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(Hierzu Taf. VIIL)

Die Pseudohypertrophie der Muskeln ist ein vielbesprochenes Thema,
anch ist sie klinisch geniigend beobachtet; wenn es trotzdem bis vor
Kurzem zweifelbaft blieb, ob sie eine myopathische oder eine neuro-
pathische Erkrankung darstellt, so findet dies seine Ursache theils in
der ungentigenden Zahl der anatomisch genau untersuchten Fille,
theils in der Unverlisslichkeit dieser Untersuchungen. Es ist bekannt,
dass Pick*) bei einem, klinisch der Pseudohypertrophie entsprechen-
den Falle die Ganglienzellen im Halstheile des Riickenmarkes ,zu
grosseren oder kleineren unregelmissigen Kliimpchen geschrumpft«
fand, wo Westphal eine pathologische Verinderung der Ganglien-
zellen nicht constatiren konnte; ebenso befand Fr. Schultze**) das
von Pekelharing***) als in hoherem Grade verindert beschriebene
Riickenmark ganz normal,

Fr. Schultze scheint die Unabhingigkeit dieser Krankheit vom
Nervensysteme, namentlich vom Riickenmarke bereits friiher erkannt

*) Pick, Ueber einen Fall von progressiver Muskelatrophie. Dieses
Archiv 1876.
**) Schultze, Bemerkungen diber die Pseudohypertrophie der Muskeln.
Virchow’s Archiv 90. Bd.
*#%) Pekelharing, Ein Fall von Riickenmarkserkrankung bei Pseudo-
muskelhypertrophie. Virchow’s Archiv 89, Bd.
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zu haben, da er schon (1882) in seinen Bemerkungen I. c. sagt: ,Ich
halte bei dem vorgeschrittenen Zustande unserer Kenntnisse der
Riickenmarkspathologie einerseits und der zahlreichen Untersuchungen
iiber die Pseudohypertrophie der Muskeln andererseits die Frage fiir
vollig entschieden, dass die letztere Erkrankung mit dem Riicken-
marke vichts zu thun hat“. In seinem vier Jahre spiter erschienenen
Werke*) griindet er seine Ansicht anf 23 bisher bekannt gewordene,
mehr oder weniger griindliche anatomische Untersuchungen; dabei
erwies sich das Nervensystem 10 Mal normal, 5 Mal zeigte es unwe-
sentliche, 3 Mal wesentliche (wenigstens als solche beschriebene) Ver-
anderungen, 4 Mal wurde es bloss makroskopisch untersucht und ein
Mal gar nicht erwihnt. Angenommen, dass jene Fille, wo ein nor-
males Verhalten des Nervensystems angegeben wird, genauer unter-
sucht sind, als einige jener, wo Verdnderungen im Riickenmarke
angegeben wurden, wo aber die Nachpriifung solche Verdnderungen
nicht bestitigte, so muss es als ausgemacht betrachtet werden, dass
wenigstens ein Theil der mit den Zeichen der Pseudohypertrophie
verlaufenden Erkrankungen mit dem Riickenmarke nichts zn thun hat;
es ist aber durchaus nicht ausgeschlossen, dass es Krankheitsformen
giebt, die bei Uebereinstimmung des klinischen Bildes mit der Pseudo-
hypertrophie doch neuropathischen, namentlich spinalen Ursprungs
sind. Jedenfalls geht aus dem Bisherigen hervor, dass die eingehen-
den anatomischen Untersuchuugen iiber Pseudohypertrophie noch
durchaus nicht zahlreich sind, und dass solche keineswegs iiberfliissig
genannt werden konnen,

Dieser Stand der Sache bewog mich, einen im hiesigen patholo-
gisch-anatomischen Institute zur Autopsie gelangten Fall von Pseudo-
hypertrophie einer eingehenden histologischen Untersuchung zu unter-
ziehen, webei ich in den Muskeln zum Theil bekannte, zum Theil
bisher nicht verzeichnete, im Nervensystem aber wesentliche Verin-
derungen fand, die ich nach kurzer Angabe der Krankheitsgeschichte
hiemit beschreiben will.

Der Fall betrifft die im 23. Jahre verstorbene Naherin Th. R., deren
Eltern noch am Leben sind, sie selbst ist die jiingste unter zehn Geschwistern,
von denen bloss eine Schwester starb, angeblich an einem Nervenleiden, nach-
dem sie lange Zeit nicht gehen konnte.

Th. R. erkrankte in ihrem 15. Jahre, zu welcher Zeit von ihrer Mutler
eine Rickwirtsbeugung ihres Oberkérpers und eine Zunahme ihrer Waden
wabrgenommen wurde; dieser Zustand dauerte fast unveréindert drei Jahre,

*) Fr. Schultze, Ueber den mit Hypertrophie verbundenen progressiver
Muskelschwund. Wiesbaden 1886.
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dann aber trat in den unteren und oberen Extremititen grosse Schwiche ein,
so dass die Arme nur schwer zum Kopfe erhoben werden konnten; die Hand-
bewegungen waren ungestdrt. Von nun an verschlimwmerte sich ihr Zustand
der Art, dass sie beim Gehen ihre Fisse am Boden schleppen musste und be-
reits von ihrem 19. Jahre an’s Bett gefesselt war. Im Bette wurden ihre
Waden und ihr Gesiiss angeblich volumintser. Die leizten anderthalb Jahre
verbrachte sie auf der Universititsklinik des Herrn Prof. J. Wagner, wo
Folgendes beobachtet wurde: Die Wirbelsdule ist im unteren Dorsal- und im
ganzen Lumbaltheile nach vorne gekrimmt, wodurch die Beckeninclination
sehr bedeutend wird (awuch an der Leiche beobachtet); die Gesichts- und
Augenmuskeln functioniren normal. Die Schulterbldtter stehen vom Stamme
ab. Schenkel und Waden sind zwar genug fest, zeigen aber bei Bewcgungen
keine Verhdrtung. Ober- und Unterarm werden einander hauptséchlich darch
den M. supinator genihert; die Bewegungen der Finger und Hinde sowie die
Pronation und Supination werden richtig ausgefiihrt. Der M. triceps brachii
fanctionirt gut. Die Schenkel konnen dem Bauche kaum gendhert werden;
die Bewegungen der Zehen sind unvollstindig. Die afficirten Muskeln zeigten
eine stark verminderte Reizbarkeit gegen galvanische und faradische Strome,
und zwar im héchsten Grade die Mm. pectorales, servali antici, bicipites (bra-
chii) und die Schenkelmuskeln; in der letzten Zeit verloren die unteren Extre-
nmitdten an Volumen, und war in den Riickenmuskeln, in den Mm. deltoidei,
pectorales, bicipites und den Schenkeln keine Contraction mehr auslgsbar.
Vom Erb’schen Punkte aus konnie bloss der M. supinator longus zur Con-
traction gebracht werden; die Mm. peronei contrahirten sich verhdltnissmissig
geniigend. Entartungsreaction und Sensibilitdtsstorungen wurden nicht be-
obachtet. Bemerkenswerth ist, dass etwa 3 Jahre vor dem Tode, als Patientin
kiirzere Zeit an der Klinik des Herrn Prof. Kordnyi weilte, beide Mm. cucul-
lares, serrati antici maj., der linksseitige M. supinator longus, ferner der
M. transversus und Mm. obliqui abd. entschiedene Entartungsreaction zeigten.

Die 14 Stunden nach dem Tode von mir vorgenommene Leichenunter-
suchung ergab Folgendes: Der untere Riickentheil und das Lumbalsegment
der Wirbelsdule ist stark lordotisch nach vorne gekriimmt, dadurch die Becken-
inclination sehr stark. .In den Ellenbogen-, Hiift- und Kniegelenken besteht
eine missige Beugung, die auch durch Anwendung einer grosseren Kraft nicht
ausgeglichen werden kann; die Unterarme und Hénde sind pronirt, die Fiisse
zeigen das typische Bild des paralytischen Pes equinovarus. An der Hinter-
und Aussenseile des Gesiisses und der Schenkel befinden sich viele Narben,
den Schwangerschaftsnarben #hnlich. Die Extremititen sind eylindrisch, zei-
gen weder Muskelcontouren, noch Leichenstarre; eine Zunahme der Weich-
theile kann bloss am Gesdss angenommen werden, wihrend die {ibrigen Kor-
pertheile eher kleineren Volumens zu sein scheinen.

Die kleinen Halsmuskeln, die Mm. intercostales, die kleinen Hand- und
Fussmuskeln sowie der grosste Theil der im Folgenden nicht erwihnten Ex-
tremitidtenmuskeln schienen dem freien Auge ganz normal (Diaphragma und
Zunge wurden nicht ndher untersucht); alle anderen Muskeln befanden sich
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in verschiedenen Stadien fettiger Entartung, wobei sich makroskopisch drei
Zustinde gut von einander unterscheiden lassen: 1. als geringster Grad der
Verdnderung wurde die Verblassung der Muskelsubstanz, besonders im miit-
leren Theile solcher Muskeln beobachtet, die an ihren Enden bsreits stark de-
generirt erschienen; solches fand ich im M. supra- und infraspinatus, triceps,
biceps brachii, supinator longus, quadriceps peroneus; 2. die Muskelsubstanz
war in ein weisses oder grauweisses Gewebe umgewandelt, in den Endtheilen
der sub 1. genannien Muskeln, ferner in folgenden: M. brachialis internus,
semimembranosus, gastrocnemius, soleus; 3. war dasMuskelgewebe vollstdndig
zu einem gelben Fetigewebe geworden, welches vom gewihnlichen Fettgewebe
bloss durch den den Muskelfasern entsprechenden Verlauf seiner Bindegewebs-
biindel unterschieden werden konnte; einen solchen Zustand zeiglen der Muse.
psoas, iliacus internus, sartorius (in seinen zwei oberen Dritttheilen), tensor
fasciae latae, rectus et obliquus abd., pectoralis maior et minor, serratus an-
ticus m., cucullaris, rhomboideus, die Mm. adductores und glutaei maximi.
Der M. biceps brachii und tensor fasciae latae ist beiderseits geschrumpft,
daher die bereits weiter oben erwihnte Beugung im Ellenbogen- und Hiiftge-
lenke. Am Nervensystem war mit unbewaffnetom Auge keine Verinderang
wahrnehmbar. Todesursache waren ausgebreitete kiisige Pneumonie und verru-
cose Endocarditis.

Nun kann ich zur Beschreibung der Resultate der mikroskopi-
schen Untersuchung schreiten, die ich mit den Muskeln beginnen,
dann auf die peripheren Nerven iibergehend, mit dem Riickenmarke
schliessen will.

In allen Muskeln, die sich iberhaupt verindert erwiesen, fand
sich einfache Atrophie der Muskelfasern, wobei sich letztere gleich-
missig bis unter die Breite eines Muskelkernes verschmilerten, ihre
Querstreifung aber nicht verloren; an noch diinneren Fasern ist die
Querstreifung, wenigstens stellenweise geschwunden, das Plasma ent-
halt in grosser Menge dunkelbraune Pigmentkérnchen, die Muskelkerne
sind lang und schmal; als letzte Reste solcher atrophischer Fasern
sind lange, diinne spindelférmige, pigmenthaltige Zellen zu betrach-
ten, welche spiter wahrscheinlich ginzlich schwinden. Oft aber ist
der Schwund der Muskelfaser sehr ungleichmissig, so dass hiedurch
stark varicdse Gebilde entstehen, an denen eine Querstreifung ent-
weder noch ibrer ganzen Linge nach, oder nur an den bauchigen
Stellen oder auch hier nur an der Peripherie sichtbar ist. In den
ampullenartigen Erweiterungen solcher atrophischer Fasern findet man
recht oft eine Anhiufung von Muskelkernen bis zu 20 an der Zahl.

Ausser dieser einfachen beobachtete ich auch eine degenerative
Atrophie, oder vielmehr einen degenerativen Zerfall von Muskelfasern;
dabei quellen einzelne Fasern oder kleine Gruppen derselben ihrer
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ganzen Linge nach, zumeist aber nur stellenweise auf, verdringen
daduarch die benachbarten Fasern und werden im Querschnitte rand-
lich; selten ist an solchen Fasern noch eine feine, oder verzerrte und
dadurch dem Fladerschpnitte eines Holzes nicht undhnliche Querstrei-
fung wahrnehmbar, vielmehr sind diese Fasern homogen und glinzend,
oft ist die Peripherie heller als das Centrum, welch letzteres nach der
Weigert’schen Haematoxylinmethode (fir das Nervensystem) sich
schwarz fiarbt; die Reaction auf Amyloid gelingt nicht. Diese Dege-
neration leitet den génzlichen Zerfall der Muskelfasern ein; innerhalb
des Sarcolemmschlauches treten Zellen und Zellkerne in grosser Menge
auf; ein kleiner Theil der Zellkerne entspricht nach Grisse und Form
den Kernen von Wanderzellen, sie sind stets von einem hellen ver-
schwommenen Hofe der degenerirten Substanz umgeben, oder liegen
in Spriingen und Rissen derselben. Ob diese Kerne ausgewanderten
weissen Blutkdrperchen angehdren oder ob sie Muskelkerne sind, kann
ich nicht entscheiden. Auf die Mannigfaltigkeit der Grésse und des
Aussebens der Muskelkerne bei deren pathologischer Vermehrung
weist auch W. Schaeffer*) hin. : ‘

Ein bei weitem grosserer Theil der Muskelkerne ist grdsser, oval,
blasenfdrmig und von einem breiten, pelygonalen, den-Epithelien- &hn-
lichen Zellkorper umgeben; oft befinden sich innerhalb eines solchen
Zellkorpers 4—6 Kerne. Da diese grossen Zellen zumeist in Aus-
buchtungen der degenerirten Muskelsubstanz liegen, erinnern sie sehr
lebhaft an das Bild der lacuniren Knochenresorption; die Grenze
zwischen den Ausbuchtungen und den darin liegenden Zellen ist bald
scharf, bald verwaschen, zuweilen ist die degenerirte Substanz dort
anfgefasert. Ob die genannten Zellen zur Resorption. der degenerir-
ten Muskelsubstanz wirklich in einer niheren Beziehung stehen, muss
unentschieden bleiben, sehr wahrscheinlich ist es aber, dass -diese
Zellen stark gewucherte Muskelkdrperchen sind und gewiss ist es,
dass zuletzt an Stelle der degenerirten Substanz nur mehr solche
ein- und mehrkernige grosse Zellen und zwischen denselben hie und
da kleinere Vacuolen zu finden sind. Ueber das weitere Verhalten
dieser gewucherten Muskelksrperchen kann ich nichts Bestimmtes
sagen, ich sah aber an Zupfpriparaten, dass sie in nichster Néhe
der degenerirten Substanz polygonal oder rundlich, in ejniger Ent-
fernung von derselben aber linglich, spindelformig sind.

*) W. Schaeffer, Ueber die hist. Verinderungen der quergestr. Mus-
kelfasern in der Peripheric von Geschwillsten. Virchow’s Archiv 110. Bd.
5. 443.

Archiv f, Psychiatrie. XX. 2. Heft. : 28
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Die beschriebene Degeneration ist der bekannten wachsartigen
in vieler Hinsicht recht ahnlich, ich kann sie aber nicht fiir identisch
mit derselben betrachten. Sie unterscheidet sich von der wachsarti-
gen Degeneration Zenker’s*) hauptséichlich durch die starke Wuche-
rupg der Muskelzellen, auch sah ich keine schollige Zerkliiftung wie
sie Zenker, noch einen kornigen Zerfall der degenerirten Substansz,
wie ihn Wagener®) angiebt; die Iliustrationen des letzteren Autors
(kornig zerfallende degenerirte Muskelsubstanz, Zellen an der Innen-
fiiche des Sarcolemms), sowie die von Waldeyer***) beschriebene
und abgebildete Wucherung der Muskelzellen stimmen mit meinen
Beobachtungen auch nicht iiberein.

Fr. Schultze beschreibt (I. ¢.) in dem von ihm untersuchten
Falle Riesenzellen dhnliche Gebilde in den atrophischen Muskeln und
betrachtet selbe als die letzten Reste der quergestreiften Muskelsub-
stanz. Im Obigen besprach ich zweierlei Gebilde, die mit Riesen-
zellen mehr oder weniger Aehnlichkeit haben, erstens jene Varicosi-
taten der atrophischen Muskelfasern mit 10—20 Kernen, zweitens die
gewucherten, mehrkernigen Muskelkdrperchen; es entsprechen aber
weder diese, noch die ersteren jenen von Schultze beschriebenen
Gebilden; erstens jene ampullenartigen Erweiterungen der atrophischen
Fasern nicht, weil sie immer (wenigstens an Zupfpriparaten) im Ver-
laufe verdiinnter Muskelfasern gefunden wurden, und wenigstens an
der Peripherie quergestreift sind, ferner sind sie kleiner und ihre
Kerne sind nicht randstindig, sondern im Centrum angehiuft; zwei-
tens die gewucherten und mehrkernigen Muskelkdrperchen nicht, weil
sie minder kernreich sind, ausschliesslich innerhalb des Sarcolemms
und immer um degenerirter Muskelsubstanz gefunden wurden.

Hier und da fand ich auch die von Martinit) beschriebene
serdse oder rohrenférmige Atrophie; da ich sie stets nur in bereits
bindegewebsreichen Muskeln beobachtete, scheint es mir nicht unwahr-
scheinlich, dass es sich hier um eine gehemmte Ernihrung und De-
generation der axialen Theile der Muskelfasern handle in Folge der
diese Fasern umgebenden Bindegewebswucherung. Hiufiger, im Allge-

*y Zenker, Ueber die Verinderungen d. willk. Muskeln bei Typhus.
*#) G. R. Wagener, Ueber das Verhalten der Muskeln im Typhus. Arch.
f. mikr. Anat. 10. Bd.
**%) Waldeyer, Usber die quergestr. Muskeln bei den Entaiindungen stc.
Virchow’s Archiv $4. Bd.
) Martini, Zur Kenntniss der Atrophia muscul, lipom. Zeitschr, fiir
d. med. Wissensch. 41. Bd.
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meinen aber doch selten, beobachtete ich eine kdrnige, der parenchy-
matdsen #hnliche Degeneration der Muskelfasern mit Untergang der
Querstreifung.

Die Muskelkerne fand ich in vielen atrophischen Muskelfasern
vermehrt, 10— 15 streptococcenartig an einander gereibt.

Endlich muss ich die in einigen Muskeln durch zahlreiche, theils
an Querschnitten, theils an Zupfpriparaten angestellten Messungen
erwiesene wahre Hypertrophie mancher Muskelfasern erwidhnen; wih-
rend ich an Muskeln im Anfangsstadium der Atrophie kaum mehr
als 60 g dicke Fasern fand, sah ich in einigen bereits stark atrophi-
schen Muskeln Fasernvon 80—117 ¢ im Durchmesser. Ich glaube, dieser
Umstand spricht dafiir, dass diese wahre Hypertrophie im Sinne
Cohnheim’s*) als Ersatzhypertrophie und nicht nach Auerbach™*)
als Anfangsstadium der Pseudobypertrophie aufzufassen ist.

Vom Bindegewebe der Muskeln (Perimysium internum) sei fol-
gendes erwihnt; bei beginnender Atrophie siebt man in kleinen, oft
nur 8—10 Muskelfaserquerschnitten entsprechenden Herden kleinzellige
Infiltration, oder eine fibrose Verdickung des inneren Perimysiums
ohne Kernreichthum; die Muskelfasern sind besonders in letzteren
stets atrophisch. Das gewucherte Bindegewebe besteht aus feinen
Fibrillen, die sich oft zu dicken, kleinwelligen Biindeln vereinigen;
die Zahl der Bindegewebskerne ist sehr verschieden. Fettgewebe
findet sich in den Anfangsstadien der Atrophie nicht; in hochgradig
atrophischen Muskeln ist bald das faserige Bindegewebe, bald das
Fettgewebe iiberwiegend; letzteres hilt sich zumeist an die Gefisse, so
dass die Fettzellen die kleineren Gefisse in ein- oder mehrfacher
Reihe wie Perlschniire begleiten. :

Hier sei auch folgender eigenthiimlicher Befund erwihnt; sowohl
in stark als wenig atrophischen Muskeln fand ich dickwandige Binde-
gewebsscheiden, die auch in gesunden Muskeln vorkommen sollen,
und die auch Fr. Schultze bel Pseudohypertrophie beobachtete;
innerhalb solcher Scheiden befinden sich atrophische Muskelfasern
(bis zn 15 an der Zahl) zuweilen mit Martini’scher Degeneration;
durch die Weigert’sche Himatoxylinfirbung gelang es mir immer,
entweder im Innern der Scheide oder in deren Wand eingebettet

*) Eulenburg und Cohnheim, Ergebnisse der anatom. Unters. eines
Falles von sog. Muskelhypertr. Gesammelte Abhandlungen von J. Cohn-
heim S. 87.

**) Auerbach, Em Fall v. wahrer Muskelbypertr. Virchow’s Archiv
53. Band.

28*
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Nervenfasern, oder kleinere Nervenfaserbiinde! zu finden; manchmal
ist das Lumen dieser Scheiden zum grossten Theil dorch ein Netz-
werk mit feineren oder gréberen Maschen und mit gequollenen Zellen
ausgefiillt, welches lockerem, hydropischem Bindegewebe dhnlich ist.
Abgesehen davon, dass ich mich von dem Vorhandensein solcher
Bindegewebsscheiden in normalen Muskeln nicht tberzengen konnte,
glaube ich, dass die Entstehung derselben mit der Atrophie zusam-
menhéingt, und dadurch zu Stande kommt, dass sich um eine Gruppe
atrophischer und bereits functionsunfihiger Muskelfasern, wie um einen
fremden Korper, eine Bindegewebskapsel bildet; nur so kann ich mir
einen dhnlichen Befund zwischen unverinderten Muskelfasern und in
solchen Muskeln erkliren, wo eine Bindegewebswucherung erst be-
ginnt.

An den intramusculsiren Gefissen beobachtete ich ausser einer
Verdickung der Adventitia hiufig eine hochgradige Vermehrung der
Endothelkerne, welche das Gefdsslumen vevengen und stellenweise
neben einander keinen Platz finden, sondern sich dachziegelformig
tiber einander legen. \

Die untersuchten Muskeln zeigten die oben allgemein beschrie-
benen Verinderungen in folgendem Masse. Der M. supinator brevis,
peroneus und das Thenar, die makroskopisch normal erschenen (bloss
der M. peroneus war blasser), zeigten den beschriebenen degenera-
tiven Zerfall einzelner Muskelfasern oder Gruppen von solchen, ferner
herdweise kleinzellige Infiltration oder Bindegewebswucherung mit
atrophischen Muskelfasern dieser Herde; im Peroneus befindet sich
ausserdem ein wenig Fettgewebe. Leider wurde von dem Diaphragma
und den Mm. intercostales, da sie ein normales makroskopisches Aus-
sehen hatten, zu mikroskopischen Zwecken nichts aufbewahrt. In
dem M. infraspinatus, M. obliquus und rectus abdominis, M. deltoideus
und tibialis anticus, die makroskopisch weisslich, stellenweise noch
blass 16thlich anssahen, sind die Muskelfasern bereits durch ein brei-
tes, stellenweise Fettgewebe enthaltendes Perimysium internum aus-
einander gedringt und dadurch im Querschnitte nicht polyedrisch,
sondern rund; es sind {brigens einzelne Partien fast ganz faserlos,
wihrend andere sich erst im Anfangsstadium der Atrophie befinden.
Der degenerative Zerfall der Muskelfasern ist in den verschiedenen
Muskeln in sehr verschiedepem Grade ausgesprochen, am besten sah
ich ihn in den Bauchmuskeln. Entschieden hypertrophische Muskel-
fasern fand ich im M. obliquus und rectus abd. Von den im hoch-
sten Grade atrophischen Muskeln (M. trapezoides, serratus ant., glu-
taeus max., gastrocnemius) bestand der M. trapezoiaes seiner grosseren
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Halfte nach aus Bindegewebe, die iibrigen hauptséchlich aus Fettge-
webe, in simmtlichen aber sind die Muskelfasern sehr spirlich ein-
gestrent, und stellenweise ‘solche gar nicht zu finden.

Ich gehe nun zor Beschreibung der darch die Untersuchung des
Nervensystems gewonnenen Resultate.

In den kleinen intramusculiren Nervenbiindeln fanden sich klei-
pere oder grissere Gruppen von Rundzellen; in anderen, wo das
Endoneurium’ bereits faserig verdickt ist, befinden sich auch stark
gequollene Axencylinder, die an Zupfprdparaten und Lingsschnitten
stark varicds aussehen. Die. Markscheide solcher Nervenfasern farbt
sich mit Weigert's Hamatoxylin nur mehr schwach und undeutlich.
In den hdéchstgradig verdnderten intramusculiren Nervenbindeln ist
das Peri- und Endoneurium dermassen gewuchert, dass am Quer-
schnitte ersteres zu letzterem in solchem Verhiltnisse steht, wie die
Iris zur miissig erweiterten Pupille, das ganze Bild aber einem obli-
terirten Glomerulus bei interstitieller Nephritis nicht unihanlich er-
scheint. Das verdickte Perineurium ist zumeist kernreich; das ge-
wucherte Eundoneurium besteht aus feinfaserigen, welligen Bindege-
websbiindeln mit wenigen Kernen; zwischen diesen Bindegewebsbiin-
deln sind hie und da, weit von einander, noch einige Nervenfasern
sichtbar, die bald normal, bald verdiinnt aussehen, manchmal aber
ginen gequollenen Axencylinder besitzen. Weigert'sche Hamatoxy-
linfarbung mit nachfolgender Tinction durch Saffranin oder Magdala-
roth machte diese Verhiltnisse auf’s schonste sichtbar. Als sehr
wichtig muss ich hervorheben, dass die erwihnten Verdndernngen
durchaus nicht an allen Nervenbiindeln eines Muskels beobachtet
wurden, sondern dass vielmehr auch in solchen Muskeln, die die
zuletzt genannten hochgradigen Verinderungen darboten, immer auch
ganz normale Nervenfaserbiindel angetroffen wurden.

Die grosseren peripheren Nervenstimme (Plexus brachialis, N. cir-
cumflexus humeri, N. ischiadicus, glutaeus inferior, peroneus profun-
dus, tibialis posticus) zeigen ausser einer Verdickung des Endoneu-
rinms kleine Herde kleinzelliger Infiltration, innerhalb deren keine
normalen, sondern bloss sehr verdiinnte Nervenfasern und kleine
Liicken sichtbar sind, letztere offenbar verddeten Nervenfasern ent-
sprechend. Klieinzellige Infiltration ist auch um manche Gefisse inner-
halb der Nerven zu sehen. Es entspricht dieser Zustand vollkommen
der chronischen interstitiellen Neuritis. Hinsichtlich des Grades dieser
Verinderungen weichen die genannten Nervenstimme von einander
kaum ab; hingegen sind die verschiedenen Nervenfaserbiindel eines
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Stammes durchans ungleich betroffen, und manche bieten ein ganz
normales Aunssehen dar.

Die vorderen Wurzeln des Riickenmarkes zeigten im Halstheile
wenige gequollene Axencylinder, ferner einige (bloss wenigen Nerven-
fasern entsprechende) Herde sehr stark verdiinnter Nervenfasern mit
den bei den peripheren Nervenstimmen erwibnten kleinen Liicken
und einer kleinzelligen Infiltration; diese Verinderung breitet sich im
mittleren Dorsalmarke iber mehr als die Hilfte des Querschnittes aus,
die Rundzelleninfiltration ist bedeutend, npormale Nervenfasern sind
sehr spéarlich vorhanden; Aehnliches, jedoch vielleicht in minderem
Grade, findet sich in den Vorderwurzeln des oberen Lendenmarkes;
in jemen der Lendenanschwellung ist bloss ein grosser Theil der
Axencylinder bedeutend verdickt.

Das Riickenmark war (wie auch simmtliche Muskeln und Nerven)
in Miiller’scher Fliissigkeit gehirtet, und beniitzte ich bei dessen
Untersuchung theils Schuitte, die obne weitere Behandlung des ge-
hirteten Riickenmarkes in Glycerin untersucht wurden, theils wurden
die Schnitte nach Nachhirtung mit Alkohol und Einbettung in Cel-
loidin verfertigt, mit Weigert’s Himatoxylin oder mit Alaunwasser-
biamatoxylin und Eosin gefarbt; letztere Doppelfirbung ist zur Her-
vorhebung der Structurverhiltnisse im Riickenmarke sehr geeigpet.

Bei diesem Verfahren ergaben sich folgende abnorme Befunde im
Riickenmarke. Im obersten Halstheile, und zwar im vorderen und
lateralen Theile der Vorderhdrner sind einige geschrumpfte, stark
pigmentirte, fortsatz- und kernlose Ganglienzellen sichtbar. In der
Halsanschwellung ist makroskopisch das lichte, wie rareficirte Cen-
trum der Vorderhdrner auffallend, in welchem unter dem Mikroskope
eine spiter eingehender zu beschreibende Schrumpfung mancher Gan-
glienzellen zu beobachten ist. Im oberen Dorsalmarke sind makro-
skopisch die lateralen Theileder Vorderhdrner besonders auf einer Seite
sebr hell und durchscheinend; ihr mikroskopisches Verhalten gleicht
dem im oberen Lendentheile zu beschreibenden, hier sei nur noch er-
wihnt, dass sich sowohl in der Umgebung dieser Herde als auch in
der vorderen grauen Commissur und in der Basis der Hinterhorner
mehrere Blutextravasate befinden. Im mittleren Dorsalmarke zeigte
ein 3——4 Mm. langes Stickchen hochgradige Verinderungen, ich will
daber drei Stellen dieses Stiickchens beschreiben, und zwar eiue un-
tere (a), eine mittlere (6) und eine obere ().

Der untere Theil (o) zeigt im mittleren und seitlichen Theile der
Vorderhotrner, im basalen Theile der Hinterhorner, sowie in den seit-
lichen Pyramidenstringen Blatungen, die gewdhnlich Gefisse begleiten,
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Einige grossere Arterien besitzen eine stark verdickte, homogene und
glanzende Intima, deren Falten das Gefisslumen stark verengen. Der
folgende mittlere Theil (8) enthilt zahlreiche Himorrhagien im Cen-
trum und hinteren lateralen Theile der Vorderhérner (an letzterer
Stelle z. B. acht neben einander), an der Innen- und Aussenseite der
Hinterh6rner und in den Hinterstringen. Etwas weiter nach oben
ist das rechte Vorderhorn und der angrenzende Theil der Vorder-
stringe vollstindig zerstort; es befinden sich an ihrer Stelle ausge-
breitete Blutungen mit zahlreichen erweiterten und geschlingelten
Gefissen; in der zerstorten grauen Substanz sah ich keine Ganglien-
zellen mehr, an Stelle der zerstorten Vorderstringe liegen verdickte,
zerfallende Axencylinder, Markscheiden und Markkugeln; eine dhnliche
Destruction ergreift anch die vom Vorderhorne auswirts gelegenen
Theile der Seitenstringe in Form einer Blutinfiltration zwischen den
zerfallenden Nervenfasern. Weiter aufwiirts fehlt der hintere Theil
der rechten Vorderstringe ganz, so dass das hier bloss in seinem
vordersten Theile defecte rechte Vorderhorn medialwirts sinkt und
im vorderen Sulcus longitud. die weichen Hiute beréihrt. In selber
Héhe sind auch die Seitenstringe lateralwirts vom rechten Vorder-
horn, der Kopftheil des reehten Hinterhornes und die benachbarten
Seitenstrange sowie der mittlere Theil der Hinterstringe zerstort;
ausserdem befinden sich kleine Blutungen iiberall zerstreut. Die Zer-
storung wird aufwirts immer bedeutender und greift auch auf die
linke Seite iber, dort, wo sie ihr Maximum erreicht, ist mit Aus-
nahme des vordersten Theiles des linken Vorderhornes simmtliche
graue Substanz und der vordere Dritttheil der Hinterstringe zerfallen.
Im oberen Theile {y) verlieren sich die hochgradigen Zerstérungen,
auch erscheint hier wieder der Vorderstrang an der medialen Seite
des rechten Vorderhornes, welches wieder seine pormale Lage an-
nimmt. In den Gefisswinden des mittleren Dorsalmarkes ist eine
starke Infiltration zu beobachten,

An Schnitten vom unteren Dorsaitheile war der hintere und
dussere Theil der Vorderhérner zwar auch licht und durchscheinend,
ich konnte aber hier keine besonderen Verinderungen der Ganglien-
zellen wahrnehmen, sah aber im vorderen” Theile der Vorderhdrner
geschrumpfte, nicht scharf contourirte, oft mit Pigmentkornern ge-
filllte, ferner solche Ganglienzellen, deren Kerne mit Pigment gefiillt
und unregelmissig gestaltet sind. In den seitlichen Pyramidenbalinen
befinden sich viele Nervenfasern mit verdicktem Axencylinder, in den
Hinterstringen aber kleine Liicken mit excentrisch gelegenem Axen-
cylinder,
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Das nun zu besprechende obere Lendenmark weist, abgesehen
von den im mittleren Dorsalmarke gefundenen Destructionen, in den
Vorderhornern die ausgesprochensten Verinderungen auf; an seinen
Schnitten ist makroskopisch das hellere Aussehen der centralen und
lateralen Theile der Vorderbhérner auffallend. In diesen Theilen zeigt
sich unter dem Mikroskop um die Gefisse eine breiter, aus einem
feingranulirten Maschenwerke bestehender Hof ohne Nervenelemente,
stellenweise mit wenigen weissen und rothen Blutkérperchen; die
Ganglienzellen sind theilweise zu kleinen rundlichen, mit groben Pig-
mentkornchen gefiillten Schollen geworden, die einere Kern oder Kern-
korperchen picht mehr erkennen lassen, und die zumeist von weiten
Liicken umgeben sind. Diese Schrumpfung der Zellen ist umsomehr
auffallend, da sich oft in ihrer unmittelbaren Nihe wohlerhaltene,
grosse Ganglienzellen befinden; in einigen der geschrumpften Zellen
sah ich einen homogenen, stark glinzenden, wie eine Vacuole aus-
sehenden Kern. Ob in der genannten Partie der Vorderhdrner die
Gliazellen vermehrt sind oder nicht, kdnnte ich mit Gewissheit nicht
aussprechen, zweifellos ist aber, dass ein- und zweikernige Gliazellen
wit ihren Fortsitzen so deutlich und in solcher Zahl wabrzunehmen
sind, wie man dies in der grauen Substanz eines normalen oder auch
an anderen Stellen dieses Riickenmarkes nicht sehen kann; ferner ist
das Nervenfasergeflecht bier weniger dicht, die Fasern selbst schwi-
cher gefirbt, oft verdickt und geschlingelt. Der vordere Theil der
Vorderhorner zeigt keine wesentlichen Verinderungen, dennoch finden
sich auch hier geschrumpfte, rundliche, fortsatzlose, von weiten Riu-
men umgebene Ganglienzellen. Im hintersten Theile der Vorderhorner
sowie in der Basis der Hinterhérner sah ich an allen Schnitten dieses
Segmentes kleinere Blutungen. Die Ganglienzellen der Clarke’schen
Saulen sind grossten Theils unverdndert, manche sind aber auch hier
entschieden zn kernlosen, mit grobgranulirtem Pigment erfillten, un-
tingirten Schollen geschrumpft.

Als einen durchaus nicht pathologischen, jedoch interessanten
Befund will ich eine kleine Gruppe rundlicher Ganglienzellen, weit
medialwirts von der Clarke’schen Siule, in Mitte der Hinterstringe
einer Seite erwihnen; es ist dies offenbar eine wihrend der Entwicke-
lung von der Clarke’schen Sdule abgeschniirte Zellengruppe; ihre
Ausbreitung”in senkrechter Riehtung ist nicht gross, da ich sie nur
an einigen Schnitten sah.

In der_ weissen”Substanz, mit Ausnahme der hinteren Halfte der
Hinterstrange,- fallen kieine Liicken auf, verdickte Markscheiden, in
denen zumeist excentrisch, verdickte Axencylinder liegen; entschieden
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verdickte Axencylinder sind in griosserer Menge nur in den seitlichen
Pyramidenbahnen sichtbar.

Die Lendenanschwellung zeigte dhnliche Verinderungen wie das
eben beschricbene obere Lendenmark; auch hier befinden sich in den
Vorderhornern Blutungen, wenn auch in geringerer Zahl

Die in den Muskeln beobachteten Verinderungen entsprechen im
Ganzen den bei der Psendomuskelhypertrophie beschriebenen; die
Verdnderungen im Riickenmarke und in den vorderen Wurzeln sind
degenerativer Natur; das Hervortreten der Gliazellen in ersterem,
sowie das Auftreten von Infiltrationszellen in letzterem scheint nur
eine Folge der Atrophie der Ganglienzellen, resp. der Nervenfasern
zu sein; ebenso sind nach meinem Erachten die zahlreichen Blutungen
im Riickenmarke hauptsichlich Folge der Atrophie der Nervenele-
mente und des dadurch verringerten Widerstandes der die Gefisse
umgebenden Gewebe; daraus erklire ich mir das Vorkommen der
Blutungen in der Nihe von atrophischen Herden sowie die starken
Gefisserweiterungen und Blutungen an jenen Stellen des mittleren
Dorsalmarkes, wo die Nervenelemente génzlich untergegangen sind.
In den intramusculiren Nerven und in den vorderen Wurzeln des
Riickenmarkes glich der Process ganz der chronischen interstitiellen
Neuritis.

Ich gehe pun an die Erdrterung der Frage, wie dieser Fall auf-
zufassen sei. Da ich die myopathische Natur der Pseudohypertrophie
nicht bezweifle, will ich auch den alten Streit nicht erneuern; auch
bin ich nicht geneigt, die eingehenden pathologischen Verinderungen
im Nervensysteme meines Falles fiir unwesentlich und secundir aunf-
zufassen, ich halte vielmehr die Verdinderungen des Nervensystems
fir das Wesentliche, somit diesen Fall von Muskelatrophie fiir neuro-
pathisch. Dieser Annahme entspricht die Ausbreitung und zum grossen
Theilc der Grad der Verinderungen am Muskel- und Nervensystem.
Sowie die Muskeln am ganzen Stamm und an simmtlichen Extremi-
- editen mehr oder weniger hochgradige Verdnderungen aufweisen, ebenso
war das Riickenmark seiner ganzen Linge nach, ebenso simmtliche
Nervenstimme und vorderen Nervenwurzeln krankhaft verindert. Ent-
sprechend der hochgradigen Entartung der Beckenmusculatur und der
meisten Muskeln an den unteren Extremititen, waren hier die Ab-
normititen im Lendenmarke (und besonders in desen oberem Theile)
sowie in dessen vorderen Wurzeln auch am meisten ausgesprochen;
nur im Hals- und oberen Dorsalmarke hitte man nach den Muskeln
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zu urtheilen, stirkere Verianderungen erwartet. Die zuerst vorhan-
depe, spiter aber fehlende Entartungsreaction kann wohl weder fiir
noch gegen die ausgesprochene Ansicht nicht geltend gemacht wer-
den; ebenso wenig kann der der Pseudohypertrophie entsprechende
Muskelbefund gegen die spinale Natur der Atrophie beweisen, und
Friedreich scheint Recht zn haben {nimlich nur die Muskeln be-
treffend), wenn et in der Pseudohypertrophie eine durch eine gestei-
gerte Intensitit der Krankheitsanlage und durch gewisse Besonderheiten
des kindlichen Alters modificirte Form der progressiven Muskelatro-
phie sieht; bei erwiesener spinaler Natur der progressiven Muskel-
atrophie (im engeren Sinne) muss ich fiir meinen Fall Friedreich’s
Ansicht vollkommen theilen und annehmen, dass es eine spinale
Muskelatrophie giebt, wo die Muskeln in Folge der durch die Jugend
gegebenen gesteigerten Erndhrung eine der Pseudobypertrophie dhn-
liche Verdnderung erleiden. Ob von den als Pseudohypertrophie
mit Verdnderungen im Rickenmarke beschriebenen Fillen einige in
solchem Sinne aufzufassen sind, ist schwer ersichtlich, da, wie bereits
erwihnt, die in einigen Fillen beschriebenen pathologischen Verinde-
rungen des Riickenmarkes bei einer Nachpriifung entschieden in Ab-
rede gestelit wurden, in anderen aber die Geringfigigkeit der am
Nervensystem gefundenen Abnormititen den ausgebreiteten Muskel-
schwund durchaus nicht erkliren liess.

Fr. Schultze bespricht in seinem citirten Werke in der von
ibm aufgestellten vierten Gruppe unter dem Titel ,Falle von Muskel-
schwund mit geringfiigigen Symptomen von Seite des Nervensystems
und geringfiigigen Degenerationen im centralen Nervensysteme< zwei
fir meine Ansicht wichtige Félle; in dem einen von Erb und Schultze
(Dieses Archiv IX. Bd.) verdoffentlichtes Falle werden in der Hals-
und Lendenanschwellung das stirkere Hervortreten der Deiters’schen
Zellen und gewisse Verdnderungen der Ganglienzellen erwihnt, in
den Muskein Hypertrophie und Vacuolisirung der Fasern beschrieben;
Nerven und Riickenmarkswurzeln wurden normal befunden; der zweite
Fall ist Kahler’s*) Fall, bei dem im Nervus thoracicus longus eine
Degeneration der Nervenfasern, im unteren Cervicalmark aber Atro-
phie und Pigmentdegeneration der Ganglienzellen beobachtet wurde;
die vorderen Wurzeln waren auch hier normal. Beide Fille glichen
klinisch in vielen Stiicken der juvenilen Form (Erb). Es scheinen
diese Fille dafiir zu sprechen, dass die verschiedenen, derzeit als

*) Kahler, Ueber die progressiven Amyotrophien. Zeitschr. fiir Heil-
kunde, 1884.
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myopathisch bezeichneten Muskelatrophien die ihnen gezogenen Gren-
zen nicht immer respectiren, dass sie vielmehr Zhnliche klinische
Bilder vorstellend verschiedenen Ursprunges sein kénnen, und dass
das anatomische Verhalten der Muskeln fiir die eine oder die andere
Natur der Atrophie nicht massgebend ist, und wenn Kahler nicht
umhin kann, fir seinen erwihnten Fall einen spinalen Ursprung an-
zunehmen, so muss ich unseren Fall zufolge der erheblichen Verin-
derungen am Nervensysteme in weit hoherem Grade als einen solchen
gelten lassen. Durch sorgsame anatomische Untersuchungen werden
gewiss dhuliche Fille bekannt werden, ob sie aber dieselbe Deutung
erfahren werden, wie der unserige, d. h. ob sie einen Beweis der
spinalen Natur mancher jetzt als myopathisch betrachteten progres-
siven Muskelatrophien liefern werden, oder ob man Ursache haben
wird, die gefundenen Verinderungen des Nervensystems als secundire
aufzufassen, steht dahin.

Zum Schlusse sei noch in Kiirze Einiges iber die Mikrophoto-
gramme und ihre Verfertigung erwihnt, da die Abbildungen nach
Photogrammen gezeichnet wurden. Sowie die Mikrophotographie
zur Herstellung von Abbildungen der verschiedenen, oft einander
ausserst dhnlichen Mikroorganismen von Koch iber alle anderen Ab-
bildungen geriihmt wird, und zu dem genannten Zwecke bereits viel-
orts angewendet wird, ebenso scheint sie sich zu einem wichtigen
Hiilfsmittel der Histologie, namentlich der pathologischen Histologie
auszubilden, und es diirften gute photographische Illustrationen be-
sonders in streitigen Fragen allen anderen Abbildungen vorzuziehen
sein. Ein gutes Photogramm zeigt oft weniger, nie aber mehr, als
was mit dem Mikroskope sichtbar. Wenn Pr. Schultze in jenen
Abbildungen, die Pekelharing seiner Beschreibung eines Falles von
Riickenmarkserkrankung bei Pseudomuskelbypertrophie nichts Abnor-
mes findet, so muss man ihm unbedingt beistimmen, die Abbildungen
stellen wirklich ein normales Riickenmark vor; wenn ferner Pekel-
haring in seiner Erwiederung auf Schultze’s Bemerkungen sagt
»Abbildungen, photographische vielleicht ausgenommen, kénnen selbst-
verstindlich nie mehr geben, als eine Illustration des Mitgetheilten®,
so spricht er damit zu Gunsten der Photogramme {iber nichtphoto-
graphische Abbildungen ein sehr abfilliges Urtheil aus.

Ich bediente mich in diesem Falle der Mikrophotographie, damit
die beschricbenen Verdnderungen des Nervensystems nicht in Frage
gestellt werden konnen und wollte, dass , das Mitgetheilte eine Illu-
stration der Photogramme« sei.

Die Aufnahme der Bilder geschah mit einem moglichst einfachen
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Apparate, mit Zeiss’schen Projectionslinsen; als Ocular dienten theils
Zeiss’sche Apochromate, theils Verick’sche Systeme; ausser dem
Soonenlichte bedienten wir uns des elektrischen Glihlichtes und star-
ker Petroleumlampen; alle diese Apparate und Vorrichtungen zur
Beleuchtung stellte mir Herr Privatdocent Dr. Iszlai zur Verfigung,
wofiir ich ihm hier Dank spreche. Die Einstellung und Aufnahme
der Bilder besorgte ich selbst, das Hervorrufen und Copiren iibernabm
mein Freund Dr. B. Herrmann.

Die Priparate, von denen die Aufnahme geschah, waren nur
zum Theile mit Bismarkbraun gefirbt, da-ich mich zum Zwecke der
Untersuchung der Himatoxylin-Eosin- und der Weigert’schen Hama-
toxylin- und Saffranin- Firbung bediente, und die Erfahrung machte,
dass auch diese Farbungen zur Photographie geeignet sind.

Erklirung der Abbildungen. (Taf. ViilL)

Fig. 1. Léangsschnitt aus dem Muse. obliq. ext. abdom. a. normale
Maskelfaser; b, degenerirte Muskelfaser; c¢. grosse, vierkernige Zelle in einer
Ausbuchtung der degenerirten Muskelsubstanz; ¢’. eine &hnliche zweikernige
Zelle, umgeben von vielen einkernigen, alle an Stelle einer zerfallenen Muskel-
faser; d. kleine Kerne, umgeben von einem hellen Hof der degenerirten Sub-
stanz; e. kleine Blutgeféisse, um dieselbe kleinzellige Infiltration.

Fig. 2. Querschnitt eines intramusculdren Nervenastes aus dem Muse.
trapezoides; a. stark verdicktes Perineurium mit zahlreichen Kernen; b, noech
erhaltene, aber verdiinnte Nervenfaser; c. faserig verdicktes, kernarmes Endo-
neurium.

Fig. 3. Querschnitt einer vorderen Wurzel des Lendenmarkes. a. nor-
maler Axencylinder; b. stark verdickter Axencylinder.

Fig. 4. Querschnitt des oberen Lendenmarkes, centraler Theil eines
Vorderhornes. a. normale Ganglienzelle; b. atrophische Ganglienzelle mit
andeutlichen Fortsitzen; c. geschrumpfte Ganglienzelle, deren Kern und Kern-
korperchen noch sichtbar; d. atrophische Nervenzelle mitfigmentkb’rperchen;
e. geschrumpfte, kern- und fortsatzlose Ganglienzelle von einem weiten Raum
umgeben.
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