AZ 1ZOMSORVADASOS OLDALKOTEG-KEMENYEDESROL.
(SCLEROSIS LATERALIS AMYOTROPHICA.)Y)

Dv. Purjesz Zsigmond tandrtdl.

Egy kéresetet lesz szerencsém a t. szakiilésnek bemutatni, mely
ugy hiszem nemcsak arinylagos ritkasaganil fogva lesz képes a t.
tagtdrsakndl érdeket kelteni, hanem kiilindsen azért ig, mivel egy,
a koértanban még ma is vitatott és jeles észlelgk dltal kétséghe vont
koralak képét taliljuk benne hiven kifejezve.

Az eset vazolisindl csupdin a fobb tinetek felsoroldsira szo-
ritkozom. Az 51 éves kozéptermetii, mérsékelten taplalt, halaviny
bérszinfi beteg szellemi miikodése hatdrozott iranyban kérosnak nem
mondhaté ugyan, de még is eltér a rendestél annyiban, hogy kedély-
hangulata felette valtozd; kinnyen sirdnkozik, ép oly hamar nevet.
A miltra vonatkozé adatai nem meghizhatok, a mennyiben ismételt
kérdezoskodésnél ellentmondo feleleteket ad; foleg pedig betegségére
nézve csupan a fobb mozzanatokat emliti, a részleteket téle kitudni
nem lehet.

A beteg arczkifejezése sajitszeriien viltozott, merevnek mond-
hato, kiillonosen az arez alsé részén, mely sima, mig a homlok tohh-
nyire reddzott. Az ajkak vékonyak, a szdj széles, a suleus naso-labia-
lis mély, ugy hogy az arcz tobhé-kevésbbé a siré arczra emlékez-
tet. Az ajkak mozgisa korlatolt, a beteg pl. nem képes azokat esies-
ba foglalni, fiityolni, gyertyalingot elfijni, nem képes fogait vicso-
ritani. A nyelv szintén vékonyabbnak tetszik és bar gsem e szervnék,
sem a lagy szdjpadnak mozgékonysigiban durvabb eltérés nem alla-

") Eléadatott az erdélyi muzeum orvosi szakosztdlyinak 1886-diki novem-
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pithaté meg, gy mégis kitetszik ily mozghsi zavarnak jelenléte e
képletek miikodésének hidmyossigdbol. Beteg ugyan egyenkint min-
den betiit érthetden tud kiejteni, de midon osszefiiggtleg kell heszél-
nie, beszédje érthetetlen, egyhangid, dunyogd, a betitk nem hangoz-
tatnak kiilon-kiilon, hanem o6sszefolynak. A beteg nyelése sem ren-
des, a mennyiben konnyen nyel félre, mi legink abb folyadék nyelé-
sénél vehetd észre, midon azutin a beteg kénytelen kohogni, ful-
doklik.

Vallozott a heteg egész testtartisa ; alig képes témasz nélkiil
dllni, de torzsét elére hajtva, exkor is mereven tartja magat. Jarni
csak akkor képes, ha kellden témogattatik, de merev alsé végilagjai
a szokott alaktél eltérGleg mozognak: a térd nem hajlittatik, hanem
merev, az alszar nem emeltetik, hanem apro 1okésekben és kis excur-
siokkal loki a beteg mintegy foldhoz tapadt labait eldre és kissé
oldalt. Ha e kiozben a heteg alsé végtagjainak, nevezetesen a czomb-
nak izomzatit megtapintjuk, dgy konnyen meggydzddhetiink, hogy
azok merevek, deszkakeménységiiek. Ha a heteget lefektetjik, meg-
gyozodhetink, hogy alsé végtagjai ninesenek hiidve, bar mozgékony-
saguk ekkor is korlitolt. A czombokat egymastol joval kisebb mérv-
ben képes a beteg eltivolitani; az alsé végtagokat mérsékelt magas-
sigig felemelheti, egymisra atteheti, a térdet meghajlithatja, az
alszart felemelheti. Passiv mozgisi kisérletnél érezziik, hogy némi
merevséget kell legytzniink, ellenben ily passiv kisérleteknek a beteg
jo erével tud ellendllni. Ugyancsak a fekvé betegnél tapasztaljuk
hogy a hasizmok is felette feszesek, merevek.

A beteg felsé véglagjai szintén korlitolt mozgékonysaguak,
foleg a kézen. Szoritani pl. a beteg alig képes. Latjuk egyszersmind,
miszerint a kéz izomzata, f6leg a hivelyk- és kisujj parndja megfo-
gyott; a jobb kéz hiivelykujja a kéz-kozépesontokhoz kozelitve tar-
tatik, mintegy emlékeztetve a majomkézre; a kéz-kozépesontok kozti
bardzdik mélyebbek és fogyattkozottnak mondhaté az elkar izom-
zata, foleg annak feszité (hdti) izmai.

Feltiinnek tovabba beteginknél a fokozott in- és csonthirtya
reflexek, mi kiilonosen az adducbur-inon mutathaté ki jol. Az izmok
és idegek villamos ingerlékenysége hatdrozott eltérést nem mutat,
Erzési zavarok hidnyoznak; a hélyag és véghbél miikodése rendes,
kivéve azb, hogy a vizelet onkényteleniil irittetik ki, ha a beteg
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kohog, tiisszent, nevet, mint ezt iddsebb ndknél oly gyakran észlel-
hetjik.

A belsé szervel, a felsorolt jelenségekkel esetleg osszefiiggd
eltérést nem mutatnak, miért is azok leletét nem részletezsiik.

Felemlitendének tartom azonban azt, hogy a beteg mar ismé-
telve fekiidt a korodin és akkor is a felsorolt tiinetek voltak rajta
észlelhetok, esak kisebb mérvben, tgy hogy pld. akkor még jarni
tudott, beszéde sokkal érthetébb volt, felsé végtagjait jobban hasz-
nilhatta, ;

A betegen észlelhets tinetek tehat, a mennyire mi figyelem-
mel kisérhettiik, lassan fejlédtek, illetéleg eléhaladd természetitknél
fogva silyoshbodtak. Ennek hangsilyozasit anndl szikségesebbnek
tartjuk, mivel a betegtdl miltjira, nevezetesen a felsorolt tinetek
fejlodésére nézve kevés adatot nyeriink és a mit megtudunk is, nem
teljesen megbizhaté, az észlelhetd tinetekkel legalibb egyenes osz-
szefiiggésbe nem hozhaté. Midén a beteg a mult évben elészor keriilt
észlelésiink ald, azt allitotta, hogy honapokkal az el6tt elszédilt
elveszté eszméletét, késobb magahoz térve, rosszil beszélt és a bal
oldaldt nem birta. Mar akkor sem lehetett tisztiba hozni, hogy ezen
incidens elott teljesen jol érezte-e magat, illetéleg nem mutatkoz-
tak-e a most fenndllé rendellenességekhez hasonlok, de kisebh mérv-
ben, valamint azt sem, hogy mikor lett jobb oldala is heteg sth-
Annyit azonban littunk és litunk jelenleg is, hogy, ha az akkori
incidenst valosigos — apoplexiat eldidézni szokott okok barmelyike
altal feltételezett — cerebralis hemiplegia képezte is, a most fenn-
allo tinetek azokkal dsszefiiggésbe nem hozhatok. Annak okadatola-
sira, hogy miért nem? legyen szabad esak arra figyelmeztetniink,
hogy a tiinetek esetiinkben mindkét oldalon egyenletesen voltak kifej-
16dve, hogy folytonosan haladék, s hogy egyébként is eltérnek a
cerebralis hemiplegia tovibbi alakulisi viszonyaitol. Minden jel arra
mutat, hogy az esetiinkben mutatkozo timetek, a gerinez- és nyilt-
veld bantalmazottsdgira vezetheték vissza.

Ismeretes a t, szakiilés elott, hogy a gerinczvelé bantalmait
két csoportra szokds osztani. Egyikéhez tartoznak azok, melyekben
a meghetegedés a gerinczveld egész hardnt metszetére elterjed, mig
a masik csoporthoz azok soroltatnak, melyekben a gerinczveldnek
egy-egy rostrendszere, azaz fejlédéstanilag és boncztanilag azonos

= T

i
|




1] =

alaki és élettanilag azonos miikodési irdnyu, mintegy egy zdmben
lefuté részlete betegszik meg.

Bar ez igy all az esetek tilnyomd részére, ugy abbdl még nem
kovetkezik az, hogy a diffus meghetegedésekné] nem 1éphetne fel a
hantalom egyszer-maskor véletlen oly mdédon, hogy flleg egy vagy
tobb rostrendszerre szoritkozik, valamint mdasrészt eleintén vagy hosz-
szu idén at esupin egy rostrendszerre szoritkozo bdntalom dtesap-
hat egy szomszédos rostrendszerre, ez dltal tobhé-kevéshé diffus meg-
betegeddshez hasonlitvin. Egyardnt torténhetik ez akir heveny vagy
iditlt lapos folyamab, akir egyszerit elfajuldsi folyamat jut a gerincz-
veloben kifejlédésre. A kiilonbozé bantalmak boneztani lényegének
taglaldsaba anndl kevéshé boesitkozunk, miutin nagy résziket ille-
téleg az észlelfk még nem dllapodtak meg arra nézve, hogy lobbal
vagy elfajuldsi folyamattal van-e dolgunk. Annal inkibb melldzhet-
jik e kérdés részletezését ez alkalommal, mivel a kérodai kép, me-
lyet a gerinczveld valamely bantalma nyijt, nem annyira a beteg-
ség honeztani természetétdl, az ezt eldidézd korhatanytol, mint inkabb
ameghetegedés székhelyétol fige. Mintin a gerinczvels
egyes régzletei kilon-kitlon, mis és mas dlettani tulajdonsdgokkal
birnak, s ezek jol elkiilonithetd mikodéshen nyilvinilnak, adott eset-
ben azt kell esak tisztaba hoznunk, hogy e szerv melyik részének
megfelelé miikodése lesz koéros, illetéleg marad el teljesen, hogy
azutan megillapithassuk, miszerint a kéros miikodésnek oka a gerinez-
veld eme vagy ama vészén foglal-e helyet. Valamennyi tinetnek
latolgatisa és a gerinczveld még fennmaradé mikodésének osszeba-
sonlitisa utin tobbnyire meg fogjuk dllapithatni, hogy a bdntalom
egy korilirt élettani részletre pl. esupdan a hitso, vagy oldalsé kiteg-
re, a mellsé oszlopra sth. szoritkozik, vagy elterjed-e a gerinezveld
egész harintmetszetére; azaz megallapithatjuk, hogy systematicus
vagy diffus meghetegeddssel van-e dolgunk. Minél behatobban ismer-
jilk a gerinczveld minden részletének déllettani jelentdségét, annal
inkdbb lehet mir elire megallapitani ama tinetesoportot, melynek
azon részlet meghetegedésénél mutatkozni kell. Es tényleg tudjuk,
hogy pl. Charcotnak és vele egyidejileg Erbnek sikerilt ama
kéralaknak tiineteit vigyszolvin aprioristicus uton megillapitani, ille-
toleg betegeken felismerni, melyeknek okvetlen ki kell fejlédni, ha
a gerinezveld oldalkotegei lesznek idiilten (elsddlegesen) korosan elval-



tozva. Ks ha eddig bonezolat dltal igazolt oly esetek nem #llanak
is rendelkezésre, melyekben az oldalkitegek elsddleges meghetege-
dése onalloan lett volna jelen, igy még sem szabad szemet huny-
nunk azon tény eldtt, hogy valahdnyszor a lataralis sclerosisra nézve
jellegzetes tiinetek éloben ki voltak fejlédve, a hulliban talilt egyéh
eltérések kozott az oldalkotegek sclerosisa sem hidnyzott.

Ha mindamellett 1éteznek még kételyek egyes kiralakok felvé-
telének jogosiltsiga irant, Ggy azok részben abban taliljdk magya-
rizatukat, hogy a gerinezvel honcz- és élettanat illetd ismereteink
még egyaltalin nem mendhaték minden hézagnélkillieknek, masrészt
pedig abban, hogy még azokban az esetekben is, melyekben syste-
maticus meghetegedés van jelen, mds és mds lesz a kirkép a sze-
rint, a mint a koros elviltozds egy huzamban vagy legalibb egy
folytonossighan lep meg valamely rostrendszert, vagy ennek csak
részleteire szoritkozik, valamint azon soirend szerint, melyben vala-
mely rostrendszer megtimadtatik. Kénnyen nyilhatik ily koriilmé-
nyek kozt alkalom arra, hogy a bdntalom mds-mds localisatiéjabol,
a localisatio mas és mas menetébdl inddlna ki, kiilonhozd kéralakok-
rol vélnek az egyes szerzfk szélhatni, mig masok ily eltérésekben
nem latnak mast, mint ugyanazon kéralak véletlen szilte modosulatit.

Legjobban litszik ez a viszony a bemutatott koralakon és a
vele rokon természetli bantalmakon. Ha a tiineteket, melyeket ezen
betegen észlelink, rvészletezzilk, gy azok foleg hiarom csoportia
oszthatok. Az elsébe fartozik a fokozott inreflex, az izmok merev-
sége, a mozgékonysdg korlitozottsiga, melyek mellett feltiinik, hogy
semminemil érzési zavar nem észlelhetd, hogy a hélyag és véghél
zarizmai rendesen miikodnek. Ezen tinetek ily alakban az oldalko-
tegekben haladd motoricus rostoknak, az . n. pyramis-palyaknak
elfajulasira vallanak, s a mennyiben cerebralis valtozisok, a myelitis
transversa, a gerinczveld osszenyomatdsa, a sokfolti keményedés sth.
kizarhatok, az oldalsé kotegek elsddleg elfajulasira kell gondolnunk.
A tinetek egy masik része kevéshé kifejezett ugyan, de hatirozot-
tan felismerheté és az izmok sorvadasiban talalhaté; legkifejezettebb
o sorvad4s a kéz izmain, nevezetesen a thenaron és anithenaron,
tehdt azokon az izmokon, melyek az el6haladé izomsorvadasndl szok-
tak legelébb és leginkdbb afficiiltatni. Ennyiben tehit e koralak az
atrophia musculorum progressivira emlékeztet, igy mint ez a gerincz-
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velé sziirke allomanyinak mellsé részében levé nagy diczsejtek kéros
elvaltozdsa dltal okoztatik. A timetek harmadik csoportja, a torok és
sz4j korili tinetekben nyilvdndl, a mennyiben a beteg arozkifejezé-
se valtozott, merev, heszéde zavart, egyhangi, dunyogd, érthetetlen
sth., nyelése akaddlyozott. Ez az a timnetcsoport, mely idilten foj-
16dve az i, n. idiilt bulbus-hiidésre vall, s mely, mint ez bonecztani
vizsgilatok dltal kétségtelentil bizonyittatik, a nervus hypoglossus
facialis, glossopharyngeus, vagus, accessorius nyiultvelobeli idegmag-
vainak sorvaddsa altal tételeztetik fel. Fz idegmagvak fejléddstani-
lag és élettanilag a nevezett idegekkel és az ezek dltal ellitott izmok-
kal ugyanazon viszonyban vannak, mint mind létezik a végtagok és
torzs idegei és izmai és a sziirke Allominy mells6 részében levs nagy
dliczsejtek kozoth, azaz amaz idegmagvak, illetoleg diczsejtek sorva-
ddsa a hozzijuk tartozd idegek és izmok hidését és pedig sorvada-
so08 hiidését vonjak maguk utin.

Mint méltéztatnak litni, ebben az esethen a koros elviltozds
az egész motoricus apparatusra elterjed, kezdve a pyramisokon &t
az egész oldalkotegbe haladd pyramis-palyikon, — melyek feladata
az akaratbeli impulsusoknak és talin az agybol szdrmazoé reflex-gitlo
hefolydsoknak a kirnyhiz vald vezetése s melyek elfajulisa okozza
a fokozott inreflexet, az izommerevséget, a paresist — innen foly-
tatédva az ezen rostokkal osszefiiggésben lové mellsd sziirkedllomdny-
beli diezsejtekre s az ezekbdl kiindu 6 mellsd ideggyokiokre, mik az
izmok sorvadasat feltételezik. A tiinetek sorvendjében tehdt az izom-
merevség az elsd, a sorvadds a mdsodik. A nyiltveldbeli idegmag-
vak elviltozdsa dltal feltételezett elchaladé bulbus-hiidés tiinetei kiegé-
seitik a korképet. Hz az a koralak, melyet Charcot tanulmanyo-
zott eldszor, s melyet 6, mint egészen kiilonallo és mindenkor ily
alakban, a tiinetek ily sorrendjében follépd bintalmat sclerosis
lateralis amyotrophica elnevezés alatt irt le.

Leyden timaszkodva kérboncztani vizsgdlataira, valamint
korodai tapasztalataira, tagadja ezen koéralak létezését és oda nyilat-
kozik, hogy e motoricus péalya elfajulisa mindenkor progressiv izom-
sorvadds képében fog mutatkozni. A kérodai kép tagadisira az ala-
pob ama tapasztalata szolgiltatja, hogy szerinte azon esetekben, me-
lyekben a pyramis-oldalkotegeknek a motoricus duczsejtekkel ossze-
kotott degeneratiojat taldlta, a bantalom kezdeti tiinetét mindenkor
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az izmok sorvadiss, s nem azok merevsége, gorese képezte; ha az
izmok gorese felldp is, ez csak késGbh torténik és csupin a végta-
goknak a sorvaddsa egyenlGtlensége dltal okozott hibas helyzetéhen
taldlja magyardzatat.

Nem kell a t. szakiilés el6tt killon kiemelnem, hogy az atro-
phia musculorum progressiva lélezését Charcot sem tagadja, de sze-
rinte ez csak akkor fog ismeretes typicus alakjiban kifejlddni, ha
a boneztani viltozis nem terjed az e gész motoricus pilyara, hanem
kizdrolag a mellsd sziirkedllomanybeli diczsejtekre szoritkozik.

Ha mar most arzt kérdjik, hogy melyik nézetnek adjunk elsd-
séget, melyiket tekintsik a tényeknek megfelelinek, tigy azt hiszem,
hogy e viszonyok megitéléséndl egyelore anndl inkibb kell a kéro-
dai tapasztalathoz ragaszkodnunk, mivel mint I.e y d en maga mondja,
a boneziani viszonyok még sokkal kévéshé tisztazottak, semhogy
végérvényeseknek volninak tekinthetdk. A korodai tapasztalat pedig
hatdrozottan Ch arc ot nézete mellett szol.

Tekintsitk meg a bemutatott esetet. Mennyire eliiték az ennél

észlelhetdk attol, mit a typieus el6haladéd izaomsorvaddsndl dészlelni

lehet. A fokiilonbség mindenesetre az ez esetben kétségteleniil jelen-

levd fokozott inreflexekben, az ez dltal feltételezett izommerevség-
ben 4ll, mindt izomsorvaddsndl hasztalan keresnénk. Mit taldlunk az
atrophia museulorum progressiva typicus (Duchenne-Aran) essteiben ?
Az izmok folytonos sorvadasival parhuzamosan haladdé izomgyenge-
séget, mozgasi zavart, de sem fokozott reflexekef, sem izommerev-
séget. Az izomsorvadds esetiinkben is megvan, s ott kezdddik, hol
progressiv izomsorvadisnal kezdddni szokott, t. 1. a kéz izmain; de
ennek csekélysége mellett hatalmasan kidomborodnak a spasticus
tiinetek, melyek kétségtelenné feszik azt, miszerint a bantalom zome
eddig az oldalkotegek pyramis-rostjaiban folyt le, mig a kéz izmain
észlelheté kis mérvit sorvaddis bizonyitja, hogy a bantalom onnan
csak most kezd az izomsorvadist okozé sziirke dllomdnybeli diczsej-
tekre dtterjedni.

(sak részben van Leydennek igaza, midén azt mondja,
hogy a nézeteltérés lényege a goresos izomosszehuzéddsok jelenléte
vagy hidnya feletti kérdéssé csomosodott, mert, mint azt mér
Stritmpell is hangsulyozta, nem a Leyden dltal tagadott és
Charcot dltal elfogadott goresvs izomosszehuzédisokon fordil meg
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a dolog lényege, hanem azon, hogy az inreflexek fokozddtak-e vagy
nem, melyek, mint ez esetiinkbdl is kitiinik, az amyotrophicus late-
ralsclerosisnil jol kifejezettek, atrophis musculorum progressivinil
pedig hidnyoznak.

Azonban azzal, hogy megallapitjuk, miszerint a sclerosis late-
ralis amyotrophica kérképe valoban 1étezik és az atrophia musculo-
rum progressiva korképétol jol elkillonithetd, még nem nyertiink arra
nézve felvilagositist, hogy e két koralak valoban lényegére nézve
kiilonbozo-e ? Mindkét esethen a motoricus pdlya képezi a bantalom
székhelyét; a kettd kozti kiilonbség csupin abban rejlik, hogy mig
az egyik esetben a mozgato idegpalyik egész hossziban timadtat-
tak meg, és pedig a fennjelzett sorrendben, addig a misik esetben
e pilydnak csupin egy korillirt részére szoritkozik a kéros elvilto-
z4s. De e viszonyhdl még egyiltalin nem kovetkezik, hogy e két
bantalom lényegére, a bantalmat eldidézd okra, az azzal jird bonez-
tani elviltozds termdészetére nézve kiillonhozé. Sot szimbavéve ama mar
hangsulyozott viszonyt, hogy a gerinezveld hintalmainak tfiinetei nem
annyira a betegséget eléidézd korhatinyoktol és az azok dltal felté-

*telezett korboneztani valtozdstol fiigenek, mint inkdbb a bhéntalom

székhelyétdl, az sem lehetetlen, hogy ugyanazon kérhatiny eldidé-
z6je mindkét koralaknak, csakhogy egyik esethen e korhatany az
egész motoricus rendszert timadta meg, mig a masik esethen annak
esupan egy részére szoritkozik. De még tovibb mehetiink és ugy,
mint ezt mar Schulze is érinti, lehetének kell tartanunk azt is,
hogy ugyanaz a korhatiny az egész rostrendszerre érvényesiti hata-
sat, és még sem fog a sclerosis lateralis amyotrophica korkepe kifej-
16dni, hanem az elhaladé izomsorvadasé. Létre fog ez jonni akkor,
ha az ismeretlen kérhatiny nem a mondott sorrendben érvényesiil,
hanem pl. eldszor teszi a sziirke allomanybeli diczsejteket tonkre
és csak azutin terjed it az oldalkitegekben lefolyé pyramis-palyik-
ra. Ekkor t. i. az izomsorvadis és hiidés ki fog fejlddni, de a foko-
zott inreflex és az ezzel kapesolatos tiinetek elmaradnak; nem johet-
nek ezek létre, daczara az oldalkotegekben lefuté pyramispalydk
kéros elviltozdsinak, miutin a reflexkir egy szeme — a motoricus
diczsejtek — mir elozetesen tonkre mentek ; kiviilrél szirmazé inge-
rek eljutnak ugyan addig a pontig, de azon tul tovibb nem hatol-
hatnak.
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Mint esetiink mutatja, a sclerosis lateralis amyotrophicahoz
mar korin szegédnek az eldhaladé bulbus-hiidés tiinetei; tudjuk, hogy
a typicus el6haladd izomsorvadashoz szintén szoktak e bulbus-tiine-
tek ecsatlakozni, bir ez rendesen csak a bdntalom késdbbi szakdban
torténik; mdsrészt ismeretes, miszerint az idilt bulbus-hiidés timetei
ondlléan is kifejlddhetnek. Nem szél-e ez a viszony is a mellett,
hogy e hirom bantalom t. i. az amyotrophicus lateral-selerosis,
a typicus progressiv izomsorvadds és a bulbus-hiidés tiinetei kozt
létezik valamely szorosabb kapoes. Valjon ez a kapoes az azonos kor-
hatinyban rejlik-e és valjon az azonos kérhatany mellett a kérképek
killonboz volta valéhan csak a kérhatiny kilonbozd localisitidja dltal
van-e feltételezve? Minderre tovabbi észleletek és vizsgilatok esak
akkor fognak kellé viligot vethetni, ha a bdntalmak korhatinya és
az oz altal feltételezett boneztani elviltozas felett bivebb és meg-
bizhatébb ismeretekkel rendelkeziink. Egyeltre esetink Leyden
ellenében esupin azt biznyitja, hogy a Chavcot altal feldllitott
sclerosis lateralis amyotrophica kérképe valéban létezik,





