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Die Knochenplatte hal ihren Sitz zwischen den Hilsen der Rippen,
und erstrecki sich liber deren Capitula und Tubercula nicht hinaus.

Dieselbe hat eine vierseitig-bisquitformige Gestalt. Sie zeigt
eine glatle, plane vordere Fliche, die ohne Grenze in die Flichen
der Rippe sich fortsetzt, eine glatte, betrichtlich concave hintere
Fliche, einen freien, ausgebuchieten inneren und Husseren Rand.

Ibre Hohe und Breite an der Mitte betrigt 1,5 Cm., ihre
Hohe am inneren Rande 1 Cm., am #Husseren Rande 1,2 Cm., ihre
Dicke 2—4 Mm.

Da weder an der Platte, noch an den Rippen, welche sie verbin-
det, noch an den iibrigen Kpochen Zeichen irgend einer krank-
haften Verinderung existiren, so halie ich diese Rippenverwachsung
fir eine vom Ursprunge an bestandene, congenitale,

VIIL

Ueber Ataxie mit besonderer Beriicksichtigung der
hereditiren Formen,

Nachtrag
von Prof. Dr. N. Friedreich in Heidelberg.

{Hierzu Taf. [V. Fig. 1.)

In der Schiussbemerkung zu meiner kiirzlich in diesem Archiv
(Bd. 68, 5. 244) veriffentlichten Abhandlung itiber Ataxie kiin-
digte ich den Tod des F. Siiss (Fall VI) an, welcher, nachdem
meine Arbeit der Redaction zum Drocke bereits eingesendet worden
war, nach 23jihriger Dauer der Alaxie von einem sehr rapide ver-
laufenden Abdominaltyphus dahingerafft wurde. In dem Krankheits-
bilde, wie ich es (a. a. 0. 8. 152) zuletzt schilderte, war bis zam
Beginn des Typhus keine Aenderung eingeireten; hichstens liess
sich vielleicht eine leichte Abnahme des Tastgefithles an den Fiissen
und Unterschenkeln zur Zeit der letzten, erst wenige Wochen vor
dem Auftreten der acuten Erkrankung vorgenommenen Priifung
nachweisen, welche sicherlich friilher nicht bestanden hatte und erst
in der letzten Zeit hinzugetreten sein konnte.
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Die Symptome des Typhus begannen am 15. Juli mit Fieber, welches bereits
nach wenigen Tagen bis zur Hiéhe von 39,6° anstieg; dazu kamen Kopfschmerzen,
Schwindel, Appetitlosigkeit und grosse Abgeschlagenheit mit Ohnmachtsgefiihlen;
zugleich- von Anfang an etwas Husten, nachweishare Milzanschwellung und Cdeal-
gurren mwit dinoen Stiihien. Am {7.Juli: leichte Delirien, siiirkerer Husten mit
verbreitetem Schleimrasseln, Réthung der Rachenschleimhaut; Sprache kaum mehr
verstindlich; unwillkiirliche Harnentleerungen; spec. Gew. des Harps 1030, keine
Albuminurie. Ordin.: Wein, Moschus. Am 19. Juli: Pat. ist so schwach, dass
er kaum die Arme etwas zu erheben vermag; Sprache ganz unverstindlich, die
Bewegungen der Bulbi auffallend langsam’ und triige; matter, gebrochener Blick;
die Wangen werden bei jeder Exspiration vorgeblaht. Trockene Zunge. Fortdauer
missiger Diarrbden bei nicht auffallend gespanntem Abdomen. Somnolenz. Herz-
tooe auffallend schwach, Puls bis 132 Schliige. Grosser Collaps; Facies hippo-
cratica, Am 21.Juli: Cheyne-Stokes’sches Athmungsphéinomen mit selbst 20
Secunden daunernden Stadien von Apmoé. Puls unregelmissig, filiform. Harn und
Stiihle werden unwillkiirlich entleert; Spuren.von Albuminurie. -Somnolenz. Unter
betrichtlicher antemortaler Temperatursteigerung (bis 40,6°) erfolgt Nachmittags
14 Uhr die Lethalitit (am 6. Tage des Typhus).

Die von Herrn Prof. J. Arnold vorgenommene Section verificirte die in der
Klinik gestellte Diagnose auf Abdominaltyphus. Die Peyer'schen und solitiren Driisen
im unteren Abschuitte des lleum und im Colon waren im Zustande der exquisi-
testen markigen Infiltration. Frischer weicher Milztumor, Hypostase und Atelectase
der hinteren unteren Lungenabschnitte beiderseits. Exquisite fettige Degeneration
des Herzfleisches. 1m Brusttheil der Wirbelsiule missige Secoliose nach rechts.

Die anatomisch - histologische Untersuchung der centralen Nervenheerde wurde
von Herrn Privatdocenten Dr. Fr. Schultze vorgenommen, dessen mir zar Pabli-
cation iibergebenen Bericht ich hier in extenso folgen lasse.

»Die Dura mater zeigt nichts Besonderes, ausgenommen ziemlich viel Fliis-
sigkeitsansammlung im Sacke derselben. Die Arachnoides ist in ihren hinteren
Abschoitten in der-ganzen HGhe des Riickemmarks, besonders aber in der Hohe
der unteren Hals- und der Dorsalpartie verdickt und entschieden triiber; an einer
circumscripten Stelle des Dorsaltheils festere Verwachsung mit der Dura mater;
mikroskopisch zeigt sie sich mit mehr zelligen Gebilden ausgestaitet, als normal.
Die Blitichen der vorderen Partien der Spinnwebenhaut nar im Hals- und Dorsal-
theil triiber, in der Hohe der Lendenanschwellung von normalem Aussehen. Die
Pia mater durchweg etwas dicker, im Halstheil mit einer ungewShnlich grossen
Zahl von pigmentirten Spindelzellen ausgestattet.

Die makroskopische Betrachtung des frischen, schon 3 Stunden nach dem
Tode herausgenommenen Riickenmarkes ergab eine graune Verfarbung:

1) der Rinterstringe in der ganzen Hohe desselben, und zwar am deut-
lichsten in dem unteren Theile der Halsanschwellung und in dem Dorsaltheile;

2) der Seitenstringe in ihren nach hinten gelegenen Abschuitten in dem
ganzen Hals- und Dorsaltheile. Die degenerirten Partien der leizteren hatten auf
dem Querschnitte die Form von Keilen, deren Basis an die hintere Hilfte der
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Seitenstrangperipherie angrenzte und deren Spitze sich bis tief in den Winkel
zwischen Vorderhdrnern und Hinterhérnern hineinerstreckte.

Die Gbrigen Abschnitte der weissen Substanz und die graue Substanz zeigten
keine deutlich wabrnehmbare abnorme Farbung; die Consistenz der entarteten Par-
tien, deren graue Farbe wenigstens in den Hinterstringen einen Stich in’s Gelbliche
zeigte, war derber als mormal.

Das ganze Riickenmark ist dfinner und schmichtiger, als dem Volumen
desselben bei einem kriftigen erwachsenen Manne der gleichen Grésse und des
gleichen Alters entspricht; hauptséichlich betrifft die Volumsabnahme die hintere
Hilfte des Riickenmarkes und in dieser wieder besonders die Hinterstringe; aber
auch die vorderen Abschnitte und die graue Substanz ist von geringerem Umfange,
wie sich das besonders deutlich spiter an dem gehiirteten Priparate herausstellte.
Die Form des Riickenmarkes ist in der Gegend der unteren Abschnitte der Hals-
anschwellung und im Dorsaltheil in der Weise stark verindert, dass die Sulci
zwischen den Hinter- und Seitenstringen abnorm vertieft erscheinen und dass der
sagittale Durchmesser des Riickenmarkes in diesen Abschniiten erheblich verkirzt
ist (vergl, Taf. IV, Fig.1¢.).

Nach lingerem Liegen der Med. spin. in Miller'scher Flissigkeit wird eine
gelbliche Verfirbung der degenerirten Partien nachweishar, welche nicht so intensiv
ist, wie bei der Kdrnchenzellendegeneration. In der Halsanschwellung und
in den obersten Absehnitten des Halstheiles tritt jetzt noch eine deutliche Verfir-
bung des inneren Abschnittes des rechten Vorderstranges hervor, wihrend
die Hinterstriinge in dieser Hohe (wie auch im frischen Zustande) nur in dem
Bezirke der Goll'schen Stringe sich makroskopisch deutlich entartet zeigen.

Eine vbllig klare und ausreichende Uebersicht iiber die Ausbreitung des De-
generationsprozesses erhdlt man erst hei der Anfertigung von diinoen Querschniiten
mit Carmin- oder Himatoxylinfdrbung. Es zelgt sich nunmehr, dass im
Halstheile bis zar Pyramidenkreuzung hinauf 1) die Goll’schen Strénge intensiv
entartet sind (dunkelroth resp. dunkelblau verfirbt werden), 2) die Keilstringe,
sowie die hinteren Abschnitte der Seitenstringe in geringerem Grade, aber ebenfalis
noch sehr deutlich tiefer tingirt erscheinen, dass 3) der rechte Vorderstrang
in seinem an die vordere Fissur angrenzenden Abschnitte dunkler gefirbt ist und
schliesslich 4) dass eine circnlare Randdegeneration vorhanden ist, ein-
schiiesslich der an die vordere Fissur angrenzenden Partien des linken Vorder-
stranges. (Die beigegebene Fig. 1 zeigt bei ¢ die. oben angegebene Formverdnderung
des Riickenmarkes in dem unteren Halsabschnitte bei doppelter Vergrdsserung; die
heller und dunkler schattirten Partien entsprechen den helleren oder dunkleren
Tinctionen durch Carmin und Himatoxylin; die Form der (ibrigen Riickenmarks-
querschnitte ist eine schematische, dem normalen Riickenmarke entnommene;
sie soll nur als Rahmen fir die Eintragung der geschilderten Verdnderungen dienen,
entspricht aber nicht der Form des vorliegenden Rickenmarkes.)

Im Dovsaltheile verschwindet dié Verfirbung des rechten Vordersiranges
(nur mikroskopisch lisst sich hier noch eine leichte Verdickung der Neuroglia ent-
decken). Es zeigen sich nur die Hinterstringe und die binteren Abschnitie der
Seitensirange entartet; auch die Randdegeneration fehlt; aur in den peripheren
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Abschnitten der mittleren Theile der Seitenstringe zeigt sich noch ein Rest dec-
selben in deutlicher Weise (vergl. bei d die heller schattirte Partie).

Im Lendentheile endlich sind nur die Hinterstringe und die hinteren Ab-
schnitte der Seitenstringe abnorm gefirbt (e, f); auch im Conus terminalis (g)
lisst sich noch eine dusklere Firbung der Hinterstrdnge, besonders in den peri-
pheren Abschnitten, und andeutungsweise der Seitenstringe erkennen.

Das Mikroskop zeigt in den abnorm gefarbten Abschnitten des Riickenmarkes
die oft geschilderte sogenannte fibrilldre Degeneration, wie sie stets bei
sclerotischen Prozessen in der Med. spin. sich findet, wie sie auch bel der gewdhn-
lichen Tabes sich alitiglich constatiren lisst. Fettkérnchenanhiinfungen fanden sich
nur ganz vereinzelt und sparlich in der Wand kleinerer Gefisse; es zeigte sich
aber eine {beraus grosse Menge von Corpora amylacea, und zwar am dichtesten
und zahlreichsten in den Hioterstrfingen. Die fibrillire Sahstanz enthélt auf Quer-
schnitt und Léngsschnitt eine grossere Zahl von Kernen als auf demselben Raume
die normale Substanz; sie wird &berall, auch in den am intensivsten entarteten
Abschnitten, durchzogen von theils intacten, theils atrophischen, theils, wie es
scheint, bis auf den Axencylinder reducirten Nervenfasern, welche auf Lings-
schnitten sich in der Ausdehnung mehrerer Gesichtsfelder (bei Hartnack IV, 7)
ununterbrochen verfolgen lassen (besonders an Jodviolettprdparaten deutlich er-
kennbar, in welchen sich ausserdem die tiefblau colorirten Kerne sehr priicis von
den schwach oder kaum tingirten Corp. amyl. untérscheiden lassen). — Deiters’-
sche Zellen (Spinnenzellen) nicht nachweisbar. — Die Gefiisse nur theilweise mit
dentlich verdickter Wand. — Die Untersuchung am frischen Priparate hatte die
gleichen Verhdltnisse ergeben.

In Bezug auf die Ausdehnung und die Intensitét der Degeneration be-
statigt die mikroskopische Untersuchung im Allgemeinen das oben Mitgetheilte.
Die instructivsten Bilder lieferte die Farbung der Schnitte mit Goldchlorid nach
der Flechsig’schen Methode!), weil man an ihnen am Genauesten das Verhiltniss
des Bindegewebes zu den -Nervenfasern erkennen konnte. Man bemerkt manche
markhaltige Faser diinneren Calibers, die an Carminpriiparaten der Beachtung ent-
geht. Es stellte sich heraus, dass die Anzahl der restirenden Nervenfasern bei
weitem am meisten reducirt ist in den Hinterstriingen des ganzen Dorsalmarkes
und Lendenmarkes und in den Goll’schen Striingen; eine viel grissere Menge von
Nervenfasern als in diesen findet sich in den Seitenstringen und in den Keilstriingen,
relativ die meisten im rechten Vorderstrange. Wihrend in den Hinterstringen des
Dorsalmarkes zwischen den einzelnen Faserquerschnitten grissere nervenlose Zwischen-
rdume sich finden — immerhin zahlte ich in der inneren Hilfte eines Hinterstranges

'} Flechsig, Die Leitungsbahnen im Gehirn und Riickenmark des Menschen.
1876. S.261 f. — Obgleich das vorliegende Riickenmark nicht in Ammoninm
bichromicum gehartet war und trotzdem dasselbe theilweise bereits lingere
Zeit in verdiinntem Alkohol gelegen hatte, so gab doch die Bebandlung mit
1procentiger Goldchloridldsung nach vorherigem Auswissern in Aq. dest. und
mit nachfolgender Behandlung mit Natr. caust. in 10procentiger Losung sehr
brauchbare Préiparate, in welchen sich auch die markhaltigen Fasern inner-
halb der graunen Substanz sehr schin gefirbt hatten, so dass ihr Verlanf anf
das Deutlichste erkennbar war.
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im Dorsalmark an den am intensivsten degenerirten Partien noch etwa 500 Fasern ~
liegen die meist stark verdiinnten Fasern in den iibrigen genannten Abschnitien
viel dichter aneinandert).

Besonders hervorzuheben ist noch, dass die Degeneration der Seitenstringe
auch im Hals- und Dorsaltheile, nicht nur im Lumbalmarke unmittelbar ao
die Peripherie des Riickenmarkes heranreicht, ohne, wie bei der absteigenden se-
cundiren Degenerétion, einen Streifen normalen Gewebes zwischen dem. Heerde
selbst und der Rickenmarksperipherie {ibrig zu lassen. Ferner ist bemerkenswerth,
dass zwischen dem Seitenstrangheerde und den Hinterstriingen ein Streifen nur
wenig degenerirter Substanz stehen geblieben ist, welcher zwischen den Hinter-
hornern und den degenerirten Seitenstrangbezirken sich eingeschoben findet, so
dass eine directe Fortpflanzung des pathologischen Prozesses vom Hinterstrange
aus durch die Hinterhdrner hindurch nach seitwérts wnwahrscheinlich erscheint.
Uebrigens finden sich auch {berall in den den hinteren grauen Horners anliegenden
Partien der Hinterstringe bedeutend mebr Nervenfasern, als in der Nihe der
hinteren Fissur und in der Nahe der hinteren Peripherie des Riickenmarkes. Auch
in den degenerirten Seitenstriingen ist die Menge des Zwischengewebes peripher
etwas grisser, als central.

Was die graue Substanz anbetrifft, so ist eine Volumsabnahme der-
selben, auch in den Vorderhérnern und besonders ‘deutlich in der Halsanschwellung
gegeniiber den damit verglichenen anderweitigen Riickenmarken von Personen
gleichen Geschlechts, ungefilir gleicher Grdsse und gleichen Alters nicht zu ver-
kennen.  Auch die Ganglienzellen erscheinen im Allgemeinen spérlicher und
kleiner, sind aber somst in den Vorderhdrnern von véllig normaler Beschaffenheit.
Die Clarke’schen Sédulen zeigen in ihrer ganzen Hhenausdehnung entschiedene
Versinderungen, die bauptséichblich darin bestehen, dass die Zabl der in ihnen ent-
baltenen Ganglienzellen bedeutend vermindert ist, so dass sich an manchen Quer-
schnittspréparaten und zwar gerade aus der Gegend des unteren Dorsalmarkes an
der Stelle der stirksten Ausbildung der Sfulen nur noch eine einzige wohlausge-
bildete Zelle finden ldsst, wihrend vereinzelte sehr atrophische in spirlicher An-
zahl und nur mit Mihe auffindbar daneben vorhanden sind, Dabei ist die Anzahl
der Corpora amylacea nur eine geringe; sie ist nur um weniges grésser als in
den Vorderhirnern, in welchen sich vereinzelte finden lassen (bekanntlich ohne
dass daraus auf eine Abnormitit geschlossen werden dirfte). Die Hinterhorner
zeigen besonders in den peripheren Abschnitten starke Anhdufungen dieser Gebilde,
lassen aber sonst mit Ausnahme einer Volamsabnahme, die im Halstheile besonders
sich in einer Verkiirzung geltend macht, wibrend in der Lendenanschwellung die
normale Form nicht verindert erscheint, nichts Abnormes erkennen. Die sie durch-
setzenden Warzelfaserbiindel aus den hinteren Wurzeln und den hinteren
Striingen sind entschieden schmichtiger und diinner als normal, entbalten aber
neben atrophischen auch véllig intacte Nervenfasern (nur an Goldpriiparaten deutlich
zu erniren). In den Vorderhdrnern lisst sich an den dieselben durchziehenden
Nervenfasern keine Veréinderung erkennen.

1) Es ist danach die Carminfirbung und damit die Schattirang an den Seites-
stringen des Dorsaltheiles in der beigegebenen Figur eine zu dunkle,
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Auch an den ‘extramedulliren hinteren Wurzelbiindeln lisst sich anf
Querschnitten eine entschieden grossere Zahl diinner Nervenfasern nachweisen als
bei normalem Zustande; Nervenfasern von normalem Volumen, wie sie sich in
den vorderen, normal erscheinenden Wurzelbiindeln zeigen, sind selten. Aunsser-
dem liegen aufl demselben Querschnitisraum in den hinteren Wurzeln eine grdssere
Anzahl Kerne als in den vorderen, die Gefisse sind theilweise dicker. Corpora
amylacea fehlen.

Die Spinalganglien zeigen keine Anomalie, weder in Bezug auf das Binde-
gewebe, noch auf die Ganglienzellen. Auch die peripheren Nerven und Mus-
keln der Extremitiiten, sowohl der oberen wie der unteren, lassen keine Abnor-
mitdt nachweisen; auch in diesen Nerven keine Corpora amylacea.

" Kehren wir- zu der Untersuchung des centralen Nervensystems zuriick, und
verfolgen wir die Veriinderungen des Balstheiles des Riickenmarkes weiter mach
oben in die Med. oblongata hinein, so lisst sich fiir die Hohe der Pyramiden-
krenzang bis zur Spitze des Calamus scriptorius leicht feststellen, dass die Ver-
inderung der Hinterstringe bis in die Clavae hineinreicht; die Ganglienzellen der
letzteren scheinen spérlicher und atrophisch zu sein. Ebenso steigt die Verdnde-
rung der Seitenstringe in abnehmender Intensitit in den Seitenstringen weiter
nach oben; die Degeneration des rechten Vorderstranges verschwindet karz nach
dem Beginn der Pyramidenkreuzung; in dem Pyramiden selbst lisst sich eine
Sclerose nicht nachwelsen; auch fehlen die Corpora amylacea in denselben nahezu
vollig, wihrend sle in den Clavae in grosser Anzahl und in den Seitenstringen in
geringerer Menge sich finden.

Weiter nach oben, in der ganzen Hohe des Hypoglossuskernes, ldsst sich
deutlich eine geringe Bindegewebszunahme, etwa wie in den geringer afficirten
Seitenstrangsabschnitten des Riickenmarkes, in den lateralen Abschnitten der Cor-
pora restiformia nachweisen; in ihnen finden sich zugleich eine grosse Menge
von Corpora amylacea, allerdings viel weniger dicht als in den Hinterstringen,
aber doch etwa in gleicher Menge wie in den Seitenstringen des Riickenmarkes.
Es kbnnen iiberhaupt in diesem Falle die Corpora amylacea als die besten Weg-
weiser fir die Erforschung des Degenerstionsverlaufes angesehen werden, da es
schwer ist, eine geringere Zunahme des Bindegewebes, also die Anfangsstadien
elner Sclerose in der Medulla oblongata sicher zu erkennen, und da offenbar in
dem vorliegenden Riickenmarke die Menge der restirenden Nervenfasern zu der
Menge der Corpora amylacea iiberall im umgekehrten Verhiltnisse steht; in den
nervenirmsten Abschnitten finden sich die grossten Mengen der Corpora amylacea.

Es fehlen die Corpora amylacea in den Oliven, in der grauen Substanz am
Boden des vierten Ventrikels, speciell auch im Hypoglossuskern; sie fehlen auch in
den mittleren Partien der Med. oblong., in den Pyramiden zeigen sich génz verein-
zelte, — Oberhalb der Striae aéusticae, im Ponstheile des verlingerten Markes
liessen sich keine stirkeren Anhéufungen dieser Gebilde mebr nachweisen; speciell
auch in den Pedunculi cerebri nicht; hier und da waren vereinzelte Exemplare zu
sehen 7).

1) Leider stdsst die Untersuchung auf Corpora amylacea nach lingerem Liegen
Arch. f, pathol, Anat. Bd.LXX. Hit.1, 10
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Eine Sclerose liess sich in der ganzen Medulla oblongata nicht nachweisen, bis
auf jene von dem Rickenmarke her fortgesetzte geringfiigige Strangsclerose in den Cor-
pora restiformia. Eine irgendwie betriichtliche Sclerosirung, vor allem in der Form
multipler Heerde, kinnte dem Blicke bei genauer Durchmusterung picht entgehen.
Dagegen war auffillig eine gleichmdassige deutliche Volumsverminderung
der Medulla oblong. vorzugsweise in ibrer unteren Hilfte, wie sie die genaue
Vergleichung und Messung mit Priparaten ergab, die in gleicher Weise gehirtet,
nur ilter, also eher noch mehr gesehrumpft waren und von kriftigen, gleichaltrigen
Individuen ungefihr derselben Korpergrosse herriibrten. Der Unterschied zu Un-
gunsten des vorliegenden verlingerten Markes betrug in den unteren Abschnitten
bis etwa 3 Mm. in jedem Durchmesser; auch die Medullae oblongatae weiblicher
Personen waren grosser. — Die Volumsverminderung betraf gleichmissig simmt-
liche Abschuitte, also nicht nur etwa die Pyramiden und die Corpora restiformia allein,
sondern anch die Oliven, die graunen Kerne, die mittleren Partien. Damit correspon-
dirte auch das mikroskopische Verhalten der Priparate; iberall waren die Nerven-
fasern mit ibren Axencylindern diinner und feiner, besonders deutlich auch in den
Pyramiden und den Pedunculis cerebri, nicht weniger in den Corp. restiformia;
auch die Ganglienzellen der grauen Kerne erschienmen meist etwas kleimer als nor-
mal, im Hypoglossuskern auch in geringerer Aunzahl als in den Vergleichspriiparaten.
In den obersten Abschnitten der Medulla oblongata in néchster Nihe des Aquae-
ductus Sylvii wurde diese Volumsabnahme weniger deutlich; sie betrug noch etwa
1 Mm. in jedem Durchmesser, liegt also vielleicht noch innerhalb der Breite nor-
maler Differenzen. — :

Im Grosshirn fand sich keine besondere Anomalie; trotzdem das ganze Hirn in
diinne Scheiben zerschnitten und genau untersucht wurde, liessen sich sclerotische
Heerde von einiger Ausdehnung, welche an der gewshnlichen Verfirbung in der Miller'-
schen Fliissigkeit hitten erkanot werden miissen, nicht anffinden; ebenso wenig
im Kleishirn. Auch die mikroskopische Durchforschung liess nichts Abnormes er-
kennen,

In welchem Zusammenhange sieht nun die gefundene Atrophie

des Bulbus medullae mit der Rilckenmarksdegeneration? Ist einer

der Priparate auch in verdiinnter Miller'scher Fliissigkeit auf Schwierigkeiten.
Wihrend sie sich an frischeren Priiparaten nach dem Einlegen in diinne,
wisserige Jod-Jodkaliumlosungen sehr leicht und intensiv braun firben, bleibt
diese Firbung spiiter aus, und erst durch Zusaiz von Schwefelsiiure werden
sie wieder erkennbar. Aber ein Einlegen der umfangreichen Schaitte in ver-
diinnte Schwefelsiare fihrt anch hier nicht zam Ziele, so dass man sich
gendthigt sieht, concentrirte Schwefelsiure am Rande des Deckglischen zuzu- -
setzen, Dabei firben sich nun wieder nur die peripher gelegenen Corpora
amylacea, so dass man kleine Schnitte aus den verschiedenen Abschnitten
der Med. oblongata anfertigen und der Wirkung der Schwefelséiure aussetzen
muss. Die oben angefiihrten Resultate wurden zum grossten Theile noch
an den frischen Priparaten gewonnen. -— Firbung mit Jodviclett ergiebt
keine distincte Tinction der Corpora amylacea. —
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von beiden Zustinden secunddr, oder sind sie beide von einander
unabhiingig?

Sicherlich kann man die Riickenmarkssclerose nichl als eine
secundéire auffassen; fiir die Hinterstrangaffection steht das iiber-
haupt ausser Frage; aber auch die weniger intensive Degeneration
des rechten Vorderstranges und der Seitenstringe kann deswegen
keine secundire sein, weil sich 1) in den Pyramiden und Pedun-
culis, und ebenso im Kleinhirn nirgends eine Sclerose fand und
2) weil die Form der gepannten Degenerationen, wie oben ge-
schildert, von derjenigen der absteigenden Sclerose enisehieden
abweicht. Umgekehrt die Bulbusatrophie als Folgezustand der spi-
nalen Veriinderungen, nach Analogie der Volumsverminderung einer
Riickenmarkshilfie nach Amputation einer Extremitiit aufzufassen,
geht deswegen nicht gut an, weil die partiellen Degenerationen
im Riickenmarke partielle Atrophie der zugehirigen Systeme, also
in unserem Falle vorzugsweise Atrophien der Corpora restiformia
und der Pyramiden, héitten zur Folge haben milssen; es war aber
eine durchaus gleichmissige Atrophie nachweisbar. Es erscheint
somit die Annabme am wahrscheinlichsten, dass in dem vorliegen-
den Falle iiberhaupt eine vollige Ausbildung und Ent-
wickelung der Medulla spinalis und der Medulla oblon-
gata mnicht statthatte, und dass an einem solchen mangelhaft
entwickelten Organe jene sclerosirenden Prozesse sich entwickelten,
deren Anfinge spitestens in die Zeit der ersien deutlichen Krank-
heitssymptome fallen, da man wohl annehmen kann, dass die ersten
geringftigigen Verdinderungen noch iiberhaupt keine Krankheitser-
scheinungen zur Foige haiten, besonders wenn man erwigt, wie
z. B. trotz der Atrophie der hinteren Wurzeln in der Halsanschwel-
lung noch Sensibilitdtsstérungen vollig fehlten.

Mit der Annahme einer solchen Entwickelungshemmung, die,
wie mir scheint, durch die Thatsachen erzwungen wird,. stimmt
auch sehr gut das hereditire Auftreten der betreffenden Krankheits-
formen, da ja bekanntermaassen auch Entwickelungshemmungen
anderer Art hiufig in gleicher Weise hereditir vorkommen.

Sehr schwierig wird ferner die Frage zu entscheiden sein,
woher die ganze Affection — abgesehen von der hereditiren man-
gelbafien Beanlagung der Med. spin. und Med. obl. — ihren Aus-
gangspuekt nabm. Von der Pia mater des Riickenmarkes, also von

10*



148

einer Meningitis spinalis chron., oder vom Riickenmarke selbst,
oder von beiden zugleich?

Fiir die erstere Annahme spricht das Vorhandensein der circu-
liren Randdegeneration im oberen Theile des Riickenmarkes, ferner
das Verhallen der Seitenstrangdegeneration, welche in den an die
Pia angrenzenden Abschnitten am stirksten ausgebildet war. Es-
erscheint mithin wahrscheinlich, dass fiir diese Partien der sclero-
sirten Abschnitfe eine Fortleitung der Affection von der Pia mater
aus angenemmen werden Lonne; die Hinterstrangdegeneration ist
dagegen eine so intensive, dass man wohl zu der Annahme be-
rechtigt ist, sie als einen primiiren oder wenigstens von der Bethei-
ligung der Pia nicht allein abhiingigen Prozess aufzufassen, da es
schwer zu “erkiliren wire, warum gerade diese Sirfinge am stirksten
durch eine spinale Meningitis afficirt werden sollten. Die intensive
Entartung der Goll'schen Striinge ¥isst sich wohl am besten als
eine secundire aufsteigende Degeneration auffassen.

Zum Schlusse eriibrigt noch zu bemerken, dass die Unter-
suchung der Gehirnnerven, speciell des N. opticus, des N. oculo-
mot., abducens, hypoglossus, trigeminus eine Abnormitit nicht
ergab. Nur in den Striae acusticae fanden sich missige Mengen
von Corpora amylacea. — Auch die Augenmuskeln sind normal.®

Dieser hier von Herrn Dr. Schultze gegebene Befund stimmt
in allen wesentlichen Punkten hinsichtlich der histologischen Details
mit den in meinen friiheren Fillen hereditiirer Ataxie beschriebenen
Verinderungen des Riickenmarkes iiberein (dieses Archiv Bd. 26.
S. 451). Hier wie dort bestand die gleiche sclerosirende Degene-
ration des Nervengewebes, bedingt durch die Entwickelung einer fein
fibrilliren, kernreichen Bindesubstanz mit Einlagerung massenhafier
Corpora amylacea und secundirer Atrophie der Nervenfasern; hier
wie dort wuorde die Bildung von Korachenzellen vermisst, und nur
hier und da traf man an den Wandungen kleinerer Gefdisse spir-
liche Feit- und Pigmentbiufchen; in allen Fillen waren im All-
gemeinen vorwiegend die Hinterstringe in ihrer ganzen Lingsaus-
dehnung betroffen unter besonders hochgradiger Betheiligung der
Goll'schen Stringe, und war endlich gleichzeitig eine chronische
Leptomeningitis spinalis vorwiegend im Bereiche der Hinterstringe
zugegen. Selbst jene braungelbe Pigmentirung der Pia mater im
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Cervicalabschnitte des Riickenmarkes, wie ich sie in meinen fritheren
3 Fillen beschrieben (a. a. 0. 8. 447), war libereinstimmend auch
in- diesem neuen Falle vorhanden.

Wihrend- nun in allen bis jetzt zur Section gekommenen
4 Fillen (Fille I, 11, 1V, VI) jedesmal die spinalen Hinterstringe
in ibrer ganzen Lingenausdehnung der hauptsichlichsie und, wie
deren Schrumpfung andeutete, wohl auch der iilteste und primitive
Sitz der Verinderung waren, ergaben sich dagegen nach anderen
Beziehungen hin gewisse Verschiedenheiten. So war nur in Fall I
{Andreas Lotsch. Dieses Archiv Bd. 26. S.398) die Affection eine
lediglich auf die Hinterstriinge beschrinkte, wihrend in den drei
anderen Fillen anch noch andere Theile des Riickenmarkes mehr
oder minder an der Verdinderung participirten. In Fall Il (Justine
Siiss. Dieses Archiv Bd. 26. S.409. — Bd. 68. 8. 176. Note) fand
sich ein Uebergreifen der Degeneration auf die den Hinterstringen
zunichst gelegenen Abschnitte der Seitenstriinge und auf die graue
Substanz der Hinterhdrner, im Dorsaltheil selbst bis in die hinteren
Partien der Vorderhdruer hinein sich erstreckend; auch die Zellen
der Clarke’schen Siulen waren an Zahl vermindert. In diesem
Falle schien offenbar eine transversale, directe Propagation des Pro-
zesses von den Hinterstringen aus auf die bemachbarten Riicken-
marksabschnitte vorzuliegen. In Fall IV (Salome Siiss) bestanden
neben Uebergreifen der Hinterstrangerkrankung auf den linken Sei-
ienstrang jene seltsamen, zum Theil innerhalb der grauen Substanz
gelegenen, doppelien Kanalbildungen zwischen Hals- und Lenden-
ansehwellung, wie ich sie (dieses Archiv Bd. 26. S. 415) ausfiihr-
lich geschildert habe, wiihrend in dem vorliegenden von Herrn
Dr. Schultze histologiseh untersuchten Falle VI die graue Sub-
stanz, gewisse Anomalien an den Elementen der Clarke’schen Siulen
ausgenommen, vollstindig intaci geblieben war, dagegen die Seiten-
und Vordersirlinge eine eigenthiimliche, die Randzonen betreffende
Verinderung erlitien hatten.

Betrachtet man die an den verschiedenen Stellen des Riicken-
marks gemachien, auf der beigegebenen Figur dargestellien Quer-
schnitte, so bekommt man ganz den Eindruck, als ob der degene-
rative Prozess in den Vorderseitenstriingen von der Peripherie her
sich eingeleitet, und mehr oder minder weit in die Tiefe und Cir-
cumferenz sich fortgesetzt hiitte. - In dieser Beziehung diirfle der
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in diesem Falle, sowie in allen meinen frilheren Fillen constatirte
Befund einer besonders im Bereiche der Hinterstringe ausgeprigten
chronischen Entziindung der Pia mater (Leptomeningitis spinalis
chronica posterior) eine hhere Bedeutung gewinnen'), und es
diirfte allerdings, wie dies auch Herr Dr. Schulize andeutet, die
Verinderung der Vorderseilensiringe mit grbsster Wahrscheinlich-
keit als eine von der nach seitlich und vorne propagirten Menin-
gitis posterior ausgehende, forigeleitete Eniziindung aufzufassen sein.
Nach Allem schien somit in diesem Falle der urspriinglich und
primitiv in den Hinterstringen zpr Entwickelung gekommene Pro-
zess chronischer Entziindung, durch Vermitielung des in die hintere
Liingsfissur sich einsenkenden Fortsatzes der Pia mater, eine Me-
ningitis spin. poster. hervorgerufen zu haben, welche letztere ihrer-
seits auf den seitlichen und vorderen Ueberzog des Riickenmarkes
sich forlleitend weiterhin in die Vorderseitenstringe sich einsenkte
und deren marginale Erkrankung per contiguitatem erzeugte. - So
sehen wir demgemiss an jenen Abschnilien des Riickenmarkes, an
denen offenbar die dltesten Veridnderungen bestehen (a, b, ¢), die
Degeneration ringformig die ganze Peripherie der Vorderseitenstriinge
umfassen und selbst noch vom Vorderspalt her auf die angrenzen-
den Schichten des rechten Vorderstranges tiibergreifen, wihrend
nach unien, wo die Hinterstrangdegeneration und damit auch die
Meningitis entschieden jiingeren Datums war, die Eatartung sich
lediglich auf die Seitensiringe in einer weiter nach abwirts zu
immer minder umfangreichen und weniger in die Tiefe greifenden
Weise beschrinkie (d, e, f) und am Conus terminalis nur noch
spurweise angedeutet war (g).

Es scheint somit bei jenen primitiven Erkrankungen der Hinter-
siringe, wie sie die analomische Grundlage der von mir beschrie-
benen Fille hereditirer Ataxie bilden, eine zweifache Moglichkeit
der Propagation des Prozesses auf andere Riickenmarksabschnitte zu
besteben: eine directe transversale Verbreitung von den Hinter-
striingen aus auf die graue Substanz und die Seitenstriinge (Fail II),
und eine Verbreitung auf die Seiten- ;und Vorderstringe durch
Vermittelung einer durch die Hintersirangdegeneration angeregien
Leptomeningitis spinalis chronica. Dass in dem hier mitgetheilten

1) 'Vgl. Dieses ‘Arvdhlv {Bd.26. S, 308, 408, 414, 446, 447, 454
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Fail dieser zweile Modus vorlag, schien deutlich genug aus den
analentisehen Verhiiltnissen herverzugehen; die Integritit der granen
Bisterhiirner, sowie einer diese nach aussen begrenzenden Schicht -
der weissen Markmasse der Seitensiringe musste hier den Gedan-
ken an eine transversale Fortpflanzung des primir in den Hinter-
stringen localisirten Prozesses per coniinuitatem ausschliessen. Der
trotz der erheblichen Erkrankung der Vorderseitenstriinge constatirte
Mangel aller anderweitigen Symptome, ausgenommen die ataclische
Bewegungsstorung, lieferte den Beweis, dass selbst betriichtliche
histolegische Anomalien an den Riickenmarksgebilden bestehen
konmen, ohne die Leitung imnerhalb derselben in merklicher Weise
zu beeinirichiigen. .

Fernerhin will ich nicht unierlassen, aul die in dem vorliegen-
den, sowie einem f{rilberen Falle (Fall 1ll. Vgl. dieses Archiv
Bd. 68. S. 176. Note) vorgefundene Verdnderung an den Zellen
der IClarke’schen Siulen besonders aufmerksam zu machen, welche
in alem dletzieren Falle zugleich mit einer entschiedenen Verdnde-
rang der dieselben einbeltenden grauen Substanz zusammenfiel.
Im- Zusammenhalt hiermit diirfte vielleicht die Genese jener doppel-
ten, in der unieren Hilfte des zwischen Hals- und Lendenanschwel-
lung gelegenen Riickenmarksabschniltes vorgefundenen Kanalbildun-
gen, wie ich sie in Fall1V (dieses Archiv Bd. 26. S. 415, 499)
geschildert habe, eine Beleuchiung erfahren, insofern es nichi am-
miglich wire, dass jene, ibrer Lage nach den Clarke’schen Siulen
entsprechenden Kanille ein weiteres Stadium einer mit Entartung
der Clarke’schen Zellen und des sie zun#chst .umgebenden -Ge-
webes beginnenden Verdnderung darstellten. Nach oben gegen die
Halsanschwellung zu setzten sich die Kaniile in auf dem Querschnitt
rundliche, der Stelle der Clarke’schen Siulen entsprechende Er-
krankungsheerde fort, an welchen ,das Gewebe ein durchscheinend
grauliches, gallertiges Aussehen darbot .und eine starke serdse,
ddematdse Durchtrinkung zeigte®, und wo es sich ,offenbar um
ein fritheres Stadium der Kanalbildung® handelte. Fernere Beobach-
tungen mbgen iber die Zuldssigkeit einer derartigen Deutung ent-
scheiden.

Von sehr grossem Interesse ist der von Herrn Dr. Schulize
bei unserem Kranken beschriebene Befund einer auifallenden Klein-
heit und Zwerghaftigkeit der Elemente (Nervenfasern, Axeucylinder,
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Ganglienzellen) des Riickenmarkes und der Oblongata, auch an den
von der sclerosirenden Entziindung verschont gebliebenen Theilen,
in Folge deren die genannten Gebilde auf den ersten Blick nach
allen Dimensionen hin ein erheblich unter der Durchschnittsgrisse
stehendes Volumen darboten. Ich theile vollstindig die Ansichi
des Herrn Dr. Schultze, welcher hierin, als in einem durch un-
geniigende Ausbildung und Entwickelung der Elemenie bedingten
formativen Defect des Riickenmarkes und der Oblongata, den sicht-
lichen Ausdruck der hereditiren Erkrankungsdiathese erblicken zu
diirfen glaubt. Wie sich in dieser Beziehung die friiheren, von mir
secirten Fille verhielten, vermag ich leider nicht anzugeben, da ich
diesen Verhiltnissen damals meine Aufmerksamkeit zuzuwenden ver-
absiumte.

Schliesslich kann ich darauf hinzaweisen picht unterlassen,
dass auch dieser Fall wiederum einem Abdominaliyphus unterlag.
Es ist dies somit unter der Gesammizahl der von mir beobachteten
9 Fille von hereditirer Ataxie der 6. Fall, in welchem Typhus
hinzutrat, und der 5. Fall, in welchem daduarch der Tod veranlasst
wurde. Iech verweise in dieser Beziehung auf die Bemerkung,
welche ich bereits in meiner letzien Arbeit (dieses Archiv Bd. 68.
S. 160. Note) gemacht habe. Ebenso verdient bemerkt zu werden,
dass in diesem, sowie in zweien meiner fritheren Fille (Fall I und
I sehr hochgradige Fettdegeneration des Herzfleisches bei den
Sectionen vorgefunden wurde, welché offenbar als die Ursache des
in allen diesen Féllen so #usserst rapiden und unter s0 rasch zu
todtlicher Hohe sich steigernden Collapserseheinungen einhergehen-
den Verlaufes der typhosen Erkrankung beschuldigt werden musste.



