische Wucherungen des inter-
stitiellen Bindegewebes in seinen feinsten Ziigen zwischen den ein-
zelnen Primitivbiindeln. Gleichzeitig kommt es zu Reizungserschei-
nungen an einer grosseren oder geringeren Anzahl von Primitivbiindeln
in Form von Schwellung und Vermehrung der Muskelkérperchen
und namentlich Wucherungen ihrer Kerne, sowie theilweise auch von
parenchymattser, korniger Triibung der quergestreiften Fasersubstanz.
In einzelnen Fillen wurde auch das Vorkommen hypertrophischer
Muskelfasern und eine dichotomische oder trichotomische Theilung
der hypertrophischen Fasern (Friedreich) beobachtet. Mit der
Zunahme der interstitiellen Gewebswucherung gehen die Muskel-
fasern ihrem Untergange auf verschiedene Weise entgegen, theils
durch einfache Abmagerung und fortschreitende Auflésung bei Er-
haltung der Querstreifung oder nach vorheriger longitudinaler, trans-
versaler oder elementarer Zerkliiftung, theils durch wachsartige oder
fettige Degeneration. Das Endresultat der Veriinderung ist die mehr
oder minder vollstindige fibrdose Degeneration (Cirrhose) des
Muskels. Als accessorischer, keineswegs constanter oder wesentlicher
Vorgang ist die bald schon frithzeitig, bald erst in den vorgeschrittenen
Stadien der Erkrankung sich hinzugesellende diffuse Lipomatose des
Muskels zu bezeichnen.

Von Wichtigkeit ist der Nachweis, dass die Fettentwickelung, wo
sie vorbanden ist, iiberall ausserhalb der eigentlichen Muskelelemente,
innerhalb des in Hyperplasie begriffenen interstitiellen Bindegewebes
beginnt. In den initialen Stadien Iisst sich auch die von Virchow
zuerst geschilderte Entstehung der Fettzellen ans den Bindegewebs-
korperchen durch Fillung derselben mit kleineren und grisseren, zu
Kugeln confluirenden Fetttropfen leicht constatiren. Erfolgt die lipo-
matose Entartung zu einer Zeit, wo die Atrophie der eigentlichen
Muskelelemente noch nicht zn hoheren Graden fortgeschritten ist, so
sieht man gelbliche Streifen und Ziige von Fettgewebe durch den fur
das blosse Auge sonst noch normal erscheinenden Muskel hindurch-
ziehen. — Bei den hochsten Graden der fibrosen Degeneration werden
die Muskeln je nach ihrer fritheren Form bald zu diinnen, derben,
graurdthlichen Stringen, bald zu sehnigen Membranen, in denen nur
noch hier und dort hellrijthliche Streifen und Inseln als Reste des alten
Muskelgewebes zu Tage treten. Erfolgt dagegen innerhalb des bereits
cirrhotischen Muskels nachtriglich eine betrdchtliche Entwickelung von
Fettzellen, so kann das Volumen des atrophirten Muskels wieder wachsen,
so dass derselbe seinen fritheren Umfang wieder erreicht oder sogar
iiberschreitet (was namentlich an den Wadenmuskeln der Fall ist); auf
Durchschnitten aber erscheint bei den Hussersten Graden dieser secun-
diren Lipomatose der Muskel in eine fettgewebige Masse umgewandelt,

9%
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welchie die urspriinglich faserige Structur des Muskels und den Verlauf
der fritheren Muskelfaserbiindel durch die Richtung der Fettziige wieder
erkennen lisst; als Reste der Musculatur sieht man innerhalb des
lipomatosen Gewebes nur einzelne réthliche, gallertig durchscheinende
Streifen. — Die Ursache der secundiren Lipomatose ist einstweilen
noch vollstindig dunkel, sie ist aber (wie schion ihre Pradilection fiir
bestimmte Muskeln beweist) weniger auf allgemeine Verhiltnisse, als
anf locale Besonderheiten der Ernihrung zuriickzufihren. — Hinsicht-
lich der sonstigen anatomischen Details muss auf die ausfiibrliche Dar-
stellung von Friedreich*) verwiesen werden.

Die Angaben der Autoren iiber die pathologisch-anatomischen
Vertinderungen am Nervenapparate zeigen leider einen grossen
Mangel an Uebereinstimmung. Dies gilt ganz besonders fiir die
dlteren Befunde und erkléirt sich wohl theils aus der Mangelhaftig-
keit der fritheren Untersuchungsmethoden, theils aus dem Umstande,
dass die Aufmerksamkeit der Forscher aus aprioritischen Griinden
bald dem einen, bald dem anderen Abschnitte des Nervensystems
vorzugsweise zugewandt war. Zuniichst traten in Folge der von
Cruveilhier aufgestellten Theorie die vorderen Spinalnerven-
wurzeln in den Vordergrund; Cruveilhier selbst fand in zwei
Fillen an denselben hochgradige Veriinderungen.

Der erste Fall betraf den (schon in der Einleitung erwihnten)
Seiltinzer Lecomte. Gehirn und Riickenmark, sowie die hinteren
Wurzeln waren normal; dagegen die vorderen Wurzeln von ihrem Ans-
trittspunkte an bis zur Vereinigungsstelle mit den hinteren Wurzeln
stark atrophisch. Die von diesen Nervenbahnen abgehenden Muskel-
zweige hatten im Verhiltniss zu den Hautzweigen an Volumen ver-
loren, und in diesen Muskelzweigen war das Neurilem tiberwiegend
gegen die Nervensubstanz. In jenen Nervenfiden u. A., welche sich
im Daumenballen verbreiten, war kaum etwas Anderes als Neurilem
vorhanden. — In dem zweiten Falle war die Atrophie der vorderen
im Vergleich zu den hinteren Wurzeln ebenso ausgeprigt, sie ver-
hielten sich der Dicke nach im Cervicaltheil wie 1:10 (normal 1:3),
im Dorsal- und Lumbaltheil wie 1:5 (normal 1:1%2, resp. 2). Die
hinteren Wurzeln sowie Gehirn und Rickenmark waren auch hier
unverindert.

Die Atrophie der vorderen Spinalwurzeln bestiitigten, allerdings
zum Theil in Verbindung mit anderweitigen Befunden, auch Reade,
Duménil (2 Fille), Schneevogt, Valentiner, Menjaud,
Clarke (3 Fille), Trousseau, Vulpian (2 Fille), Luys, Jac-
coud (2 Fille), Schiippel, Grimm, v. Recklinghausen, M.
Rosenthal, Hayem, Charcot und Joffroy, Baudrimont,

*) 1. c. Cap. 2. 8, 46—92.
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Friedreich (2 Falle). Dagegen wurde die Integritit der vorderen
Spinalnervenwurzeln ausdriicklich constatirt von Oppenheimer,
Axenfeld, Aran (2 Fille), Cohn, Friedberg, Meryon, Vir-
chow, Clarke (in dem mit Gairdner beobachteten Falle), From-
mann, Gull, Friedreich (4 Fille), Tiirck, v. Reckling-
hausen (der zweite Fall aus der Bamberger’schen Klinik),
Joffroy, und Frerichs (der von Swarzenski beschriebene Fall).
Es stehensich demnach hier 26 positive und 19 negative
Befunde gegeniiber. (Ineinzelnen, hier nicht aufgefiihrten Sections-
befunden geschieht der vorderen Wurzeln nicht besondere Erwithnung.)

Wihrend Cruveilhier das Riickenmark selbst unverindert
gefunden hatte, constatirte dagegen Valentiner (1855) eine centrale
Erweichung des Marks in der Gegend der drei untersten Hals- und
der obersten Brustnerven. Der Uebergang der grauen und weissen
Substanz war verwischt; die erweichten Stellen zeigten zahlreiche
Kiornchenzellen. Auch Sehneevogt fand, abgesehen von den noch
zil erwihnenden Verinderungen am Sympathicus, eine Erweichung
des Riickenmarks vom 5. Cervical- bis zum 2. Dorsalnerven. From-
mann beschreibt (in dem auf Leubuscher’s Klinik beobachteten
Falle) als Hauptverinderung eine die Vorder- und Seitenstringe
des Riickenmarks von der Medulla oblongata ab vorzugsweise be-
theiligende rothe Erweichung ; dieselbe traf besonders die Commissuren
und den innersten (der Commissur zunichst liegenden) Theil der
vorderen Stringe. Auf die hervorragende Betheiligung der grauen
Substanz scheint zuerst Luys aufmerksam gemacht zu haben;
derselbe fand die grane Substanz in der Gegend der Halsanschwellung
von sehr hyperiimischen Gefiissen durchzogen, die mit kérnigem Ex-
sudat (Fettkornchenzellen) besetzt und umgeben erschienen. Die-
selben kiornigen Massen und viele Corpora amylacea waren durch
die graue Substanz hindurch zerstreut. Die Ganglienzellen der
Vorderhorner wareninder betreffenden Partie fast gansz
verschwunden und durch jene kornigen Massen ersetzt;
nar hier und da erkannte man noch einzelne in entschiedener Riick-
bildung befindliche Ganglienzellen von briunlichem Aussehen, mit
dunklen Kornehen gefiillt, Anastomosen und Ausliufer unterbrochen
oder ganz febhlend. Die Degeneration betraf vorzugsweise das linke
Vorderhorn, entsprechend der meist linksseitigen Muskelaffection und
der ebenfalls linksseitigen Atrophie der vorderen Wurzeln.

Fiir die Verinderungen der grauen Substanz, besonders der
Vorderhorner, ist in diesem Befunde von Luys eine wichtige Grund-
lage gegeben. Weitere Ausfiihrungen gerade nach dieser Seite hin
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enthalten besonders die zablreichen und sorgfiltigen Untersuchungen
von Lockhart Clarke. In simmtlichen von Clarke beschriebenen
Fillen (6) fanden sich mehr oder weniger ausgebreitete Verinde-
rungen der grauen Substanz mit besonderer Betheiligung der vorderen
Ganglienzellen, zum Theil auch gepaart mit Veriinderungen der
weissen Striinge und der Spinalwurzeln. Die Veriinderungen be-
standen theils in starker Erweiterung und Ueberfillung der Blut-
gefisse, theils in graver Erweichung mit fettig-kornjgen Einlagerungen
(,granular desintegration®), die offenbar als Resultat irri-
tativer, entziindlicher Vorgiinge aufzufassen ist, theils in Indu-
ration mit reichlicher Bindegewebshyperplasie und Atrophie der
Nervenelemente. Von besonderer Wichtigkeit sind die, schon von
Luys constatirten Veriinderungen an denmultipolaren Ganglien-
zellen der Vorderhdrner, in deren Schilderung Clarke auch
mit anderen Forschern (Duménil, Schiippel, Hayem, Charcot
und J offroy) durchaus tibereinstimmt: briunliche Verfarbung, Granu-
lirung, Verdiinnung und Schwund der Fortsiitze, weiterhin auch Ver-
kleinerung und Einschrumpfung des Zellenkdrpers mit Umgestaltung
zu kernlosen, mitunter glinzenden oder undeutlich begrenzten eckigen
Gebilden, und endlich volliges Verschwinden. Die Ursache dieser
Veriinderungen ist in denjenigen Fillen, in welchen die Untersuchung
gleichzeitig entziindliche Erweichung oder Induration der grauen Sub-
stanz der Vorderhdrner ergibt, wohl jedenfalls in diesen entziind-
lichen Fillen selbst zu suchen. Ob in anderen Fillen, wie Fried-
reich annimmt, die Atrophie der Ganglien vielleicht auch als Re-
sultat eines Jahre hindurch andauvernden Ausfalles der physiologischen
Action auf die Muskeln, unabhiingig von entziindlichen Vorgingen,
zu Stande kommen kann, mag dahingestellt bleiben.

Vorzugsweise oder ansschliessliche Erkrankung der grauen Sub-
stanz findet sich noch in einer Reihe von Obductionshefunden ver-
zeichnet. Gull constatirte als wesentlichen Befund eine betriicht-
liche Erweiterung des Riickenmarkskanals in der Cervicalgegend
(zwischen 5. Cervicalwirbel und Abgang der 3. und 4. Dorsal-
nerven). Die so gebildete Hohle war mit einer servsen Fliissig-
keit gefiillt; die graue Substanz war bis auf eine diinne, die Hohle
umgebende und wie eine Membran abziehbare Schicht vollig ge-
schwunden; die weissen Markstringe und Wurzeln erschienen nor-
mal. Sehr #hnlicher Art ist der Befund von Schiippel, nur dass
die Hydromyelie sich hier bis zum Abgange des 10. Riickenwirbels
hinaberstreckte. Auch Hayem fand ausschliessliche (indurative)
Verinderungen an der grauen Substanz des Cervicaltheils, nament-
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lich den Vorderhtrnern, wihrend die weissen Striinge ganz normal
waren. — Grimm constatirte in seinem Falle eine bedeutende Er-
weiterung des Centralkanals auf Kosten der grauen Substanz, die zu
einer ringformigen Platte zusammengedriickt war. Ausserdem zeigte
das Riickenmark in der unteren Cervical- und oberen Brustpartic
eine spindelformige Anschwellung, die durch eine Neubildung (Me-
dullarcarcinom) gebildet . war. Bei mikroskopischer Untersuchung
zeigte sich die graue Substanz aus vielfach gekreuzten feinen Binde-
gewebsfasern bestebend, zwischen denen spirliche Nervenfasern und
einzelne atrophische Nervenzellen sichtbar wurden. In der weissen
Substanz Hyperplasie des Bindegewebes bei gleichzeitiger Zunahme
der Axencylinder. Die Nervenwurzeln fettig degenerirt (besonders
die feineren Fasern der vorderen Wurzeln). Grimm glaubt anf
Grund dieses Befundes als prim#re Erkrankung eine chronische
Myelitis annehmen zu diirfen, wihrend er das Carcinom als eine
erst in der letzten Zeit hinzugetretene accidentelle Complication
auffasst. '
Wihrend die genannten Forscher vorzugsweise (wenn anch nicht
ausschliesslich) die graue Substanz veriindert fanden, fehlt es da-
gegen auch nicht an Befunden, in welchen nur eine degenerative
Atrophie der weissen Stringe des Riickenmarks angetroffen
wurde — und zwar bald (wie in-dem Frommann’schen Falle) der
Vorderseitenstringe, bald aber der Hinterstriinge. Bedeu-
tende Afrophie der Vorderseitenstriinge fanden u. A. Baudrimont
und Duménil, Letzterer allerdings in Verbindung mit gleichzeitigen.
(hyperiimisch-entziindlichen) Veriinderungen der grauen Substanz und
Atrophie der Ganglienzellen. An den Hinterstringen fand zuerst
Virchow das makroskopische Bild der grauen Degeneration, mit
ausgedehntem Schwunde der Nervensubstanz, Einlagerung einer
weichen Substanz mit zahllosen Corpora amylacea und linglichovalen
granulirten Kernen. Ganz dieselbe Veriinderung beobachtete Fried-
reich in einem seiner (6) Fille; auch in einem der Clarke’schen
Fille zeigte sich neben gleichzeitiger Erkrankung der Vorderseiten-
stringe und der grauen Substanz eine vorwiegende Alteration der
Hinterstriinge, und in dem von Swarzenski mitgetheilten Falle aus
der Frerichs’schen Klinik wurde eine totale Entartung derselben
mit kornigen Einlagerungen angetroffen. — Der Vollsténdigkeit halber
sei endlich noch erwihnt, dass in einzelnen Fillen auch die Hinter-
horner (Joffroy), ferner die hinteren Wurzeln (Menjaud, Clarke,
Duménil) und die Intervertebralganglien (Duménil) degenerative
Veriinderungen, freilich nicht isolirter Natur, zeigten.
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Diesen positiven Befunden am Riickenmark steht eine Anzahi
negativer gegeniiher, in welchen dieses Organ (einschliesslich der
Spinalwurzeln) keinerlei pathologische Verinderungen erkennen liess.
Es gehiren dahin die dlteren Fille von Landry, Oppenheimer,
Meryon, Tiirck, Cohn, Friedberg; ein Fall von Malmsten;
drei Fille, die nach Duchenne® in den Pariser Hospitilern zur
Section kamen (einer von Axenfeld, zwei von Aran); ein Fall
aus der Bamberger’schen Klinik und vier Fille von Friedreich.
Nach einer von mir vorgenommenen Zusammenstellung ist die Summe
der entschieden positiven Befunde am Riickenmark mindestens 34,
denen 15 negative in der Literatur gegeniiberstehen. Der Versuch,
auf das vorliegende, vielfach unvollstindige und liickenhafte Material
irgendwelche statistische Schlussfolgerung zu basiren, diirfte freilich
ganzlich verfriiht sein. Wenn irgendwo, so gilt ohnehin aunf dem
hier in Betracht kommenden schwierigen Untersuchungsgebiete der
Satz: ,Non numerandae, sed perpendendae sunt voces*.

Wir haben endlich noch der am Sympathicus und an den
peripherischen Nerven gefundenen Verdinderungen zu gedenken.
Auf den Sympathicus scheint zuerst Schneevogt seine Aufmerk-
samkeit gerichtet zu haben; er fand (in dem auch klinisch durch
Verengerung der Pupille bemerkenswerthen Falle), neben partieller
Erweichung des Riickenmarks und Atrophie der vorderen Wurzeln,
eine hochgradige Destruction des Ilals-Sympathicus; derselbe war
beinahe in einen Fettstrang umgewandelt, in dem die Nervenfasern
durch zwischenliegende Fettzellen mit schonen Krystallen verdringt
waren; die Cervicalganglien fast ganz in Fettzellen verdindert, der .
Brusttheil des Sympathicus ebenfalls etwas fettreich. -~ Weiterhin
constatirte Jaccoud in zwei Fillen (57 jihrige Minner von Behier's
Abtheilung), ausser Atrophie der vorderen Cerviealwurzeln, eine tief-
greifende, fibros-fettige Entartung des’ Sympathicus. Der Halsstrang
war ganz und gar in fibroses Bindegewebe von offenbar sehr alter
Entstehung umgewandelt, in welchem sich herdweise massenbafte
Fetteinlagerungen zeigten; die Nervenrthren waren in Folge dessen
secundir atrophirt und zwar in noch htherem Grade als die Spinal-
wurzeln. Das oberste Halsganglion zeigte gleichsam das erste Stadium
des Processes, betriichtliche Hyperplasie des corticalen und inter-
stitiellen Bindegewebes, aber noch ohne Atrophie der Nervenelemente.
Die Rami communicantes zeigten eine mit der Beschaffenheit der
vorderen Wurzeln iibereinstimmende Atrophie; die Nn. mediani ent-
hielten unter einer grossen Anzahl gesunder Fasern auch einzelne

) Electrisation localisée. 2. éd. 1861, p. 320.
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pathologisch verinderte (einfache Atrophie, Schwund der Markscheide,
und selbst des Axencylinders). Jaccoud hilt es, nach dem Alter
der verschiedenen Processe, fiir unzweifelhaft, dass die Krankheit
im Halstheil des Sympathicus begonnen und sich von dort sowohl
centripetal (Rami communicantes, vordere Wurzeln), wie auch centri-
fugal (Nn. mediani) fortgepflanzt habe.

Veriinderungen am Sympathicus erwihnen ferner noch Swar-
zenski (Verdiinnung des Grenzstrangs und der beiden obersten
Ganglien) und Duménil hochgradige, fibros-fettige Entartung des
Hals- und Brusttheils; reichliche Bindegewebshyperplasie, Schwund
der Nervenfasern und regressive Metamorphose der Ganglicnzellen).
In der Mehrzahl der Fille wurde wohl eine genaue Untersuchung
des Sympathicus nicht vorgenommen; dagegen wurde von einer Reihe
guter Beobachter die Integritit desselben ausdriicklich constatirt: so
von Landry, Frommann, Menjaud, Hayem, Charcot und
Joffroy; Duménil (3 Fille) und Friedreich (6 Fille). Im
Ganzen stehien also den 5 positiven Beobachtungen mindestens 14
negative gegeniiber. Wichtig ist auch, dass Duménil in dem einen,
von ihm beobachteten Falle mit Sympathicus-Degeneration ausserdem
eine hochgradige Verfettung der Spinalganglien, sowie der vorderen
und hinteren Spinalnervenwurzeln in der Halsgegend vorfand.

Beziiglich der peripherischen Nerven gelangte die grosse Mehr-
zahl der Untersucher zu dhnlichen positiven Resultaten, wie wir deren
schon von Cruveilhier und Jaccoud erwihnt haben; so z. B.
Schneevogt (N. ulnaris), Trousseau (N. axillaris, medianus,
radialis, ulnaris), Virchow, Friedberg, Hayem, Charcot und
Joffroy, v. Bamberger, M. Rosenthal, Friedreich und
Andere. Die Degenerationen zeigten sich bald nur an den feineren
intramuseuliren Nervenzweigen (Friedberg, v. Bamberger), bald
auch in den grosseren Stimmen und zum Theil selbst in den Plexus
(Rosenthal); sie trugen meist den Charakter activer, irritativer
Vorgiinge mit Hyperplasie und Kernwucherung des iussercn und
inneren Neurilemms, Kernvermehrung und fibrilliiver Verdickung der
Schwann’schen Scheiden (Perineuritis und Neuritis inter-
stitialis chroniea) — auch Quellung und varicose Auftreibung
der Markscheide (Friedreich) mit secundiirer Atrophie der Nerven-
fasern, his zu villigem Schwunde derselben. Vielleicht wird auch
hier, wie Friedreich annimmt, durch die andauvernd gehemmte
Funetion der Nervenelemente die Atrophie derselben begiinstigt. In
einzelnen Fillen (Duménil, Friedreich) lieferte iibrigens die
Untersuchung der peripherischen Nerven ginzlich negative Resultate,
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Theorie der Krankheit und Analyse der Symptome.

Es kann an dieser Stelle nicht unsere Aufgabe sein, alle im
Laufe der Zeit iiber die Natur der progressiven Muskelatrophie aut-
gestellten Theorien zu erortern, resp. erschopfend zu widerlegen. Die
meisten derselben erledigen sich bei einigem Nachdenken schon von
selbst aus den voraufgegangenen klinischen und pathologisch-anato-
mischen Betrachtungen. So bedarf z. B. die (obwohl geistreich er-
sonnene) Theorie Cruveilhier’s heuntzutage kaum noch einer ernst-
lichen Widerlegung; ebenso wird man die Ansichten derjenigen
Autoren, welche den Ursprung der Krankheit in die peripherische
Nervenfaserung, in die Vorderseitenstringe oder gar in die Hinter-
stringe des Marks verlegten — auch wenn dieselben in vereinzelten
Sectionsbefunden eine scheinbare Stiitze gewannen — einfach mit
Stillsechweigen iibergehen konnen. Hinsichtlich der schon von Schnee-
vogt angedeuteten, von Remak, Jaccoud, J. Simon und Anderen
ausfithrlicher entwickelten Annahme einer primiren Affection des
Sympathicus habe ich mich bereits an anderem Orte*), nach einer
eingehenden Kritik der einschligigen Thatsachen, dahin ausgesprochen,
dass wir einstweilen weder durch die anatomischen Befunde, noch
durch die physiologische Analyse der Symptome hinreichend ge-
fordert sind, um iiber die Rolle des Sympathicus bei der in Rede
stehenden Krankheit ein bestimmtes Urtheil zu fallen. Ieh formulirte
damals die Fragen: ,Ist der Sympathicus iiberhaupt dabei regel-
miissig erkrankt? — und wenn er es ist, erkrankt er durch centri-
petale Fortleitung des primiren Muskelleidens auf die peripherischen
Nerven, "die Riiekenmarkswurzeln und Rami communicantes? oder
ist umgekehrt die Sympathicus-Affection das Primire und verbreitet
sich dieselbe einerseits centrifugal nach den peripherischen Nerven-
stimmen und DMuskeln, andererseits auch centripetal auf die spi-
nalen Centren der hetreffenden Sympathicusfasern? © Die erste
und Hauptfrage glaube ich jetzt, nach der erheblichen Anzahl
entschieden negativer Befunde von Seiten griindlicher Untersucher,
definitiv verneinen zu miissen. Damit fillt auch die zweite Alter-
native, die iiberdies bisher nur in den Angaben von Jaccoud
eine positive Unterlage gefunden hat — wiihrend die erste min-
destens sehr eingeschrinkt wird durch die relativ grosse Anzahl
von Fiillen, in denen Verinderungen der peripherischen Nerven und
der vorderen Wurzeln ohne secundire Liision des Sympathicus, auch

*) Pathologie des Sympathicus. S. 26 und 97.
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ohne L#sion der Rami communicantes (Dum énil) angetroffen wurden.
Ich kann hiernach die in einzelnen Fillen von progressiver Muskel-
atrophie unzweifelhaft vorhandene Affection des Sympathicus nur als
eine combinatorische Erkrankungsform ansehen, die sich
auch durch ein besonderes Symptombild (oculopupillire Phino-
mene u. s. w.) klinisch charakterisirt, nach Analogie derjenigen Auf-
tassung, welche wir auch der mit progressiver Muskelatrophie com-
binirten progressiven Bulbiirparalyse meiner Ansicht nach vindiciren
miissen; wie bei letzterer Combination eine Diffusion des zu Grunde
liegenden pathologisch-anatomischen Vorganges vom Halsriickenmark
auf die Medulla oblongata (oder in umgekehrter Richtung) stattfindet,
so bei der ersteren eine, vielleicht durch die Rami communicantes
vermittelte Diffusion auf den Cervical- und Brusttheil des Grenz-
strangs und die sympathischen Ganglien.

Es bleiben demnach nur zwei Theorien der Krankheit noch
discutirbar, nimlich die myopathische, die seit. Aran im Wesent-
lichen unveréindert geblieben ist, und die neuropathische in
derjenigen Form, welche sie durch die Untersnchungen von Lock-
hart Clarke, Hayem, Luys, Charcot und Anderen neuerdings
angenommen hat, und nach welcher es sich bei der progressiven
Muskelatrophie um primire Yeranderungen derinden grauen
Vorderhornern gelegenen Ganglienzellen handelt, welche
letztere mit der normalen Ernihrung der Muskeln in einem aller-
dings noch unklaren und nicht direct erwiesenen Zusammenhange
zu stehen scheinen.

Die Anhiinger der myopathischen Auffassung konnen natiirlich
die Haufigkeit pathologisch-anatomischer Verdinderungen am Nerven-
apparate, speciell am Riickenmark, nicht weiter anfechten; sie konnen
nur den Versuch unternehmen, das Muskelleiden als primir und die
am Nervensystem vorgefundenen Verinderungen als secundir und
von Ersterem abhingig hinzustellen. Hierin gipfelt denn auch
die von Friedreich neuerdings mit besonderem Scharfsinn und Er-
folg getibte Kritik der neurotischen Theorien. Friedreicl for-
mulirt dieses gegenseitige Verhiltniss in den Sitzen: ,Die als primiire
chronische Myositis beginnende progressive Muskelatrophie ist im
Stande, secundire Storungen am Nervensystem hervorzurufen, be-
stehend in einer auf die intramusculiven Nerven iibergreifenden und
Iings der Nervenbahnen selbst bis in die Nervenwarzeln empor-
steigenden chronischen Neuritis. Letztere vermag weiterhin in das
Riickenmark selbst zu iibergreifen und chronisch-myelitische Processe
zu erzeugen, welche in demselben nach verschiedenen Richtungen
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hin sich zu verbreiten im Stande sind. Die innerhalb der Nerven-
bahnen fortschreitende Entziindung vermag an jeder Stelle ihres
Verlaufes zum Stillstande zu gelangen, und es ist die riumliche Ver-
breitung, welche die Storung am Nervenapparate erreicht, im We-
sentlichen abhingig von dem mehr oder minder activen Charakter
der in den Muskeln, als der Quelle der Reizung, vor sich gehenden
Gewebsstorung. Ausserdem sind gewisse regressive Ernihrungs-
~ storungen der peripherischen Nervenfasern, sowie die in den grauen
Vorderhornern des Riickenmarks gelegenen Ganglienzellen als die
Folgen der gestorten motorischen Function zu bezeichnen, “

Ohne in dieser Frage ein bestimmtes Fiir und Wider aussprechen
zu wollen (denn ich halte dieselbe iiberhaupt, wie schon friiher erwihnt
wurde, auch nach der Friedreich’schen Arbeit noch keineswegs fiir
spruchreif) glaube ich doch hier wenigstens auf einige meiner Ansicht
nach vorhandene Liicken der Friedreich’schen Beweisfiibrung auf-
merksam machen zu miissen. Wenn Friedreich zu den obigen Sitzen
noch hinzufiigt: ,nur nach dieser Anschauung erkléiren sich ungezwungen
die in den einzelnen Fillen so verschiedenartigen Befunde am Nerven-
system®, so ist diese Behauptung doch schwer verstindlich; im Gegen-
theil sollte man erwarten, bei einem an der Peripherie beginnenden
und sich lings priformirter Bahnen in centripetaler Richtung fortpflan-
zenden entziindlichen Processe gerade ganz constanten und unwandel-
baren Veridnderungen der nimlichen Theile des Nervenapparates zu
begegnen. Wenn ferner die vorgefundenen Riickenmarkslisionen das
Endresultat eines continuirlich in den Nervenbahnen aufsteigenden
Entziindungsprocesses sein sollen, so muss man postuliren, dass in allen
Fillen, wo degenerative Verinderungen der grauen Substanz, und
speciell der Vorderhorner, vorhanden sind, auch die entsprechenden
Veriinderungen an den peripherischen \Telvenstammen den Plexus
und den vorderen Spinalwurzeln nachweisbar seien. Dles ist aber so
entschieden nicht der Iall, dass man sich wundern muss, wie Fried-
reich diesen Umstand entweder ganz iibersehen, oder. demselben fiir
die Theorie nur ein so geringes Gewicht beigelegt hat. Ich erinnere
nur an Fille, wie z. B. der von Clarke und Gairdner beschriebene,
in welchem eine hochgradige myelitische Erweichung im Cervicaltheil
und bis zum 3. Dorsalnerven bestand, wihrend dagegen die Nerven-
wurzeln nichts Krankhaftes erkennen liessen; oder der frither citirte
von Gull mit Hydromyelie und Schwund der grauen Substanz, ohne
Verinderung der Nervenwurzeln. Unter den oben besprochenen
19 Fallen, in denen jede Verinderung an den vorderen Spinalwurzeln
fehlte, sind nech mehrere, in denen zum Theil sehr hochgradige Altera-
tionen des Riickenmarks vorhanden waren (Virchow, Frommann,
Joffroy, Frerichs und Andere). Von ungeniigender Untersuchung
kann hier selbstverstindlich keine Rede sein; wir miissen eben darauf
verzichten, die Dinge nach einem Schema erkliren zu wollen., Auch
die Fille, in denen Veridnderungen der peripherischen Nervenstimme
fehlten oder sehr gering waren, wihrend dagegen hochgradige Atrophie
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der vorderen Wurzeln und zum Theil erhebliche Alterationen des Riicken-
marks bestanden, sind mit der Friedreich’schen Theorie schwer in
Einklang zu bringen. Die von Friedreich mehrfach zu Hiilfe ge-
nommene Hypothese, dass die von der Muskelaffection herriihrende
Aufhebung der motorischen Function -— die iibrigens an den meisten
befallenen Muskeln doch nur sehr langsam und in unvollkommener
Weise stattfindet — als solche regressive Erndhrungsstorungen der
" peripheren Nervenfasern und der Ganglienzellen der Vorderhorner her-
vorrufen solle, vermag ich nicht als berechtigt anzuerkennen; weder
physiologische, noch experimentell pathologische, noch klinische That-
sachen verleihen dieser Annahme eine haltbare Stiitze.

Die Argumente, welche Friedreich aus der Verbreitungsweise
des Muskelleidens und aus der Aetiologie entnimmt, kann ich zum gross-
ten Theile ebensowenig als stringent ansehen. Die itiologischen That-
sachen sind mindestens durchaus doppeldeutig, und lassen sich (wie
z. B. der Einfluss einer congenitalen Diathese, Ueberanstrengung,
Traumen u. s. w.) ebenso gut auf das Nervensystem wie auf die
Muskeln beziehen. Die Verbreitungsweise des Processes widerspricht
insofern sogar der myopathischen Theorie, als bei den von letzterer
zu machenden Voraussetzungen einzelne Thatsachen (das Stationir-
bleiben innerhalb eines Muskels, die véllige Integritiit einzelner Muskel-
biindel bei anderweitigem Fortschreiten der Erkrankung, die Immunitit
benachbarter und das sprungweise Uebergreifen auf entferntere Muskeln
u. s. w.) schwer begreiflich erscheinen.

Eine besondere Schwierigkeit bietet der myopathischen Theorie
die hiufige Coincidenz ‘der progressiven Muskelatrophie mit einer
unzweifelhaften Neurose, der progressiven Bulbirparalyse, wobei ent-
weder die Erscheinungen der letzteren vorausgehen, oder, was
hiunfiger ist, zu einer schon bestehenden progressiven Muskelatrophie
sich hinzugesellen. Friedreich meint, dass in Fillen der ersteren
Kategorie es sich nicht um wahre progressive Muskelatrophie ge-
handelt habe, sondern um Paralyse mit secundirer Atrophie, bedingt
durch Fortschreiten des myelitischen Processes vom verldngerten Mark
auf die Faserziige der Pyramiden und die motorischen Gebilde des
Rickenmarks (Vorderseitenstriinge). Die klinischen Erscheinungen
und die ausdriicklichen Angaben derjenigen Autoren, welche die in
Rede stehende Combination beobachteten (Trousseau, Stein,Ley-
den und Andere) sind jedoch diesem Deutungsversuche wenig giinstig.
— Die Fille der zweiten Kategorie, wie sie Duménil, Duchenne,
Valentiner, Wilks, Leyden und Andere beobachteten, erkliirt
Friedreich so, dass die Muskelatrophie zur Bulbdrparalyse sich
wie Ursache zur Wirkung verhalte; als das verbindende Mittelglied
betrachtet er eine aus den erkrankten Muskeln lings der Nerven-
bahnen ascendirende, in den Cervicaltheil des Riickenmarks iihergrei-



142 EcLENBURG, Vasomotoriseh-trophische Neurosen.

fende Neuritis, die sich in das verlingerte Mark fortsetze und schliess-
lich die am Boden des 4. Ventrikels beisammenliegenden Ursprungs-
nerven der motorischen Kopfnerven erreiche. Allein wir haben bereits
gesehen, wie zweifelhaft es mit dieser chronischen ascendirenden
Neuritis bestellt ist. Dem von Friedreich urgirten Umstande,
dass in allen hierhergehorigen Fiillen die oberen Extremitiiten allein
oder vorzugsweise von progressiver Muskelatrophie ergriffen waren,
lisst sich, da dieses Verhalten iiberhaupt die Regel bildet, eine
grossere Tragweite wohl nicht zuerkennen.

Weit einfacher und natiirlicher ist die von Charcot begriindete
und auch von Kussmaul angenommene Theorie, welche die hiufige
Combination von progressiver Muskelatrophie und von progressiver
Bulbirparalyse auf die genetische Verwandtschaft beider Affectio-
nen, vom neuropathischen Standpunkte aus, zurtickzufiihren gestattet.
Beiden liegen analoge chronische Veréinderungen (irritative Atrophien)
motorischer Ganglienzellen zu Grunde. Bei der progressiven Bulbir-
paralyse betreffen dieselben die auf dem Boden des 4. Ventrikels
gelagerten Aggregate motorischer Zellen, wiihrend bei der progres-
siven Muskelatrophie die Zellen der Vorderhtmer befallen werden,
und zwar allmihlich und successiv, so dass viele derselben sogar
in den am meisten ergriffenen Partien bis in die letzten Perioden
der Krankheit verschont bleiben. (Letzterer Umstand erklint zu-
gleich die Thatsache, dass die trophischen Stérungen selten alle
Primitivbiindel eines Muskels gleichzeitiz befallen, und dieser auch
bei schon merklich herabgesetztem Volumen fiir Willensimpulse
oder elektrische Reize noch Reaction zeigt.) Der degenerative
Process selbst hat, wie Kussmaul hervorhebt, nichts Specifisches;
man findet sowohl die gewthnliche grane Degeneration, als die
chronische indurirende Myelitis, rothe Erweichung, die ,granular
desintegration“ von Clarke, oder isolirte Pigmentdegeneration zel-
liger Elemente: allen gemeinsam ist nur der Schwund der grossen
Ganglienzellen, und zwar in der schon hervorgehobenen successiven
Weise. — Der Unterschied zwischen progressiver Muskelatrophie
und Bulbiirparalyse ist demnach nur in der verschiedenen Loca-
lisation des urspriinglichen Krankheitsherdes — die Ur-
sache ihrer Combination nur in der Diffusion des primiren
Krankheitsprocesses zu suchen. —

Unter den einzelnen Symptomen der progressiven Muskelatrophie
bedarf die Muskelerkrankung selbst keiner weiteren analytischen
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Erérterung, da das nothige Material fiir ihre Auffassung sowohl vom
myopathischen, wie vom neuropathischen Standpunkte in den vor-
aunfgegangenen Abschnitten enthalten ist. Die Erklirung der Neben-
symptome muss natiirlich ebenfalls variiren, je nachdem sie ans
myopathischen oder neuropathischen Theorien geschopft wird; doch
zeigt sich auch auf diesem Gebiete, dass wenigstens manche hierher-
gehiorige Phiinomene vom myopathischen Standpunkte aus nur eine
schwierige und unbefriedigende Deutung zulassen.

Dies gilt z. B. offenbar von den im Beginne oder weiteren Ver-
laufe der Krankheit eintretenden Sensibilititsstorungen. Sie sind
mit der Annahme einer primiiren chronischen Myositis kaum verein-
bar; wohl aber erkliren sie sich ungezwungen bei einer primiren
Riickenmarksaffection, die sich (wie ja die Befunde ergeben) nicht
selten iiber die gesammte graue Substanz, in einzelnen Idllen auch
auf die Hinterstringe und die hinteren Wurzelfasern erstreckt. Der
Umstand, dass in der Regel mehr das Gemeingefiihl als die Tast-
empfindung — in einzelnen Fillen (Mosler und Landois) nur
jenes — gestort wird, ist mit einer nrspriinglichen Erkrankung der
grauen Substanz vollkommen im Einklange. Auch die in einzelnen
Fillen constatirte Erhohung der Reflexerregbarkeit lisst sich darauf
am ungezwungensten zurtickfiihren.

Die localen Temperaturunterschiede konnen wir immerhin als
Resultat des myositischen Processes auffassen, der anfangs zu Tem-
peratursteigerung, spiter aber (bei entwickelter Atrophie) zu Tempera-
turverminderung fiihrt. Schwieriger dagegen sind manche ortliche
Circulationsstorungen (Cyanose, Arteriospasmus), sowie auch die in
manchen Fiéllen concomitirende Atrophie der #usseren Bedeckungen
und die Arthropathie zu erkliaren; diese sind der neuropathischen
Theorie zugiinglicher, indem sie, nach Analogie anderer Riicken-
markserkrankungen, auf vasomotorisch-trophische Innervations-
stérungen spinalen Ursprungs zuriickgefiihrt werden.

Die oculopupilliren Symptome beruhen selbstverstindlich ent-
weder aunf Erkrankung des Halssympathicus, oder der vorderen
Wurzeln, resp. des Halsmarks in der Gegend der beiden letzten
Cervical- und der obersten Dorsalnerven. Voisin schliesst aus seinem
frither erwihnten Falle, in dem vasomotorische Stérungen, Temperatur-
erhohung u. s. w. fehlten, dass nicht der Sympathicus Ausgangspunkt -
jener Erscheinungen sein konne, sondern die vorderen Wurzeln, deren
Durchschneidung (nach Bernard), Verengerung der Pupille und Ab-
plattung der Cornea hervorruft. Indessen die Angabe Bermnard’s,
wonach die Gefissnervenfasern nicht innerhalb der vorderen Wurzeln
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verlaufen, sondern insgesammt aus Sympathicusganglien herstammen
ist mit den Angaben anderer Experimentatoren (Schiff) im Wider-
spruch; iberdies sehen wir auch oft bei unzweifelhaften Lisionen
des Halssympathicus vur die oculopupilliren, nicht vasomotorisch-
thermische Erscheinungen auftreten. Ein weiteres Eingehen auf diese
Frage ist"bei der Seltenheit des in Rede stehenden Symptoms hier
nicht am Platze.

Unter den Allgemeinerscheinungen Lisst sich das in einzelnen
Fillen vorhandene Fieber wobhl aus der Polymyositis herleiten. Die
besonders in spiiteren Stadien vorkommende, bald partielle und halb-
seitige, bald allgemeine Hyperidrosis ist ein Symptom, welches un-
zweifelhaft centralen, resp. sympathischen Ursprungs sein kann (vgl.
Morbus Basedowii); doch ist vielleicht auch die Erklirung zuliissig,
welche Friedreich dafiir giebt, dass es sich nimlich um eine
collaterale Fluxion gegen die Hautgefisse handle, in Folge der Obli-
terirung einer grossen Zahl der feineren Muskelgefiisse bei dem rasch
fortschreitenden Atrophirungsprocesse der Muskeln. Die Hyperidrosis
wire also hier ihnlich zu deuten, wie die bei Trichinenkrankheit
und Tetanus vorkommenden Schweisse, die ebenfalls in collateralen
arteriellen Hauthyperimien, bei der in den Muskeln vorhandenen
Circulationshehinderung, ihre Ursache haben.

Diagnose, Prognose und Therapie.

Die Diagnose kann im Anfangsstadinm der Krankheit Schwie-
rigkeiten darbieten. Verwechslungen konnen insbesondere bedingt
werden: a) durch genuine Muskelatrophie in Folge directer (me-
chanisch-traumatischer u. s. w.) Veranlassung, wie z. B. Druckatrophie
der Mm. interossei; b) durch secundiire Muskelatrophien bei Neuritis,
ebenfalls meist in Folge mechanisch-traumatischer, oder auch rheu-
matischer Veranlassung. Der einen oder anderen Kategorie gehoren
gewiss auch manche in der Literatur als progressive Muskelatrophie
bezeichnete Fille an, die durch traumatische oder rheumatische
Schiidlichkeiten u. s. w. hervorgerufen sein sollen. Bleibt das Leiden
spiter andauernd in den urspriinglich befallenen Muskeln oder im
Grebiete eines einzelnen Nervenstammes localisirt, so wird man
" progressive Muskelatrophie ausschliessen konnen; wir haben je-
doch hereits Fille erwihnt, in denen von einem urspriinglich cir-
cumseripten Krankheitsherde sich weitgreifende Atrophien in Form
der ,Myopathia propagata® entwickelten (vgl. Aetiologie). Von der
zweifelhaften Berechtigung, diese Formen der progressiven Muskel-
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atrophie im engeren Sinne zuzurechmen, ist chenfalls dort die Rede
gewesen, Eine Verwechslung mit centralen oder peripherischen
Paresen oder Paralysen ist, obschon viele derselben von secundiren
Atrophien begleitet sein konnen, kaum mdoglich, wenn man die
Anamnese (Entstehungshergang, plotzliches oder alimihliches Auf-
treten der Functionsstorung, gleichmiissiges oder successives Be-
fallenwerden der Muskeln u.s. w.) beriicksichtigt. Allerdings gibt
es auch Formen central bedingter Lihmungen, in denen durch all-
mihliche Diffusion des primiren Krankheitsprocesses oder durch Auf-
treten desselben in multiplen Herden ein successives Befallenwerden
zahlreicher Muskeln hervorgebracht werden kann; indessen sind ge-
rade diese Formen leicht zu unterscheiden, da sie in der Regel gar
keine oder nur spite und geringe Abmagerung des Muskels zur
Folge haben. In zweifelhaften Fillen konnen auch die myositischen
Reizsymptome (fibrillire Zuckungen u. s. w.), ferner die Resultate der
elektrischen Exploration, und vor Allem die mikroskopische Unter-
suchung extrahirter Muskelfragmente Aufschluss liefern. — Von den
durch secundire Lipomatose atrophirter Muskeln bedingten T#uschun-
gen ist bereits bei der &;mptomatologie die Rede gewesen.

Die Prognose der progressiven Muskelatrophie ist zwar im
Allgemeinen eine wenig giinstige, jedoch keineswegs so absolut hoft-
nungslos, wie man besonders im Anfange dés Bekanntwerdens der
Krankheit annahm und von vielen Seiten noch jetzt annimmt. Die
Méoglichkeit einer wenigstens partiellen Erhaltung der ergriffenen
Muskeln ist nicht auszuschliessen, so lange iiberhaupt noch unver-
sehrte oder wenig afficirte Muskelelemente in derselben vorhanden
sind, so lange also willkiirliche Motilitit und elektrische
Reizbarkeit nieht vollstindig gesechwunden sind. Das
Volumen der erkrankten Muskeln ist dagegen prognostisech nicht
massgebend, da, wie wir gesehen haben, selbst Hypervolumen der-
selben mit volligem Untergange der eigentlichen Muskelsubstanz ein-
hergehen kann. — Die Prognose quoad vitam ergibt sich aus den
iiber den Gesammtverlauf der Krankheit gemachten Bemerkungen. —
Unter den einzelnen Fillen sind natiirlich diejenigen als besonders
ungiinstig zu bezeichnen, welche von vornberein in multipler Form
und mit Neigung zu rapidem Verlauf auftreten; ferner ist bei er-
sichtlicher congenitaler Diathese, bei Coincidenz mit constitutionellen
Neuropathien, bei vorausgehender Bulbiirparalyse u. s. w. die Prognose
entschieden misslicher. Endlich sind auch diejenigen Fille un-
giinstiger zu beurtheilen, welche an den Schulter- oder Thorax-
Muskeln ihren Ausgangspunkt nehmen oder frithzeitig auf die ge-

Handbuch &. spec. Pathologie u. Therapie. Bd. XTI 2 10
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nannten Muskeln iibergreifen, weil hierbei leicht die respiratorischen
Hiilfsmuskeln in einer unter Umstinden perniciosen Weise afficirt
werden konnen. —

Die Therapie der Krankheit kann sich mancher Erfolge rithmen ;
sie muss aber, um dieselben zu erreichen, méglichst friith begon-
nen und mdglichst lange mit unermiidlicher Consequenz
durchgefiithrt werden! Gegen Beides wird vielfach gefehlt,
sowohl von Seiten des Publicums, wie aunch der behandelnden Aerzte.
Es ist mir wiederholt vorgekommen, dass ich so gliicklich war, die
Krankheit in einem ganz frithen Stadium (bei beginnender Affection
der Interossei) zu entdecken, dass es mir aber nicht gelang, die
Kranken von der Schwere des Leidens zu iiberzeugen und zu einer
energischen Behandlung zu bewegen — bis nach Monaten und Jahren
die Erscheinungen sich zu unheilvoller Hohe entwickelten. Jeder
auf diesem Gebiete beschiftigte Specialist wird wohl Zhnliche Er-
fahrungen gemacht haben. Leider kann ich aber nicht verhehlen,
dass auch die behandelnden Aerzte aus Bequemlichkeit oder Irrthum
nicht immer die gerade bei dieser Krankheit erwiinschte Energie und
Ausdauer in der Behandlung entwickeln. ®Wenn man in so vielen
andern Fillen gegen die unniitze Vielgeschiiftigkeit ankéimpfen muss,
wo grossere therapeutische Zuriickhaltung geboten wire, so ist hier
dagegen die Politik des laisser aller unter allen Umstinden ver-
werflich. )

Die Behandlung kann zum Theil schon eine prophylaktische
sein, indem sie in Fillen von Hereditit, congenitaler Anlage u. s. w.
die betreffenden Individuen durch roborirende Lebensweise, beson-
ders aber durch eine nach rationellen Principien angewandte Gym-
nastik zu kriiftigen, und vor der Wahl schidlicher Professionen, vor
Ueberanstrengungen, rheumatischen Schidlichkeiten u. s. w. zu
schiitzen sucht. Bei schon aufgetretener Krankheit kann es unter
Umstinden dringend geboten sein, den ergriffenen, besonders schiid-
lichen Beruf aufzugeben und mit einem anderen gefahrloseren zu
vertauschen. Freilich wird man mit derartigen Rathschligen hier wie
auch bei den coordinatorischen Beschiiftigungsneurosen (z. B. Schreibe-
krampf u. dergl.) nur selten durchdringen; meist scheitert man an
den Husseren und den oft noch grosseren inneren Schwierigkeiten;
indessen einzelne, bei einsichtsvollen und willigen Patienten erzielte
Erfolge miissen nach dieser Richtung hin fiir zahlreiche Misserfolge
entschiidigen.

Bei der eigentlichen Behandlung ist von inneren Mitteln absolut
nichts zu erwarten, ja man muss vor ihrer Anwendung férmlich
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warnen, weil die Kranken sonst — bernhigt, dass doch etwas ge-
schieht — nur zu leicht das Wichtigere vernachlissigen. Man hat
ausser den tonisirenden Mitteln (Chinin, Eisen) besonders das Ar-
gentum nitricum — gestiitzt auf die vereinzelten Erfolge desselben
bei Ataxie locomotrice —, ferner Arsenik, Jodkalium, Strychnin
u. s. w. vorgeschlagen. Ich war bei Patienten, welche eine elektrische
und gymnastische Behandlung hartniickig verweigerten, in der Lage,
mehrfach von Strychnin Anwendung zu machen, sowohl innerlich,
wie in Form subcutaner Injection — habe jedoch trotz langen Fort-
gebrauches und ziemlich grosser, selbst leichte Intoxicationserschei-
nungen erregender Dosis niemals irgendwelchen Effect dieses Mittels
beobachtet.

Die einzig passenden und zu wirklichem Vertrauen berechtigen-
den Agentien sind die Elektricitit und Heilgymnastik. Letz-
tere wird vielleicht etwas zu sehr vernachlissigt, seitdem, durch die
Einfithrung des constanten Stromes in die Praxis und durch die
hohe Entwickelungsstufe der Elektrotherapie, diese zu einer fast
souverainen Behandlungsmethode bei vielfachen Erkrankungen des
Nerven- und Muskelapparates erhoben worden ist. Es sind jedoch
unzweifelhafte Erfolge einer zweckmissig localisirten Gym-
nastik bei der in Rede stehenden Krankheit constatirt®), und es ist
iiberdies aus theoretischen Betrachtungen leicht einzusehen, dass wir
in den activen und passiven Bewegungen derselben ein auf den
Muskelstoffwechsel besonders energisch einwirkendes Mittel besitzen.
Natiirlich schliesst seine Anwendung niemals den gleichzeitigen Ge-
brauch der Elektricitit aus. Was die letztere betrifft, so geschah
ihre Application friiher nur in Form des inducirten Stromes,
mit dessen localer Anwendung besonders Duchenne giinstige Er-
folge erzielte. Neuerdings hat jedoch auch hier der constante
Strom an Terrain gewonnen, und mit Recht, da es Fille gibt, in
welchen die faradische Erregbarkeit der Muskeln vollig erloschen,
die galvanische aber wenigstens in schwachen Resten erhalten sein
kamm, und da auch in derartigen Fillen durch ausdauernde gal-
vanische Behandlung noch leidliche Erfolge erzielt werden.

Ueber die zweckmiissigste Applicationsweise des constanten Stromes
gehen die Ansichten sehr auseinander; es macht sich natiirlich auch

hier der Einfluss verschiedener Theorien iiber die Krankheit geltend.
Remak empfahl, von den schon frither charakterisirten Vorstellungen

*) Vgl. M. Eulenburg, Deutsche Klinik 1856. Nr. 11—14. — In einem
neuerdings zu meiner Kenntniss gekommenen Falle soll die (in Holland geiibte)

Massage einen Stillstand hervorgebracht haben.
10*
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ausgehend, die sogenannte Galvanisation der Sympathici, von welcher
auch Benedikt, M. Meyer, Guthzeit, Nesemann, Erb (nach
Friedreich) und Andere einzelne giinstige Erfolge beobachteten. Von
besonderem Interesse ist der ausfiihrlich mitgetheilte Fall von Nese-
mann, in welchem bei hochgradiger progressiver Muskelatrophie die
Qalvanisation des Sympathicus eine vollkommene Heilung bewirkte. (In
diesem Falle soll jedoch spiter ein Recidiv eingetreten sein, das der
fritheren Behandlungsweise nicht wich). — M. Rosenthal sah von
der Galvanisation des Sympathicus keinen Erfolg; auch ich habe von
der Anwendung dieses Verfahrens niemals einen besonderen Nuizen ge-
sehen und beschrinke mich schon seit lingerer Zeit bei Behandlung
der progressiven Muskelatrophie lediglich auf die peripherische Gal-
vanisation und Faradisation, wobei die Resultate mindestens ebenso be-
friedigender Natur sind wie bei gleichzeitiger Zuhiilfenahme centraler
Applicationen. Beziiglich der Details sei hier nur noch erwihnt, dass
die locale galvanische Behandlung hiufig, namentlich in veralteten
Fillen und bei sehr herabgesetzter Muskelreizbarkeit, im Anfange
dusserst kriftige Strome und starke Reizmethoden (Unterbrechung,
Wendung u. s. w.) erfordert; bei anwachsender Reizbarkeit kann jedoch
allmihlich zu immer schwicheren Strémen iibergegangen werden.

Ueber die balneotherapeutisch€ Bebandlung der progres-
siven Muskelatrophie liegt noch kein zuverlissiges Beobachtungs-
material vor. A priori lisst sich von den tiblichen vierwtchentlichen
Badecuren bei einer so chronischen und schweren Erkrankung kaum
etwas erwarten; und wenn man trotzdem h#ufig genug Patienten
dieser Art mit oder ohne drztliche Verordnung in die Thermal-,
Sool- oder Schwefelbiider wandern sieht, so kann man iiber die
hier unniitzerweise gebrachten Zeit- und Geldopfer nur Bedauem
empfinden.



