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Erkrankungen der Medulla oblongata.
Einleitung.")

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

So finden wir eine Betheiligung der Medulla oblongata bei Tabes
dorsalis, bei Myelitis, multipler Sklerose, Poliomyelitis; die progressive
Bulbiirparalyse gesellt sich zar progressiven spinalen Muskelatrophie
(amyotrophischen Lateralsklerosey gder-verbindet sich mit ihr; gewisse
Intoxicationen schidigen’ das-Riickenmark\und folgeweise oder zugleich
die Medulla oblongata (Landuysche\ Raralyse).

Andererseits gesellen”sich=hibire Processe zu diffusen Hirnerkran-
kungen, zur progressiven \Paralyse/=zur progressiven Ophthalmoplegie,
auch zu Herderkrankungen (Tumeref). Péruer betheiligt sich das ver-
lingerte Mark an der Syphilitisehen Erkrankung des Centralnerven-
systems. Die bulbiren Nerven~swerden—bel der Polyneuritis nicht selten
mitergriffen.

Trotz dieser mit Vorliebe hervortretenden Verbindung nehmen die
Erkrankungen der Medulla oblongata in der Pathologie des Central-
nervensystems eine ganz hbesondere, hedeutungsvolle Stellung ein. Das
klinische Krankheitsbild derselben ist ein eigenartiges, mannigfaltiges
und durch seine Schwere und die Gefihrdung des Lebens imponirendes
und wichtiges. Das besondere Interesse, welches sich an die bulbiren
Erkrankungen, beziehungsweise an die Mitbetheiligung des verlingerten
Markes bei Gehirn- und Riickenmarkskrankheiten kniipft, verdanken jene
den vielfachen und bedeutungsvollen, in der Medulla oblongata gelegenen
Nervencentren. Diese bedingen es, dass die dort localisirten Affectionen
kliniseh sich zugleich durch grosse Mannigfaltigkeit der Symptome und
durch ihre Gefahr fir das Leben auszeichnen. Auf einen kleinen Raum
—T)-EmAna,tomie und Physiologie des verlingerten Markes, insoweit sie fiir
die Klinik in Betracht kommen, sind bereits im Allgemeinen Theil, S. 351, 47 und

73 f., abgehandelt worden.
v. Leyden u. Goldscheider, Rickenmark. . 1



9 Erkrankungen der Medulla oblongata.

susammengedringt, enthilt die Medulla oblongata eine Reihe von N.er\'en-
kernen, welche in biologischer Hinsicht von grosser, zum Th'ed von
vitaler Bedeutung sind: die Centren fiir die Athmung, Herzthitigkeit,
den Kau- und Schluekact, die Bildung der Sprachlaute: ferner
wichtige Vorrichtungen fiir die Coordination und Gleichgewichts-
erhaltung, fir die mimischen Gesichtshewegungen, fir die Blut-
vertheilung (Vasomotoren) und die Schweissecretion. Zugleich
wird die Medulla oblongata fast von der Gesammtheit der motorischen
und sensiblen Bahnen auf ihrem Wege zum und vom Gehirn durchsetzt.
BEs sind daher gewaltige und zugleich sehr mannigfaltige Stérungen und
Eingriffe in die korperlichen Functionen, welche durch die bulbiiren Er-
krankungen hervorgerufen werden: Respiration, Circulation, Nahrungsauf-
nahme, Sprache, Gesichtsausdruck, Bewegung und Empfindung am ge-
sammten Korper werden ergriffen. Hiezu kommt, dass hiiufig an den Er-
krankungen der Medulla oblongata auch die Bricke sich hetheiligt, zu-
weilen auch die Hirnschenkelregion. Da das Organ des Bewusstseins.
das Grosshirn, unbetheiligt seinkann, So~hleibt dem Kranken, welcher so-
wohl der hoheren menschlichen™ustrmeksbewngungen in Form der Sprache
und der Mimik, wie aucly_ der zur Bthaftung dks Lebens nothwendigsten
Verrichtung: der Aufnahm¢ wanSpeiseatdd Itapk, beraubt, welcher un-
fihig der Bewegung und =gefilifes séinsnud erdlich von einer das Leben
in jedem Augenblicke bedrohenden-Herz und/Aihmungsschwiche befallen
sein kann, das Bewusstséuy, semes=#i@tandeS aifd die Reflexion erhalten!
Die Lihmungen und Aniisthesiepl kénnen gitip/ingemein weite Ausbreitung
erreichen ; man sieht das eindMeksvolleBild der Paraplegia totalis, d. h.
Lihmung aller vier Extremititen (wenn auch meist nicht complet) ent-
stehen; ausser dieser fordern die der Medulla oblongata, der Briicke und
den Hirnschenkeln eigenthiimlichen wechselstindigen Hemiplegieen unser
Interesse heraus. Die Betheiligung der Medulla oblongata bei Erkran-
kungen des Nervensystems bezeichnet eine schwere Wendung und fiihrt
nicht selten den todtlichen Ausgang herbei; so bilden bulbire Symptome bei
anfsteigender Myelitis, bei Lan dry’scher Lihmung, bei Meningitis, bei Poly-
neuritis in den sehweren, zum Exitus gelangenden Fillen den Abschluss.
Der Tod tritt durch Athmungslihmung, zuweilen ziemlich plotalich, ein.

Auch die Therapie hat einiges Eigenartiges; so ist der Verkehr
mit den Kranken in Folge der Sprachlihmung erschwert, umsomehr,
wenn eine gleichzeitige Armlihmung ihn auch verhindert, schriftlich
seine Klagen und Wiinsche mitzutheilen; die Schlucklihmung macht die
kiinstliche Ernihrung mittelst Schlundsonde erforderlich.

Die Reichhaltigkeit der bei Bulbirerkrankungen auftretenden Krank-

heitserscheinungen rechtfertigt es, wenn wir im Folgenden eine genauere
Analyse der Bulbarsymptome gehen. i



Allgemeine Symptomatologie der Bulbiirerkrankung. 5

Allgemeine Symptomatologie der Bulbirerkrankung.

Die wichtigsten und vornehmsten Erscheinungen kniipfen sich an
die Storung der vitalen Centren der Athmung, der Herzbewegung
und des Schluckactes. Die Affection des Athmungscentrums filhrt je
nach dem Grade der Beeintrichtignng zu Dyspnoe, Cheyne-Stokes'schem
Athmen, dauerndem Athmungsstillstand und damit zaum Tode. Beziiglich
des Verhiltnisses zu den spinalen Centren der Athmungsmuskeln vgl.
Allgemeiner Theil, S. 182f.

Die in der Medulla oblongata gelegenen herzregulirenden Cen-
tren gehoren den Vaguskernen an und bestehen aus einem die Schlag-
folge des Herzens verlangsamenden und einem beschleunigenden Centrum.
Es kommt durch Vagusreizung zur Verlangsamung, durch Vaguslihmung
zur Beschleunigung der Pusfrequenz, welche mit Herzstillstand abschliesst.
Auch Unregelmissigkeit der Herzthitigkeit und zeitweiliges Aussetzen des
Pulses kann sich den genannten Stérungen hinzugesellen.

Der Schluckreflex-wird wahtscheinlich durch die aufsteigende
Glossopharyngeo- Vaguswuizel”diesWibraesarcuatae int. und den moto-
rischen Vaguskern (Nucleus /ambiglins)vepmitiélty Storungen des Schluck-
actes, vom erschwerten| Schluekef<bis~zar volligen Aufhebung desselben_
gehoren zum typischen| Bilde/ dgr-Bnibiverkramknng. Dieses Symptom ist
von vitaler Bedeutung, ‘eil\(es /die|/Ernaliping/ in Frage stellt und die
Gefahr der Aspiration und“@chiuckpneunionie/setzt; nur durch die An.
wendung der Schlundsonde kani/diess ‘Gefihr beseitigt und die Ernih-
rung hewerkstelligt werden.

Von geringerer Bedeutsamkeit fiir das Leben, aber doch auch
schwer sind die Storungen der Kau- und Saugbewegung und der
Sprache. Der Kauact erheischt die Betheiligung der von N. ftrige-
minus versorgten Kaumuskeln und der Zunge, welche den Bissen formt
und fortschiebt. Die Parese oder volliommene Lihmung der Zunge ge-
hort zu den regelmissigsten Erscheinungen der Bulbiraffectionen; die
Beeintrichtigung der Zungenbewegung kann sich in mannigfaltiger Weise
documentiren: sie kann die gesammte Zunge oder nur eine Hilfte oder
beide Hilften in ungleichem Masse betreffen. Das Kauen selbst ist weniger
regelmissig und fast immer in geringerem Grade gestort, wie denn der
N. trigeminus aus der Briicke entspringt. Die Lihmung der Saughewegung
zeigt sich in dem Unvermogen, Flissigkeiten zu schlicfen. Auch die
tibrigen Schleimhantreflexe der Mundhshle sind erloschen und man erzielt
weder eine Erhebung des Gaumensegels noch eine Wirgbewegung durch

Beriihrung der inneren Theile. J
Ob der Patellarreflex bei Erkrankung der Medulla oblongata eine

Storung erleiden kann, steht noch dahin.
1%



4 Erkrankungen der Medulla oblongata.

In sehr erheblichem Grade pflegt die Sprache gestort zu sein,
namentlich die Articulation der Sprachlaute, in ger'ingerem Masse und
weniger regelmiissig die Stimmbildung. Das motorische I{m'ynxcentrum
liegt (nach A. Wollenberg) innerhalb des Nucleus ambiguus, caudal
(und lateral?) vom Schluckeentrum. Die Bildung der Spra.chlaut.e be-
ruht auf der Fihigkeit, den Wandungen der Mundhohle versc!nedeue
Stellungen zu geben und die Gestalt der Mundhohle dadurch umzuformen ;
die hiebei betheiligten Muskeln der Lippen, Wangen, des Gaumens, der
Zunge beziehen ihre Nerven fast ausschliesslich aus der Medulla ob-
longata.

Die mangelhafte Bildung der Sprachlaute wird als Dysarthrie, die
vollige Aufhebung des Articulationsvermogens als Anarthrie (v. Leyden)
bezeichnet. Die Dysarthrie zeigt je nach der Ausbreitung des Processes
die verschiedensten Grade der Entwicklung; nihere Angaben siehe im
Folgenden bei der >progressiven Bulbirparalysec.

Die Lihmung der Lippen- und Wangenmuseunlatur erzeugt eine
Schlaffheit der Mundgegend und-der gesammten unteren Gesichtshilfte,
wodurch die Ausdrucksbewegungen des-Antlitzes erheblich leiden. Sind
auch die Masseteren parefiscly, —so simk{ dex Unterkiefer herab und der
Mund steht gedffnet.

Sehr haufig umfassi das Bifd, dex"Bulbarkilmung noch Stérungen,
welche auf die in der Médulla /gblopedfa gelégenen secretorischen
Centren bezogen werden ‘niissen/—Hiffer gehiort vor Allem die abnorm
starke Speichelabsonderung'y, “der—Speichel fammelt sich in grossen
Mengen in der Mundhohle an—und “fieSst aus dem offen stehenden
Munde ab. Grosstentheils beruht dieses Phinomen freilich darauf, dass
der Speichel nicht mehr heruntergeschluckt wird, sondern eben seinen
Abfluss nach aussen findet, sowie auf der durch das Offenstehen des
Mundes bedingten Reizung der Schleimhaut, welche zur reflectorischen
Speichelsecretion fiihrt.

Auf die im verlingerten Mark gelegenen Schweisssecretionscentren
ist die in manchen Fillen in Erscheinung tretende profuse Schweiss-
absonderung zu heziehen.

Auch die durch das Ol Bernardsche Experiment erwiesene
Beziehung der Medulla oblongata zur Zuckerausscheidung tritt in
manchen Fillen von Bulbirerkrankung hervor. Diabetes mellitus ist bei
Geschwillsten an der Medulla oblongata und im vierten Ventrikel (Cysti-
cercus), Sklerose der Medulla oblongata heobachtet worden (vgl. die Zu-
sammenstellung von J. Michael, Deutsches Archiv £, klin. Medicin. 1889,
Bd. XLIV).

Wenn die Erkrankung sich nicht auf die Kerngegend beschrinkt,
sondern auch den von den langen Bahnen durchzogenen Querschnitts-
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theil der Medulla oblongata betrifft, so kommt es zu Lihmungen und
Aniistheesien der Extremititen in verschiedenartigster Ausdehnung; es
konnen Hemiplegieen, Triplegieen, Lihmungen aller vier Extremititen
entstehen. Die Empfindungsstorung kann sich in Form partieller Empfin-
dungslihmungen darstellen. Bei lingerem Bestehen nehmen die Lih-
mungen einen spastischen Charakter an. Bei einseitigen Affectionen
kommt es zu den charakteristischen wechselstindigen (alternirenden)
Hemiplegieen, von welchen die alternirende Facialis-Extremititenlihmung
(Gubler'sche Lihmung) die hiufigste ist; sie deutet auf die Affection
des unteren Briickenabschnittes; im Bereiche der eigentlichen Medulla
oblongata kommt alternirende Hypoglossus-Extremititenlshmung vor. Die
Sensibilititsstorungen &ufiern sich sowohl in Pariisthesieen wie in An-
isthesieen, welche jedoch nicht hiufig sind. Sie betreffen sowohl das
Trigeminusgebiet, wie den Rumpf und die Extremititen und zeigen die
verschiedenste Verbreitung. Der Affection der spinalen Trigeminuswurzel
entspricht eine Sensibilititsstormng. der~ gleichliegenden Gesichtshalfte
einschlieflich des Auges. Ahsr-dig petiennten Bahnen fiir den Muskel-
sinn, die Hautsensibilitif, séwie Bemperaburs\und Schmerzempfindung
vgl. das Capitel iber /die/ skuféyBudbarparnlyse. Charakteristisch
namentlich fir die acufe |Bulbfreskrankuung |ist| der schnelle Weehsel
der Léhmungen und Sepsibilititsstérmngen son- einer Seite zur anderen.

Noch zwei interessante”, Bewégtngsstoryngen sind aufzufihren,
welche dem typischen Bilde “/der Butbirerkrankung zugerechnet werden
dirfen: die Ataxie und die zwangsmissigen Affectbewegungen.
Ueber beide ist im Folgenden Niheres mitgeteilt; vgl. ferner Allgemeiner
Theil, S. 174.

Wir beginnen die Schilderung der Erkrankungen des verlingerten
Markes nicht mit der acuten, sondern mit der chronischen Affection
desselben, weil diese geschichtlich voransteht und den Typus der Bulbiir-
erkrankung in der vollendetsten Ausprigung enthilt.



Erstes Capitel.

Progressive amyotrophische Bulbéirparalyse
(v. Leyden).

Synonyma: Chronische progressive Bulbirparalyse (Wachsmuth).

Paralysie musculaire progressive de la langue, du voile du palais

et des leévres (Duchenne). — Progressive Bulbirkernlihmung
(Kussmanl).

GescHichit der Krankheit.

Unter der Bezeichnuhg:/ Paalysie\ pregressiva de la langue, du voile
du palais et des lévres beseliriebsD¥ely®nme in| den Arch. génér. de méd.,
1861, und in der Electrisation Jocalisde” 1861,/ eéine bis dahin noch nicht
unterschiedene Krankheitsfovin, \vo1/ welelier ‘ex ¢t 1853 dreizehn Fille beob-
achtet hatte. Die Krankheit\Pegain i der” Regelonfit Lihmungserscheinungen
von Seiten der Zunge: die Bewegungen—derselhen,/die Articulation der Sprache,
das Schlingen wurden behindert wud "déf Speiehiel floss ab., Nichstdem folgen
paralytische Symptome in den Muskeln des Gaumensegels, die Stimme wird
niselnd, der Kranke verschluckt sich leicht, besonders Fliissigkeiten regurgi-
tiren durch die Nase, das Gaumensegel hiingt schlaff herunter, die Be-
wegungen durch Reflexreize scheinen jedoch nicht beeintriichtigt. Weiterhin
betheiligt sich der M. orbicul. oris; der VerschluB des Mundes, die Arti-
culation der Lippenbuchstaben ist behindert. Zuletzt entwickeln sich allgemeine
Storungen der Respiration und Phonation; dyspnoische Anfille treten ein,
welche lebensgefihrlich sein kinnen. In Folge der erschwerten Nahrungsauf-
nahme tritt Abmagerung und Krifteverfall ein. Die Intelligenz bleibt intact.
Die Krankheit schreitet unaufhaltsam fort, der Tod erfolgt in der Regel nach
Verlauf von ein bis drei Jahren.

. Dieses dusserst priignante Krankheitshild ist von Duchenne zuerst
mit Schirfe gezeichnet worden. Jedoch sind schon vor ihm derartige Fille
beo_bachtet worden. Trousseau gibt an, schon im Jahre 1841 einen der-
artigen Fall gesehen und notirt zu haben. Auch in der deutschen Literatur
vor Duchenne finden sich hichergehorige Fille (Romberg), freilich nicht
genau genug heschrieben,

. A_m enfschiedensten schlieBt sich dem Duchenne’schen Krankheits-
hilde eme vou Duménil 1859 publicierte Beobachtung an, welche die Com-
Eﬁ:lzii{tondff::eéoimipkh?it mit progressiver Muske_l.at‘rophie darstellig. Duchenne

plication aber fiir eine rein zufillige, weleche mit der Bulbiir-



Progressive amyotrophische Bulbirparalyse. 7

paralyse nichts zu thun habe. Die Differenz beider bestehe darin, dass die
progressive Muskelatrophie eine Atrophie ohne Lahmung, die Zungengaumen-
paralyse aber eine Léhmung ohne Atrophie darstelle. — Diese Untersehei-
dung hat sich nun aber als eine kiinstliche ergeben. — Trousseau fand
bald Gelegenheit, das Duchenne’sche Krankeitshild zu bestitigen und zu
vervollstindigen. Nur darin wich er von Duchenne ab, dass er die hiufig
beobachtete Combination mit progressiver Muskelatrophie nicht fiir zufillig
ansah, sondern beide Krankheiten als Varietiten 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 diinn, atrophisch, grau durchscheinend.
Auch schien die Medulla oblongata in einem Falle abnorm derb, doch war
diese Abnormitdt viel zu unsicher, um Bedeutung zu haben. Andere Spinal-
nerven wurden gleichfalls diinn und atrophisch gefunden. Die mikroskopische
Untersuchung war mangelhaft und ergab nichts Bestimintes.

In Deutschland wurde zuerst von Baerwinkel bei Gelegenheit eines
teferates iiber die Duchenne’sche Krankheit hervorgehoben, dass die Sym-
ptome, insbesondere das Verhalten der elektrischen Erregharkeit, auf einen
centralen Sitz der Krankheit schliessen—assen, und dass die eigenthiimliche
Verbreitung fiiber die Gebiete-des™ N._lypoglossus, facialis, accessorius auf
den Sitz in der Medulla oblongata hingweisés Auch E. Schultz (Wien 1864)
stellte eine #hnliche Schlussfolgerung . an, Jkennte aber in dem ihm zur
Autopsie gekommenen Falle: nurizexstreutesind vareinzelte Kornchenzellen nach-
weisen. Wachsmuth unterwarfineingr, kleinen Monographie das Krankheits-
bild, dem er den Namenzdey pyogressiven Bulbdyparalyse gab, einer ein-
gehenden symptomatischen\Analyse, auswelchey er folgerte, dass die Krankheit
ihren Sitz in der Medulla wflonzata in, det*Niihe/ der Hirnnervenkerne haben
miisse. Dieser Schluss hat steli” als, vollkomimen richtig erwiesen. Nachdem
nunmehr die Aufmerksamkeit dér—Aerzée—Tir diese Krankheit erregt war,
wurde nicht allein das klinische Bild derselben vervollstindigt, sondern bald
auch eine bessere Einsicht des anatomischen Processes gewonnen. Charcot
und Joffroy theilten 1869 die Ergebnisse der Untersuchung von zwei
Fiillen progressiver Muskelatrophie mit, welehe auf Zunge und Lippen for_t-
geschritten war; ausser Atrophie der vorderen Riickenmarkswurzeln, sowie
des Hypoglossus und Accessorius fanden sie Atrophie der Seitenstringe und
hochgradige Atrophie der Ganglienzellen in den grauen Vorderhornern. Der
Befund im zweiten Falle war analog. v. Leyden publicirte nach einer kurzen
vorliufigen Mittheilung im Jahre 1870 ausfithrliche Untersuchungen iber
zwei todtlich verlaufene Fille von progressiver Bulbirparalyse, welche.Lhn,
unabhiingig von den franzisischen Autoren, zu nahezu denselben"}!lrgebmssen
gefithrt hatten. Ausser der fettigen Degeneration der vordersn Rilckenmarks-
wurzeln, des Hypoglossus, Accessorius und Facialis hatte v. Lieyden Degene-
ration der Vorder- und Seitenstringe des Biickenmarks, Atrophie der Faserun.g
in der Medulla oblongata und Schwund der multipolaren Ganglienzellen in
den Vorderhornern und im Hypoglossuskern gefunden. Eben denselben Befund
konnte v. Lieyden etwas spiter noch in einem dritten Falle con.stati%‘en und
vervollstindigen. Ein bald darauf von Kussmaul und R. Maier in Frei-
burg beobachteter Fall ergab dasselbe Resultat der. mikroskopischen pnter-
suchung, so dass damit die pathologische Anatomie der Duchenne sch_eu
Krankheit als geniigend begriindet erschien. Weiterhin erfolgte moch eine
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Reihe bestitigender Untersuchungen; wir diirfen wohl hier darauf verzichten,
dieselben im Einzelnen aufzufiibren.

Die Frage, ob es sich bei der chronischen progressiven Bulbir-
paralyse um eine hlosse Muskelatrophie oder um eine gleichzeitige Lih-
mung handle, beziehungsweise ob die Lihmung die Hauptsache sei, ist
verschieden heantwortet worden. In manchen Fillen ist die Atrophie der
Zunge u. s. w. sehr deutlich, und die Functionsstorungen stehen un-
gefihr mit der Atrophie in Einklang. In anderen Fillen aber ist die
Schwiiche der Zungen- und Lippenbewegung, der Sprache u. s. w. sehr
auffallend gegenitber dem scheinbar nur wenig oder gar nicht atrophi-
schen Zustande. Man muss freilich wissen, dass die Muskelatrophie durch
interstitielle Wucherungen verdeckt sein kann. Immerhin sind aber doch
auch solche Fille beobachtet worden, wo wirklich die Parese vorzu-
walten schien.

Namentlich hat Déjérine die Anschauung vertreten, dass es sich
um Parese handle. Er findet, dass die Sprachstorung bei Bulbirparalyse
viel stirker ist als z. B. bei der Zungcmatrophie, wie sie bei myopathi-
scher Muskeldystrophie vorkomipier Er meéint “daher, dass bei der Bulbiir-
paralyse stets sowohl die/trophischent Centrén «er Muskeln wie die Will-
kiirbahnen afficirt seien,/ algo \das$/ ‘¢s\ sy uin= kine mit Ganglienzellen-
atrophie verbundene Lateralgklerose,,Nandle:

Patholpgische, Anatondie.

Die Muskelatrophie betafit'dic Lippen, die Zunge, den Gaumen,
die Kehlkopfmuskeln und, je nachdem spinale Muskelatrophie den Process
begleitet, auch Nacken-, Hals-, Schulter-, Armmuskeln. Sehr intensiv
plegt die Degeneration der Zunge zu sein, vornehmlich der Zungenspitze.
Histologisch verhalten sich die atrophirten Muskeln wie bei der progressiven
spinalen Muskelatrophie: Verdiinnung der Fasern, zum Theil auch kérnige
oder fettige Degeneration, Vermehrung des interstitiellen Gewebes und
der Kerne, hiufig interstitielle Fettentwicklung. Alles dies kann sich an
eimem und demselben Muskel vorfinden. Mehrfach ist wachsige Degene-
ration der Muskelsubstanz gefunden worden.

Nfarven. Die Stimme des N. hypoglossus, facialis, vagus und
accessorius zeigen schon makroskopisch eine deutliche Atrophie; sie sind
verdiinnt, von grauer oder graursthlicher Farbe, durchscheinend. Mikro-
skopisch erscheinen die Fasern in verschiedenen Stufen der fettigen
Degeneration; das interstitielle Gewebe ist bei ilteren Fillen vermehrt
(Sklerose). Je mnach der Ausdehnung des Processes zeigen auch die

Vorderen Spinalwurzeln, hesonders im Halstheil,

ie i dieselbe Atrophie.
Die intramusculiren Nery rophie

en sind gleichfalls deutlich degeneriert.
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Medulla oblongata. Am wichtigsten sind nun die in der
Medulla oblongata selbst zu findenden Veriinderungen.

Die Ganglienzellen in den motorischen Kernen derselben sind
atrophirt. Am stirksten 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-
schmilert gefunden worden.

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

Duval’s Nucleus accessorius des Hypoglossus, welcher lateralwiirts,
dorsal von der unteren Olive in der reticuliren Substanz liegt, ist meist
intact. Duval und Raymond fanden bei einem Falle von Bulbir-
paralyse diesen Kern atrophiseh.""AuchzOppenheim erhob in einem
Falle diesen Befund. Dieée. Autoréne stellen ‘die Theorie auf, dass der
eigentliche Hypoglossuskern /speziell \dasghulbite Centrum der Zungen-
bewegung vorstelle, wihrend der fecessorische Kern das Centrum fir die
mit der Deglutition verbundenen Bewegungen /seij — Dies ist jedoch un-
wahrscheinlich, da, wie as-schieint, meistens «der accessorische Kern bei
Bulbiirparalyse intact ist.

Die feinen markhaltigen  Faserm 'sind im Hypoglossuskern ver-
mindert. Das interstitielle Gewebe 1st entweder gar nicht oder ein wenig
vermehrt und verdichtet. Die intrabulbiren Wurzelfasern des Hypo-
glossus, Vagus, Facialis sind verdiinnt und atrophisch. Die extrabulbéren
Nervenwurzeln sind einigemale unverindert befunden worden (Oppen-
heim, Kronthal).

Die sensiblen Kerne bleiben von der Atrophie verschont. Aus-
nahmsweise scheint der Acusticuskern und der Deiter’sche betheiligt zu
sein. Gelegentlich besteht leichte Ependymitis.

Ob in einzelnen Fillen nicht auch Theile des Oculomotorius-
kernes ergriffen werden konnen, ist noch zweifelhaft, weil noch nicht
geniigend untersucht. Die Moglichkeit wird dadurch nahe gelegt, dass
mehrfach eine Betheiligung des Augenfacialis bei Bulbirparalyse gesehen
worden ist. Es ist nun noch nicht sicher aufgeklirt, von welchem Kern
diese Facialiszweige entspringen; dass fir den Ursprung derselben noch
andere Ganglienzellengruppen verantwortlich gemacht werden missen als
die dem eigentlichen Facialiskern angehorigen, geht daraus hervor, dass
in Fillen von Bulbirparalyse, wo die Augeniste frei waren, trotzdem
der ganze Facialiskern sich atrophirt zeigte. Mendel’s Experimente und
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einige pathalogisch-anatomische Beobachtungen sprechen gleichfalls flafiir,
dass der Ursprung des Augenfacialis in den Oculomotoriuskern (h111te1’e
Partie) zu verlegen ist. Immerhin ist dieser Punkt noch nicht aufgekliirt
(vgl. Ophthalmop]egie). :

Bei weitem in der Mehrzahl der Fille findet sich eine Hr-
krankung der weissen Substanz, speciell der Pyramidenbahnen.
Die Degeneration der Pyramiden kann sich verschieden weit centralwirts
erstrecken (siehe Amyotrophische Lateralsklerose). Nur in wenigen
Fillen ist eine auf die Kerne beschrinkte Degeneration angegeben
worden: nimlich in den Fillen von Charcot, Duchenne und Joffroy,
Duval und Raymond, Pitres und Sabourin, KEisenlohr, Reinhold,
Marie und Onanoff, BE. Remak. Jedoch bedarf es noch weiterer Unter-
suchungen mit feineren Methoden, speciell mit der Marehi'schen, welche
uns schon Alterationen aufweist, wo die ilteren Methoden noch einen
normalen Befund ergaben. Bis dahin ist das vollige Freibleiben der
Pyramidenbahnen noch nicht als gesicherte Thatsache anzunehmen.

Von den Fillen, bei welclicmseine~gleichzeitige Degeneration der
Pyramidenbhahnen nachdetiesenaworden ist, hatten mehrere klinisch
keine Zeichen dieser Complication T(Contractuten ete.) dargeboten, bei
anderen mag vielleicht| nichtNeentigend”dayauf geachtet worden sein.
Aber jedenfalls fillt die| Affection ddr=Iyramidénbahnen in den Rahmen
der Krankheit und indert- nichts/ Wesentliches an derselben.

Remak macht die Bemetkung, dass>dieWille ohne Betheiligung
der weissen Substanz an{lallend schnell” verlanfen sind, und meint
daher, dass hiebei die Degeneration—derPyramidenbahnen nicht Zeit ge-
habt habe, sich zu entwickeln. In der That ist der eine Fall Charcot’s
in sechs Monaten, der Eisenlohr'sche in vier, der von Duval und
Raymond in zehn, der Reinhold’sche Fall in zwolf, der Remalk’sche
in drel Monaten verlaufen.

Die Fibrae arcuatae sind gleichfalls atrophisch, verdiinnt (v. Leyden).
Die Oliven, Olivenzwischenschicht, die Lingsfasern der Formatio reti-
cularis, das Corpus restiforme weisen keine Veriinderungen auf.

Das Riickenmark zeigt hiufig eine Degeneration der Pyramiden-
bahnen. In manchen Fillen sind die Vorderseitenstringe in mehr diffuser
Weise ergriffen. Auch im Hinterstrang sind Veriinderungen gesehen
worden (medialer Theil der Burdach’schen Stringe, Moeli).

Symptomatologie und Verlauf.
Motilitiit.

= Die Krankheit beginnt in der Regel mit lihmungsartigen Er-
schemungen In der Zunge. Die Bewegungen derselben werden langsam
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und schwerfillig, die Lautbildung (Articnlation) wird undeutlich, der
Schluckaet hehindert. Alsdann stelln sich eine Schwiiche der Gaumen-
muskeln ein, in Folge deren die Stimme niselnd wird und Flissigkeiten
heim Verschlucken leicht in die Nasenhohle gelangen. Das Velum hiingt
schlaff herunter und wird heim Intoniren nur wenig gehoben. Unter-
dessen sind auch die Lippenmuskeln (Orbicularis oris) ergriffen worden,
wodurch die Articulation und das Sehlucken noch mehr leiden und auch
die mimischen Gesichtsbewegungen beeintriichtigt werden; der Speichel
fliesst aus dem Munde. Durch Betheiligung der Kehlkopfmuskulatur ent-
wickeln sich schliesslich Storungen der Phonation und Respiration, welche
zu gefahrdrohenden Folgezustinden fithren. In den vorgeriickteren Stadien,
zaweilen auch schon frihzeitig, verallgemeinert sich die Krankheit und
verbindet sich mit einer weit verbreiteten progressiven Muskelatrophie.

Der Anfang der Krankheit ist meist ein allmiliger. Die ersten
Symptome sind so unbedeutend, dass sie lingere Zeit hindurch nicht
heachtet zu werden pflegen. Sie bestehen in einer leichten Behinderung
beim Sprechen, welche gewobnlichraungchst als zufillig und voriber-
gehend angesehen wird. Dazir gcsellt sieli etn Gefiihl von Druck und
Schwere im Halse, ebenfalls £in Symptem  yen’ geringer Intensitit. Erst
durch ihr hartnickiges [Fortbestelien _und” Fortschreiten erregen diese
Symptome die Aufmerksanzkeit. Zuwellen werden die ersten Erscheinungen
plotzlich bemerkt, oder “es\‘tretens|machdem Sgeringfiigige Symptome
schon lange bestanden hahen;o/ptotzliche Verschlimmerungen auf. In
cinem Falle begann die Storwg'e: wihrend, der/Predigt, in einem anderen
nach einem Anfalle von Dyspnoe-~bagegen gehort der Beginn mit einem
wirklich apoplektiformen Anfall nicht zum Bilde der reinen progressiven
Bulbirparalyse. — Die Fortentwicklung der Storung betrifft zunichst
hauptsiichlich die Zunge. Die Beweglichkeit derselben wird mehr und
mehr beeintrichtigt; hiufig besteht dabei ein Gefihl von Schwere,
Druck und Spannung in der Zunge selbst und im Rachen, welches sich
bis in den Nacken und die vordere Halspartie zieht. In Ausnahmefillen
kann die Lihmung an Gaumen und Lippen beginnen (Duchenne). Die
Storung der Sprache wird immer auffilliger: letztere wird langsamer
und undeutlich; der Kranke ermiidet 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, T,
spiter D und N (Kussmaul). Von den Vocalen wird durch die Zungen-
lihmung das I unmoglich, es klingt wie E; zur Articulation des I ist
eben eine starke Erhebung des Zungenriickens ndthig. — Geht nun
weiterhin auch die Lippenarticulation verloren, so wird O und U, spiiter
I und E unmoglich, wihrend das A so lange bleibt, als tiberhaupt noch
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Phonation besteht. Von den Consonanten wird durch die Affection der
Lippen die Bildung von P und F, spiter von B und 1\"[, v:uletzt von W
behindert. B und P klingen wie Me, We oder Fe, weil Verschluss un-d
Sprengung der Lippenarticulationsstelle ungeniigend sind un.d der-Luit-
strom zum grossen Theil in die Nasenhohle entweicht. Die Aspu'aten
Ch, J, H bleiben ziemlich lange erhalten; ja ein nicht ganz reiner Hauch
ist den Lauten stets beigemischt (weil zwischen Zunge und Gaumen ein
weiter Canal iibrig bleibt, Kussmaul). Durch die Schwiiche des Gaumen-
segels wird die Sprache niselnd, was die Undeutlichkeit erhioht. Schliess-
lich, wenn das Vermogen der articulirten Sprache giinzlich verloren geht,
restit nur noch die Moglichkeit, grunzende unarticulirte Laute hervor-
zubringen, welche kaum noch einen Anklang an Worte haben und nur
von einer aufmerksamen, eingeiibten Krankenpflege verstanden werden.

Zur Sprachstorung gesellen sich die Schlinghbeschwerden,
welehe ebenfalls vorziiglich, aber nicht ausschliesslich, von der Zungen-
laihmung abhiingig sind. Der schwerbewegliche, geschwichte Zungen-
muskel vermag nicht mehr dem Bissen sy bilden, im Munde umherzu-
wiilzen und kriftic gegen den sehilund-sy’ sthieben und zu verschlucken.
Die Speisen bleiben im Alupde und zwischen Vahnreihen und Wangen
liegen und fallen zum Theil /aushdéma\Lur@e. Der| Abschluss des Sehlundes
ist insufficient. Die Massen, besonders flfissie; | gerathen in die Nasen-
hohle oder in den Kehlkopf, dd -auieh Sowohl- der Zungenkehldeckelver-
schluss des Kehlkopfes wié, dév/ T6nf" Taxyprceale Verschluss (seitens der
Aryknorpel und der Ligg. arépiglottict) unigefiigend sind. Beim Schlingen
bleiben Speisereste an der Zungenwuizet; zwischen Zunge und Epiglottis
und in den Sinus pyriformes zuriick (Schwiche der Mm. stylopharyngei,
durch deren Contraction heim normalen Schlingact diese Taschen sich
entleeren, nach Kussmaul).

Der Speichelfluss, welcher nun auftritt, ist wohl nur zum ge-
ringeren Theil als paralytische Speichelsecretion (CL Bernard) aufzu-
fassen (siehe ohen). Nachts, wo der Speichel von selbst nach hinten ah-
fliesst, tritt der Fluss desselben weniger hervor. Die Schlinghesechwerden
sowohl wie der Speichelfluss steigern sich im Verlaufe der Krankheit.
Das Speicheln wird so stark, dass der Speichel fortdauernd, besonders
beim Sitzen, aus dem Munde herausfliesst, weil der Mund durch die
atrophischen und schwachen Lippen nicht mehr geschlossen werden
kann. Man sieht die Kranken daher hiufig sich ein Tuch vor den Mund
halten. Schliesslich liegt die Zunge flach am Boden der Mundhohle fest.
Die Kranken hedienen sich daher der Finger oder eines Spatels, um die
Tl_latigkeit der Zunge zu ersetzen; sie schieben auf solche Weise den
Bissen .bis in den Schland und bringen ihn dann hinunter; denn die
reflectorische Schlinghewegung erhilt sich lange, wenn sie auch unsicher
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und sc.-hxf:aeh ist. Das Kauen und Schlucken wird zu einer miihseligen,
langwierigen Arbeit. Die Kranken verwenden fast den ganzen Tag darauf,
ermiiden dazwischen oft und gelangen doch nur zu einer kiimmerlichen
Erniihrung.

Hiezu gesellen sich nicht constant, aher doch hiufig und zuweilen
schon frithzeitig Storungen, welche eine Betheiligung des N. accessorius
andeuten. Die Fihigkeit, die Stimmbinder vollig zu schliessen, leidet,
die Stimme wird daher schwach, rauh, heiser; zeitweise wird die Stimme
ganz klanglos, und im weiteren Verlaufe kommt es ofters so weit, dass
die Phonation bis auf geringe Reste verloren geht. Das Husten hleibt
lange Zeit kriftig und klangvoll, aber weiterhin wird es matt, tonlos und
gegen das Ende hin ist es oft gar nicht mehr ausfihrbar. Der Ver-
schluss der Stimmritze wird im letzten Stadium so unvollkommen, dass
Speisebrockel in die Luftwege gerathen und sich Bronchopneumonie ent-
wickelt.

An den betheiligten Muskeln lasst sich schon friih neben der ge-
storten Function deutliche Atrephie, nachweisen; sie werden diinn,
schlaff anzufiihlen, und bei” der-Congraction bieten sie nicht die derbe
Resistenz eines kriiftigen Muskels, epfiirahiren\sich nicht zu normal runden
Biiuchen, sondern nehmen /nnSmilig.4a”Detbheit zu, bleiben schlaffe,
teigig anzufiihlende platte- Massen. w81 lassen| fast fortdavernd fibrillire
Zuckungen erkennen. Ihxe Rinotjor= ist \kvafilos /und sebr herabgesetzt,
aber erst bei sehr vorgeschritteger, Erkrankiing /vollig vernichtet.

Die Zungenbewegungen erschieinen zuerst nur verlangsamt; die
Zunge kann nicht mehr mit der nermefen Geliufigkeit hin und her be-
wegt, ausgestreckt, hinauf- und hinabgekrimmt, zugespitzt werden u. s. w.
Alles dies geschieht schwerfillig, mit sichtlicher Anstrengung und bald
eintretender Ermiidung. Weiterhin wird die Exkursion ihrer Bewegungen
deutlich beschriinkt, sie kann nicht mehr vollkommen ausgestreckt, nicht
vollig mit der Spitze nach dem Gaumen zu gehoben, nicht mehr aus-
giebig nach den Seiten hin bewegt werden.

Die Atrophie der Zungenmusculatur wird zugleich immer deut-
licher. Die Zunge wird kleiner, kiirzer, platter, die Oberfliche 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 Contraction bleibt sie weich. Alle diese
Erscheinungen sind an der Zungenspitze zuerst und am deutlichsten
zu constatiren.

Die elektromusculire Erregbarkeit erhilt sich lange intact;
erst bei einem sehr vorgeriickten Grade der Atrophie wird eine Herab-
setzung derselben deutlich. Complete Entartungsreaction wird im Allge-
meinen nicht heobachtet. Jedoch kommt partielle Entartungsreaction vor
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(Erh). Die Herabsetzung der elektrischen Erregharkeit zeigt verschieden-
artige Abstufungen. Vom N. hypoglossus aus erhilt man Zl{ckungen. :

Die Atrophie und Schwiche der Lippenmuskeln bringt es mit
sich, dass die Patienten Schwierigkeiten finden, den Mund fest zu ver-
schliessen und die Lippen zuzuspitzen; Pfeifen, Lichtausblasen ist un-
moglich. Weiterhin steht der Mund dauernd leicht geiffnet, die Unter-
lippe hiingt herab. Die Atrophie ist durch Betastung der abnorm schmalen,
diinnen, sehr weichen Lippe leicht zu constativen. Die Lippen fithlen
sich schliesslich wie diinne hiutige Falten an. Auch hier sieht man
fibrillire Zuckungen, und man findet gleichfalls die elekirische Erreg-
barkeit bis zu den hochsten Graden der Atrophie erhalten.

An den ibrigen Muskeln des Gaumens und des Halses, welche
in den Process hineingezogen werden, ist die Abnahme des Volumens
und der Consistenz durch die Palpation nicht zu constativen, aber in
Bezug aunf die iibrigen Symptome bieten sie die ganz gleichen Verhiilt-
nisse dar.

Durch die Schlaffheit und Selnsiichs der Lippen leidet der mimische
Gesichtsausdruck, der/Mund wigl Selllaff, weinerlich herabhingend
und in die Breite gezogts.

Auf die tbrigen|Myskelindags @2sichtes pHegt sich der Regel
nach die Atrophie nichtzzt verhreites. \Naméntlich sind die Muskeln der
Stirn und der Augen\rder [nt@t=und sgic Jebhafte Bewegung dieser
Partieen confrastirt in anfalltger; W eiseomic der Schlaffheit der unteren
Gesichtshilfte. Ebenso bleiliens, dic - Atigenmuskeln intact und die
Augenbewegungen lebhaft. In @nzetrerm Fillen von Bulbirparalyse jedoch
sind auch die oberen Theile des Gesichtes befallen. Schon Wachsmuth
hat einen solchen Fall beohachtet, dessen Zugehorigkeit zur progressiven
Bulbiirparalyse freilich nicht ganz sichergestellt ist. Weiterhin sind ein-
schligige Beobachtungen von Eisenlohr, Bernhardt, Laufenauer
und namentlich B. Remak gemacht worden. Die Lidspalte konnte in
diesen Fillen nicht vollkommen geschlossen, die Stirn unvollkommen
oder gar nicht, beziehungsweise auf der einen Seite schlechter als auf
der anderen gerunzelt werden. Remak konnte auch elektrische Veriinde-
rungen und Herabsetzung des Lidreflexes nachweisen. Mohius hat
Insufficienz der Convergenzbewegung der Augen bei typischer Bulbiir-
paralyse beobachtet.

- Wohl meistens nehmen die Kaumuskeln an der Atrophie theil,
sie werden schlaff, das Kauen wird miithsam; doch scheint es nicht zu
den .hﬁchsten Graden der Atrophie zu kommen. Die Bewegungsstorung
der inneren Kehlkopfmuskeln ist ansser an der Veriinderung der Stimme

(siche ohen) laryngoskopisch an dem mangelhaften Schluss und dem Be-
wegungsdefect der Stimmbiinder zu erkennen.
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Die Verbreitung der Muskelatrophie bedingt, wie bereits erwiihnt,
einen sehr eigenthiimlichen physiognomischen Gesichtsausdruck.
Die Ziige der unteren Gesichtshilfte hiingen schlaff herunter, die Naso-
labialfalte ist durch den Zug der Schwere vertieft, die schmalen, und
durch die Muskelatrophie auch blassen Lippen sind regungs- und aus-
druckslos, die Unterlippe hiingt schlafil herunter und der Mund steht

Fig. 1.

) 4

Charakteristischer Gesichtsausdruck bei progressiver Bulbirparalyse (Fall von v. Leyden).

halb offen, oder die Lippen sind mit Anstrengung aneinander gepresst. So
bekommt das Gesicht in seiner Mund- und Kinnpartie einen schlaffen,
welnerlichen, bekiimmerten und zugleich regungslosen Ausdruck. Dazu
kommt, dass der Speichel fast bestindig abfliesst und der Patient, um
ithn aufzufangen und den matten Kiefer zu stiitzen, fast bestindig mit
dem Taschentuche in der Hand dasitzt und das Kinn unterstiitzt. Mit
diesem schlaffen, fast todten Ausdruck der unteren contrastirt nun leh-
haft die obere Gesichtshiilfte. Die Stirn ist fast immer gerunzelt, die
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Augenbraven sind erhoben, gleichsam um dem Herabfallen c.ies unteren
Gesichtes entgegen zu arbeiten, die Augen sind dadurch weit geoffnet,
ibre Bewegungen vollkommen frei. Der Ausdruck der Augen ist um so
lebhafter, als der Patient bei der beeintriichtigten Sprache mit den Augen
sich verstindigen, gleichsam sprechen will.

In vielen Fillen bestehen zwangsmissige Affecthewegungen:
Zwangslachen, Zwangsweinen.

Bei voller Entwicklung der Krankheit sind auch die tiefen Hals-
muskeln (Mm. 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 schwankt und zittert
der Kopf, so dass ihn der Patient gern anlehnt oder durch die unter
das Kinn gelehnte Hand stiitzt. Schliesslich sinkt der Kopf vorniiber
gegen die Brust. Das Nicken geschicht langsam und schwerfillig mit
der Stitze der Hand, das Schiitteln aber geschieht unter Mithewegung
der Schulter, ja hauptsichlich mit den Schultern. Hiedurch leiden die
mimischen Ausdrucksbewegunrgen,nweleliewschon durch die Atrophie der
(Gesichtsmuskeln so heeinfrichiact sind,~noel mehr.

Storungen der Ré/spiration entwickeh sich gewdhnlich erst in
dem spiteren Stadium der [Krankheifs #8%cilen=aber schon frithzeitig. Die
Respiration wird unregelmissig,, freguent, \oberflichlich. Mitunter kommt
es zu dyspnoischen Anfillen, welehé=unter Umgtinden einen plotzlichen
todtlichen Ausgang herbejfihvén konnen:”Die Anfille sind mit einer ge-
steigerten Pulsfrequenz verbufiden  (hiss130—150 in der Minute) und
dem Gefiihle der Vernichtung der¥r#fte und des Lebens. Sie sind wahr-
scheinlich als Vaguslihmung zu deuten.

Das willkiirliche Husten und Riuspern wird in einem ge-
wissen Stadium unméglich, wihrend reflectorischer Husten noch ausgelost
wird. Beim Gihnen konnen die Kranken zuweilen die Luft nur mit
grosser Miihe wieder ausstossen. Kussmaul fasst diese Symptome, die
offenbar die Exspiration hetreffen, als Storungen der Bronchial-
muskeln auf,

Sensibilitiit.

Die Symptome von Seiten der Sensibilitit sind von untergeordneter
B.edeutung und fast ausschliesslich von subjectiver Art. Sie bestehen in
emnem peinlichen Gefihle von Druck und Spannung in den atrophiren-
de.n Muskeln der Zunge, des Schlundes ; sie treten auch im Nacken, im
H{ntel'haupt, in der vorderen Halspartie auf und konnen sich bis in die
Stlrn. erstrecken. Das Gefiihl von Spannung und Druck nimmt durch die
Thitigkeit der Muskeln bedeutend zu, z. B. in der Zunge durch Sprechen.
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Von einigen Kranken werden reissende Sehmerzen im Nacken, Hinter-
haupt bis zur Stirn angegeben.

Deutliche objective Storungen der Sensibilitit sind nicht zu consta-
tieren. Déjérine gibt leichte Storungen der Sensibilitit der Wangen-

schleimhaut an. Ein sehr seltenes Ereigniss dirfte Atrophie der Seh-
nerven sein.

Reflexe.

Die Haut- und Schleimhautreflexe sind im Bereiche der
Muskelatrophie herabgesetzt oder aufgehoben. Die Sehnenreflexe
(Unterkieferphinomen) sind in manchen Fillen gesteigert. J. Hoff-
mann sah im Zusammenhang hiemit spontanes Zittern des Unterkiefers.
Erb und Eisenlohr heohachteten eine erhebliche Reflexsteigerung im
Facialisgebiet. Schlesinger hat bei einem Falle von amyotrophischer
Lateralsklerose mit Bulbirsymptomen reflectorische Pupillenstarre beob-
achtet; es muss hervorgehoben werden, dass es sich um einen 72jihrigen
Patienten handelte.

Esijchische—Synpiome.

Die geistigen Fynectionen bleiben ;gewbhnlich intact. Im letzten
Stadium hat man Delirien gesehen, am#AZehricen aber tritt eine Storung
des Gemiithes trotz der |farchtbarem jseelischen Leiden nicht ein.

Abgemernbetinden.

Das Allgemeinbefindénshleibt, «bisin die vorgeriickten Stadien
ungestort; die Ernihrung gut, der-Sehfal normal, das Aussehen blithend
und gesund. ‘

In einzelnen Fillen wird das Allgemeinbefinden frither oder spiter
durch die asthmatischen Anfille gestort und weiterhin leidet die Er-
nihrung durch die Mihsamkeit des Schluckens.

Dauer und Prognose.

Die Dauer der Erkrankung betriigt ein bis drei Jahre (Duchenne),

aber auch erheblich linger (sieben Jahre und mehr, v. Leyden).
Perioden des Stillstandes von verschiedener Dauer kommen zuweilen
vor. Im Ganzen aber ist der Fortschritt ein unaufhaltsamer und stetiger.
Die Kranken gehen an der in Folge der Ernihrungsstorung eintretenden
Erschopfung oder an Schluckpneumonie oder in Folge der anhaltenden
Dyspnoe, zuweilen auch plétzlich im dyspnoischen Anfall oder auch ohne
einen solchen an Respirations-, beziehungsweise Herzlihmung zu Grunde.
Dass die Prognose eine ungiinstige ist, bedarf nach der vorher-
gehenden Schilderung keiner Erorterung mehr. Etwaige Stillstinde sind
v. Leyden n. Goldscheider, Riackenmark. 9
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unberechenbar. Befirchtung fir das Leben tritt ein, sobald das Schlingen
und damit die Ernihrung bedeutend erschwert wird oder sobald Dyspnoe

und Cyanose sich entwickeln.

Verhéiltniss der progressiven Bulbirparalyse zur progressiven spinalen
Muskelatrophie.

Ueber die innigen Beziehungen der progressiven Bulbirparalyse
gur progressiven spinalen Muskelatrophie kann kein Zweifel be-
stehen. Beide Erkrankungen combiniren sich ganz gewdhnlich, entweder
indem ihre Symptome von Anfang an gleichzeitig neben einander anf-
treten oder indem spiiter die eine zur anderen hinzutritt; die progressive
Muskelatrophie kann zur Bulbirparalyse sich hinzugesellen oder um-
gekehrt letztere den Abschluss der progressiven Muskelatrophie bilden.

Bei denjenigen Fillen, welche in eine fortschreitende allgemeine
Muskelatrophie tibergehen, bieten die Patienten schliesslich einen iusserst
elenden, jammervollen Zustand-éar, imctesn ihre spontane Muskelthitigkeit
bis auf kleine Reste erloschen™ist—Dre-Armésund Beine sind fast gelihmt,
sie kénnen nicht geher/ upf—stehen, ja\nicht mehr allein sitzen: sie
liegen schliesslich im [Beft \odel” 4n\ Mdthsitzender Stellung auf einem
Sopha. Die Arme haben=nichf=mght’, ST viel| Emaft, um ihnen zur Stiitze
zu dienen oder die Speisen\ Zupi/Mumds \zufithren. Der Kopf kann nicht
gehalten, nicht erhoben\werdep=#iE=Spuache/ ist bis zu einem unver-
stindlichen Grunzen erloschén, md=nicht emimal der Ausdruck des Ge-
sichtes, nicht das Nicken und~Schiltehrdes Kopfes kann die Gedanken
und Winsche 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 lingere oder kirzere Zeit, his die Erschopfung oder eine Broneho-
pneumonie ihn erlost,

Ebenso wie die Erscheinungen der progressiven Muskelatrophie
kénnen aber auch diejenigen der amyotrophischen Lateralsklerose
hervortreten, es stellen sich Lihmungen und Contracturen ein. Die Lih-
mungen der Extremititen entwickeln sich zuweilen unter Riickenschmerzen
und Schmerzen in den Gliedmassen (Kussmaul). Sphincter ani und
Blase bleiben gewshnlich intact; Jedoch konnen Spasmen des Blasen-
schliessmuskels vorkommen.

Neben den fibrilliven werden auch zuweilen stirkere, ganze Muskeln
und Muskelgruppen ergreifende choreiforme Muskelzuckungen heobachtet,
namentlich an den Extremititen hbei solchen Fillen, welche mit einer

progressiven Muskelatrophie, beziehungsweise amyotrophischen Lateral-
sklerose verbunden sind.
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Aetiologie.

Die progressive Bulbirparalsse kommt im Jugendlichen Alter hochst
selten vor. Fast ausschliesslich handelt es sich um Personen von iiber
dreissig Jahren; im héheren Alter bis zum Greisenalter einschliesslich
nimmt die Hiufigkeit der Krankheit immer mehr zu. Vereinzelt ist auch
im Kindesalter Bulbiirparalyse heobachtet worden, auch in Verbindune mit
amyotrophischer Lateralsklerose (Naef). In den meisten dieser Fﬁllebaber
handelt es sich um besondere familiiire, heziehungsweise hereditive Affec-
tionen, deren Natur noch nicht klar ist. Nach Chareot und Londe zeichnen
sich diese Fille durch die Betheiligung des Stirn-Augenfacialis aus.

Minner werden hiiufiger hefallen als Frauen. Ein Einfluss der Here di-
tit scheint nicht zu bestehen. Das Leiden kommt in allen Stinden vor.

Als Ursache werden aufgefihrt: Erkiltung, Gemiithserregungen,
Muskelanstrengung, Trauma (Fall auf den Kopf); ferner auch Tabak-
misshrauch. Mit Alkoholismus hat das Leiden nichts zu thun; ebenso-
wenig mit Syphilis.

DiagnoSe.

Es handelt sich befi der-Diagnose dex phogressiven Bulbiirparalyse
einmal darum, die Affection\Neoft Landefen \Erkrankungen der Medulla
oblongata oder des Geliienes zi-untésscheiden -und ferner, die Anfinge
der Krankheit zu erkennen.

Auf die Erkrankunyg des yertineerter’ Marks, beziehungsweise der
von ihm entspringenden Nerven veist~Tas Brankheitshild ohne Weiteres
hin. Die Schwiche der Zunge ~der_Lippert u. s. w. lisst dariiber keinen
Zweifel. Jede von der Medulla oblongata ausgehende Lihmung wird man
als Bulbirlihmung bezeichnen konnen. Aber es kommen hier verschiedene
Processe vor: acute Bulbirparalyse, ferner chronische durch multiple
Sklerose, Tamor. Die bulbire Form der multiplen Sklerose (siehe
IL. Theil, S. 288). welche man als chronische sklerotische Bulbir-
paralyse bezeichnen kann, erzeugt ein Krankheitsbild, welches mit der
amyotrophischen Lateralsklerose die grosste Aehnlichkeit darbietet. Ausser-
dem entwickeln sich die Erscheinungen hiebei gewthnlich schubweise
und lassen noch anderweitige, der multiplen Sklerose eigenthiimliche
Symptome (Nystagmus, Zittern etc.) erkennen. Tumoren kénnen unter
Umstiinden ein sehr ihnliches Bild hervorrufen, jedoch pflegt, abgesehen
davon, dass Symptome von Hirndrucksteigerung meist nicht fehlen, der
Verlauf in Schiben und plotzlichen Wendungen die Unterscheidung zu
gestatten. Dasselbe gilt fur die acute Bulbirlihmung.

Die myopathiseche Muskelatrophie kann der Bulbirparalyse sehr
shnlich sehen. Es kann zu einer bestehenden juvenilen Muskelatrophie
spiter Gesichtsmuskelatrophie hinzutreten. Manche Fille beginnen im

9%
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Gesicht. Immerhin ist das vollkommene Krankhe?itsbi.ld'der Bulbiirp.ara-_
lyse hei der juvenilen progressiven Muskelatrophie bis jetzt noch nicht
worden.

beOlmglitez‘atelektrodiag_,mostische Unterscheidung ist nicht in allen Fiillt?n
sicher; denn hier wie da kann es bei quantitativer Hembsetzugg sein
Bewenden haben: findet sich freilich partielle Entartungsreaction, so
spricht dies mit Sicherheit fiir bulbire Muskelatrophie. . S

Ob eine auf die Kerne beschriinkte Affection oder eine glelchze}Uge
Erkrankung der Pyramidenbahnen (Vorder-Seitenstmngsk[el:ose) vorliegt,
ist klinisch nicht scharf zu unterscheiden. Auch ist, wie oben aus-
gefihrt wurde, die pathologisch-anatomische Basis beziiglich der Be-
theiligung der Pyramidenbahnen noch nicht gesichert.

Von besonderer Bedeutung ist die Differentialdiagnose gegeniiber
der sogenannten Pseudobulbirparalyse (siche dort).

Therapie.

Die Behandlung def <chrornisehed 7 Bulbirparalyse entspricht der-
jenigen der progressiyen /Musketatrophis, Aweckmissig geleitete Be-
wegungsiibungen, Masfag¢, \Bader Jhilde®’ den- Schwerpunkt der Behand-
lung. Entschiedene Vorthéile =fiy; Ydem Krapkeh werden kaum erreicht:
man halte mit den Vererdntngen=NMass, win “dem Kranken nicht zu viel
zuzumuthen.

Was die elektris¢heBetandlung betrifft, so ist nach
E. Remak besonders die gatvauische Atslosung von Schluckreflexen zu
empfehlen: die Anode wird am Nacken ohen aufgesetzt, mit der Kathode
neben dem Schildknorpel beiderseits (bei 3—6 Milliampére Stromstirke)
gestrichen. Hiedurch wurde das Schluckvermogen voriibergehend gebessert,
in geringerem Masse auch die Sprache. Diesem Umstande ist Gewicht
beizulegen, weil gerade die Storung des Schluckactes hei der Bulbir-
paralyse von vitaler Bedeutung ist.

Die Sorge fiir zureichende Ernihrung steht bei der Behandlung
der Bulbirparalyse 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 Beeintrichtigung muss zur Ernihrung mittels Sehlundsonde
geschritten werden. Die Patienten gewohnen sich schliesslich vollkommen
hieran und fihren sich selbst das Rohr ein.

Die dyspnoischen Anfille bekimpft man am besten mit starken
Reizmitteln, Lagerung und beruhigendem Zuspruch.

Der psychischen Behandlung kommt bei einer so traurigen und
langwierigen Krankheit grosse Bedeutung zu.




Zweites Capitel.

Die acute Bulbérparalyse.

Die acute Lihmung des verlingerten Marks kann durch ganz ver-
schiedenartige Processe bewirkt werden, #hnlich wie die acuten Spinal-
limungen. Aber ein gewisser Unterschied beziiglich der zn Grunde
liegenden pathologischen Processe hesteht doch insofern, als entziind-
liche Lihmung (Myelitis) im verlingerten Mark sehr selten, aber arterio-
sklerotische Erweichung hiufiger—ist, wilhrend am Riickenmark die
Erweichung durch Gefisserkfankune-nur/selten heobachtet wird.

Die Processe, welehe/zur acuten Butbirlihmung fithren, sind folgende:

[. Erweichung durch Thrombosé/der Basilararterie, beziehungs-
weise durch Embolie, farfer-dee—Veriebralis und |kleinerer Aeste.
II. Blutung (Apoplexie /derMedulla /oblongata).

III. Entziindliche”, Rrocessew(Buthirmyelitis), einschliesslich
Abscess.

IV. Trauma und alhmiligers Coprpression (durch Knochen-
erkrankungen, Tumoren, Cysticerken).

Hiezu kommt:

V. Die Neuritis der bulbiiren Nerven.

VI. Die Bulbirlihmung bei acuten Infectionskrankheiten.

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

Allgemeine Symptomatologie der acuten Bulbdrlihmung.

Die acute Bulbirlihmung charakterisirt sich durch die acuf auf-
tretende Lihmung der in der Medulla oblongata entspringenden Nerven
sowie der Extremititen, deren motorische Bahnen die Medulla oblongata
durchziehen. Wir sehen also Schluck- und Sprachlihmung (Dys-
phagie, Anarthrie), Kehlkopflihmung (Aphonie), Circulations- und
Respirationsstorungen, Extremititenlihmung auftreten. ‘

Der Lihmung konnen Prodrome, in Hinterhauptschmerz und Par-
ssthesieen bestehend, voraufgehen. Der Beginn der Lihmungen vollzieht sich
unter stirmischen Erseheinungen mit Sehwindel, Erbrechen, Kopfschmers.
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Motilitit. Die Extremititenlihmung betrifft vorwiegend die
Motilitit und tritt bald in hemiplegischer, bald in paraplegischer, bald
auch in wechselstindiger Form auf. Es kommt vor, dass di.e Erschei-
nungen sich auf die Extremitiitenlihmung heschriinken. In') weiteren Ver-
laufe kann Rigiditit und Contractur der gelihmten Extremititen auftreten.

Die fiir die Bulbirerkrankung charakteristische Zungenlihmung
zeigt die verschiedensten Grade; sie kann eine vollstindige sein, so dass
die Zunge unbeweglich auf dem Boden der Mundhohle liegt, oder es
besteht nur ein mehr oder minder erheblicher Grad von Schwiiche der
Zungenbewegung. Seltener wird einseitice Lihmung der Zunge, daran
kenntlich, dass dieselbe beim Hervorstrecken nach einer Seite sich kriimmt,
beobachtet. In vereinzelten Fiillen kann die Bewegung der Zunge voll-
stindig erhalten sein. Das Gaumensegel ist in den meisten Fiillen, und
zwar in seinen beiden Hilften gelihmt. Die seltenere einseitige Lih-
mung desselben wird daran erkannt, dass beim Intoniren die gelibhmte
Hilfte des Segels schlaff herabhingt. Fast immer sind Schluck-
storungen, die gewohnlich—m: gellkgmuiener Schlucklihmung bestehen,
vorhanden. Zuweilen ist die> Sehlucklihmiung einerseits und die Zungen-
lihmung andererseits hei £imem Mmod dewselpen Falle in verschiedener
Stirke ausgesprochen:/ dagsefbelgit fiZlie, Eihmung der Lippenmuscu-
latur. Es kommt somit yor, , Tass [bel, vallslindiger Schlucklihmung die
Gesichtsmusculatur ung“die. Zihge|muy \wenig /betheiligt sind. Bs hiingt
dies wahrscheinlich damit, 2edmMeT, . dassoder Schluckaet sehon dureh
eine einseitige Lision deS\ ferlimgerten Matks geschiidigt werden kann,

In manchen Fillen ist{™~asch—die Kaumuseculatur von der Lih-
mung ergriffen; der Kiefer fillt herunter, der Mund kann nicht ge-
schlossen werden. Auch einseitige Kaumuskellihmung wird beobachtet ;
bei einem solchen Falle sah E. Remak Subluxation des Unterkiefers.
Krampf des Masseter (Trismus) kann gleichfalls auftreten.

Facialislihmung tritt in verschiedener Stirke und Vertheilung
ein: doppelseitig, einseitig, doppelseitig mit Bevorzugung einer Seite. Bs
pflegen nur die unteren Facialiszweige befallen zu werden, namentlich
die Lippenmusculatur. In einzelnen Fiillen fehlen Storungen von Seiten
des Facialis ganz. In der gelihmten Facialismusculatur konnen nach
einiger Zeit qualitative Veriinderungen der elektrischen Erregharkeit
platzgreifen.

Sehr gewohnlich sind Stimmbandlihmungen; namentlich Lih-
mung der Glottiserweiterer, doppelseitig oder einseitig. Die Stimme
st heiser oder ganz aphonisch.

Die Augenmuskeln (Oculomotorius, Abducens) betheiligen sich

Zle“.]IiCh 0&’. hald doppel-, bald einseitig; auch die inneren Oculomotorius-
ZWeige: Puplllenerweiteruug.
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Pupillenverengerung mit gleichzeitiger Verengerung der Lidspalte
oder ohne dieselbe oder Verengerung der Lidspalte allein oder endlich,
mit diesen Erscheinungen verbunden, Zuriickgesunkensein des Augapfels,
letzteres aber wohl sehr selten, finden sich gleichfalls bei Bulbiirparalyse,
und zwar auf der Seite des Erkrankungsherdes. Die genannten Symptome
beruhen auf Lihmung des Augensympathicus, dessen Bahnen das ver-
lingerte Mark spinalwiirts durchziehen.

Das gegenseitige Verhiltniss der Lihmungen ist ein sehr verschie-
denes, auch im Verlauf. Die Zungen-, Lippen-, Gaumenlihmung kann
den Anfang machen, oder es ftritt zuerst Hemiplegie, dann bulbire
Lihmung ein oder die Lihmung verliuft in Schiiben. Die bulbéiren
Nerven konnen 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 Mastdarmstorungen sind nicht gewdhnlich, kommen
aber vereinzelt gleichwohl, und dann meist voriibergehend vor.

Wie bei der chronischényBulbirparalyse finden sich gelegentlich
zwangsmiissige Affecthewegwngen(besonders Zwangslachen). Von
krampfhaften Erscheinungen st roeh Siggtltus zu nennen.

Ein nicht ungewdhnlichessSypptom - ist A taxie. Dieselbe kann
alle vier Extremititen |oddr auch“nmi eine Seite des Korpers oder end-
lich ein einzelnes Gliet 2. B./ emen- \Arat, endlich die verschiedenen
Extremititen in ungleicher Stirke, betreffens Aie bulbire Ataxie ist in
den meisten Fillen als Deifungsatasies aufzufassen, da auch objective
Muskelsinnstorungen beobachtet sind:

Die den Muskelsinn leitenden Bahnen sind, wie es scheint, hauptsach-
lich diecht an der Raphe, in der Olivenzwischenschicht und medialen Schleife
(Goldscheider, Senator, van Oordt) gelegen. Erstere steht einmal mittels
Fibrae arcuatae int. und mittels der sogenannten oberen Pyramidenkrenzung
mit den Hinterstriingen des Riickenmarks, andererseits mit der Schleife in
Verbindung. Vielleicht existirt ausserdem eine Abzweigung, eine Art von
Nebenschliessung, welche zu coordinatorisehen Centren fihrt und durch die
Oliven und das Corpus restiforme zum Kleinhirn verlduft (Goldscheider).
Sowohl beim Befallensein der Hinterstrangschleifenbahn wie der Kleinhirn-
bahn (Corpus restiforme) [A. Wallenberg] kann Ataxie auftreten. Die Bahnen
fiir die Hautsensibilitit verlaufen anscheinend in der Formatio reticularis,
besonders in deren ventralem Bezirk, sowie in der Schleife (Moeli und

Marinesco, van Oordf).
An die Ataxie ist ein anderes Gleichgewichtssymptom, nimlich die
Neigung nach der Seite der Herderkrankung zu fallen, anzusehliessen.
Sensibilitit. Wie bereits erwihnt, bestehen die Storungen von
Seiten der sensiblen Sphiire vorwiegend in Pariisthesieen, welche von
verschiedener Localisation und Ausbreitung sein konnen: besonders werden
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sie im Gesicht und an den Extremititen, seltener am Rumpf_g:eﬁihlt.
Es handelt sich gewchnlich um ein Gefiihl von Taubsein oder Kriebeln;
zuweilen aber wird auch {ber subjective Temperaturempﬁnd}mgel'l,
namentlich Kiltegefiihl, geklagt. Die Pariisthesieen kionnen wie die
motorischen Lihmungen auf eine Korperhiilfte beschrinkt sein. Seltener
findet man ausgesprochene Aniisthesieen. Dieselben konnen gleichfalls
die allerverschiedenste Localisation aufweisen, einen Trigeminus oder
Trigeminusast, eine Korperhilfte u. s. w. betreften; auch.we.chselstiindge
Empfindungslihmung ist beobachtet worden. Merkwiirdig ist, dass Fhe
Anisthesie zuweilen schnell von einer Seite auf die andere ibergreift,
auch auf einer Seite verschwinden und auf die andere iibergehen kann.
Goldscheider konnte in einem Falle sehr deutlich das Vorhandensein
von Muskelsinnstorungen nachweisen.

Auch eine gelegentlich beobachtete Herahsetzung der Horfihig-
keit (Acusticuskerne?) bis zur Taubheit, ferner das Gefiihl von Ohren-
sausen ist hier mit aufzufihren.

Reflexe. Die hulbirenRefeye; Gaumensegel-, Schluck-, Wiirg-
reflex sind aufgehoben. Mie Sehnenreflexd der Extremititen konnen
herabgesetzt sein, aber i yeiterent Yerlyuf eive Steigerung erfahren.

Vasomotorische “un dSseedhef i clle” Storungen. Bemerkens-
werth ist die oft sehr erhghliche Séfweidsgeefetion, welche zweifellos
auf die Lision der in\ dexc Medglia: oblohgafa gelegenen beziiglichen
Centren zuriickzufihren 1s{7, Disselhie, o1t:500 der gleichfalls auffillig
vermehrten Speichelsecrethon,nwelehe Jreflich hauptsiichlich durch das
Offenstehen des Mundes und das Unvermigen, den Speichel zu ver-
schlucken, bedingt ist.

Respirations- und Circulationsstérungen. Von vitaler Be-
deutung sind die Respirations- und Civculationsstorungen, welche bei der
Bulbirlihmung ohne Koma oder sonstige schwere Bewusstseinsstirungen
auftreten (wiihrend sie bei Gehirnaffectionen, Uriimie ete. mit Bewusstseins-
storungen verbunden sind). Bs hesteht Dyspnoe (his Orthopnoe) mit Cya-
nose, Unregelmissigkeit der Athmung, Cheyne-Stokes'sche Athmung.
Die Pulsfrequenz ist beschleunigt, verlangsamt, unregelmissig. — Diese
Storungen sind hier nicht durch den schweren Allgemeinzustand bedingt,
sondern Freten als directe Herdsymptome auf, Uebrigens liegt die
geigzilggz;ch;e:(x(])jiu;no.d«;;aSStiIi;u?g_ctl;el" Hex:zth.ii,tigkeit,‘ als Vieh?eln-' in
e 3 g: Das Herz st iin seiner Fun-ktl"on unabhiingiger

nervosen Centren als die Athmung; eine primire Herzlihmung

tritt nieht ein, sondern der Tod erfolgt durch Lihmung des Respirations-
centrums. : :
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Specielle Symptomatologie der einzelnen Formen der acuten
Bulbéirparalyse.

L. Erweichung durch Embolic oder Thrombose (senile, syphilitische) im
Gebiete der Vertebralarterien (einschliesslich A. cerebelli post. infer.), der
Basilaris, oder deren Aeste.

Die Symptomatologie zerfillt in zwei Gruppen:

@) Locale Symptome, d. h. diejenigen, welche auf Herderkrankung
zu beziehen sind. Dieselben sind nicht auf die Medulla oblongata
beschrinkt, sondern gehdren in ebenso erheblichem Masse dem Pons,
ja den Hirnschenkeln und dem Tractus opticus an.

Extremititenlihmung. Dieselbe tritt in der Mehrzahl der Fille
als typische Hemiplegie, nicht selten als Hemiplegia alternans
auf (Extremititen auf der einen, Hirnnerven auf der anderen Seite ge-
lihmt), speciell als Gubler'sche Hemiplegia alternans inf. (wechsel-
stindige Extremititen-Faefalislillmung) oder auch als Hemi-
plegia alternans super,/(w Leyden). bel\welcher die Augenmuskel-
nerven, speciell der Ogulomiotorius® (auch\ Akducens), auf der Seite
des Herdes gelihmt sipd. [ DienOculomotorivsishmung kann sich auf
Pupillenerweiterung beschranken oders durch [Ptosis oder Strabismus di-
vergens hezeichnet sein;\ endlich/kemmt \escauch vor, dass die Muskel-
nerven des contralateralen\ Auges-gleichzeitio ndit betheiligt sind.

Die vorkommenden Segsibilitatsstirumgén sind oben in der All-
gemeinen Symptomatologie geschildert—Bei Verschluss einer Vertebral-
arterie kommt es vorwiegend zu Hemianisthesie. Aehnlich wie im Be-
reich der Motilitit kann sich eine wechselstindige Trigeminus-Extremi-
titen-Aniisthesie entwickeln. Mai sah eine solche sich auf die Schmerz-
und Kilteempfindung beschrinken. Eine analoge Verbreitung heobachtete
Goldscheider in einem Falle, nur mit dem Unterschiede, dass auch die
Wirmeempfindung betheiligt war.

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

Die Entwicklung und der Verlauf der Lihmungen sind inso-
fern merkwirdig, als letatere zuweilen ebenso, wie es oben von den
Sensibilititsstorungen  berichtet wurde, plotzlich umspringen. Die
Krankheit beginnt z. B. mit einer linksseitigen Hemiplegie, welche in
einigen Tagen verschwindet; dann aber tritt, ebenfalls ziemlich plotzlich,
eine rechtsseitige Hemiplegie ein, welche persistirt. Es handelt sich
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hiebei zum Theil um indirecte Erscheinungen (Fortleltung des Druckes,

Oedem, Animie), zum Theil wohl auch um en Uebergreifen der Herde
]

iiber die Raphe.

7u den localen Herderscheinungen gehort ferner die fiir die Bulbdr-
paralyse charakteristische Anarthrie (v. Leyden) 'und diev Schluck-
lihmung, bedingt durch die Zerstorung des motorl-schel} Va.guske.rnes
(Nueleus ambiguus, vel. Allg. Theil S. 40). Selten ist eine Acusticus-
:iﬁ“ection, die zar Taubheit fihrt. In den letzten Stunden o‘der Tagen des
Lebens pflegt eine erhebliche Temperatursteigerung eizutreten.

Im Uebrigen vergleiche die Allgemeine Symptomatologie.

) Allgemeine Hirnsymptome. Dieselben I'olgen. im weitgren
Verlauf fast immer, sie leiten den todtlichen Ausgang ein. Es sind:
Stupor, Somnolenz, Sopor, Delirien; gelegentlich auch epileptiforme Krampfe.
Vollstindiges Koma scheint nicht einzutreten, da die Kranken auf Anrof
immer noch reagiren. Stauungspapille wurde in einem Falle gefunden
(v. Leyden-Hiller); vielleicht wird sie dfter beobachtet, wenn sie gesueht
wird. Die allgemeinen Hirfispinifitthiier,sind auf Cireulationsstorungen im
gesammten Gehirn zwrptkzufihrene wetehe Wie natirliche Folge der Ver-
legung der Basilarartetie ASiad.

Wenn auch die| Thierexperim®nte ergeben, dass die Beschriinkung
des arteriellen Blutzufjusses/zyn_Gehirn siclE schnell ausgleicht, so gilt
dies doch nicht fir dag-mensehlichesGeliiti Unterbindung beider Verte-
bralen oder beider Carotiden Mt rheiPhiered in der Regel keinen merk-
lichen Effect; bei Hunden™koilfiter Astles Cooper beide Aa. vertebrales
und beide Carotides int. unterbinden, ohne unbedingte und regelmissige
Stérungen der Hirnthiitigkeit hervorzurufen. Bei Kaninchen werden die
Kussmaul-Tenner'schen epileptiformen Krimpfe durch die Unterbindung
der vier Arterien erzeugt. Dagegen sind heim Menschen schon nach

Verschluss einer Carotis schwere und bleibende Storungen fiir das Ge-
hirn beobachtet worden.

So ist es auch verstindlich, dass eine Verschliessung der Basilaris,
welche von dem Hunde ungestraft ertragen wird, heim Menschen die
sehwersten Hirnsymptome erzeugt. Die Todesursache ist in der Cireu-
lationsstorung im Gebiete der Medulla oblongata zu suchen.

. Auch der anatomische Befund heweist das Vorhandensein allge-
meiner Circulationsstorungen im ganzen Gehirn. Das Gohirn zeigt sich
g_eschwollen, die Dura mater ist prall und gespannt; die Venen der Pia
sm.d i'msse.rst blutreich, die Pia ist odematos, die Hirnventrikel sind er-
w;eltert.. Diese Veriinderungen sind denjenigen analog, welche man nach
Lnt.erbmdung, heziehungsweise Embolie in dem betreffenden Arterien-
gebiet auftreten sieht (Cohnheim und Litten).
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Auch der Befund von Stauungspapille spricht fir das Vorhandensein
der allgemeinen cerebralen Cireulationsstorung.

Griesinger hatte die Thrombose der Basilararterie dadurch der
Diagnose zugiinglich zu machen gesucht, dass er deducirte, dass bei
Verstopfung der Basilaris die Digitalcompression der Carotiden
epileptiforme Convulsionen erzeugen miisse. Aber es liegt wohl auf der
Hand, dass man dieses diagnostische Hilfsmittel nicht anwenden wird,
ganz abgesehen davon, dass moglicherweise ein Mensch, dem man beide
Carotiden comprimirt, auch ohne Verstopfung der Basilaris Convulsionen,
sicher aber Ohnmacht, bekommt.

Verlauf.

Dem Ausbruch der Lihmung gehen bei der Thrombose gewohn-
lich gewisse Prodrome voran, welche im Wesentlichen von der allge-
meinen Circulationsstérung im Gehirn herrithren; zum Theil auch, da es
sich fast stets um Syphilis-handelt; mit anderweitigen syphilitischen
Hirnveriinderungen zusammrenhiingeny Diesg Pradrome sind: Kopfschmerzen,
Schwindel, wiistes Gefiilil. im, Kopfl\ Die Jepfsehmerzen exacerbiren (be-
sonders bel Syphilis) ni¢ht [selten.des Naehts\ un(l konnen eine erhebliche
Hihe erreichen. Auch prodromales Tirbrechen swird beobachtet.

Die Reihe der stirmischen=Hrscheinyngen wird durch das Aunf-
treten einer Lihmung exofinety Welche meist die Form einer Hemiplegie
annimmt. In den nichsten Stunden und Fageh wird die Lihmung stirker
und ausgebreiteter.

Schon beim Beginn der Lihmung kann Doppelsehen auftreten,
auch Ptosis. Ferner zeigt sich alsbald die Zungenbewegung, das Schlingen,
Sprechen beeintriichtigt. Die Zunahme der Lihmungen erfolgt schubweise
unter Auftreten von Schwindel. Die Sphinkteren bleiben frei. Subjective
Sensationen pflegen zu fehlen, ausser Pariisthesien, Kopfschmerz und
Schwindelgefihl.

Die schon verlangsamte, niiselnde Sprache wird im weiteren Ver-
lauf noch undeutlicher. Auch der Trieb zum Sprechen nimmt ab. Auf
eine Storung im Respirationscentrum deutet ein krampfartiges Gihnen.
Die Respirationsfrequenz ist am Anfang etwas erhoht (24—30) und
nimmt gegen das Lebensende hin noch zu; die Respiration wird mehr
und mehr dyspnoiseh, schnarchend, unregelmiissig; man sieht die Nasen-
fligel sich bewegen, die accessorischen Athmungsmuskeln in ange-
strengter Thitigkeit.

Die Temperatur ist zunichst nicht erhoht; gegen Ende des Lebens
aber pflegt Erhohung derselben mit Cyanose und Vermehrung der

Pulsfrequenz aufzatreten.
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Im weiteren Verlauf tritt Bewusstseinsstorung auf. Der Kranke
liegt sopords da, reagirt erst auf lautes Anrufen; oft auch hiera}xf nicht
mehr. Erst stirkere Reize, wie etwa Nadelstiche, hringen Reaction her-
vor. Die Respiration ist schnarchend, das Gesicht dunkelroth, eyanotisch.
Starke Schweissabsonderung tritt auf.

Aetiologie.

Der Embolie liegt Endocarditis (Herzklappenfehler) zu Grunde.
Die Thrombose ist syphilitischer oder seniler Natur. Die syphi-
litische Bulbirparalyse ist von besonderer Bedeutung und grossem
Interesse. Wenn bei einem jungen, anscheinend gesunden Menschen eine
acute Bulbdrlihmung auftritt, so muss der Verdacht der Syphilis entstehen.
Die syphilitischen Processe werfen sich ebenso hiufig auf die Medulla
oblongata wie auf das Riickenmark und Gehirn. Es konnen dabei ver-
schiedene syphilitische Verinderungen vorkommen: Arteriitis, Phlebitis,
Arachnitis, Gummigeschwiilste, jedenfalls aber kommt hauptsichlich die
Arteriitis mit Thrombose in-Batratht!

PathdlogrzeheAgatomie.

Die Erweichungsherde=3ufd=entwader] durch Embolie oder
durch Thrombose bedingt./ Létztere—ust iufizer. Die Embolicen he-
treffen hesonders die Vendhralis/ Emboke des Basilaris ist selten; ja ihr
Vorkommen ist angezweilelt:, wotdety~ajele der beiden Vertebrales
enger ist als die Basilaris, beztehiiigsweise] da an der Einmindungsstelle
der Vertebralis in die Basilaris eine Einschniirung sich befindet (Er-
weiterung der Arterie?), ein Embolus, welcher die Vertebralis tiberwindet.
also nicht wohl in der Basilaris stecken bleiben kanm. Allein jene Regel
hat Ausnahmen; man findet zuweilen, dass die eine Vertebralis viel
grosser ist als die andere und grosser als die Basilaris. Goldsch eider
konnte sich im Verein mit Langerhans unzweifelhaft sowohl von dem
Vorkommen von Basilarembolie wie von dem ofteren Bestehen der er-
wihnten Anomalie iiberzeugen. Die Thromhose der Basilaris erstreckt sich
oft auc.h auf einen Theil ihrer Aeste (Aa. medianae, A. cerebelli inf. post.).
Aehnliches findet bei der Verstopfung der Vertebralis statt (A. spinalis ant.,
A. cerebelli post. inf,, Aa. medianae). Auch kann sich die Obturation
auf dicisen -oder. Jenen abzweigenden Ast der Vertebralis oder Basilaris
ll:g;(;l:{;ml:le;c hlz);iiiUBa:;lraris und- Verte}?ralis odf31: eine.z der Vertebrales
; g g stopft sein, bezichungsweise die Thrombose der
einen auf die andere ihergehen. Wenn es sich bei der acuten Bulbiir-
.paralyse‘ auch meistens um die Verstopfung der Basilaris handelt, so kann
Immerhin auch Verstopfung der Vertebralis das Krankheitshild erzeugen.
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Auf die verschiedenen hier vorkommenden Gefisswandalterationen
ist hier nicht niher einzugehen. Es handelt sich im Wesentlichen um
die beiden Formen der syphilitischen und der senilen Arterienwand-
verinderung.

Die Erweichungsherde wechseln in den einzelnen Fillen nach
ihrer Grosse und ihrem Sitz. Sie kommen ferner sowohl einfach wie
mehrfach vor. Der Erweichungsherd ist zuweilen in der rechten
oder linken Halfte der Briicke gelegen; in anderen Fillen iber-
schreitet er die Mittellinie, betrifft aber selten die beiden Hilften
in gleicher Querausdehnung. Eben dasselbe ist von den Erweichungs-
herden im verlingerten Mark zu sagen: jedoch beschrinken sich die-
selben selten auf eine Hiilfte des Marks, sondern gehen meist iiber die
Raphe hinaus. Zuweilen haben sie iibrigens auch eine ziemlich Sym-
metrische Lage zu.beiden Seiten der Raphe.

Die Form der Erweichungsherde ist rundlich-linglich; die grosste
Lingenausdehnung entspricht gewdhnlich der cerebrospinalen Achse.
Einigemale ist auch im Hirnschenkel~ein Erweichungsherd gefunden
worden, beziehungsweise £in> ponitiner~Hérd), welcher sich in den Hirn-
schenkel hinein erstreckte. Bei dem” Fillen\mib Verstopfung der A. cere-
belli inf. post. (Ast dew Verfebialis) #indet\ sich eine Erweichung im
Kleinhirn. Einigemale | i5t| Verstopfiing. der [Vertebralis, beziehungsweise
Basilaris ohne merkliche\ Verindérumg=der \Marksubstanz beobachtet worden.
Dies ist wohl nur bei foudrovant*veflaufenden/ Fillen denkbar.

Gelegentlich finden sich: glerehzeitig Verinderungen im Grosshirn,
Erweichungsherde, Etat criblé~eder_bles~Arteriosklerose.

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

Dennoch, trotz dieses verschiedenen Sitzes, sind diese Herd-
erkrankungen wegen des klinischen Bildes zu einem einheitlichen Krank-
heitsbegriff zusammenzufassen. Denn man kann gewohnlich nicht dia-
gnosticiren, dass in diesem Falle ein so und so gelegener Herd in der
Briicke, in jenem ein so gelegener Herd in der Medulla oblongata
existirt. Sondern die Symptomatologie dieser Herde ist mit wenigen
Nuancirungen die gleiche, was zum Theil auch dadurch bedingt ist,
dass die Erkrankung und Functionsstorung nicht lediglich nach der
localen Erweichung zu beurtheilen ist, sondern auch von der Circulations-
storung und der verbreiteten Arteriosklerose abhingt.

Wenn dies nicht der Fall wiire, wir vielmehr in der Lage wiren,
in der Diagnose ganz scharf anatomisch zu localisiren, so wiirden wir
den jedesmaligen Herd nach seiner Lage diagnosticiren und auf die ge-
meinsame Bezeichnung: »Bulbirparalyse« verzichten konnen.
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Das Wesentliche ist ibrigens auch pathologisch-anatomisch die
Verlegung der bestimmten Gefiissgebiete der Vertebrales, beziehungsweise
der Basilaris. Und insofern ist schliesslich die klinische Zusammenfassung
der verschieden localisivten Herde auch anatomisch bhasirt.

Duret hat fir die einzelnen Gefissgebiete die entsprechenden
klinischen Erscheinungen deducirt.

1. Verstopfung der Vertebralis: Lippen-, Zungen-, Gaumen-
lihmung.

9. Verstopfung des unteren Theiles der Basilaris.

Die Kerne des Vagus und Glossopharyngeus sind betroffen. (Jedoch
sind diese Kerne gewohnlich frei, Oppenheim.)

3. Verstopfung des oheren Theiles der Basilaris.

Sehstorung, Schielen, Lihmung der oberen Gesichtshilfte. (Nach
Goldscheider's Beobachtung: Pupillenverengerung, Schlafzustand.)

Die Duret'schen Unterscheidungen haben klinisch keine grosse
Bedeutung, da sie in so schapfer Irenmmug kaum vorkommen. Ein charak-
teristischer Symptomcomptex entseht~bei “'hrombose, beziehungsweise
Embholie, der A. cerebe/li ifd £ posterioy.\Ueber deren Versorgungsgebiet
vgl. Allg. Theil S. 48 -Hs \st/die Seusihilitity der gegeniiberliegenden
Korperhilfte betroffen, zasammiem yiis Giner Amnisthesie des gleichseitigen
Trigeminusgebietes. Aufdev/deifi-Herds \entéprechenden Seite des Korpers
kann Hyperisthesie bestalien < Dre N6ttty déy/ Rumpfes und der Extremi-
tiiten ist frei; jedoch bestehel—Vagussymptome (Stimmbandlihmung,
Schlucklihmung, Pulsstorung);~fernes—Bisarthrie (A. Wallenberg, van
Oordt, Goldscheider).

Nach Gowers fihrt die Thrombose der Vertebralis dann zum
plotzlichen Exitus, wenn der Thrombus bis zum Anfang der Basilaris
hinaufreicht und dadurch die Blutzufuhr zum Athmungseentrum unter-
bricht.

Zu erwihnen ist noch die bei Erweichungen im Pons und in der
Medulla oblongata oft vorhandene Ependymitis und periependymiire

Sklerose, Verinderungen, welche wahrscheinlich von der Gefissver-
stopfung abhiingig sind.

Prognose.

1 Dino 5 T b -
ol D.1e Prognose der acuten Bulbirlihmung ist stets eine schwere;
sui ist 11}" den meisten Fiillen eine lebensgefihrliche BErkrankung. In ein-
zelnen Fillen gestaltet sich der Verlauf weniger ungiinstig; im Beginn

der Erkrankung ist die Pro :
; gnose stets ernst und eine giinsti 7 g
nicht vorauszuseher. giinstige Wendung
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Therapie.

Wenn Syphilis vorliegt, so ist sofort eine energische Schmiercur
(8g pro die) oder in dringenden Filllen Injection von Quecksilberpripa-
raten, eventuell intravendse, und gleichzeitiger Jodgebrauch indicirt. Im
Uebrigen soll die Behandlung das Ziel verfolgen, die wichtigen vitalen
Functionen des Patienten zu erhalten und zu schiitzen, um bis zu einer
etwa eintretenden Riickbildung des Processes Zeit zu gewinnen. Durch
grosse Sorgfalt und peinliche Beachtung aller die Pflege betreffenden
Einzelheiten muss man Schiidigungen des Patienten abzubalten und der
weiteren Verbreitung der Storung vorzubeugen suchen. Die wichtigste
Aufgabe ist die Ernihrung und die Zufuhr von Fliissigkeiten und
stirkenden Getriinken, welehe in schwereren Fiillen mittelst Schlundsonde
geschehen muss. Auf eine sorgfiltige Lagerung und Bettung, welche
eine freie Athmung gestatten muss, ist Bedacht zu nehmen. Um die
Herzkraft zu erbalten und anzuregen, ist von vorneherein der Gebrauch
von excitirenden und analeptischen-Mitteln (Valeriana, Campher, Benzog,
Spiritus aether., Aether ae€f- s ¢V indicirt. Man sorge fiir Ent-
leerung der Blase und dés- Mastdagmes, lass¢\es nicht zu Schluckpneu-
monieen kommen, gebd Schiafmiftel\ nws/ im~Nothfall, beuge der Ent-
wicklung von Decubitus Sor. ¥erglei#he inm Uehrigen die Therapie der
acuten Myelitis, II. Thell,/S./203.

1. Blutung (Apoplezicder¥edilla oblongata).

Blutergiisse in die Briicke werden nicht allzu selten heobachtet:
im verlingerten Mark dagegen sind solche seltener (vgl. die Abbildung
in Leyden’s Klinik der Riickenmarkskrankheiten, II. Tafel I, Fig. 3).
Nur ein Theil der Fille, bei welchen es sich um Himorrhagieen im
Pons oder in der Medulla oblongata handelte, ist unter dem reinen Bilde
der acuten Bulbirlihmung verlaufen. Meistens tritt sehr schnell der Tod
ein; in anderen Fillen ist das Bild durch mannigfaltige, nicht zur reinen
Bulbirlihmung gehorige Zeichen getribt (Bewusstlosigkeit, Pupillenstarre
u. A. m.) oder durch Fehlen der Schluckstorung oder anderer Zeichen
unvollkommen entwickelt. Immerhin kommen auch reinere Fall vor und
wird es in einzelnen Fillen moglich sein, die richtige Diagnese zn
stellen. Die Blutungen entstehen unter denselben Bedingungen wie die
des Grosshirns (kleine Aneurysmen), auch durch Trauma; ferner bei
Meningitis, benachbarten Geschwiilsten, Syringomyelie.

Diagnose. Die Differentialdiagnose zwischen Thrombose oder
Embolie einerseits und Blutung andererseits wird hiufig unmoglich sein.
Fir Thrombose spricht der Nachweis der Lues, fir Embolie das Be-
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stehen einer Endocarditis. Jedoch auch ohne dass man die Herkunft des
Embolus nachzuweisen im Stande ist, kann eine Embolie bestehen. Fiir
die Blutungen ist das stirmische Einsetzen der Symptome und das Auf-
treten von Druckerscheinungen charakteristisch, ferner der schnelle Ver-
lauf. Stattgefundenes Trauma spricht fiir Blutung. Hoheres Lebensalter
disponirt sowohl zu Blutungen wie zu thrombotischen Erweichungen.
Im Uebrigen verweisen wir auf die allgemein giltigen Grundsitze fiir
die Differentialdiagnose der Blutungen und Erweichungen des Gehirns.

Die Therapie entspricht derjenigen der Hirnblutung tberhaupt,
sowie der Erweichung.

LI, Aeute bulbire Myelitis (himorrhagische Myelitis bulli).

Pathologische Anatomie der Bulbirmyelitis (v. Leyden).

Bei dem Falle von v. Leyden fand sich die Substanz des ver-
lingerten Marks erweicht und von zahlreichen kleinen capilliren Extra-
vasaten durchsetzt. Diese Herde pwareit~am dichtesten in der Hohe der
Oliven und nahmen nach/obertnd taely udéen hin ab: Pons war wenig
befallen (vgl. Fig. 41 fund/42), Mikeoskdpiseh enthalten die Herdehen
Gefisse, welche mit [zalflroteheh 22y \gsthoeidet sind, und zellig
infiltrictes Gewebe, sowie Blutextrarsate. \Did Ndrvensubstanz ist erweicht,
mikroskopisch erscheinen Hie Fisein gequollén/ |

Abscess @er Medulid ohlongata.

Eiterung im verlingerten Mark ist sehr selten beobachtet worden.
Ein Fall von Eisenlohr wurde bereits hei dem Abschnitt: Riicken-
marksabscess (Erkrankungen des Riickenmarks, Specieller Theil S. 177)
erwihnt. Ferner haben Gubler, Bircher, Dogliotti, Cassirer (Gra-
wi'itz) einschligige Beobachtungen mitgetheilt; hiezu kommen noch
einige Fille, bei welchen das verlingerte Mark sich an einem Abscess
der Briicke oder an mehrfachen Riickenmarksabscessen betheiligte.
Auch bei eiteriger Meningitis kommen wie am Grosshirn in der Medzlla,
oblongata und Briicke Abscesse vor (vgl. 8. 86). Die grosse Mehrzahl
der Abscesse ist metastatischer Natur. Das Vorkonnntén tuberkuloser
Hohlriume ist hier anzuschliefen (Schamschin). Im Uebrigen sind die
Abscesse dieser Region in dem Capitel: Hirnabscess (Bd. I§ 2 S. 163)
von Oppenheim hesprochen worden. ’ ‘

Symptomatologie der Bulbirmyelitis.

- Das Krankl?eitsbild der acuten Bulbirmyelitis entspricht demjenigen
T acuten Bulbirparalyse tberhaupt. In dem v. Leyden’schen Falle,
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welcher als Typus gelten darf, verlief die Erkrankung sehr schoell, in
wenigen Tagen.

Die Therapie entspricht derjenigen der Erweichung (siche oben).

IV. Bulbirparalyse durch Trauma und allmilige Compression.

Pathologische Anatomie der Compressions-Bulbirparalyse.

a) Trauma. Die Medulla oblongata kann in der verschiedensten
Weise und durch die verschiedensten Ursachen verletzt werden; so durch
Schusswunden, durch Stichwunden, welche zwischen dem Hinterhaupts-
bein und dem Atlas eindringen, durch Knochenbriiche des Atlas, Epi-
stropheus, des Hinterhauptsheines, Luxation der obersten Halswirbel, in
Sonderheit des Proe. odontoideus. Indirecte Quetschungen kénnen bei
Contusionen und Fracturen des Schidels, Quetschung des Nackens oder
Gesichts sich ereignen. Ueber die Betheiligung der Medulla oblongata
bei Fracturen und Luxationen der obersten Halswirbel ist bereits bei den
Krankheiten des Rickenmarks-gghandptéworden.

Die Verletzung des yerlineerferMaiks. fihrt zu plotzlichem Exitus;
Jedoch gibt es merkwiipllige” Auspahmen, fefr;\den Fall des Musikers in
v. Leyden’s Klinik d¢x Riskedrarkskifnkheiten).

b) Die allmilige=CompTessien erfolet durch Tumoren, durch
Aneurysmen der Variebtralis=oder\ Bayilaris, durch Spondylitis
(Caries) des Atlas oder \Ep)strophens™(woriibey ebenfalls bereits bei den
Krankheiten des Riickenmagés gehandelt worden ist).

Die Tumoren, welche im~Betrachtkommen, sind solche des Klein-
hirns und des Pons; ferne solche, welche von den knochernen
Theilen (Felsenbein, Grundbein) oder den Héiuten (auch Plexus
chorioideus) ausgehen. Die Ursache der Compression kann zuweilen in
einer syphilitischen Verdickung der Hiute gelegen sein, durch welche
die Medulla oblongata fest umschlossen wird. Die von den Gefissen
aunsgeiibte Compression kommt sowohl durch echte Aneurysmen wie auch
durch blosse Dilatationen der Arterien zu Stande.

Die Medulla oblongata, beziehungsweise der Pons zeigen sich in
solchen Fillen an der betreffenden Stelle eingedriickt, abgeflacht, ver-
tieft. Die anliegende Partie der Substanz ist in einer gewissen Aus-
dehnung erweicht, die Nervenfasern sind untergegangen, man findet ein
von Zellen (Koérnchenzellen) dieht durchsetztes Gewebe, welches sich mit
Carmin stark firbt. Die Ganglienzellen (z. B. der Olive) halten dem
Druck besser Stand als die Nervenfasern (Oppenheim und Siemerling).

An die druckerweichte Stelle kann sich absteigende Degeneration
des Riickenmarks anschliessen. Nach oben erstrecken sich die Wirkungen
nnd Folgezustinde der Compression verschieden weit; die Hirnschenkel,

v. Leyden u. Goldscheider, Rickenmark. 3
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die Tractus optici kénnen betheiligt werden. Die in das Compressions-
gebiet fallenden bulbiren Wurzelfasern sind atrophirt.
Bei Aneurysma konnen die Nn. optici durch begleitende Sklerose
und Schlingelung der Aa. ophthalmicae geschiidigt sein (Otto).
Symptomatologie. Die Symptome setzen sich aus folgenden Ver-
anderungen und Einwirkungen zusammen: Druckerweichung einer be-

Bulbidre Myelitis (v. Leyden). Ausbreitung der Erkrankung auf dem Querschnitt. Die entziindlichen
Herde sind durch dunkle Farbung nausgedrickt. _Am stirksten sind die Verinderungen in den Pyramiden
und A1 _der: Rlsénzwisehenschicht.

B 1 . - = - . i
dn: :;:;;at L]I;‘ell_txs (v. Ley.de.n). Ausbreitung in der Hghe. Die himorrhagischen Herde sind dunkels
g - Die starkste Localisation befindet sich in der unteren Halfte der Rautengrube, der Olivengegend.
entsprechend.

stimmten Partie der Substanz, indirecte Fortleitung des Druckes auf ent-
ferntere Theile, Druck auf die austretenden Wurzeln. Bei den Aneu-~
ll‘lysmen. kommen hiezu noch: die Circulationsstorungen und Erweichungs-
T&ﬁ'lie;n l;n Folge der .Verﬁ'nderungen der Gefisswinde und eventueller
= osen. und' Obh'teratlonen‘. Die klinischen Erscheinungen kénnen
aner mannigfaltig sein und zeichnen sich dadurch aus, dass neben den
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bulbiren Symptomen noch anderweitige, entferntere Hirnsymptome be-
stehen konnen, welche durch Fortleitung des Druckes als indirecte Herd-
symptome auftreten, beziehungsweise (bei den Aneurysmen) durch die
eben genannten Circulationsstorungen bedingt sind. Die Tumoren setzen
ausserdem die den Hirngeschwiilsten eigenthiimlichen allgemeinen Hirn-
symptome und Stanungspapille. Comprimirt der Tumor die Hirnnerven
oder wirkt er durch fortgeleiteten Druck auf dieselben, so kommt es
zu den Symptomen der multiplen Hirnnervenlihmung. Auf Reizung von
Hirnnerven (sei es sensibler, sei es motorischer) beruht es auch, dass
Steifigkeit und Schiefstellung des Kopfes, rhythmische Zuckungen in
den Gesichtsmuskeln, dem Gaumensegel, den Kehlkopfmuskeln beobachtet
worden ist.

Auch ber lingerem Bestehen eines Tamors, welcher die Medulla
oblongata oder den Pons comprimirt, kénnen sich die Erscheinungen
einer Erweichung ziemlich acut entwickeln. Der veranlassende Tumor
wird nicht immer zu diagnosticiren sein. Nachdem eine Zeit lang schwer
zi deutende unbestimmte Sympioniesbestanden haben, triit die acute
Erweichung ein, welche/ untet den Dekannten Symptomen der acuten
Bulbérparalyse verliuft.

Die Erscheinungen kinneénesigh”aach \im Schiben und Remissionen
entwickeln (besonders |ei|den Anearysmen). Bie Exacerbationen dussern
sich durch paroxysmenaitigey Awftreten gder /Stirkerwerden von Dys-
pnoe, Beschleunigang und’ Unregelmiligkeit der Herzaktion, Lihmungs-
erscheinungen (auch mit Terfperafursteigering).

Aneurysma der Vertebralis—kemmnit nicht allzu selten vor. Charakse-
ristisch fir dasselbe ist die schubweise Entwicklung der Symptome,
welehe wieder riickgingig werden konmen. Schliesslich bei der Berstung
foudroyante Erscheinungen, die schnell zum Tode filhren. Den bulbiren
Lihmungen gehen meist allgemeine cerebrale Symptome voraus: Kopf-
schmerz, Ohrensausen, Schwindel, Neuralgieen. Hinfig verlaufen Aneurys-
men latent und fihren dureh Berstung oder durch Drucklihmung der
Medulla oblongata zum plotzlichen Tode.

Die Diagnose der Bulbirlihmung als Compressions-Bulbirlihmung
ist nicht immer mit geniigender Sicherheit zu stellen.

Fur die Diagnose des Tumors sind etwaige andere Zeichen von
intracraniellem Tumor, z. B. Stauungspapille, wichtig. Bel Aneurysmen
kommt es gewdhnlich nicht zur Stanungspapille. Die Aneurysmen gehoren
meist dem vorgeriickteren Lebensalter an und kommen bei Ménnern
hiufiger vor als bei Frauen. Bestehende Arteriosklerose und Schlingelung
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 intracrani?l]es Aneurysma ein
horbares GefiBgeriiusch machen konne. Hierauf ist bei dem Verdacht auf
Aneurysmen der Basilaris ete. zu achten. ' bt .

Prognose. Die Prognose der Compresswns—Bulb.:u'la.lnn@g '1st
durchwegs eine schlechte, da die Ursachen d?r Compression gewohnl{ch
fir die Behandlung nicht zuginglich sind. Nur in den Fiﬂllen, wo eine
syphilitische Geschwulst auf das verlingerte Mark driickt, wu'd.su:-h d.er
Verlauf unter Umstinden etwas giinstiger gestalten konnen. Meistens ist
der Ausgang ein todtlicher und ein schnelles Eintreten der Katastrophe
ist stets zu befiirchten.

Die Therapie ist ziemlich aussichtslos, da eine Entfernung der
eomprimirenden Ursache meist nicht moglich ist.

V. Acute Bulbirlihmung durch Neuwritis der bulbiren Nerven.

Bei der multiplen Neuritis kénnen die bulbiren Nerven in ein-
zelnen Fillen sich so aunsgiehig betheiligen, dass es zu vorwiegenden Er-
scheinungen von Bulbirlihafwig 'KommtA( Kast, Avchiv fir klin. Medicin.
1886; Thomsen, Archiv fir P8yehiattie. 1N890). Am hiufigsten sind
Gaumensegellihmung (7 8. el Diphthpeté )\ Stinmbandlihmung ; seltener
Zungenlihmung, Kaumuskelkian®gZAach cine quf die bulbiren Nerven
beschrinkte Neuritis ist/hgobatiteh worden. Der Fall (Eisenlohr,
Virchow's Archiv. 1878, B 1/ Gl st folgender:

Bei einem an lienalér, Jsaphiéschey” und medullirer Leukimie
leidenden 19jihrigen Manne~giftiwiekelte-Sich wenige Wochen vor dem
Tode im Laufe einiger Tage eine complete Lahmung beider Faciales
(simmtlicher Gesichtsiiste) mit vollstindigem Verlust der faradischen Ei-
regharkeit, Entartungsreaction, hochgradige Lihmung der Zunge, des
Gaumens, der Schlundmuskulatur, erhebliche Stirungen der Articulation
und Deglutition, verbunden mit temporiirer Stérung der Sensibilitit 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 Nervensubstanz.

VI Buléc‘irlc‘i]zmzmg bei acuten Infectionskrankheiten.

Bei acuten Infektionskrankheiten ist gelegentlich bulbiire Lihmung
gesehen worden.
~ So beohachtete Bisenlohr bei Typhus abdominalis in drei Fillen
einen bulbéiren Symptomencomplex : Anarthrie, Zungenlihmung, Schling-
lal.ltfmung, Kaulshmung, allgemeine Muskelparese ohne Storung der Sensi-
bilitat und Reflexe, ohne D1'uckschmerzhaftigkeit der Nerven und Muskeln.
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Zwei Fille gelangten zur Heilung. Der eine todtlich geendigte Fall,
welcher auch eine Neuritis optica dargehoten hatte, zeigte bei der mikro-
skopischen Untersuchung nichts von merklichen anatomischen Alterationen
im Centralnervensystem. Die peripherischen Nerven sind anscheinend
nicht untersucht worden. Einen #hnlichen Fall hat A. Henneberg
beschrieben. Eisenlohr sah ferner acute Bulbirparalyse bei einem ein
Jahr alten Kinde nach Erysipel, mit Decubitus des Hinterhauptes und
Exfoliation des Knochens. Kein Exitus. Wahrscheinlich handelte es sich
um einen Herd in der linken unteren Hilfte des Pons. Die Natur des
Processes war unklar.

Goldscheider heobachtete bei einem Falle von Sepsis puerperalis
einige Tage vor dem Tode das Hinzutreten einer bulbiren Lihmung
(Anarthrie, Zungen-, Schlucklihmung, Gaumenlihmung). Die mikro-
skopische Untersuchung des Gehirnes und der Medulla oblongata auf
Schnitten ergab keinen pathologischen Befund. Die peripherischen Nerven
wurden nicht hinreichend untersucht. '

Hieher gehéren auch dig. File yon- disseminirter Myeloencephalitis
mit bulbirer Localisatioh “nachadnfeetionskrankheiten, wie sie von
v. Leyden und C. Wesiphal beschrieben “worden sind (siehe Krank-
heiten des Riickenmarks; [[~FheilpS#7271).

VII. Bulbire Forwy der. aufstergenden/( Landry’schen) Paralyse.

Hier reiht sich die\beyeits—fiiiher (Kpdnkheiten des Riickenmarks,
IL. Theil, S. 254) besprochene bulbire~(medullire) Form der Landry-
schen Paralyse an.

Prognose und Therapie. Bei der V., VI. und VIL. Form der
Bulbirparalyse ist die Prognose nicht durchweg ungiinstig, wenn auch
die Affection als eine schwere und meist zum Tode fithrende bezeichnet
werden muss. Die Therapie entspricht derjenigen der acuten Erweichung
des Bulbus sowie derjenigen der acuten Myelitis und Neuritis.



Drittes Capitel.
Bulbirparalyse ohne anatomischen Befund.

Die erste Beschreibung dieses Kranheitsbildes riihrt von Wilks
her (1877), dessen Mitteilung jedoch wenig Beachtung fand. Die eigen.t-
liche Geschichte des Leidens beginnt wmit den Mittheilungen Erb's
(1878 und 1879). Es handelte sich um drei Krankheitsfille, bei welehen
die hauptsiichlichen Erscheinungen in einer auffallend starken Ermiidbar-
keit in gewissen Muskeln, Dhesonders in den Kau- und Nackenmuskeln,
auch in den Augenmuskeln (Pfosisi—wenigerin den Extremititenmuskeln
bestanden. Erb sagte: Dié Hatptroll& spiel( die Symptomentrias: Ptosis,
Sehwiiche der Kaumuskelm AindScliviche/ der Nackenmuskeln, wihrend
Schwiche der Zunge und =er Extchyfieen, Hrschwerung des Schlingens
und Betheiligung des olczen/Facialisgebietsy ¥gn mehr untergeordneter
Bedeutung zu sein scheinén, \Ein=Sektionsbefund konnte nicht erhoben
werden. Erb, wie auch die “cgpitesei-Beebachter dhnlicher Fille, ver-
mutheten wegen der Bevorzugmag_der wom Bulbus innervirten Muskeln
eine eigenthiimliche bulbiire Erkrankung. Oppenheim war es, welcher
auf Grund eines klinisch und anatomisch genau beobachteten Falles zu-
erst aussprach, dass es eine chronisch und progressiv verlaufende Neu-
rose gibt, die sich vorwiegend durch die Symptome der Glosso-Pharyngo-
Labialparalyse ohne Atrophie kennzeichnet< (1887). In demselben Jahre
erschien eine Beobachtung von Hisenlohr, welche sich dadurch aus-
zeichnete, da8 neben den balbiren Symptomen noch eine Ophthalmoplegie
bestand. In der Folge wurden einige Einzelbeobachtungen von Bern-
hardt, Remak, Shaw, mitgeteilt. Von groferer Wichtigkeit ist sodann
eine Arbeit von Hoppe, einem Schiiler Oppenheims, aus dem Jahre
1892, in welcher er das Krankheitshild zeichnete und als charakteristisch
heryorhob: das Fehlen der Atrophie und der Storungen der elektrischen
E.rregbarkeit, die Betheiligung des oberen Facialis und Oculomotorius,
die seltene Betheiligung des Hypoglossus, die Remissionen und den
Wechsel in der Intensitit der Symptome, den negativen anatomischen Be-
fund. Von mafgehendem Einfluf auf die Entwicklung unserer Kenntnisse
war ferner die Arbeit von Goldflam (1893), welcher das bis dahin
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nie}lt_getliig_end gewirdigte Symptom der Ermudbarkeit hervorhob, und
auf die Beziehungen des Krankheitshildes zu den oben erwihnten Erb-
schen Fillen hinwies. Diese Ermiidbarkeit wurde weiterhin speziell von
Jolly (mit Antheilnahme von Oppenheim) studirt und auch fir die
elektrische Reaction nachgewiesen (myasthenische Reaction).

Diese geschichtliche Entwicklung lisst es verstehen, dass verschieden-
artige Bezeichnungen, je nach der Auffassung der betreffenden Autoren,
fir die Erkrankung in der Literatur aufgetreten sind: Bulbérparalyse
ohne anatomischen Befund (Oppenheim), Erb-Goldflam'scher, Hoppe-
Goldflam’scher Symptomencomplex, asthenische Bulbirparalyse (Striim-
pell), Myasthenia gravis pseudoparalytica (Jolly). Weiterhin wurde durch
ziemlich zahlreiche casuistische Beitrige (S. Kalischer, Strimpell,
Murri u. A. m.) das Krankheitsbild erweitert.

Wie schon bemerkt, wurde in den Fillen, hei welchen eine ana-
tomische und mikroskopische Untersuchung ausgefiihrt werden konnte,
keine pathologische Verinderung in der Medulla oblongata oder sonst
im Nervensystem gefunden. la ginigen-Fillen sind gewisse congenitale
Anomalieen des Nervensystems gefiinden-worden (Verdoppelung des Central-
kanals im Riickenmark/_s¢hmalevEaserp\ in\ den Wurzeln der Hirn-
nerven). Diese Befunde legén \die Auffassho\nahe, dass eine congenitale
Anlage vorhanden ist, zit Welellw&ine auslosende Ursache hinzugelangt.

Ob den in mehteten’ Fillem|=vorgefundenen Verinderungen der
grauen Kerne eine Bedetttnsofir=das™Wesen /ler Erkrankung zukommt,
ist ungewiB, da in reinen “classiSchen Filled unzweifelbaft anatomische
Alterationen im Kerngebiet vermili swurden.

In einer Anzahl von Fillen handelt es sich jedenfalls nicht um
eine auf die Medulla oblongata beschrinkte Affection. Vielmehr
liegt eine Erkrankung vor, welche mehr oder weniger die gesammte
motorische Sphire betrifft. Moglicherweise beruht das Krankheitsbild
in den einzelnen Fillen auf verschiedenartigen Processen, in der Art,
dass bei manchen das corticospinale Neuron, in anderen das nucleo(spino)-
peripherische, in anderen endlich die Muskeln selbst (Jolly) den Sitz
der Storung bilden.

In der Erwiigung, dass eine Localisation bei dem jetzigen Stande
der Kenntnisse noch verfritht erscheint, schlug Jolly, da die Ermiidbar-
keit das vorherrschende Symptom bildet, vor, die Affection als »Myasthenia
gravis pseudoparalytica< zu beichnen. Fast alle quergestreiften Muskeln
nahmen in Jolly’s Falle theil, in der Weise, dass sie nach kurzer Zeit
der Thitigkeit functionsunfihig wurden und nun wie gelahm¢ erschienen,
um aber nach einiger Zeit der Ruhe wieder functionstiichtig zu werden,
Merkwiirdigerweise zeigten die Muskeln auch gegenitber dem elektrischen
Strom die gesteigerte Ermiidbarkeit, so dass sie bei gehduften tetani-
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sivenden Reizen schliesslich sich gar nicht mehr eon'trahilrten, um g'leich-
falls nach einiger Zeit der Ruhe ihre Erregbarke:qt \wveder%ug('amnneg
(>myasthenische Reactione). Jolly beobachtete dlese”‘Jerhaltnlsse bei
zwei Kranken, von denen der erstere beim Essen an Erstickung zugrunde
ging. Die myasthenische Reaction ist von zahlreichen Beobachtern be-
stitigt worden. Sie findet sich in verschiedener A.uspritgu.ng vor, kann
bei dem gleichen Falle an einzelnen Muskeln nachweisbar sein, an.andere.n
fehlen, auch, wie es scheint, zeitlich wechseln. Es ist wichtig, nicht mit
zu starken Stromen zu pritfen, wodurch, wie es scheint, die Erschopfungs-
reaction gelegentlich verdeckt werden kann. Ob die Reaction absolut
constant ist, steht noch dahin: sicherlich ist sie aber bei der grofen
Mehrzahl der Fille wenigstens theilweise vorhanden.

Bs scheint in der That, dass die Fille von »>Bulbirparalyse ohne
anatomischen Befund« in der grossen Mehrzahl dieser Kategorie der Fiille
von myasthenischer Erschopfbarkeit angehoren. Immerhin konnte die
abnorme Ermiidbarkeit nicht in allen Fillen nachgewiesen werden,
wihrend andererseits auch constamt—hleibende Paresen, sogar Muskel-
atrophie bei solchen Fillep; welehe—die” Eniidbarkeit darboten, gesehen
wurden. Im Ganzen ist Also/Sewohd® die—Abatenzung wie das Wesen der
Erkrankung noch unklay. “NuxNsgiial Wugfén \win sagen, daf es sich nicht
um eine lediglich im verlifgprten Yoark odeis [den Hirnnervenkernen zu
localisirende Erkrankung?”Dhdélt:=kenfern/ a1 eine solche von allge-
meiner Verbreitung, bei\welehér jettochAns der That meistens bulbiire
Erscheinungen vorwiegen “fid, ywenm .auck( nicht immer, den Anfang
machen. Zu den eigentlichen Butharerkrinkungen ist die Affection keines-
falls zu rechnen, und nur wegen der in der Literatur noch iiblichen
Bezeichnung derselben als Bulbérlihmung ist sie hier kurz mit abge-
handelt worden.

Symptomatologie. Die Krankheit besteht in einer Schwiiche
der Bewegungen, und fast in allen Fillen wird die auffillig schnelle
Ermiidbarkeit hervorgehoben. Besonders hevvortretend ist nur die
Schwiiche der Schluck-, Kau-, Sprech- und Augenbewegungen.
Die Lippen, Zunge, Kaumuskeln, Gaumen, oft auch der Schliess-
n_tluskel der Augenlider und der Frontalis sind paretisch. Meist tritt
eme Schwiche des Levator palp. sup. besonders hervor (Ptosis), hiufig
auch_ eine Beteiligung der suBeren Muskeln des Bulbus, welche zu Di-
Plol?le fihrt; in mehreren Fillen anch eine Parese der Nackenmuskeln.
Welterhin wird die Rumpf- und Extremititenmusculatur befallen, welche
Jedoc_h.in- manchen Fillen auch zuerst oder hauptsiichlich ergriffen wird.
Auffillig ist ft?l'ner die Dyspnoe (Parese der Athmungsmusculatur), welche
:1:1}(11 a;lcfiaéii‘:;ltsse i?;g:;tdl;id Gi;i:;e Lebensg:efah'r b-edeutet.- Di(ﬁ Ersc}'leinungen

» KOnnen aber auf einer Seite iberwiegen.
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Das auffilligste Symptom ist die grosse Ermiidbarkeit. Wenn eine
Bewegung eine Zeit lang wiederholt worden ist, so wird sie schwiicher
%rflﬂ schwiicher und schhesshqh unmdglich, bis nach einer Zeit der Ruhe

iederherstellung 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 allmilig die Sprache schwerfillig, schliesslich lallend, wie bei
einem tief Ermiideten, unverstindlich. Hiufig sinkl der Kopf nach
vorn. Die folgeweise erhobenen Arme werden hei Jeder neuen Erhebung
zu immer geringerer Hohe empor gebracht, schliesslich hiingen sie
schlaff wie gelihmt herunter. Besonders wichtig ist die beim Kauen und
Essen eintretende Ermiidung; das Schlucken wird unmiglich, die Zunge
sinkt wie gelihmt zuriick. Dies kann den Erstickungstod nach sich
ziehen. Die Ermiidung einer Muskelgruppe macht sich auch fiir andere,
nicht gebrauchte geltend — was Mosso bekanntlich als eine physio-
logische Erscheinung nachgewitsens)hat~Immerhin tritt die Erschopf-
barkeit nicht in allen Fillen -llseifiz~duf\ sondern kann sich auf ge-
wisse Muskeln beschrinkens ~“WssVdas Verltiliniss der dauernd pareti.
schen Muskeln zu dens plos\abnorm”#rmiidharen betrifft, so macht
Striitmpell darauf aufinérksam;, dagss die\dauernde Parese sich nur bei
solchen Muskeln finde, \ welche' /danernd\ thitio/ sein miissen, also wohl
auf die abnorme Ermiidharkeits zuruckznfihyen ist. Jedoch finden sich
in vorgeschritteneren Stadien” daucrnde” S¢hwiche- und Lihmungszu-
stiinde.

Beide Korperhilften werden gleichmissig befallen. Muskelatrophie
gehort nicht zum Wesen der Krankheit, wie wir mit Oppenheim auch
nach unseren Erfahrungen behaupten mochten. Wo sie sich findet,
scheint es sich um besondere Verhiltnisse, z. B. Kachexie, Complicationen
zu handeln. Jedoch schliesst das Bestehen von Muskelatrophie verbreiteter
oder localisirter Art die Diagnose der myasthenischen Paralyse nicht aus.
BEs fehlt noch an hinreichenden Erfahrungen iiber die verschiedenen
Bedingungen, durch welche das Bild unserer Krankheit sich mit Muskel-
atrophie combiniren kann. Manche Autoren (z. B. Liefmann) treten
dafir ein, dass dieselbe Ursache, welehe zu Myasthenie fihre, auch
Muskelatrophie hervorrufen konne. In mehreren Fillen hat sich Zungen-
atrophie gefunden; auch Atrophie des Stirnmuskels und der Nacken-
muskeln ist beobachtet. Fibrillires Zittern pflegt nicht aufzutreten. Einige-
male wurden klonische Zuckungen beobachtet.

Die elektrische Erregbarkeit der Muskeln bleibt erhalten, zeigt
aher — ob regelmissig, steht noch dahin — die myasthenische Re-

action.
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Blase und Mastdarm werden nicht betheiligt. Die_ Sensibilitit

pleibt intact; jedoch finden sich hie und da Pariisthesieen und auch
geringen Grades.

SChm%?:HSZE;:;]egnreflexe zeigen ein verschiedenes Verhalten n.]ehrfach

sind sie gesteigert gefunden worden; vereinzelt hembgeset-zt, IJ‘eZleht.]I’lgS-

weise erloschen. Ob auch die reflectorische Muskelcontraction jene exg‘ex}-

thiimlichen Ermidungserscheinungen zeigen kann, ist noch strittig. Die

Hautreflexe lassen keine wesentliche Abweichung von der Norm erkenngn.

Aetiologie. Die »Bulbirparalyse ohne anatomischen B.e{'um;lcz ist
vorwiegend bei jugendlichen Individuen (unter 30 Jahren, die Minder-
zahl iiber 30) beobachtet worden. Die beiden Geschlechter wer(len‘ Al
nahezu gleichen Anteilen, das weibliche anscheinend ein wenig ofter,
befallen. Ueber die itiologischen Verhiltnisse ist nichts Sicheres be-
kannt. Wahrscheinlich handelt es sich, wenigstens bei einem Theil der
Fille, um eine Art von Infection oder Intoxication. Bei einigen Fillen
haben bosartige Neubildungen oder tuberculose Organerkrankungen be-
standen; ob hieraus ein Beweispunkt i die Intoxicationshypothese zu
entnehmen ist, erscheint Zweifetligit~da hei derartigen Erkrankungen
doch im Allgemeinen Zeichen ~von myasthevisdher Erschopfbarkeit fehlen.
Sehr bemerkenswerth [isf [ent\dm L/ .aladr beobachteter und von
C. Weigert anatomischantersiehigrsFall, hetwelchem sich ein maligner
Thymustumor mit Muskdlmetastaser fEnt\ Iyl éidem Falle Senators lagen
Myelome mit Albumosuti¢zyots, Melirfagh is¢/ das Zusammenvorkommen
mit Basedow’scher Krankhwiader, mie" Bsedow-ihnlichen Symptomen
beobachtet worden. Hereditit bestehtTicht.

Verlauf. Die Krankheitserscheinungen kénnen sich schnell oder
langsam entwickeln; das letztere scheint hiufiger zu sein. Auch schub-
weise Entwicklung kommt vor. Beim Beginn sollen ofters Kopf- und
Nackenschmerzen und Schwindel bestehen; dann entwickelt sich zu-
nehmende Ermiidung und Schwiche.

Sehr gewdhnlich und charakteristisch sind die Remissionen und
Verschlimmerungen, so dass der Wechsel zuweilen von Tag zu Tag zu
constatieren ist. Sie hingen zum Theil von unhekannten Factoren ab, zum
Theil vom Gebrauch; so tritt die Schwiiche meist Abends stirker hervor
als Morgens. Wihrend der Menstruation besteht eine Verstirkung der
Erscheinungen. Diese schnellen Schwankungen begleiten den in grosseren
Z.eitrﬁumen auf- und absteigenden Verlauf. Die Remissionen kénnen ziem-
lich lange anhalten. So bestand in Bernhardt's Falle eine Pause von
vier Jahren, nach welcher die Erscheinungen wieder so heftig auftraten,
dass es zum Exitus letalis kam,

: Der oft todtliche Ausgang des Leidens wird durch die Dyspnoe-
anfille (lihmungsartige Athmungsermidung) sowie durch Verschlucken
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bedingt. Manche Fille gelangen zu jahrelang dauerndem Stillstand.
ja vielleicht zu endgiltiger Heilung. Ueber die Hiufigkeit der Stillstinde
oder der Heilungen kann man noch nichts Sicheres aussagen, da die
Fille zumeist erst aus den letzten Jahren stammen: das gleiche gilt
beziiglich der Dauer der Krankheit. :

Die Diagnose wird sich hauptsichlich auf das Symptom der Er-
schopfbarkeit und die nach der Erschopfung durch die Ruhe wieder ein-
tretende Erholung der Muskeln, hei fehlender Muskelatrophie, auf die
vorwiegende Betheiligung der bulbiiren, der Kau- und Augenschliessmuskeln,
ferner auf die myasthenische Reaction, endlich auf den schwankenden
Verlauf in Remissionen und Exacerbationen zu stiitzen haben.

Therapie. Ein wirksames Mittel gegen die Erkrankung ist noch
nicht gefunden, obwohl simmtliche Alkaloide und sonstigen rationell
erscheinenden Mittel hinreichend gepriift worden sind. Es wird haupt-
sichlich fiir Ruhe und Schonung zu sorgen sein. Die Patienten bediirfen
wegen der gefihrlichen Erstickungsanfille der Ueberwachung, speciell
withrend des Essens. Die Nahrung, muss-gut zerkleinert verabreicht und
langsam genossen werden! <Gatvanisches Behandlung mit schwachen
Stromen sowie Massage iét zd -versnéhen.
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Die Pseudobulbirparalyse.

Joffroy hat 1872 zuerst darauf hingewiesen (unter Zugrundelegung
eines von C]vmreot beobachteten Falles), dass die Kklinischen Ersehei-
nungen der Bulbirparalyse vorhanden sein konnen, \\:ithren'd die ana‘to-
mischen Verinderungen im Wesentlichen das Grosshirn betreffen.
Noch in demselben Jahre verdffentlichte Jolly einen Fall, der klinisch
die Symptome der multiplen Sklerose mit dem gesammten Syn'lptomeuf
complex der chronischen Bulhirparilyse~dargeboten hatte, wiithrend bei
der Section und der gepan atisgetighrten niikroskopischen Untersuchung
des Centralnervensystendss nug, efie Sklepgge\ gdfunden wurde, welche sich
auf die Marksubstanz [beiderSGrosshitEfemisphiren beschrinkte; Bulbus
und Pons dagegen walen\infagt—¥s {olgey dann die 1877 von Lépine
mitgetheilten Fille und ~dé/yomlBanlox <(heide ohne mikroskopische
Untersuchung).

Von Lépine wurde e’ Buieithme »pseudobulbire Korme ein-
gefiibrt. Eine Reihe weiterer Beobachtungen stammt von Kirchhoff aus
der Quincke’schen Klinik, James Ross, Bisenlohr, Féré, Pnica aus
Raymond’s Abtheilung, Berger u. A. Fir die Fortentwicklung unserer
Anschauuugen iiber die :cerehrale Glossolaryngolabialparalyse« kommen
namentlich die Arbeiten von Berger, von Oppenheim und Siemerling,
von Comte und von Hartmann in Betracht.

Pathologische Anatomie.

Die Grundlage der Affection hilden meist Gefisserkrankungen: die
Arteriosklerose der Gehirnarterien, die Arteriitis fibrosa und die
syphilitische Endarteriitis. Als Folgezustinde dieser Gefissalterationen
finden sich im Grosshirn, meist beiderseitig, Erweichungsherde,
und zwar in der inneren Kapsel, im Stabkranz, auch in der Rindenregion
(Operculum), namentlich aber im Bereiche des Hirnstammes: Thalamus
opticus, Nucleus caudatus, Nucleus lentiformis. H
hin, dass auffallend hiiufig neben anderen Stel
des Stirnhirns befallen sejen. In Jolly’s Fall b

artmann weist daraof
len die hinteren Theile
estand Sklerose.
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Pons und Medulla oblongata zeigen makroskopisch meist keine
Veriinderungen. Dagegen sind mikroskopiseh hei einer Anzahl von genau
.-unter§uchten Fillen (Oppenheim und Siemerling) multiple kleine
Erweichungsherde gefunden wurden. Dieselben sitzen in allen Theilen
des Querschnittes: in der Querfaserschicht der Briicke, in den Pyramiden-
bahnen, der Schleife, den intrapontinen und intramedulliren Wurzelfasern,
unmittelbar unter dem Boden des vierten Ventrikels u. s. w. Die Pyra-
midenbahnen zeigen secundire Degeneration, in manchen Fillen nur
einseitig. Nach Halipré gibt es rein pontine Formen von Pseudobulbir-
paralyse.

In den Fillen mit dem vorstehend geschilderten pathologisch-ana-
tomischen Befunde handelt es sich um eine cerebrobulbire Erkrankung,
beruhend auf arteriosklerotischen disseminirten Erweichungsherden. In
manchen dieser Fille sind die suprabulbiren Verinderungen so bedeutend
und die bulbiiren im Vergleich mit ihnen so unerheblich, dass die Fune-
tionsstorungen im Wesentlichen den ersteren heizumessen sind, wihrend
in anderen die Betheiligung des Bulhus es immerhin unentschieden lésst,
in welchem Umfange die »hulbareius Symptome von der Grosshirnaffection
und in welchem Umfange gie yorrder Affeefion der Medulla oblongata
und des Pons herrithren: Dieseuletztepen”ille \ kann man als »cerebro-
bulbiire« Formen der Pseudobullbiwparalyse (Opplenheim’s cerebrobulbére
‘Glossopharyngolabialparalyse) hezeiehmnen, ¥ine /scharfe Abgrenzung der-
selben von der »cerebraledz Horm (Teine”Psetdobulbirparalyse) ist, wie
aus dieser Darstellung hervorgehf, tnmoglieh.

Es sind jedoch auch einige—Halle~heobachtet worden, wo die Me-
.dulla oblongata und die Briicke von Veriinderungen frei waren (Lépine,
Jolly, Kirchhoff, Becker, Andereya [Goldscheider], Galavielle,
Colman, Bouchaud). Es handelte sich im Jolly’'schen Falle um Hirn-
sklerose mit Degeneration der Pyramidenbahnen und Betheiligung der
‘Sehnerven. In den anderen Fillen hestanden Erweichungsherde im Gross-
hirn. Fast stets handelt es sich um beiderseitige Herde (Comte). Nur
bei einigen Fillen ist ein einseitiger Hirnherd gefunden worden
(Lépine, Kirchhoff).

Symptomatologie.

Die Pseudobulbirparalyse entwickelt sich in apoplektischen Anfillen,
schubweise, mit Lihmungen der Extremititen, theils in hemiplegischer
Form, theils mit Lihmung aller vier Extremititen, eine Art des Verlaufs
aund der Entwicklung, welche grosse Aehnlichkeit mit der acuten Bulbiir-
paralyse zeigt.

Bei der cerebrobulbiren Form findet sich fast immer all-
gemeine Arteriosklerose; in einzelnen Fillen beruht sie auf luetischer
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Gefassdegeneration; sie kann aber aunch unabhﬁ?gig von der'artigen G-efiiss-.
erkrankungen auftreten. Die psyehiscthen f[*un‘ctxogen sind .mehl ode}
weniger beeintrichtigt; es besteht Theilnahmslosigkeit, Apathie, II}tGlll-
genzabnahme, Gedichtnissstorung, Verlangsamung d.es Dex‘lkve}'mogens
oder dergleichen, wie es bei Arteriosklerose und multiplen Erwelrchungg-
herden des Gehirns in der Regel sich zu verhalten pflegf. Auch Halluci-
nationen und Erregungszustinde werden beobachtet. In einzelnen Fiﬂ[c?n
scheinen ibrigens psychische Verinderungen fehlen zu konnen (so in
dem Becker'schen Falle). Von cerebralen Herdsymptomen ist neben
den Lihmungen (siche unten) Aphasie und Hemianopsie zu erwihnen.

Charakteristisch sind fiir das Krankheitshild die Stérungen der
Articulation und des Schluckvermogens; sie verleihen ihm den
Charakter des »bulbiren« Symptomencomplexes. Die Sprachstérungen
ihneln vollkommen denen der acuten Bulbiirparalyse; zuweilen, wie bereits
bemerkt, sind auch aphasische Stérungen vorhanden.

Haufig sind Lihmungen im Gebiete der Hirnnerven: Facialis-
parese, speciell Diplegia facialis, welehe—hemerkenswertherweise bei mimi-
schen Affectbewegungen vollig”znrtickirete Kagn; Lihmungen der Stimm-
binder, des Gaumensegely/ auCh-d&EZnngde; ferner kommt Parese der
Kaumuskeln, auech Trismps™ mibZilihokpigschen \vor. In einigen Fillen
erschien auch die AwugemndsFwghrsbetheiliet, namentlich die asso-
ciirte Seitwiirtshewegung \(Opyen/lietin).

Muskelatrophie uhd, clejtisehe Butyttungsreaction pfegen
an den gelihmten Muskeln Wwicht aéntreten/Freilich konnte dies mog-
licherweise gelegentlich doch beohachiéi—erden, wenn ein bulbirer Er-
weichungsherd einen grosseren Kernabschnitt oder intrabulbire Wurzeln
zerstort hat.

Fast stets hestehen Extremititenlihmungen, theils in hemi-
plegischer, beziehungsweise hemiparetischer, theils in beiderseitig hemi-
plegischer Form; auffilliger Weise sind sehr hiufig die Beine stirker
betroffen als die Arme. Die Lihmung ist spastisch mit Erhohung der
Sehnenreflexe und Neigung zur Contracturbildung. Sensibilititsstorungen
fehlen gewohnlich. Die Blasen- und Mastdarmfunctionen sind meistens
ungestort.

Auffillig sind die hiufig vorhandenen mimischen Zwangs-
b.ewe gungen. Die Kranken gerathen bei den geringsten Anlissen in
ein krampfhaftes Weinen und Schluchzen, dessen sie nicht Herr zu
werden vermogen, und welches lange anhilt. Manche, deren Sprachver-
mogen auf das dusserste reducirt ist, stossen dabei eigenartige grunzende
und krichzende Laute aus. — Auch krampfhaftes Lachen kommt, wenn
auch seltener, vor. Es tritt gleichfalls bei den geringsten Anlissen auf,
unter Anderem hei activen Bewegungen der Gesichtsmuskeln (Versuch
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zu‘sprechen, zu pleifen u. s. w.), zum Theil so, dass eine entsprechende
heitere seelische Affectbewegung iiberhaupt fehlt. Zuweilen sieht man
einen plotzlichen Umschlag, so dass das consulvische Schluchzen in ein
ebensolches Lachen iibergeht. Diese zwangsmissigen Bewegungen pflegen
den Kranken, namentlich denjenigen, deren geistiges Leben noch nicht
stark alterirt ist, sehr lastig und peinlich zu sein. Die krampfhaften
Affecthewegungen kénnen zu einem Athmungsstillstand, kleinem, aus-
setzenden Pulse, Cyanose fithren. Die Ursache dieser gesteigerten mimi-
schen Bewegungen ist in einer verringerten Hemmung in Folge der
Liision der Willenshahnen, speciell der vom Cortex zum Thalamus opticus
ziehenden, zu suchen. Auch an den Extremititen kommen abnorme Mit-
bewegungen vor.

Hartmann erblickt das Charakteristische der Bewegungsstorungen
bei Pseudobulbiirparalyse darin, dass vorwiegend die bilateral wirkenden
Muskelgruppen geschadigt sind. Wihrend die typische Kapselhemiplegie
die gekreuzte Bahn einseitig trifft, werden hei der Pseudobulbirparalyse
bilateral innervirende Bahnen hifaferal hetroffen. 1)

Die Schleimhautyéflexe der Muwad-“und Rachenhohle verhalten
sich verschieden. Sie konfien/herahgesetat, janfgehoben, erhalten, gesteigert
sein. Hine anfingliche Steigerutecliannsweiterhin in Herabsetzung iiber-
gehen.

Athmungsstorungei  erdan -hiufio.’ peobachtet, in Form von
Dyspnoe oder Cheyne-Stokés'schen” Athinen (Oppenheim und
Siemerling). Auch Beschleunigung'der'Pulsfrequenz und Arhyth-
mie (zum Theil wohl von der Arteriosklerose unmittelbar abhingig) sind
nicht selten. Die Affection des Sehnerven (Neuritis, beziehungsweise
Atrophie) steht wahrscheinlich in directer Verbindung mit den athero-
matosen Gefiissverinderungen.

Die Symptomatologie der rein cerebralen Form der Pseudobulbiir-
pardlyse unterscheidet sich nach unseren bisherigen Kenntnissen, welche
sich freilich auf eine nur geringe Zahl von Fillen stiitzen, in keinem
wesentlichen Punkte von derjenigen der gemischten, cerebrobulbiren
Form. Dies beruht darauf, dass eben alle diejenigen Symptome, welche
in der Regel von dem verlingerten Mark abhi%ngen, ganz ebensci d}lr{:h
suprabulbiv gelegene Herde, falls dieselben eme' be-stlmmt.e, moglichst
symmetriseh die Hirnnervenbahnen treffende Localisation besitzen, hervor-
g;ebracht werden konnen. Selbst Stimmbandlihmung ist bei der rein cere-

bralen Form beobachtet worden.

1) Die Einzelheiten der ansprechenden Ausfiihrungen Hartm&r{ns ﬁnden-sieh
in der Zeitschrift fiir Heilkunde, 1902: Die Pathologie der Bewegungsstorungen bei der

Pseudobulbirparalyse.
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Diagnose.

Nach dieser Schilderung der Symptomatologie 1st es _kiar,_ dass-die
cerebrobulbire Form in den wesentlichen Ziigen wie .d1e reine
acute Bulbiarparalyse verliuft. Nur das Hervortreten gewisser Gro§s-
hirnsymptome, namentlich die psychischen Stm ungen, t:erner Ap 11&51.e,
Hemianopsie, Opticusverinderungen sowle der' hn:uﬁg nachweis-
bare Verlauf in Schiiben unterscheiden das Krankheitsbild der ersteren
von der Bulbirparalyse.

Von der Duchenne’'schen chronischen progressiven Bulbirparalyse
unterscheidet sich sowohl die acute Bulbiirparalyse wie auch die cerebro-
bulbiire und cerebrale Pseudobulbiirparalyse durch den Verlauf in Schiiben
und Remissionen sowie mit apoplektiform auftretenden Lihmungen, durch
das Fehlen von Muskelatrophie und von Verinderungen der elektrischen
Erregharkeit. Immerhin konnte es auch bei der acuten Bulbiirparalyse
gelegentlich einmal vorkommen, dass in Folge von Affection des Kernes
oder der intramedulliren Wurzel degenerative Muskelatrophie u. s, w.
sich einstellt.

Die rein cerebral¢ Forfu vane deraemischten cerebrobulbiiren
Form zu unterscheiden, d.=h. au @itsehgiden, “op die Medulla oblongata
und die Briicke an den N erindertwier betheiligt sind (durech mikro-
skopische Herde) oder nidl#, \ist fHachidem jefzigen Stande unserer Kennt-
nisse unméglich. Man wixd@, ayy, Kemleenbetl $i¢h nicht entschliessen, in
der Detaillirung der anatomis¢hen Biderose s6 weit zu gehen, dass man
die Frage der etwaigen Betheihguns aes verlingerten Marks und der
Briicke an der multiplen Herderkrankung des Gehirns zu entscheiden
beansprucht. Im Uebrigen ist diese Frage auch von geringer Bedeutung.

Wichtiger ist es, zu bestimmen, ob eine rein bulbire Form
(acute Bulbirparalyse) oder eine gemischte cerebrobulbire vorliegt,
d. h. ob das Grosshirn frei oder pathologisch verindert .ist.
Allenfalls kann man die diagnostische Differenzirung noch dahin richten,
ob. die; bulbiren oder die cerebralen Verinderungen vor-
wiegen.

Auf die Betheiligung des Grosshirns weisen namentlich psyechi-
sche Storungen hin. Ferner das Vorkommen von Hemi
Aphasie sowie Befunde am Sehnerven.

_ Wiegeﬂ' die fiir die Medulla oblongata typischen Symptome vor,
he'z1ehungswelse sind dieselben allein vorhanden, wie Zungenlihmung,
Stmrpbandlﬁhmun g, Kieferlihmung, Trismus, Schlucklihmung, Anarthrie,
:;’el‘l”e‘nrdh:;;;i.ZuiiilastR(:;eigit?fnnoig‘ dEI.‘ ac u.te.n Bulbarparalyse zu
Ol s pirationsstorungen wie: anfallsweise Dyspnoe,

yne-Stokes'sches Athmen,Puplllenverengerung, Nystagmus sprechen

anopsie oder
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f:i'll' das Befallensein der Medulla oblongata. Ebenso wird man, falls man
Gelegenheit hat, eine schnell sich entwickelnde Muskelatrophie (mit fibril-
larem Zittern) zu beobachten, dies auf die Hirnnervenkerne beziehen.
Freilich ist zu erwigen, dass fast alle diese Krankheitszeichen auch von
suprabulbiren Herden ausgelost werden konnen. Jedoch wird man
die Diagnose derselben nur dann zu stellen veranlasst sein, wenn ausser
den bulbiren noch andere Symptome vorhanden sind oder eintreten,
welche mit Bestimmtheit auf das Grosshirn deuten. Dies sind im Wesent-
lichen die oben aufgefiihrten: psychische Veridnderungen, Aphasie u.s.w.

Verlauf, Dauer, Prognose.

Fir die Entwicklung der Krankheit ist charakteristisch, dass sie
in mehrfachen apoplektischen Anfillen erfolgt; jedoch kommt auch ein
langsam progressiver Verlauf vor. Der apoplektische Insult ist zuweilen
nur mit leichter Tritbung des Bewusstseins verbunden, welche letztere
auch ganz fehlen kann. Ebenso wie-an schubweisen Verschlimmerungen,
ist der Krankheitsverlauf an Bemissionen ~ceich. Die Erkrankung kann
sich in die Liinge ziehen/ -Die PEdenose ist schlecht, da schliesslich
der Exitus durch die schweren Verindegingen \der Gefisse und des Ge-
hirns herbeigefiihrt wind:

Iheyapie.

Die Behandlung untacsehetdet sieh nicht von derjenigen der acuten
Bulbiirparalyse.

Pseudobulbirparalyse des Kindesalters.

Oppenheim hat eine besondere Form der Pseudobulbirpara-
lyse des Kindesalters abgegrenzt. Dieselbe ist der Gruppe der diple-
gischen infantilen Cerebrallihmungen hinzuzurechnen und zeigt daher
nahe Beziehungen zur Little’schen Krankheit, wie denn auch Little
bereits auf das Vorkommen von Schluck- und Sprachstirungen bei seinen
Fillen hingewiesen hatte. Fast stets handelt es sich um Verinderungen im
Grosshirn, beziehungsweise der Hirnrinde, Mikrogyrie, Porencephalie,
Sklerose, Erweichungen; selten ist der Hirnstamm der Sitz der priméren
Verinderungen. Die Erkrankung gehort daher der Hirnpathologie an
und findet sich im IX. Bande dieses Handbuches S. 124 (1. Auflage)

besprochen.

v. Leyden u. Goldscheider, Riickenmark. 4



Funftes Capitel.

Die Erkrankungen der Augenmuskelkernregion.
Nucleare Ophthalmoplegie,

Anatomische Vorbemerkungen.

Die Augenmuskelkerne bestehen aus den drei Hauptgruppen: f}h—
ducens-, ’1‘1‘Bchlearis- und Oenlomotorinskerne und erstrecken sich
yom untéren Ende des Pons AnsvinitdiedHirnschenkel hinein.

Der Abducenskery/ (vel. Aftgemeéner\Theil, Abbildung S. 39)
ist in das sogenannte Kiie de§, Fadinlis gindctagert. Die Ganglienzellen
des Ahducenskerns sind kleiner afsdfei e acinliskerns (nach Sehwalbe),
Die Abducenswurzel durchzieht it mehrexen Bimdeln die Briicke, durch-
setzt die lateralen Bundel deév’Dysavmderhaliiigh und tritt am unteren
Rande der Briicke aus.

Uber das strittige Centrms Tif > die” associirte Seitwirtshewegung
der Augen in der Nithe des Abducenskerns vgl. die Darstellung  hei
v. Monakow, Gehirnpathologie (dieses Werk, Bd. IX, S. 613).

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

Der Trochleariskern grenzt ausscrordentlich dicht an den Oculo-
motoriuskern. Er liegt zwischen vorderem und hinterem Vierhtigel,
ventralwirts vom Aquaeductus Sylvii. Die Wurzel geht lateralwirts aus
dem Kern hervor, wendet sich nach kurzem longitudinalen Verlauf dor-
salwiirts, so dass sie in das Dach des Aquaeductus eintritt, wo sie sich
im vorderen Marksegel mit der Wurzel der anderen Seite kreuzt. Von
Exner und Mauthner ist die Kreuzung der Nn. trochleares, jedoch zu

Unrecht, in Abrede gestellt worden: dieselbe ist freilich, wie es scheint,
keine ganz vollstindige.
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Siemerling hat bei einem Falle trotz Degeneration der intra- und
e,\'_tramedulliiren Trochleariswurzeln ecine Erkrankung des Trochleariskerns ver-
misst. Dagegen fand er einen anderen Kern atrophisch. Bei anderen Fiillen
aber bestiitigte sich dies nicht; es scheint vielmehr (Schiitz, Siemerling)
dass der atropbisch befundene Kern eine Ganglienzellengruppe des eentrafmi
Hohlengraues ansmacht. Bei den meisten Fillen von Atr;’phie des Trochlearis-
stammes ist der Trochleariskern atrophirt.

Der Oculomotoriuskern reicht von der Commissura post. bis
zwisehen vorderem und hinterem Vierhiigel, liegt dicht neben der Raphe,
am Boden des Aquaeductus. Nach hinten geht er in den Trochlearis-
kern iiber (siehe unten). Dife Wurzelfasern gehen aus der ventralen
Seite des Kerns hervor, durchziehen den Hirnschenkel (rothen Kern,
Subst. nigra) und treten an dessen unterer innerer Fliche heraus. Der
Ursprung der kleinen lateralen Wurzel (sensibel?) ist noch nicht auf-
geklirt. Vom Oculomotoriuskern gehen Fasern in die Raphe. Der weitere
Verlauf und die Bedeutung derselben ist noch unklar. Ferner miissen
Verbindungsfusern mit dem Opticus (vorderem Vierhiigel, Thalamus opt.)
existiren, die den Pupillenreflex vermitieln. Der Weg derselben ist noch
nicht sicher ermittelt (Fagfrn des jeentralgn Hohlengraues?).

Endlich steht dei/ Octlometolinskeyn\ duich mit dem hinteren
Lingsbiindel in Zusaménhanes, Dagkelhe \verhindet die verschiedenen
Augenmuskelurspriinge nntereinandes und ‘augle yvahrscheinlich noch mit
anderen Hirnnervenkernar,

Der Oculomotoriuskeriy “Wéstehf aus” ¢inér Reihe von hesonderen
Kernen. Man nimmt an, dass"eimnzelnerGrappirungen zu den einzelnen
Augenmuskeln in Beziehung stelien;und hat sowohl durch experimentelle
wie klinische Forschung die Zusammengehorigkeit aufzudecken gesucht.

Nach Perlia zerfillt die Hauptgruppe des Oeculomotoriuskerns
jederseits in einen hinteren dorsalen und ventralen und vorderen dorsalen
und ventralen Kern. Der hintere ventrale Kern grenzt an den Trochlearis-
kern an. Ferner bestehen ein unpaariger Centralkern (Spitzka’s Sagittal-
kern) und die paarigen Edinger-Westphal'schen Kerne. Ausser der
Hauptgruppe gibt es noch eine Vordergruppe, die sich aus dem vorderen
lateralen und medialen Kern znsammensetzt. Nach Perlia wie nach
v. Gudden entspringt ein Theil der Oculomotoriuswurzeln gekreuzt.
Edinger unterscheidet einen vorderen und einen hinteren Kern; an
Jetzterem sind mehrere Unterabtheilungen besonders markant, nimlich
eine dorsale Gruppe und eine mediale Gruppe. Endlich die vorn dicht
neben der Commissur in einem dichten Netze von Nervenfasern liegen-
.den Edinger-Westphal'schen Kerne.

Siemerling, Cassirer und Schiff, v. Kolliker, Bernheimer,
Wilbrand und Saenger schrinken neuerdings die Eintheilung in
.Gruppen erheblich ein. Als wirkliche Ursprungsstitten des Oculomotorius

4’5-
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i : di g ; ig Tanptkerne

rechnen nach diesen Autoren: die , paarigen glos‘s.zellé?enD.}e( V(})ereren

und der unpaarige grosszellige Mediankern (siehe Blg. l). ‘tl : e
i { i Jrsprungsgebi . llomotorius nice
kleinzelligen Kerne sind dem Ursprungsgebiet d_es Cll s 2
hinzuzurechnen. Die  kleinzelligen Edinger-Westphal'schen 1

scheinen gleichfalls nicht dazn zu gehoren; jedoch steht ihr drmeres

in di mitpfung mi fasernetz des tbrigen
Fasernetz in directer Verkniipfung mit dem le1chen. I*%em(-et? des iibrige
nichts mit dem Oeculo-

Kerns. Der Darksechewitseh’sche Kern hat o
motorius zu thun (ist in der Figur nicht mit aufgenommen). Der Troch-
leariskern, weleher durch den Kern 1m hintere'n L'ii‘ngsbimd_el re-
priisentirt wird, ist nur in seinem (.list-nlen Theil refneir lrochlen'r:skem,
im proximalen Ende ist er ein gemischter ’l‘rqclllearls-U(:ulomot()}'nmker_u.
Der Uebergang vom gemischten zum reinen Oculomotoriuskern ist meist
ein divecter: zuweilen ist hier ein zellarmes Gebiet.

Der vordere mediale Kern Perlia’s ist nach Siemerling nur die
vordere Verlingerung der Westphal'schen Kerne, welche sich bis in
den dritten Ventrikel hinein fortsetzt.

Form und Grosse der Ganghenzetfes zeigen in den einzelnen Kernen
der Oculomotoriusgruppe Vepsalitedenheiiefiy “heziiglich deren jedoch anf
die Specialliteratur verwiegen fverdeny palss.

Nach dieser Einthdiludo\ist/die \Abbildung Fig. 3 (nach Siemer-
ling) gegeben.

Was die Beziehung\der\¢inZetnen\ Keyngruppen zuden Augen-
muske!n betrifft, so sind\insece HeMThisse ngch sehr lickenhaft.

Kahler und Pick schldssen —ans zwel/klinischen Beobachtungen,
dass die Pupillenfasern des Oeuwlomotorius heim Menschen von den
vordersten Abschnitten des Kerns entspringen. Darkschewitsely
fand mit Hilfe der Degenerationsmethode, dass das Pupillencentrum im
vorderen lateralen Kern gelegen sein miisse (casuistische Bestitigungen.
hiefiir fehlen bis jetzt). Hensen und Vélkers beobachteten bei elektrischer
Reizung des hinteren Bezirkes des Bodens vom dritten Ventrikel und des
Bodens vom Aquaeductus Sylvii, dass vom vorderen Theil dieses Reizungs-
bezirkes aus Accommodationshewegung und Iriscontraction, vom hinteren
Theil desselben Bewegung des Bulbus selbst (in einer hestimmten Folge:
Rectus int., super., Levator palp. sup., Rectus inf., Obliqu. infer.) zu erzielen
ist. Wurden die vorderen Biindel der Oculomotoriuswurzeln durchschnitten,,
so trat eine Wirkung auf Iriscontraction und Accommodation nicht ein..

Sichere Kenntnisse haben wir bis jetzt weder ither die Lage der
Kerne der inneren noch der iusseren Augenmuskeln. Als fest-
gestellt ist auch fir den Menschen zu betrachten, dass die Wurzeln des
Oculomotorius, wenigstens die hinteren, zum Theil aus dem ventralen
Gebiet derselben und zum Theil aus dem dorsalen Gebiet der entgegen-
gesetzten Seite entspringen.
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| Ufzber die vi.el discutirte Lage des Kerns des Levator palpebrae
iu p fal. ist no?h nichts Entscheidendes ermittelt; wahrscheinlich sind die
Wurzelfasern in den lateralen Biindeln enthalten; vielleicht bestehen auch

i
vord. medianer | i it .:::*-::\:*: ‘)\
[Hleinzelliger)fern '1|

— —— 1}l

Contral- Median __
Sagitlalfern

gemischler Trochlearis

Grulomoloriwshern

Trocklearishern

Trochleares

7
. - :.i |
Zinl Langsbindel . Wt

Z’-m%amsﬁre’azmg im Velum

Grappirung der Kerne der Oculomotoriusregion (nach Siemerling).

zu den Edinger- Westphal'schen Kernen Bezichungen (Wilbrand und
Saenger). ;

Maglicherweise haben die hinteren Abschnitte des Oculomotorius-
kerns zum Augenfacialis Beziehung. Mend el fand nach Zerstérung des
Augenfacialis (Katzen, Meerschweinchen) die hintersten Particen des
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Oculomotoriuskerns arm an Ganglienzellen, wihrend Facialis- und Abdu-
censkern gesund erschienen. Fir diese Ansicht sprechen Beobachtun‘gen
von Spitzka, Birdsall, Boettiger, Tooth und Turner u. A. Es fehlt
aber auch nicht an entgegenstehenden Beobachtungen.

Blutversorgung des Oculomotoriuskerns. Die den Oculo-
motoriuskern versorgenden Arterien sind Endarterien. Sie entspringen
aus basalen Gefissen, welche von den Aa. cerebri posteriores (s. pro-
fundae) und Aa. communicantes posteriores kommen. Die Zweige dieser
dringen ventralwiirts in die am vorderen Ponsende auseinanderweichen-
den Hirnschenkel ein und verlaufen dicht neben der Medianlinie ventro-
dorsalwirts bis zum Boden des Aquaeductus Sylvii. Dieses medianwiirts
gelegene Gefissgebiet communicirt nicht mit dem lateralwirts gelegenen,
welches durch die Endigungen von Gefiisszweigen gebildet wird, die sich,
gleichfalls von den hasalen Arterien entspringend, lateralwiirts um die
Hirnschenkel und den Pons herumwinden (nach d’Astros und Shima-
mura).

Eintheilung derfOphthalmoplegieen.

Die Ophthalmoplegiesr zeffalle~nach ihrem Verlauf in acute
und chronische; was /ihrény Sitz \betufity “sy legt man am zweck-
miissigsten die Etappen [deif nictorsehen Leitungshahn der Eintheilung
zu Grunde.

I. Ophthalmoplegieeh -anseehamtain ¢ ¢t fico-nuclearen Neuron
(indirecten motorischen Nentn) ~Jisse sinds

a) corticale, d. h. durch’Tinsion der Rindenzellen, oder

b) subeorticale (supranucleare), d. h. durch Lision der
Nervenfasern im Markweiss (Centrum ovale, also oberhalh der Augen-
musl.;elkerne und unterhalh der Hirnrinde) hedingt (Dufour’s Ophthalmo-
plegia corticofibrillaris).
et o AR U L
i n, vom Kern bis zum Muskel).

@) nucleare, d. h. durch Lision der Ganglienzellen (der Augen-
muskelkerne) oder =
— b) perlpher.lsche, d. h. durch Lision der Nervenfasern (der Augen-
muskelnerven) bedingt. Letatere sind w
1. radiculiire, d. h
Wurzelfasern stammende :

eiter zweckmissig zu trennen in:
- von den die Hirnschenkel durchsetzenden

: 2. basale, d. h. durch eine Affection der an der Hirnbasis oe-
egenen Nervenstimme bedingt; :

3. orbitale, deren Ursache in o
' i a emer Augenhohlenerkrank e~
legen ist, welche die Nervenfasern betheiligt. 3 e
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III. Myopathise i i i

‘ ‘ yopathische Ophthalmoplegieen, von einer Lision
der Augenmuskeln selbst ausgehende.

; Dlese anatomischen Gruppen sind jedoch klinisch und pathologisch
noch nicht iberall scharf zu trennen i ' i

» auch in Bezug :

e, L : 0, Al Bezug auf nosologische

ibststandigkeit nicht  gleichwerthig.  Vielmehr heben sich als be-
stimmte klinische Gruppen heraus: die chronische progressive Oph-
thalmoplegie und die acute Ophthalmoplegie. Wir werden daher
hanptsichlich diese heiden hehandeln und die anderen Formen an die-
selben angliedern.

Chronische progressive (nucleare) Ophthalmoplegie.

GGeschichtliehes.

Augenmuskellihmungen kommen als begleitende Erscheinung
hilnfig bei den verschiedensten Erkrankungen des Nervensystems vor,
bei Polyneuritis, Tabes, Lues eerebri, Meningitis, Hirntumor u. s. w.
Ausser diesen, theils die ACewvte, —thieils Me Nn. oculomotorii selbst be-
treffenden Lihmungen ifitt dber 4lie Augenmuskellihmung noch in einer
Form auf, bei welcher=¢ie\selbst i/ Krankheitsbilde pridominirt.
Und zwar sind diese |Fiille zimn~Yed=<o ~geantet, dass die Erkrankung
sich einzig und allein \in def Vihmmung dey Augenmuskeln dussert, oder
so, dass die letztere z\war\niir —eme=1heilerscheinung weit verbreiteter
Degenerationen des Nervénsysienistdurstellty aber doch innerhalb derselben
das Krankheitsbild beherrseht~odéivivénigsténs lingere Zeit hindurch diess
dominirende Rolle spielt.

Beide Kategorieen von Krankheitsfillen gehoren der chronischen
progressiven Ophthalmoplegie an, einer Erkrankung, welche eine
gewisse Analogie zur ehronischen progressiven Bulbirparalyse
darstellt und, so wie diese die Gesichts- und Zungenmusculatur, die
Augenmusculatur in allmiligem Fortschritt zur atrophischen Degeneration
bringt.
Diese Erkrankung wurde zuerst von A. v. Graefe im Jahre 1856
beschrieben. Bei einem 40jihrigen Manne hatte sich an beiden Augen
eine Lihmung aller #usseren Muskeln der Bulbi entwickelt, wihrend
Aceommodation und Pupillenreaction erhalten war. Einen zweiten Fall
veroffentlichte er nach zehn Jahren (1866); hier hatten sich die Lih-
mungen ziemlich acut entwickelt. Tod nach vier Jahren. Die Section
klirte den Sachverhalt nicht auf.

Fin dritter Fall wurde von v. Graefe 1868 in der Berliner medi-
cinischen Gesellschaft demonstrirt; die Erkrankung hatte sich im Zeit-
raum von seehs Jahren entwickelt. v. Graefe wies hiebei bereits darauf
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hin, dass der Levator palp. sup. sich nur 1'.“ gering-em Masse b‘eﬁleilig]:e,.
und sprach die Vermuthung aus, dass es sich um eine Degeneration der
Jery ochte.

l\er‘eIIInhg(l:feFl‘lt])l;'l:ezeit wurden solche Fille in gl:USSE‘.I'P,l' Za_hl lJ%bnfht@t
und mitgetheilt, ohne dass zuniichst ein tieferes Eindringen in dis W"es>en
der Erkrankung erfolgt wire. Erst die Unters_uelmngen von C. West-
phal haben den der Frkrankung zu Grunde Ilegcnden_ \orga-ng aufge-
deckt. Aus der Zeit vor Westphal's Untersuchungen liegen einige ana-
tomisch mit hinreichender Genauigkeit untersuchte Fiille, 111155}31' dem
bereits erwiithnten von v. Graefe, von Hutehinson. B uzzard,_ an‘towe-
Blane, J. Ross, Boettiger (Hitzig) u A. vor, Im I*Iut(:.h-msun s_(-hen
Falle ergab die von Gowers angestellte anatomische und l]].!.]{l'OS]\'(_)}'l151"111‘
Untersuchung eine Degeneration der Nn. optici, oculomotorii und Ocnlo-
motoriuskerne sowie der Trochleariskerne: auch Trigeminusfasern waren
betheiligt: ferner waren die Abducentes und ihre Kerne Qegenorirt. Hier
war also zum erstenmal der Nachweis gefiihrt, dass der Ophthalmoplegic
ein Schwund der Nerven und Kerne der Augenmuskeln zu Grunde lag;
dieser bildete nur einen Theil Ginestaififyimccicheren Degenerationspro-
cesses, welcher auch den Opiiensamnd i cempudumfasste. In B ristowe’s
und Blanec's Fillen wurde/ shei \det/anatouise fren Untersuchung  nichts
Besonderes gefunden. Bei [den Deidemd PR o |J. Ross, welche Tabes
dorsalis mit Ophthalmoplégie /hetenfen-\licsy Ssich Degeneration der
Ganglienzellen der Augenmyskelldmeafasistclr: Am Jahre 1887 erschien
dann die Mittheilung C. W estjh g 13 Ueties einen Fall von chronischer
progressiver Lihmung der Augesniit¥Fetl (Ophthalmoplegia ext.) nebst
Beschreibung von Ganglienzellengroppen im Bereiche des Oculomotorins-
kernse, in welcher er in einem Falle von chronischer Ophthalmoplegie
eine Atrophie der Nn. oculomotorii, ahducentes und trochleares, Atrophie
der Oculomotorius- und Abducenskerne, auch zugleich eine Atrophie des
linken Hypoglossuskerns, Degeneration der Augenmuskeln nachwies.

Es folgte dann 1889 die Veroffentlichung von Boettiger aus der
Hitzig'schen Klinik, einen Fall von Ophthalmoplegie hetreffend, hei
welchem gleichfalls Degeneration der Oculomotoriuskerne (mit Trochlearis-
kern) nebst anderweitigen Alterationen aufgedeckt wurde.

In demselben Jahre Derichtete Oppenheim tber den Befund von
Atrophie im Bereiche der Fasern und Kerne des Oculomotorius bei Tabes.

Das weitere Studium der Ophthnlmol')legie hildete den Gegenstand
(.ier letaten Lebensarheit ¢ Westphal's. Er berichtete noch einigemale
in Vortrigen tiher die Fortsetzung seiner Beobachtungen; der Abschluss
derselben_ wurde jedoch durch seinen Tod vereitelt. Siemerling voll-
f‘?'f’?:zhgleAg:It)‘:‘:uc\}*]oTg:Ighrng "ﬁberga-b die auf' die klinische und ana-

illen von chronischer Ophthalmoplegie
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basirte monographische Bearheitung, durch welche nunmehr ein fester
Grund zur Erkenntniss dieser Erkrankung gelegt war, der Oeffentlich-
keit (1891). Weitere anatomisch untersuchte Fille wurden seitdem von
Boedeker, Siemerling, Bloeq und Onanoff, Cassirer und Schiff.
Juliushurger und Kaplan u. A. mitgetheilt. ‘

Symptomatologie.

Ueber die Symptomatologie der Krankheit ist wenig zu sagen; sie
hat eigentlich nur ein Symptom: eben die fortschreitende Lihmung der
Augenmuskeln. Dieselbe entwickelt sich langsam zunehmend, in dem
einen Falle schneller, im anderen langsamer. In manchen Fillen ver-
mogen. die Patienten, welche zum Theil an Pychosen leiden und erst
in diesem Zustande zur drztlichen Untersuchung gelangen, keine Angahen
iiber die Entwicklung ihrer Augenlihmung zu machen. In anderen Fiillen
geben sie an, dass dieselbe plotzlich, z. B. nach einer Erkiltung, aufge-
treten sei. Meist ist es unmogliclh, —den Beginn und die Entwicklung
der ersten Lihmungserscheiningen gengu festzustellen. Vielen Patienten
macht sich der Anfang der Adhnrwng durch,:Doppeltsehen bemerkhar.

Eine bestimmte Reih¢nfolgé/ in\ depy Freriffenwerden der einzelnen
Muskeln existirt nicht:| der” Process . befillt vielmehr fortsehreitend hald
diesen, bald jenen Muskel? aline/Rireksicht auf<dje functionelle Zusammen-
oehorigkeit derselben (Siem erkin®)™0h der Process successive einen
Muskel nach dem andew¢iv erorertt, ob ein Muskel zu atrophiren an-
fingt und dann erst, wenn die~Attophi® einen gewissen Grad erreicht
hat, ein anderer Muskel darankommt, oder ob der Process in mehreren
Muskeln zugleich einsetzt, ist schwer zu entscheiden. Wahrscheinlich
kommen in dieser Beziehung viele Variationen vor.

Die Beweglichkeitsbeschrinkung ergreift die beiden Augen gleich-
zeitig oder nacheinander; das eine Auge kann schon recht erheblich ge-
lihmt sein, ehe das andere die evsten Erscheinungen zeigt. Sehr selten
diirfte es sein, dass der Process einseitig bleibt. In den einzelnen Kiillen
sind hald diese. bald jene Muskeln am stirksten befallen. Am wenigsten
ist die Lihmung des Levator palp. sup. ausgesprochen: selbst bei vor-
oeschrittener Lihmung der iibrigen Augenmuskeln kan‘n Ptqsis fehlen:
\fedoch ist ein geringer oder missiger Grad von Plosis qulstens vor-
handen. Entsprechend der verschiedenartigen Muskelbetheiligung findet
man auch verschiedenartige Stellungsanomalieen der Bulbi: Convergenz-
stellung, Divergenzstellung, Hohenverschiebung, oft auf beiden Seiten
ungleich. ]

" In dem einen Falle macht sich die Beweglichkeitsbeschrinkung
namentlich nach den Seiten hin geltend, in dem anderen ist keine be-
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or ss die v rus
stimmte Richtung be\-'o-rzug.t: Es komnll.t '\‘(zl, jigbsvif "1‘(1)-2:3 1(1)152:‘?:16;?”01“
and Abducens versorgten Muskeln alhc'll e 1 o Stipicer
virten aber frei sind. In manchen Fiillen ist die -1U3rlucen'slau;1rlll?b st}.llx :nt
ausgesprochen als die Oculomotoriuslihmung, in anderen Killen bleih
ein Abducens lange Zeit frei. R

Gewohnlich sind die Lihmungserscheinungen zu der Z(?lt, w0 (].L.‘I
Kranke zur drztlichen Beobachtung gelangt, schon voll l?]]t\\‘l(:li@lt. Die
Patienten bieten dann ein charakteristisches Aussehen dar: die Augen-
lider sind halb geschlossen, die Stirn wird g‘erun;elt. um d:?s ohere
Lid zu heben; die Augiipfel sind wenig oder gar nicht beweglich; zn-
weilen besteht ein geringer Exophthalmus in Folge der Lihmung der
Mm. recti. _ :

Der Beginn der Augenmuskellihmung kann &ll(‘].l dureh em_‘e leichte
Ptosis dargestellt werden. Die Lihmung hat oft nieht den lei‘al(ter
der Blicklihmung: denn es kommt z. B. vor, dass der l‘(.‘..L'htt)' Bulbus
gar nicht nach aussen, der linke Bulbus _aber etwas .o.der ZI(‘I-l.lll-('ll gnt
nach innen bewegt wird. Zuweilen soll der Lidschlag auffallend hiinfig sein.

Wenn es auch ungewohafielilistlsg kommt es doch vor, dass die
inneren Augenmuskeln (Ips, M cibitwis) befalten sind. Sogar eine isolirte
Ophthnlmoplggin interna s¢lifsst g Magdpse 2luer nuelearen Ophthal-
moplegie nicht aus. Bei (len| Filemdwa=gleichzeitig Tabes oder Paralyse
besteht, muss man natirlich\dic danfyvexhangdeng reflectorische Pupillen-
starre von der Ophthalmoplegie: sondoss

Eine Theilnahme des Qrhifmidvisipatpelip/ ist, wie bereits oben he-
merkt, einigemale heobachtet Werdti! (I uetilines Jackson).

Von der progressiven chronischen Ophthalmoplegie muss man
eine stationire Form unterscheiden, hei welcher es sich um eine iso-
lirte Erkrankung, namlich eine beschvinkt hleibende Aungenmuskel-
lihmung handelt. Diese Form ist jedenfalls selten. Tm Beginn der progres-
siven Ophthalmoplegie ist es schwer zu sagen, ob nicht etwa eine stationiire
Lihmung (eine angeborene oder in frithester Kindheit entstandene) vor-
liegt. In der Mehrzahl der Fille wird es sich um die progressive
Form handeln. Das Fortschreiten des Processes erfolgt in verschiedenster
Art; die Lihmung kann von den fusseren auf die inneren oder von den
inneren auf die #usseren Augenmuskeln ibergehen; es konnen sich Er-
krankungen des verlingerten Marks, des Riickenmarks, des Gehirns, pro-
gressive Paralyse anschliessen. :

Die Entwicklung der Lihmung geschieht in manchen Fillen so
ausserordentlich langsam, dass man kaum einen Fortschritt wahrnimmt
und, wenn man nicht in der Lage ist, einen grosseren Zeitraum der
Ent“’id‘l“ng tiberblicken zu konnen, in Zweifel kommt, oh es sich um
fINe progressive oder eine stationdire Form handelt.
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'Dle stationire Form wird hauptsichlich durch die angeborenen
oder in den ersten Lebenstagen, beziehungsweise den ersten Lebensjahren
egtw:ckelten Fille von Ophthalmoplegie dargestellt. Die Lihmung be-
"Lrlﬂ”t entweder einen einzigen Augenmuskel (z. B. Ptosis) oder mehrere
in verschiedenartigen Combinationen, auch mit gleichzeitiger Facialis-
lihmung. Die Binnenmuskeln des Auges bleiben frei. Jedoch sah Gold-
scheider einen Fall von anseheinend angehorener Pupillenstarre mit
Myosis (hereditire Lues?).

Die Natur dieser Storung, welche Mobius als infantilen Kern-
schwund bezeichnet hat, ist noch nicht klargestelit.

Siemerling find in einem Falle von congenitaler Ptosis,
welcher jedoch nicht ganz einfach lag, atrophische Verinderungen im
Oculomotoriuskern. Inwieweit aus diesem Befund geschlossen werden
darf, dass es sich in allen Fillen von angeborener Ptosis oder ange-
borenen Augenmuskellihmungen iiherhaupt um Kernerkrankung handelt,
ist auch nach Siemerling noch eine offene Frage.

Wilbrand und Siinger—fanden—bei einem Falle von doppelseitiger
angeborener Ptosis eine /Verminderuags an  Ganglienzellen im  Oculo-
motoriuskern, und zwar speziellvim orosszelligen lateralen Kern der
rechten Seite und in [geyingewdily Grade in- der Westphal-Edinger-
schen Kerngruppe der = linken=Sgite; ~ welche: |die Autoren als Aplasie
ansehen. : A

In neuester Zeit \naf \SiemetTing” e¢ipen Fall einer im dritten
Lebensjahre erworbenen Oglithalmoptegiaexterna beider Augen, rechter-
seits vollkommen, linkerseits niissigen-+rades, beobachtet, welcher, nach-
dem im Alter von 55 Jahren der Tod eingetreten war, eine Zerstérung
der Oculomotorius- und Trochleariskerne in Folge alter isolirter Blutung
erkennen liess.

Is ist also noch zweifelhaft, inwieweit die angeborenen oder in
den ersten Lebensjahren entwickelten Ophthalmoplegieen auf »Kern-
schwunde« beruhen. Jedenfalls ist ein Theil derselben anders aufzufassen.
So kinnen Abducenslihmungen durch Zangenentbindung veranlasst
sein. In anderen Fillen handelt es sich um Abnormititen der Insertion
der Augenmuskeln mit Verkiimmerung einzelner derselben (Hauck).
Auch angeborener Mangel einzelner Augenmuskeln ist beobacht.et worde'n.
Die Augenmuskellihmung stellt in einzelnen Fiw;llerafl nur eine Theq-
erscheinung mannigfacher Missbildungen dar, wie B1_1kropht_halmus, Epi-
canthus, Makroglossie; sie kommt auch zusammen mit Id_lotle YOI U 8. W.
In solchen Fillen handelt es sich wahrscheinlich um eine Aplasie der
Augenmuskelneurone. -

Einige der in der ersten Lebenszeit eingetretenen Ophthalmoplegieen
peruhen wahrscheinlich auf encephalitischen Herden.



60 Die Erkrankungen der Augenmuskelkernregion.

Die congenitale Augennmskell:‘ihn.umg ist hii!lﬁg fal.l‘]i%iiil“, hezie-
hungsweise hereditir oder beides zug:lel?h (Gourfein, Pfluger ‘u.. A).
Es sind Fille beobachtet, wo die Affection d111'ol.1 mehrere. Genﬁmtlonen
au verfolgen war (Hirschberg, Hauck). Dutil .besc-.hf'leb. -14;1lle- von
hereditirer Ptosis, welche hei mehreren Gliedern einer Familie erst im
fiinfzigsten ILebensjahre zum Aushruch kame1.1. o

Ausser diesen congenitalen und infantilen stationiren Ophthalmo-
plegieen kommen nach Mauthner noc;h hei Erj\vachsene.n Op}?tlmlmg-
plegieen zur Entwicklung, welche stationir bleiben u.nq sich nicht mit
diffusen Erkrankungen des Centralnervensystems combiniren.

Im Uebrigen ist die progressive und die stationire Form
nicht ganz stl’;11g' zu scheiden. Denn auch die stationiren Fiille
sind bis zu einem gewissen Punkte fortschreitende gewesen.
Von vorneherein stationir sind nur die congenitalen Fille. Wich-
tiger ist es, diejenigen Fille, Lei welchen die Erkrankung sich auf die
Ophthalmoplegie beschrinkt, beziehungsweise sich nur mit homologen
Degenerationen anderer motorischer Kerne verbindet (chronische Bulbiir-
paralyse, progressive spinale Muskelattojilic)~von jenen zu unterscheiden,
bei welchen die Ophtbalmoplegie nurseing weqn auch auffillige Theil-
erscheinung einer diffused ¥yluadknne dey €kn tralnervensystems
(Tabes, Paralyse, diffuse St amedieian kol multiple Sklerose)
darstellt. ‘

Es reihen sich hier dje Nille Gmlzhei ekelen die Ophthalmoplegie
eine noch geringere Selbststsyfdiotdit: ezt Aimlich Ophthalmoplegie
bei Polyneuritis, besonders alcohaliti (Déyfrine-Klumpke, Reunert
w. A.), doppelseitige Abducenslihmung hei Polyneuritis.

Endlich kann Ophthalmoplegie, auch doppelseitige, rein sympto-
matisch bei Tumoren des Gehirns, z. B. der Schiidelbasis, der Vier-
hiigel ete. anftreten.

Da die progressive Ophthalmoplegie gewdhnlich mit umfangreichen
anderweitigen Degenerationsprocessen zusammen vorkommt, so finden wir
auch klinisch die mannigfaltigsten Symptome mit der Ophthalmoplegie
vereinigt, welche der hegleitenden Tabes oder Paralyse oder den gleich-
zeitig' vorhandenen Degenerationen anderer Kerne (der Bulbiirkerne oder
der Vorderhirner des Riickenmarks) angehiren: so findet sich gelegent-
lich Hemiatmphie der Zunge, Gaumensegelparese, heiderseitic oder ein-
seitig u. A. m. Eine in manchen Fiillen heobachtete Sprachstorung ge-
hort einer gleichzeitig hestehenden progressiven Paralyse oder Bulbir-
paralyse an. :

Ueber die Betheiligung des Sphincter iridis ist schon oben ver-
han(;lelt worden. Der Pupillenreflex wurde in einer Reihe von Fillen,
speziell in denjenigen von Westp hal-Siemerling, als erloschen he-



Pathologische Anatomie. 61

I;Ier;l(};;r;,n 2:?[, -Ew;(l)];;]lleo:}ityiﬁ Vereng'en']‘ng. ka.nn erhalten und' auch.auf'-
{ . © ihmung (Mydriasis) ist sehr selten, die Pupillen
sind vielmehr meist mittelweit oder eng; sie kinnen different sein.

Gewisse Storungen der Sensibilitit (Ortssinn), welche man bei
manchen Fillen beobachtet hat, kamen auf Rechnung der gleichzeitigen
Demenz. In einigen Fillen haben sich aber auch wirkliche Hyp-
isthesieen (Berithrungs-, Druckempfindung, Schmerzgefiihl) ergeben;
sowohl im Trigeminusgebiete wie auch an den Extremititen, welche der
hegleitenden Tahes oder Paralyse anzugehdren scheinen. Bei den Fillen
mit Betheiligung der Sehnerven ist das Sehvermogen herabgesetzt; auch
Gesichisfelddefecte werden beobachtet. Ophthalmoskopisch ist Abblassung,
bezichungsweise ausgesprochene Atrophie der Sehnervenpapille zu con-
statiren.

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

Der Patellarreflex kann sowohl fehlen (Tabes), wie vorhanden,
wie gesteigert sein (ParalyssSeitenstrangerkrankung).

Blasen- und Mastdarmstirungen beruhen auf begleitender Tabes.

Die subjectiven/Klagen  heziehen sich gleichfalls hauptsichlich
auf Beschwerden, welche fontdet hegleitenden) Tabes oder Paralyse ab-
hingen.

Allgemeine cevebyalg/ mmdpsyehis¢he Storungen waren bei
den Westphal-SiemeNimgschen Filléns durchwegs vorhanden. So
Kopfschmerzen, Schwindel\ Erbrechen;» Krdmpfanfille, Somnolenz. Die
psychischen Symptome sind emltweder Solche, welehe der Paralyse an-
gehoren, oder mehr diejenigen einer functionellen Psychose: hallucina-
torische Angstzustinde, Hypochondrie.

Pathologische Anatomie der echronischen Kernatrophie des
Oculomotorius.

Das Wichtigste und Wesentliche des Prozesses besteht in dem
Zerfall der Ganglienzellen. Es zeigen sich die bekannten Abstufu.ngeu
der Degeneration und Schrumpfung: die Nervenzellen sind verkleinert,
rundlich, fortsatzlos, schliesslich ganz unkenntlich; Kern und Ke}'n-
korperchen sind undeutlich, beziehungsweise untergegangen; ge!egentlfch
findet sich auch Vacuolenbildung. Je nach dem Alter des Processes sind
mehr oder weniger Zellen von der Atrophie ergriffen; bei vox:geschrittenen
Veriinderungen ist schliesslich keine einzige gesunde Ganghe.nzelle -mehr
su sehen. Die Ganglienzellen lassen zuweilen eine starke Pigmentirung
erkennen. Die in den Kernen vorhandenen feineren markhaltigen Fasern
sind vermindert, beziehungsweise geschwunden. Die Wurzeln sind atro-
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1
Normaler linker Oculomotorinskern. Nach Atrophischer linker Oculomotoriuskern.

Siemerling (Ueber die chronische progressive Nach Siemerling (Ueber die chronische pro-
Lihmung der Augenmuskeln. Berlin 1891, Taf. II, gressive Liibmung der Augenmuskeln, Berlin 1891,
Fig. 5). 7 Normaler Oculomotoriuskern. 2 Mediale Taf. X, Fig. 2). 1 Ventraler Oculomotoriuskern.
Zellengruppe. & Laterale Zellengruppe. 4 Hinteres 1a Dorsaler Oculomotoriuskern. 2 Mediale Gruppen

Lingsbindel. & Mediale Wurzelfasern. 6 Aus- mit der (3) dorsulen zusammengeflossen. 4 Hinteres
tretende Wurzelbindel. 7 Raphe. Aq. S. Aquac- Lingshiindel, 5 Mediale Wurzelfasern. ¢ Atrophische
ductus Sylvii. Oculomotorinswurzeln, 7 Raphe. dg. S. Aquacductus

Sylvii.

Spinnenzellen, Zerfall des Grundgewebes, Atrophie der Nervenfasern; zu-
weilen auch Wucherung und Verdickung des Ependyms.

Bei vorgeschrittenem Leiden sind Oculomotorius-, Abducens- und
Trochleariskern heiderseitig atrophisch. Aber auch Asymmetrieen kommen
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vor; Z. B'. einseitige Ahducenskernatrophie. Innerhalh des Oculomotorius-
kerns bleiben ofters die Westphal'schen Kerngruppen intact. In einigen
Fiillen v.:rurde auffallender Gefissreichthum im atrophirten Kerne mit
Blutaustritten beobachtet. Diese Hyperimie hat keine ursichliche Be-
deatung fir die Entwicklung der Kernatrophie; wahrscheinlich ist sie
erst in der letzten Zeit des Lebens entstanden. In einem Falle, welcher
bis auf geringfiigige Abweichungen als chronische progressive Ophthalmo-
plegie verlief, fand sich eine multiple Sklevose mit Herden im Pons,
Vierhiigel und im Oculomotoriusstamm. Bei einem Fall bestand noch eine
cinseitige Atrophie des Hypoglossuskerns und N. hypoglossus. Partielle
Atrophie des Hypoglossuskerns ist mehrfach heobachtet worden.

Die Augenmuskeln zeigen hei der chronischen nueclearen
progressiven Ophthalmoplegie deutliche atrophische Verinderungen.
Die Muskeln sind verdiinnt, blass, je nach der Bindegewebsentwicklung
derh oder weich: unter Umstinden vom umgebenden Orvbitalfett kaum zu
unterscheiden. Siemerling fand hei seinen histologischen Untersuchungen
die Muskelfasern zum Theil atTophirt. zum Theil hypertrophirt.
Normale, atrophische und /hypertrophisehé Kasern lagen oft nebenein-
ander. Die hypertrophischen/Fasern warem aif dem Querschnitt meist
von einem schmalen hellen/Ringnumoehén: der wahrscheinlich dem ver-
dickten Sarkolemm entspracli. DI @Quersireifung “war verschwunden: zahl-
reiche feine Liingsstreifen avaren/ za=seiten, welche dem Querschnitte eine
granulirte Beschaffenheit \érlishen™ ZWisehén- den Biindeln abnorm viel
Bindegewebe; auch das interstitielle ¥ett istvermehrt. Oft Kernvermehrung
bis zur Bildung von Zellenschlittehen—Spirliche Vacuolenbildung.

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

Mehrfach ist bei chronischer nuclearer Ophthalmoplegie auch der
Sehnerv atrophisch befunden worden (Siemerling, Hutehinson,
Boettiger).

Gleichzeitige Betheiligung anderer Abschnitte des Central-
nervensystems.

Es finden sich:

a) Homologie anderweitige I{ernerkrankuggen: Der 1:.13'1).0-
glossuskern kann einseitig oder beiderseits degenerirt S0 meist 1st
er es nur partiell. Der sensible Trigeminuskern mit austretendem
sensiblen Trigeminus war beiderseits in einem Siemerling’schen Falle
degenerirt; ebenso die sogenannte aufsteigende Trigemlvnuswurzel.
Die aufsteigende Glossopharyngeus-Vaguswurzel (Krause'sches
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Bindel) wurde degenerirt gefunden, jedoch bei glelchéemgel }ﬂbes, il

wie Oppenheim gezeigt hat, auc.h ohnelOphthal'm(.)pleg[e eine solche

Deceneration vorkommt. Endlich 1st Poliomyelitis anter. chron.
=}

(Lendenmark) beobachtet.

3) Diffuse oder strangformige Degenerationen. In
manchen Fillen besteht Hinterstrangdegeneration. Ks bedarf noch
der Aufklirung, ob es sich in allen diesen Fillen um eine wirkliche
Tabes mit Ophthalmoplegie handelt oder um eine diffuse Degeneration
vielfacher Neurone motorischer und sensibler Natur. Auch diffuse
Degeneration in den Hinter- und Seitenstringen kommt vor.
Ferner kann das Riickenmark in Form von sklerotischen Herden
afficirt sein.

Ophthalmoplegie ohne pathologischen Befund. Bei einigen
Fillen von chronischer progressiver Ophthalmoplegie hat man keinen
pathologischen Befund erhoben (Eisenlohr, Bristowe, Oppen-
heim u. A.). Diese Fille sind nicht ganz einwandfrei, da die peri-
pherischen Theile des Oculomotoriss—nicht untersueht worden sind.

Peripherische Verjyndernggenl7imanderen Fillen haben sich
lediglich peripherische /Verinderumgen des Oculomotorius ge-
funden. Dieselben sind in/¥erhindug  witZceneralisirter Polyneuritis,
mit progressiver Pardalyse,, Tabks dovsals und auch fir sich be-
obachtet worden. Letzterds Vorknmmnisy ist sehr selten; es wurde
von Siemerling in einet”talle, gesehen ;" Muskel, N. trochlearis und
dessen intramedullire WurzeMaren, atrophi€ch, Kern intact. Bei acuter
Ophthalmoplegie ist das Befallenseim der peripherischen Oculomotorius-
zweige viel ofter zur Beobachtung gelangt. Die Mehrzahl der Fille von
chronischer Ophthalmoplegie, hei welchen lediglich peripherische
Verinderungen gefunden sind, lassen den Einwand zu, dass die Unter-
suchung keine ganz vollstindige war; nur der Siemerling’sche Troch-
learisfall ist sicher. Dass der Vorgang nicht wesentlich verschieden ist
von der nuclearen Atrophie, geht daraus hervor, dass er sich gleich-
zeltlg mit nuclearer Atrophie findet.

. Es ist also heziiglich der pathologischen Anatomie der Ophthalmo-
giiﬁ?e Iluorf;le};fl}gggitd__unkel, und wir mijsse"n uns bei 'dexln noch diirftigen
: nisse mit folgenden Sitzen befriedigen :

1. Ob chronische Ophthalmoplegie ohne anatomischen

Befund vorkommt, ist noch nicht ganz sicher.

: 2. Ohl‘?r}ische Ophthalmoplegie mit lediglich peripheri-
schen neuritiseh-degenerativen Verinderungen, bei intactem

feh“ti, ist ii.-usse_rst selten. Jedoch kann selbstverstindlich eine ledig-
lch die peripherischen Oculomotoriuszweige betreffende Affection durch
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Entwicklung sklerotischer Herde (multiple Sklerose), Tumor, menin-
gitisches Etsudat ofters vorkommen.
3. Bei acuter Ophthalmoplegie dagegen findet sich sowohl

die rein peripherische Localisation wie das Fehlen eines ana-
tomischen Befundes hiufiger.

Wesen des Processes.

Es handelt sich bei der nuclearen Ophthalmoplegie um eine fort-
schreitende chronische Zelldegeneration in den Kernen. Gelegentlich
kann ein zum Verwechseln ihnliches Krankheitshild durch multiple
Sklerose hervorgerufen werden. Dies kann man natiirlich nicht als
progressive Ophthalmoplegie bezeichnen, denn es ist nur die Zufilligkeit
der Localisation des sklerotischen Processes, welche hier zu dem typischen
Krankheitsbilde fithrt. Der fortschreitende Process kann auf das ver-
lingerte Mark descendiren (Oppenheim); so kann sich z. B. Zungen-
atrophie hinzugesellen.

Der Process ist als ejne primiive, degenerative Erkrankung
der Ganglienzellen aufzufdssen’, Dei Nersuch, welcher von einigen Seiten
(Buzzard, Boettiger)/gemasht wordendist) die Degeneration von einer
]-)l'imiil‘el’l Erkrankung der Blutgefdsse=abzuleiten, muss als verfehlt be-
zeichnet werden. In dar”Mehrzahl|dex \Fille=igt kein Zweifel dariiber,
dass die Gefissverindernymgen’ secandarer At sind. Auch die Ependy-
mitis ist secundir und fir/die~Eatwicklung” der Kernatrophie im All-
gemeinen sicherlich ohne Bedteutung; “wenfi sie nicht gerade exceptionell
stark ist, wie in einem Falle von Kahler.

Prognose und Verlauf.

Im Beginn der Augenmuskellihmung kann man nicht sagen, ob
es sich um eine stationire oder progressive Form handeln wird
(siche oben), oder ob ein tieferes Leiden des Centralnervensystems die
Lihmung begleiten wird. . ;

Die angeborenen, beziechungsweise in frihester Kindheit ent-
standenen Fille pflegen stationiir zu bleiben. Auch von den lspiilter
aufgetretenen Fillen blieben manche stationiir, selbst bei 2bjihriger
Beobachtnnosdauer (Fille von Mauthner, Striimpell, Dufour u. A.).

Bei den progressiven Fillen kann das Fortschreiten der Augen-
muskellihmungen sowohl wie die Entwicklung der ibrigen Erscheinungen
langsamer oder schneller, in manchen Fillen ausserordentlich lang-
sam, vor sich gehen, so dass man zuweilen erst nach Jahren einen
deutlichen Fortschritt sieht. Mit Recht bemerkt Siemerling, dass dieser
Umstand zur Vorsicht bei der Prognose mahne. Selbst erst nach mehr-

v. Leyden u. Goldscheider, Riickenmark. 5
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jihrigem Bestand der Augemmlskellﬂhmurjg konnen die re‘rsten Anzejichen
einer weiter verbreiteten Affection des Nervensystems (Tabes, Pamly.sre,
Psychose) auftreten. Nach Siemerlings Znsamnlnenstellung hat snc:.h
hei 17-7%, der Fille von chronischer progressiver (.)phthalm.qpl‘egle.
Psychose angeschlossen. Jedoch war in. manchen der in der Lllelﬂtll'l
mitgetheilten Fille die Beobachtungszeit nicht lang genug, 0 dz?-ss wahr-
scheinlich die wirkliche Zahl der mit Psychose complicirten Fille noch
grosser ist. (i, 42 P

Die chronische progressive Ophthalmoplegie st 1n vielen I :L“FII nur
eine Theilerscheinung einer viel ausgebreiteteren Erkrankung des l\gwen-
sytems, in welcher bald die psychischen und cerebralen, bald die spmal?n
Symptome vorrherrschen. Die Augenmuskellihmungen konnen das Bild
einleiten oder anch zusammen mit heziehungsweise bei schon bestehenden
Allgemeinerscheinungen auftreten. Die Psychose entwickelt sich meist
sp':i;er als die Augenmuskellihmung.

Diﬂg‘n:').?l«

Die Diagnose der Ophthalma'flegte ist leicht zu stellen; schwie-
riger jedoch ist es, die Digbnpsc//anatomseh dahin zn detaillieren,
ob ein nuclearer, radif¢ulfird=d8dfiesi pherischer Process (durch
Neuritis, Tumor, Thramhoge)/ vortiegt. Rathognomonische Symptome,
welche gestatten, die uns\lgexin{eressierendé Form der Ophthalmoplegie,
nimlich die Kernerkrankumg!l cyon—den /anderen Lihmungsformen
zn unterscheiden, existiren nich&; fimerbit sind einige Momente aufzu-
fihren. welche fiir die Unterscheidung der Lihmungsformen von Erheb-
lichkeit sind.

So macht das Bestehen einer Lihmung der fiusseren Augen-
muskeln an und fiir sich eine Nuclearlihmung wahrseheinlich, und
zwar in noch hoherem Grade, wenn die inneren Augenmuskeln
(Accommodationsmuskel, Iris) frei sind, obwohl die Integritit der letzteren
nicht so regelmissig bei Kernlihmung vorhanden ist, dass sie als typisch
fiir dieselbe hingestellt werden kann'); ferner spricht fir Nuclearaffection
die nur schwache Entwicklung von Ptosis?) und die Doppel-
seitigkeit der Lihmungen; endlich stiitzt sich die Diagnose auf den

') v. Graefe hatte angegeben, dass fiir das von ihm beschriehene Krankheits-
bild das Verschontbleiben des Sphincter iridis und des Ciliarmuskels charakteristisch
sei. Jedoch kommt, wie man weiss, auch eine Ophthalimoplegia completa als Nuclear-
libmung vor (siehe oben).

) Von v. Graefe u. A. ist als charakteristisch filr nucleare Erkrankung an-
gege_h_en worden, dass die Lihmung des Levator palpebrae sup. nur von geringer In-
tensxt:it.sei. Dies kommt nun zwar oft vor, aber durchaus nicht regelmii.ssig.b Auch
kann die Levatorlihmung bei anderen Formen von Ophthalmoplegie gleichfalls fehlen.
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ymptome.
o deAnbeIl{e:rll,ls?tz,dle]i?eM;:;eztii gzzlben ‘keine absolute Beweisliraft
Lihmung kann ausser vom Ker ?Semn A-Uger{muskeln 'beschrankte
g ern her auch durch eine Affection der aus-
tretend.en W.urzelbiindel (radiculire Form) oder durch eine solche
der peripherischen Nervenstimme an der Hirnhasis!) (peripheri-
snche, basale Form) oder endlich durch eine in der Orbita gelegene
Geschwulsthildung bedingt sein. Letatere Form wird man leicht durch
die bestehende Schwellung und Druckempfindlichkeit der Orbita erkennen
konnen: auch ist sie fast immer nur einseitig vorhanden.

Lisionen der austretenden Wurzelbiindel sind gewohnlich
durch solche Erkrankungen bedingt, welche gleichzeitig die motorischen
Bahnen der Hirnschenkel treffen und in Folge dessen wechselstindige
Hemiplegie (Hemiplegia alternans superior) machen, jedoch ist dies
nicht unumginglich nothwendig. Auch kénnen die Herde doppelseitig sein,
wie in dem Falle von Barth—wo g5 sich um kleine Erweichungsherde
handelte.

Ob auch myopathisehe Augenmuskellihmung vorkommt, ist
zweifelbaft. Ueber dig -éttvalge/ /Existez ainey supranuclearen, be-
ziehungsweise corticalen Ophthalmoflegie | wissen wir noech so wenig,
dass wir die Diagnose \dieset Formen-ausser Betracht lassen kénnen.

Der langsam fortschyert®n®e Verlayf spricht zwar fiir Kern-
lahmung, kommt aber auch: her-den anderen Formen, speciell bei der
basalen (peripherischen) Form-xor: et Tumor, welcher an der Basis
.cranii die motorischen Augenmuskelnerven comprimirt, kann eine der
nuclearen sehr ihnliche fortschreitende Opthalmoplegie hervorbringen.
Ueberhaupt ist bei bestehenden Augenmuskellihmungen immer an Tumoren
zu denken, welche theils direct, theils indirect hiufig die Augenmuskel-
nerven 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 regelmissig bei nuclearer
‘Ophthalmoplegie vorhanden, dass ihr Fehlen gegen diese Diagnose spricht,
Andererseits konnen solehe bei basaler Ophthalmoplegie in Folge von
Hirntumor, bei Tabes mit neuritischer Ophthalmoplegie, bei multivler
Sklerose mit radiculirer Ophthalmoplegie durch sklerotische Herde vor-
handen sein. Ueber die Hiufigkeit, mit welcher die genannten allgemeineri
Symptome bei den Fillen von Kernlihmung auftreten, herrschen noch
verschiedene Ansichten.

1) Mauthner bezweifelte, jedoch zu Unrecht, dass basale Processe eine Oph-

thalmoplegia externa zur Folge haben kdnnen.
R
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Im Ganzen aber werden wir, sobald die oben aufgezihlten Eigen-
schaften zu constatiren sind, geneigt sein, eine nucleare Ophthalmo-
plegie zu diagnosticiren, da diese Form an Hiufigkeit vor den anderen
Formen iiberwiegt.

Aetiologie.

Bemerkenswerth ist die innige Beziehung gerade der im Oculo-
motoriusgebiete vor sich gehenden Degenerationen zu schwereren diffusen
Degenerationen des Gehirnsund des Rickenmarks (progressive
Paralyse, Demenz, Psychosen, diffuse Sklerosen). Schon in dem
regelmiissigen Auftreten der reflectorischen Pupillenstarre bei progressiver
Paralyse deutet sich diese Beziehung an. Wie uns iiberhaupt noch das
Verstindniss fiir den fortschreitenden systematischen Schwund der nervosen
Elemente in seinen verschiedenen Formen fehlt, so sind uns auch speciell
die Ursachen der progressiven Degeneration der Oculomotoriuskerne und
ihres Zusammenhanges mit der Paralyse ete. unklar.

Die Syphiliskann Kernerkrankungen hervorrufen (Oppenheim,
Siemerling). Es muss daher auehidi@dpelichkeit zugestanden werden,
dass die nucleare Ophthajmoplegicyanf syphilitischer Basis entstehen
konne. Ein directer Beweig Sfuéilich kanwhis \etZ( nicht geliefert werden.
Bei einer grossen Zahl dpe ()phihahappiesiker ist anamnestisch Syphilis
nachzuweisen ; immerhin \fehlt digsefsehei sehi vielen Fillen. Dagegen
ruft die cerebrale Lues hdjifigcdtrchlied ‘Hocalisation in der Pia mater
basalis neuritische Ophthaloplegicthervet,oLdiztere ist auch bei Arterio-
sklerose (v. Frankl-Hoc hwart) Beshaclitet worden.

In einigen Fillen hatten die Patienten mit Blei zu thun gehabt;
es fragt sich, ob dies Beziehung zur Entstehung der nuclearen Oph-
thalmoplegie hat; erwiesen ist dariiber nichts.

In einem Falle (Siemerling) schien ein Trauma die Erscheinungen
(Paralyse und Ophthalmoplegie) hervorgerufen zu haben.

Acute Ophthalmoplegie.

Die acute Ophthalmoplegie kommt hauptsichlich unter infectiosen
und toxischen Einflissen zu Stande. Das Krankheitsbild kommt vor als:

L. Poliencephalitis superior haemorrhagica (Wernicke).

II. Begleiterscheinune von multipler Neuritis (wahrscheinlich gleich-

falls meist nuclearer Natur)

I. Poliencephalitis superior haemorrhagica acuta.

s Hiemit hat .Weruieke eine Erkrankung bezeichnet, welche nach
seinen Worten »eine selbststindige, entziindliche, acute Kernerkrankung:
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im G'ebiete der Augenmuskelnerven« vorstellt, »die in der Zeit von zehn
bis vierzehn Tagen zum Tode fiihrte.

Die Affection entwickelt sich in wenigen Tagen zu einer voll-
kommenen Lihmung der #usseren Augenmuskeln, mit Verschonung oder
nur unvollkommener Betheiligung der inneren Augenmuskeln. Ptosis ist
nur in einem Theil der Fille beobachtet worden und scheint auch hier
keine vollkommene gewesen zu sein; sie kann auf beiden Augen ungleich
entwickelt sein. Selbst bei volliger 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 Convergenz; sie finden sich je nach-
dem in den einzelnen Fillen nach unten, nach oben, nach der Seite,
nach vorne gerichtet. Meist sind alle dusseren Augenmuskeln betroffen :
zuweilen aber tiberwiegt die Lihmung einzelner Muskeln; z. B. ist doppel-
seitige Abducenslihmung beobachtet; ferner eine vorzugsweise die Mm,
externi und interni belreffende Lihmung, wihrend nach oben und unten
der Blick nur beschrinkt war, ,Selir~selten dirfte eine einseitige
Augenmuskellihmung seif, ‘wie sie_in~dém~\Falle von Hori und Schle-
singer beobachtet wurde. .

Die Pupillen sind=haldN\wmittelweity bakl)auffallend eng befunden
worden, sie reagieren fast| imumigny im eingelnén|Fillen trige; sie konnen
ebensowohl gleich wie \ungleich/ sein- DiesReaction kann auf der einen
Seite prompt, auf der arfderén trige seih.” Auch Pupillenstarre kommt
vor. Die Accommodation wWifde, i denvFitlen, welehe daraufhin unter-
sucht wurden, normal befunden:

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

Der Lidreflex kann fehlen, beziehungsweise abgeschwicht, auch
auf heiden Seiten ungleich sein.

Wenn die Augenmuskellihmungen auch den wesentlichen Theil
des Krankheitsbildes ausmachen, so erschiopfen sie dasselbe doch nicht;
vielmehr finden sich ausser denselben auch Begleiterscheinungen,
sowohl in localen wie in allgemeinen Hirnsymptomen bestehend.

Es zeigen sich oft verschiedenartige Extremititenlihmungen, zum
Pheil in hemiplegischer Form; vorwiegend handelt es sich freilich nur
um Sehwichezustinde. Hiufig ist Ataxie, taumelnder Gang, uncoordi-
nirte Extremitiitenbewegung. g

Die gelihmten Extremititen verhalten sich entweder schlaff oder
zeigen in geringem Grade spastische Zustinde, withrend ausgesprochene
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Rigiditiit kaum vorkommt. Von Hirnnervel} b'ethei‘ligt sich, auiselj den _lAugenj
muskelnerven, hauptsichlich der N. facialis, ferner de‘r N. hypoglossus;
auch Sehlingbeschwerden und Gaumensegellihmung sind b.eobachtet_.

Bemerll:'enswerth sind die hiufie auftretenden chorelform_en B‘e-
wegungen ; die Kranken fithren in ihrer Benommel'lhelt %1.,”&1-'[61 Greif-
bewegungen aus, geben ihren Armen und Hinden elgenthumll‘che Stel-
lungen. Diese Bewegungen werden langsam mlsg('efuhrt u_nd sind nicht
von eigentlich choreatischem Charakter: zuweilen erinnern sie an Athetose.
Auch Kau- und Giahnbewegungen sind hiufig.

Das gelegentlich beobachtete Zittern war vielleicht durch Alko-
holismus hedingt.

Die Sprache ist gewohnlich lallend, wie die eines Schlaftrunkenen;
im vorgeriickten Stadium der Krankheit antworten die Patienten iiber-
haupt nicht mehr. :

Die Sensibilitit ist im Allgemeinen nicht gestort, nur im vor-
geriickten Stadium der Erkrankung ist sie, wohl hauptsichlich in Folge
der Benommenheit, heraboesetzt. Im—Anfang wird iiber Kopfschmerz
geklagt, im weiteren Verlapf€,\init—zilféhmender Benommenheit und
Schlafsucht horen die subjektifen Tdagensganz auf. Gelegentlich ist
Riickensechmerz beohachtet/ s ot déug

Die Hautreflexe peeider=jpdach nicht: regelmissig, eine Ab-
schwichung, namentlich apZden ¢¢kdimien GJiedmassen. Cremaster- und
Bauchdeckenreflex kinnen \au(dehoh®n®sein” Dr Patellarreflex war in
einigen Fillen erhalten, in andereii—erfosehicw! Dies wird hauptsiichlich
von dem Grade der Benominenhets ablanTen,

Eigentliche Blasen- oder Mastdarmstorungen pflegen nicht
aufzutreten, jedoch geht zuweilen, in Folge der Bewusstseinstrithung,
der Urin spontan ab, Sehr selten ist Incontinenz gesehen worden.

Zuweilen wird Erbrechen, auch Nackenstarre und Riickensteifigkeit
beobachtet,

‘ Ein in der Mehrzahl der Fiille gefundenes Symptom ist Neuritis
optica, welche nicht immer beiderseits in gleicher Tntensitit entwickelt
1st; seltener sind Netzhautblutungeu_

Die psychisch@ Erscheinungen sind in allen Fillen stark hervor-
dem Falle von Hori und Sehlesip 'ere1-ad31.10ht'"uber3 welche'm
bisher vereinzelt dastehende Beobach%unarWlx(j (.H -V_Omi.) S 1By
e T &3 erwirrtheit und Delirien

S . -
Die Temperatur ist meist nicht verindert; selten wird Fieber be-

obachtet; zuweilen Erniedri ; |
; : gung der Temperatur. Dj i '
gewdhnlich erhoht, : i ghbuee
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] .Vle{*lau'f. Der Vel‘]&l.lf ist meist ein schneller, nur wenige Wochen

(ﬂ.l‘le}fl(q, mit acutem Beginn; jedoch ist auch eine monatelange Dauer

mit todtlichem Ende heobachtet (Gayet, Hori-Schlesin orer)D In den
ger).

meisten Fallen .kommt es zum todtlichen Ausgang. Immerhin kann
auch Heilung eintreten. :

Fig. 7.

o d

Poliencephalitis superior acuta (Fall von Goldscheider, Charité-Annalen XVII). Die Erkrankungs-
herde sind punctirt dargestellt. @ Schnitt durch das obere Ende des 1V. Ventrikels. Eine Anzahl
von kleinen Herden ist in der Hanbenregion beiderseits und dicht unter dem Ependym in der Raphe zu
Ein grosserer Herd ist rechterseits theils im Bindearm, theils in der Schleifa
Die Raphe ist vom Boden des Aqudductus bis
Der im Bindearm und in

sehen, wo sie confluiren.
gelegen. 0 Unteres Ende des Aquaeductus Sylvii.
zur dorsalen Querfaserschicht herunter von confluirenden Herd'n eingenommen.
der Schleife rechts gelegene Herd erscheint grisser. ¢ Gegend der vorderen Vierhiigel, Bindearm-
krenzung (weisser Kern). Durch das Zusammentreten vieler Herde entsteht das Bild einer diffusen
Erkrankung. Auch in der Subst. nigra ist beiderseits, besonders aber rechts, eine umfangreiche Alteration
zu erkennen, welche in das Hirnschenkelgebiet hineingreift. Viele kleine Herdchen in den seitlichen Theilen
der Haubenregion. Das centrale Hohlengrau ist stark betheiligt. ¢ Uebergang des Aquiaductus in den
1II. Ventrikel. Die pathologischen Verinderungen sind hier am intensivsten und am ausgedehntesten.
Centrales Hohlengrau, Raphe, Gegend der hinteren Commissnr, hinteres Langsbiindel, rother Haubenkern,
anstretende Oculomotoriusfasern, Subst. nigra, Hirnschenkelfuss, endlich der seitlich angrenzende 'Thalamus
opticus zeigen sich von punktformigen bis stecknadelkopfgrossen und grésseren Herden durchsetzt., In der
Subst. nigra confluiren dieselben.
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Pathologische Anatomie.

Der dieser Erkrankung zu Grunde liegende pathologische Proc'ess
ist eine acute multiple Encephalitis, \relcl}e Zwar vorzugsweise,
aber keineswegs ausschliesslich, die Gegend des Oculomotoriuskerns
betrifft. F

BEs handelt sich um multiple kleine Blutungen und Entzindungs-
herde. In einigen Fillen ist fast ausschliesslich das centrale H(‘)hlei.lgmu
um den dritten Ventrikel, den Aquiiductus und am Boden des vierten
Ventrikels betroffen, mit wechselnder Ausdehnung nach oben und nach
unten (Wernicke, Kojewnikoff). In anderen Fillen war auch das
Centrum semiovale (Eisenlohr), Balken, Corpus striatum, Thalamus
opticus, ja auch die Hirnrinde betroffen (Strampell). In einem von
Goldscheider untersuchten Falle war ausser dem Hohlengrau noch die
Schleife, der Bindearm, die Subst. nigra, der Hirnschenkelfuss, der rothe
Haubenkern, Thalamus opt., hintere Commissur, Capsula int., Centrum
semiovale befallen.

Es ist klar, dass man heiZeinéio/Sol¢hen Ausbreitung iiber ver-
schiedene Bahnen, Faserziige,/orawt My¢sen michb von einer acuten Kern-
lihmung sprechen kann, uwhd /der Aunsdvinck Rotiencephalitis ist schon
deshalb nicht zutreffend, well= quehSFmse?Sahstanz lin wechselndem Um-
fange beteiligt ist. Auch klinisgh/hedehtimkt sich3d die Affection durch-
aus nicht auf eine Lihmung\ de¥ Augen@muskeih & fielmehr sind Extremi-
titen- und Facialisparesen etcy “rortauiden. Adlpfdings ist vorzugsweise
die graue Substanz ergriffen. B/ WHSCLon st weniger der Kern-
erkrankung als vielmehr der Encephalitis einzuordnen. s ist eine
Encephalitis, welche die Kerne in ihr Bereich zieht. Bel den meisten
Fillen von Poliencephalitis sup. acuta handelt es sich nicht um Degene-
ration von Ganglienzellen, es sind vielmehr grosstentheils Faser-
bahnen befallen. Nur Thomsen sah in einem Falle Ganglienzellen-
degeneration, was er dureh die lingere Dauer der Erkrankung (20 Tage)
erklirt, wihrend bei dem rapiden Verlauf der meisten Fille die Degene-
ration noch nicht merklich wurde.

Boedeker fand in seinem Fulle eine erhebliche Verdickung und
Verkalkung der Gefisse. Als Regel ist dies jedoch nicht zu hetrachten.

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

Poliencephalitis superior et inferior. Es existirt eine Ap-
zahl von Be.oba.chtungen, die darauf hindeuten, dass die Poliencephalitis
(s)l}lﬁ.o jlégt;nltu :glege:ntls{p;iiheel?gfn'Entzﬁ.nflll.ichen A‘ﬂ'ection F]or Medu .lla
m Theil gleichlly acyy oo, itll‘hs verbinden kann. ]?teselben sind

- ) eil subacut und chronisch verlaufen.
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Glossonlint e e et ération un.d Blutungen im Vagus-
riossopharyngeuskern, Trochleariskern; bis zur hinteren Commissur auf
warts. im centralen Hohlengrau Blutungen. In einem anderen Falle
AEFechgn des Oculomotorius- und des Hypoglossuskerns. Auch der eine
_Wernlcke’sche Fall zeigte eine Betheiligung der Medulla oblongata,
insofern als der Hypoglossuskern afficirt war. In einem von Kaiser
nﬁtgetheilten Falle war das gesammte Hohlengrau vom III. Ventrikel
bis herab zum untersten Ende der Medulla oblongata ergriffen, so dass
die Hypoglossus-, Vagus- und Glossopharyngeuskerne, Acusticus-, Facialis-,
Abducens-, sensibler und motorischer Trigeminuskern, Trochleariskern.
theils beiderseitig, theils einseitig in den Process einbezogen waren:
auch andere nicht unmittelbar den Kernen zugehorige Gebilde, wie auf-
steigende Trigeminuswurzel, Subst. nigra, aufsteigende Vago- Glosso-
pharyngeuswurzel, das hintere Lingsbiindel, endlich im Rickenmark
das rechte Vorderhorn in der Cervicalansehwellung waren gleich-
zeitig erkrankt.

In neuerer Zeit hgben einige Autorén (Thomsen, Jacobaeus,
Boedeker) die Ansich{ auggesprgéhien, ;dass 'es sich bei der Polience-
phalitis sup. acuta nur ym [eind\Béoteiteiseheinang der multiplen Alko-
holneuritis handle.

In Jacobaeus' Fall \(starke=Patator}/ldo/ eine Parese der Extremi-
titen vor. leichte Muskelatrophte an der Wade; Absechwichung der Sehnen-
reflexe, Druckschmerzhaftigkéit .—  kure; Frscheinungen der multiplen
Neuritis. Hiezu trat Ophthalmoptegie—n wenigen Tagen Tod. Die Unter-
suchung zeigte punktformige Himorrhagieen im centralen Hohlengrau
von der Mitte des dritten Ventrikels bis hinab zu den Alae cinereae; ferner
Neuritis. Jacobaeus meint, dass ehenso wie in seinem Falle auch in
denen von Wernicke u.s. w. Polyneuritis alcohol. bestanden habe und
die Poliencephalitis nur eine Complication gebildet habe, wie die gelegent-
lich bei Polyneuritis gefundene Myelitis.

Diese Ansicht, dass die Wernicke'sche Poliencephalitis lediglieh
eine Begleiterscheinung der Polyneuritis sei, geht zu weit. Denn auch
ohne Polyneuritis kommt dieselbe vor, wie Myelifis und Encephalitis
ohne Neuritis auftritt. Bs ist auch fir die alkoholische Form der
Poliencephalitis nicht anzunehmen, dass sie blos mit Polyneuritis vor-
komme. Vielmehr existieren einige Fille, wo Poliencephalitis sicher fiir

sich bestanden hat.

Il. Ophthalmoplegie bei Polyneuritis und neuritische Ophthalmoplegie.
Beiliufig ist hier ein Blick zu werfen auf gewisse Formen der Oph-
thalmoplegie, welche eigentlich dem Capitel der Neuritis angehoren,
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nimlich auf die durch Neuritis der Augenmuskelnerven bedingtel.l. Hieher
gehoren die Fille von Ophthalmoplegie nach Erkiltung, -bel welche'n
die Lihmung gewdohnlich einseitig loealisirt ist; hauptsichlich uher' ('he
Augenmuskellihmungen, welche als Teilerscheinung _der Polyneuritis,
namentlich der alkoholischen, auftreten. Die motorischen Augennerven
konnen dabei fiir sich oder auch in Verbindung mit anderen ]—Iirnner\'en
(Facialis, Opticus ete)) ergriffen sein. Die Ophthalmoplegie i.)ei' Poly_-
neuritis ist ibrigens nicht blos eine Neuritis, sondern wahrscheinlich oft
gleichzeitig eine Kernaffection (Hiamorrhagieen im cantra‘len» Hohlengrau,
beziehungsweise in den Augenmuskelkernen, [siehe oben]). In dem Falle
von Dammront und Mayer eines 62jihrigen Mannes, welcher an acuter
Polyneuritis starh, wurde die Degeneration des Oculomotorius, Trochlearis,
Abducens bei intactem Centralnervensystem mikroskopisch nachgewiesen.

Die Binnenmuskeln des Anges (Ciliarmuskel, Iris) pflegen bemerkens-
werther Weise frei zu bleiben: nur die postdiphtherische Neuritis befillt
mit Vorliebe die Accommodation.

Die tabische Ophthalmoplegie heruht wahrscheinlich auf
Neuritis (es existiren mehrere PalleV it nonritischem Befund und nega-
tivem Befund in den Kernen, MHesefivielch voiNO ppenheim und Siemer-
ling, Schultze, Nonne): fibef \Nie¢ Alneleagg/ Ophthalmoplegie hei Tabes
vgl. oben.

Nach Diphtherie komwén/medetische ;,\ngeumuske]lﬁhn‘nmgen
vor, bei denen zum Theil \1iche/ liemhmene Anitafficirt sind (Mendel,
Remak, Krause, P. Meyer, \Uh {640,

Den neuritischen Ophthalmopledf{écn—eihen sich diejenigen an,
welche auf syphilitischer Arachnitis basalis beruhen. Hier sind
die Stimme der Augenmuskelnerven durch das gummose Infiltrat be-
theiligt. Sowohl die dusseren wie die inneren Augenmuskeln werden he-
troffen. die Vertheilung und Combination der Lihmungen ist mannigfach.
Beziiglich des Niheren ist auf das Capitel, welches die Syphilis des
Centralnervensystems behandelt, zu verweisen.

Aetiologie der acuten Ophthalmoplegie. In der Mehrzahl
der Fille von acuter Ophthalmoplegie (Poliencephalitis superior acuta)
liegt Alkoholismus vor. Ferner ist die Affection nach Intoxication ge-
sehen worden, so nach Schwel'elsiiurevergiftung; auch nach Kohlenoxyd-
u‘r_id Wurstvergiftung, sowie nach Diphtherie, ferner durch Blei- und
Nicotinintoxication. Endlich kann sie unter dem Bilde einer Tnfections-
krankheit von unbekannter Aetiologie auftreten (so in dem Falle von
Go[dseheider). Vielleicht spielt Autointoxication vom Darm her eine
Rol-le. Die auf Alkoholismus heruhenden Fille unterscheiden sich patho-
loglscb-anatomisch nicht von den auf Schwefelsiureintoxication oder anf
Infection beruhenden Fillen. Ueber die Natur der nach Kohlenoxyd-,
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Wurst-, BI(J}-, Tahakvergiftung beobachteten Fille fehlt es noch an ana-
tomischen Untersuchungen. 2

Am:h nach I.nfluenza ist das Krankheitshild beobachtet worden, Es
handelt sich dabei um Encephalitis, bei welcher nar in einzelnen Fillen
auch Bricke, Hirnschenkel und Medulla oblongata hetheiligt sind und also
;:ltclk %il;ti?z.lgieiz ;?;n v;roeli.nzelt au-ﬁ-ri.tt. Histologisch jedo-ch stehen die

REGH . , lencephalitis nahe, wodurch die Auffassung
bestiitigt wird, dass letztere eben nur eine hesonders eigenthiimlich locali-
sirte Encephalitis ist, aber keine specifische Kernerkrankung.

Prognose der acuten Ophthalmoplegie. Die schnell sich
entwickelnden Ophthalmoplegieen geben eine glinstigere Prognose als
die von vorneherein chronischen. Manche Fille entwickeln sich ungemein
langsam, bleiben lange Zeit stationir. Auch ein als chronische Ophthalmo-
plegie erscheinender Fall kann zar Heilung gelangen (Fall von Hoche).
Wir sind eben nicht ganz sicher in der Diagnose der nuclearen Degene-
ration und missen mit der prognostisch giinstigeren Moglichkeit rechnen,
dass das Krankheitshild dureh anden Processe (Lues, Neuritis) hedingt
sein kann. Auch sind ungére Keninipisse fibex, den Verlauf der Ophthalmo-
plegieen iiberhaupt nocl .djtftige. Die Prognose ist also mit Vorsicht zu
stellen; giinstigere Wendupgenssiod et dann auszuschliessen, wenn iiber
die Diagnose einer chromischen nuibeqren/Form kein Zweifel mehr ist.

Viele Formen der\AugenmuskeHihinuygey zeichnen sich durch ihre
Neigung zur Restitution aus; s¢/die periodschie’ Augenmuskellihmung, die
tabische, die syphilitische. \\dn;sird_somil-hei der Stellung der Prognose
sorgfiltig die Form der vorliegenden+tilimung zu beriicksichtigen haben.

Es sind einige Fille von Heilung, beziehungsweise bedeutender
Besserung von acuter Ophthalmoplegie bei Potatoren bekannt geworden
(Thomsen, Suckling). Es ist anzunehmen, dass die pathologischen
Veriinderungen hiebei dhnliche waren, wie bei den znr Autopsie gelangten
Fillen, niamlich Poliencephalitis haemorrhagica sup. acuta.

Auch eine nicht auf Alkoholismus beruhende Ophthalmoplegia
acuta ist geheilt (Fall von Salomonsohn); derselben lag anscheinend
eine in ihrem Wesen nicht niher erkannte Infection zu Grunde.

Bei den zur Heilung gelangten Fillen ist die Ophthalmoplegie in
ziemlich kurzer Zeit zuriickgegangen, eventuell bis auf einen bleibenden
Rest von Functionsbeschrinkung.

Bei einem von Hoche mitgetheilten Falle (siehe oben) entwickelte
sich im Laufe mehrerer Monate das Bild der chronischen progressiven
Ophthalmoplegie, um nach Verlauf von 1!/, Jahren in vollige Heilung
iiberzugehen. Der Fall betraf eine 49jihrige Frau, welche weder an
Lues noch an Hysterie litt.



Sechstes Capitel.

Die recidivirende Oculomotoriuslihmung
(Migraine ophth almoplégique).

Vorbemerkungen.

Mit diesem Namen wird eine Erkrankung bezeichnet, de_ren_ wesent-
liches Symptom in einer anfallsweise unter migrineartigem Kopfschmerz
und Erbrechen wiederkehrenden Augenmuskellihmung besteht. Der erste
Fall dieser Art ist von Gubler (1868)—mitzetheilt worden; es waren
vier solcher Anfille, je in mlwjilieieet//bansen, beobachtet worden.
Bine zweite Mittheilung riltt xon A S —Grgele her. Nachdem dann
Fille von Saundby und y.. Haguet/ yerofentlicht waren, erfolgte die
erste zusammenfassende Bearbeituno=dmGi=obins (1884) unter gleich-
zeitiger Mittheilung eines napen\ Fallgs=M-0\Di us/sélyildert die Erkrankung
als eine in Anfillen sich wikdefolende“Tihatung, welche sich auf den
Oculomotorius beschrinkt und“fit: Kopfschimerz” und Erbrechen einsetzt.
Den Sitz der Evkrankung verlegt NMébhius—nrden Kern des Oculomotorius.
Den Kopfschmerz leitet er davon ab, dass die in der Nihe des Oculo-
motoriuskerns gelegene »absteigende Wurzel« des 'Irigeminus mil be-
troffen sei. Er spricht ferner die Ansicht aus, dass die Krankheit in
einer allmilig und schubweise sich ausbildenden Oculomotoriuslihmung
hestehe, deren einzelne Schiibe bis auf immer grosser werdende Reste
sich zuriickbilden, dass also die einzelnen Anfille nur Etappen eines
fortschreitenden, zur Lihmung fithrenden Processes seien; so sei In
Saundby’s Fall von der ersten Attaque eine Lihmung des Rectus sup.,
von der zweiten eine solche des Rectus sup. und inf, zuriickgeblieben ;
auch in anderen Filllen waren die Anfille mit der Zeit sehwerer und
linger dauernd geworden.
~ Im folgenden Jahre (1885) gab Mauthner eine Bearbeitung der
Krankheit. Er vermuthet einen basalen Sitz, weil nicht blos die fusseren

Aqgenmuskeln, wie bei der Nuclearlihmung '), sondern auch die inneren
(Ciliarmuskeln, Tris) betroffen seien.

') Dass diese Mauthner'sche U

) nterscheidung nieht zutreffend ist, haben wir
beteits oben hemerkt (S. 67).
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Eine weitere Fortbildung erfuhr die Lehre durch Senator (1888).
Im Ansc-hlusse an eine neue Beobachtung sichtete und kritisirte derselbe
das vorliegende Material und stellte die Lehre auf, daB zwei Kategorien
von Ff*illen zu unterscheiden seien: nimlich die rein periodischen
und die periodisch exacerbirenden Lihmungen.

In beiden Fillen tritt die Augenmuskellihmung plétzlich anfalls-
weise auf; die erstere Gruppe kennzeichnet sich nun dadurch, dass die
Lihmung nach dem Anfalle vollstindig, ohne irgend welche Residuen
zu hinterlassen, znriickgeht; der von Senator heobachtete Fall gehorte
dieser Kategorie an. Dieselbe umfasst die Minderheit der Fille, wihrend
die Mehrzahl derselben der zweiten periodisech exacerbirenden
Gruppe angehort; d. h. nach Ablauf des Anfalles bleibende Riickstinde
der Lihmung darbietet, welche wihrend der ganzen Dauer des Intervalles
bis zum niichsten Anfalle sich erbalten, und somit einen progressiven
Verlaof darstellen. Diese periodisch exacerbirenden Fille beruhen nach
Senator zumeist auf einer basalen Affection; die rein periodischen
Lihmungen dagegen sind watitscheinlieh nicht durch eine pathologiseh-
anatomische Alteration, /Sondernadureh’ éive functionelle Erkrankung
(hysterische Migrine, ReflexTihunung)\bedingt.

Diese Unterscheidung vonsSenato#’hildete in der Folge den Leitpunkt
verschiedener Discussiomen. KEinigé»Autoren =stimmten zu, einige ver-
warfen die Unterscheidung.-Auf-Einzelheitén, 2. B. ob die rein periodi-
schen Fille der Hysterie 7 zngerechnet >werdén konnen, und dhnliches
gehen wir hier zuniichst “niht, ein. «Wewh wir auch im Allgemeinen
(ler Senator'schen Eintheilung zustimmen, so mochte wir doch hervor-
heben, daB auch fiir die nicht progressiven Fille die Annahme zugelassen
werden darf, dass einzelne Lihmungserscheinungen in abgeschwichter
Form wiihrend der Intervalle fortbestehen. Diese Einschrinkung scheint
uns deshalb nothwendig, weil wir iber das Wesen der Anfille noch zu
wenig wissen, um einen streng ausschliessenden Standpunkt einnehmen
zu konnen.

In sehr hestimmter Weise schloss sich der Senator’schen Ausicht
Vissering (1889) an, welcher ausfithrte, dass die speriodisch exarcer-
birenden« Fille tiberhaupt nicht einer pathologischen Einheit angehoren,
sondern einen Symptomencomplex bilden, welcher durch verschiedene
anatomische Processe an der Schiidelbasis hervorgerufen werden kann.
Da weder die reinen noch die progressiven (exacerbirenden) Fille
eine regelmissige Periode zeigen, vielmehr in unregelmissigen Ir.ltfer_v&llen
auftreten, schligt Vissering die Bezeichnung »chronisch recidivirende
Oculomotoriuslihmung« oder »anfallsweise auftretende Form der Oculo-
motoriuslihmung« vor. Der Autor unterscheidet ferner zwischen voll-
kommen ausgebildeten und rudimentiren Attaquen, welche bei einem und
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demselben Falle auftreten kinnen. Bei cije.n erst%enannten Attnqu.en .best(?ht
complete Ophthalmoplegie, mit der ]mn.schrmikung, .dass dl? 1111;1;3111
Aeste (Ciliarmuskel, Iris) nur unvollstindig gelnhmt sind. In dem Falle
von Vissering ging der Laihmung heftiger Stirnkopfschmerz von dumpfem
hohrendem Charakter, mit Uebelkeit, Erbrechen, leis‘-hten: Sch'w'ellung .der
ganzen Umgebung des Auges, herabgesgtzter Emphndllc'hl{en,"1m G_eblete
des gleichseitigen Trigeminus und Speichelfluss voraus. Die leichten
rudimentiren Anfille sind der Migrine ihnlich.

Im Jahre 1890 entwarf Charcot in seiner pricisen Weise die Sym-
ptomatologie der recidivirenden Oculomotoriuslihmung lmrl.beschrieb_sie _als:
eine selbststindige klinische Krankheitsform unter dem Namen »)l%grmn-e
ophthalmoplégique« (Paralysie oculomotrice périodique): er fasste sie, wie
schon aus seiner Bezeichnung hervorgeht, als eine Form der Migrine
auf. Der Anfall beginnt mit dem Schmerzstadium. Der Schmerz ist auf
eine Seite des Kopfes beschrinkt, nimmt Sehlife, Hinterhaupt und Stirn
ein und ist von Erbrechen und allgemeinem Unwohlsein hegleitet. An
das Schmerzstadium, welches von versehiedener Dauer ist, schliesst.sich
das Stadium der Lihmung an;amit"einttéender Lihmung sistirt der
Schmerz.

Die Lihmung betrifft /siyhmttielio\ipsserert \und inneren Oculo-
motoriuszweige, lisst aber dbn (V. wbaReéis=und| trdchlearis meist, nicht
immer, frei und hefillt nahdzn \stéts/muif-em\ uwzivar in den einzelnen
Anfillen immer dasselbe Ao\ /Hoehst=seitons /werden heide Augen
wechselnd betroffen, z. B. wundd, anf-tade—. Ltyden’schen Klinik ein
(in der Inaugural-Dissertation von~. NayseT 1892 beschriebener) Fall
beobachtet. hei welchem die Anfille von der einen auf die andere Seite
tibergesprungen waren und Ptosis stets fehlte.

Die Lihmungssymptome stellen sich also nacl Charcot in folgender
Weise dar: Der Bulbus ist nach aussen abgelenkt, Bewegung desselben
nach oben, innen und unten ist unmdbglich. nur nach aussen und aussen
unten erhalten; es besteht Ptosis, Erweiterung und Lihmung der Pupille
sowie der Accommodation. Doppeltsehen.

In einigen Fillen fehlte die Betheiligung der inneren Oculomotorius-
iste (Accommoda‘tion, Iris), z. B. in dem Falle von Ziehen.

Zuweilen finden sich sehmerzhafte Druckpunkte an den Trigeminus-
isten, Pariisthesieen und Hypisthesieen im Trigeminnsgebiet.

Werthvolle Beitriige lieferten noch Manz, M. Bernhardt, Snell,
Joachim, Pel, Weiss, E. Remak, Thomsen und Richter, Pari-
naud, Suckling, Karplus, Ziehen, Mingazzini, Darkschewitsch,
%2::1;‘11;;;% Igrlilr-mﬁc-uniedﬁzlsz is;erei;}e. fmusréichepde Klarheit {iber das

g verelts  stattlichen Anzahl von Beob-
achtungen und trotz mehrfacher Obductionshefunde noch nicht erreicht.



Symptomatologie. — Pathologische Anatomie und Wesen der Affection. 79

Symptomatologie.

Das wesentliche Symptom ist die in unregelmissigen Intervallen
anfallsweise auftretende Augenmuskellihmung, welehe sich mit Kopf-,
Stirn-, zuweilen auch Augenschmerzen (Empfindung, als oh der Aug-
apfel aus der Augenhohle herausgedringt werde) und Uehelkeit mit
Erbrechen einleitet. Die Dauer der Schmerzperiode ist sechr verschieden,
selten betrigt sie nur mehrere Stunden, meist ein his zwei Tage, aber auch
Wochen mit eingeschobenen kiirzeren Unterbrechungen. Das Erbrechen
kann stark oder schwach sein, auch gelegentlich, wie es auch bei
Migriine vorkommt, ganz fehlen.

In den typischen Fillen setzt die Lihmung mit dem Zurickgehen
von Kopfschmerz und Erbrechen ein. Die Lihmung kann in wenigen
Tagen verschwinden, hilt aber gewohnlich einige Wochen an und
bildet sich langsam zurtick. Wir missen Senator darin beipflichten,
dass gewisse Fille, in welchen Riickstinde bleiben, zu unterscheiden sind
von denjenigen, bei welchen die—Intervalle frei von Symptomen sind
(vgl. unten).

Letztere sind als dgt eigéntliglye L'ypus der recidivirenden Oculo-
motoriuslihmung —+-wir\geben \diegel \Bezeichnung mit Vissering
vor derjenigen der [periodiselisg#~den Vprzug — zu betrachten. Die
progressiven, periodisgie exdcethirénden hilder keine bestimmte Krank-
heitsform, sondern sind~dar /Ausdrmek\ veysehjedener anatomischer Hirn-
erkrankungen  Sie stehbi, zn“diesenns cinem dhnlichen Verhiltnisse,
wie etwa eine mehrfach siely “Wiedeiholefide Hemiplegie zu einer Herd-
erkrankung.

Die Intervalle zwischen den Anfillen schwanken zwischen einem
Monate und mehreren Jahren; sie sind auch hei einem und demselben
Falle selten von gleicher Grosse, sondern differiren in geringeren oder
grosseren (Grenzen.

Ebenso ist die Dauer des Bestehens und der Riickbildung der
Lihmungen eine sehr verschiedene; sie kann Tage oder Wochen be-
tragen und gleichfalls bei einem und demselben Falle in den einzelnen
Attaquen sich sehr verschieden gestalten.

Pathologische Anatomie und Wesen der Affection.

Pathologisch-anatomische Befunde sind bis jetzt nur in wenigen
Tillen erhoben worden; in dem Falle von Gubler, von welchem be-
zweifelt werden muss, ob er hieher gehdrt und wo der Tod unter me-
ningitischen Erscheinungen eingetreten war, fand sich ein Exsudat an
der Hirnbasis; in dem Falle von Thomsen und Richter im QOculo-
motorius ein kleines Fibrochondrom; in demjenigen von Weiss eine
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Puberkeleruption an der Austrittsstelle des Oculomotori.us aus dem .len—
schenkel: ob dieser Befund im letzteren Falle als eigentliche Ursache
des seit der Kindheit bestandenen Leidens aug,esehen w?rden l\;s:nn,
erscheint zweifelhaft, jedoch hat sie jedenfalls fhe.letzte. bis Zum lod'e
anhaltende Ophthalmoplegie bedingt. Ebensowenig %st m‘lt BG;Sf-Iml’ﬂthGlt
zu entscheiden, ob die kleine fibrose Wuchernung im Falle Thomsen
und Richter, weiche die Oculomotoriusfasern &useinandergedrﬁngt hatte,
als Ursache fiic die bereits seit dem fiinften Lebensjahre (Tod im A'lter
von 37 Jahren) bestandenen Anfille betrachtet werden kann. B_el einer
Patientin von Karplus, welche im Alter von 43 Jahren an Paralyse
starh und bereits seit ihrem ersten Lebensjahre an rechtsseitigen Anfillen
oelitten hatte, fand sich im Oculomotorius, unmittelbar der D,”m ;u_ll’-
:itzend, ein halberbsengrosses Neurofibrom. Bei dem von Zichen (Corr.-Bl.
des #rztl. Vereines von Thiringen, 1889) mitgetheilten Falle von
recidivirender und zugleich alternirender Ophthalmoplegia externa, unter
einseitigen Kopfschmerzen und Erbrechen auftretend, wel(‘hcr_ mit
Paranoia complicirt war, ergab—dies, Spetion der ausserhalb der Klinik
verstorbenen Patientin eine/basate” Pachyydemngitis haemorrhagica; die
Kernregion wurde nicht pmikroskopisth upbersiicht. Die pathologischen
Befunde haben also zur Aufklitibg, depdrkranking bis jetzt nur wenig
geleistet.

Wihrend eines Anfalles\begljachitete Mis(s8dlongo eine sehr starke
Fillung der Netzhautveneny, “Diege, Begbacumg stiitzt die vielfach ge-
dusserte Anschauung, dass es siClvmm anglopdralytische, heziehungsweise
angiospastische Vorginge handelt, umd dass die Oculomotoriuslihmung
durch den Druck stark gefillter Gefisse an der Austrittsstelle des Nerven
aus den Hirnschenkeln bedingt oder auch ischiimischer Natur sein kann.

Diese Ansicht ist von den Autoren nach verschiedenen Richtungen
hin ins Einzelne ausgefiihrt worden. So vergleicht Pflager den Vorgang
mit dem Glaukom und meint, dass es sich um Fluxionen mit Oedem
und vielleicht auch Himorrhagieen im Bereiche der Nervenkerne der
Augenmuskelnerven handle. Charcot vermuthet Gefisskrampf. Bei ofterer
Wiederholung und langem Bestehen sollen durch die Fluxionen organische
Alterationen von entziindlicher Natur herbeigefiihrt werden.

Manz nimmt gleichfalls eine vascmotorische Storung an, und
zwar soll dieselbe zur Lihmung fiihren auf Grund von Anomalieen der
Bildung und des Ursprunges von grosseren hasalen Blutgefissen. Diese
Annahme schwebt ganz in der Luft. Auch chemische Entladungen,
Autointoxication, hat man als Ursache der Erkrankung vermuthet.
Marina vermuthet eine peripherische Neuritis des Oculomotorius.

In der Orbita kann der Sitz der Erkrankung nicht gesucht werden,
da dann auch N. abducens und trochlearis befallen sein miissten.
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D'as klinische Bild der Erkrankung und ihr Verlauf, namentlich in
den typischen Fillen, lassen die Vorstellung als gerechtfertigt erscheinen,
dass es sich um eine der Migriine zugehorige oder dhnliche Affection
handelt. Hiezu kommt, dass in einzelnen Fillen die recidivirende Oculo-
motoriuslihmung sich an ein langjihriges Migrineleiden angeschlossen
hat, in anderen abwechselnd mit einfachen Migrineanfillen aufgetreten
ist. Die Lihmung muss als ein den Migriineanfall itherdauernder
Folgezustand hetrachtet werden, und es liegt nahe, an die bei Migriine-
anfillen vorkommende Aphasie, Armlihmung (Oppenheim) u. s. w.
zu denken. Bei den -sreinen< Fillen schwindet dieser Folgezustand
zwischen zwei Anfillen ganz und gar; es kommt aber auch vor, dass
die durch die Migrine gesetaten Alterationen erheblich genug sind, um
Einzelnes zuriickzulassen; diese Fille wiirden nur eine graduelle Steigerung
der erstgenannten darstellen — und insoferne weichen wir etwas von
dem strengen Standpunkte Senator’s ab. Andererseits ist es denkbar, dass
eine fortschreitende organische Hirnkrankheit zu Anfillen von Oculo-
motoriuslihmung fiihrt, und diese Fille wiicden den »periodisech exacer-
birenden<« Senator’s entsprethen.

Welcher Art die duvch die Mjotine gasetzten Verinderungen sind,
ob es sich um Ischimie! =um \Qedéra _(#87 ziyei \Fillen ist Oedem der
Augenlider beobachtet wordel), um Blutungen [handelt, dariber kann zur
Zeit nichts ausgesagt werden.\Dawi=iiber \die/Voyginge bei der Migrine
iitberhaupt nichts Sicheres wWisseity 50 mussen wi die Moglichkeit, dass
derartige Alterationen zuriickbicibien, Zugeben, Aimsomehr, als doch wahr-
scheinlich bei der Migriine vasomotoriseheProcesse im Spiele sind, und da
es sich bei der Migraine ophthalmoplégique um ganz besonders lange
anhaltende Migriineanfille handelt, so konnten die dabei bestehenden
angiospastischen oder angioparalitischen Vorginge wohl zu bleibenden
Alterationen der angedeuteten Art fiihren.

Wenn man die Migraine ophthalmoplégique eben deshalb nicht
zur Migriine hat rechnen wollen, weil die Anfille von lﬁ.ugerer 1?211]61‘
sind als die gewohnlichen Migrineanfille, so konnen wir uns diesem
Argument nicht anschliessen.

d

Aetiologie.

Ueber die Actiologie ist ebensowenig bekanut_ wie iiber die patho-
logische Anatomie. Hereditit spielt keine Rolle, ein Umsta}ld, Welchetn
Mobius gegen die mit hbesonderem Nachdrucke von Charcot beton.e
Annahme, dass es sich um Migriine handle, verwerthet. Dagegen‘ ist
in einigen Killen eine neuropathische Belastung nachgewiesen

worden, welehe aber in anderen gefehlt hat.
v. Leyden u. Goldscheider, Rickenmark. 6
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Die Anfille beginnen fast durchwegs im kindlichen oder jugo‘n d-
lichen Alter; nur in einer Minderzahl von Fii_llen war der AJ:{:M]g
nach dem 20. Lebensjahre gelegen, und bei diesen hatte zum l!]EII
bereits in jingeren Jahren, lange vor dem Auftreten de?r Oculonu’)torm?s-
lihmungen, Migrine hestanden. In dem Falle von Kayser war dlg
Erkrankung erst im 26. Lebensjahre (Mann) aufge‘treten, ohne dass
vorher Migrine vorhanden gewesen war. Ganz vereinzelt l(ommF n.och
spiterer Beginn vor. Die Erkrankung bevorzugt um etwas das weibliche
Geschlecht. 3

Wenn wir diejenigen bei den einzelnen Fillen vorhandenen Um-
stinde beriicksichtigen, welehen vielleicht eine itiologische Bedeutung
beigemessen werden konnte, so finden wir einigemale vorangegangene
Kopfverletzung, ferner vereinzelt Potus, Epilepsie, Tuberculose, Malaria.
Auch Lues hereditaria hat man vermuthet.

Verlauf und Prognose.

Der Verlauf ist verschiedengN e tachdem es sich um die reine
Form oder um die progregSive Torgle hamdelt\ In letzterem Falle ist
eben der ophthalmoplegiseliesYnfall At eipdSxitptom einer chronischen
und eventuell fortschreitendeén |organiSel@En=tlirncrlirankung.

Die reinen Fille scheiney Kemn® allgembein/ schiidigenden Folgen
zu hinterlassen. Ob die AnfAlte Widll Swdiger wiedeyholen, bezichungsweise
in welchen Intervallen, oder ‘whrsio-désséhwinden werden, kann im ein-
zelnen Falle nicht vorhergesagt~v€iden, #uriickhaltung ist in dieser
Beziehung am Platze.

Therapie.

Bei den Fillen von symptomatischer recidivirender Oculomotorius-
lihmung ist das Grundleiden, falls es der Diagnose zuginglich ist, zu
behandeln.

Bei den reinen Filllen ist die Behandlung analog derjenigen der
Migrine. Auch nach dem Auftreten der Augenmuskellihmung soll die
Therapie denselben Principien folgen; man bedecke das gelihmte Auge,
um die storenden Doppelbilder auszuschliessen.

Dass durch medicamentose Mittel die Riickbildung der Lihmung
beschleunigt werden konne, ist nicht anzunehmen.
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