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Erkrankungen der Medulla oblongata. 
Einleitung. 1) 

Die Erkrankungen des verlängerten Markes erheischen wegen der 
besonderen und wichtigen Stellung, welche diesem Organe zukommt, eine 
gesonderte Besprechung, obwohl sie meistens nicht ganz selbstständig und 
isolirt auftreten, sondern sich vorwiegend an Rückenmarks- und Gehirn­
krankheiten anzulehnen pflegen. 

So finden wir eine Betheiligung der Medulla oblongata bei Tabes 
dorsa.lis, bei Myelitis, multipler Sklerose, Poliomyelitis ; die progressive 
Bulbärparalyse gesellt sich zur progressiven spinalen Muskelatrophie 
(amyotrophischen Lateralsklerose) oder verbindet sich mit ihr; gewisse 
lntoxicationen schädigen das Rückenmark und folgeweise oder zugleich 
die Medulla oblongata (Landry'sche Paralyse). 

Andererseits gesellen sich bulbäre Processe zu diffusen Hirnerkran­
kungen, zur progressiven Paralyse, zur progressiven Ophthalmoplegie, 
auch zu Herderkrankungen (Tumoren). Ferner betheiligt sich das ver­
längerte Mark an der syphilitischen Erkrankung des Centralnerven­
systems. Die bulbären Nerven werden bei der Polyneuritis nicht selten 
mitergriffen. 

Trotz dieser mit Vorliebe hen'ortretenden Verbindung nehmen die 
Erkrankungen der Medulla oblongata in der Pathologie des Central­
nervensystems eine ganz besondere, bedeutungsvolle Stellung ein. Das 
klinische Krankheitsbild derselben ist ein eigenartiges, mannigfaltiges 
und durch seine Schwere und die Gefährdung des Lebens imponirendes 
und wichtiges. Das besondere Interesse, welches sich an die bulbären 
Erkrankungen, beziehungsweise an die Mitbetheiligung des verlängerten 
.M:arkes bei Gehirn- und Rückenmarkskrankheiten knüpft, verdanken jene 
den vielfachen und bedeutungsvollen, in der Medulla oblongata gelegenen 
Nervencentren. Diese bedingen es, dass die dort localisirten Affectionen 
klinisch sich zugleich durch grosse Mannigfaltigkeit der Symptome und 
durch ihre Gefahr für das Leben auszeichnen. Auf einen kleinen Raum 

1) Die Anatomie und Physiologie des verlängerten Markes, i!Jsoweit sie für 
die Klinik in Betracht kommen, sind bereits im Allgemeinen Theil, S. 35 ff., 47 und 
73 f., abgehandelt worden. 

v. Leyden u. Golds cheider, Rückenmark. 1 



2 Erkrankungen der illedulla oblongata,. 

zusammengedrängt, enth:ilt die Medulla oblongata eine Reibe von N_en en­
kernen welche in biologischer Hinsiebt von grosser, zum 'l'herl von 
vitaler'Bedeutung sind: die Centren für die Atb mung, H er zt b ät ig keit, 
den Kau- und Schluckact, die Bildung der 'Sp rachl aute; ferner 
wichtige Vorrichtungen für die Coor dinat ion uncl Gleichge wi ch ts­
erhaltun g, fü r die mimi sch en Gesi ch ts bewegunge n, für die Blut­
verth eil un g (Vasom oto ren) und die Sc h we issec re t i on. Zugleich 
wird die Medulla oblongata fast von der Ci esammtheit der motor isc h en 
und sensiblen Bahnen auf ihrem Wege zum und vom Gehirn durchsetzt. 
Es sind daher gewaltige und zugleieh sehr mannigfaltige Störungen und 
Eingriffe in die körperlieben Functionen, welche durch die bulbiiren Er· 
krankungen herYorgerufen werden : Respiration, Circulation, N ab run gsaul'­
nahme, Sprache, Gesichtsausdruck, Bewegung und Empfin dung ani ge­
sammten Körper werden ergriffen. Hiezu kommt, dass häufig an den Er­
krankungen der Medulla oblongata auch die Brücke sich betheiligt, zu­
\Yeilen auch die H irnscbenk elreg ion. Da, cbs Organ des Bewusstseins, 
das Grosshirn , unbetbeiligt sein kann , so bleibt dem I\mnken, welcher so­
\Yohl der höheren menschlieben Ausdrucksbewegungen in :B-,orm der Sprache 
und der Mimik, wie a,uch der zur Erha,l tung des Lebens noLh wendigsten 
Verrichtung: der Aufnahme 10n Speise und 'rrank, beraubt, welcher un­
fähig der Bewegung und gefübllos sein, und endlich 10n einer das Leben 
in jedem Augenblicke bedrohenden Herz- und Atbmungsschwiich~ befall en 
sein kann, das Bewusstsein seines Zustandes und die Reflexion erba lten! 
Die Lähmungen und Anüstbesieen können eine ungemein weite Ausbreitung 
erreichen; man sieht das eindrucksvolle Bi ld der Paraplegia totalis, cl . h. 
Lähmung all er vier Extremitäten (wenn nuch meist nicht complet) ent­
stehen ; ausser dieser fordern die der Medulla oblongata, der Brücke nnd 
den Hirnschenkeln eigenthümlicben 'ilechselsUindigen Hemiplegieen unser 
Interesse heraus. Die Betheiligung der :Medul la oblongata bei Erkran­
kungen des Nervensystems bezeichnet eine scb were Wendu ng und fü hrt 
nicht selten den tödtlichen Ausgang herbei ; so bi lden bulbäre Symptome bei 
aufs teigender .Myelitis, bei La,n d ry'scher Lähmung, bei Meningitis, bei Poly­
neuritis in den schweren, zum Exitus gelangenden Fällen den Abschluss. 
Der Tod tritt durch Atbmungsltibm ung, zuweilen ziemlich plötzli ch, ein. 

Auch die 'l'h erapi e hat einiges Eigenartiges; so ist der Verkehr 
mit den Kranken in Folo·e der S1)rachl ti.hmung· erschwert umsomehr 

0 t ' I 

wenn eine gleichzeitige Armlähmung ibn auch verhindert, schriftlich 
seine Klagen und Wünsche mitzutheilen ; die Schlucklähmung macht die 
künstliche Ernährung mitteist Schlundsonde erforderlich. 

Die Reichhaltigkeit der bei Bulbärerkranku11gen auftretenden Krank­
beitserscheinungen rechtfertigt es, wenn wir im Folgenden eine genauere 
Analyse der Bulbärsymptome geben. · 



Allgemeine Symptomatologie der Bulbärerkrankung. 3 

Allgemeine Symptomatologie der Bulbärerkrankung. 

Die wichtigsten und vornehmsten Erscheinungen knüpfen sich an 
die Störung der vitalen Centren der Atbmung, der Herzbewegung 
und des Schlu ckactes. Die Affection des Athmungscentrums führt je 
nach dem Grade der Beeinträchtigung zu Dsspnoe, Cheyne-Stokes'scbem 
Athmen, dauerndem Athmungsstillstancl und damit zum Tode. Bezüglich 
des Verhältnisses zu den spinalen Centren der Athmungsmuskeln vgl. 
Allgemeiner Theil , S. 182 f. 

Di e in der Medulla oblongata. gelegenen herzregulirenden Cen­
t r en gehören den Vaguskernen an und bestehen aus einem die Schia 0'-

b 

folge des Herzens verlangsamenden und einem beschleunigenden Centrum. 
Es kommt durch Vagusreizung zur Verlangsamung, durch Vaguslähmung 
zur Beschleunigung der Pusfrequenz, welche mit Herzstillstand abscbliesst. 
Auch Unregelmässigkeit der Herzthätigkeit und zeitweiliges Aussetzen des 
Pulses kann sieb den genannten Störungen hinzugesellen. 

Der Sc h 1 u c k r e fl e x wird wahrscheinlich durch die aufsteigende 
Glossopharyngeo-Vaguswurzel , die Fibrae arcuatae int, und den moto­
rischen Vaguskern (N ucleus ambiguus) vermittelt. Störungen des Schluck­
a.ctes, vom erschwerten Schl~cken bis zur völligen Aufhebung desselben, 
gehören zum typischen Bilde der Bulbärerkmnkung. Dieses Symptom ist 
von vitaler Bedeutung, weil es die Ernährung in Frage stellt und die 
Gefahr der Aspiration und Schluckpneumonie setzt; nur durch die An_ 
wendung der Schlundsonde kann diese Gefahr beseitigt und die Ernäh­
rung bewerkstelligt werden. 

Von geringerer Bedeutsamkeit für das Leben, aber doch auch 
schwer sind die Störungen der Kau- und Saugbewegung und der 
Sprach e. Der Kauact erheischt die Betheiligung der von N. trige­
minus versorgten Kaumuskeln und der Zunge, welche den Bissen formt 
und fortschiebt. Die Parese oder · vollkommene Lähmung der Zunge ge­
hört zu den regelmässigsten Erscheinungen der Bulbäraffectionen; die 
Beeinträchtigung der Zungenbewegung kann sieb in mannigfaltiger Weise 
documentiren : sie kann die gesammte Zunge oder nur eine Hälfte oder 
beide Hälften in un o·leichem :Masse betreffen. Das Kauen selbst ist weniger 

b 

regelmässig und fast immer in geringerem Grade gestört, wie denn der 
N. trigeminus aus der Brücke entspringt. Die Lähmung der Saugbewegung 
zeigt sich in dem Unvermögen, Flüssigkeiten zu schlürfen. Auch die 
übrio·en Schleimbautreflexe der Mundhöhle sind erloschen und man erzielt 

b 

weder eine Erhebung des Gaumensegels noch eine Würgbewegung durch 
Berührung der inneren Theile. 

Ob der Patellarreflex bei Erkrankung der Medulla oblongata eme 
Störung erleiden kann, steht noch dahin. 



4 Erkrankungen der .Medulla. oblongata. 

In sehr erhebliebem Grade ·pflegt die S p ra c b e gestört zu sein, 
namentlich die Articulation der Sprach lau te, in geringerem Masse und 
weniger regelmässig die Stimmbil dun g. Das motorische L.arynxcentrum 
liegt (nach A. Well enb erg) innerhalb des Nucleus amb1guus, caudal 
(und lateral?) vom Schluckcentrum. Die Bildung der Sprachlau~e be­
ruht auf der Fähigkei t, den Wandungen der Mundhöhle verschiedene 
Stellungen zu geben und die Gestalt der Mundhöhle dadurch umzuformen ; 
die hiebei betbeiligten Muskeln der Lippen, Wangen, des Gaumens, der 
Zuno-e beziehen ihre Nerven fast ausschliesslich aus der Medulla ob-o 

longata.. 
Die mangelhafte Bildung der Sprachlaute wird als Dysarthrie, die 

völlige Aufhebung des Articulationsvermögens als Anartbrie (v. Leyden) 
bezeichnet. Die Dysarthrie zeigt je nach der Ausbreitung des Processes 
die verschiedensten Grade der Entwicklung ; nitbere Angaben siehe im 
Folgenden bei der , progressiven Bulbärparalyse c. 

Die Lähmung der Lippen- und Wangenmusculatur erzeugt eine 
Scblaffheit der Mundgegend und der gesnmmten unteren Gesicbtshälfte, 
wodurch die Ausdrucksbewegungen des Antlitzes erbeblieb leiden. Sind 
auch die Masseteren paretisch, so sinkt der Unterkiefer herab und der 
Mund steht geöffnet. 

Sehr häufig umfasst das Bild der Bulbärlähmung noch Störungen, 
welche auf die in der Medulla oblongata gelegenen s ec r e t ori sc h en 
Centren bezogen werden müssen. Hieber gehört vor Allem die abnorm 
starke Speiebelabsonderung; der Speiebel sammelt sich in grossen 
Mengen in der Mundhöhle an und fliesst aus dem offen stehenden 
Munde ab. Grösstentbeils beruht di eses Phänomen freilich darauf, dass 
der Speiebel nicht mehr heruntergeschluckt wird, sondern eben seinen 
Abfluss nach aussen findet, sowie auf der durch das Offensteben des 
Mundes bedingten Reizung der Schleimhaut, welche zur refl.ectoriscben 
Speicbelsecretion führt. 

Auf die im verlängerten Mark gelegenen · Scbweisssecretionscentren 
ist die in maneben Fällen in Erscheinung tretende profuse Sch weiss­
absonderun g zu beziehen. 

Auch die durch das CI. Be r n a r d'scbe Experiment erwiesene 
Beziehung der Medulla oblongata zur Zu ckerau sscheidung tritt in 
maneben Fällen von Bulbärerkrankung hervor. Diabetes mellitus ist bei 
Gesch~ül~ten an der Medulla oblongata und im vierten Ventrikel (Cysti­
cercusJ, Sklerose der :Medulla oblongata beobachtet worden (vgl. die Zu­
sammenstellung von J. Michael, Deutsches Archiv f. klin. l\1edicin. 1889, 
Bd. XLIV). 

Wenn die Erkrankung sich nicht auf die Kerngegend beschränkr, 
sondern auch den von den langen Bahnen durchzogenen Querschnitts-
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theil der :Medulla oblongata betrifft, so kommt es zu Lähmungen und 
Anästheesien der Extremitäten in verschiedenartigster Ausdehnung; es 
können Hemiplegieen, 'rriplegieen, Lähmungen aller vier Extremitäten 
entstehen. Die Empfindungsstörung kann sich in Form partieller Empfin­
dungslähmungen darstellen. Bei lü.ngerem Bestehen nehmen die Läh­
mungen einen spastischen Charakter an. Bei einseitigen Affectionen 
kommt es zu den charakteristischen wechselständigen (alternirenden) 
Hemiplegieen, von welchen die altemirende Facialis-Extremitätenlähmung 
(Gubler'sche Lähmung) die häufigste ist; sie deutet auf die Affection 
des unteren Brückenabschnittes; im Bereiche der eigentlichen Medulla 
oblongata kommt altemirende Hypoglossus-Extremitätenlähmung vor. Die 
Sensibilitätsstörungen äußern sich sowohl in Parästhesieen wie in An­
ästhesieen, welche jedoch nicht häufig sind. Sie betreffen sowohl das 
'l'rigeminusgebiet, wie den Rumpf und die Extremitäten und zeigen die 
verschiedenste Verbreitung. Der Affection der spinalen Trigeminuswurzel 
entspricht eine Sensibilitätsstörung der gleichliegenden Gesichtshälfte 
einschließlich des Auges. Über die getrennten Bahnen für den Muskel­
sinn, die Bautsensibilität, sowie Temperatur- und Schmerzempfindung 
vg l. das Capitel über die akute Bulbärparalyse. Charakteristisch 
namentlich für die acute Bulbärerkrankung ist der schnelle Wechsel 
der Lähmungen und Sensibilitätsstörungen von einer Seite zur anderen. 

Noch zwei interessante Bewegungsstörungen sind aufzuführen, 
welche dem typischen Bilde der Bulbärerkrankung zugerechnet werden 
dürfen: die Ataxie und die zwangsmässigen Affectbewegungen. 
Ueber beide ist im Folgenden Näheres mitgeteilt; vgl. ferner Allgemeiner 
'!'heil, S. 174. 

vVir beginnen die Schilderung der Erkrankungen des verlängerten 
:Markes nicht mit der acuten, sondern mit der chronischen Affection 
desselben, weil diese geschichtlich voransteht und den Typus der Bulbär­
erkrankung in der vollendetstell Ausprägung enthält. 



Erstes Capite L 

Progressive a1nyotrophische Bulbärparalyse 
( v. Leyclen). 

Synonyma: Chronische progressive Bulbärparalyse C'Vachsmuth). 
Paralysie musculaire progressive de Ia Iangue, du voile du palais 
et (les levres (Duchenne). - Progressive Bulbärkernlähmung 

(Kussmaul). 

Geschichte der Krankh eit. 

Unter der Bezeichnung: Paralysie progressive de la Iangue, du voile 
du palais et des llm·es beschrieb Duchenn e in den Arch. gcncr. cle mecl. , 
1861 , und in der Electrisation localisee, 1861, eine bis dahin noch nicht 
unterschiedene Krankheitsform, von "Welcher er seit 1863 dreizehn Fälle beob­
achtet hatte. Die Krankheit begann in der Regel mit Lähmungserscheinungen 
von Seiten der Zunge: die Bewegungen derselben, die Articulation der Sprache, 
das Schlingen wurden behindert und der Speichel floss ab. Nti.cbstdem folgen 
paralytische Symptome in den Muskeln des Gaumensegels, die Stimme wird 
näselnd, der Kranke verschluckt sich leicht, besonders Flüssigkeiten regurgi · 
tiren durch die Nase, das Gaumensegel hängt schlaff herunter, die Be­
wegungen dureil Reflexreize scheinen jedoch nicht beeinträchtigt. Weiterhin 
betheiligt sich der li'L orbicul. oris; der Verschluß des Mundes, clie Arti­
culation der Lippenbuchstaben ist behindert. Zuletzt entwickeln sich allgemeine 
Störungen der Respiration und Phonation; dyspnoische Anfälle treten ein, 
welche lebensgefährlich sein können. In Folge der erschwerten Nahrungsauf­
nahme tritt Abmagerung und Kräfteverfall ein. Die Intelligenz bleibt intact. 
Die Kranklleit schreitet unaufhaltsam fort, der Tod erfolgt in der Regel nach 
Verlauf von ein bis drei Jahren. 

Dieses äusserst prägnante Krankheitsbild ist von Duchenn e zuerst 
mit Schärfe gezeichnet worden. J edoch sind schon vor ihm derarlige FüJle 
beobachtet worden. Trousseau gibt an, schon im Jahre 1841 einen der­
artigen Fall gesehen und notirt zu haben. Auch in der deutschen Literatur 
vor D ueh en ne finden sich hiehergehörige Fälle (Rom b erg), freilich nicht 
genau genug beschrieben. 

Am entschiedensten schließt sich dem Duchenne'schen Krankheits­
bilde eine vou Dumenil 1859 publicierte BeobachtunO' an welche die Com­
plic~tion ~ieser Krankheit mit progressiver 1\'Iuskelatrophi~ da1:stellt. Du ehe n n e 
erklart d1ese Complication aber für eine rein zufällige, welche mit der Bulbär-
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paralyse. nichts zu thun. habe. Die Differenz beider bestehe darin, dass die 
progressive Muskelatrophie eine Atrophie ohne Lähmunu die Zunuengaumen-

l b . L o• b 
para yse a er eme ähmung ohne Atrophie darstelle. - Diese Unterschei-
dung hat sich _nun aber als eine künstliche ergeben. - Trousseau fand 
bald Gelegenheit, das Ducbenne'sche Krankeitsbild zu bestätiuen und zu 
vervollständigen. Nur darin wich er von Duchenne ab, dass :Z. die häufiu 
beobachtete Gombination mit progressiver .Muskelatrophie nicht für zufälli: 
ansah, sondern beide Krankheiten als Varietäten eines und desselben Krank­
heitsprocesses betrachtete. Auch hat Trousseau die ersten Autopsieen ge­
macht, deren Ergebnisse freilich wenig befriedigten. Er fand die Nerven­
wurzeln des Hypoglossus und Accessorius dünn, atrophisch, grau durchscheinend. 
Auch schien die .Medulla oblongata in eilwm Falle abnorm derb, doch war 
diese Abnormität viel zu unsicher, um Bedeutung zu haben. Andere Spinal­
nerven wurden gleichfalls dünn und atrophisch gefunden. Die mikroskopische 
Untersuchung war mangelhaft und ergab nichts Bestimmtes. 

In Deutschland wurde zuerst von B aerwi n kel bei Gelegenheit eines 
l~cferates über die Duchenne'sche Krankheit hervorgehoben, dass die Sym­
ptome, insbesondere das Verhalten der elektrischen Erregbarkeit, auf einen 
centralen Sitz der Krankheit schliessen lassen, und dass die eigenthümlicbe 
Vt!rbreitung über die Gebiete des N. hypoglossus, facialis, accessorius auf 
den Sitz in der Medulla oblongata hinweise. Auch E. Sch ultz (Wien 1864) 
stellte eine ähnliche Schlussfolgerung an, konnte aber in dem ihm zur 
Autopsie gekommenen Falle nur zerstreute und vereinzelte Körnchenzellen nach­
weisen. W ac hsm u th unterwarf in einer kleinen .Monographie das Krankheits­
bild , dem er den Namen der progressiven Bulbärparalyse gab, einer ein­
gehenden symptomatischen .Analyse, aus welcher er folgerte, dass die Krankheit 
ihren Sitz in der Medulla oblongata in der Nähe der Hirnnervenkerne haben 
müsse. Dieser Schluss bat sich als vollkommen richtig erwiesen. Nachdem 
nunmehr die .Aufmerksamkeit der Aerzte für diese Krankheit erregt war, 
wurde nicht allein das klinische Bild derselben vervollständigt, sondern bald 
auch eine bessere Einsicht des anatomischen Processes gewonnen. Charcot 
und J offroy theilten 1869 die Ergebnisse der Untersuchung von zwei 
Fällen proo-ressiver Muskelatrophie mit, welche auf Zunge und Lippen fort-

o 1 . geschritten war; ausser .Atrophie der vorderen Riickenmarkswtuze n, soWie 
des Hypoglossus und Accessorius fanden sie Atrophie der Seitenstränge und 
l10chgradige Atrophie der Ganglienzellen in den grauen Vorderbörnern. Der 
Befund im zweiten Falle war analog. v. L eyden publicirte nach einer kurzen 
vorläufio·en Mittheilunu im Jahre 1870 ausführliebe Untersuchungen über 
zwei tödtlich verlaufe; e Fälle von progressiver Bulbärparalyse, welche ihn, 
unabhängig von den französischen Autoren, zu nahezu denselben Ergebnissen 
geführt hatten. Ausser der fettigen Degeneration der vorderen Rückenmarks­
wurzeln, des Hypoglossus, Accessorius und Facialis hatte v. Leyden Degene­
ration der Vorder- und Seitenstränge des Bückenmarks, Atrophie der Faserung 
in der .Medulla oblongata und Schwund der multipolaren Ganglienzellen in 
den Vorderhörnern und im Hypoglossuskern gefunden. Eben denselben Befund 
konnte v. Leyden etwas später noch in einem dritten Falle constatiren und 
vervollständigen. Ein bald darauf Yon Kussmaul uncl R. )Iaier in Frei­
buro· beobachteter :Fall ergab dasselbe Resultat der mikroskopischen Unter­
suchuno-, so dass damit die pathologische Anatomie der Duch enne'schen 
Krankh~it als genügend begründet erschien. Weiterhin erfolgte noch eine 
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Reihe bestätigender Untersuchungen ; wir dürfen wohl hier darauf verzichten, 
dieselben im Einzelnen aufzuführen. 

Die Frage, ob es sich bei der chronischen progressiven Bulbär­
paralyse um eine blosse Muskelatrophie oder um e~ne gleichzeitige _Lä_h· 
mung handle, beziehungsweise ob die Lähmung du~ Hauptsache se1, 1st 
verschieden beantwortet worden. In maneben Fällen ist die Atrophie der 
Zunge u. s. w. sehr deutlich, und die Functionsstönmgen stehen un­
gefähr mit der Atrophie in Einklang. In anderen Fällen aber ist die 
Schwäche der Zungen- und Lippenbewegung, der Sprache u. s. w. sehr 
auffallend gegenüber dem scheinbar nur wenig oder gar nicht atrophi­
schen Zustande. Man muss freilieb wissen, dass die Muskelatrophie durch 
interstitielle Wucherungen verdeckt sein kann. Immerbin sind aber doc h 
auch solche Ftille beobachtet worden, wo wirklich die Parese vorzu­
walten schien. 

Namentlich hat Dejerine die Anschauung vertreten , dass es sic:h 
um Parese handle. Er findet, dass die Sprachstörung bei Bulbä.rparalyse 
viel stärker ist als z. B. bei der Zungenatrophie, wie sie bei myopatb i­
scher Muskeldystrophie vorkomme. Er meint daher, dass bei der Bulbär­
paralyse stets sowohl die trophischen Centren der Muskeln wie die Will­
kürbahnen afficirt seien, also dass es sich um eine mit Ganglienzellen­
atrophie verbundene Lateralsklerose handle. 

Pathologische Anatomie. 

Die Muskelatrophi e betrifft die Lippen, die Zunge, den Gaumen, 
die Kehlkopfmuskeln und, je nachdem spinale Muskelatrophie den Process 
begleitet, auch Nacken-, Hals-, Schulter-, Armmuskeln. Sehr intensiv 
pflegt die Degeneration der Zunge zu sein, vornehmlich der Zungenspitze. 
Histologisch verbalten sich die atrophirten Muskeln wie bei der progressiven 
spinalen Muskelatrophie: Verdünnung der Fasern, zum 'rbeil auch körnige 
oder fettige Degeneration, Vermehrung des interstitiellen Gewebes und 
der Kerne, häufig interstitielle Fettentwicklung. Alles dies kann sich an 
einem und demselben Muskel vorfinden. Mehrfach ist wach s ige Degene­
ration der Muskelsubstanz gefunden worden. 

Nerven. Die Stämme des N. hJ'poglossus, facialis, vagus uncl 
accessorius zeigen schon makroskopisch eine deutliche Atrophie; sie sind 
verdünnt, von grauer oder graurötblic:ber Farbe, durchscheinend. Mikro­
skopisch ~rscbeinen die Fasern in Yerschiedenen Stufen der fettigen 
DegeneratiOn; das interstitielle Gewebe ist bei älteren ]1ällen vermehrt 
(Sklerose). Je nach der Ausdehnung des Processes zeigen auch die 
v ?r~eren Spinal wurzeln, besonders im Halstbeil, dieselbe Atrophie. 
Dte mtra.musculären Nerven sind gleichfalls deutlich degeneriert. 
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M e d u ll a ob 1 o n g a t a. Am wichtigsten sind nun die in der 
Medulla oblongata selbst zu findenden Veränderungen. 

Die Ganglienzellen in den motorischen Kernen derselben sind 
atrophirt. Am stärksten und am meisten ausgebreitet ist die Atrophie 
des Hypoglossuskernes. ·weniger ausgesprochen ist die des Vagus- und 
Accessoriuskernes, des Facialis- und motorischen Trigeminuskernes. Die 
aufsteigende Vagus-Glossopharyngeuswurzel ist theils intact, theils ver­
schmälert gefunden worden. 

Mikroskopisch sieht man im Hypoglossuskern nur wenige wohl­
erhaltene Zellen. Die Mehrzahl derselben ist zu der Zeit, wo der 'rod 
einzutreten pflegt, in geschrumpftem Zustande oder ganz untergegangen. 
Die an den Nervenzellen sichtbaren Veränderungen sind dieselben wie 
bei der progressiven spinalen Muskelatrophie in den Vorderhörnem. 

Du val 's Nucleus accessorius des Hypoglossus, welcher lateralwärts, 
dorsal von der unteren Olive in der reticulären Substanz liegt, ist meist 
in tact. Du v a 1 und Ra y m o n d fanden bei einem Falle von Bulbär­
paralyse diesen Kern atrophisch. Auch 0 p p e n heim erhob in einem 
Fidle. diesen Befund. Diese Autoren stellen die Theorie auf, dass der 
eigentliche Hypoglossuskern speziell das bulbäre Centrum der Zungen­
bewegung vorstelle, \Vährend der accessorische Kern das Centrum für die 
mit der Deglutition verbundenen Bewegungen sei. - Dies ist jedoch un­
wahrscheinlich, da, wie es scheint, meistens der accessorische Kern bei 
Bulbärparal,yse intact ist. 

Die feinen markhaltigen Fasern sind im Hypoglossuskern ver­
mindert. Das interstitielle Gewebe ist entweder gar nicht oder ein wenig 
vermehrt und verdichtet. Die intrabulbären Wurzelfasern des Hypo­
glossus, Vagus, Facialis sind verdünnt und atrophisc-h. Die extrabulbären 
Nervenwurzeln sind einigemale unverändert befunden worden (Oppen· 
h eim, Kronthal). 

Die sens iblen Kerne bleiben von der Atrophie verschont. Aus­
nahmsweise scheint der Ac.usticuskern und der Dei ter'sche belheiligt zli 
sein. Gelegentlich besteht leichte Ependymitis. 

Ob in einzelnen Fällen nicht auch 'rheile des Oculomotorius­
k er n es ero·ri.tfen werden können, ist noch zweifelhaft, weil noch nicht 

0 . 

genügend untersucht. Die :Möglichkeit wird dadurch nahe gelegt, dass 
mehrfach eine Betbeiligung des Augenfacialis bei Bulbärparalyse gesehen 
worden ist. Es ist nun noch nicht sicher aufgeklärt, von welchem Kern 
diese Facialiszweige entspringen; dass für den Ursprung derselben noch 
andere Ganglienzellengruppen rerantwortlich gemacht werden müssen als 
die dem eigentlichen Facialiskern angehörigen, geht daraus hervor, dass 
in Fällen von Bulbärparalyse, wo die Augentiste frei waren, trotzdem 
der ganze Facfaliskern sich atrophirt zeigte. lV1 e n c1 e 1' s Experimente und 
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einige pathalogisch-anatomische Beobachtungen sprechen g:Ieichfalls ~1afür, 
dass der Ursprung des Augenfacialis in den Oculomotonuskern (hmtere 
Partie) zu verlegen ist. Immerbin ist dieser Punkt noch nicht aufgeklärt 
(vgl. Ophthalmoplegie). 

Boi weitem in der Mehrzahl der Fälle findet sich eine Er­
krankung der weissen Sub s tanz, speciell der Pyramid en bahn en. 
Die Degeneration der Pynuniden kann sich verschieden weit centralwärts 
erstrecken (siehe Amyotrophis ch e L:tte ral skl ero se). Nur in wenigen 
Fällen ist eine auf die Kerne beschränkte Degeneration angegeben 
worden: nämlich in den Fällen von Char cot, Du ch enne und Jo ffroy, 
Duval und Raymond, Pitres und Sabo urin , Ei senloh r, Reinb old, 
Marie und Onanoff, E. Remale Jedoch bedarf es noch weiterer Unter­
suchungenmit feineren Methoden, speciell mit der Mar chi'schen, welche 
uns schon Alterationen aufweist, wo die älteren Methoden noch einen 
normalen Befund ergaben. Bis dahin ist das völl ige Freibleiben der 
Pyramic1enba.bnen noch nicht als gesicherte Tbatsache anzunehmen. 

Von den Fällen, bei welchen eine gleichzeitige Degeneration der 
Pyramidenbahnen nachgewiesen worden ist, hatten mehrere klinisch 
keine Zeichen dieser Complication (Contracturen etc.) dargeboten, bei 
anderen mag vielleicht nicht genügend darauf geachtet worden sein. 
Aber jedenfalls fällt die Affection der Pyramidenbahnen in den Rahmen 
der Krankheit und ä.ndert nichts Wesentliches an derselben. 

Remak macht die Bemerkung, dass die Fä.lle ohn e Betbe iligung 
der weissen Substanz auffallend schnell verlaufen sind, und meint 
daher, dass hiebei die Degeneration der Pyramidenbahnen nicht Zeit ge­
habt habe, sich zu entwickeln. In der 'rhat ist der eine Fall Charcot's 
in sechs Monaten, der Ei senlobr'scbe in vier, der von Duval und 
Raymond in zehn, der Reinhol d'sche Fall in zwölf der Remak'sche 

' in drei Monaten verlaufen. 
Die Fibrae arcuata.e sind gleichfalls atrophisch, verdünnt (v. Leyd en). 

Die Oliven, Olivenzwischenschicbt, die Längsfasern der Formatio reti­
cularis, das Corpus restifonne weisen keine Veränderungen auf. 

Das Rückenmark zeigt hä.ufig eine Degeneration der Pyramiden­
blLhnen. In manchen Fä.llen sind die Vorderseitenstränge in mehr diffuser 
Weise ergriffen. Auch im Hinterstrang sind Veränderungen gesehen 
worden (medialer Theil der Burdach'schen Stränge, Moeli). 

Symptomatologie und V ei'lauf. 

Motilität . 

. Die Kr~nkheit beginnt in der Regel mit lähmungsartigen Er· 
scbemungen m der Zunge. Die Bewegungen derselben werden lano-sam 

0 
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und schwerfiillig, die Lautbildung (Articulation) wird undeutlich, der 
Scbluckact behindert. Alsdann stellt sich eine Schwäche der Gaumen­
muskeln ein, in Folge deren die Stimme näselnd wird und Flüssio-keiten 

0 

beim Verschlucken leicht in die Nasenhöhle gelangen. Das Velum hängt 
schlaff herunter und wird beim Intonircn nur wenig gehoben. Unter­
clessen sind auch die Lippenmuskeln (Orbicularis oris) ergriffen worden, 
wodurch die Articulation und das Schlucken noch mehr leiden und auch 
die mimischen Gesichtsbewegungen beeinträchtigt werden; der Speichel 
tliesst aus dem Munde. Durch Betheiligung der Kehlkopfmuskulatur ent­
wickeln sich schliesslich Störungen der Phonation und Respiration, welche 
zu gefahrdrohenden Folgezuständen führen. In den vorgerückteren Stadien, 
zu weilen auch schon frühzeitig, verallgemeinert sich die Krankheit und 
rerbindet sich mit einer weit verbreiteten progressiven Muskelatrophie. 

Der Anfang der Krankheit ist meist ein allmäliger. Die erstP.n 
Symptome sind so unbedeutend, dass sie längere Zeit hindurch nicht 
beachtet zu werden p·flegen. Sie bestehen in einer leichten Behinderung 
beim Sprechen, welche gewöhnlich zunüchst als zufällig und vorüber­
gebend angesehen wird. Dazu gesellt sich ein Gefühl von Druck und 
Schwere im Halse, ebenfalls ein Symptom von geringer Intensität. Erst 
durch ihr hartnäckiges Fortbestehen und Fortschreiten erregen diese 
Symptome die Aufmerksamkeit. Zuweilen werden die ersten Erscheinungen 
plötzli ch bemerkt, oder es treten, nachdem geringfügige Symptome 
schon lange bestanden haben, plötzliche Verschlimmerungen auf. In 
einem Falle begann die Störung während der Predigt, in einem anderen 
nach einem Anfalle von Dyspnoe. Dagegen gehört der Beginn mit einem 
wirklich apoplektiformen Anfall nicht zum Bilde der reinen progressiven 
Bulbärparalyse. - Die Fortentwicklung der Störung betrifft zunächst 
hauptsächlich die Zunge. Die Beweglichkeit derselben wird mehr und 
mehr beeinträchtigt; häufig besteht dabei ein Gefühl von Schwere, 
Druck und Spannung in der Zunge selbst und im Rachen, welches sich 
bis in den Nacken und die vordere Halspartie zieht. In Ausnahmefällen 
kann die Lähmung an Gaumen und Lippen beginnen (Duchenne). Die 
Störung der Sprache wird immer auffälliger: letztere wird langsamer 
und undentlieh; der Kranke ermüdet beim Sprechen leicht. Die Undeut­
lichkeit betrifft zuerst ganz besonders einige Buchstabenlaute (literale 
Dysarthrie); zuerst leidet die Aussprache des R und Sch, dieselben Laute, 
welche das Kind zuletzt aussprechen lernt; dann folgen S, L, K, G, '1', 
später D und N (Kussmanl). Von den Vocalen wird durch die Zungen­
lähmung das I unmöglich, es klingt wie E; zur Articulation des I ist 
eben eine starke Erhebung des Zungenrückens nöthig. - Geht nun 
weiterhin auch die Lippenarticulation verloren, so wird 0 und U, später 
I und E unmöglich, während das A so lange bleibt, als überhaupt noch 
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Phonation besteht. Von den Gonsonanten wird durch die Affection der 
Lippen die Bildung von P und F, später von B und ~I, zuletzt rou W 
behindert. B und P kiingen wie Me, We oder Fe, weil Verschluss und 
Sprengung der Lippenarticulationsstelle ungenügend .sind un.cl der. Luft­
strom zum grossen 'rheil in die Nasenhöhle entwmcht. D1e Asp1raten 
eh J H bleiben ziemlich lanae erhalten; ja ein nicht ganz reiner Hauch 

' ' 0 
ist den Lauten stets beigemischt (weil zwischen Zunge und Gaumen ein 
weiter Canal übrig bleibt, Ku ssmaul). Durrh die Schwäche des Gn.umen­
segels wird die Sprache näselnd, was die Undeutl ichkeil erhöht. Schliess­
lich, wenn das Vermögen der articulirten Sprache gänzlich verloren gebt, 
restirt nur noch die Möglicl1 keit, grunzende unarticulirte Laute henror­
zubringen, welehe kanm noch einen Anklang an Worte haben und nur 
von einer aufmerksamen, eingeübten Krankenpflege Yerstanden \Yerden. 

Zur Sprachstörung gesellen sich die Schlin g besch we rd en, 
welche ebenfalls rorzüglich, aber nicht ausschliesslich, von dE'r Zungen­
lähmung abhängig sinc1. Der scbwerbewegliche, geschwächte Zungen­
muskel vermag nicht mE'br den Bissen zu bilden, im Munde umberzu­
wälzen und krü.ftig gegen den Schlund zu schieben und zu verschlucken. 
Die Speisen bleiben im Munde und zwischen Zahnreihen und Wangen 
liegen und fallen zum Tbeil aus dem Munde. Der Abschluss des Schlundes 
ist insufficient. Die Massen, besonders fl üssige, gerathen in die Nasen­
höhte oder in den Kehlkopf, da aur.h sowohl der Zungenkehldeckelver­
schluss des Kehlkopfes wie der rein laryngeale Verschluss (seitens der 
Aryknorpel und der Ligg. ary-epiglottica) ungenügend sind. Beim Schlingen 
bleiben Speisereste an der Zungenwurzel, zwischen Zunge und Epiglottis 
und in den Sinus pyriformes zurück (Schwäche der Mm. stylopharyngei, 
durch deren Contraction beim normalen Schlingact diese 'l'aschen sich 
entleeren, nach Kuss ma. ul). 

Der Sp eichelfluss, welcher nun auftritt, ist wohl nur zum ge­
ringeren Theil als paral yt isc he Speichelsecretion (Cl. Bern ard) aufzu­
fassen (siehe oben). Nachts, wo der Speichel ron selbst nach hinten ab­
fliesst, tritt der Fluss desselben weniger hervor. Die Schlingbeschwerden 
sowohl wie der Speichelfluss steigern sieb im Verlaufe der Krankheit. 
Das Speiebeln wird so stark, dass der Speiebel fortdauernd, besonders 
beim Sitzen, aus dem Munde herausfliesst, weil der Mund durch die 
atrophischen und schwachen Lippen nicht mehr geschlossen werden 
kann. Man siebt die Kranken daher häufig sich ein Tuch vor den Mund 
halten. Scbliesslich liegt die Zunge flach am Boden der Mundhöhle fest. 
Di~. ~{ra~ken bedienen sich daher der Finger oder eines Spatels, um die 
ThatJgkelt der Zunge zu ersetzen; sie schieben auf solche Weise den 
Bissen bis in den Schlund und brin()'en ihn dann hinunter· denn die 
reflectoriscbe Scblingbewegung erhält :ich lange, wenn sie n.tt~h unsicher 
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und s:b\:ach ist .. Das .Kauen und Schlucken wird zu einer mühseligen, 
Jangw1engen Arbeit. D1e Kranken verwenden fast den ganzen 'rag darauf, 
ermüden dazwischen oft und gelangen doch nur zu einer kümmerlichen 
Ernährung. 

Hiezu gesellen sieb nicht constant, aber doch häufig und zuweilen 
schon frühzeitig Störungen, welche eine Betbeiligung des N. accessorius 
andeuten. Die Fähigkeit, die Stimmbänder völlig zu scbliessen, leidet, 
die Stimme wird daher schwach, raub, heiser; zeitweise wird die Stimme 
ganz klanglos, und im weiteren Verlaufe kommt es öfters so weit, dass 
die Phonation bis auf geringe Reste verloren gebt. Das Husten bleibt 
lange Zeit kräftig und klangvoll, aber weiterhin wird es matt, tonlos und 
gegen das Ende bin ist es oft gar nicht mehr ausführbar. Der Ver­
schluss der Stimmritze wird im letzten Stadium so unvollkommen, dass 
Speisebröckel in die Luftwege geratben und sich Broncbopneumonie ent­
wickelt. 

An den betheiligten .Muskeln lässt sich schon früh neben der ge­
störten Function deutliche Atrophie nachweisen; sie werden dünn, 
schlaff anzufühlen, und bei der Contraction bieten sie nicht die derbe 
Resistenz eines kräftigen Muskels, contrahiren sich nicht zu normal runden 
Bäueben, sondern nehmen nur mäßig an Derbheit zu, bleiben schlaffe, 
teigig anzufühlende platte Massen. Sie lassen fast fortdauernd fibrilläre 
Zuckungen erkennen. Ihre Function ist kraft.Ios und sehr herabgesetzt, 
aber erst bei sehr vorgeschrittener Erkrankung völlig vernichtet. 

Die Zungenbewegungen erscheinen zuerst nur verlangsamt; die 
Zunge kann nicht mehr mit der normalen Geläufigkeit hin und her be­
wegt, ausgestreckt, hinauf- und binabgekrümmt, zugespitzt werden u. s. w. 
Alles dies geschieht schwerfällig, mit sichtlicher Anstrengung und bald 
eintretender Ermüdung. Weiterhin wird die Exkursion ihrer Bewegungen 
deutlich beschränkt, sie kann nicht mehr vollkommen ausgestreckt, nicht 
völlig mit der Spitze nach dem Gaumen zu gehoben, nicht mehr aus­
g iebig nach den Seiten hin bewegt werden. 

Die Atrophie der Zungenmusculatur wird zugleich immer deut­
licher. Die Zunge wird kleiner, kürzer, platter, die Oberfläche runzelt 
sich (durch die Erschlaffung der bedeckenden Schleimhaut). Schon vor 
der Abnahme des Volumens ist eine auffallend weiche, schlaffe Beschaffen­
heit zu erkennen ; auch bei der Oontraction bleibt sie weich. .Alle diese 
Erscheinungen sind an der Zungenspitze zuerst und am deutlichsten 
zu constatiren. 

Die elektromusculäre Erregbarkeit erhiilt sieh lange intact; 
erst bei einem sehr voro-erückten Grade der Atrophie wird eine Herab­
setzung derselben deutli;h. Complete Ent.artu.ngsreaction wird im. Allge­
meinen nicht beobachtet. Jedoch kommt parhelle Entartungsreachon vor 
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(Erb). Die Herabsetzung der elektrischen Erregbarkeit zeigt verschieden­
artige Abstufungen. Vom N. hypoglossus aus erhält man Z~ckungen . . 

Die Atrophie und Schwäche der Lippenmuskeln bnngt es 1mt 
~ich, dass die Patienten Schwierigkeiten finden, den Mund fest ~u ver­
schliessen und die Lippen zuzuspitzen ; Pfeifen, Lichtausblasen 1st un­
möglich. Weiterhin steht der Mund dauernd leicht geöffnet, di e Unter­
lippe hängt herab. Die Atrophie ist durch Betastung der abnorm schmal en, 
dünnen, sehr weichen Lippe leicht zu constatiren. Die Lippen fü hl en 
sich schliesslich wie dünne häutige Falten an. Auch hier sieht mnn 
fibrilläre Zuckungen, und man fi ndet gleichfalls die elektrische Erreg­
barkeit bis zu den höchsten Graden der Atrophie erhalten. 

An den übrigen Muskeln des Gaumens und des Halses, welche 
in den Process hineingezogen werden, ist die Abnahme des Volumens 
und der Consistenz durch die Pn,lpation nicht zu constatiren, nber in 
Bezug auf die übrigen Symptome bieten sie die gnnz gleichen Verhält­
nisse dar. 

Durch die Schiallheit und Schwäche der Lippen leidet der mimi sch e 
Gesi chtsausdru ck, der Mund wird schlaff, weinerl ich herabhängend 
und in die Breite gezogen. 

Auf die übrigen Muskeln des Ges ichtes pflegt sich der Regel 
nach die Atrophie nicht zu Yerbreiten. Namentlich sind die Muskeln der 
Stirn und der Aug enlid er intact und die lebhafte Bewegung di eser 
Partieen contrastirt in auiHilliger ·weise mit der ~ chln!I heit der unteren 
Gesichtshälfte . Ebenso bleiben die Au ge nmu skeln intact und die 
Augenbewegungen lebhaft. In einzelnen Fü11en Yon BulbiLrparnlyse jedoch 
sind auch die oberen 'l'heile des Gesichtes befall en. Schon Wac b s mutb 
hat einen solchen Fall beobachtet, dessen Zugehörigkeit zur progressiven 
Bulbärparalyse freilich nicht ganz siebergestellt ist. \Veiterhin sind ein­
schlügige Beobachtungen Yon Ei senl o h r, Bern h arcl t, La ufenauer 
und namentlich E. R emak gemacht worden. Die Lidspalte konnte in 
diesen Fällen nicht vollkommen geschlossen, die Stirn unvollkommen 
oder gar nicht, beziehungsweise nuf der einen Seite schlechter als auf 
der anderen gerunzelt werden. Remak konnte auch elektrische Veriinde­
rungen und Herabsetzung des Lidrefl exes nachweisen. M ö b i u s hat 
Insufficienz der Convergenzbewegung der Augen bei typischer Bulbtir­
paralyse beobachtet. 

. Wohl meistens nehmen die Kaumuskeln an der Atrophie theil, 
ste werden schlaff, das Kauen wird mühsam; doch scheint es nicht zu 
den höchsten Graden der Atrophie zu kommen. Die Beweo·uno·sstöruno­d . t:> t:> t:> 

~r mneren Kehlkopfmuskeln ist ausser an der Veränderung der Stimme 
(swhe oben) laryngoskopisch an dem mangelhaften Schluss und dem Be­
wegungsdefect der Stimmbänder zu erkennen. 
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. Die Ve1:breitung der .Muskelatrophie bedingt, wie bereits erwähnt., 
emen sehr mgentbümlicben physioO'nomi schen Gesichts·wsdrurk 
Die. Züge c:er unteren Gesichtshälfte hängen schlaff herunter,' die Naso-· 
labialfalt~ 1st durch den Zug der Sebwere vertieft. die schmalen, und 
durch ehe Musl::elatrophie auch blassen Lippen sind reO'UnO'S- und aus­
druckslos, die Unterlippe hängt schlaff herunter und der 

0
.Mund steht 

Fig. 1. 

C!mrnktcristischcr Gesichtsausdruck bei progrcssil·cr Bulbr•rpnralysc (Fall \'On ,., Loydc n). 

halb offen, oder die Lippen sind mit Anstrengung aneinander gepresst. So 
bekommt das Gesiebt in seiner .Mund- und Kinnpartie einen schlaffen, 
weinerlichen, bekümmerten und zugleich regungslosen Ausdruck. Dazu 
kommt, dass der Speiebel fast beständig abfliesst und der Patient, um 
ihn aufzufangen und den matten Kiefer zu stützen, fast bestltndig mit 
dem 'raschentuche in der Hand dasitzt und das Kinn unterstützt. Mit 
diesem schlaffen, fast todten Ausdruck der unteren contrastirt nun leb­
haft die obere Gesichtshälfte. Die Stirn ist fast immer gerunzelt, die 
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Auo·enbrauen sind erhoben, gleichsam um dem I-Ierabf,dlen des unteren 
Gesichtes entgegen zu arbeiten, die Augen sind dadurch weit geöffnet, 
ihre Beweo·ungen vollkommen fi·ei. Der Ausdruck der Augen ist um so 
lebhafter, ~ls der Patient bei der beeinträchtigten Sprache mit den .Augen 
sich verständigen, gleichsam sprechen will. 

In vielen Fällen bestehen zwangsmässige Affe ctbewegungen: 
Zwangslachen, Zwangsweinen. 

Bei voller Entwicklung de.r Krankheit sind auch die ti efen Hals­
muskeln lMm. recti et obliqui capitis) afficirt. Die Bewegungen und die 
Haltung des Kopfes werden unsicher. Das Drehen und Beugen des Kopfes 
wird langsam und beschwerlich, beim freien Halten schwank t und zittert 
der Kopf, so dass ihn der Patient gern anlehnt oder durch die unter 
das Kinn gelehnte Hand stützt. Schliesslich sinkt der Kopf vornüber 
gegen die Brust. Das Nicken geschieht langsam und schwerfällig mit 
der Stütze der Hand, das Schütteln aber geschieht unter Mitbewegung 
der Schulter, ja hauptsächlich mit den Schultern. Hiedurch leiden die 
mimischen Ausclrucksbewegungen, welche schon durch die Atrophie der 
Gesichtsmuskeln so beeinträchtigt sind , noch mehr. 

Störungen der Respiration entwickeln sich gewöhnlich erst in 
dem späteren Stadium der Krankheit ; zuweilen aber schon frühzeitig. Die 
Respiration wird unregelmässig, frequent, oberflächlich. Mitunter kommt 
es zu dyspnoischen Anfällen, welche unter Umständen einen plötzlichen 
tödtlic.hen Ausgang herbeiführen können. Die Anfälle sind mit einer ge­
steigerten Pulsfrequenz verbunden (bis 130-150 in der Minute) und 
dem Gefühle der Vernichtung der Kräfte und des Lebens. Sie sind wahr­
scheinlich als Vagus lähmun g zu deuten. 

Das willkürliche Husten und Räuspern wird in einem ge­
wissen Stadium unmöglich, während reflectorischer Husten noch ausgelöst 
wird. Beim G ä·hnen können die Kranken zuweilen die Luft nur mit 
grosser Mühe wieder ausstossen. Kussmaul fasst diese Symptome, die 
offenbar die Exspiration betreffen, als Störungen der B r o n c h i a I­
muskeln auf. 

Sensibilität. 

Die Symptome von Seiten der Sensibilität sind von untergeordneter 
Bedeutung und fast ausschliesslich von subjectiver Art. Sie bestehen in 
einem peinlichen Gefühle von Druck und Spannung in den atrophiren­
d~n Muskeln .der Zunge, des Schlundes; sie treten auch im Nacken, im 
Hmterhaupt, m der vorderen Halspartie auf und können sich bis in die 
Stirn erstrecken. Das Gefühl von Spannung und Druck nimmt durch die 
'rhätigkeit der Muskeln bedeutend zu, z. B. in der Zunge durch Sprechen. 
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Von einigen Kranken werden reissende Schmerzen 1m Nacken, Hinter­
haupt bis zur Stirn angegeben. 

Deutliche objective Störungen der Sensibilität sind nicht zu consta­
tieren. Dejerine gibt leichte Störungen der Sensibilität der Wangen­
schleimhaut an. Ein sehr seltenes Ereigniss dürfte .Atrophie der Seh­
nerven sein. 

Reflexe. 

Die Haut- und Schleimhautreflexe sind im Bereiche der 
.Muskelatrophie herabgesetzt oder aufgehoben. Die Sehnenreflexe 
(Unterkieferphänomen) sind in manchen Fällen gesteigert. J. Hoff­
mann sah im Zusammenhang biemit spontanes Zittern des Unterkiefers. 
E rb und Eisenloh r beobachteten eine erhebliche Reflexsteigerung im 
Facialisgebiet. Sc hI es in g er hat bei einem Falle von amyotropbischer 
Lateralsklerose mit Bulbärsymptomen reflectorisehe Pupillenstarre beob­
achtet ; es muss hervorgehoben werden, dass es sich um einen 72jährigen 
Patienten handelte. 

Psychische Symptome. 

Die g eistigen Functionen bleiben gewöhnlich intact. Im letzten 
Stadium bat man Delirien gesehen, im Uebrigen aber tritt eine Störung 
des Gemüthes trotz der furchtbaren seelischen Leiden nicht ein. 

Allgemeinbefinden. 

Das .Allgemeinbefinden bleib~ bis in die vorgerückten Stadien 
ungestört ; die Ernährung gut, der Schlaf normal, das Aussehen blühend 
und gesund. 

In einzelnen Fällen wird das .Allgemeinbefinden früher oder später 
durch die · asthmatischen Anfälle gestöd . und weiterhin leidet die Er­
nährung durch die Mühsamkeit des Schluckens. 

Dauer und Prognose. 

Die Dauer der Erkrankung beträgt ein bis drei Jahre (Duchenne), 
aber auch erheblieh länger (sieben Jahre und mehr, v. Leyden). 

Perioden des Stillstandes von verschiedener Dauer kommen zuweilen 
vor. Im Ganzen aber ist der Foi·tschritt ein unaufhaltsamer und stetiger. 
Die Kranken geben an der in Folge der Ernährungsstörung eintretenden 
Erschöpfung oder an Schluckpneumonie oder in Folge der anhaltenden 
Dyspnoe, zuweilen auch plötzlich im dyspnoischen Anfall' oder auch ohne 
einen solchen an Respirations-, beziehungsweise Herzlähmung zu Grunde. 

Dass die Prognose eine ungünstige ist, bedarf nach der vorher­
gehenden Schilderung keiner Erörterung mehr. Etwaige Stillstände sind 

v. L e yden u. Golds c heider, Rückenmark. 2 
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nnberechenbar. Befürchtung für das Leben tritt ein , sobald das Sehlingen 
und damit die Ernährung bedeutend erschwert wird oder sobald Dyspnoe 
und Cyanose sich entwickeln. 

V erltältniss der zn·og1·essiven Bttlbä?-pa.mlvse zm· 2J1·og1·esswen sp1'naleu 
ß11tslcelat?·opln:e. 

Ueber die innigen Beziehungen der progressiren Bulbärparalyse 
zur pro g ress iven spinal en Mu skela tr ophi e kann kein Zweifel be­
stehen. Beide Erkrankungen combiniren sich ganz gewöhnlicl1 , entweder 
indem ihre Symptome von Anfang an gleichzeitig neben einander auf­
treten oder indem später die eine zur anderen hinzutri tt; die progressive 
Muskelatrophie kann zur Bulbärparalyse sich hinzugesellen oder um­
gekehrt letztere den Abschluss der progressiren :Muskelatrophie bilden. 

Bei denjenigen Fällen, welche in eine fortschreitende allgemeine 
Muskelatrophie übergehen, bieten die Patienten schliesslich einen äusserst 
elenden, jammervollen Zustand dar, indem ihre spon tane Muskelthätigkeit 
bis auf kleine Reste erloschen ist. Die .Arme und Beine sind fast gelähmt , 
sie können nicht gehen und stehen, ja nicht mehr allein sitzen: sie 
liegen schliesslich im Bett oder in hn,lbsitzender Stellung auf einem 
Sopha. Die Arme haben nicht mehr so viel 1\raft, um ihnen zur Stütze 
zu dienen oder die Speisen zum Munde zu führen. Der Kopf kann nicht 
gehalten, nicht erhoben werden, die Sprache ist bis zu einem unver­
ständlichen Grunzen erloschen, und nicht einmal der Ausdruck des Ge­
sichtes, nicht das Nicken und Schü tteln des Kopfes kann die Gedanken 
und Wünsche kundgeben, nur das Spiel und der .Ausdruck der .Augen 
ist erhalten und bildet das einzige Mittel , wodurch der Kranke noch mit 
der Umgebung communicirt. In diesem elenden Zustande verharrt er 
noch längere oder kürzere Zeit, bis die Erschöpfung oder eine Broncho­
}Jneumonie ihn erlöst. 

Ebenso wie die Erscheinungen der progressiven Muskelatrophie 
können aber auch diejenigen der amyotroph ischen Lateral skl erose 
hervortreten , es stellen sich Lähmungen und Contracturen ein. Die Läh­
mungen der Extremitäten entwickeln sich zuweilen unter Rückenschmerzen 
und Schmerzen in den Gliedmassen (Kussmaul). Sphincter ani und 
Blase bleiben gewöhnlieb intnct; jedoch können Spasmen des Blasen­
schliessmuskels vorkommen. 

Neben den fibrillären werden auch zuweilen stärkere, ganze Muskeln 
und Mu~kelgruppen ergreifende choreiforme Muskelzuckungen beobachtet, 
namentl~ch an den Extremitäten bei solchen Fällen, welche mit einer 
progress1ren :Muskelatrophie, beziehungsweise amyotrophischen Lateral­
sklerose verbunden sind. 
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Aetiologie. 

Die progressire Bulbärparalyse kommt im jugendlichen Alter höchst 
selten vor. Fast ausschliesslich handelt es sich um Personen ron über 
clreissig Jahren; im höheren Alter bis zum Greisenalter einsc·bliesslich 
nimmt die Häufigkeit der Krankheit immer mehr zu. Vereinzelt ist auch 
im Kind es~lter Bulbärparalyse beobachtet worden, auch in Verbindung mit 
a.myotrophtscher Lateralsklerose (Na e f). In den meisten dieser Fälle aber 
handelt es sich um besondere familiäre, beziehungsweise hereditäre Affec­
tionen, deren Natur noch nicht klar ist. Nach 0 bar co t und Lon d e zeichnen 
sich diese Fälle durch die Betheiligung des Stirn-Angenfacialis aus. 

Männer werden häufiger befallen als Frauen. Ein Einfluss der Heredi­
tät schein t nicht zu bestehen. Das Leiden kommt in allen Ständen 1 or. 

Als Ursache werden auf0o·efübrt: Erk:iltuno· Gemüthserreo-uno-en 
O l 0 b T 

Muskelanstrengung, 'l'rauma (Fall auf den Kopf); ferner auch Tabak-
missbrauch. Mit Alkoholismus hat das Leiden nichts zu thun; ebenso­
wenig mit Syphilis. 

Diagnose. 

Es handelt sich bei der Diagnose der progressiren Bulbärparalyse 
einmal darum, die Affection von anderen Erkrankungen der Medulla 
oblongata oder des Gehirnes zu unterscheiden und ferner, die Anfänge 
der Krankheit zu erkennen. 

Auf die Erkrankung des verlängerten Marks, beziehungsweise der 
von ihm entspringenden Nenren weist das Krankheitsbild ohne Weiteres 
hin. Die Schwtiche der Zunge, der Lippen u. s. w. lässt darüber keinen 
Zweifel. Jede von der Medulla oblongata ausgebende Lähmung wird man 
als Bulbärlähmung bezeichnen können. Aber es kommen hier verschiedene 
Processe vor: acute Bulbärparalyse, ferner rhroniscbe durch multiple 
Sklerose, Tumor. Die bulbäre Form der multipl en Sklerose (siebe 
IL 'rheil, S. 288), welche man als chronisclle sklerotische Bulbär­
paral yse bezeichnen kann, erzeugt ein Krankheitsbild, welches mit der 
amyotrophischen Lateralsklerose die grösste Aebnlichkeit darbietet . .Ausser­
dem entwickeln sich die Erscheinungen hiebei gewöhnlich schubweise 
und lassen noch anderweitige, der multiplen Sklerose eigenthümliche 
Symptome (Nystagmus, Zittern etc.) erkennen. Tumoren können unter 
0 msttinden ein sehr ähnliches Bild hervorrufen, jedoch pflegt, abgesehen 
davon, dass Symptome von Hirndrucksteigerung meist nicht fehlen, der 
Verlauf in Schüben und plötzlichen Wendungen die Unterscheidung zu 
gestatten. Dasselbe gilt für die acute Bulbärliihmnng. 

Die myopathische Muskelatrophie kann der Bulbärparalyse sehr 
ähnlich sehen. Es kann zu einer bestehenden jurenilen Muskelatrophie 
später Gesichtsmuskehttrophie hinzutreten. Manche Fälle beginnen 1m 

2* 
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Gesiebt. Immerhin ist das vollkommene Krankheitsbild der Bulbärpara­
lyse bei der juvenilen progressiven Muskelatrophie bis jetzt noch nicht 
beobachtet worden. 

Die elektrodiagnostische Unterscheidung ist nicht in allen Fäll~n 

sicher; denn hier wie da kann es bei quantitativer Herabsetzung sem 
Bewenden haben: findet sich freilich partielle Entartungsreaction, so 
spricht dies .mit Sicherheit für bulbäre Muskelatrophie. . . . . 

Ob eine auf die Kerne beschränkte Atfection oder eine gleichzeitige 
Erkrankung der Pyramidenbahnen (Vorder-Seitenstrangsklerose) vorliegt, 
ist klinisch nicht scharf zu unterscheiden. Auch ist, wie oben aus­
geführt wurde, die pathologisch-anatomische Basis bezüglich der Be­
theiligung der Pyramidenbahnen noch nicht gesichert. 

Von besonderer Bedeutung ist die Differentialdiagnose gegenüber 
der sogenannten Pseudobulbärparalyse (siehe dort). 

Therapie. 

Die Behandlung der chronischen Bulbärparalyse entspricht der­
jenigen der progressiven Muskelatrophie. Zweckmässig geleitete Be­
wegungsübungen, Massage, Bäder bilden den Schwerpunkt der Behand­
lung. Entschiedene V ortheile für den Kranken werden kaum erreicht; 
man halte mit den Verordnungen Mass, um dem Kranken nicht zu viel 
zuzumuthen. 

Was die e l e k tri s c h e B eh an d l u n g betrifft, so ist nach 
E. Remak besonders die galvanische Auslösung Yon Schluckreflexen zu 
empfehlen: die Anode wird am Nacken oben aufgesetzt, mit der Kathode 
neben dem Schildknorpel beiderseits (bei 3-6 Milliampere Stromstärke) 
gestrichen. Hiedurch wurde das Schluckvermögen vorübergehP.nd gebessert, 
in geringerem Masse auch die Sprache. Diesem Umstande ist Gewicht 
beizulegen, weil gerade die Störung des Schluckactes bei der Bulbär­
paralyse von vitaler Bedeutung ist. 

Die Sorge für zureichende Ernährung steht bei der Behandlung 
der Bulbärparalyse im Vordergrunde der Aufgaben. Im Stadium des er­
schwerten Schluckens vermag sich der Kranke dadurch zu helfen, dass 
er die Speisen mittels eines Spatels nach dem Schlunde hinschiebt. Bei 
erheblicher Beeinträchtigung muss zur Ernährung mittels Schlundsonde 
geschritten werden. Die Patienten gewöhnen sich schliesslich vollkommen 
hieran und führen sich selbst das Rohr ein. 

Die dyspnoischen Anfälle bekämpft man a.m besten mit starken 
Reizmitteln, Lagerung und beruhigendem Zuspruch. 

Der psychischen :J3ehandlung kommt bei einer so traut'io·en und 
langwierigen Krankheit grosse Bedeutung zu. 6 
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Die acute Bulbärparalyse. 
Die acute Lähmung des verlängerten Marks kann durch ganz ver~ 

schiedenartige Processe bewirkt werden, ähnlich wie die acuten Spinal._ 
lämungen. Aber ein gewisser Unterschied bezüglich der zu Grunde 
liegenden pathologischen Processe besteht doch insofern, als entzünd~ 
liehe Lähmung (.Myelitis) im verlängerten Mark sehr selten, aber arterio~ 
sk lerotische Erweichung häufiger ist, während am Rückenmark die 
Erweichung durch Gefi:isserkrankung nur selten beobachtet wird. 

Die Processe, welche zur acuten Bulbärlähmung führen, sind folgende: 
I. Erweichung durch Thrombose der BasiJararterie, beziehung::;­

weise durch Embolie, ferner der V ertebralis und kleinerer Aeste. 
II. Blutung (Apoplexie der Medulla oblongata). 

III. Entzündliehe P rocesse (Bulbärmyelitis), einschliesslich 
Abs cess. 

IV. 'rrauma und allmälige Compression (durch Knochen~ 

erkrankungen, 'rumoren, Cysticerken). 
Hiezu kommt: 

V. Die Neuritis der bulbären Nerven. 
VI. Die Bulbärlähmung bei acuten Infectionskrankbeiten. 

VII. Die bulbäre Form der aufsteigenden (Landry'schen) 
Paralyse. 

Allgemeine Symptomatologie der acuten Bulbät•lähmmtg. 

Die acute Bulbärlähmung charakterisirt sich durch die acut auf~ 
tretende Lähmung der in der Medulla oblongata entspringenden Nerven 
sowie der Extremitäten, deren motorische Bahnen die Medulla oblongata 
durchziehen. Wir sehen also Schluck- und Sprachlähmung (Dys~ 
phagie, Anarthrie), Kehlkopflähmung (Aphonie), Circulations- und 
Respiration sstörungen, Extremi tätenlähm ung auftreten. 

Der Lähmung können Prodrome, in Hinterhauptschmerz und Par­
ä.sthesieen bestehend, voraufgehen. Der Beginn der Lähmungen vollzieht sich 
unter stürmischen Erscheinungen mit Schwindel, Erbrechen, Kopfschmerz. 
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.Motilitä.t. Die Extremitätenlähmung betrifft vorwiegend die 
Motilitä.t und tritt bald in hemiplegischer, bald in paraplegischer, bald 
auch in wechselstiindiger l.form auf. Es kommt vor, dass die Erschei­
nungen sich auf die Extremitätenlähmung beschränken. Im weiteren Ver­
laufe kann Rigidität und Oontractur der geHihmten E:x trrmititien auftreten. 

Die für die Bulbiirerkrankung charakteristische Zungenlähmung 
zeio·t die verschiedensten Grade; sie kann eine vollständige sein, so dass 

0 

die Zunge unbeweglich auf dem Boden der Mundhöhle liegt, oder es 
besteht nur ein mehr oder minder erheblicher Grad von Schwiiche der 
ZunO'enbeweaun.Q'. Seltener wird einseiti,Q·e Lähmung· der Zunbo·e, claran b b C,."""'l .... '-

kenntlich, dass dieselbe beim Hervorstretken nach einer Seite sieh krümmt, 
beobachtet. In rareinzelten Fällen kann die Bewegung der Zunge voll­
ständig erhalten sein. Das Gau mensegel ist in den meistm FiiJlen, und 
zwar in seinen beiden Hälften gelähmt. Die seltenere eimeitige Läh­
mung desselben wird daran erkannt, dass beim Intoniren die gelähmte 
Hälfte des Segels schlaff heiabbiingt. Fast immer sind Schluck­
s tö ru n g e n, die gewöhnlich in vollkommener SchluekHihmung bestehen, 
vorhanden. Zuweilen ist di e Schlucld iihmung einerseits und die Zungen­
lähmung andererseits bei einem und demselben Falle in versch iedener 
St.äJ'ke ausgesprochen; dassei be gi I t für die Liihmung der Li ppenmuscu­
latur. Es kommt somit vor, dass bei rollsiiindiger Schlucklähmung die 
Gesichtsmuscula.tur und die Zunge nur wenig betheiligt sind. Es hängt 
dies wahrscheinlich damit zusammen, dass der Scbluekact schon durch 
eine einseitige Läsion des verlängerten Marks geschädigt werden kann , 

In manchen Fällen ist auch die Kaumuscu la tur ron der Läh­
mung ergriffen ; der Kiefer fäl lt herunter , der Mund kann nicht ge­
schlossen werden. ..Auch einseitige Kaumuskelltihmung wird beobachtet; 
bei einem solchen Falle sah E. Remak Subluxation des Unterkiefers. 
Krampf des Masseter ('rrismns) kann gleichfalls auftreten. 
. F ac ialisl ähmun g tritt in •erschiedener Stärke und Vertheilung 

em: doppelseitig, einseitig, doppelseitig mit Bevorzugung einer Seite. Es 
pflegen nur die unteren Facialiszweige befallen zu werden namentlich 
die LippE>nmusculatur. In einzelnen Fällen feh len Störunge~ von Seiten 
rles Facialis ganz. In der gelähmten Facialismusculatur können nach 
einiger Zeit qualitative Veränderungen der elektrisch en Erregbarkeit 
platzgreifen. . 

Sehr gewö.hnlich sind Stimmbandlähmungen; namentlich Läh­
~ung. der GlottJserweit erer, doppelseitig oder einseitig. Die Stimme 
1st heiser oder ganz aphonisch. 

. .Die ..Augenmuskeln (Oculomotorius, Abducens) betteiligen sich 
Ziemheb oft, bald doppel-, bald einseitig; aneh die inneren Oculomotorins­
zweige: Pupillenerweiterung. 
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Pupillenverengerung mit gleichzeitiger Verengerung der Lidspalte 
oder ohne dieselbe oder Verengerung der Lidspalte allein oder endlich, 
mit diesen Erscheinungen verbunden, Zurückgesunkensein des .Augapfels, 
letzteres aber wohl sehr selten, finden sich gleichfalls bei Bulbärparalyse, 
und zwar auf der Seite des Erkrankungsherdes. Die genannten Symptome 
beruhen auf Lähmung des Augensympathicus, dessen Bahnen das ver­
l1ingerte Mark spinalwti.rts durchziehen. 

Das gegenseitige Verhältniss der Lähmungen ist ein sehr verschie­
denes, auch im Verlauf. Die Zungen-, Lippen-, Gaumenlähmung kann 
den Anfang machen, oder es tritt zuerst Hemiplegie, dann bulbäre 
Lähmung ein oder die Lähmung verläuft in Schüben. Die bulbären 
Nerven können beiderseitig in gleicher Weise oder unter Bevorzugung 
einer Seite betroffen sein, und zwar bald auf derselben Seite wie die 
Hemiplegie oder auf der entgegengesetzten. 

Blasen- und .Mastdarms törun gen sind nicht gewöhnlich, kommen 
aber vereinzelt gleichwohl, und dann meist vorübergehend vor. 

Wie bei der chronischen Bulbärparalyse finden sich gelegentlich 
zwangsmässige Affectbewegungen (besonders Zwangslachen). Von 
krampfhaften Erscheinungen ist noch Singultus zu nennen. 

Ein .nicht ungewöhnliches Symptom ist Ataxie. Dieselbe kann 
alle vier Extremitäten oder auch nur eine Seite des Körpefs oder end­
lich ein einzelnes Glied, z. B. einen Arm, endlich die verschiedenen 
Extremitäten in ungleicher Stä.rke betreffen. Die bulbäre Ataxie ist in 
den meisten Fällen als Leitungsataxie aufzufassen, da auch objective 
.MuskelsinnstörunQ:en beobachtet sind. 

'-

Die den Muskelsinn leitenden Bahnen sind, wie es scheint, hauptsäch­
lich dicht an der Raphe, in der Olivenzwischenschicht und medialen Schleife 
(Go ldscheider, Senator, van Oordt) gelegen. Erstere steht einmal mittels 
Fibrae arcuatae int. uncl mittels der sogenannten oberen Pyramidenkreuzung 
mit den Hintersträngen des Rückenmarks, andererseits mit der Schleife in 
Verbindung. Vielleicht existirt aussenlern eine .Abzweigung, eine Art von 
N ebenschliessung, welche zu coordinatorischen Centren führt uncl durch die 
Oliven und das Corpus restiforme zum Kleinhirn verläuft (Golclscheider). 
Sowohl beim Befallensein der Hinterstrangschleifenbabn wie der Kleinhirn­
bahn (Corpus restiforme) (A. Wallenberg] kann Ataxie auftreten. Die Bahnen 
für die Hautsensibilität verlaufen anscheinend in der Formatio reticularis, 
besonders in deren ventra1em Bezirk, sowie in der Schleife (Mo e 1 i und 
Marinesco, van Oordt). 

An die Ataxie ist ein anderes Gleichgewichtssymptom, nämlich die 
Neigung nach der Seite der Herderkrankung zu fallen, anznschliessen. 

Sens i b i 1 i t ä t. Wie bereits erwähnt, bestehen die Störungen von 
Seiten der sensiblen Sphäre vorwiegend in Parästhesieen, welche von 
verschiedener Localisation und Ausbreitung sein können: besonders werden 
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sie im Gesicht und an den Extremitäten: seltener a~ Rumpf ~efühlt. 
Es handelt sich gewöhnlich um ein Gefühl von 'raubsem oder Knebeln; 

weilen aber wird auch über subjective Tempera.turempfindungen, 
zu . d' 
namentlich Kältegefühl, geklagt. Die Parästhesieen können w1e 1e 
motorischen Lähmungen auf eine Körperhülfte beschränkt sein. Seltener 
findet m·an ausgesprochene Aniistbes ieen. Dieselben können gleichfalls 
die allenrerschiedenste Localisation aufweisen, einen 'I'rigeminus oder 
Tri()'eminusast, eine Körperhälfte .u. s. w. betreffen; auch wechselshindige 
Em~findungsliihmung ist beobachtet worden. lVIerkwiil:dig ist, dass die 
Anästhesie zuweilen schnell von einer Seite auf die andere übergreift, 
a.ucb auf ~iner Seite versyhwinden und auf die andere übergeben kann. 
Goldscheid er konnte in einem Falle sehr deutlich das Vorhandensein 
von MuskelsinnstöTungen nach weisen. 

Auch eine gelegentlich beobachtete Herabsetzung der Hör fü b ig­
keit (Acusticuskerne?) bis zur Taubheit, ferner das Gefühl von Ohren­
sausen ist hier mit aufzuführeu. 

Reflexe. Die bL1lbären Reflexe: Gaumensegel-, Schluck-, Würg­
reflex sind aufgehoben. Die Sehnenreflexe der Extremi täten können 
herabgesetzt sein, aber im weiteren Verlauf eine Steigerung erfahren. 

Vasomotorische und secr eto ri sc h e Stö run ge n. Bemerkens­
werth ist die oft sehr erhebliehe Sch "··eisssec retion, welche zweifellos 
auf die Läsion der in der :Medulla oblongata gelegenen bezüglichen 
Centren zurückzuführen ist. Dasselbe gilt von der gleichfalls auffällig 
vermehrten Speichelsecretion, welchP freilich hauptsächlich durch das 
Offenstehen des Mundes und das Unvermögen, den Speichel zu ver­
schlucken, bedingt ist. 

Respirations- und Circulationsstörungen. Von vitaler Be­
deutung sind die Respirations- und Circulationsstörungen, welche bei der 
Bulbärlähmung ohne Koma oder sonstige schwere Bewusstseinsstörungen 
auftreten (während sie bei Gehirnaffectionen, Urämie etc. mit Bewusstseins­
störungen verbunden sind). Es besteht Dyspnoe (bis Ortbopnoe) mit Cya­
n~se, Unregelmässigkeit der Athmung. Cheyn e-Stokes'scbe ..A.thmung. 
D1.~ Pulsfre~uenz . ist ?eschleunigt, verlangsamt, unregelmiissig. - Diese 
Storungen smd h1er mcbt durch den schweren All O'emeinzustand bedin O't 

1 Co 0 ' soncern ~reten als directe Herdsymptome auf. Uebrigens liegt die 
Ge~atn: mcbt sowohl in der Störung der Herztlrätigkeit, als vielmehr in 
derJenJO'en der Ath · D IJ · · · 

. o .. mung. as .1erz 1st 111 semer Funktion unabhängiger 
.v~n d~n net~vosen Centren als die Athmung; eine primäre Herzlähmung 
trJtt Dicht em sondet·n de · 'I' d .r I t 1 h I .. · ' r o er1o g c urc: ..Ja.bmung des Respu·ations-centrums. 
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Specielle Symptomatologie der einzelnen Formen der acuten 
Bulbärparalyse. 

I. E1·weiclntng d1wch Embolie ode'r Tl~1·ombose (senile, syphilitisclte) zm 
Gebiete de1· Ve1·tebmlm·te1·ien (ez1zscltl'l'esslich A. ce1·ebelli post. inje1·.), de1· 

Basilm·is, oder dm·en Aeste. 

Die Symptomatologie zerfällt in zwei Gruppen: 
a) Locale Symptome, d. h. diejenigen, welche auf Herderkranktmg 

zu beziehen sind. Dieselben sind nicht auf die Medulla oblongata 
beschränkt, sondern gehören in ebenso erheblichem Masse dem Pons, 
ja den Hirnschenkeln und dem 'l'ractus opticus an. 

Extremitätenlähmung. Dieselbe tritt in der Mehrzahl der Fälle 
als typische Hemiplegie, nicht selten als Hemiplegia alternans 
auf (Extremitäten auf der einen, Hirnnerven auf der anderen Seite ge­
lähmt), speciell als Gübler'sche Hemiplegia alternans inf. (wechsel­
ständige Exti·emitäten-Facialislähmung) oder auch a1s Hemi­
plegia alternans super. (v. Leyden), bei welcher die .Augenmuskel­
nerven, speciell der Oculomotorius (auch .Abducens), auf der Seite 
des Herdes gelti.hmt sind. Die Oculomotoriuslähmung kann sich auf 
Pupillenerweiterung beschränken oder durch Ptosis oder Strabismus di­
vergens bezeichnet sein; endlich kommt es auch vor, dass die Muskel­
nerven des contralateralen Auges gleichzeitig mit betheiligt sind. 

Die vorkommenden Sensibilitätsstörungen sind oben in der All­
gemeinen Symptomato1ogie geschildert. Bei Verschluss einer Vertebral­
arterie kommt es vorwiegend zu Hemianä.stbesie. Aehnlicb wie im Be­
reich der Motilität kann sich eine wechselständige Trigeminus-Extremi­
täten-Anästhesie entwickeln. Mai sah eine solche sich auf die Schmerz­
und Kälteempfindung beschränken. Eine analoge Verbreitung beobachtete 
Goldscheider in einem Falle, nur mit dem Unterschiede, dass auch die 
vVärmeempfindung betheiligt war. 

Die Augenbewegungen sind in einzelnen Fällen nicht betheiligt; 
in anderen dagegen besteht, wie bereits bemerkt, eine mehr oder weniger 
ausgebreitete Lähmung, welche bis zur vollstii.ndigen Unbeweglichkeit 
des Bulbus (Ophthalmoplegie) geben kann. Die Lähmung ist auf beiden 
Seiten nicht ganz gleich entwickelt. 

Die Entwicklung und der Verlauf der Lähmungen sind inso­
fern merkwürdig, als letztere zuweilen ebenso, wie es oben von den 
Sensibilitätsstörungen berichtet wurde, plötzlich umspringen. Die 
Krankheit beginnt z·. B. mit einer linksseitigen Hemiplegie, welche in 
einigen Tagen verschwindet; dann aber tritt, ebenfalls ziemlieb plötzlich, 
eine rechtsseitige Hemiplegie ein, welche persistirt. Es handelt sich 
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hiebei zum r_t'heil um indirecte Erscheinungen (Fortleitung des Druckes, 
Oeclem, .Anä.mie), zum 1'heil wohl aueh um ein Uebergreifen der Herde 

über die Baphe. 
zu den localen Herderscheinungen gehört ferner die für die Bulbär-

paralyse charakteristische .Anarthrie (v. Leyden) ~md dieT Sch luck­
! ä h m ung, bedingt durch die Zerstörung des moton.scbe~ Vagusk~rnes 
(Nucleus ambiguus, vgl. .Allg. Tbeil S. 40). Selten 1st eme .Acusbcus­
affection, die zur Taubheit führt. In den letzten Stunden oder rragen des 
Lebens pflegt eine erhebliebe rremperatursteigerung einzutreten. 

Im Uebrigen vergleiche die .Allgemeine Symptomatologie. 

b) Allgemeine Hirnsymptome. Dieselben folgen . im weit~ren 
Verlauf fast immer, sie leiten den tödtlicben Ausgang em. Es smd : 
Stupor, Somnolenz, Sopor, Delirien ; gelegentlich auch epileptiforme Krämpfe. 
Vollständiges Koma scheint nicht einzutreten , cla die I\ranken auf Anruf 
immer noch reagiren. Stauungspapille wurde in einem Falle gefunden 
(v. Leyclen-Riller); vielleicht wird sie öfter beobachtet, \Venn sie gesucht 
wird. Die allgemeinen Hirnsymptome sind auf Circnlationsstörungen im 
gesammten Gehirn zurückzuführen, welche die natürliche Folge der Ver­
legung der Basilararterie sind. 

Wenn auch die rl'hierexperimente ergeben, dass die Beschränkung 
des arteriellen Blutzuflusses zum Gehirn sich schnell ausgleicht, so gilt 
dies doch nicht für das menschliehe Gehirn. Unterbindung beider Verte­
bralen oder beider Carotiden hat bei 1'bieren in der Regel keinen merk­
lieben Effect; bei Hunden konnte A.stley Coop er beide Aa. vertebrales 
und beide Oarotides int. unterbinden, ohne unbedingte und regelmässige 
Störungen der Hirnthätigkeit hervorzurufen. Bei Ka.ninchen werden die 
Kussmaul-rrenner'schen epileptiformen Kri:impfe durch die Unterbindung 
der vier Arterien erzeugt. Dagegen sind beim Menschen schon nach 
Verschluss einer Carotis schwere und bleibende Störungen für das Ge­
hirn beobachtet worden. 

So ist es auch verständlich, dass eine Verschliessung der Basilaris, 
welche von dem Hunde ungestraft ertragen wird, beim Menschen die 
schwersten Hirnsymptome erzeugt. Die Tode~ur~ache ist in der Circu­
lationsstörung im Gebiete der Medulla oblongata zu suchen. 

. Au~b de~· anatomische Befund beweist das Vorhandensein allge­
memer C1rculattonsstörungen im ganzen Gehirn. Das Gehirn zeigt sich 
g.eschwollen, die Dura mater ist prall und gespannt; die Venen der Pia 
sm.d äusse.rst blutreich, die Pia ist ödematös, die Hirnventrikel sind er­
\~eitert.. Diese Veränderungen sind denjenigen analog, welche man nach 
Unterbmdung bezieh · · E b 1· · . ' ungswe1se m o 1e m dem betreffenden Arterien-
gebiet auftreten sieht (Cohnheim und Litten). 
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Auch der Befund von Stauungspapille spricht für das Vorhandensein 
der allgemeinen cerebra.len Circulationsstörung. 

G ri esinger hatte die ThrombosP. der Basilararterie dadurch der 
Diagnose zugänglich zu machen gesucht: dass er deducirte, dass bei 
Ver s topfung der Basilaris die Digitalcompression der Carotiden 
epileptiforme Convulsionen erzeugen müsse. Aber es liegt wohl auf der 
Hand, dass man dieses diagnostische Hilfsmittel nicht anwenden wird, 
ganz abgesehen davon, dass möglicherweise ein Mensch, dem man beide 
Carotiden comprimirt, auch ohne Verstopfung der Basilaris Convulsionen, 
sicher aber Ohnmacht, bekommt. 

Verlauf. 

Dem Ausbruch der Lähmung gehen bei der Thrombose gewöhn­
lich gewisse Prodrome voran, welche im Wesentlichen Yon der allge­
meinen Circulationsstörung im Gehirn herrühren ; zum Theil auch, da es 
sich fast stets um Syphilis handelt, mit anderweitigen syphilitischen 
Hirnveränderungen zusammenhängen. Diese Prodrome sind: Kopfschmerzen, 
Schwindel, wüstes Gefühl im Kopf. Die Kopfschmerzen exacerbiren (be­
sonders bei Syphilis) nicht selten des Nachts und können eine erhebliche 
Höhe erreichen. Auch prodromales Erbrechen wird beobachtet. 

Die Reihe der stürmischen Erscheinungen wird durch das Auf­
treten einer Lähmung eröffnet, welche meist die Form einer Hemiplegie 
annimmt. In den nächsten Stunden und Tagen wird die Lähmung stärker 
und ausgebreiteter. 

Schon beim Beginn der Lähmung kann Doppelsehen auftreten, 
auch Ptosis. Ferner zeigt sich alsbald die Zungenbewegung, das Schlingen, 
Sprechen beeinträchtigt. Die Zunahme der Lähmungen erfolgt schubweise 
unter Auftreten von Schwindel. Die Sphinkteren bleiben frei. Subjective 
Sensationen pflegen zu fehlen, ausser Parästhesien, Kopfschmerz und 
Schwindelgefühl. 

Die schon verlangsamte, näselnde Sprache wird im weiteren Ver­
lauf noch undeutlicher. Auch der 'rrieb zum Sprechen nimmt ab. Auf 
eine Störung im Respirationseentrum deutet ein krampfartiges Gähnen. 
Die Respirationsfrequenz ist am Anfang etwas erhöht (24-30) und 
nimmt gegen das Lebensende hin noch zu; die Respiration wird mehr 
und mehr dyspnoisch , schnarchend, unregelmässig; ma.n sieht die Nasen­
fhigel sich bewegen, die accessorisc.hen Athmungsmuskeln in ange­
strengter 'rhätigkeit. 

Die 'l1emperatur ist zunächst nicht erhöht; gegen Ende des Lebens 
aber ptlegt Erhöhung derselben mit Cyanose und Vermehrung der 
Pu 1 s fr e q u e n z aufzutreten. 
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Im weiteren Verlauf tritt Bewusstseinsstörung auf. ?er Kra.nke 
liegt soporös da, reagirt erst auf lautes_ .A.nru:en ; oft. auch btem~f mc~t 
mehr. Erst stärkere Reize, wie etwa Nadelstiche, bnngen Reactron .her­
vor. Die Respiration ist scbnarcbend, das Gesicht dunkelroth , cyanottsch. 
Starke Schweissabsonderung tritt auf . 

.A.etiolo g ie. 

Der E m b o I i e liegt Endocarditis (Herzklappenfehler) zu Grunde. 
Die 'l'hrombose ist syphilitis che r oder senil er Natur. Die syphi­
litische Bulbärparal yse ist von besonderer Bedeutung und grossem 
Interesse. Wenn bei einem jungen, anscheinend gesunden Menschen eine 
acute Bulbärlähmung auftritt, so muss der Verdacht der Syphilis entstehen. 
Die syphilitischen Processe werfen sieb ebenso häufig auf di e Medulla 
oblongata wie auf das Rückenmark und Gehirn. Es können dabei ver­
schiedene syphilitische Veränderungen Yorkommen: Arteriitis, Phlebitis, 
Arachnitis, Gummigeschwülste, jedenfalls aber kommt hauptstiehlich die 
.Arteriitis mit 'l'hrombose in Betracht. 

Pa t h o I o g i s c h e .A. n a t o m i e. 

Die Erweichungsherd e sind entweder durch Emboli e oder 
durch 'r h ro m b o s e bedingt. Letztere ist häufiger. Die Embolieen be­
treffen besonders die Vertebralis. Embolie der Basilaris ist selten ; ja ihr 
Vorkommen ist angezweifelt worden, da jede der beiden Vertebrales 
enger ist als die Basilaris, beziehungsweise, da an der EinmündungssteHe 
der Vertebralis in die Basilaris eine Einschnürung sich befindet (Er­
weiterung der Arterie?), ein Embolus, \Yelcher die Vertebralis überwindet. 
also nicht woh l in der Basilaris stecken bleiben kann. Allein jene Regel 
hat Ausnahmen; man findet zuweilen, dass die eine Vertebralis viel 
grösser ist als die andere und grösser als die Basilaris. Golds cheider 
konnte sich im Verein mit Langerbans unzweifelhaft sowohl \On dem 
Vorkommen von Basilarembolie wie von dem öfteren Bestehen der er­
wähnten Anomalie überzeugen. Die Thrombose der Basilaris erstreekt sich 
oft auch auf einen '!'heil ihrer .A.este (.Aa. medianne, .A.. cerebelli iuf. post.) . 
.A.ehnliches findet bei der Verstopfung der Vertebralis statt (.A.. spinalis ant. , 
A. cerebelli post. inf., .A.a. medianne). Auch kann sich die Obturation 
auf diesen ·oder jenen abzweigenden Ast der Vertebralis oder Basilaris 
beschränken. Die Basilaris und Vertebralis oder eine der Vertebrales 
können gleichzeitig verstopft sein, beziehungsweise die 'l'hrombose der 
einen auf die andere übergehen. Wenn es sich bei der acuten Bulbär­
pamlyse auch meistens um die Verstopfung der Basilaris handelt, so kann 
immerhin auch Verstopfung der Vertebralis das Krankheitsbild erzeugen. 
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Auf die verschiedenen hier vorkommenden Gefässwandalterationen 
ist hier nicht näher einzugeben. Es handelt sieb im Wesentlichen um 
die beiden Formen der syphilitischen und der senilen Arterienwand­
veränderung. 

Die Erweichungsherde wechseln in den einzelnen Fällen nach 
ihrer Grösse und ihrem Sitz. Sie kommen ferner sowohl einfach wie 
m ehrfach vor. Der Erweichungsherd ist zuweilen in der rechten 
oder linken Hälfte der Brücke gelegen; in anderen Fällen über­
schreitet er die Mittellinie, betrifft aber selten die beiden Hälften 
in gleicher Querausdehnung. Eben dasselbe ist von den Erweichungs­
herden im verlängerten Mark zu sagen: jedoch beschränken sich die­
selben selten auf eine Hälfte des Marks, sondern gehen meist über die 
Rapbe hinaus. Zuweilen haben sie übrigens auch eine ziemlich sym­
metrische Lage zu . beiden Seiten der Raphe. 

Die :B'orm der Erweichungsherde ist rundlich-länglich; die grösste 
Längenausdehnung entspricht gewöhnlich der cerebrospinalen Achse. 
Einigemale ist auch im Hirnschenkel ein Erweichungsherd gefunden 
worden, beziehungsweise ein pontiner Herd, welcher sieb in den Hirn­
schenkel hinein erstreckte. Bei ~en Fällen mit Verstopfung der A. cere­
belli inf. post. (Ast der Vertebralis) findet sich eine Erweichun·g im 
Kleinhirn. Einigemale ist Verstopfung der Vertebralis, beziehungsweise 
Basilaris ohne merkliche Veränderung der Marksubstanz beobachtet worden. 
Dies ist wohl nur bei foudroyant verlaufenden Fällen denkbar. 

Gelegentlich finden sich gleichzeitig Veränderungen im Grossbirn, 
Erweichungsherde, Etat crible oder blos Arteriosklerose. 

Vorwiegend sind die Erweichungsherde in der Brücke localisirt ; 
seltener in der Medulla oblongata und Brücke zugleich, noch seltener in 
der Medulla oblongata allein. 

Dennoch, trotz dieses verschiedenen Sitzes, sind diese Herd­
erkrankungen wegen des klinischen Bildes zu einem einheitlieben Krank­
heitsbegriff zusammenzufassen. Denn man kann gewöhnlich nicht dia­
gnosticiren, dass in diesem Falle ein so und so gelegener Herd in der 
Brücke, in jenem ein so gelegener Herd in der Medulla oblongata 
existirt. Sondern die Symptomatologie dieser Herde ist mit wenigen 
Nuancirungen die gleiche, was zum 'l'heil auch dadurch bedingt ist: 
dass die Erkrankung und Functionsstörung nicht lediglich nach der 
localen Erweichung zu bem'tbeilen ist, sondern auch von dPr Circulations­
störung und der verbreiteten Arteriosklerose abhängt. 

W~mn dies nicht der Fall wäre, wir vielmehr in der Lage wären, 
in der Diagnose ganz scharf anatomisch zu localisiren, so würden wir 
den jedesmaligen Herd nach seiner Lage diagnosticiren und auf die ge­
meinsame Bezeichnung: >Bulbärpa.ralysec verzichten können. 
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Das Wesentliche ist übrigens auch patbologisch-an~tomisch ~ie 
Verleo-un o· der bestimmten Gefi"issgebiete der Vertebrales, beziehungsweise 
der Basil~ris. Und insofern ist schliesslich die klinische Zusammenfassung 
der ,,erschieden localisirten Herde auch anatomisch basirt. 

Duret hat für die einzelnen GeHissgebiete die entsprechenden 
klinischen Erscheinungen deducirt. 

1. Verstopfung der Vertebr ali s : Lippen-, Zun&"en-, Gaum P.n­

lä.hmung. 
2. -Vers to pfun g des unte ren '!'h eil es der Bas ilar is. 
Die Kerne des Vagus und Glossopharyngeus sind betroffen. (Jedoch 

sind diese Kerne gewöhnlich frei, Oppenheim.) 
3. Ver sto pfun g des oberen 'l' h eiles der Basibr is. 

Sehstörung, Schielen, Lähmung der oberen Gesicbtshälfte. (Nach 
Gold s eh ei cl er's Beobachtung: Pupillenverengerung, SchlnJzustancl.) 

Die Dure t'scben Unterscheidungen haben klinisch keine grosse 
Bedeutun o· da sie in so scharfer 'l'rennun0o· kaum vorkommen. Ein charak-o• . 
teristischer Symptomcomplex entsteht bei 'l'brombose, beziehungsweise 
Embolie, der A. cerebelli int: poste rior. Ueber deren Versorgungsgebiet 
vgl. Allg. '!'heil S. 48. Es ist die Sensibi li tät der gegenüberliegenden 
Körperhälfte betroffen, zusammen mit einer Anästhesie des gleichseitigen 
'l'rigeminusgebietes. Auf der dem Herde entsprechenden Seite des Körpers 
kann Hyperästhesie bestehen. Die Motilität des Rumpfes und der Extremi-

. täten ist frei; jedoch bestehen Vagussymptome (Stimmbandlti.hmung, 
Schlucklähmung, Pnlsstörung), ferner Dysarthrie (A .. Wa ll en berg, van 
Oord t, Gold sch e i c1 er). 

Nach Go wer s führt die 'l'hrombose der v ertebralis dann zum 
plötzlichen Exitus, wenn der 'l1hrombus bis zum Anfang der Basilaris 
binaufreicht und dadurch die Blutzufuhr zum Athmuno·scentrum unter­e 
bricht. 

Zu erwähnen ist noch die bei Erweichungen im Pons und in der 
Medulla oblongata oft vorhandene Ep end ymitis und peri epend y mär P. 
Sklerose, Veränderungen, welche wahrscheinlich von der Gefi:issver­
stopfung abhängig sind. 

Prognose. 

Die Prognose der acuten Bulbärlähmuno· ist stets eine schwere· , , , 0 I 

Sie 1st m .. den meisten Fällen eine lebensgefährliche Erkrankung. In ein-
zelnen Fallen gestaltet sich der Verlauf weniger ungünstig; im Beo·inn 
der Erkranku · · t d' p . 0 

. ng 1s 1e rognose stets ernst und eme günstige Wendung 
mcht vorauszusehen. 
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Therapie. 

Wenn Syphilis vorliegt, so ist sofort eine energische Schmiere ur 
(8 g pro die) oder in dringenden Füllen Injection von Quecksilberpräpa­
raten, eventuell intravenöse, und gleichzeitiger Jodgebrauch indicirt. Im 
.U ebrigen soll die Behandlung das Ziel verfolgen, die wichtigen vitalen 
Functionen des Patienten zu erbalten und zu schützen, um bis zu einer 
etwa eintretenden Rückbildung des Processes Zeit zu gewinnen. Durch 
grosse Sorgfalt und peinliebe Beachtung aller die Pflege betreffenden 
Einzelheiten muss man Schädigungen des Patienten abzuhalten und der 
weiteren Verbreitung der Störung vorzubeugen suchen. Die wichtigste 
Aufgabe ist die Ernährung und die Zufuhr Yon Flüssigkeiten und 
stärkenden Getrünken, welche in schwereren Fällen mitte1st Schlundsonde 
geschehen muss. Auf eine sorgfältige Lagerung und Bettung, welche 
eine freie Athmung gestatten muss, ist Bedacht zu nehmen. Um die 
Het:zkraft zu erbalten und anzuregen, ist von vorneherein der Gebrauch 
von excitirenden und analeptischen Mitteln (Valeriana, Campher, Benzoe, 
Spiritus aether., Aether acet. u. s. w.) indicirt. Man sorge für Ent­
leerung der Blase und des Mastdarmes, lasse es nicht zu Schluckpneu­
monieen kommen, gebe Schlafmittel nur im Nothfall, beuge der Ent­
wicklung von Decubitus vor. Vergleiche im U ebrigen die Therapie der 
acuten Myelitis, II. Theil, S. 203. 

IL Blut:nng (Apoplexz'e de1· .1Vledulla oblongata). 

Blutergüsse in die Brücke werden nicht allzu selten beobachtet; 
ini verlängerten Mark dagegen sind solche seltener (rgl. die Abbildung 
in Leyden's Klinik der Rückenmarkskrankheiten, Ir. 'Tafel I, Fig. 3). 
Nur ein 'l'heil der Fülle, bei welchen es sich um Hämorrhagieen iin 
Pons oder in der Medulla oblongata handeite, ist unter dem reinen Bilde 
der acuten Bulbärlähmung verlaufen. Meistens tritt sehr schnell der Tod 
ein; in anderen Fällen ist das Bild durch mannigfaltige, nicht zur reinen 
BulbärliLhmung gehörige Zeichen getrübt (Bewusstlosigkeit, Pupillenstarre 
u. A. m.) oder durch Fehlen der Schluckstörung oder anderer Zeichen 
unvollkommen entwickelt. Immerbin kommen auch reinere Fäll vor und 
wird es in einzelnen Fällen möglich sein. die richtige Diagnose zu 
stellen. Die Blutungen entstehen unter denselben Bedingungen wie die 
des Grosshirns (kleine Aneurysmen), auch dmch Trauma; ferner bei 
:.Meningitis, benachbarten Geschwülsten, Syringomye lie. 

Diagnose. Die Differentialdiagnose zwischen Thrombose oder 
Embolie einerseits und Blutung andererseits wird häufig unmöglich sein. 
Für Thrombose spricht der Nachweis der Lues, für Embolie das Be-
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stehen einer Endoearditis. Jedoch auch ohne das~ man die Herkunft des 
Embolus nachzuweisen im Stande ist, kann eine Embolie bestehen. Für 
die Blutungen ist das stürmische Einsetzen der Symptome und das Auf­
treten von Druckerscheinungen charakteristisch, ferner der schnelle V er­
lauf. Stattgefundenes Trauma spricht für Blutung. Höberes Lebensalter 
disponirt sowohl zu Blutungen wie zu thrombotischen Erweichungen. 
Im UebriO'en verweisen wir auf die allgemein g-iltigen Grundsätze für 
die Differ~ntialdiagnose der Blutungen und Erweichungen des Gehirns. 

Die 'rberapie entspricht derjenigen der Hirnblutung überhaupt, 
sowie der Erweichung. 

IIL A cute bulbä1·e .Myelit-is (hämo?'l·hagisclw .Myelitis bulbi). 

Pathologische Anatomi e der Bulb ärmyeliti s (v. Ley den). 

Bei dem Falle von v. 1 e y den fand sieb die Substan~ des ver­
längerten Marks erweicht und von zahlreichen kleinen capillären Extra­
vasaten durchsetzt. Diese Herde waren am dichtesten in cler Höhe der 
Oliven und nahmen nach oben und nach unten bin ab ; Pons war wenig· 
befallen (vgl. Fig. 41 und 42). Mikroskopisch enthalten die Herdehen 
Gefässe, welche mit zahlreichen Zellen umscb0idet sind, und zellig 
infiltrirtes Gewebe, sowie Blutextravasate. Die Nerrensubstanz ist erweicht, 
mikroskopisch erscheinen die Fasern gequollen. 

Abscess der lVIedulla oblongata. 

Eiterung im verlängerten Mark ist sehr selten beobachtet worden. 
Ein Fall von Eisenlohr wurde bereits bei dem Abschnitt: Rücken­
marksabscess (Erkrankungen des Rückenmarks, Specieller Theil S. 177) 
erwähnt. Ferner haben Gubler, Bil· ch er, Dogliotti, Oassirer (Gra­
witz) einschlägige Beobachtungen mitgetheilt; hiezu kommen noch 
einige Fälle, bei welchen das verlängerte Mark sich an einem Abscess 
der Brücke oder an mehrfachen Rückenmarksabscessen betbeiligte. 
Auch bei eiteriger .Meningitis kommen wie am Grasshirn in der Medulla 
oblongata und Brücke Abscesse vor (vgl. S. 86). Die grosse Mehrzahl 
der Abscesse ist metastatischer Natur. Das Vorkommen tuberkulöser 
Hohlräume ist hier anzuschließen (Schamschin). Im Uebrigen sind die 
Abscesse dieser Region in dem Oapitel: Hirnabscess (Bd. IX, 2 S. 163) 
von Oppenheim besprochen worden. 

Symptomatologie der Bulbärmyelitis. 

Das Krank~eitsbild der acuten Bulbärmyelitis entspricht demjenige.u 
der acuten Bulbarparalyse überhaupt. In dem v. Leyden'schP.n Falle. 
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·welcher als Typus gelten darf, verlief die Erkrankung sehr schnell, in 
wenigen Tagen. 

Die Tberap ie entspricht derjenigen der Erweichung (siebe oben). 

IV. Bulbä?'ZJa?·alyse du1·clz Tmmna und allmälige Comp1·ession. 

Pa thol ogisc b e Anatomie der Com pressions-Bu I bärp araly se. 

a) Trauma. Die Medulla oblongata kann in der verschiedensten 
Weise und durch die verschiedensten U rsacben verletzt werden: so durch 
Schusswunden, dnrch Sticbwunden, welche zwischen dem Hi~terbaupts-" 
bein und dem Atlas eindringen, durch Knochenbrüehe des Atlas, Epi­
stropheus, des Hinterhauptsbeines, Luxation der obersten Halswirbel, in 
Sonderheit des Proc. odontoideus. Indirecte Quetschungen können bei 
Contusionen und Fracturen des Schädels, Quetschung des Nackens oder 
Gesichts sieb ereignen. Ueber die Betheiligung der Medulla oblongata 
bei Fracturen und Luxationen der obersten Halswirbel ist bereits bP-i den · 
Krankheiten des Rückenmarks gehandelt worden. 

Die Verletzung des verlängerten Marks führt zu plötzlichem Exitus; 
jedoch gibt es merkwürdige Ausnahmen (cfr. den Fall des Musikers in 
v. L e y d e n's Klinik der Rückenmarkskrankheiten). 

b) Die allmälige Compression erfolgt durch Tumoren, durch 
Aneurysmen der Ve rteb rali s oder Basilaris, durch Spondylitis 
(Caries) des Atlas oder Epistropheus (worüber ebenfalls bereits bei den 
Krankheiten des Rückenmarks gehandelt worden ist). 

Die Tumoren, welche in Betracht kommen, sind solche des Klein­
hirns und des Pons; ferne solche, welche von den knöchernen 
'l'heil en (Felsenbein, Grundbein) oder den Häuten (auch Plexus 
.chorioideus) ausgehen. Die Ursache der Compression kann zuweilen in 
einer syphilitischen Verdickung der Häute gelegen sein, durch welche 
·die Medulla oblongata. fest umschlossen wird. Die Yon den Gefässen 
.ausgeübte Cornpression kommt sowohl durch echte Aneurysmen wie auch 
.durch blosse Dilatationen der Arterien zu Stande. 

Die Medulla oblongata, beziehungsweise der Pons zeigen sich in 
·solchen Fällen an der betreffenden Stelle eingedrückt, abgeflacht, rer­
-tieft. Die anliegende Partie dt>r Substanz ist in einer gewissen Aus­
dehnung erweicht, die Nervenfasern sind untergegangen, man findet ein 
von Zellen (Körnchenzellen) dicht. durcbsetztes Gewebe, welches sieb mit 
·Carmin stark färbt. Die Ganglienzellen (z. B. der Olive) halten dem 
Druck besser Stand als dieNerrenfasern (Oppenheim und Siemerling). 

An die druckerweichte Stelle kann sich absteigende Degeneration 
des Rückenmarks anschliessen. Nach oben erstrecken sich die Wirkungen 
:1.md Folgezustände der Compression verschieden weit; die Hirnschenkel, 

v. Lc ydc n u. Goldsc h eidc r, Ritckcnmark. 3 
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1. t d D"e in das Cornpressi6ns-d" 'rractus optici können bethei rg wer en. r . 
~~. t 'fallenden bulbären Wurzelfasern sind atropbn-t. . 

ge Je . k .. nen die Nn optici durch begJettende Sklerose Bet Aneurysma on · . . . 
und SchlängeJung der Aa. ophthalmirae geschtidr~t sem (Ot~oJ. . 

S m tomatologi e. Die Symptome setzen srch a~ls folgen~en _ver-
y p . · k n DruckerweiChung emer be-änderungen und Emwu· ungen zusamme : 

li'ig. 2. 

B 0 1 b ä r e :.r y e 1 i i i s (\". L e y den). Ausbreitung der Erkr:m!..-ung nuf dem Querschnitt. _Die cntzündli~hen 
Herde sind durch dunkle Färbung ausgedrückt. Am stä.rksten si~d die Veninderungen Jn den Pyrnm•den. 

nnd in der Olivenzwischenschioht . 

Fig. 3. 

Bulbäre Myelitis(\". L eyden). Ausbreitung in der Höhe. Die hämorrhagischen Horde sind dunkel• 
dargestellt. Die stärkste Locnlisation befindet sich in der unteren Hälfte der Rautengrube, der Olivengegond. 

entsprechend. 

stimmten Partie der Substanz, indirecte Fortleitung des Druckes auf ent-. 
ferntere Theile, Druck auf die austretenden Wurzeln. Bei den Aneu­
rysmen kommen biezu noch: die Oirculationsstörungen und Erweichungs­
herde in Folge der Veränderungen der Gefasswände und eventueller 
Thrombosen und Obliterationen. Die klinischen Erscheinungen können 
daher mannigfaltig sein und zeichnen sich dadurch aus, dass neben den. 
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bulbären Symptomen noch anderweitige, entferntere Hirnsymptome be­
stehen können, welche durch Fortleitung des Druckes als indirecte Herd­
symptome auftreten, beziehungsweise (bei den Aneurysmen) durch die 
eben genannten Circulationsstörungen bedingt sind. Die Tumoren setzen 
ausserdem die den Hirngeschwülsten eigentbümlichen allgerneinen Hirn­
symptome und Stauungspapille. Cornprimirt der Tumor die Hirnnerven 
oder wirkt er durch fortgeleiteten Druck auf dieselben, so kommt es 
zu den Symptomen der multiplen Hirnnervenlährnung. Auf Heizung von 
Hirnnerven (sei es sensibler, se~ es motorischer) beruht es auch, dass 
Steifigkeit und Schiefstellung des Kopfes, rhythmische Zuckungen in 
den Gesichtsmuskeln, dem Gaumensegel , den Kehlkopfmuskeln beobachtet 
worden ist. 

Auch be1 längerem Besteben eines 'l'umors, welcher die :Medulla 
oblongata oder den Pons cornprimirt, können sich die Erscheinungen 
einer Erweichung ziemlieb acut entwickeln. Der veranlassende Tumor 
wird nicht immer zu diagnostic-iren sein. Nachdem eine Zeit lang schwer 
zn deutende unbestimmte Symptome bestanden haben, tritt die acute 
Erweichung ein, welche unter den bekannten Symptomen der acuten 
Bulbärparalyse verläuft. 

Die Erscheinungen können sich auch in Schüben und Remissionen 
entwickeln (besonders bei den Aneurysmen). Die Exacerbationen iiussern 
sich durch paroxysmenartiges Auftreten oder Stärkerwerden von Dys­
pnoe, Beschleunigung und Unregelmäßigkeit der Herzaktion, Lähmungs­
erscheinungen (auch mit 'rem peratursteigerung). 

Aneurysma der Vertebralis kommt nicht allzu selten vor. Charakte­
ristisch für dasselbe ist die s c hubweise Entwicklung der Symptome, 
welche wieder rückgängig werden können. Schliesslich bei der Berstung 
foudroyante Erscheinungen, die schnell zum Tode führen. Den bulbären 
Lähmungen gehen meist allgemeine cerebrale Symptome voraus: Kopf­
schmerz, Ohrensausen, Schwindel, Neuralgieen. Häufig verlaufen Aneurys­
men latent und führen durch Berstung oder durch Drucklähmung der 
Medulla oblongata zum plötzlichen 'rode. 

Die Diagnose der Bulbärlähmung als Compressions-Bulbärlähmung 
ist nicht immer mit genügender Sicherheit zu stellen. 

Für die Diagnose des Tumors sind etwaige andere Zeichen von 
intracraniellem 'rumor, z. B. Stauungspapille, wichtig. Bei Aneurysmen 
kommt es gewöhnlich nicht zm Stauungspapille. Die Aneurysmen gehören 
meist dem vorgerückteren Lebensalter an und kommen bei Männern 
häufiger vor als bei Frauen. Bestehende Arteriosklerose und Scblängelung 
peripherischer Arterien wird an Aneurysma oder wenigstens Erweiterung 
basaler Arterien denken lassen. Aneurysma kann auch nach Embolie 

3* 
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entstehen. Gerhardt hat bemerkt, dass ein in tracrani~lles Aneurysma ein 
hörbares Gefäßgeräusch machen könne. Hierauf ist bei dem Verdacht auf 
Aneurysmen der Basilaris etc. zu achten. . .. .. 

Pro o·nose. Die Prognose der Compresswns-Bulbarlahmung ist 
durchweo·s

6 

eine schlechte, da die Ursachen der Compression gewöhnl~ch 
für die Behandlung nicht zugtinglich sind. Nur in den Fällen, wo eme 
syphilitische Geschwulst auf das verlängerte Mark drückt, wird. sich d.er 
Verlauf unter Umständen etwas günstiger gestalten können. Meistens 1st 
der Ausgang ein tödtlicher und ein schnelles Eintreten der Katastrophe 
ist stets zu befürchten. 

Die rrherapie ist ziemlich aussichtslos, da eine Entfernung der 
comprimirenclen Ursache meist nicht möglich i t. 

V . .Acute Bulbä1·lälmnmg dU?·clt Nezwitis cle1· lmlbä1·en J.Verven. 

Bei der multiplen Neuritis können die bulbären Nen en in ein­
zelnen Fällen sich so ausgiebig bethei ligen, dass es w rarwiegenden Er­
scheinungen ron Bulbtirlähmung kommt (I~a st, Archiv für klin. Medicin. 
1886 ; Tbomsen, Archiv für Psychiatrie. 1890). Am häufigsten sind 
Gaumensegellähmung (z. B. nach Diphtherie), Stimmbandltihmung ; seltener 
Zungen Iähmung, Kaumuskellähmung. Auch eine auf die bu l härenNerven 
beschränkte Neur iti s ist beobachtet 11orclen. Der Fall (E isen lobr, 
Vircbow's Archiv. 1878, Bd. LXXIII) ist folgender: 

Bei einem an lienaler, lymphatischer und medullärer I..eukämie 
leidenden 19jährigen Manne entwickelte sich \reu ige Wochen vor dem 
rl'ode im Laufe einiger T'age eine complete Lähmung beider Faciales 
(sämmtlicher Gesichtsäste) mit vollständigem Verlust der fantdiseben Er­
regbarkeit, Entartungsreaction, hochgradige Lähmung der Zunge, des 
Gaumens, der Schlundmuskulntur, erhebliebe Störungen der Articulation 
und Deglutition , verbunden mit temporärer Störung der Sensibilität in 
beiden Trigeminusgebieten und mit Verlust des Geschmackes. Die Section 
ergab als Ursache: Blutungen in die Scheiden und die Substanz der 
Nn. faciales, hypoglossi, vagi, glossopharyngei, linguales mit mehr oder 
weniger hochgradiger Degeneration der N ervensubstanz. 

VL Bulbä1·lältmung bei acuten I rifect'l·onslcmnlclteiten. 

Bei acuten Infektionskrankheiten ist gelegentlieb bulbäre Lähmung 
gesehen worden. 

. So beobachtete Eisenlohr bei rryphus abdominalis in drei Fällen 
~~nen bulbären Symptomencomp1ex: Anarthrie, Zungenlähmung, Schling­
l~~~ung, Kaulähmung, allgemeine Muskelparese ohne Störung der Sensi­
hihtat und Reflexe, ohne Druckschmerzbaftigkeit der Nerven und Muskeln. 
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Zwei Fälle gelangten zur Heilung. Der eine tödtlich geendigte Fall, 
welcher auch eine Neuritis optica dargeboten hatte, zeigte bei der mikro­
skopischen Untersuchung nichts von merklichen anatomischen .Alterationen 
im Centralnervensystem. Die peripherischen Nerven sind anscheinend 
nicht untersucht worden. Einen ähnlichen Fall hat A. Henneberg 
beschrieben. Eisenloh r sah ferner acute Bulbärparalyse bei einem ein 
Jahr alten Kinde nach Erys ipel, mit Decubitus des Hinterhauptes und 
Exfoliation des Knochens. Kein Exitus. Wahrscheinlich handelte es sich 
um einen Herd in der linken unteren Hälfte des Pons. Die Natur des 
Processes war unklar. 

Goldscheider beobachtete bei einem Falle von Sepsis puerperalis 
einige 'rage vor dem Tode das Hinzutreten einer bulbären Lähmung 
(Anarthrie, Zungen-, Scblucklähmung, Gaumenläbmung). Die mikro­
skopische Untersuchung des Gehirnes und der Medulla oblongata auf 
Schnitten ergab keinen pathologischen Befund. Die peripherischenNerven 
wurden nicht hinreichend untersucht. · 

Hieher gehören auch die Fälle von disseminirter M.yeloencephalitis 
mit bulbärer Localisation nach Infectionskrankheiten, wie sie von 
v. Leyden und 0. Westphal beschrieben worden sind (siehe Krank· 
heiten des Rückenmarks, II. Theil , S. 211). 

VIL Bulbii1·e Fo1'Tn clm· aufsteigenden ( Lanclry' sclwn) Parralyse. 

Hier reiht sich die bereits früher (Krankheiten des Rückenmarks, 
II. 'rheil, S. 254) besprochene bulbäre (medulläre) Form der Laudry­
sehen Paralyse an. 

Prognose und Therapie. Bei der V. , VI. und VII. Form der 
Bulbärparalyse ist die Prognose nicht durchweg ungünstig, wenn auch 
die Affection als eine schwere und meist zum 'rode führende bezeichnet 
werden muss. Die Therapie entspricht clmjenigen der acuten Erweichung 
des Bulbus sowie derjenigen der acuten Myelitis und Neuritis. 



Drittes Oapitc l. 

Bulbärparalyse ohne anaton1ischen Befund. 
Die erste Beschreibung dieses Kri1nheitsbildes rührt von W i lks 

her (1877), dessen Mitteilung jedoch wenig Beachtung fand . Die eigen_t­
liche Geschichte des Leidens beginnt mit den M.ittheilungen Erb 's 
(1878 und 1879). Es llandelte sich um drei Krankheitsfälle, bei welchen 
die hauptsäeblichen Erscheinungen in einer auffallend starken Ermüdbar­
keit in gewissen Muskeln, besonders in den Kau- und Nackenmuskeln, 
auch in den Augenmuskeln (Ptosis), weniger in den Extremitätenmuskeln 
bestanden. Erb sagte : Die Hauptrolle spielt die Symptomentrias: P tosis, 
Schwäche der Kaumuskeln und Schwäche der Nackenmuskeln, während 
Schwäche der Zunge und der Extremitäten, Erschwerung des Schlingens 
und BeLbeiligung des oberen Facialisgebietes Yon mehr untergeordneter 
Bedeutung zu sein scheinen. Ein Sektionsbefund konnte nicht erhoben 
werden. Erb, wie auch die späteren Beobachter ähnl icher Fälle, ver­
mutbeten wegen der Bevorzugung der vom Bulbus innen~irten Muskeln 
eine eigenthümliche bulbäre Erkrankung. Oppenbeim war es, welcher 
auf Grund eines klinisch und anatomisch genau beobachteten Falles zu­
erst aussprach, dass es )) eine chronisch und progressiv verlaufendeN e u­
rose gibt, die sich vorwiegend durch die Symptome der Glosso-Pharyngo­
Labialparalyse ohne Atrophie kennzeichnet« (1887). In demselben Jahre 
erschien eine Beobachtung von Eisenlohr, welche sich dadurch aus· 
zeichnete, daß neben den bulbären Symptomen noch eine Ophthalmoplegie 
bestand. In der Folge wurden einige Einzelbeobachtungen von B ern­
hardt, Remak, Sha w, mitgeteilt. Von größerer Wichtigkeit ist sodann 
eine Arbeit von Hopp e, einem Schüler Oppenheims, aus dem Jahre 
1892, in welcher er das Krankheitsbild zeichnete und als charakteristisch 
hervorhob : das Fehlen der Atrop~ie und der Störungen der elektrischen 
Erregbarkeit, die Betheiligung des oberen Facialis und Oculomotorius 
die seltene Betheiligung des Hypoglossus, die Remissionen und der~ 
Wechsel in der Intensität der Symptome, den negativen anatomischen Be­
fund. Von maßgebendem Einfluß auf die Entwicklung unserer Kenntnisse 
war ferner die Arbeit von Goldfl a m (1893), welcher das bis dahin 



Bulbärparalyse. 39 

nicht genügend gewürdigte Symptom der Ermüdbarkeit hervorhob und 
auf die Beziehungen des Krankheitsbildes zu den oben erwähnten 'Erb­
schen Fällen hinwies. Diese Ermüdbarkeit wurde weiterbin speziell von 
Jolly (mit .A.ntheilnahme von Oppenheim) studirt und auch für die 
elektrische Reaction nachgewiesen (myasthenische Reaction). 

Diese geschichtliche Entwicklung lässt es verstehen, dass verschieden­
artige Bezeichnungen, je nach der Auffassung der betreffenden Autoren, 
für die Erkrankung in der Literatur aufgetreten sind: Bulbärparalyse 
ohne anatomischen Befund (Oppenheim), Erb-Golclflam'scher, Hoppe­
Goldflam'scber Symptomencomplex, asthenische Bulbärparalyse (Strüm­
pe ll) , Myasthenia gravis pseudoparalytica (Jolly). Weiterbin wurde durch 
ziemlich zahlreiche casuistische Beiträge (S. Kalischer, Strümpell, 
M urri u . .A.. m.) das Krankheitsbild erweitert. 

Wie schon bemerkt, wurde in den Fällen, bei welchen eine ana­
tomische und mikroskopische Untersuchung ausgeführt werden konnte, 
keine pathologische Veränderung in der Medulla oblongata oder sonst 
im Nervensystem gefunden. In einigen Fällen sind gewisse congenitale 
.A.nomalieen des Nervensystems gefunden worden (Verdoppelung des Central­
kanals im Rückenmark, schmale Fasern in den Wurzeln der Hirn­
nerven). Diese Befunde legen die Auffassung nahe, dass eine congenitale 
Anlage vorhanden ist, zu welcher eine auslösende Ursache hinzugelangt. 

Ob den in mehreren Fällen vorgefundenen Veränderungen der 
grauen Kerne eine Bedeutung für das Wesen der Erkrankung zukommt, 
ist ungewiß, da in reinen classischen Fällen unzweifelhaft anatomische 
Alterationen im Kerngebiet vermißt wurden. 

In einer Anzahl von Fiillen handelt es sich jedenfalls nicht um 
eine auf die Medulla ob longata beschränkte Affection. Vielmehr 
liegt eine Erkrankung vor, welche mehr oder weniger die gesamm te 
motorische Sphäre betrifft. Möglicherweise beruht das Krankheitsbild 
in den einzelnen Fällen auf verschiedenartigen Processen, in der Art, 
dass bei manchen das corticospinale Neuron, in anderen das nucleo( spino )­
peripberische, in anderen endlich die Muskeln selbst (Jolly) den Sitz 
der Störung bilden. 

In d;r Erwägung, dass eine Localisation bei dem jetzigen Stande 
der Kenntnisse noch verfrüht erscheint, schlug J olly, da die Ermüdbar­
keit das vorherrschende Symptom bildet, vor, die Affection als ~>Myasthenia 
o-ravis pseudoparalytica~ zu beichnen. Fast alle querg-estreiften Muskeln 
~ahmen in Jolly's Falle theil, in der Weise, dass sie nach kurzer Zeit 
der Thätigkeit functionsunfähig wurden und nun wie gelähmt erschienen, 
um aber nach einiger Zeit der Ruhe wieder functionstüchtig- zu werden, 
Merkwürdigerweise zeig-ten die Muskeln auch geg-enüber dem elektrischen 
Strom die gesteigerte Ermüdbarkeit, so dass sie bei gehäuften tetani-
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·. den Reizen scbliesslich sich gar nieht mehr contrahirten, um gleich-snen · · d · 
falls nach einiger Zeit der Ruhe ihre Erregbarkett w1e erzug~wmne~ 
( »myastheniscbe Reaetion• ). J o 11 y beobachtete diese .Verhältmsse bet 
zwei Kranken, von denen der erstere beim Essen an ErstiCkung zugrunde 
O"ino·. Die myasthenische Reaction ist von zahlreichen Beobachtern be­
;täti'o-t worden. Sie findet sieb in rerschiedener .. A .. usprägun g· vor, kann 
bei dem gleichen li'alle an einzelnen Muskeln nachweisbar sein , an anderen 
fehlen , auch, wie es scheint, zeitlich wechseln. Es ist wichtig, nicht mit 
zu starken Strömen zu prüfen, wodurch, wie es scheint, die Erschöpfungs­
reaction gelegentlich rerdeckt werden kann. Ob die Reaction absolut 
consta.nt ist, steht noch dahin; sicherl ich ist sie aber bei der großen 
lVIehrzahl der Fälle wenigstens theilweise vorhanden. 

Es scheint in der 'l'hat, dass die Pälle 10n »Bulbitrparalyse ohne 
anatomischen Befund« in der grossen Mehrzahl dieser Kategorie der Fälle 
von myasthenischer Erschöpfbarkeit angehören. Immerhin konnte die 
abnorme Ermüdbarkeit nicht in allen F'allen nachge\viesen werden , 
während andererseits auch constant bleibende Paresen, sogar :Muskel­
atrophie bei solchen F'ällen, welche die Ermüdbarkeit darboten, gesehen 
wurden. Im Ganzen ist also sowohl die Abgrenzung wie das \?V esen der 
Erkrankung noch unklar. Nur soviel dürfen wir sagen, daß es sich nicht 
um eine lediglich im verlängerten Mark oder den Hirnnervenkernen zu 
localisirende Erkrankung handelt, sondern um eine solche von allge­
meiner Verbreitung·, bei welcher jedoch in der Tbat meistens bulbäre 
Erscheinungen vorwiegen und , wenn auch nicht immer, den Anfang 
machen. Zu den eigentlichen Bulbärerkrankungen ist die Affection keines­
falls zu rechnen, und nur wegen der in der Literatur noe.h üblichen 
Bezeichnung derselben als Bulbärlähmung ist sie hier kurz mit abge­
handelt worden. 

Symptomatologie. Die Krankheit besteht in einer Schwäche 
der Bewegungen, und fast in allen Fällen wirr1 die auffällig schnelle 
Ermüdbarkeit hervorgehoben. Besonders henortretend ist nur die 
S~hwä:he der Schluck-, Kau-, Sprech- und Aug enb ewegungen. 
D1e Lippen, Zunge, Kaumuskeln, Gaumen , oft auch der Schlie ss­
I~uskel der Augenlider und der Frontalis sind paretisch. Meist tritt 
eme Sc.hwäche _d_es Levator palp. sup. besonders hervor (P tos i s) , häufig 
auch eme Bete1hgung der äußeren .Muskeln des Bulbus welche zu Di­
plopie führt; in mehreren Fällen anch eine Parese der 'Nackenmuskeln. 
_w eiter~in wird die Rumpf- und Extremitätenmusculatur befallen, welche 
Jedo~~ .m. manchen !ällen auch zuerst oder hauptsächlich ergriffen wird. 
~uffalhg Ist f~rner ~te Dyspnoe (Parese der Athmungsmusculatur), welche 
s~ch an~allswe.Ise steigert und eine Lebensgefahr bedeutet. Die Erscheinungen 
smd be1derse~ts vorhanden, können aber auf einer Seite überwiegen. 
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Das auffälligste Symptom ist die grosse Ermüdbarkeit. Wenn eine 
Bewegung eine Zeit lang wiederholt worden ist, so wird sie schwächer 
und schwächer und schliesslich unmöglich, bis nach einer Zeit der Ruhe 
Wie:lerhers~ellung erfolgt. Die Augen, eine Zeit lang offen gehalten, 
schliessen Sich durch Herabfallen des oberen Augenlides; geht der Kranke, 
so tritt nach einer gewissen Zeit ein Zusammenknicken ein; auch wat­
schelnder oder taumelnder Gang ist der Krankheit eigen. Beim Lesen 
wird allmälig die Sprache schwerfällig, schliesslich lallend, wie bei 
einem tief Ermüdeten, unverständlich. Häufig sinkt der Kopf nach 
YOrn. Die folgeweise erhobenen Arme werden bei jeder neuen Erhebung 
zu immer geringerer Höhe empor gebracht, schliesslich hängen sie 
schlaff wie gelähmt herunter. Besonders wichtig ist die beim Kauen und 
Essen eintretende Ermüdung ; das Schlucken wird unmöglich, die Zunge 
sinkt wie gelähmt. zurück. Dies kann den Erstickungstod nach sich 
ziehen. Die Ermüdung einer Muskelgruppe macht sich auch für andere, 
nicht gebrauchte geltend - was l\fosso bekanntlich als eine physio­
logische Erscheinung nachgewiesen bat. Immerbin tritt die Erscböpf­
barkeit nicht in allen .b'ällen allseitig auf, sondern kann sich auf ge­
wisse .Muskeln beschränken. Was das VerbiLltniss der dauernd pareti. 
sehen Muskeln zu den blos abnorm ermüdbaren betrifft, so macht 
Strümpell darauf aufmerksam, dass die dauernde Parese sich nur bei 
solchen .Muskeln finde, welche dauernd thätig sein müssen, also wob! 
auf die abnorme Erm üdbarkei t zurückzuführen ist. Jedoch finden sich 
in Vorgeschritteneren Stadien dauernde Schwäche- und Läbmungszu­
stäncle. 

Beieie Körperhälften werden gleichmässig befallen. :Muskelatrophie 
gehört nicht zum Wesen der Krankheit, wie wir mit Oppenheim auch 
nach unseren Erfahrungen behaupten möchten. Wo sie sich findet, 
scheint es sich um besondere Verbii.ltn~sse, z. B. Kachexie, Oomplicationen 
zu handeln. Jedoch schliesst das Bestehen von Muskelatrophie verbreiteter 
oder localisirter Art die Diagnose der myasthenischen Paralyse nicht aus. 
Es fehlt noch an hinreichenden Erfahrungen über die verschiedenen 
Bedingungen, durch welche das Bild unserer Krankheit sich mit Muskel­
atrophie combiniren kann. Manche Autoren (z. B. Liefmann) treten 
dafür ein. dass dieselbe Ursache, 'Welche zu Myasthenie führe. auch 
Muskelatr~phie hervorrufen könne. In mehreren Fällen bat sich Zungen­
atrophie gefunden; auch Atrophie des Stirnmuskels und der Nacken­
muskeln ist beobachtet. Fibrilläres Zittern pflegt nicht aufzutreten. Einige­
male wurden klonische Zuckungen beobachtet. 

Die elektrische Erregbarkeit der Muskeln bleibt erhalten, zeigt 
aber - ob regelmässig, steht noch dahin - die myasthenische Re­
action. 
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Blase und .Mastdarm werden nichtbetheiligt. Die Sensibilität 
bleibt intact; jedoch finden sich hie und da Parästhesieen nnd auch 
Schmerzen geringen Grades. 

Die Sehnenreflexe zeigen ein verschiedenes Verhalten ; mehrfach 
sind sie o·esteio·ert g·efunden worden ; vereinzelt herabgesetzt, beziehung-s-o 0 .... . . . 

weise erloschen. Ob auch die reflectoriscbe Muskelcontractton .Jene eigen-
thümlichen Ermüdungserscheinungen zeigen knnn, ist noch strittig. Die 
Hautreflexe lassen keine wesentliche Abweichung von der Norm erkennen. 

Aetiologie. Die :. Bulbärparalyse ohne anatomischen Befund« ist 
vorwiegend bei jugendlichen Individuen (unter 30 Jahren, die Minder­
zahl über 30) beobachtet worden. Die beiden Geschlechter werden zu 
nahezu gleichen Anteilen, das weibliche anscheinend ein wenig öfter, 
befallen. Ueber die ätio lo gisc h en Verhältnisse ist nichts Sicheres be­
kannt. Wahrscheinlich handelt es sieb, wenigstens bei einem 'rheil der 
Fälle, um eine Art von Infectio n oder Intoxication. Bei einigen Fällen 
ha.ben bösartige Neubildungen oder tuberenlöse Organerkrankungen be­
standen; ob hieraus ein Beweispunkt für die Into:x:icationshypothese zu 
entnehmen ist, erschein t zweifelhaft, da bei derartigen Erkrankungen 
doch im Allgemeinen Zeichen ron myastbenischer Erschöpfbarlreit fehlen. 
Sehr bemerkenswerth ist ein von L. Laq u er beobachteter und von 
0. Weigert anatomisch untersuchter Fall, bei welchem sich ein maligner 
'l'hymustumor mit Muskelmetastasen fand. In einem Falle Senators lagen 
Myelome mit Albumosurie vor. Mehrfach ist das Zusammenvorkommen 
mit Basedow'scher Krankheit oder mi t Basedow-ähnlichen Symptomen 
beobachtet worden. Heredität besteht nicht. 

Ver I auf. Die Krankheitserscheinungen können sich schnell oder 
langsam entwickeln ; das letztere schein t häufiger zu sein. Auch schub­
weise Entwic.klung kommt vor. Beim Beginn sollen öfters Kopf- und 
Nackenschmerzen und Schwindel bestehen; dann entwickelt sich zu­
nehmende Ermüdung und Schwäche. 

Sehr gewöhnlich und charakteristisch sind die Remi ss ionen und 
Versc~lim~ner~n gen , so dass der Wechsel zuweilen von 'l'ag zu 'rag zu 
constat1eren 1st. S1e hängen zum 'l'heil von unbekannten Factoren ab zum 
Theil vom Gebrauch; so tritt die Schwäche meist Abends stärker hervor 
als Mo.rgens. Wä~rend der Menstruation besteht eine Verstärkung der 
E1~sc~emungen .. Diese schnellen Schwankungen begleiten den in grösserf'n 
~eitraumen auf- und absteigenden Verlauf. Die Remissionen können ziem­
h~h lange anhalten. So bestand in Bernhardt's Falle eine Pause von 
VIer Jahren, nach welcher die Erscheimmgen wieder so heftig auftraten, 
dass es zum Exitus letalis kam. 

Der oft tödtlicbe Ausgang des Leidens wird durch die Dyspnoe­
anfälle (lähmungsartige Atbmungsermüdung) sowie durch Verschlucken 
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bedingt. Manche Fälle gelangen zu jahrelang dauerndem Stillstand. 
ja vielleicht zu endgiltiger Heilung. Ueber die Häufigkeit der Stillstände 
oder der Heilungen kann man noch nichts Sicheres aussao·en da die 

0 ' 
Fälle zumeist erst aus den letzten Jahren stammen; das gleiche gilt 
bezüglich der Dauer der Krankheit. 

Die Diagno se wird sich hauptsächlich auf das Symptom der Er­
scböpfbarkeit und die nach der Erschöpfung durch die Ruhe wieder ein­
tretende Erholung der Muskeln, bei fehlender :Muskelatrophie, auf die 
vorwiegende Betheiligung der bulbären, der Kau- und Augenschliessmuskeln, 
ferner auf die myastbenische Reaction, endlich auf den schwankenden 
Verlauf in Remissionen und Exacerbationen zu stützen haben. 

Th erapi e. Ein wirksames Mittel gegen die · Erkrankung ist noch 
nicht gefuuden, obwohl sämmtliche Alkaloide und sonstigen rationell 
erscheinenden Mittel binreichend geprüft worden sind. Es wird haupt­
sächlich für Ruhe und Schonung zu sorgen sein. Die Patienten bedürfen 
wegen der gefährlichen Erstickungsanfälle der Ueberwachung, speciell 
während des Essens. Die Nahrung muss gut zerkleinert verabreicht und 
langsam genossen werden. Galvanische Behandlung mit seitwachen 
Strömen sowie .Massage ist zu rersurhen. 



Vierte :-:> Ca pi t e l. 

Die Psenclo bulbärparalyse. 
J offroy hat 1872 zuerst darauf hingewiesen (unter Zugrundelegun~; 

eines von Oha rcot beobachteten Falle. ), dass di e klinischen Erschei­
nungen der Bulbärparalyse vorhandt>n sein können, wiihren.d die anato­
mi sch en Ver änderungen im Wesentlichen das Grasshirn betreffen. 
Noch in demselben Jahre veröffentlichte J olly einen Fall, der klinisch 
die Symptome der multiplen Sklerose mit dem gesammten Symptomen­
camplex der chronischen Bulbärparalyse dargeboten hatte, während bei 
der Beetion und der genau ausgeführten mikroskopischen Untersuchung 
des Oentralnervensystems nur eine Sklerose gefunden wurde, welche sieb 
auf die Marksubstanz beider Grosshirnbem isphtiren beschränkte; Bulbus 
und Pons dagegen waren intact. Es folgen dann die 1877 von Lepi n e 
mitgetheilten Fälle und der von Barlow (beide ohne mikroskopische 
Untersuchung). 

Von Lepine wurde die Bezeichnung "pseudobulbäre Horm ~ ein­
geführt. Eine Rei be weiterer Beobachtungen stammt von K i r cb hoff aus 
der Quin cke'schen J(Jinik, James Ro ss, Ei se nlobr, Fere, Pn ica aus 
Raymond's Abtheilung, Berger n. A. Für die Fortentwicklung unserer 
Anschauungen über di e • cerebrale Glossolaryngolabialparalyse« kommen 
namentlich die Arbeiten von Berger, von Oppen b eim und Siemerling, 
von Com te und von Hartmann in Betracht. 

Pa th o log ische Anatomie. 

Die Grundlage der Affection bilden meist Gefässerkrankungen: die 
Arteriosklerose der Gehirnarterien, die Arteriitis fibros a und die 
syphilitis ch e Endarteriitis. Als Folgezustände dieser Gefässalterationen 
finden sich im Grosshirn, meist beiderseitig, Erweichungsherd e, 
und zwar in der inneren Kn psel, im Stabkranz, auch in der Rindenregion 
(Operculum), namentlich aber im Bereiche des Hirnstammes: 'rhalamus 
opticus, Nucleus caudatus, Nucleus lentiformis. Hartmann weist darnuf 
hin, dass auffallend häufig neben anderen Stellen die hinteren Theile 
des Stirnhirns befallen seien. In J olly's Fall bestand Sklerose. 
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Pons und Medulla oblongata zeigen makroskopisch meist keine 
Veränderungen. Dagegen sind mikroskopisch bei einer Anzahl von genau 
unter~uchten Fällen (Oppenheim und Siemerling) multiple kleine 
Erweichungsherde gefunden wurden. Dieselben sitzen in allen Theilen 
des Querschnittes: in der Querfaserschicht der Brücke, in den Pyramiden­
bahnen, der Schleife, den intrapontinen und intramedullären WurzeW1sern, 
unmittelbar unter dem Boden des vierten Ventrikels u. s. w. Die Pyra­
midenbahnen zeigen secundäre Degeneration, in manchen Fällen nur 
·einseitig. Nach Ha I i p r e gibt es rein pontine Formen von Pseudobulbär­
.paralyse. 

In den :B.,ä!len mit dem vorstehend geschilderten pathologisch-ana­
tomischen Befunde handelt es sich um eine cere bro bulbäre Erkrankung, 
beruhend auf arteriosklerotischen disseminirten Erweichungsherden. In 
manchen dieser Fälle sind die suprabulbären Veränderungen so bedE.>utend 
·und die bulbären im Vergleich mit ihnen so unerheblich, dass die Func­
tionsstönmgen im Wesentlichen den ersteren beizumessen sind, während 
in anderen die Betheiligung des Bulbus es immerhin unentschieden lässt, 
in welchem Umfange die l)bulbärenc Symptome von der Grosshirnaffection 
und in welchem Umfange sie von der .AJ:fection der Medulla oblongata 
·und des Pons herrühren. Diese letzteren Fälle kann man als ,. cerebro­
bulbäre« Formen der Pseudobulbnrparalyse (Oppenbeim's cerebrobulbäre 
·Glossopbaryngolabialparalyse) bezeichnen. Eine scharfe .Abgrenzung der­
.selben von der »Cerebralen« Form (reine Pseudobulbärparalyse) ist, wie 
.aus dieser Darstellung hervorgeht, unmöglich. 

Es sind jedoch auch einige Fälle beobachtet worden, wo die Me­
·dulla ob!ongata und die Brücke von Veränderungen frei waren (Lepine, 
.Jolly, Kirchboff, Becker, .Ander eya [Go!dscheider), Galavielle, 
Oo lman, Bouchaud). Es handelte sich im Jolly'schen Falle um Hirn­
sklerose mit Degeneration der Pyramidenbahnen und Betheiligung der 
:Sehnerven. In den anderen Fällen bestanden Erweichungsherde im Gross­
.hirn. Fast stets handelt es sieb um beiderseitige Herde (Oom te). Nur 
bei einigen Fällen ist ein einseitiger Hirnherd gefunden worden 
.(Lepine, Kirchhoff). 

Symptomatologie. 

Die Pseudobulbärparalyse entwickelt sich in apoplE>ktischen Anfällen, 
·schubweise, mit Lähmungen der Extremitäten, theils in hemiplegischer 
Form, theils mit Lähmung aller vier Extremitli.ten, eine Art des Verlaufs 
·und der Entwicklung, welche grosse .Aebnlichkeit mit der acuten Bnlbä.r-
.paralyse zeigt. 

Bei der cerebrobulbli. ren Form findet sich fast immer all-
.gemeine Arteriosklerose; in einzelnen Fällen beruht sie auf luetiseher 
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Gefässde O'eneration; sie kann aber auch unabhängig von derartigen Gefäss­
erkra.nku~gen auftreten. Die p sy eh i se h en Fun~tio~en sind ~ehr od~r 
wenio·er beeinträchtigt ; es besteht 'rheilnahmslosigkeit, Apathie, Intelli­
genz:bnahme, Gedächtnissstörung, Verlangsamung des Denkvermögens 
oder dergleichen, wie es bei Arteriosklerose und multiplen Erweichung~­
herden des Gehirns in der Regel sich zu verbalten pflegt. Auch HaHnCI­
nationen und Erregungszustände werden beobachtet. In einzelnen Fällen 
scheinen übrigens psychische Veränderungen fehlen zu können (so in 
dem Bec ker'schen Falle). Von cerebralen Herdsymptomen ist neben 
den Lähmungen (siebe unten) Aphasie und Hemianopsie zu erwähnen. 

Charakteristisch sind für das Krankheitsbi ld die Störungen der 
Arti cul ation und des Schl uckvermögens.; sie verleiben ihm den 
Charakter des , bulbären« Symptomencomple:x:es. Die Sprachstörungen 
ähneln vollkommen denen der acuten Bulbärpan1>lyse; zuwei len, wie bereits 
bemerkt, sind auch aphasische Störungen vorhanden. 

Häufig sind Lähmungen im Gebiete der Hirn n er r e n: Facialis­
parese, speciell Diplegia facialis, \Velche bemerkenswertherweise bei mimi­
schen Affectbewegungen völlig zurücktreten kann ; Liihmungen der Stimm­
bänder, des Gaum ensegels, auch der Zunge; ferner kommt Parese der 
Kaumuskeln, auch Trismus mit Zähneknirschen vor. In einigen Fällen 
erschien auch die Augen m usculatur betheiligt, namentlich die asso­
ciirte Seitwärtsbewegung (Oppe nh eim) . 

.Muskelatrophi e und elektr isc he Entartun gs reaction pflegen 
an den gelähmten .Muskeln nicht aufzutreten. F reilich könnte dies mög­
licherweise gelegentlich doch beobachtet werden, wenn ein bulbärer Er­
weichungsherd einen grösseren Kernabschnitt oder in trabulbäre Wurzeln 
zerstört bat. 

Fast stets bestehen Ext remi tätenl ähm un ge n, theils in hemi­
plegiscber, beziehungsweise hemiparetiscber, theils in beiderseitig hemi­
plegischer Form ; auffälliger Weise sind sehr häuiig die Beine stärke1• 

betroffen als die Arme. Die Lähmung ist spastisch mit Erhöhung cle1· 

Sehnenreflexe und Neigung zur Contracturbildung. Sensibilitiitsstörungen 
fehlen gewöhnlich. Die Blasen- und Mastdarmfunctionen sind meistens 
ungestört. 

Auffällig sind die häufig vorhandenen mimis ch en z w an o· s­
b e we g u n g e n. Die Kranken gerathen bei den o·erin o·sten Anlässen ° in . k 0 b 
em rampfbaftes Wein en und Schi u chzen, dessen sie nicht Herr zu 
w~rden vermögen, und welches lange anhält. Manche, deren Sprachver­
mogen .. auf das äusserste reducirt ist, stossen dabei eigenartige grunzende· 
und krachzende Laute aus. - Auch krampfhaftes Lachen kommt wenn 
auch seltener, vor. Es tritt gleichfalls bei den geringsten Anläss~n auf, 
unter Anderem bei actiren Bewegungen der Gesichtsmuskeln (Versuch 
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zu sprechen, zu pfeifen u. s. w.), zum Theil so, dass eine entsprechende 
heitere seelische Affectbewegung überhaupt fehlt. Zuweilen sieht man 
einen plötzlichen Umschlag, so dass das consulvische Schluchzen in ein 
ebensolches Lachen übergeht. Diese zwangsmässigen Bewegungen pflegen 
den Kranken, na!llentlich denjenigen, deren geistiges Leben noch nicht 
stark alterirt ist, sehr lästig und peinlich zu sein. Die krampfhaften 
Affectbewegungen können zu einem Athmungsstillstand, kleinem, aus­
setzenden Pulse, Cyanose führen. Die Ursache dieser gesteigerten mimi­
sehen Bewegungen ist in einer verringerten Hemmung in Folge der 
Läsion der Willensbabnen, speciell der vom Cortex zum Thalamus opticus 
ziehenden, zu suchen. Auch an den Extremitäten kommen abnorme Mit­
bewegungen vor. 

Hartmann erblickt das Charakteristische der Bewegungsstörungen 
bei Pseudobulbärparalyse darin, dass vorwiegend die bilateral wirkenden 
.Muskelgruppen geschädigt sind. Während die typische Kapselhemiplegie 
die gekreuzte Bahn einseitig trifft, werden bei der Pseudobulbärparalyse 
bilateral innervirende Bahnen bilateral betroiJen. 1) 

Die Schleimbautreflex e der .Mund- und .Rachenhöhle verbalten 
sich verschieden. Sie können herabgesetzt, aufgehoben, erhalten, gesteigert 
sein. Eine anfängliche Steigerung kann weiterbin in Herabsetzung über­
gehen. 

Athmungsstörungen werden häufig beobachtet, in Form von 
Dyspnoe oder Cbeyne-Stokes'schem Athmen (Oppenheim und 
Siemerling). Auch Beschleunigung der Pulsfrequenz und Arbyth­
m ie (zum 'l'heil wohl von der Arteriosklerose unmittelbar abhängig) sind 
nicht selten. Die .Affection des Sehnerven (Neuritis, beziehungsweise 
Atrophie) steht wahrscheinlich in clirecter Verbindung mit den athero­
matösen Gefässveränclerungen. 

Die Symptomatologie der rein cerebralen Form der Pseudobulbär­
parälyse unterscheidet sich nach unseren bisherigen Kenntnisse?, w:lche­
sich freilich auf eine nur geringe Zahl von Fällen stützen, m kemem 
wesentlichen Punkte von de1jenigen der gemischten, cerebrabulbären 
Form. Dies beruht darauf, dass eben alle diejenigen Symptome, welche 
in der Regel 1 on dem verlängerten .Mark a.bhti.ngen, g~nz ebens~ d~rch 
suprabulbär gelegene Herde, falls dieselben eine. be_st1mm~e, moghchst 
symmetrisch die Hirnnervenbahnen treffende Locahsa~10n b~sttzen, .hervor­
gebracht werden können. Selbst Stimmbanclltihmung tst bet der rem cere-. 
bmlen Form beobacJltet worden. 

1) Die Einzelheiten der ansprechenden Ausfii.hrungen H artm an_n s finden. sich 
in der Zeitschrift für Heilkunde, 1902: Die Pn.thologte det· Bc..,egungsstorungcn be1 del"' 

Pseudobulbä.rparnlyse. 
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Diagnose. 

Nach dieser Schilderung der Symptomatologie ist es .klar: dass. die 
cerebrobulbiir e Form in den wesentlichen Zügen w1e .ehe r e1 n e 
acute Bulbärparalyse verläuft. Nur das Hervortreten gew1sser Gro~s­
hirnsymptome, namentlich die psyc hi sc h en Stö ~·u ng en, ~~rn er Ap has 1.e, 
Hemianopsie, Opticusveränd e run gen sow1e der. h~ufig nachweis­
bare Verlauf in Schüben unterscheiden das Krankheitsbild der ersteren 
von der Bulbärparalyse. 

Von der Du ch enne'scli en chronischen progressi\'en Bulbärparalyse 
unterscheidet sich sowohl die acute Bulbärparalyse wie auch die cerebro­
bulbtire und cerebrale Pseudobulbtirparalyse durch den Verlauf in Schüben 
und Remissionen sowie mit apoplektiform auftretenden Lähmungen, durch 
das Fehlen 1on :Muskelatrophie und Yon Veränderungen der elektrischep 
Erregbarkeit. Immerhin könnte es auch bei der acuten Bulbärparalyse 
gelegentlich einmal Yorkommen, dass in Folge Yon Affection rles 1\emes 
oder der intramedullären Wurzel degenerati ve Muskelatrophie u. s. w. 
sich einstellt. 

Die r ein cerebrale Form YOn der gemischten ce rebrobulbtiren 
Form zu unterscheiden, d. h. zu entscheiden , ob di e lVIednlla oblongata 
und die Brücke an den Veränderungen betheil igt sind (dnrch mikro­
skopische Herde) oder nicht, ist nach dem jetzigen Stande unserer Kennt­
nisse unmöglich. Man wird am Krankenbett sieb nicht entscbliessen, in 
der Detaillirung der anatomischen Diagnose so weit zu gehen, dass man 
die Frage der etwaigen Betheiligung des verlängerten Marks und der 
Brücke an der multiplen Herderkrankung des Gehirns zu entscheiden 
beansprucht. Im Uebrigen ist diese F rage auch von geringer Bedeutung. 

Wichtiger ist es, zu bestimmen, ob eine r e in bulbäre Form 
(acute Bulbärparalyse) oder eine gemi schte ce r ebrobulbäre vorli egt, 
d. h. ob das Grosshirn fr ei oder pathologisch ver änd ert . i st. 
Allenfalls kann man die diagnostische Differenzirung noch dahin richten, 
ob die. bulbären oder die cerebralen Veränderuno·en Yor-

• • 0 
wtegen. 

Auf die Betheiligung des Grosshirns weisen namentli ch p s y c h i­
sehe Störungen hin. Ferner das Vorkommen von He m i an 0 p sie oder 
Aphasie sowie Befunde am Sehn e r ven. 

. Wiegen. die .für ~ie Medulla oblongata typischen Symptome vor, 
be~Jehungs~.eJse smd .dieselben allein vorhanden, wie Zungenlähmung, 
StJm~bancllahmung, Iüeferläbmung, Trismus, Schlucklähmuno·, .Anarthrie, 
SO Wlrd man ·· h t J" D" 0 

' zunac s Ctie 1agnose der acuten Bulbärparalyse zu 
stellen haben. Auch Respirationsstörungen wie: anfallsweise Dyspnoe, 
Cheyne-Stokes'sches .A.thmen, Pupillenverengerung, Nystagmus sprechen 
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für das Befallensein der Medulla oblongatn.. Ebenso wird man, falls man 
Gelegenheit bat, eine schnell sich entwickelnde Muskelatrophie (mit fibril­
lärem Zittern) zu beobachten, dies auf die Hirnnervenkerne beziehen. 
Freilich ist zu erwägen, dass fast alle diese Krankheitszeichen auch \On 
s u p r n. b u 1 b i:i. r e n Herelen ausgelöst werden können. Jedoch wird man 
tlie Diagnose derselben nur rlann zu stellen veranlasst sein, wenn ausser 
den bulbären noch andere Symptome vorhanden sind oder eintreten, 
welche mit Bestimmtheit auf das Grosshirn deuten. Dies sind im Wesent­
lichen die oben aufgeführten: psychische Veränderungen, .Aphasie u. s. w. 

Verlauf, Dauer, Pro gnose. 

Für die Entwicklung der Krankheit ist charakteristisch, dass sie 
in mehrfachen apoplektischen Anfällen erfolgt; jedoch kommt auch ein 
langsam progressi\7er Verlauf vor. Der apoplektische Insult ist zuweilen 
nur mit leich ter 'rrübung des Bewusstseins verbunden, welche letztere 
auch ganz fehlen kann. Ebenso wie an schubweisen Verschlimmerungen, 
ist der Krankheitsverlauf an Remissionen reich. Die Erkrankung kann 
sich in die Länge ziehen. Die Prognose ist schlecht, da schliesslich 
der Exitus durch die schweren Veränderungen der Gefässe und des Ge­
hirns herbeigeführt wi rd. 

Therapie. 

Die Behandlung unterscheidet sich nicht von derjenigen der acuten 
Bulbi~rparalyse. 

P seudobulbärparal yse des Kindesalters. 

Oppenbeim bat eine besondere Form der Pseudobulbiirpara· 
Jy se des Kindesalters abgegrenzt. Dieselbe ist der Gruppe der diple­
o·ischen inftmtilen Cerebrallähmungen hinzuzurechnen und zeigt daher 
~ahe Beziehuno-eu zur Little'schen Krankheit, wie denn auch Little 

0 . . 

bereits auf das Vorkommen von Schluck- und Sprachstörungen be1 semen 
Fitlien hinQ."ewiesen hatte. Fast stets handelt es sich um Veränderungen im 
Grosshirn, ..... beziehungsweise der Hirnrinde, Mikrogyrie, Porencephalie, 
Sklerose Erweichungen; selten ist der Hirnstamm der Sitz der primären 
Veritnde~·ungen. Die Erkrankung gehört daher dei· Hirnpathologie an 
und findet sich im IX. Bande dieses Handbuches S. 124 (1. Auflage) 

besprochen. 

v. Lcyden u. Goldscheider, Ritckenmnrk. 4 



Fünftes Capitc L 

Die Erkranln1ngen der J~ugeninuskelkeritregiolL 
Nucleare Ophthahnoplegie. 

Anatomisclte Vorbemerkungen. 

Die A 11 o·enmuskelkerne bestehen aus den c1 r ei Hauptg-ruppen: Ab­
du cens- rrr~ c hl e ari s- und Ocnl omoto ri nskern e und crstrecken ·ieh 
vom unt~ren Ende des Fons bis in die Hirnschenkel J1inein. 

Der Abduc en s kern (vgl. ltligemeiner Thcil, Abbildung S. 39) 
ist in das sogenannte Knie des Facialis eingelagert. Die Ganglienzellen 
des Abducenskerns sind kleiner als die des Facialiskerns (nach Sc hw a lbe). 
Die Abducenswurze1 durchzieht in mehreren Bündeln die Brücke, durc h­
setzt die lateralen Bündel der Pyramidenba hnen und tri tt. am unteren 
Rande der Brücke aus. 

Über das strittige Centrum für die associirte Seitwärtsbewegung 
der Augen in der Nähe des Abdnccnskerns \'gl. die Darstellung bei 
v. Monakow, Gehirnpathologie (di eses Werk, Bd. IX, S. 613). 

Ob der Facialis auch Fasern aus dem Abducenskern enthält, ist 
noch unentschieden. Man hat vermuthet, dass dies die Fasern seien, welche 
den Augen-Stirnfacialis zusammensetzen, da der .A.bducenskern bei cler 
progressiven Bulbärparalyse frei, der Facialiskern aber atrophirt ist. 
Immerhin spricht auch Manches dagegen (z. B. eine Beobachtung von 
Go wers). 

Der 'l' rochleariskern grenzt ausscrordentlich dicht an den Oculo­
motoriuskern. Er liegt zwischen vorderem nnd hinterem Vierbü o·el 

;:" ' ventralwärts rom .A.quaeductus Sylvii. Die Wurzel geht lateralwärts aus 
dem Kern hervor, wendet sich nach kurzem longitudinalen Verlauf dor­
salwiirts, so dass sie in das Dac.IJ des Aquaeductus eintritt, wo sie sich 
im vorderen Marksegel mit der Wurzel der anderen Seite kreuzt. Von 
E:x:ner und Mauth ner ist die Kreuzung der Nn. trocbleares, jedoch zu 
Unrecht, in Abrede gestellt worden; dieselbe ist freilich wie es scheint 
I . l ' ~:eme ganz vollständige. 
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Si em __ erli ~ß hat ?ei einem F~Ue trotz Degeneration der intra- und 
ex_tnunednllaren J rochJeanswurzeln eine Erkrankung des Trochleariskerns ver­
misst. D~?~gen f~nd ~r ein_en and eren Kern atrophisch. Bei anderen Fällen 
aber bestatJgte siCh cl!es mcbt; es scheint vielmehr (Sch ütr. Siemerlino-) 
d~~s der atrophisch befund:nc Kern eine GanglienzeUengrup~e des centrale~ 
Hohlcngr~ues ausmacht. B_et den meisten Fiillen von Atrophie des Trocbleal'is­
stammes 1st der 'l'rochleanskern atropbirt. 

. Der Oculomotoriusk ern reicht von der Commissura post. bis 
zwtschen vorderem und hinterem Vierhi.igel, liegt dicht neben der Raplle, 
am Boden des Aquneductus. Nach hinten geht er in den Trochlearis­
kern über (siehe unten). Dre Wurzelfasern gehen aus der ventralen 
Seite des Kerns hervor, durchziehen den Hirnschenkel (rothen Kern, 
Subst. nigra) und treten an dessen unterer innerer Fläche heraus. Der 
Ursprung der kleinen lateralen Wurzel (sensibel?) ist noch nicht auf­
geklärt. Vom Oculomotoriuskern gehen Fasern in ehe Raphe. Der weitere 
Verlau.f und die Bedeutung derselben ist noch unklar. Ferner müssen 
Verbindungsfasern mit dem Opticus (vorderem Vierhügel, 'l'halamus opt.) 
existiren, die den Pupille.nref!ex vermitteln. Der Weg derselben ist noch 
nicht sicher ermittelt (l~asern des centralen Höhlengraues?). 

Endlich steht der Oculomotoriuskern auch mit dem hinteren 
Lii ng sbünd el in Zusammenhang. Dasselbe verbindet die rerschiedenen 
.Augenmuskelursprünge untereinander und auch wahrscheinlieb noch mit 
anderen Hirnnervenkernen. 

Der Oculomotoriuskern besteht aus einer Reibe von besonderen 
Kernen. Man nimmt an, dass einzelne Gruppirungen zu den einzelnen 
Augenmuskeln in Beziehung stehen, und hat sowohl durch experimentelle 
wie klinische Forschung die Zusammengehörigkeit aufzudecken gesucht. 

Nach Perlia zerfi:illt die Hauptgruppe des Oculomotoriuskerns 
jeclerseits in einen hinteren dorsalen und ventralen und vorderen dorsalen 
und ventralen Kern. Der hintere ventrale Kern grenzt an den 'ü·ochlearis­
kern an. Ferner bestehen ein unpaariger Centratkern (Spitzka's Sagittal­
·kern) und die paarigen Edinger-Westphal'schen Kerne . .Ausser der 
Hauptgruppe gibt es noch eine Vordergruppe, die sich aus dem rarderen 
'lateralen und medialen Kern zusammensetzt. Kach Perlia wie nach 
v. G u d c1 e n entspringt ein 'l'heil der Oculomotoriuswurzeln gekreuzt. 
Eclinger unterscheidet einen vorderen und einen hinteren Kern; an 
.letzterem sind mehrere Unterabtheilungen besonders markant, nämlich 
eine dorsale Gruppe und eine mediale Gruppe. Endlich die vorn dicht 
neben der Oommissur in einem dichten Netze von Nervenfasern liegen­
-den Edino·er-Westpbal'scben Kerne. 

~ h . Siemerling, Cassirer und Schiff, v. Kölliker, Bern e1mer, 
Wilbrand und Saenger sehrlinken neuerdings die Eintheilung in 
.Gruppen erheblich ein. Als wirkliehe Ursprungsstätten des Oculomotorius 

4* 



52 
Die Erkr:tnkungen der Augcnmuskelkcrnregion. 

1 d' sen Autort>n · die pnario·en grasszelligen Hauptkerne 
rechnen nac 1 te · · 0 

. -rr 3. D' ·d . 
und der unpaarige grosszellige Mediankern (s1ebe J..'lg. ) . . te_vot ~1en 

· ll' I{ . e s'tnd de111 Ursprun o·so·ebiet des Oculomotonus mcbt klemze to·en eiD n 0 

. o b Dt'e J·leinzelli o·en E din ger-W est phal'schen Kerne-hmznzurec nen. ' t'l • • .. 

scheinen gleichfalls nicht dnzu zu gehören; Jedoch steht thr ·~rm_eres. 
Fasernetz in directer Yerknüpfnng mit dem re i c h er~ Fnsern ~t z des ubngen. 
Kerns. Der Darkschewitsch' sche_ Kern_ hat mchts mt t cl eJ~1 1?culo­
motorius zu tbun (ist in der Figur ntcht mtt aufg-enom men). Det 'I 1 och-. 
leari skern, welcher dureh den Kern im hinteren Längsbünd_el re­
pritsentirt wird , ist nur in seinem distalen Theil re~ner '1\ochlea~· tskern , 
im proximalen Ende ist er ein gemischter Trochleans· Ü:ulomoto~·msket:n . 
Der Gebergang vom gemischten zum reinen Oculomoton nskern 1st me1st 
ein clirecter : zuweilen ist hier ein zellarmes Gebiet. 

Der v~rdere mediale I\ern P erl ia.'s ist nach Siemerl ing nur die­
vordere Yerliingerung der Wes tp h a l ' ~chen Kerne, welche sich bis in, 
den dritten Ventrikel hinein fortsetzt. 

Form und Grösse cler Ganglienzellen zeigen in den einzelnen Kern en 
der Oculomotoriusgruppe 'Verschiedenheiten, bezüg lich deren jedoch nnl" 
die Specialliteratur verwiesen werden m u. s. 

Nach dieser Eintheilung ist die Abbildung Fig. 3 (nach Siemer--
lin g) gegeben. 

Was die Beziehung der ein zeln en Ker ng rup pen zu den Auge n-­
m uske !n betrifft, so sind unsere Kenntnisse noch sehr lückenhaft. 

Kahl er und Pi ck sehlossen aus zwei klinischen Beobachtungen, 
dass die Pupill e n fasern des Oculomotorius beim Menschen ron den. 
vorder sten Abs chnitten des Kerns entspringen. Da rks ch ewi tsch, 
fand mit Hilfe der Degenerationsmethode, dass das Pupillencentrum im 
vorderen lateralen Kern gelegen sein m iisse (casuistische Bestätigungen. 
hiefür fehlen bis jetzt). H ensen und Völ ker s beobachteten bei elektrischer 
Reizung des hinteren Bezirkes des Bodens vom dritten 'Ventrikel und des 
Bodens vom Aquaedudus Sylvii , dass vom vorderen 'l'heil dieses Reizungs-­
bezirkes aus Accommodationsbewegung und Iriscontraction, rom hinteren 
'l'heil desselben Bewegung des Bulbus sei bst (in einer bestimmten Folge:. 
Rectus int., super., Levator palp. sup., Rectus inf. , Obliqu. infer.) zu erzielen 
ist. Wurden die vorderen Bündel der Ocu lomotoriuswurzeln durchschnitten,. 
so trat eine "Wirkung auf Iriscontraction und Accommodation nicht ein .. 

Si chere Kenntnisse haben wir bis jetzt weder über die Lage der· 
Kerne der inneren noch der ä usseren Augenmu s keln. Als fest~ 
gestellt ist auch für den Menschen zu betrachten, dass die vVurzeln des 
Oculomotorius, wenigstens die hinteren, zum 'l'heil aus dem ventralen 
Gebiet derselben und zum 'l'heil aus dem dorsalen Gebiet der entgeo-en-
gesetzten Seite entspringen. 

5 
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Ueber die viel disc r t 1 l su er ist . u tr e age oes Kerns des Levator palpebrae 

W ~rzei faser~o~~~ d::hltst ~nltsch~~.dendes ermittelt ; w~hrscheinlich sind die 
a eia en undein enthalten; rielleicht bestehen auch 

vord. medianer --~:~..,'!1-1~"-::~"_--··---
/ lt'äinzellijerj/{em 

.l riin.ler·ll'es!plwl 'sclzer 
Kern 

rmed.l.l. lalcraü U'rvppej 

unlrai·Jifedian 
Sagi!la/lrem ------ · 

Fig. 4. 

Venlr.lll 

/a/eral .r;rfJJSZelli!Jer 

{/c{I/OntfJiori{ls/Cem · . ~· ·~~)~~~ ~~~~~~~~~ 

ffiJinisclzler Trochleori s 

{/adomolortuslfem 

TrochieCT.riskern, -- ------'-·----~ ---- "· 

J'r(Jc/tlearis ------

Grnppirung der Kerne der Oculomotoriusregion (n:~.ch Si c m c r 1 i n g) . 

zu den Edinger- vV es tphal'schen Kernen Beziehungen (Wil brand und 

Saenge r). 
Möglicherweise haben die hint er en Ab sc hnitte des Oculomotorius-

kerns zum Augenfil.c ialis Beziehung. Mend el fand nach Zerstörung des 
Augenfacialis (Katzen, Meerschweinchen) die hintersten Part.ieen des 
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Oeulomotoriuskerns arm an Ganglienzellen, während Facialis- und Abdu4 

censkern gesund erschienen. Für diese Ansieht sprechen Beobachtungen 
von Spitzka, Birdsall, Boettige r, 'rooth und Turner u. A. Es fehl t 
aber auch nicht an entgegenstehenden Beobachtungen. 

Blutversoro·uno- des Ocu lomotoriuskern s. Die den Oculo-r. b 

motoriuskern versorgenden Arterien sind Enda rter i en. Sie entspringen 
aus basalen Gefässen, welche von den An. cerebri posteriores (s. pro­
funclae) und .Aa. communicantes posteriores kommen. Die Zweige dieser 
dringen ventra.lwärts in die am vorderen Fonsende auseinanderweichen­
den Hirnschenkel ein und verlaufen dicht neben der Medianlinie ventro­
dorsalwärts bis zum Boden des Aquaecluctus Sylrii. Dieses medianwärts 
gelegene Gef:.issgebiet communicirt nicht mit dem lateralwärts gelegenen, 
welches durch die Endigungen von Gefi:i.sszweigen gebildet wird, die sielt, 
gleichfalls von den basalen Arterien entspringend, lateralwärts um die 
Hirnschenkel und den Pons herum winden (nach d 'Ast ro s und S h im ::t­
mnra). 

Einth eilun g der Ophthalm op legieen . 

Die Ophthalmoplegieen zerfallen nach ihrem Verlauf in ac ute 
und chronische; was ihren Sitz betrifft, so legt man am zweck­
miissigsten die Etappen der motorischen Leitungsbahn der Eintheilung 
zu Grunde. 

I. Ophthalmoplegieen, ausgebend vom corti co-nuclea ren Neuron 
(indirecten motorischen Neuron). Diese sind : 

a) corticale, d. h. durch Läsion der Rinclenzellen, oder 
b) subcorticale (supranucl ea r e), d. b. durch Läsion der 

Nervenfasern im Markweiss (Centrum ovale, also oberhalb der Auo·en­
mus~elkerne und unterhalb der Hirnrinde) bedingt (Dufour's Ophthalmo­
plegJa corticoii brillaris ). 

J _n. Op~~halmoplegiee_n, ausgebend vom n u e 1 e o- peripher i s c h e n 
N_e u I o_u (duecten motonschen Neuron, vom Kern bis zum Muskel). 
D1ese smd : 

a) nucleare, cl. h. durch Läsion der Ganglienzellen (clerAtwen-
muskelkerne) oder 0 

b) peripherische d h 1 • 1 1·· · 
. , · • CtUl c 1 as10n der N enenfasern (der Aug·en-

muskelnerven) bedmo-t Let t . · d . . o · z er e sm we1 ter zweckmässi o· zu trennen in· 
1. r ad JCtlläre d h ] a· H' 5 

. 

W li
. , · · von c en 1e . 1rnschenkel durchsetzenden 

urze asern stammende· 
' 

] 2. b a s a I e, d. h. durch eine Affection der· an cJer· rr· b . ecre N _~ Im as1s ge-
o nen .r ervenstämme bedingt; 

3. orbitale deren Ursach · · 
legen ist welch 'a· N <· e m emer Augenhöhlenerkrankung ge-

' e Ie ervenfasern betheili o·t o· 
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II I. .MY o Pa t h i s c h e 0 p h t h a 1 m o p 1 e o i e e n von einer Läsion 
der Augenmuskeln selbst ausgehende. 

0 

' 

~iese ~-natomischen Gruppen sind jedoch klinisch und pathologisch 
noch mcht uberall scharf zu trennen, auch in Bezuo- auf noso]oo-ische 
Selbstständigke.it nicht gleichwerthig. Vielmehr h;ben sich a~ be­
stimmte klini~che Gru~pen heraus: die chronische progressive Oph­
tha lmopl eg ie und die acute Ophthalmoplegie. Wir werden daher 
hanptsächlich diese beiden behandeln 'tmd die anderen Formen an die­
selben angliedern. 

Chronische progressive (nucleare) Ophthalmoplegie. 

Ge s c h ich t 1 ich es. 

A uge nm u skelläh m ungen kommen als begleitende Erscheinung 
htiufig bei den verschiedensten Erkrankungen des Nervensystems vor, 
bei Polyneuritis, 11a.bes, Lues cerebri, Meningitis, Hirntumor u. s. w. 
Ausser diesen, tbeils die I~erne, theils die Nn. oculomotorii selbst be­
treJfenden Lähmungen tritt aber die Augenmuskellähmung noch in einer 
Form auf, bei welcher sie se lbst im Krankheitsbilde prädominirt. 
Und zwar sind diese Fälle zum Theil so geartet, dass die Erkrankung 
sich einzig und allein in der Läb mung der Augenmuskeln itussert, oder 
so, dass die letztere zwar nur eine Theilerscheinung weit verbreiteter 
Degenerationen des N enrensystems darstellt, aber doch innerhalb derselben 
das Krankheitsbild beherrscht oder wenigstens Hingere Zeit hindurch diesG 
dominirende Rolle spielt. 

Beide Kategorieen von Krankheitsflillen gehören der chronischen 
p rog r ess iv en Ophthalmoplegie au, einer Erkrankung, welche eine 
gewisse Analogie zur c b ro n i sehen progressiven B ul b ärparaly se 
darstellt und , so wie diese die Gesichts- und Zungenmusculatur, die 
.Augenmuscula.tur in al lmii.ligem Fortschritt zur atrophischen Degeneration 
bringt . 

... Diese Erkrankuno· wurde zuerst von .A. v. Graefe im Jahre 1856 
0 

beschrieben. Bei einem 40jährigen Manne hatte sich an beiden Augen 
eine Lähmung ftller äusseren :Muskeln der Bulbi entwickelt, während 
Accommodation und Pupilleureaction erbalten war. Einen zweiten Fall 
veröffentlichte er nach zehn Jahren (1866); hier hatten sich die Läh­
muno·en ziemlich acut entwickelt. 'l'od nach vier Jahren. Die Section 

b 

klärte den SaC'hverhalt nicht anf. 
Ein dritter Fall wurde von v. G raefe 1868 in der Berliner medi­

cinischen Gesellschaft demonstrirt; die Erkrankung hatte sich im Zeit­
raum von sechs Jahren entwickelt. v. Graefe wies hiebei bereits darauf 
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dass der Lerator palp. sup. sich nur in gering: m Masse bet~eilige , 
hin, 1 a· v . nthuno· aus dass es sich um eme DegeneratiOn der und sprac11 1e ' e1 m ö • , 

Nerven handeln möchte. . .. 
In der Folo·ezeit wurden solche Fälle m grosserer Zahl beobachtet 

und mitgetheilt, ~hne dass zunächst ein. ti~feres Eindringen in das Wesen 
der Erkrankung erfolgt wäre. Erst d1e Unters.uchungen _von C. West-
b 1 h"b"'n den der Erkmnkuno· zu Grunde liegenden Vorgang aufge-p a .. " o . . . 

deckt. Aus der Zeit vor Wcstphal's Untersuchungen liegen e1n1ge ana-
tomiseh mit binreichender Genauigkeit untersuchte Fälle, auss~r dem 
bereits erwähnten von v. Graefe, ron Hutchin so n. Bu zzard ,. Rri s,to we, 
Bla.nc, J. Ross, Boetti ge r (Hi tz ig) u. A. ror. Im Hnt c h.In so n s.chen 
Falle ero·ab die von Gow ers ange teilte anatomische und mikroskopische 
Untersucl1ung eine Degeneration der Nn. opt ici, oculomotorii und Ocnlo­
motoriuskerne sowie der 'frochleariskerne; auch 'l'rigeminusfasern waren 
betheiligt: ferner waren die Abducentes nncl ihre 1\erne degenerirt. Hi:r 
war also zum erstenmal der Nacllweis geführt, dass der Ophthalmoplegie 
ein Schwund der Nen"en und I\erne clH Augenmuskeln zu Grunde lag; 
dieser bildete nur einen Theil eines um fcmgreicberen Degenerationspro­
cesses, welcher auch den Opticus uncl Trigeminus um fasste. In Bristo we's 
und Blanc's Fällen wurde bei der anatomischen Untersuchung nichts 
Be~onderes gefunden. Bei den beiden Ji'ijJlen ron J . Ross, wclc:he 'l'abes 
dorsalis mit Ophthalmoplegie betrafen, lie s sich Degeneration der 
Ganglienzellen der Augenmuskelkerne fest teilen. Im Jahre 1887 erschien 
dann dieMittheilungC. Wes tpb a l's : »Ueber einenFal l von chronischer 
progressirer Lähmung der Augenmuskeln (Opbthalmoplegia ext.) nebst 
Beschreibung ron Gnnglienzellengruppen im Hereiche des Oculomotorius­
kerns «, in welcher er in einem Falle ron chronischer Ophthalmoplegie 
eine Atrophie. der Kn. oculomotorii , abcluccntes und trochleares, Atrophie 
der Oculomotorius- und Abducenskerne, anch zugleich eine Atrophie des 
linken Hypoglossuskerns, Degeneration der Augenmuskeln nachwies. 

Es folgte dann 1889 die Veröffentlichung von Boettiger aus der 
Hitzig'schen Klinik, einen Fall ron Ophthalmoplegie betreffend, bei 
welchem gleicbia,lls Degeneration der Oculomotoriuskerne (mit 'l'rochlearis­
kern) nebst anderweitigen Alterationen aufgedeckt wurde. 

In demselben Jahre berichtete Oppenbeim über den Befund ron 
Atrophie im Bereiche der Fasern und Kerne des Oculomotorius bei 'l'abes. 

Das weitere Studium der Ophthalmoplegie bildete den Gegenstand 
~er letzten Lebensarbeit 0. \\Testphal's. Er berichtete noch einigemale 
m Vorträgen über die Fortsetzung seiner Beobachtungen; der Abschluss 
derselbe~ wurde jedoch durch seinen 'l'od vereitelt. Siemerling voll­
endete dw Untersuchungen und übergab die auf die klinische und ana­
tomische Analyse von acht Fällen von c·hroniscber Ophthalmoplegie 
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lJasirte monographische Bearbeitung, durch welche nunmehr ein fester 
Gr.nncl zur Erkenntniss dieser Erkrankung gelegt war, der Oeffentlich­
kelt (1891). Weitere anatomisch untersuchte :B,älle wurden seitdem ron 
Roedeker, Siemerling, Rlocq und Onanoff, Cnssirer und Schiff 
Juliusbnrger und Kaplan n. A. mitgetheilt. ' 

Symptomatologie. 

Ueber die Symptomatologie der Krankheit ist wenig zu sagen ; sie 
hat eigentlich nur ein Symptom: eben die fortschreitende Lähmung der 
Augenmuskeln. Dieselbe entwickelt sich langsam zunehmend, in dem 
~inen Falle schneller, im anderen langsamer. In manchen Fällen rer­
mögen . die Patienten, welche zum 'l'heil an Pychosen leiden und erst 
in cliesem Zustande zur ärztlichen Untersuch~mg gelangen, keine AngaiJen 
iiber die Entwicklung ihrer Augenltihmnng zu ma~..:hen. In anderen Fällen. 
geben sie an , dass dieselbe plötzlich, z. B. nach einer Erkältung, aufge­
treten sei. Meist ist es unmöglich, den Beginn und clie Entwicklung 
der ersten Li.ibmur.gserscheinungen genau festzustellen. Vielen Patienten 
macht sieb der Anfang- der Lähmung durch Doppeltsehen bemerkbar. 

Eine best'immte Reihenfolge in dem Ergriffenwerden der einzelnen 
jluskeln existirt nicht ; der Process befiillt vielmehr fortschreitend bald 
diesen, bald jenen Muskel, ohne Rücksiebt auf die functionelle Zusammen­
gehürigkeit derselben (S iem er ling). Ob der Process successive einen 
Muskel na ch dem anderen ergreif~, ob e in Muskel zu airophiren an­
Hingt und dann erst, \venn die AtrophiP- einen gewissen Grad erreicht 
hat, ein anderer Muskel darankommt. oder ob der Process in mehreren 
:Muskeln zugleich einsetzt, ist schwer zu entscheiden. Wahrscheinlich 
komm en in dieser Beziehung viele Variationen vor. 

Die Beweglichkeitsbeschränkung ergreif~ die beiden Augen gleich­
zeitig oder nacheinander ; das eine .Auge kann schon recht erbeblich ge­
lähmt sein, ehe das andere die ersten Erscheinungen zeigt. Sehr selten 
dürfte es sein, dass der Process f! inseitig bleibt. In den einzelnen Fällen 
sind bald diese, bald jene rl'luskeln am stärksten befallen. Am wenigsten 
ist die Lähmung des Levator pal p. sup. ausgesprochen: selbst bei ror­
gescbrittener Lähmung der übrigen Augenmuskeln kan.n Pto.sis fehlen: 
jedoch ist ein geringer oder mtissiger Grad von Ptos1s ~e1stens \"Or­
handen. Entsprechend der verschiedenartigen Muskelbethei!Jgung findet 
man auch verschiedenartige Stellungsanomalieen der Bulbi: Convergenz­
stellung, Dirergenzstellnng, Höhenverschiebnng, oft auf beiden Seiten 

ungleich. . . . .. 
In dem einen Falle macht sieb d1e BeweghchkeJtsbeschrankung 

namentlich nach den Seiten hin geltend, in dem anderen ist keine be-
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f t Ricbtuno· bevorzugt. Es kommt vor, dass die vom Ocul~mo_to rius 
~~~

111

~~ducens ;ersorgten Muskeln affic~rt, ?ie vom 'rro_~hlean:. ~~~~r~ 
· b f · · d In 111anchen F:tJlen 1st dte Abducenshthmuno star keL vtrten a er ret sm · ' ' ' . .. . 

h I die Oculomotorius!Khmnno· 111 a,ncleren Fallen bleibt ausgesproc en a s ' o , 

ein Abducens lange 7Jeit frei . . 
Gewöhnlich sind die Liihm ungserscheinungen zu der Z~t t., wo c~ ~r 

Kranke zur ärztlichen Beobachtung gelangt, schon voll entw1~kel t. JJ1e 
Patienten bieten dann ein charakteristisches Aussehen dar : clte Augen­
lider sind halb geschl ossen, die Stirn wird geru n ~e l t , um d~s obere 
Lid zu heben; die Augäpfel sind wenig oder gar ntcht beweglich ; Zll­

weilen besteht ein geringer Exophthalmns in Folge der Lähmung der 
1\Im. recti . 
- Der Beginn der Augenmuske1lähmung kann auch durch eine leichte· 
Pto sis dargestellt werden. Die Lähmung hat oft ni cht den Charakter 
der Blicklähmung: denn es kommt z. B. ror, dass dr:or rechte Bulbu.· 
o·ar nicht nach aussen , der linke Bulbus aber etw·as oder ziemlich gnt 
~ach innen bewegt wird. Zuweilen soll der Lidschlag auf'Jall end hänfig sein. 

Wenn es auch ungewöhnlich ist, so kommt es doch ror, dn.ss di e 
inn eren Augenmuskeln (Iris, l\I. ci liaris) befallen sind. Sogar eine isolirte 
Opbthalmoplegia interna scbliesst di e Diagnose einer n ucl earen Ophthal­
moplegie nicht aus. Bei den Fällen, wo gleichzeitig Tabes oder Paralyse 
besteht, muss man natürlich die dann Yorhandene reflectorische Pupillen­
starre von der Ophthalmoplegie sondern. 

Eine 'l'hei lnnJ~me des Orbicularis pa.lpebr. i t, wie bereits oben be­
merkt, einigemale beobachtet worden (Hugblings .J ackson). 

Von der progressiren chronischen Ophthalmoplegie muss mnn 
eine stationü.r e Form unterscheiden , bei welcher es sich um eine iso­
lirte Erkrankung, nämlich eine beschränkt bleibende Augenmuskel­
lähmung handelt. Diese Form ist jedenfnlls selten. Im Beginn der progres­
siven Ophthalmoplegie ist es schwer zu sagen, ob nicht ebra eine stationiire 
Lähmung (eine angeborene oder in früh ester Kindheit entstandene) ror­
liegt. In der Mehrzahl der Fälle wird es sich um die progress i rc 
Form hn.ndeln. Das J.i1ortschreiten des Processes erfolgt in Yerschieclenster 
Art; die Lähmung kann Yon den äusseren auf die inneren oder Yon den 
inneren auf die äusseren Augenmuskeln übergehen; es können sich Er­
krankungen des verlängerten :Marks, des Rückenmarks, des Gehirns, pro-
gressive Paralyse anschliessen. · 

Die Entwicklung der Lähmung geschieht in manchen Fällen so 
ausserordentlich langsam, dass man kaum einen Fortschritt wahrnimmt 
und, . wenn man nicht in der Lage ist, einen grösseren Zeitraum dt:r 
~ntwtcklung überblicken zu können, in Zweifel kommt, ob es sich um 
eme progressive oder eine stationäre ]i.,orm handelt. 
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.. Die s ta tionäre Form wird hauptsächlic.h durch die angeborenen 
oder .m den er~-~en Lebenstagen, beziehungsweise den ersten Lebensjahren 
e~tWJckelten 11 al.le vo~ ~phthalmoplegie dargestellt. Die Lähmung be­
~ll fft entw.eder e1~en emz1gen Augenmuskel (z. B. Ptosis) orler mehrere 
m verschiedenartigen Oombinationen, auch mit o-leichzeiticrer Facialis­
HLhmung. Die Binnenmuskeln des Auges bleiben frei. Jedoch sah Gold­
sc h e ~d e r einen Fall von anseheinend angeborener Pupillenstarre mit 
Myos1s (hereditäre Lues?). 

Die Natur dieser Störung, welche :M.öbiu s als infantilen Kern­
sc hwund bezeichnet hat, ist noch nicht kl argestellt. 

S iemer lin g fand in einem Falle Yon congenitaler Ptosis, 
welcher jedoch nicht ganz einfach lag, atrophische Veränderungen im 
Oculomotoriuskem. Inwieweit aus diesem Befund geschlossen werden 
darf, dass es sich in all en Fällen Yon angeborener Ptosis oder ange­
borenen Augenmuskellähmungen überhaupt um Kernerkrankung handelt, 
ist auch nach S iemerlin g noch eine offene Frage. 

\Vi l br and und Sit nge r fanden bei einem Falle von doppelseitiger 
ange!Jorener Ptosis eine Verminderung an Ganglienzellen im Oculo­
motoriuskern, und zwar speziell im grosszelligen lateralen Kern der 
rechten Seite und in geringerem Grade in der Wes tp hal-Eclinger­
schen Kerngruppe der linken Seite, welche die Autoren als ..Aplasie 
ansehen. 

In neuester Zei t hat Siemerling einen Fall einer im dritten 
Lebensjahre erworbenen Ophthalmoplegia externa beider ..Augen, rechter­
seits vollkommen, linkerseits mässigen Grades, beobachtet, welcher, nach­
dem im Alter von 55 Jahren der 'l'od eingetreten war, eine Zerstörung 
der Oculomotorius- und Trochleariskerne in Folge alter isolirter Blutung 
erkennen liess. 

Es ist also noch zweifelhaft, inwieweit die angeborenen oder in 
den ersten Lebensjahren entwickelten Ophtbalmoplegieen auf , Kern­
schwund(\ beruhen. Jedenfalls ist ein Theil derselben anders aufzufassen. 
So können Abducensltihmungen durch Zangenentbindun g veranlasst 
sein. In anderen Fällen handelt es sich um Abnormitäten der Insertion 
der Augenmuskeln mit Verkümmerung einzelner derselben (Hau c k). 
Auch ang·eborener l\iangel einzelner Augenmuskeln ist beobachtet worden. 
Die Augenmuskellähmung stellt in einzelnen Fällen nur eine Theil­
erscheinung mannigfacher Missbildungen dar, wie Mikrophthalmus, Epi­
ca.nthus, :Makroglossie; sie kommt auch zusammen mit Idiotie vor u. s. w. 
In solchen Fällen handelt es sich wahrscheinlich um eine Aplasie der 

.A ugenmuskelneurone. . 
Einige der in der ersten Lebenszeit eingetretenen Opht.halmopleg1een 

beruhen wahrscheinlich auf encepha,litischen Herden. 
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Die congenitale Augenmuskellähmung ist häufig familiär, bezie­
huno-sweise hereditär oder beides zugleich (Gourfein, Pflüger u. A.). 
Es sind Fälle beobachtet, wo die Afl'ection dureh mehrere Generationen 
zn verfolgen war (Hirschberg, Hauck). Dutil besebrieb Fälle ron 
hereditärer Ptosis, welche bei mehreren Gliedern einer Familie erst im 
fünfzigsten Lebensjahre zum Ausbruch kamen. 

Ausser diesen congenitalen und infantilen station iiren Ophtbalmo­
plegieen kommen nach Mauthn er noch bei Erwach se nen Ophthalmo­
plegieen zur Entwicklung, \relcbe statio nü.r bleiben und sich nicht mit 
diffusen Erkrankungen des Centralnen•<'nsystems combiniren. 

Im Ue bri &·e. n is t die progress i ve und d ie stationär e Form 
nicht. ganz streng zu sc heid en. Denn auch die s tationä r en lr ~LJle 

sind bis zu ein em gewissen Punkte fort sc hr eitende gewesen . 
Von vorneh erein station är sind nur die congenitalen Fä ll e. ·wich­
tiger ist es, diejenigen Fälle, bei \reichen die Erlmwkung sich auf die 
Ophthalmoplegie beschränkt, beziehungsweise sich nur mit homologen 
Degenerationen anderer motorischer I\erne rerbindet (chronische Bulbiir­
pnralyse, progressive spinale .Muskelatrophie), von jenen zu unterscheiden, 
bei welchen die Ophthalmoplegie nur eine, wenn auch auffällige 'rheil­
erscheinung einer diffu se n Erkrankung des Oe n t raln er vensy s tem s 
(Tabes, Paralyse, diffuse Strn.ngerkrankung, multiple Sklerose) 
darstellt. 

Es rei ben sich hier die Piille an. bei \reich en die Ophthalmoplegie 
eine noch geringere Selbstständigkeit besitzt: nämlich Op hthalmoplegie 
bei Polyneuritis, besonders alcoholica (Dej er ine -Klnmpk e, Rennert 
u . .A.), doppelseitige Abducensläbmnng bei Polyneuritis. 

Endlich kann Ophthalmoplegie, nnch doppelseitige, rein sympto­
matisch bei 'l'umoren des Gehirns, z. B. der Schädelbasis, der Vier­
hügel etc. auftreten. 

D~ .die progressive Ophtl1almoplegie gewöhnlich mit umfangreichen 
anclerwe1t1gen Degenerationsprocessen zusammen vorkommt, so finden wir 
auc~ .. klinisch die mannigfaltigsten Symptome mit c1er Ophthalmoplegie 
ve:·:Imgt, welche der begleitenden Tabes oder Paralyse oder den gleich­
zeitig vorhandenen Degenerationen anderer Kerne (der Bulbärkerne oder 
·~er Vorderhörner des Rückenmarks) angehören: so findet sich o·eleo·ent­
h~b. Hemiatrophie der Zunge, Gaumensegelparese, beiclerseitio· ~der0 ein-
seitig t A E" · .. o 

.. .L · m. me 111 maneben Fallen beobachtete Sprachstöruno- o·e-
hort emer g·le· b ·r 1 h d o o 1c zm 1g )este en en progressiven Paralyse oder Bulbär­
paralyse an. 

Ueber die Betheiligung des Spbinc:ter irid is ist schon oben r Gr-
handelt worden Der p ·u . fl · . . 

. . : upt eme ex wurde m emer Reihe von Fällen, 
speztell lfl denJeni o·en \"0 1 w t l l s. . 

t) I es p 1 a - 1 e m er lt n g, als erloschen bc-
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funden; die ac.commodatire Verengerung kann erhalten und auch auf­
~ehob~n sein: Pu?illen_liihmu~g (Mydriasis) ist sehr selten, die Pupillen 
s1nd Vlelm.eht merst rmttelwe1t oder eng; sie können different sein. 

Gew1sse Störungen der SensibiliULt (Ortssinn), welche man bei 
manchen Fällen beobachtet hat, kamen auf Rechnuno· der CY[eichzeitiuen 
~emenz_. In eini~en Fällen haben sich aber aucl1 wirkliche H; p­
as tbesreen (Beruhrnngs-, Druc:kempfindung, Sc:hmerzO'efiihl) P.rueben· 
sowohl im '1\igeminnsgebiete wie auch an den Extremit~ten, ~velche der: 
begleitenden Tabes oder Paralyse anzugehören sc:heinen. Bei den Fällen 
mit Betbeiligung de.r Sehnerven ist das Sehvermögen herabgesetzt; auch 
Gesic:htsfelcldefecte werden beobachtet. Opbthalmoskopisch ist .A.bblassuno·, 
beziehungsweise ausgesprochene Atrophie der Sehnervenpapille zu co~­
statiren. 

Die Hautreflexe sind zuweilen, der Hypästhesie entsprechend, 
herabgesetzt (Tabes). 

Der Patellarreflex kann sowohl fehlen ('l'abes), wie rorbanden, 
wie gesteigert sein (Paralyse, Seitenstrangerkmnkung). 

Blasen- und .Mastdarmstörungen beruhen aufbegleitender'l'abes. 
Die subjectiven Klagen beziehen sich gleichtillls hauptsächlich 

auf Beschwerden, welche ron der begleitenden Tabes oder Paralyse ab­
hängen. 

Allgemeine cP.rebrale und psychische Störungen waren bei 
den Westphal-Siemerling'schen Fällen durchwegs rorhanden. So 
Kopfschmerzen, Schwindel, Erbrechen, Krampfanfälle, Somnolenz. Die 
psychischen Symptome sind entweder solche, welche der Paralyse an­
gehören, oder mehr diejenigen einer functionP.llen Psychose: hallucina­
torische Angstzustände, Hypochondrie. 

Pa thol o gisehe Anatomie der chronischen Kernatrophie des 
Oculomotorius. 

Das Wichtigste und Wesentliche des Prozesses besteht in dem 
Zerfall der Ganglienzellen. Es zeigen sich die bekannten Abstufungen 
der Degeneration und Schrumpfung: die Nervenzellen sind verkleinert. 
rundlich, fortsatzlos, schliesslich ganz unkenntlich; J{ern und Kern­
körperehen sind undeutlich, beziehungsweise untergegangen; gelegentl~ch 
findet sieb auch Vacuolenbildung. Je nach dem Alter des Processes smd 
mehr oder weni()'er Zellen von der Atrophie ergriffen; bei vorgeschrittenen 
Veränderungen ist schliesslich keine einzige gesunde Ganglienzelle mehr 
zu sehen. Die Ganglienzellen lassen zuweilen eine starke Pigmentirung 
erkennen. Die in den Kernen vorbandenen feineren markhaltigen Fasern 
sind vermindert, beziehungsweise geschwunden. Die Wurzeln sind atro-
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. .. o· findet man Sp inn enzell en als Ausdruck c~ er Sch ~·mn-
pbisch. Haufi b . 'cl1ts ).)esonderes Geleo·ent!J ch klemste 

o· n· Bluto·ef.'isse zetgen 111 · • c . 

~~~~I;ge~e und Hyperämie. Im c e n t r a l e n H ö h I en g rau fi nden SICh 

F'ig. 5. 

:toi o r m a I e r I in k e r 0 c u I o m o torin s k er n. l'i ach 
S i e m er I in g (Ucher die chronische progressi1·e 
Lf1hmung der Augenmuskeln. tlerlin 189! , 'l'a f. ll , 
l:' ig. 5). 1 Normale•· Oculomotoriuskcrn. 2 Media le 
Zcllengruppc. J Laterale Zellengruppe. 4 Hinteres 
Liingsbilndel. 6 Med iale Wurzelfasern. G Aus­
tretende Wurzelbündcl. 7 Hupbe. A q. S . Aquac-

ductus Syh·ii. 

F ig. G. 

I 

A t r o p hi sc h er l inke r Oc u l om o t o rinsk e rn. 
Kacb S i e mor l ing (Ueber die ch ronische pro· 

gressire Lfihmung der Augenmuskeln , ß erlin lS!l l , 
'l.'nf. X, Fig. 2). 1 Ventraler Oculomotoriuskern. 
1 a Dorsaler Oculomo !~ri uskem. 2 ~lcdia le Grul>PCII 
mit ~er (.1) dors,.len zusammenge flossen. ·1 Hinteres 
L ängsuündel. 5 Mediale Wu rzelfascm. 6 Atrophischo 
Oculomotoriuswur:eln. 7 Haphe. Aq. S. Aquaeuuctus 

Sylr ii. 

Spinnenzellen, Zerfall des Grundgewebes, Atrophie der Nervenfasern ; zn­
weilen auch Wucherung und Verdickung des Ep en c1 y m s. 

Bei vorgeschrittenem Leiden sind Oculomotorius-, Abducens- und 
"l'rochleariskern beiderseitig atrophisch. Aber auch Asymmetrieen kommen 
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vor; z. B: einseitige Abducenskernatrophie. Innerhalb des Oc:ulomotorius­
k~~·ns bleiben öfters die vVestphal'schen Kerngruppen intac:t. In einigen 
Fallen ':urde auffallender Gefässreichthum im atrophirten Kerne mit 
Blutaustntten beobachtet. Diese Hyperämie bat keine ursächliche Be­
deutung für die Entwicklung der Kernatrophie; wahrscheinlich ist sie 
erst in der letzten Zeit des Lebens entstanden. In einem Falle, welcher 
bis auf geringfügige Abweichungen als chronische progressive Ophthalmo­
plegie rerlief, fand sich eine multiple Sklerose mit Herden im Pons. 
Yierhügel und im Oculomotoriusstamm. Bei einem Fall bestand noch ein~ 
einseitige Atrophie des Hypoglossuskerns und N. hypoglossus. Partielle 
Atrophie des Hypoglossuskerns ist mehrfach beobachtet worden. 

Die Au ge nmusk eln zeigen bei der chronischen nuclearen 
pro g ress iven Ophthalmoplegie deutliche atrophische Verä.nderungen. 
Die :Muskeln sind verdünnt, blass, je nach der Bindege'\\ebsentwicklung 
derb oder weich: unter Umständen vom umgebenden Orbitalfett kaum zu 
nnterscheiden. Siemerlin g fand bei seinen histologischen Untersuchungen 
die i\fuskolfasern zum 'rheil atrophirt, zum 'l'beil hypertrophirt. 
Normale, atrophische und h)1pertrophiscbe Fasern Jagen oft nebenein­
:mder. Die hypertropbischen Fasern waren auf dem Querschnitt meist 
ron einem schmalen hellen Ring umgeben, der wahrscheinlich dem rer­
dickten Sarkolemm entsprach. Die Querstreifung war verschwunden; zahl­
reiche feine Längsstreifen waren zu sehen, welche dem Querschnitte eine 
granulirte Beschaffenheit rerliehen. Zwischen den Biindeln abnorm riel 
Bindegewebe; auch das interstitielle Fett ist vermehrt. Oft Kernvermehrung 
bis zur Bildung von Zellenseblä.uchen. Spärliche Vac.uolenbildung. 

Es möge biebei bemerkt werden, dass die normalen Muskelfasern 
der Augenmuskeln nach der Erhärtung nicht polygonal wie die der 
anderen quergestreiften Muskeln , sondern rund aussehen (Siemerling). 

Mehrfach ist bei chronischer nuclearer Ophthalmoplegie auch der 
Sehnen atrophisch befunden worden (Sie m e rl in g, Hutchi n so n, 

B o e t t i g er). 

Gleichzeitige Betheiligung anderer Abschnitte des Central­
nenensys tems. 

Es finden sieb: 
a) Homologie anderweitige Kernerkranku~g e n: Der ~yp.o­

g lossuskern kann einseitig oder beiderseits degenenrt sem; me1st 1st 
er es nur partiell. Der sensible 'rrigeminuskern mit austretendem 
sensiblen Tri<reminus war beiderseits in einem Siemerling'schen Falle 
degenerirt; ebenso die sogenannte a.ufsteigende 'rrigeminuswurzel. 
Die aufsteigende Glossopharyngeus-Yaguswurzel (1\rause'sc:hes 
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Bündel) wurde degenerirt gefunden, jedoch bei gleichzeiti?'er '~1abes, wo, 
. 0 he·1m o·ezeiot hat auch ohne Ophtbalmoplegte eme solche w1e ppen b o ' . . . . . 

Degeneration vorkommt. Endlich 1st Pol1om y e lt t 1 s an t er. c h r o n. 

(Lendenmark) beobachtet. . . 
b) Diffus e od er stra.ngfürmtg e De~eneratlonen. In 

manchen Fällen besteht Hinter st ran g dege n erat1on. Es bedarf noch 
der Aufkläruno·, ob es sich in allen diesen Fällen um eine wirkliche 
'ütbes mit Ophthalmoplegie hundelt oder um eine diffuse Degeneration 
vielfacher Neurone motorischer und sensibler Natur. Auch diffus e 
Deo·eneration in den Hinter- und Seit enstr ~t n gen kommt vor. 
Fer~er kann das Rückenmark in !form von skl ero tisc hen Herd en 
afficirt sein. 

Ophthalmopleg ie ohn e patho logischen Befund. Bei einigen 
Fällen von chronischer progressiver Ophthalmoplegie bat man keinen 
pathologi sc hen Befund erboben (Ei senl ohr, Bri stowe, Opp en­
heim u . .A.). Diese Fälle sind nicht ganz einwandfrei, da die peri­
pherischen 'l1heile des Oculomotorius nicht untersucht worden sind. 

Peripherisch e Ve riinderu ngen. In anderen Fällen huben sich 
ledigli ch peripheris cbe Veründ erun gen des Oculomotorius ge­
funden. Dieselben sind in Verbindung mit ge nera li s irter Polyneuritis, 
mit progress iv er Paral yse, '.L' ab es dor sa.lis nncl auch für s ich be­
obachtet worden. Let zt e r es Vorkommniss ist sehr selten ; es wurde 
von Siem erling in einem Falle gesehen; Muskel , N. trochlearis und 
dessen intramedulläre Wurzel waren atrophisch, J{ern intact. Bei acu ter 
Ophthalmoplegie ist das Befallensein der peripherischen Oculomotorius­
zweige viel öfter zur Beobachtung gelangt. Die :Mehrzahl der Fälle Yon 
chronischer Ophthalmopl eg ie, bei welchen lediglich peripherische 
Veränderungen gefunden sind, Inssen den Einwand zu, dass die Unter­
suchung keine ganz vollstündige war; nur derSi e m er I in g'sche '1\·och­
learisfall ist sicher. Dass der Voro·an o· nicht wesentlich verschieden ist 

0 0 

von der nuclearen Atrophie, geht daraus hervor, dass er sich gleich­
zeitig mit nuclearer Atrophie findet . 

. Es ist also bezüglich der pathologischen Anatomie der Ophthalmo­
plegie noch Manches d.unkel, und wir müssen uns bei dem noch dürftigen 
Stunde unserer Kenntnisse mit folgenden Sätzen befriedigen: 

1. Ob chronische Ophthalmoplegie ohne anatomischen 
Befund vorkommt, ist noch n i eh t ganz sich er. 

2. Chronische Ophthalmoplegie mit ledi()'lich peripheri­
schen .neuritisch-degenerativ('ln Veränderunge~, bei intactem 
~ern,. Ist äusserst selten. Jedoch kann selbstverständlich eine ledig­
heb die peripherischen Oculomotoriuszweige betreffende Affection durch 
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Ent~Vicklung sklerotischer Herde (multiple Sklerose), 'fumor, menin­
gitisches Exsudat öfters vorkommen. 

3. Bei acuter Ophthalmoplegie dagegen findet sieh sowohl 
difl rein peripheris che Localisation wie das Fehlen eines ana­
tomi sc hen Befundes häufiger. 

Wese n des Proces s es. 

Es handelt sich bei der nuclParen Ophthalmoplegie um eine fort­
schreitende chronische Zelldegeneration in den Kernen. Gelegentlieb 
kann ein zum Verwechseln ähnliches Krankheitsbild durch multiple 
S k 1 ero se hervorgerufen werden. Dies kann man natürlich nicht als 
progressiYe Ophthalmoplegie bezeichnen, denn es ist nur die Zufälligkeit. 
der Localisation des sklerotischen Processes, welche hier zu dem typischen 
Krankheitsbilde führt. Der fortschreitende Process kann auf das ver­
längerte Mark descendiren (Oppenheim); so kann sich z. B. Zungen­
atrophie hinzugesellen. 

Der Proce~s ist als eine primäre degenerative Erkrankung 
der Ganglienzellen aufzufassen. Der Versuch, welcher von einigen Seiten 
(Buzza rd, Bo et t ige r) gemacht worden ist, die Degeneration von einer 
primä.renErkrankung der Blutgefässe abzuleiten, muss als rerfehlt be­
zeichnet werden. In der Mehrzahl der Fiille ist kein Zweifel darüber, 
dass die Gefässveränderungen secundärer Art sind. Auch die Ependy­
m i t i s ist secundär und fiir die Entwicklung der Kernatrophie im All­
gemeinen sicherlich ohne Bedeutung, wenn sie nicht gerade exceptioneU 
stark ist, wie in einem F<llle ron Kahler. 

Prognose und Verlauf. 

Im Beginn der Augenmuskellähmung kann man nicht sagen, ob 
es sich um eine stationäre oder progressive Form handeln wird 
(siehe oben), oder ob ein tiefP.res Leiden des Centralnerrensystems die 
Lähmung begleiten wird. 

Die ang eborenen, beziehungsweise in frühester Kindheit ent­
standenen Fälle ptlegeu stationär zu bleiben. Auch von den später 
aufgetretenen Fällen blieben manehe stationär, selbst bei 25j1Lhriger 
Beobachtungsdauer (Fälle von "Mauthner, Strü mpell, Dnfour u. A.). 

Bei den progressiven Fällen kann das :B,ortschreiten der Augen­
muskellähmungen sowohl wie die Entwicklung- der übrigen Erscheinungen 
langsamer oder schneller, in manchen Fäll~n ausserordentlich l~ng­
sam, vor sich gehen, so dass man zuweilen erst nach Jahren emen 
deutlichen Fortschritt sieht. Mit Hecht bemerkt Siemerling, dass dieser 
U mstancl zur Vorsicht bei der Prog·nose mahne. Selbst erst nach mehr-

v. Leyden u. Go ldscheid c r, Rückcnmnrk. 5 
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· .. h · Bestand der Auo·enmuskellü.hmung können die ersten Anzeich!'n 
J::L ngem ' ( 0 - r, p ., 1 
einer weiter verbreiteten Affection des Nervensystems ( labes, ar,l ~se, 
Psychose) auftreten. Naeh Si em erl in gs Zusam~1enstellung hat s t ~.h 
bei 17·7% der Fälle von chroni scher progressiver ?phtltalm_oplegte 
Psycho se angeschlossen. Jedoch wa1: in. manchen der lll der LJteratu.r 
mito·et.beilten Fälle die Beobachtungszelt mcht lang genug, so dnss wabt­
sch;inlich die wirkliche Zahl der mit Psychose complicirlen Fülle noch 

arösser isL · 
c Die chronische progressire Ophthnlmoplegie ist in vielen FtLl len nur 
eine Theilerscheinung einer viel ausgebreiteteren Erkrankung des Nerven­
sytems, in welcher bald die psychischen und cerebralen, bald die spinal:n 
Symptome rorrherrscben. Die Augenmuskellähmungen können das Btld 
einleiten oder auch zusammen mit beziehungsweise bf'i sc.hon bestebenden 
Allgemeinerscheinungen auftreten. Die Psychose entwickelt sich meist 
später als die Augenmuskellähmung. 

Diagnose. 

Die Diagnose der Ophthalm op leg ie i. t leicht zu stellen; schwie­
riger jedoch ist es, die Diagnose anatomi sc h dahin zu detaillieren, 
ob ein nu clea rer, ra.diculi:irer oder periph eri sc her Pro cess (durch 
Ne uriti s, Tumor, 'l'h rom bose) rorliegt. Pathognomonische Symptome, 
welche gestatten, die uns hier interessierende Form der Ophthalmoplegie, 
nü.mlieh die Ker nerk rankun g, von den anderen Lähmungsformen 
zu unterscheiden, existiren nicht ; immerbin sind einige Momente aufzu­
führen, welche für die Unterseheidung der Lii.hmungsformen \Oll Erheb­
lichkeit sind. 

So macht das Bestehen einer Lähmung der ü.u sse r en Au ge n­
m u skeln an und für sich eine N uclea r lähm un o· wahrscheinlich und 

b ' 

zwar fn noch höherem Grade, wenn die inneren Auge nmu s keln 
(Accommoda.tionsmuskel, Iris) fr ei sind, obwohl die Integrität der letzteren 
nicht so regelmü.ssig bei Kernlähmung vorbanden ist, dnss sie als typisch 
für di!'selbe hingestellt werden kann 1) ; ferner spricht für Nuclearaffection 
die nur schwache Entwi cklung von Ptosis2) und die Dopp el­
seitigkelt der Lähmungen; endlich stützt sich die Diagnose auf den 

1
) v. G r a ef e hatte angegeben, dass für das von ihm beschriebene Krankheits­

bild das Verschontbleiben des Sphincter iridis und des Ciliannuskels charakteristisch 
sei. Jedoch kommt, wie man weiss, auch eine Ophthalmople"'ia completa als Nuclear-
lähmung vor (siehe oben). t:> 

2
) Von v. Graefe u. A. ist als charakteristisch für nucleare Erkrankung an­

geg~b.~n ":orde~ , dass die Lähmung des Levator palpebrae sup. nur von geringer In­
tensttat. set. Dtes kommt nun zwar oft vor, aber durchaus nicht reaelmässia. Auch 
kann dte LE:\'atorlähmung bei anderen Formen von Ophthalmoplegie ;leichfall~ fehlen. 
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fortschreitenden Verlauf und das Bestehen · sonstiger cerebraler, 
spinaler oder psychischer Symptome. 

. Aber alle diese Momente haben keine absolute Beweiskraft 
fü_~· den Kernsitz. Die auf die äusseren Augenmuskeln beschränkte 
Lahmung kann ausser rom Kern her auch durch eine Affection der aus­
tretenden Wurzelbündel (radiculäre Form) oder durch eine solche 
der periph erisc hen Nervenstämme an der Hirnbasis 1) (peripheri­
s ... che, basa~e Form) ~der e~dlich durch 'eine in der Orbita gelegene 
beschwulstbddung bedmgt sem. Letztere Form wird man leicht durch 
die bestehende Schwellung und Druckempfindlichkeit der Orbita erkennen 
können: auch ist sie fast immer nur ·einseitig vorhanden. 

Läsionen der austretenden Wurze I b ünde I sind gewöhnlich 
durch solche Erkrankungen bedingt, welche gleichzeitig die motorischen 
Bahnen der Hirnschenkel treffen und in Folo·e dessen wechselstänciio-e 

0 0 

Hemiplegir, (Hemiplegia alternans snperior) machen, jedoch ist dies 
nicht unumgänglich nothwendig. Auch können die Herde doppelseitig sein. 
wie in dem Falle von Barth, wo es sich um kleine Erweichungsherde 
handelte. 

Ob auch myopathische Augenmuskellähmung vorkommt, ist 
:zweifelhaft. Ueber die etwaige Existenz einer supranuclearen, be­
.ziebungsweise corticalen Ophthalmoplegie wissen wir noch so wenig, 
dass wir die Diagnose dieser Formen ausser Betracht lassen können. 

Der lan·gsam fortschreitende Verlauf spricht zwar für Kern­
lähmung, kommt aber auch bei den anderen Formen, speciell bei der 
basalen (peripherischen) Form vor ; ein Tumor, welcher an der Basis 
.cranii die motorischen Augenmuskelnerven comprimirt, kann eine der 
nuclearen sehr ähnliche fortschreitende Opthalmoplegie hervorbringen. 
Ueberha.upt ist bei bestehenden Augenmuskellähmung-en immer an Tumoren 
zu denken, welche tbeils direct, theils indirect häutig die Augenmuskel­
uerven an der Basis cerebri betheiligen (basale, Grosshirn-, Kleinhirn­
tumoren). 

Was endlich die cerebralen, spinalen und psychischen Sym­
ptome betrifft, so sind dieselben doch nicht so regelmässig bei nuclearer 
·Ophthalmoplegie vorhanden, dass ihr Fehlen gegen diese Diagnose spricht. 
Andererseits können solche bei basaler Ophthalmoplegie in Folge von 
Hirntumor, bei Tabes mit neuritiseher Ophthalmoplegie, bei multi!ller 
:Sklerose mit radiculärer Ophthalmoplegie durch sklerotische· Herrle vor­
handen sein. Ueber die Häufigkeit, mit welcher die genannten allgemeineri 
.Symptome bei den Fällen von Kernlähmung nuftreten, herrschen noch 
verschiedene .Ansichten. 

') .Mauthner bezweifelte, -jedoch zu Unrecht, dass basale Processe eine Oph­
.thalmoplegia externa. zur Folge haben können. 
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Im Ganzen aber werden wir, sobald die oben aufgezählten Eigen­
schaften zu constatiren sind, geneigt sein , eine n ucl ea.r e Ophthalmo­
plegie zu diagnosticiren, da diese Form an Häufigkeit vor den anderen 
Formen überwiegt. 

Aet iolog ie. 

Bemerkenswerth ist die innige Beziehung gerade der im Oculo­
motoriusgebiete vor sich gebenden Degenerationen zu schwereren diffuse n 
Deo·e neration en des Gehirn s und des R üc kenm a r ks (progr ess ive 0 

Paral yse, Demenz, Psyc hosen, d iffnse Skl er osen). Schon in dem 
regelmässigen Auftreten der reflectorischen Pupillenstarre bei progressiver 
Paralyse deutet sich diese Beziebnng an. Wie uns ii berhaup t noch chs 
Verstänclniss für den fortschreitenden systematischen Schwund der nervösen 
Elemente in seinen verschiedenen Formen fehl t, so sind uns auch spec:iell 
die Ursachen clP.r progressi1ren Degeneration der Oculo motoriuskerne und 
ihres Zusammenhnuges mit der Paralyse etc. unklar. 

Die Sy ph i I i s b nn Kern er k ran ku n g e n heHorrufen (0 p p enh e im, 
Siemerlin g). Es muss daher auch die Möglichkeit zugesta.nden werden, 
dass die nucleare Ophthalmoplegie auf syphilitischer Basis entstehe11 
könne. Ein directer Beweis freilich kann bis jetzt nicht geliefert werden. 
Bei einer grossen Zahl der Opbthalmoplegiker ist anamnestisch Syphi li s. 
nachzuweisen ; immerhin fehlt di eselbe bei sehr vielen FälleiL Dagegea 
ruü die cerebrale Lues häu fig durch ihre Locali ation in der Pia mater 
basalis neuri ti sche Ophthalmoplegie hervor. Letztere ist auch bei Arteri o~ 
sklerose (v. Fra.nkl-Ho c hwar t) beobachtet worden. 

In einigen Fällen hatten die Patienten mit Blei zu thun geha.b t ; 
es fn1gt sieb, ob dies Beziehung zur Entstehung der nuclearen Oph­
thalmopleg·ie bat; erwiesen ist darüber nichts. 

In einem Falle (Si emerling) schien ein rrraum a die Erscheinungeil 
(Paralyse und Ophthalmoplegie) hervorgerufen zu haben. 

Acute Ophthalmoplegie. 

Die acute Ophthalmoplegie kommt hauptsächlich unter infectiös en 
und toxi schen Einflüssen zu Stande. Das Krankheitsbild kommt vor als: 

I. Poliencephalitis superior haemorrhagica (Wernicke). 
II. Begleiterscheinung von multipler Neuritis (wahrscheinlich o·Ieich-. 

falls meist nuclearer Natur). 0 

I. Poliencephalitis superior haemorrhagica acuta. 

. Hiemit bat Weru icke eine Erkrankung bezeichnet, welche nach 
semen Worten »eine selbstständige, entzündliche, acute Kernerkrankuno­

o 
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im Gebiete der Augenrnuskelnerven « vorstellt. ,die in der Zeit von zehn 
bis vierzehn 'ragen zum Tode führte . · 

Die .Affection entwickelt sich in wenigen Tagen zu einer voll­
kommenen Lähmung der äusseren .Augenmuskeln, mit Verschonung oder 
nur ~nvo~lkommener Betheiligung der inneren Augenmuskeln. Ptosis ist 
nur In P.mem Theil der Fiille beobachtet worden und scheint auch hier 
kein~ vollko~mene gewesen zu sein; sie kann auf beiden Augen ungleich 
entwrckelt sem. Selbst bei völliger Unbeweglichkeit der Bulbi kann Ptosis 
fehlen. Zuweilen wird Diplopie angegeben. 

Die Bulbi sind in dem einen Fall gleichgerichtet, in dem anderen 
Falle besteht eine Divergenz oder Oonvergenz ; sie finden sich je nach­
dem in den einzelnen Fällen nach unten, nach oben, nach der Seite. 
nach vorne gerichtet. Meist sind alle äusseren Augenmuskeln betroffen; 
zuweilen aber überwiegt die Lähmung einzelner Muskeln; z. B. ist doppel­
seitige Abducenslähmung bP.obachtet; ferner eine vorzugsweise die :Mm. 
externi und interni betreffende Li.ihmung, während nach oben und unten 
der Blick nur beschränkt war. Sehr selten dürfte eine einseitige 
Augenmuskellähmung sein , wie sie in dem Falle von Rori und Scble­
singer beobachtet wurde. 

Die Pupillen sind bald mittelweit, bald auffallend eng befunden 
worden, sie reagieren fast immer ; in einzelnen Fällen träge; sie können 
ebensowohl gleich wie ungleich sein. Die R.eaeiion kann auf der einen 
Seite prompt, auf der anderen träge sein . .Auch Pupillenstarre kommt 
vor. Die Accommodation wurde in den Fällen, welche daraufhin unter­
sucht wurden, normal befunden. 

Wernicke hatte gemeint, dass die Lähmungen associirt seien und 
dass Sphincter iridis und Levator palp. verschont bleiben. Jedoch betreffen 
die Lähmungen häufig einzelne Muskeln; es wog in mehreren Fällen die 
Lähmung der Nn. abducentes vor. Gelegentlich zeigt die Lähmung auf 
dem einen Auge eine erheblich andere Ausbreitung als auf dem anderen. 

Der Lidreflex kann fehlen, beziehnngsweise abgeschwfi.cht, auch 
auf beiden Seiten ungleich sein. 

Wenn die Augenmuskellähmnngen auch den wesentlichen 'l'beil 
des Krankheitsbildes ausmachen, so erschöpfen sie dasselbe doch nicht; 
vielmehr finden sich a.usser denselben auch Beg Iei terschein u ngen, 
sowohl in localen wie in allgemeinen Hirnsymptomen bestehend. 

Es zeigen sich oft verschiedenartige Extremitätenlühmungen, zum 
Theil in hemiplegiscber Form; vorwiegend handelt es sich freilich nur 
um SclnYä.chezustände. Häufig ist At a.x i e, taumelnder Gang, uncoordi­
nirte Extremitä.tenbewegnng. 

Die gelähmten Extremiti.iten verhalten sich entweder schlaff oder 
zeigen in geringem Grade spastische Zusttinde, während ausgesprochene 
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Rigidität kaum vorkommt. Von Hirnnerv.en betbeiligt sieb, ausser den Augen­
muskelnerven, hauptsäeblich der N. facialis, ferner der N. bypog lossus ; 
auch Schlinabeschwerden und Gaumensegellähmung sind beobachtet. 

0 . . • 

Bemerkenswerth sind die häufig auftretenden cbor eiform en Be-
weauno·en · die Kranken führen in ihrer Benommenheit allerlei Greif-

o 0 l 

bewegungen aus, geben ihren Armen und Händen eig:enthümlicbe Stel-
lungen. Diese Bewegungen werden langsam ausgeführt und sind nicht 
von eigentlich cboreatiscbem Charakter; 7.uweilen erinnern sie an Athetose.. 
Auch Kau- und Gähnbewegungen sind ll äu.fig. 

Das gelegentlieb beobachtete Zitte r n war vielleicht durch Alko-
holismus bedingt. 

Die Sprach e ist gewöhnlich la,llend, wie die eines Sc.hlaftrunkenen ; 
im vorgerückten Stadium der 1\:rankbeit a.ntworten die Patienten über­
haupt nicht mehr. 

Die Sensib ili tät ist im All,g·emeinen nicht a:estört, nur im vor-._. '-' 

gerückten Stadium der Erkrankung ist sie, wohl hauptsächl ich in Folge 
der Benommenheit, h erab~esetzt. Im Anfc:wg wird über Kopfsc h merz 
geklagt, im weiteren Verlaufe, mit zunehmender Benommenheit und 
Schlafsucht hören die subjektiven ];lagen ganz auf Gelegentlich ist 
Rückenschmerz beobachtet worden. 

Die Hautr efl exe erleiden, jedoch nicht regelmässig, eine Ab­
schwächung, namentlich an den gelähm ten Gliecl massen. Cremaster- und 
Baucheleckenrefl ex können aufgehoben sein. Der Patellarreflex war in 
einigen Fällen erhalten, in anderen erloschen. Dies wird hauptsächlich 
von dem Grade der Benommenheit abhängen. 

Eigentliche Blasen- oder Mas tda rm s tö run gen pfhwen nicht 
aufwtr~ten, jedoch gehe zuweilen. in Folge der Bewusstsei~strübung, 
der Unn s!lontan. ab. Sehr selten ist Incontinenz gesehen worden. 

Zuweilen ·w1rd Erbrechen, auc:h Nackenstarre und Rückensteifig·keit 
beobachtet. 

. Ein in der . .Meh1:zahl der F älle gefundenes Symptom ist N euri ti s 
~p t i c a, welch~ mcht Immer beiderseits in gleicher Intensitüt entwickelt 
1st ; seltener smd N etzhautblutungen. 

Die psyc hi schen Erscbeinuno·en SI.nd I·n all U' .. ll t k h 
• . t> ' en l' a en s ar ervor-

:1 ~t:nd. Das Bewus~tsem ist verschleiert und getrübt, die anfänglich 

d
eic t~,Bllenommenheit. geht alsbald in Schl afs ucht über welche in 
em L' a e von Hon und Schi · . . ' 

b. h . esmg er Wieder vorüberging - eine 

ko~·snneern vb·~remtzeltt dastehende Beoba~btung. Verwirrtheit und Delirien 
mzu re en. · 

n· 'I, Ie emperatur ist meist nicht . ... 1 obachtet · zuw~ilen E· · d·· veianc ert ; selten wird Fieber be-
, ' Illle nguno· der 'l'emp t D' 

gewöhnlich erhöht. o era ur. Ie Pulsfrequenz ist 
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Verlauf Der Verla f · t · · . . . · u JS me1st em schneller, nur wenige Wochen 
daueindet, mJt acutem BeO'inn. J'edoch 'st . ·h . 

. .. . c ' 1 .tue eme monatelano·e Dauer 
mlt todtlJCbem Ende beobachtet (Gayet H .· s b I · c . ' , 011- c es1n D'er) In den 
meisten Fällen kommt es zum tödtlichen Auso·ano· I 0 ·h· · 

h H .1 . ·c' t:>· mme1 m kann 
auc et ung emtreten. 

Fig. 7. 

(t b 

P ol i e n cep h n li t i s s up er i o r a c utn. ( Fall von Go ld s~h e id er, <.:hnrilc-Annalen XYll ). Die F.rkrnt1kungs­
herde sind puncti rt dn.rgestellt.. a Sc hnitt dur c h dn.s ob e r e Ende d es IY. Ve ntrikels. Eine Anzahl 
,·on kleinen Herden ist in der H:lu benregion beiderseits und dicht unter dem Ependym in der Rnphe zu 
sehen, wo s ie confluiren. Ein grös•erer Herd is t rechterseits thdls im Bindenrm , tbeils in der Schleife 
gelege11. bUnteres E nd e d es Aqnnedu c tu s S yldi. Die Raphe ist vom Boden des Artnilductus bis 
zur dorsalen Querfaser schiebt herunter von confluirenden Herd· n eingenommen. Der im Bindearm und in 
der Schleife rechts gelegene Herd erscheint gri>sser . c Gegend d e r rard e ren Vierhügel, Bindenrm­
k r e n zu n g (w e i ss er K er n) . Dttrch das Zusammentreten ,·ieler Herde entsteht das Bild einer diffusen 
Erkrankung. Auch in der Subst. nigrn ist bei<lerscits, besonders aber rechts, eine umfangreiche Alterntion 
zn erkennen, welche in das Hirnschenkelgebiet hineingreift. Viele kleine Herdehen in den seitlichen Theilen 
der Hanbenregion. Das centralc llöhlengrnn i.t stark betheiligt. cl U e b er g nn g des Art u ii du d n s in den 
111. V e n tri kc I. Die J>athologischen VeriLnderung en sind hier :un intensh·sten und nm ausgedehntesten. 
Centnies Uöhlengrnn, Rnphe, Gegend der hinteren Commissor, hinter?s Längsbündcl, rother Haubenkern, 
anstretende Oculomotorius fascrn. Subst. nigm, l!irnscbenkclfnss, endlich de r ~eitlich angrenzende Thnlllmos 
opticus zeigen sich \'vn pnnktfönuigen bis s tecknndclkopfgrossen und grössercn Herden durchsetzt. In der 

Su.bst. nigra conftuiren dieselben. 
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Pathologische Anatomie. 

Der dieser Erkrankung zu Grunde liegende pathologische Proc.ess 
ist eine acute multipl e Encephalitis, welche zwar vor~ugswmse, 

n.ber keineswegs ausschliesslich, die Gegend des Ocu lomotonu ske rn s 
betrifft. 

Es handelt sich um multiple kleine Blutungen und Entzündungs-
herde. In einigen Fällen ist fast ausscb liess l ich das centrale Höh le~1grau 
11m den dritten Ventrikel, den Aguii.ductns und am Boden des v1erten 
Ventrikels betroffen, mit wechselnder Ausdehnung nach oben und nach 
unten (vVernicke, Kojewnikoff). In anderen Fällen war aucb clas 
Centrum semiovale (Eisenlohr), Balken, Corpus striatum, 'l'halamus 
opticus, ja auch die Hirnrinde betroffen (St rümp ell). In einem r~n 

Goldscheider untersuchten Falle war ausser dem Höhlengrau noch dte 
Schleife, der Binclearm, die Subst. nigm, der Hirnschenkelfuss, der rothe 
Hanbenkern, Tbalamu:::; opt., hintere Commissur, Capsula int., Centrum 
semiomle befallen. 

Es ist klar, dass man bei einer so lchen Ausbreitung über ver­
schiedene Bahnen, Faserzüge, gnwe Massen nicht ron einer aculen Ke rn­
lähmung sprechen kann , und der Ausdruck Poliencephalitis ist schon 
deshalb nicht zutreffend, weil auch weisse Substanz in wech selndem Um­
fange beteiligt ist. Auch klinisch beschränkt sich ja die Affection durch­
aus nicht auf eine Lähmung der Augenmuskeln ; vielmehr sind Extremi­
täten- und Facialisparesen etc. rorbanden. Allerdings ist vorzugsweise 
die graue Substanz ergriffen. Die Affection ist weniger der Kern­
erkrankung als vielmehr der Encephalitis einzuordnen. Es ist eine 
Encephalitis, welche die Kerne in ihr Bereich zieht. Bei den meisten 
Fällen von Poliencephalitis sup. acuta handelt es sich nicht um Degene­
ration von Ganglienzellen, es sind vielmehr grösstenthei1s Faser­
bahnen befallen. Nur ':J.1h ornsen sah in einem Falle Gnno·Itönzellen-

t:-
degeneration, was er durch die längere Dauer der Erkrankung (20 Tage) 
erklärt, während bei dem rapiden Verlauf der meisten Fälle die Deo·ene-
ration noch nicht merklich wurde. 0 

Boedeker fand in seinem Falle eine erhebliebe Verdickung uncl 
Verkalkung der Gefässe. Als Regel ist dies jedoch nicht zu betrachten. 

In dem Falle von Hori und Schlesinger bestand Lues und 
Aortenaneurysma. 

Polienc:ephalitis superior et inferior. Es existirt eine An­
zahl v.on Be.oba~htungen, die darauf hindeuten, dass die Poliencpphnlitis 
sup. SICh mit emer entsprechenden entzündlichen Affection der l\1eclnlla, 
oblongata und des Hückenmarks verbinden kann. Dieselben sind 
zum 'l'heil gleichfalls acnt, zum Theil subacut und chronisch verlaufen. 
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Einen hiehergehörigen Fall hat 'l'homsen beschrieben. Bei einer aJko­
h,olischen Polyneuritis fanden sich Degeneration und Blutungen im Vagus­
Glossopbaryngeuskern. 'l'rochleariskern; bis zur hinteren Commissur auf­
wärts im centralen Höhlengrau Blutungen. In einem anderen Falle 
Affection des Oculomotorius- und des Hypoglossuskerns. .Auch der eine 
~V et:ni cke'sche Fall zeigte eine Betheiligung der Medulla oblongata, 
msofern als der Hypoglossuskern afficirt war. In einem vo11 Kaiser 
mitgetheil ten Falle war das gesammte Höhlengrau rom III. Ventrikel 
bis herab zum untersten Ende der .Medulla oblongata ergriffen, so dass 
die Hypoglossus-, Vagus- und Glossopharyngeuskerne, .A.custicus-, Facialis-, 
Abducens-, sensibler und motorischer 'l'rigeminuskern, Trochleariskern, 
theils beiderseitig, theils einseitig in den Process einbezogen waren : 
auch andere nicht unmittelbar den Kernen zuO'ehörio-e Gebilde wie auf-o 0 , 

steigende Trigeminuswurzel, Subst. nigra, aufsteigende Vngo- Glosso-
pbaryngeuswurzel, das hintere Li:ingsbünclel , endlich im Rückenmark 
r!as r ec hte Vo rd erborn in der Oerricalanschwellung waren gleich­
zeitig erkrankt. 

In neuerer Zeit haben einige Autoren ('l'hornsen, Jacobaeus, 
Boedeke r) die .Ansicht ausgesprochen, dass es sich bei df>r Polience­
phalitis sup. acuta nur um ei ne Begleiterscheinung der multiplen Alko­
holn euriti s handle. 

In Jacobaeus' Fall (starker Potator) lag eine Parese der Extremi­
tti.tcn ror. leichte Muskelatrophie an der Wade, Abschwächung der Sehnen­
reflexe, Dr~ckschmerzhaftigkeit - kurz, Erscheinungen der multiplen 
Neuritis. Hiezu trat Ophthalmoplegie. In wenigen Tagen 'fod. Die Unter­
suchung zeigte punktförmige Hämorrhagieen im centraten Höhlengrau 
von der Mitte des dritten Ventrikels bis hinab zu den .A.lae cinereae; ferner 
Neuritis. Jacob aeus meint, dass ebenso wie in seinem Falle auch in 
denen von \Verni cke u. s. w. Polyneuritis aleohol. bestanden habe und 
die Poliencephalitis nur eine Complication gebildet habe, wie die gelegent­
li ch bei Polyneuritis gefundene Myelitis. 

Diese Ansicht, dass die Wcrnicke'sche Poliencephalitis lediglich 
eine Beo·leiterscbeinuno· der Polyneuritis · sei, gebt zu weit. Denn auch 
ohne P~lyneuritis kon~mt dieselbe 10r, wie Myelitis und Encephalitis 
ohne Neuritis auftritt. Es ist auch für die alkoholische Form der 
Poliencephalitis nicht anzunehmen, dass sie blos. mit Pol!~eur!tis ro~·­
komm e. Vielmehr existieren einige Fälle, wo Pohencephalttts sicher fur 

sich bestanden hat. 

11. Ophthalmoplegie bei Polyneuritis und neuritisehe Ophthalmoplegie. 

Be']:· fi o· ist hier ein Blick zu werfen auf gewisse Formen der 0 p h-
1 au 0 • • 

11 
.. 

th I leo·1·e welche eio·entlich dem Capitel der Neuntts ange oren, a mop 0 , o 
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nämlich auf die durch Neuritis der ltugenmuskelnerven bedingte~. Eieher 
o·ehöreh die Fälle von Ophthalmoplegie nach Erkäl t un g, _bei welch ~n 
die Lähmung gewöhnlich einseitig localisirt i ~ t; bauptsti.chlich aber_ ~1e 
Augenmuskelläbmungen, welche als ':et>ilerscheinung _der P oly n eun t1 s, 
mLm entlich der al ko ho I isc he n, auftreten. Die motonscben Augennerven 
können dabei für sich oder auch in Verbindung mi t anderen Hirnn P.rven 
(Facialis, Opticus etc.) ergriflen sein. Die Ophthalmoplegie ~ei . Poly­
neuritis ist übrigens nicht blos eine Neuriti s, sondern wahrschemlt ch oft 
gleichzeitig eine Kernaß"ection (Hämorrhagieen im centralen Höhlengrau , 
beziehungsweise in den Augenmuskelkemen, [siebe oben l). In dem Falle 
von Dammront und Maye r eines 62jtibrigen l\fannes, welcher an acuter 
Polyneuri tis starb, wurde die Degeneration des Oculomotorins, 'l'rochlearis, 
Abducens bei intactem Oentrnlnervensystem mikroskopisch nachgewiesen. 

Die Binnenmuskeln des Auges (Oiliarmuskel, Iris) pflegen bemerkens­
werther Weise frei zu bleiben: nur die postd iphtherische Neuritis befüllt 
mit Vorliebe die Acco mmodation. 

Die tab isc he Oph th alm op leg ie beruht wahrscheinlich nnf 
Neuritis (es existiren mehrere Fälle mi t neuritischem Befund und ncga­
tilem Befnnd in den Kernen, beschrieben ron Opp en heim und Siemer­
lin g, Schultze, .\'o nn e) ; über die nucleare Ophthalmoplegie bei 'l'abes 
vgl. oben. 

Nach Diphtheri e kommen neuritisehe Augenmuskellähmungen 
vor, bei denen zum 'l'lleit auch die J\:erne mi tafficirt sind (i\I encle l, 
Remak, Krause, P. Meyer, Uh thoff). 

Den neuri ti~chen Ophthalmoplegieen reihen sich diejenigen an, 
welche auf syphiliti sc her Arachn i tis bas ali s beruhen. Hier sind 
die Stämme der Augenmuskelnerven durch das o·ummöse In fi ltrat be-

. b 

tbeiligt. Sowohl die iiusseren wie die inneren Augenmuskeln werden be-
trotTen. die Vertheilung und Oombination der Lähmungen ist mannigfach. 
Bezüg-lich des Näheren ist auf das Oapitel, welches die Syphilis df'S 
Centmlnervensystems behandelt, zu rerweisen. 

Aetiologi e der ac uten Ophth a lm opl eg ie. In der Mehrzahl 
der Fälle von acuter Ophthalmoplegie (Poliencephalitis superior acuta) 
liegt Alkoholismu s vor. Ferner ist die Affection nach Into:x:ication ge­
sehen worden, so nach Schwefelsäurevergiftung ; auch nach Kohlenoxyd­
und Wurstvergiftung, sowie nach Diphtherie, ferner durch Blei- und 
:Nicotinintoxication. Endlieb kann sie unter dem Bilde einer Infections­
krankheit von tmbekannter Aetiologie auftreten (so in dem Falle von 
Goldscheidcr). Vielleicht spielt Antointoxication rom Darm her eine 
R:_le. Die auf. Alkoh_olismus beruhenden F'älle unterscheiden sich patho­
looiSC~·anatonuscb mcht von den auf Schwefelsäureintoxication oder anf 
InfectiOn beruhenden Fällen. Ueber die Natur der nach Koblenoxyd-, 
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·wurst-, Blei-, Tabakvergiftung beobachteten Fälle fehlt es noc-h an ana-
tomischen Untersuchungen. l' 

.Aueh nach Influenza ist das Krnnkheitsbild beobachtet w·orden. Es 
handelt sich dabei um Encephalitis, b(:>i welcher nur in einzelnen Fällen 
auch Brücke, Hirnschenkel und Medulla oblongata betheiligt sind und also 
auch Ophthalmoplegie nur vereinzelt auftritt. Histologisch jedoch stehen clie 
Fäll~ _der 'W_ erni cke'schen Poliencephalitis nahe, wodurch die Auffassung 
bestatJgt wml, dass letztere eben nnr eine besonders eigenthümlich Iocali­
sil"te Encepbalitis ist, aber keine specifische Kernerkrankung. 

Prognose der acuten Ophthalmoplegie. Die schnell sieh 
entwickelnden Ophtha.lmoplegieeu geben eine günstigere Prognose als 
die von vorneherein chronischen. Manche Fälle entwickeln sich uno-emein 

0 

langsam, bleiben lange Zeit stationär. Auch ein als r.bronische Ophthalmo-
plegie erscheinender Fall kann zur Heilung gelangen (Fall von Ho che). 
Wir sind eben nicht ganz sicher in der Diagnose der nuciC'aren DEigene­
mtion und müssen mit der prognostisch günstigeren Möglichkeit rechnen, 
dass das Krankheitsbild durch nndere Processe (Lues, Neuritis) bedingt 
sein kann . .Auch sind unsere Kenntnisse über den Verlauf der Ophthnlmo­
plegieen überhaupt noch dürftige. Die Prognose ist also mit Vorsiebt zu 
stellen; günstigere Wendungen sind erst dann auszuscbliessen, wenn über 
die Diagnose einer chronischen n u c l e a r e n Form kein Zweifel mehr ist. 

Viele Formen der .Augenmuskell iihmungen zeichnen sich durch ihre 
Neigung zur Restitution aus : so die periodische .Augenmuskellähmung, die 
tabische, die syphilitische. :Mnn wird somit bei der Stellung der Prognose 
sorgf..'iltig di e Form der vorliegenden Liihmuug zu berücksichtigen haben. 

Es sind einige Fi:i.lle von Heilung, beziehungsweise bedeutender 
Besserung ron acuter Ophthalmoplegie bei Potatoren bekannt geworden 
(Thomsen, Suckling). Es ist anzunehmen, dass die pathologischen 
Veräncleruugen hiebei ähnliche waren, wie bei den znr Autopsie gelangten 
Fällen, ni:i.mlich PoliencephaJitis haemorrhagica sup. aeutn . 

.Auch eine nicht auf .Alkoholismus beruhende Ophthalmoplegia 
acuta ist geheilt (Fall von Salomonsohn); derselben lag anscheinend 
eine in ihrem Wesen nicht ni:i.her erbnnte Infection zu Grunde. 

Bei den zur Heilung gelangten Fitlien ist die Ophthalmoplegie in 
ziemlich kurzer Zeit zurückgegangen, e\"entuell bis auf einen bleibenden 
Rest von Functionsbeschränkung. 

Bei einem von Ho clte mitgetheilten Palle (siehe oben) entwickelte 
sich im Laufe mehrerer Monate das Bild der chronischen progressiven 
Ophthalmoplegie, um nac.:h Verlauf von 1 1/ 4 Jahren in völlige Heilung 
überzugehen. Der Fall betraf eine 49jährige Frau, welche weder an 
Lues noch an Hysterie litt. 



S ech s t e s Ca p.i tel. 

Die recidivirende Oculomotorinslähinnng 
(~figraine ophthahnoplegiqne ). 

Yorb em erkun ge n . 

.Mit diesem Namen wird eine Erkrankung bezeichnet, deren wesent­
liches Symptom in einer anfallsweise unter migräneartigem Kopfschmerz 
und Erbrechen wiederkehrenden Augenmuskellähmung besteht. Der erste 
Fall dieser Art ist von G u b I er ( 1860) mi tgeLbei lt worden; es waren 
rier solcher Anfti.lle, je in meb1:jährigen P;luson, beobachtet worden. 
Eine zweite l\'fittheilung rührt von A. r. G r a.efe her. Nachdem dann 
Fälle ron Saunclby uncl ,-. Hasner veröffentlicht waren, erfolgte die 
erste zusammenfassende Bearbeitung durch Möbius (1884) unter gleirh­
zeitio-er Mittheiluno· eines neuen Fnlles. Möbi us schildert die Erluankun.Q.· 

0 0 ~ 

als eine in Anfällen sich wiederbolende Lähmung, welche sich auf den 
Oculornotorius beschränkt und mit Kopfschmerz und Erbrechen einsetzt. 
Den Sitz der Erkrankung verlegt Möbiu s in den Kern des Oculomotorius. 
Den Kopfschmerz leitet er davon ab, dass die in der Nähe des Oculo­
motoriuskerns gelegene :.absteigende ·wnrzel« des 'l'rigemi nns mit be­
troffen sei. Er spricht ferner die Ansicht aus, dass die Krankheit in 
einer a.llmälig und schubweise sich ausbi ldenden Oculomotoriuslähmnng· 

~ 

bestehe, deren einzelne Schübe bis auf immer grösser werelende Reste 
sich zurückbilden, dass also die einzelnen Anfälle nur Etappen eines 
fortschreitenden, zur Lähmung führenden Processes seien; so sei in 
Saundby's Fall von der ersten Attaque eine Lähmung des Rectus sup., 
ron der zweiten eine solche des Rectus sup. und inf. zurückgeblieben ; 
auch in anderen Fällen waren die Anfälle mit der Zeit sclnverer und 
länger dauernd geworden. 

, Im. folgenden Jahre (1885) gab Mau thn er eine Bearbeitung der 
Iuankhe1t. Er rermuthet einen basalen Sitz, weil nicht blos die äusseren 
A~~enmuskeln, wie bei der Nuclearläbmung 1) , sondern auch die inneren 
(CJ!mrmuskeln, Iris) betroffen seien. 

1
) Dass diese .Manthner'sche Unterscheidun.,. nicht zutreffend ist., haben wir 

beteits oben bemerkt (S. 67). 0 
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Eine weitere ~ol'tbildung erfuhr die Lehre dul'ch Sen a.tor (1888). 
Im Ans~hlusse an eme neue Beobachtung sichtete und kritisirte derselbe 
das VOl'l!egende Material und stellte die Lehre auf, daß zwei KateO'orien 
Yon F~llen ~u ~nterscheiden seien: nämlich die rein periodi;chen 
und d1e penod1sch exacerbirenden Lähmungen. 

. In beid_en Fällen tritt die Augenmuskellähmung plötzlich anfitlls­
weise auf; d1e el'stere Gruppe kennzeichnet sich nun dadurch, dass die 
Lähmung nach dem Anfalle vollständig, ohne irgend welche Residuen 
zu hinterlassen, zurückgeht; del' von Senator beobachtete Fall gehörte 
dieser Kategorie an. Dieselbe umfasst die .Minderheit der FiillP, während 
die Mehrzahl derselben der zweiten periodisch e:xacerbirenden 
Gruppe angehört; d. h. nach Ablauf des Anfalles bleibende Rückstände 
der Lähmung darbietet, welche während der ganzen Dauer des Intervalles 
bis zum nächsten Anfalle sich erhalLen, und somit einen progressiven 
V er lauf darstellen. Diese periodisch exacerbirenden Fälle beruhen nach 
Senator zumeist auf einer basalen Affection; die rein periodischen 
Lähmungen dagegen sind wahrscheinlich nicht durch eine pathologisch­
anatomische Alteration, sondern durch eine functionelle Erkrankung 
(hysterische Migräne, Reflexliihmung) bedingt. 

Diese Unterscheidung vonSenatorbildete in der Folge den Leitpunkt 
verschiedener Discussionen. Einige Autoren stimmten zu, einige ver­
warfen die Unterscheidung. Auf Einzelheiten, z. B. ob die rein periodi­
schen Fälle der Hysterie zugerechnet werden können, und ähnliches 
gehen wir hier zunächst nicht ein. Wenn wir auch im Allgemeinen 
der Se na to r'scben Eintheilung zustimmen, so möchte wir doch hervor­
heben, daß auch für die nicht progressiven Fälle die Annahme zugelassen 
werden darf, dass einzelne Lähmungserscheinungen in abgeschwiichter 
Form während der Intervalle fortbestehen. Diese Einschränkung scheint 
uns deshalb nothwendig, weil wir über das Wesen der Anfälle noch zu 
wenig wissen, um einen streng ausschliessenclen Standpunkt einnehmen 
zu können. 

In sehr bestimmter Weise schloss sich der Senator'schen Ansicht 
V iss er in g (1889) an, welcher ausführte, dass die »periodisch exarcer­
birenden« Fälle überhaupt nicht einer pathologischen Einheit angehören, 
sondern einen Symptomencomplex bilden, welcher durch verschiedene 
anatomische Processe an der Schädelbasis hervorgeruft>n werden kann. 
Da weder die reinen noch die progressiven (exacerbirenclen) Fälle 
eine regelrnässige Periode zeigen, Yielmehr in unregelmässigen Intervallen 
auftreten, schlägt Vissering die Bezeichnung •Chronisch recidivirencle 
Oculomotoriuslähmung« oder ~anfallsweise auftretencle Form der Oculo­
motoriuslähmungc vor. Der Autor unterscheidet ferner zwischen voll­
kommen ausgebildeten und rudimentären Attaquen, welche bei einem und, 
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d lb F lle au r.t1·eta11 können Bei den ersto-enann ten .A.ttaquen besteht emse en a , 1' .- · o . . 

complete Ophtbal111oplegie, mi t der Ein_schrtinkung, . dass die mneren 
Aeste (Ciliarmuskel, Iris) nur unvo llst~ndig ~·el tihmt Sllld. In dem Fall e 
. v· ' Se l'l.I1 0' O' I'n o· der Lähmun o· heftwer Stirnkopfschmerz von dumpfem von 1 ::s 0 0 o ' o o 

bohrendem Charakter, mit Uebelkeit, Erbrechen, leichter Schwell ung der 
ganzen Umgebung des Auges, b erabges~tzter Empfln dlicbkeit_ im G.ebiete 
des gleichseitigen 'rrigeminus und Spe1 ~belflnss voraus. Die lmchten 
rndimentiiren Anfälle sind der :Migräne ähnlich. 

Im Jahre 1890 entwarfC harco t in seiner priicisen Weise die Sym­
ptomatologie der recidivirenden Oculomotoriuslähmung und_ beschrieb_ sie _als 
eine selbstständige kliniscbe Krankheitsform unter dem };amen ·:ß'ilgrame 
ophthalmoplegique• (Paralysie oculomotricr. perioclique): er fasste sie, wie 
scbon ans seiner Bezeichnung herrorgeht, als eine Form der Migrän e 
auf. Der An fall beginnt mi t dem Sehmerzstacl ium. Der Scbmerz ist auf 
eine Seite des Kopfes beschränkt, nimmt Schläfe. Hinterhaupt und Stirn 
ein und ist ron Erbrechen und allgemeinem Unwohlsein begleitet. An 
das Scbmcrzstad ium, welches ron rerscbiedener DauPr ist, schliesst-sicb 
das Stadium der Lähmung nn; mit eintretender Lähmung sistirt ·der 
Schmerz. 

Die Lähmung betrifft sämm tlicbc äu eren und inneren Oeulo­
motoriuszweige, läsat aber den 1 . abducens und trochlearis meist, nicbt 
immer, frei und befällt nahezu stets nnr ein. und zwa.r in den einzelnen 
Anfällen immer dasselbe Auge. Höchst selten werden beide Aug-en 
wechselnd betroffen, z. B. wurde auf der v. Leyd en'sclwn Klini k ein 
(in der Inaugural-Dissertation ,·on F. J\ ayse r 1892 beschriebener) Fnll 
beobachtet, bei welchem die Anfä lle von der ei nen auf die andere St>ite 
übergesprungen waren und Ptosis stets fehl te. 

Die Lähmungssymptome stellen sich also nach Ch ar cot in folo·encler 
Weise dar: Der Bulbus ist nach aussen abgelenk t, Bewegung de~elbeu 
nach oben. innen und nnten ist. unmöglich. nur nach aussen und aussen 
unt~n erbalten ; es besteht Ptosis, Erweiterung und Lähmung der Pupille 
sowie der .A.ccommodation. Doppe ltsehr.n. 

In einigen :B,ällen fehlte die l3ethciligung: der inneren Oculomotorius­
üste (Accommodation, Iris), z. 13. in dem Falle von Zi eh en. 

Zuweilen finden sich schmerzhafte Druckpunkte an den Tri o·eminus­
ästen, Parästhesieen und Hypästhesieen im 'l'rigeminusgebiet. c-

':erthvolle Beitrnge lieferten noch Manz, lVI. Be rnhardt. Sn ell, 
Joa ch1m , P el, Weiss, E. Remak, 'l'hom se n und Ri cht e1: Pari­
~. aud , Suckling, Karplu s, ~i e b:n , Min gazzini, Dark s ch e ~itsch, 
.rlassalongo u. A. Jedoch 1st eine ausreichende Klarheit über das 
Wesen der Erkrankung trotz der bereits stattlichen Anzahl von Beob­
achtungen und trotz mehrfacher Obductionsbefunde noch nicht erreicht. 



Symptomatologie. - Pathologische Anatomie und \\esen der Affection. 

S y m p t o m a t o I o g i e. 

Das wesentliche Symptom ist die in unreO'elmässio·en Interrallen 
anfi11lsweise auftretende· Augenmuskellähmnng, ,;eiche sich mit Kopf-, 
Stirn-, zuweilen auch Augenschmerzen (Empfindung, als ob der .Aug­
apfel aus der Augenhöhle herausgedrängt werde) und Uebelkeit mit 
Erbrechen einleitet. Die Dauer der Schmerzperiode ist sehr verschieden. 
selten IJeträgt sie nur mehrere Stunden, meist ein bis zwei Tage, abrr aucl~ 
Wochen mit eingeschobenen kürzeren Unterbrechun.Q'en. Das Erbrechen 
kann stark oder sehwacll sein, auch gelegentlicl~, wie es auch bei 
:Migräne vorkommt, ganz fehlen. 

In den typischen Fällen setzt die Lähmung mit dem Zurückgehen 
von Kor)fschmerz und Erbrechen ein. Die Lti.hmunO' kann in weniO'en 0 0 

Tagen Yerschwinclen , hält aber gewöhnlich einige Wochen an und 
bildet sich langsam zurück. Wir müssen Senator darin beipfii<:pten, 
dass gewisse Fälle, in welchen Rückstände bleiben, zu unterscheiden sind 
von denjenigen, bei welchen die Interralle frei ron Symptomen sind 
(vgl. unten). 

Letztere sind als der eigentliche 'l'ypns der re cidirirenden Oculo­
mot or iu s lähmung - wir geben dieser Bezeichnung mit Vissering 
vor de1jenigen der »periodischen« den Vorzug - zu betrachten. Die 
progressivBn, periodisch e.xacerbirenclen bilden keine bestimmte Krank­
beitsform , sonel ern sind der Ausdruck verschiedener anatomischer Hirn­
erkrankungen Sie stehen zu diesen in einem ähnlichen Verhältnisse, 
wie et wa eine mehrfach sich. wi ederholende Hemiplegie zu einer Herd­
erkrankung. 

Die Intervalle zwischen den Anfällen schwanken zwischen einem 
.Monate und mehreren Jahren; sie sind auch bei einem und demselben 
Falle selten ron gleicher Grösse, sondern differiren in geringeren oder 
grös5:eren Grenzen. 

Ebenso ist die Dauer des Bestehens und der Rückbildung der 
Lähmnngen eine sehr nrscbieclene; sie kann Tage oder Wochen be­
trao·en und erleichfalls bei einem und demselben Falle in den einzelnen 

b t:' 

Attaquen sieb sehr verschieden gestalten. · 

Pathologi sc h e .Anatomie und Wes en der Affe ction. 

Patholqgisch-anatomiscbe Befunde sind bis jetzt nur in wenigen 
Fällen erhoben worden; in dem Falle \Oll G u b l er, von welchem be­
zweifelt werden muss, ob er hieher gehört und wo der Tod unter me­
ningitisch~?n Erscheinungen eingetreten ·war, fand sich ein Exsudat an 
der Hirnbasis; in dem Falle von 'l'homsen und Richter im Oculo­
motorius ein kleines Fibrochondrom; in demjenigen Yon W eiss eine 
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'l'uberkeleruption an der Austrittsstelle des Oculomotor~us au_s dem Hirn­
schenkel ; ob dieser Befund ·im letzteren Falle als mgenthche Ursache 
des seit der Kindheit bestandenen Leidens angesehen werden kann, 
e ·scheint zweifelhaft, jedoch bat sie jedenf;tlls die letzte bis zum 'l'ode 
a~haltencle Ophthalmoplegie bedingt. Ebensowenig ist mit Bestimmtheit 
zn entscheiden, ob die kleine fibröse Wucherung im Falle 'l'homs en 
und Ri eh ter, welche die Oculomotoriusfasern auseinandergedrängt hatte, 
als Ursaehe für die bereits seit dem fünften Lebensjahre ('l'od im Alter 
Yon 37 Jahren) bestandenen Anf..'ille betrachtet werden kann. Bei einer 
Patientin von .Karplus, welche im Alter von 43 Jahren an Paralyse 
starb und bereits seit ihrem ersten Lebensjahre an rechtsseitigen Anfällen 
o-elitten hatte fand sich im Oculomotori us, unmittelbar dE:r Dura auf"-
o ' 
sitzend , ein halbl?rbsengrosses Neurofibrom. Bei dem von Zieh en (Oorr.-BI. 
des iirztl. Vereines von 'l'hüringen, 1889) mitgetheilten Falle von 
recidivirencler und zugleich alternirender Ophthal moplegia externa, unter 
einseitigen Kopfschmerzen und Erbrechen auftretend, welcher mit 
Paranoia complicirt war, ergab die Section der ausserhalb der Klinik 
verstorbenen Patientin eine basale Pachymeningitis baemorrhagica; die 
Kernregion wurde nicht mikroskopisch untersucht. Die pathologischen 
Befunde haben also zur Aufklärung der Erkrankung bis jetzt nur wenig· 
geleistet. 

Während eines Anfalles beobachtete Massa longo eine sehr starke 
Füllung der Netzbautrenen. Diese Beobachtung stützt die vielfach ge­
äusserte .Anschauung, dass es sich um angioparalytische, beziehungsweise 
angiospastiscbe Vorgänge bandel t, und dass die Oculomotorinsläbmung 
durch den Druck stark gefüllter Gefii.sse an der Austrittsstelle des Nerven 
aus den Hirnschenkeln bedingt oder auch ischiimiscber Natur sein kann. 

Diese .Ansicht ist von den Autoren nach verschiedenen Richtungen 
hin ins Einzelne aus!2:eführt worden. So ver o·leicht Pflüo- er den Voro·ano· 

~ o o e ' o 
mit dem Glaukom und meint, dass es sich um Fluxionen mit Oedem 
und vielleicht auch Hämorrhagieen im Bereiche der Nervenkerne der 
Augenmuskelnenren handle. Oharcot vermuthet Gefitsskrampf. Bei öftere1· 
Wiederholung und langem Besteben sollen durch die Fluxionen organische 
Alterationen von entzündlieber Natur herbeigeführt werden. 

Manz nimmt gleichfalls eine vasemotorische Störung an, und 
zwar soll dieselbe zur Lähmung führen auf Grund von Anomalieen der 
Bildung und des Ursprunges von grösseren basalen Blutgefässen. Diese 
Annahme schwebt ganz in der Luft. Auch chemische Entladuno-en 
Auto~ntoxication, bat man als Ursache der Erkrankung vermufuet: 
Manna vermuthet eine peripherische Neuritis des Oculomotorius. 

In der Orbita kann der Sitz der Et·krankung nicht gesucht werden, 
da dann auch N. abducens und trocblearis befa.llen sein müssten. 
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D~s klinische Bild der Erkrankung und ihr Verlauf, namentlich in 
den typis~hen Fälle~: lassen die Vorstellung als gerechtfertigt erscheinen, 
dass es SICh um eme der Migräne zugehöriO'e oder ähnliche Affection 
handelt. Hiezu kommt, dass in einzelnen Fäll~n die recidivirendc Oculo­
motOl:iuslähmung sich an ein langjähriges Migräneleiden angeschlossen 
~at, In. anderen abwechselnd mit einfachen Migräneanfällen aufgetreten 
ISt. Die Lähmung muss als ein den Migräneanfall überdauernder 
Folgezustand betrachtet werden, und es liegt nahe, an die bei Migräne­
anfällen vorkommende Aphasie, Armlähmung (Oppenheim) u. s. w. 
zu denken. Bei den •reinen« Fällen schwindet dieser Folgezustand 
zwischen zwei Anfä1len ganz und gar; es kommt aber auch vor, dass 
die durch die Migräne gesetzten Alterationen erheblieb genug sind, um 
Einzelnes zurückzulassen; diese Fälle wUrden nur eine graduelle Steigerung 
der erstgenannten darstellen - nnd insoferne weichen wir etwas von 
dem strengen Standpunkte Senator's ab. Andererseits ist es denkbar: dass 
eine fortschreitende organische Hirnkrankheit zu Anfällen von Oculo­
motoriuslähmung führt, und diese Fälle würden den »periodisch exacer­
birenden ~ Sen a to r's entsprechen. 

vVelcher Art die durch die Migräne gesetzten Veränderungen sind, 
ob es sich um Ischämie: um Oedem (bei zwei Fällen ist Oedem der 
Augenlider beobachtet worden), um Bl~üungen handelt, darüber kann zur 
Zeit nichts ausgesagt werden. Da wir über die Vorgänge bei der Migräne 
überhaupt nichts Sicheres wissen, so müs~en wir die Möglichkeit, dass 
derartige Alterationen zurückbleiben, zugeben, umsomehr, als doch wahr­
scbeinlieh bei der Migräne vasomotorische Processe im Spiele sind, und da 
es sieb bei der Migra.ine ophthalmoplegique um ganz besonders lange 
anhaltende lVIigräneanfö.lle handelt, so könnten die dabei bestehenden 
angiospastiscben oder angioparalitischen Vorgänge wohl zu bleibenden 
A Iterationen der angedeuteten Art führen. 

Wenn man die Migraine ophthalmoplegique eben deshalb nicht 
zur Migräne bat rechnen wollen, weil die Ani'fi.lle von längerer Dauer 
sind als die gewöhnlichen Migräneanfälle, so können wir uns diesem 
Argument nicht anscbliessen. 

H A e t i o I o g i e. 

Ueber die Aetiologie ist ebensowenig bekannt wie über die patho­
loo·ische Anatomie. Heredit1it spielt keine Rolle, ein Umstand, welchen 
~töbius gegen die mit besonden~m Nachdrucke von Oharcot betonte 
Annahme, dass es sich um Migräne handle, verwertbet. Dagegen ist 
in einigen Fällen eine neuropathische Belastung nachgewiesen 
worden, welche aber in anderen gefehlt. bat. 

v. Loyden u. Goldscheidor, Uückcnm1uk. 6 
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Die Anfälle beginnen fast durchwegs im kindl ichen oder jugond-

1• J n Alter· nur in einer Minderzahl von Fällen war der Anfang 
! C 1 e , . . 'l'J ·1 

naeh dem 20. Lebensjahre gelegen, und bet dtesen hatte zum _1e1 
bereits in jüngeren Jahren, lange vor dem Auftreten der Oculomotortu~­
lä.bmnngen, Migrä.ne bestanden. In dem Falle von Kn.yse r war dte 
Erkrankuno· erst im 26. Lebensjahre (Mann) aufgetreten, ohne dass 
vorher Mi~räne vorhanden gewesen war. Ganz vereinzelt kommt noch 
späterer B~ginn vor. Die Erkrankung bevorzugt um etwas das weibliebe 

Geschlecht. 
Wenn wir diejenigen bei den einzelnen Fällen vorhandenen Um-

stände berücksichtigen, welchen viel! eicht eine ätiologische Bedeutung 
beigemessen werden könnte, so finden wir einigema.le vorang<'gangene 
KopfverlcLzung, ferner vereinzelt Potus, Epilepsie, 'l'nberculo.-e, .Malaria. 
Auch Lues hereditaria hat man vermuthet. 

Verlauf und Prognose. 

Der Verlauf ist verschieden, je nachdem es sich um die reine 
Form oder um die progressive Form handelt. Iu lelztc rem Falle ist 
eben der ophtbalmoplegiscbe Anii:tll nur ein Symptom einer <.:hroniscben 
und e\'eutuell fortschreitenden organischen .Hirnerkrankung. 

Die reinen Fälle scheinen keine allgemein schädigenden Folgen 
zu hinterlassen. Ob die Anfälle sich weiter wiederholen, bezi ehungswei~e 

in welchen Intervallen, oder ob sie verschwinden werden, kann im ein­
zelnen Falle nicht vorbergesagt werden. Zurückhaltung ist in dieser 
Beziehung am Platze. 

•r b era. p i e. 

Bei den Fällen von symptomatischer recidi virender Ocnlomotorius­
läbmung ist das Grundleiden, falls es der Diagnose zugänglich ist, zu 
behandeln. 

. Bei den reinen Fällen ist die Behandlung analog cle1jenigen der 
.Mtgräne. Auch naeh dem Auftreten der Augenmuskellähmung soll die 
'rhem~Jie denselben Principien folgen ; man bedecke das gelähmte Auge, 
um dte störenden Doppelbilder auszuscbliessen. 

Dass durch medicamentöse Mittel die Rückbilduno· der Lähmung 
beschleunigt werden könne, ist nicht anzunehmen. 

5 
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