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Auf wenigen Gebieten der Neuropathologie hat unsere Zeit mit
solchem Erfolge gearbeitet wie in der Lehre von der progressiven
Muskelatrophie. Nieht weit zuriick liegt die Zeit, da der Meinungs-
kampf sich in der Hauptsache um die Frage drehte, ob die progressive
Muskelatrophie ihrem Wesen nach eine myopathische oder neuro-
pathische Krkrankung sei.

Bekanntlich wurde die erstere Ansicht besonders von Fried-
reich?') verfochten, wihrend andere Autoren, wie Charcot?) u. A.
zunichst auf Grund theoretischer Erwigungen, sodann aber auch ge-
stiittzt auf anatomische Thatsachen das Wesen der Erkrankung im
Riickenmark (graune Vorderhirner) und in den von ihm abgehenden
motorischen Nerven suchten.

Zum Austrag dieser Meinungsverschiedenheiten bedurfte es sorg-
filtiger anatomischer Untersuchungen nach verbesserten Methoden,
wie sie uns die letzten Jahre in groferer Zahl gebracht hiaben. Durch
diese hat sich heute die Kardinalfrage im Wesentlichen geklirt.

Wir wissen heute, daf es Krkrankungsformen spinaler Herkunft
ebensowohl giebt wie solche, bei denen nur der Muskel afficirt wird,
withrend das Nervensystem vollig oder theilweise intact bleibt.

Nach zahlreichen trefflichen Forschungen, an die sich die Namen
Aran, Duchenne, Cruveilhier, L. Clarke, R. Remak, Fried-
reich, Eulenburg, KuBmaul, Leyden, Charcot, Joffroy, Licht-
heim, Moebins u. A. kniipfen, ist es Erb3) vorbehalten gewesen,

1) Friedreich, Ueber progressive Muskelatrophie, iiber wahre und falsche
Muskelhypertrophie.  Berlin 1873.

2) Charcot, Klin. Vortrige iiber die Krankheiten des Nervensystems, Deutsch
von Fetzer 1874,

%) Erb, Ucher dic juvenile Form der progressiven Muskelatrophie und ihre Be-
zichungen zur sog. Pseudohypertrophie der Muskeln, Deutsch. Archiv fur klin.
Medic. Bd. 34. 1884,
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zunichst von klinischen Gesichtspunkten aus, zwei klinisch und ana-
tomisch differente Krkrankungsgruppen mit groferer Schiirfe von ein-
ander abzutrennen, als dies bisher geschehen war. Der Erb’schen
Eintheilung haben sich alsbald die mafgcebenden Autoren im Princip
angeschlossen.

Gleichwohll herrschen noch liber einzelne Nebenfragen, sowie iiber
die Bercchtigung zur Abgliederung gewisser Unterarten der Erkran-
kung Meinungsverschiedenheiten. Noch immer steht unter den Neuro-
patliologen die progressive Muskelatrophie auf der Tagesordnung.

So lange noch nicht in allen Punkten Einigkeit erzielt ist, diirfte
es sich lohnen, an jedem neuen Falle, der sich unserer Beobachtung
darbietet, die von den bisherigen Beobachtern gedulerten Anschauungen
und Hypothesen einer erneuten Prifung zu unterziehen, sei es, um
noch nicht jedem Zweifel entzogene Thatsachen zn bestitigen, sei es,
um dieselben zu modificiren und unsere Kenntnisse so zn erweitern.

Ans diesem Grunde iibergebe ich aunf Veranlassung des Herrn
Professor Dr. Stintzing, dem ich fiir die bereitwillizge Ueberlassung
des Materials, sowie fiur die liebenswiirdige Anleitung und Unter-
stittzung Dbei der Arbeit meinen lerzlichsten Dank ausspreche, die nach-
foleenden aunf der medicinischen Poliklinik in Jena im Laufe dieses
Jalres zur Beobachtung gelangten Fille der Oetfentlichkeit. Einige
derselben diirften insofern nicht ganz oline Interesse sein, als sie, sel
es in itiologischer, sei es in symptomatologischer Bezichung von dem
bekannten Grundtypus der myopathischen bzw. spinalen Form der
progressiven Muskelatrophie — wenn auch in unwesentlichen Punkten —
abweichen.

Naclh der von Erb vorgeschlagenen und jetzt wohl ziemlich all-
gemein acceptirten Eintheilung unterscheiden wir bekanntlich zwei
Gruppen der progressiven Muskelatrophie: die sogen. myopathische
Form, oder richtiger (nach KErb) die Dystrophia muscularis
progressiva, und dic spinale Form (Typus Aran-Duchenne).

Als #tiologisches Moment fiir die erstere Form kommt wahr-
scheinlich allein die Hereditit in Betracht; allerdings sind von einigen
Autoren (wenigstens fiir die Pseudohypertrophie) auch mnoch andere
Ursachen, als besonders acute Infectionskrankheiten, Trauma, Ueber-
anstrengung, Scrophulose u. a., angegeben worden. Diese Beobach-
tungen stelien jedoch sehr vereinzelt da und konnen bis auf Weiteres
nur mit groftem Vorbehalt entgegengenommen werden.

Die Art und Weise der Vererbung ist eine sehr verschiedene.
Am hiufigsten kommt es vor, daf nur mehrere Geschwister derselben
Generation erkranken, ohne daf sich anamnestisch in auf- und ab-
steigender Linie der Verwandtschaft ein dhnliches Leiden eruiren 1af3t.

Die Entwicklung der Krankheit und ihr Verlanf ist immer ein
aulerordentlich langsamer, schleichender, auf viclte Jahre oder mehrere
Jabrzelmte ansgedchnter, Kinen genaun bestimmten Anfang wissen
die Kranken in den wenigsten Fillen anzugeben. Bei Kindern, bei



welchen die Dystrophie gewdhnlich im dritten bis sechsten Lebensjahr
beginnt, fillt den Eltern gewthnlich zuerst eine Unlust zum Spielen
auf im Gegensatz zu friiher. Die Kinder sitzen viel herum und sind
schwer zu bewegen, aufzustehen; dann fallen sie sehr leicht um, schon
ein geringer AnstoB geniigt, um sie zum Fall zu bringen, bis dann
der beigezogenc Arzt — in der Regel erst nach Jahren — entweder
eine Volumsabunahme verschiedener Muskelgebiete oder eine starke
Hypertrophie einzelner Muskeln oder beides zugleich bemerkt.

Nimmt die Krankheit erst im spiteren Alter ihren Anfang —
fast regelmiBig beginnt sie entweder im frithesten Kindesalter (infan-
tile Form bzw. Pscudohypertrophie) oder im Anschluf3 an dic Puber-
titszeit, big zum 20. Jahr (juvenile Form, Xrb), sehr selten spiater —
so wird gewdhnlich als erstes Symptom eine allgemeine Schwiiche,
schnelles Ermiiden bei der Arbeit oder Ungeschicklichkeit in dem Ver-
vichten bestimmter Functionen, die frither gut ausgefilrt werden
konnten, angegeben.

Als das am meisten charakteristische Merkmal fiir die myopathi-
sche Muskelatrophie miissen die an Deutlichkeit allmdhlich immer zu-
nehmenden Volumsinderungen in den Muskeln betrachtet werden.
Wihrend einize Muskeln oder ganze Muskelgebiete an Volumen ab-
nehmen, werden andere dicker, oder es werden ausschlieSlich und
von Anfang an Atrophien bestimmter Muskelgebiete beobachtet.

Das Charakteristische dieser Volumsverinderungen besteht darin,
dal dieselben immer nach einem ganz bestimmten Typus sich lokali-
siren und ansbreiten. Entweder beginut das Leiden in der oberen
Korperhilfte, dann sind vorwiegend der Schultergiirtel, die langen
Riickenmuskeln und die Oberarme betheiligt oder in der unteren
Korperhiilfte, dann werden hauptsichlich das Becken und die Ober-
schenkel ergriffen, oder aber, die Dystrophie erstreckt sich von vorn
herein auf den gesammten Korper, aber auch dann sind vorwiegend
nur die eben erwihnten Muskelgruppen betroffen. Ausnahmsweise soll
die Gesichtsmuskulatur zuerst betheiligt werden. Diese letztere Art
der KErkrankung konnte bis jetzt nur sehr selten beobachtet werden,
hat jedoch Veranlassung gegeben zur Aufstellung einer besonderen
Unterart, auf die ich spiter zuriickkommen werde.

Diejenigen Muskeln, welche auf Grund der Beobachtung einer
groffen Anzahl von Féllen hauptséichlich zur Atrophie neigen — be-
sonders eignen sich fiir die Feststellung dieser Muskeln weit vorge-
schrittene Fille — sind folgende: Pectoralis major mit Ausnahme des
clavienldren Biindels, Pectoralis minor, Serratus ant. major, Rhomboidei,
Cucullaris (untere Portion), Latissimus dorsi, Sacrolumbalis, Longissimus
dorsi; am Oberarm Biceps und Brachialis internus und vom Unterarm
ist hanfiz der Supinator longus mit afficirt. Am Abdomen héufig die
schiefe Baunchmuskulatur. AuBerdem betheiligen sich die Glutaei, am
Oberschenkel der Quadriceps und die Adductoren, am Unterschenkel
die Peronei und der Tibialis anticus.

1 *
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Von der Hypertrophie bzw. Pseudohypertrophie werden besonders
hiunfig betroffen der Deltoideus, Triceps des Oberarms und die Waden-
muskulatur, seltener der Infra- und Supraspinatus und der Tensor
fasclac latae.

Nicht afficirt werden in den gewthnlichen Fillen der Sternoclei-
domastoideus, der Levator anguli scapulae, der Coracobrachialis, die
Teretes, die gesammte Muskulatur des Vorderarms mit Ausnahme des
Supinator longus und der Hand, der gerade Bauchmuskel und die
Muskulatur des Fules.

Die atrophischen Muskeln sind fiir das Gefiihl ziemlich hart und
derb im Gegensatz zu den Atrophien, die durch spinale resp. nervése
Einfliisse bedingt sind, bel welchen sich die Muskulatur schlaff und
welk anfiihit

Die Hypertrophie ist entweder eine wahre, dann haben die
Muskeln eine erholhte Consistenz, anch im erschlafften Zustande, oder
eine falsche, Pseudohypertrophie, dann bietet die volumindse Musku-
latur ein weiches, schwammiges Gefiilil dar.

Sehr oft kann bei wiederholter Bcobachtung eines und desselben
Falles in langeren Zwischenridiumen die Beobachtung gemachit werden,
dal die anfiinglich hypertroplhischen Muskeln spiiter wieder in ihrem
Volumen zuriickgegangen sind und eher den Eindruck einer Atrophie
hervorrufen, oder daf die wrspringliche wabre ITypertrophie der
Psendohypertrophic Platz gemacht hat. Letasteres ist fast regelmibig
der Fall. Die Pscudohypertrophie dagegen pflegt sich aunf lange Zeit
hin zu erhalten.

Selbstverstiindlich geht sowoll mit der einfachen Atrophie als mit
der Psendohypertrophie eine Herabsetzung in der Leistungsfihigkeit
der betroffenen Muskalatur Hand in Hand.

Eine FKrhshung der motorischen Kraft entspricht der wahren
Hypertrophie und ist daber wegen des kurzen DBestandes derselben
nicht lange vorhanden.

Die Herabsetzung der mechanischen Erregbarkeit der Muskulatur,
die oft hohe Grade erreicht, die Verminderung resp. das vollstindige
Fehlen der Sehnenreflexe und die einfache Herabsetzung der galva-
nischen und faradischen Erregbarkeit sind Krscheinungen, dic (,ben-
falls auf den Schwnnd der Muskulatur zuriickzufithren sind.

Im Anschlufl hieran soll gleich darauf hingewiesen werden, dd[)
abgesehen von der typischen localisation der Atlophlen und Hypet-
trophien, als das wichtigste diagnostische Unterscheidungsmerkmal der
Dystrophie von der spinalen Form der progressiven Muskelatrophie
das Felilen der Iintartungsreaktion betrachtet wird.

Weniger wichtig fiir die Differentialdiagnose ist das Fehlen
fibrillarer Muskelzuckungen; immerhin aber muB dieser Umstand fiir
die Diagnose wohl mit in Betracht gezogen werden, da diese fibrilldren
Contractionen in der That in der bei weitem grifiten Mehrzahl der
Fille nicht vorbanden sind. Anfinglich, als man eben die myopathische




von der spinalen Form unterscheiden gelernt hatte, wurde ziemlich
grofdes Gewicht auf dieses Symptom gelegt.

Auf der Haunt (bei Pseundohypertrophie) wird sehr hiufig, zumal
iber den erkrankten Muskelparthien eine eigenthiimliche Verfirbung,
eine bléunliche Marmorirung, bemerkt. Die Ursache dieser Verfirbung
konnte mit Sicherheit bisher noch nicht ermittelt werden, Die Haut
filhlt sich gewdhnlich kalt an, eine Erscheinung, die sehr woh! mit
einer Stérung in der Circulation iibereinstimint. Die Reflexe der Haut
pflegen nur in den protrahirtesten Ifdllen zu verschwinden,

Wenn sich die Dystrophia muscularis progressiva iiber eine sehr
lange Zeit hinaus ausdehnt, so kommt es vor, daf die Atrophie auch
anf Muskelgebiete iibergreift, die sonst verschont zu bleiben pflegen.
£s kommen hier besonders die Vorderarmmuskulatur und die kleinen
Muskeln der Hand und des Fufles in Betracht. Kommen solche Fille
erst in diesem spiten Stadium zuwr Beobachtung, so kinnen sie fir
die Stellung der richtigen Diagnose grofie Schwierigkeiten bereiten.
Die Anammesc wird alsdann Aufklirung geben miissen iiber die Art
der Verbreitung der Atrophien, vor allen Dingen dariiber, ob die
Vorderarmmuskulatur und die kleinen Muskeln der ITand und des
Fufies erst ganz zuletzt ergritfen worden sind, oder ob sich die Atrophie
von hier aus iiber den iibrigen Korper verbreitet lat.

Denn der Beginn der Atrophie in den kleinen Handmuskeln und
in der Muskulatar des Vorderarms ist charaktervistiseh fiir die spinale
Form der progressiven Muskelatrophie.

Selbst in den hochgradigsten FKillen schlief3t sich niemals eine
progressive Bnlbarparalyse an, ein wichtiges klinisches Untersceheidungs-
merkmal von der spinalen Form der progressiven Muskelatrophie, bei
welcher im Endstadimm die Bulbdrparalyse die Regel ist, wenn nicht
der Tod schon vorher durch intercurrente Krankheiten eingetreten ist.

Mit Ausnahme der Muskeln sind alle itbrigen Organe des Korpers
sowie auch alle Functionen normal.

Von Seiten der Blase und des Mastdarmes liegen niemals Sto-
rungen vor. Die Sensibilitét und Erndhrung der ITaut sind durchaus
intact, an den Sinnesorganen lassen sich keine Aenderungen kon-
statiren, die Fahigkeit der Fortpflanzung bleibt sehr lange erhalten.

Es eriibrigt noch, einiger bei der Betrachtung besonders auf-
fallender Krscheinungen zu gedenken, welche sich naturgemifl aus
der Atrophie der oben erwidhnten Muskeln ergeben.

Zundichst erregt die Haltung des Korpers unsere Aunfmerksamkeit.
Die Kranken stehen mit vorgebeugtem Oberkoérper da, die Wirbel-
siunle ist in ihrem unteren Theile mehr oder weniger stark lordotisch
verkriimmt, das Gesdd wird stark nach hinten heraus gestreckt, das
Abdomen ist im unteren Abschnitt nach vorn hervorgewdibt. Diese
nngewohnliche Haltnng dient den Kranken nur als Mittel ihren Korper
im Gleichgewicht zun erhalten. KEs macht den Patienten grofe Miihe
ihren Korper zu balanciren, nur eine geringe Irritation geniigt, sie
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das Gleichgewicht verlieren zn lassen, wenn nicht zu Fall zu
bringen.

Die durch Schwund des Pectoralis major und minor stark abge-
flachte Brustwand und das Herabsinken einer oder beider Schultern,
ist bei der Besichtigung von vorn besounders ins Auge fallend, wiithrend
hinten die Stellung der Schulterbléitter besonderes Interesse verdient.

Dieselben stehen mit ilhren inneren Réndern weit ab von der
Wirbelsinle und von der hinteren Thoraxwand, auf der ecinen Seite
gewdhnlich mehr als auf der andern und zeichnen sich doreh eine
sehr grof3e Beweglichkeit aus, entsprechend der Atrophie des Serratus,
Cucullaris, Latissimus dorsi und der Rhomboidei.

Wird der Korper durch Greifen unter beide Achseln emporgehoben
(Krb), so werden beide Schulterblitter widerstandslos bis zu den
Ohren emporgedrdngt. Durch geeionete Bewegungen, besonders da-
durch, dafd man passiven Bewegungen von seiten der Krankeu einen
Widerstand entgegensetzen lift, kinnen die Schulterblitter selir aus-
giebige Ilotationen ansfithren. Passiv lassen sich oft auch die in-
neren Réinder der Schulterblitter volistindig ancinanderdringen.

AuBerdem ist der geringe Umfang der Oberarme und Oberschenkel
im Gegensatz zu den Unterarmen und Unterschenkeln bemerkenswerth,
letzteres hauptsidchlich dann, wenn wahre oder falsche Hypertrophie
vorliegt. Das Bandmal ergiebt oft kaumn einen Unterschied.

Auifallend ist weiterhin der eigenthiimlich watschelnde Gang,
die Kranken miissen ihre Fife sehr hoch heben und im Kniegelenk
stark flectiren, weil sie die Fiille wegen der hidngenden Fulspitze
vom Boden nicht loslosen konnen. Dadunrch gewinnt der Gang Aehn-
lichkeit mit demjenigen der Bergsteiger.

Besonders charakteristisch ist die Art und Weise, wie die Patienten
sich aus sitzender Stellung vom Boden erheben.

Zundchst stiitzen sie ibren Kovrper auf beide Arme und Fiille,
nithern dann die Beine den Armen, bis sie im Stande sind mit der
einen Hand ein Knie zu erreichen nnd sich auf dasselbe zu stiitzen,
dann klettern sie, abwechselnd ihren Oberkorper mit der einen, daun
mit der anderen Hand auf die Unterextremititen stiitzend, so an
ilrem eigenen Korper in die Holhe uud suchen die ganz auirechte
Haltung schlieBSlich noch durch einen plotzlichen Ruck zn gewinnen.
Die Ursache dieses sehr charakieristischen Aufrichtens ist hauptsich-
lich in der Atrophie der langen Riicken- und Gesdfmuskulatur zu
suichen. Die Fiifle befinden sich hiufiz in Folge der Atrophie der
Pervnei und des Tibial. antic. in ausgesprochener Varoequinusstellung.

Nicht allzu selten kinnen auch Contracturen in gewissen Muskel-
gebieten eintreten; am hiunfigsten werden diese Contracturen im KEll-
bogen- und Kniegelenk beobachtet.

Bei der Mitbetheiligung des Gesichts ist der Aunsdruck desselben
merkwitrdig maskenhaft und stupide.



Die Stirn ist oft vollkommen faltenlos und auch beim Runzeln
der Stirn erscheinen nur Andeutungen von Kalten, die Lippen sind
gewulstet, die Lidspalten klaffen ziemlich weit, so dald die Bulbi stark
hervortreten. Jegliche Mimik ist verschwunden, beim Versuch zu
lachen, cewinnt das Gesicht einen noch bloderen Ausdruck.

Dies ist in grobem Ziigen dag Krankheitsbild, welches die Dys-
trophia muscularis progressiva darbietet.

Es ist von vorn herein einleuchtend, dafy dasselbe je nach der
Betheiligung der Muskelgebiete, je nach der Entwicklung, einerscits
von Atrophien, andererseits von Hypertrophien und schliellich je
nach dem Beginn im frilhen Kindesalter, oder im Anschlub an die
Pubertatszeit verschiedenartige Erscheinungsformen gewéhren muf.

Es war deswegen von Vortheil, diese grofe Krankheitsgruppe
zur leichteren Uebersicht und Dbesseren gegenseitigen Verstindigung
in Unterarten zu zerlegen. So hat man insbesondere 2 Formen unter-
schieden:

1. Die Psendobypertrophie.

Dieselbe beginnt im friihen Kindesalter (5—6 Jahren) und geht
fast ausnalmstos mit walrer oder falscher Hypertrophie einher. Sie
soll besonders hiufig das minnliche Geschlecht betreffen und in der-
selben Generation bei mehreren Geschwistern anftreten.

2. Die sogenannte juvenile Form (Erb) oder
die hereditire Form.

Diesclbe schlieBt sich an die Pubertiitszeit, beginnt also mit
wenigen Ausnalimen vor dem 20. Jahre. Ihr dtiologisches Moment
ist in hervorragender Weise in erblichen Linfliissen zu suchen —
daber geradezn hereditére Form genannt. Bei dieser Form werden
hiufic nur Atrophien gefunden, seltener machen vereinzelte Muskeln
oder Muskelbiindel einen hypertrophischen oder pseudohypertrophischen
Eindruck.

Neuerdings ist noch eine dritte Form aufgestellt worden von
Dejerine und Landouzy:

Die ,Myopathie atrophigue progressive® (infantile Form).

Dieselbe ist besonders dadurch charakterisirt, daB die Muskulatur
des Gesichts zuerst erkrankt. Die Krankheit beginnt gewthnlich im
Kindesalter, seltener in der Pubertitszeit. Im Ganzen konnte diese
Form bisher nur sehr selten beobachtet werden — in Frankreich soll
sie ofters vorkommen. —— HKs bleibt daher abzuwarten, ob es sich
lohnen wird, diesen Typus der Dystrophia muscularis als besondere
Form abzutrennen oder sie als Varietit der juvenilen Form aufzu-
fassen.

Linger bekannt und hitufiger als die Dystrophien ist die spi-
nale Form der progressiven Muskelatrophie. FKiir diese ist
die Hereditit als #tiologisches Moment auszuschlieBen. Als Ent-
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stehungsursachen werden hiiufig Ueberanstrengungen, Erkiiltungen,
aunch acute Infectionskrankheiten u. a. angegeben. Hieriiber ein ent-
scheidendes Urtheil zu fillen, ist bei dem gleichfalls sehr schleichenden
Verlauf dieser Krankheit sehr schwierig.

Das Leiden beginnt fast regelmiiBig erst im mittleren Lebens-
alter.

Diagnostisch wichtig sind besonders folgende Unterscheidungsmerk-
male:

1. Die Localisation der Atrophien. Zuerst werden fast ausnahms-
los die kleinen Muskeln der Hand ergriffen, und von hier aus schreiten
die Atrophien weiter auf den Vorderarm, Oberarm und Rumpf. Aus-
nahmsweise weicht die spinale Atrophie von diesem Typus ab, und
der ProceB3 beginnt zuerst in den Muskeln des Rumpfes. Dies sind
diejenigen Fille, die sich unter Umstinden sehr schwer von der Dys-
trophia muscularis progressiva unterscheiden lassen.

2. Das Vorhandensein von Entartungsreaction, entweder partieller
oder completer.

3. Das Vorhandensein fibrillirer Zuckungen.

Wie bel der Dystrophia sind Stirungen von Seiten der Blase
oder des Mastdarmes nicht vorhanden. Die Sinnesorgane, sowie alle
iibrigen Organe bleiben vollkommen intact, ebenso die Sensibilitit der
Haut. Die Sehnenreflexe sind direct abhiingig von dem Muskelschwund.

Das Endstadium der Erkrankung pflegt, wenn nicht schon vor-
her der Exitus erfolgte, regelmiBig die progressive Bulbirparalyse
zZu sein.

Hervorgehoben zu werden verdienen noch die sebr veunschieden-
artigen Stellungen der Hand, (Affenhand, Krallenhand) welche ihre
Ursache haben in dem friihzeitig sich an der Hand- und Kingermus-
kulatur entwickelnden Proceff und in dem Ueberwiegen gewisser
Muskeln tiber ihre atrophischen Antagonisten.

Was nun die anatomische Grundlage der erwihnten Er-
krankungen anlangt, so hat man bei den verschiedenen Formen der
Dystrophie iibereinstimmende Verdnderungen in den Muskeln ge-
funden: theils Hypertrophie der Muskelfagern, theils Atrophie der-
selben in den verschiedensten Graden, Vermehrung der Muskelkerne,
Spalt- und Vacuolenbildung der Fasern, fibrillirer Zerfall derselben,
sekundidre Vermehrung des Bindegewebes mit Einlagerung von Fett-
gewebe (Lipomatosis). Atrophie, Hypertrophie, Lipomatosis kénnen
bei einem und demselben Individuum, ja in einem und demselben
Muskel neben einander vorkommen. Dagegen haben die meisten ana-
tomischen Untersuchungen (F. Schultze, Landouzy-Dejerine n. A)
im Nervensystem keine Verinderungen nachweisen kénnen.

Ganz anders die spinale Form, wie schon ihr Name besagt.
Bei dies:r sind die anatomischen Verinderungen im Nervensystem:
Atrophie der Ganglienzellen in den grauen Vordersiulen, degenerative
Atrophie der motorischen Nerven von ihren Wurzeln abwirts bis zu
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den atrophischen Muskeln — geradezu obligat, und es fragt sich nur,
ob die Atrophie im Riickenmark, oder iiberall gleichzeitig beginnt.

So verlockend es demgemidfd wire, die letztere Form als primire
Neuropathie, die Dystrophie als eine primére Myopathie aufzufassen,
s0 lassen doch nenere Untersuchungen (Heubner, Frohmaier) diese
Aulfassung wieder als unzulidssig erscheinen, indem sie beweisen, daB
auch bei echten Dystrophien Atrophie der Ganglien in den Vorder-
hornern vorkommt.

Im Anschlu an diese zur Orientirung fir den unserer Frage
ferner Stehenden dienende Skizze gele ich nun zur Beschreibung
meiner eigenen Beobachtungen uber,

1. Familie mit Dystrophia muscularis progressiva und Tabes dorsalis,
Beobachtung 1.

Anamuese,

Louis Plétner, Korbmacher, 37 Jahre, will in sciner Kindheit und Knabenzeit
stets gesund gewesen sein. Er bemerkte zuerst im 18. Lebensjahr bei seiner Be-
schiftigung als Korbmacher, sowie beim EKimmen uund Kssen, daB er die Arme
nicht wehr hochheben konnte. Diese Bewegungsstérung soll nach sciner Angabe
plotzlich mit einem fithlbaren Rifl durch den Oberkirper, eutstaniden sein. (?) Die
Function der Hiinde nud Finger blieb dabei vollkommen erhalten. Nachdem dicse
Lihmung 1/, Jahr bestanden hatte, besserte sie sich allmihlig, verschwand aber
nicht vollstindig; eine gewisse Schwiiche in den Armen und Schultern blieb von
Jjetzt an bestehen. Die gegenwirtie vorhandene Abmagerung der Arme und Schul-
tern soll sich dagegen erst im Laufe der Jahre eingestelle haben. Ebenso datirt
erst aus den letzten Jahrven ein Gefithl grofier Schwere beim Herabhiingen der
Arme, zuweilen verbunden mit Schmerzen in den Schultern. .

Ein oder zwei Jahre nach Beginn der angefithrten Stérungen in den Ober-
extrenmititen wurden auch die Beine in Mitleidenschaft gezogen. Zuniichst fiel dem
Kranken auf, dal3 er ant glattem Boden unsicher wurde wunid leicht ausrutschte.
Diese Gelstorung wurde von Jahr zu Jahr schlimmer. Die FuBspitzen zeigten
dabei die Tendenz auf den Boden herabzuhiingen und zu schleifen. Zur Zeit ist
Patient nicht mehr im Stande, weitere Wege zu machen. Er muld sich mindestens
jede Viertelstunde ausrnhen.

Seit ungefihr 5 oder 6 Jaliren, vielleicht auch noch linger, macht das Biicken
des Oberkdrpers sowohl, wic das Aufrichten aus gebitckeer Stellung groBe Schwierig.
keit. Wenn der Kranke versucht niederzaknieen, so fillt er angeblich sofort zusammen-

Sonst will der Patient, auch in seinem spiitercn Alter, stets gesund gewesen
sein; inshcsondere giebt er an, nicwals Schmerzen oder Gefiihllosigkeit gehabt zu
haben, noch an Blasen- oder Blastdarmstorung gelitten zu haben. Auch hat er in
der sexuellen Sphire keine Aenderung bemerkt.

In Bezug auf das Sehvermigen wird angegeben, daB das Alschitzen von
Distancen mit dem AugenmaBe in den letzten Jahren sehr unsicher geworden sei.
Seit 10 bis 12 Jahren soll die schon frither in geringem Grade vorhandene Schiel-
stellung der Augen stiirker geworden sein. Ferner besteht schon seit lingeren
Jahren groBe Lichtempfindlichkeit. Von Seiten der iibrigen Sinnesorgane bestanden
keine Storungen.

Seit mehreren Jahren ist der Schlaf gestirt und zwar durch 6fters auftretende
Zuckungen in den Gliedern.

Der Patient ist scit 10 Jahren verheirathet und hatte 4 Kinder, von denen
eins im Alter von 3 Jahren an Lungen- und Rippenfellentziindung gestorben ist.
Die iibrigen 4, im Alter von 10, 8 und 8 Jabren leben und sind gesund. Die Frau
ist gesund. Der Vater lebt mit 82 Jahren und ist vollig gesund. Die Mutter ist




mit 69 Jahren an einem Schlaganfall gestorben und soll vorher ebenfalls durchaus
gesund gewesen sein. Von 6 Briidern sind 2 gestorben, 3 Schwestern leben.

Der eine der verstorbenen Britder, der iilteste der Geschwister, soll vom 20, Jahr
an ein fihnliches Leiden, wie der Patient, gehabt haben und im 52. Jahr am Schlag-
anfall gestorben sein. Der zweitilteste Bruder (s. Beob. 2), welcher noch lebt,
hatte in der Kindheit Rachitis, lernte erst mit b oder 6 Jahren laufen und
goll von Kindheit an einen watschelnden Gang gehabt haben. Da er
auch an einer Schwiiche in den Oberextremititen litf, konnte er niemals schwere
Arbeit leisten. Vor Weilnachten 1889 wurde er von einem Schlaganfall betroffen,
an dem er jetzt noch darniederliegt. Er ist 52 Jahr alt. Der dritte Bruder,
der ebenfalls mit demselben Leiden behaftet gewesen sein soll, ist im Alter
von 82 Jalren, auch an einem Schlaganfall, gestorben, Auber den ge-
nannten leben noch 2 Brivder, dlter als der Patient, von denen der eine vollkomuien
gesund sein soll (s. Beob, 8), wiihrend der andere (s. Beob. 4) an einer kirperlichen
Schwiiche leiden soll, so dafi er niemals schwere Arbeit ve richten konnte.

Status praesens. 12 VI 1890,

Mittelhrifriger Mann von ziewlich blasser Hautfarbe. Puls mittelgrol; 96.
Gesicht in der Ruhe auffallend faltenlos (siehe Figur 1), fast maskenhafc, Die
oberen Augenlider hingen ungewdhnlich tief
herab. Beim stirksten Aufreifien der Augen
iiffnen sich die Lider nicht vollkommen, Es
besteht ziemlich starker Strabismus diver-
gens.  Beim Fixiren eines Gegenstandes
weicht der rechte Bulbus stark nach rechts
aug der Sehaxe ab. Auch beim Blick pach
rechts weicht der rechte Bulbus mehr ab
nach rechts als der linke. Der rechte Bulbus
ist, nicht i Stande beim Blick nach links
den inneren Augenwinkel zu erreichen. Beim
Versuch des Stirnrunzelus wird die linke
Seite etwas weniger gerunzelt als die rechte.
Die Naso-Labialfalte ist beiderseits fast ver-
strichen. Die Bewegung cinzelner Facialis-
muskeln ist gut. Beim Zeigen der Zihue
wird die rechte Wange in stirkere Falten
gelegt mwl der rechte Mundwinkel stirker
abducirt als links. Blasen und Pfeifen wird
nuvolllkommen ausgefithrt. (Vor 5 —6 Jahren
soll einige Wochen lang das Pfeifen un-
miglich gewesen sein). Zunge in jeder Rich-
tung frei beweglich und nicht atrophisch.
Ebenso Bewegung des Gaumensegels gut
und symmetrisch. Auf der Schleimhaut des

Fig. 1. Rachens nirgends Narben. Dann und wann
in der Masseteren-Gegend fibrillire
Zuckungen.

Besichtigung von vorn: Die linke Schulter hdngt tiefer herab als die rechte.
Die Sternocleido-mastoidei und Cucullares springen als nuffallend diinne Muskel-
spangen stark unter der Haut hervor. In beiden Muskeln sieht man starke fibril-
lire Zuckungen auftreten., Der stark nach ritekwiirts gebeugte Kopf
wird nur mit Mithe und unter Beugung des Oberkirpers wieder auf-
gerichtet. Drehen des Kopfes kann nach beiden Seiten hin gut ausgefithrt werden.
Beugen des Kopfes nach vorn ist wegen grofer Steifheit der Halswirbelsiule,
vielleicht in Folge bestehender Contracturen, unmiglich. Die vordere Brustwand
ist abgeflacht. Die Rippen zeichnen sich durch die Haut hindurch ab. Vom Pecto-
ralis major fehlt der grifite Theil der Sterno-costal-Portion, wihrend
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die Clavicularportion ziemlich gut erhalten ist. Vom Pectoralis minor nur e
Theil erhalten.

Besichtigung von riickwiirts (8. Fig. 2): Wirbelsiiule im dorsalen Theil schwach
skoliotisch nach rechts verbogen. Der Interscapulurraum bildet eine tiefe Grube zwi-
schen beiden Schulterblittern, deren innere Rinder etwa 4 ¢em von der Brust-
wand abstehen. Die Fossa supraspinata ist besonders links stark eingesunken, auch
die Regio infraspinata, beiderscits ungefihr gleichmiifig. Der obere innere Winkel
des Schulterblattes steht ebenso hoch wie das Acromion. Beim Emporheben der

Fig. 2.

Arme zur Horizontalen mnach vorn, und in noch hiherem Grade nach der Seite,
stehen die Schulterblitter fliigelfirmig ab. Das rechte gelangt mit seinem
Rande bis auf 3 em an die Wirbelsiiule, das linke bis auf 7 em. Vom Cucullaris
nur die oberste Portion schwach erhalten. Rhomboidei theilweise
atrophisch. Die Serratuszacken werden noch auf beiden Seiten schwach sichthar.
Der Latissimus dorsi ist zwar ziemlich schwach entwickelt, jedoch ist
die Function beiderseits leidlich krifrig.

Beim Aufheben durch Griff unter die Achseln riickt die rechte Schulter hoch in
die Hohe, die linke zeigt groBeren Widerstand.
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Lings der Wirbelsdule im dorsalen und Lendentheil nur noch
Spuren von Muskeln zu fithlen. Beim Beugen der Wirbelsiule bildet dieselbe
fast cine gerade Linie. Das Aufrichten ans gebiickter Stellung ohne Zuhiilfenahme
der Hinde ist nur sehr schwer moglich. Ueberhaupt wird der Oberkorper nur
mit Mithe balancirt und zwar so, daR der obere Theil des Riickens stark zuriick-
gelegt, der Bauch etwas vorgestreckt wird.

Beim Husten verhirtet sich die gerade und schrige Bauchmuskulatur ziemlich
gut; gleichzeitiz wolben sich dic seitlichen Parthien der Intercostalriume etwas
hervor. Bei tiefer Athmung bewegt sich in den seitlichen rechten Intercostalriumen
wihrend der Inspiration eine der Zwerchfellsbewegung entsprechende Welle nach
abwirts.

Obere Extremitit: Deltamuskel ist bLeiderseits gut, fast iibermiilig ent-
wickelt und derb anzufiihlen; ebenso ist der triceps brachii massig aber von
weicher schlaffer Konsistenz!) Der Biceps und Brachialis internus
stark atrophiseh. Umfang des hiingenden Oberarmes iiber dem Tricepswulst
betrigt

rechts — 20,7 cm
links — 21,2 cm.

Vorderarmmuskulatur mittelkriftig und von gutem Tonus. Beugung des Vorder-
arms links ziemlich kriftig, rechts viel schwiicher. Streckung beiderseits gut, rechts
aber doch etwas schwiicher. Pro- und Supination, sowie Beugung und Streckung
der Haud kann links wie rechts mit ziemlicher Krait ausgefiilhrt werden. Volumen
sowohl wie Funktion simmutlicher Hand- und Fingermuskeln ist vollkommen normal.
In verschiedenen Muskeln, z. B. im Sterno-cleidomastoideus, im Cucullaris
sowie in den Muskelu des Schultergtirtels inclusive Deltoideus, treten
theils voriibergehende, theils anhaltende fibrillire Zuekungen auf.

Untere Extremitiit: Oberschenkelmuskulatur in hohem Grade atro-
phisch, insbesondere Quadriceps und Adductoren. In dem ersteren BMuskel werden
fortwidhreud sehr starke fibrillire Zuckungen beobachtet, welche beim
Emporhebeu der Beine in der Riickenlage noch bedeutend gesteigert werden. Die
GesdBmuskulatur ist dagegen im Verhilltni® zur Oberschenkelmuskulatur sehr volu-
minds, uur die seitliche Parthie zeigt beiderseits eine seichte Grube, die vorn durch
den vorspringenden Trochanter begrenzt wird. Der Tleopsoas contrahirt sich ziemlich
gut, wird aber sehr leicht passiv tberwunden. Dic zur Ausfithrung der Ad- und
Abduction der Oberschenkel aufgewendete Kraft ist nur eine sehr geringe. Waden-
muskulatur ziemlich gut entwickelt und von starkem Tonus, Tibialis anticus
und Peronci stark atrophisch. Dorsalflexion und Abduction des FuBes vollstindig
aufgchoben, die FiiBe nehmen eine ausgesprochene Varo-equinus-Stellung ein.

Gang eigenthitmlich watschelnd, mit gespreizten Beinen; die FufBspitzen
hingen stark herab; daher werden die Hiiften und Kniee beim Geheu stark ge-
beugt wie beim Steigen. Beim Stehen mit geschilossenen Augen kein Schwanken.
Beim Aufsetzen der Ferse auf das Knie des anderen Beines tritt regelmiig zwei-
maliges Auf- und Niederfahren ein (Ataxie?).

Sehnen- und Periostreflexe an den oberen Extremitiiten fast vollkommen auf-
gehoben.  Bauchreflex schwach entwickelt, Cremasterreflex beiderseits erloschen.
Patellarreflex beiderseits gut erhalten; FuBclonus kanu nichs ausgelost werden,
Plantareflex auf beiden Seiten gut. Sensibilitit volikommen normal. Die
mechanische Erregbarkeit der gesammten Muskulatur ist Lerabgesetzt.

') Bei der Kontraktion desselben springt ein Muskelbiindel, welches in Fig. 2
durch einen auf die Haut aufgezeichneten Ring erkennbar ist, als starker Wulss
hervor.
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Electrische Erregharkeit.

Rechts.

122
0,7

Links,

N. accessorius
Far. 124
KSZ 1,5

N. axillaris

Far. 115
KgZ 3,0

M. deltoideus
Far. 122
KSZ 0,8

Z, prompt. KSZ >AS Z.
N. musculo-cutaneuns

133
2,2

Far. 131
KS7Z 1,1

Z. prompt. KSZ >ASZ

3,8
Muskeln des Thenar m

118
09

M. triceps

Far. 140
K87 2,5
ASZ 3,0

Z. prompt.
N. radialis

Far. 122

KSZ 1,9
N. ulnaris

Far, 123

KSZ 0,8
. abductor digit. V.

Far. 117

KSz 3,3
Mm. interossei

Far, 115

KS7Z 3.8

Normale
Grenzwerthe
(Stintzing)

0,1—0,45
0,6 —5,0
1,2—2,0
0,04—0,3
0,9—27
0,2—0,9
25

it beiden Stromesarten prompt erregbar.

N. cruralis
Far. 122
KSZ 0,85

0,5—1,7

Z. prompt, auch bei intramusculiirer Reizung des Quadriceps an verschiedenen Stellen.

N. pero
117
3,0
7.5

Z. prompt, auch bei intramusculiirer Reizung.

neus (B, extensor. digit.)
87

Far.
KSZ 4,0
ASZ 85

0,2—2,0

ML tibialis ant. und peronei direct und indirect faradisch unerregbar.

105
18
Z.

N. tibialis
Far. 110
KSZ 1,7
durchgehends prompt.

0,4—2,5
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Im vorliegenden Falle entwickelten sich also vom 18. T.ebensjahre
an in allmihliger Ausbreitung Muskelatrophien, welche sich zur Zeit
der Beobachtung erstreckten auf folgende Muskeln: Pectoralis maior (mit
Ausschlufy des clavicnliren Biindels), Pectoralis minor, Serratus anticus
maior, Cucullavis (besonders untere zwei Drittel), Rliomboidei, Latissi-
mus dorsi (geringer Grad), Longissimns dorsi, Sacrolumbalis, Biceps
brach., Brachialis internus, Quadriceps cruris, Adductores, Tibialis
anticus und Peronei. Erhalten blicben: Deltoides, Triceps (vielleicht
pseudohypertrophisch), Vorderarm und Handmuskeln, Glutaei, Waden-
muskulatur. Die electrische Krregbatkeit der atficirten Muskeln war
durchgehends einfach herabgesetzt, ebenso die mechanische Krregbar-
keit und theilweize dic Selinenreflexe.  Sensibilitiit, Blasen-, Mastdarm-
funktion intakt.

Soweit liegt also das typisclhe Bild der juvenilen Form
der progressiven Muskelatrophie vor uns.

Was den Fall aber von dem Typus unterscheidet, ohne jedoch
die Diagnose in Zweifel zu stellen, sind folgende Beobachtungen:

1. Die Mitbetheiligung der Gesichtsmuskulatur,

2. die Atrophie und Funktionsschwiaehe der Sternocleido-
mastoidei und vielleicht der Scaleni,

3. die fibrilldren Znckungen.

Um noch mit einigen Worten anf die Besonderheiten dieses Falles
einzugehen, so ist bei der juvenilen Form unseres Wissens Atrophie
der Gesichtsmusknlatur noch nieht beobachtet worden, withrend be-
kanntlich die sogen. infantile Form damit beginuen soll.  Wir hitten
es also hier mit einer Krkrankungsform zu thun, die urspringlich
dem rein juvenilen Typus angehOrend, im spiiteren Verlanf sich mit
einem Initialsymptom des infantilen Typus vergesellschaftete.  Darin
ist ein neuer Beweis gegeben fiir die Verwandtschaft beider Formen.
DaB ausnahmsweise auch cinmal ein Muskel ergriffen wird, dessen
Intaktheit bei der Dystrophia muscul. progr. die Regel bildet, wie
hier der Sternocleidomastoidens, vermag ebenfalls den gesammten Ein-
druck des Krankheitsbildes nicht abzuschwiichien,

Fibrillire Zuckungen bei der juvenilen Form, deren Vorkommen
Erb in seiner neuesten Arbeit?) bestreitet, sind auBer diesem Fall
schon mehrfach, wenn auch als Ausnahme, beobachtet worden.?) Sie
kiénnen also nur da diagnostisch verwerthet werden, wo sie fehlen.

Was endlich die in obigem IFalle beschriebene Lihmung des
Rectus interrus und die leichte Ptosis anlangt, so muB3 die Frage
offen bleiben, ob diese Erscheinungen als zur Gesammterkrankung
gehirig betrachtet werden diirfen, da angeblich eine Divergenz der

1) W. Erb, Dystrophia muscnlaris progressiva. Sammlung klinischer Vortrige.
Neune Folge No. 2, 1890.

) R. Stintzing, Der angeborene und erworhene Defekt der Brustmuskeln,
zugleich ein klinischer Beitrag zur progressiven Muskelatrophie. Deutseh. Arch. f.
klin. Med. Bd. 45.



15

Bulbi, leichten Grades, schon vor dem 18. Jahre bestanden hat. Weitere
Beobachtungen werden feststellen miissen, ob eine derartige Compli-
cation ausnahmsweise vorkommen kann.

Beobachtung 2.

Die Liickenhaftigkeit nachstehender Notizen hat ihren Grund in der Ungunst der
duBeren Verhiltnisse. Der XKranke muBte in weiter Entfernung (in Gopfersdorf bei
Waldenburg in Sachsen) aufgesucht werden. Die kurze zu Gebote stehende Zeit,
die ungunstige Oertlichkeit und die Hilflosigkeit. des Pat. machten eine genanerc
Untersuchung unmiglich. Bei diesem Besuch konnte auch festgestelit werden, daf
der Vater, 82 Jahre alt, zwar dem Alter entsprechend gebrechlich, keinerlei Symp-
tome seitens des Nerven- oder Muskelsystcms darbot. Die mit 69 Jahren am Schlag-
anfall verstorbene BMutter ist mit dem Vater nicht verwandt gewesen.

Bruder von Louis P., 52 Jahre alt, hat um Weihnachten einen Schlaganfall
erlitten und liegt zu Bett. Es besteht eine cowplete linksseitige Hemiplegie mit
geringer Betheiligung des unteren Facialisgebietes, Der linke Arm und Hand ist
Gdematss und contracturirt. Starke Atrophie der gesammten Muskulatur, anch der
rechten Korperhilfte. Im Gegensatz zur iibrigen Muskulatur ist der Deltamuskel
auffallend volumings, fithlt sich aber schwammig an; #hnlich aber in geringerem
Grade verhalten sich die Adductoren des Obersch:nkels und die Wadenmuskeln.
Der Tihialis anticus ist enorm atrophisch. Die FiiBe stehen in Varo equinus-
stellung.  Starker Decubitus. Cystitis.

Dic wenigen Notizen diirften geniigen, vm diesen Fall ebenfalls
zir Dystrophia musenlaris progressiva zu rechnen. Krwigt
man, daB noch jetzt deutliche Pseudolhypertrophie gewisser Muskeln
besteht und dal® nach Angabe des Bruders (s. Anammese zu Fall 1)
das Leiden in den Kinderjahren begonnen hat, so ist es wahrschein-
lich, daf3 hier nicht die juvenile Form, sondern die eclite Pseudo-
hypertrophie vorliegt. Das Vorkemmen dieser heiden Formen in
einer und derselben Familie ist ja anch von anderer Seite schon be-
obachtet worden und stiitzt die Ansicht, daf3 es sich hier um Varia-
tionen Einer Grundkrankheit handelt.

Beobachtung 3.

Plotner, Traugott, 45 J., Landwirth. Die Muskelatur des Rumpfes, der Schulter
und der oberen Extremititen ist sehr kriftic und gleichmiiBig gut entwickelt. Die
Functionen der Muskeln sind durchgehends normal und kriftig. Ebenso ist die
Muskulatur der unteren Extremititen gut und normal entwickelt und functionirt kriftig.
Patellarreflex ist beiderseits erheblich gesteigert. Fuficlonus kann nicht
ausgelist werden. Plantareflex, Bauchreflex, Cremasterreflex sind vorhanden. Der
Gang ist ohme Besounderheiten. Die Pupillen reagiren prompt.

Die Untersuchung dieses dritten noch lebenden Bruders ergibt

also, abgesehen von der Steigerung des Patellarreflexes, vollsténdig
normale Verhiltnisse,

Beobachtung 4.

Anamnese.

Plitner, Hermann, 40 J., Landwirth, will in seiner Kindheit und Knahenzeit
stets gesund gewesen sein, nur soll immer eine korperliche Schwiche bestanden
haben. Schwere Arbeit konnte Pat. in Folge dessen uie verrichten. Vor 3 Jahren
hat Pat. eine Lungenentziiudung durchgemacht und dabei ungefiihr 8 Tage zu Bett
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gelegen. Seit eben dieser Zeit soll die Schwiche auffallend zugenommen haben,
sodaB3 Pat. gezwungen wurde, sich ungefihr alle 8 bis 14 Tage mechrere Tage hin-
zulegen. Frither hatte Pat. starken Schweiffu3. Denselben will er angeblich vor
4 Jahren verloren haben. Seitdem leidet er stets an kalten FitBen. AuBerdem hat
sich seit etwa 2 Jahren ein taubes Gefithl an den FilBen eingestellt, welches jetzt
so stark ist, daB Pat. einen Pantoffel am FufB nicht empfindet. Seit derselben Zeit
besteht Unsicherheit im Gang, welche besonders stark ist im Dunkeln, aber auch
bei Tage auf glattem Boden. Wihrend der letzten zwei Jahre wird der Kranke
mit Intervallen von ungefihr 7 Wochen von heftigen, ziehenden und reiBenden
Schmerzen in beiden Beincn heimgesucht. Diese Schmerzen werden manchmal so
cxcessiv, daf der Pat. aus dem Bett aufspringen muB. Schon seit etwa 4—%5 Jahren
besteht sehr hinfiger, plotzlicher und heftiger Drang zum Stubl (4—6 Mal am Tag).
Das Urinlassen geht nur uuter starker Zuhiilfenahme der Bauchpresse und auch
dann nur in einem sehr schwachen Strahl. Stuhl und Urin kann noch gut gehalten
werden. Der Appetit ist wechselnd, manchmal ganz gut, meistens aber sehr gering.
Seit 10 Wochen ungefihr klagt Pat. iiber starke Schmerzen in der Magengegend.
Dicselben beginnen meistens hinten am Ricken und ziehen den Leib sehr heftig
zusammen,

Pat. hat sich mit 24 Jahren verlieirathet. Er hat 2 Franen gchabt. Die erste
Frau ist bei der Geburt des ersten Kindes gestorben. Die zweite Fran lebt, ist
etwas schwiichlich, aber sonst gesund.  Pat. hat 4 Kinder; das flteste von der
crsten Frau soll einen Lungencatarrh gehabt und deswegen 1/, Jahr lang die Schule
nicht besucht haben. Dasselbe hustet auch jetzt noch. Die 3 Kinder der zweiten
Frau sind schwiichlich, aber sonst gesund. Das jiingste Kind ist 1 Jahr alt.

Der Kranke sclbst leidet schon seit sehr langer Zeit, angeblich seit seiner
Kindheit, an Husten, der sich in den letzten Jahren besonders verstiarkt haben soll,
AuBerdem bestehen NachtschweiBSe und reichlicher Auswurf.

Eine specifische Infection wird entschieden in Abrede gestellt,

Status praesens August 1890,

Mittelgrofer, ziemlich kraftiger Manu; Gesicht von der Sonne ziemlich stark
gebriunt, sodaf die eigentlich bleiche Gesichtsfarbe dadurch verdeckt wird. Sicht-
baren Schleimbiinte midBig bleich. Zunge wenig belegt. Pupillen auf Lichteinfall
vollkommien reactionslos, Accommodation ebentalls vollkommen erloschen. Bewegung
der Bulbi nach allen Richtungen durchaus frei. Auffallend ist eine mibige Ptosis
beider Lider. Vordere Thoraxwand ziemlich stark abgeflacht; in der Gegend des
proc. xiphoideus Dbefindet sich eine tiefe Grube, die sich nach beiden Seiten
hin in gerader Richtung etwa bis zur vorderen Axillarlinie erstreckt. In dieser
Einschniirung ist links von der Mittellinic deutliche Pulsation sicht- und fuhlbar
(Herz). Bei der Athmung dehnt sich der Thorax nicht sehr ausgiebig aus. Hs
bestelit mittelstarkes Ewphysem. Muskeln des Rumpfes und der oberen Extremi-
titen durchweg gut entwickelt, ihre rohe Kraft gut crhalten. Beim Greifen der
Hénde au die Nasenspitze ein- bis zweimaliges Vorbeifahren. Sensibilitit der
oberen Extremititen im Ganzen gut erhalten. Am Abdomen und an dem unteren
Theil des Ritckens Unsicherheit in der Unterscheidung zwischen Spitze und Knopf
der Stecknadel. Das Localisationsvermogen ist herabgesetzt. Tastkreis an den
Fingern — 5 mm. Temperaturempiindung @iberall normal. Tricepsreflex fehlt voll-
stindig, Radiusreflex herabgesetzt. Bauch- und Cremasterreflex erhalten. Muskeln
der unteren Extremititen leidlich entwickelt. rohe Kraft gauz gut erhalten. Beim
Berithren des Knies mit der entgegengesetzten Ferse besteht sehr grolde Unsicher-
heit. Die Patellar-, Achillessehnen- und Plantarefiexe sind vollig verschwunden.
Der FuBclonus kann nicht ausgelist werden  Sensibilitiit der unteren Extremititen
bis auf die Empfindlichkeit der Planta pedis zicmlich gut erhalten. Auf der Planta
pedis Uncmpfindlichkeit fitr feinere Beriihrungen. Die Fihigkeit, Spitze und Kuopf
der Stecknadel zu unterscheiden, ist erloschen, ebenso fchlt das Gefithl fir Wirme
und Kilte. Auch das Localisationsvermogen ist herabgosetzt. Tastkreise an der
grofien Zehe groBer als 85 mm, an der Planta bis 756—80 mm. AuBerdem hesteht
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eine ausgesprochene Verlangsamung der Leitung fiir die Schmerzempfindung. Beim
Stehen mit geschlossenen Augen und FiBen starkes Schwanken, Gang nicht ganz
sicher, stampfend. Bei geschlossenen Augen nimmt die Unsicherheit des Ganges zu,
beim Umdrehen mit geschlossenen Augen starkes Schwanken bis zum Umfailen.
Stehen auf einem FuB nur fir kurze Zeit und unter Hin- und Herschwanken mog-
lich. Als auffallende Erscheinung muf noch erwihnt werden, daB fast in simmt-
lichen Muskelgebieten voriibergehende fibrillire Zuckungen beobachtet
wurden. Im Rachen sowohl wie am Penis sind keine Narben zu entdecken.

Anamnese und Untersuchung ergaben hier also einen ausge-
sprochenen Fall von Tabes dorsalis.

Ueberblicken wir die bisher angefithrten Beobachtungen, so con-
statiren wir in einer und derselben Familie in bekannter Weise das
mehrfache Auftreten der von Erb sogenannten Dystrophia muscularis
progressiva. Die Krankheit hat sich hier bisher ausschlieilich in
Einer Generation und zwar nur unter den ménnlichen Mitgliedern dieser
Generation ansgebreitet; weder in der Ascendenz noch (bisher) in der
Descendenz konnte ein #dhnliches Leiden ermittelt werden. Auch
lassen sich bei den Kltern weder neuropathische Erkrankungen, wenn
man nicht den Schlaganfall der Mutter im Alter von 69 Jahren als
soleche veranschlagen will, noch Verwandtschaftsheirath, noch Alko-
holismus oder #bmnliche aetiologische Momente nachweisen.

Bei zwei Briidern, von denen der eine, in Folge eines Schlag-
anfalls gelihmt und bettligerig, durch Herrn Prof. Stintzing in
seiner Heimath aunfgesucht wurde, konnten wir durch eigene Beob-
achtung die juvenile Muskelatrophie bezw. Pseudohypertrophie mit
Sicherheit feststellen (Beobachtung 1 u. 2). Zwei andere Britder sollen
mit dem gleichen Leiden behaftet gewesen und der eine im 52., der
andere im 32. Jahre, beide in Folge eines Schlaganfalles, gestorben sein.

Von einem weiteren der lebenden Briider war uns ebenfalls be-
richtet worden, daf3 er an der gleichen Krankheit leide. Als wir
daher denselben zur Keststellung dieser Vermuthung kiirzlich nach
Jena bestellten, erwarteten wir, begreiflicher Weise, dasselbe Krank-
heitsbild zu sehen. Nicht wenig iiberrascht waren wir daher, als die
Untersuchung dieses Bruders (Beoh. 4) Tabes feststellen lie. Da
von diesem Patienten luetische Infection aufs Bestimmteste in Abrede
gestellt wurde und auch kein Anzeichen fiir iiberstandene Syphilis
zu erkennen war, wire es gesucht, das Auftreten dieser Nervenkrank-
heit in unserer Familie als einen Zufall anzusehen. Vielmehr liegt
es nahe genng, Dystrophie und Tabes in genetischen Zusam-
menhang za bringen und zu behaupten, dal die — bei den Eltern
allerdings noch nicht greifbare — neuro- (bezw, myo-) pathische
Veranlagung bei mehreren Mitgliedern einer Familien-
Generation in verschiedenen Krankheitsformen zum Aus-
druck gelangt ist. An dieser Vermuthung darf um so mehr festge-
halten werden, als neuere Untersuchungen (Heubner, Frohmaier)
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und Autoren wie Erb den neuropathischen Charakter der Dystrophie
wieder hichst wahrscheinlich machen.

SchlicBlich diirfte auch der Umstand nicht ganz unberiicksichtigt
Lleiben, dald in der Familie P. nicht weniger als 4 Schlaganfille (bei
der Mutter und 3 Soéhnen) vorgekommen sind. Wenn ich mich oben
striubte, aus dem Schlaganfall der 6Yjihrigen Mutter eine neuro-
pathische Belastung abzuleiten, so kann die vierfache Wiederholung
desselben in Einer Familie doch ebenfalls nicht als eine zufiillige
Thatsache dic des inneren Znsammenhanges entbehrte, verzeichnet
werden.  Auch sie dentet aunf das Nervensystem als locus minoris
resistentiae hin. Es treten hier also in einer neuropathisch-
veranlagten Familie vielleicht 3 verschiedene organische
Nervenkrankheiten (einmal 2 bei dem gleichen Individuum), in
Concurrenz: Apoplexie, Tabes und Dystrophie.

Als Gegenstiick zu der juvenilen Form der Dystrophia muscu-
laris progressiva lasse ich nun eine typische Beobachtung von Pseudo-
hypertrophie folgen.

II. Pseudohypertrophie der Muskeln.

(Atrophia musculorum lipomatosa — Seidel, Lipomatosis luxurians muscularis
progressiva — Heller).

Beobachtung 5.

Anamnese.

Sachse, Alma, 12 J., Landwirthstochter, soll stets gesund gewesen sein, abge-
sehen von einem bald voriithergehenden Lungenkatarrh (wahrscheinlich Luftrohren-
katarrh). Jetzt vor ungefihr 4 Jahren, alse ctwa im 8. Lebensjalr der Pat., will
der Vater zuerst Unsicherheit im Gang und das eigentiimliche Watsclieln bemerkt
haben. Die Schultern sollen lose gewesen und das Kind sehr leicht und sehr oft
hingefallen sein. Schon im 3. Lebensjabr ist einem =zufiillig cin anderes Kind in
derselben Fawilie behandelnden Arzt die ,kriftize Wadeumuskulatur® des Kindes
aufgefallen.  Auch der Vater gicbt an, daf die Wadenmuskulatur schon vom ersten
Lebensjahr an sehr gut entwickelt gewesen sei und vermag keinen Zeitpuukt an-
zugeben, seitdem die Wadcnmuskulatur angefangen hiitte, sich zu der jetzt be-
stehenden kolossalen Hypertrophie zu entwickeln.

Die oben angefithrten Erscheinungen sind allmihlig immer stirker geworiden
und haben den Vater veranlaBt, die hiesige Poliklinik, zuerst am 17. Februar 1890,
aufzusuchen.

Der Vater lebt mit 50 Jahren und ist durchans gesund; die Mutter lebt mit
44 Jahren und leidet an einem Unterleibsleiden, ist sonst auch gesund. Der Vater
hat 6 Geschwister gehabt, von denen 5 leben und gesund sind; ein Bruder ist im
Alter von 36 Jahren, angeblich an Gelenkrheumatismus, gestorben.  Die Mutter
hatte 8 Geschwister, 83 Briider und 5 Schwestern. Von den Schwestern sind 3 oe-
storben, eine in Kindsnithen, eine am Nervenfieber, die dritte an unbekannter Krank-
heit. Die iibrigen (Geschwister leben und sind gesund. Die GroBeltern der Pat. von
viterlicher und miitterlicher Seite sollen gesund gewesen sein. Zwei Brider der
Kranken leben im Alter von 8 uud 14 Jahren und sind nach Aussage des Vaters
vollig gesand.

Status praesens August 1890,

Ziemlich kleiner, aber im Ganzen gut geniihrter Korper, gute Gesichtsfarbe.
Bei der Betrachtung des gesammten Korpers fille die abuorme Haltung des Ober-
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korpers auf. Die Wirbelsiinle ist, namentlich in ihrem unteren Theil, stark lordotisch.
Die Schultern werden zuritckgelehnt, das Abdomen wird ziewlich weit vorgestreckt
und das Gesdf stark nach hinten herausgestreckt. So wird die Balance des Korpers
erhalten; der leichteste AnstoB geniigt jedoch, wm die Pat. zum Fallen zu bringen.

Die unteren Extremitiiten haben miBige X Forin und stehen nicht ganz senk-
recht, sondern sind etwas nach vorn geneigt. Die FuBspitzen stehen nach einwiirts.

Die Haut zeigt an den oberen und untercn Extremitdten ein deutlich bldulich
marmorirtes Aussehen.

Pupillen wnd Augenbewegungen normal. Facialismuskeln beider Seiten sym-
metrisch und gut bewegt. Bewegung des Gaumensegels und der Zunge ebentalls
gut. Beugung und Drehung des Koptes kann nach jeder Richtung gut ausgefiihrt
werden. Vordere Brustwand flach, die Rippen kinnen direct unter der Haut gefiihit
werden, Mammae schwach entwickelt. Bei passiver Abduction der nach vorn aktiv
ausgestreckten Arme trict nur das clavieulire Bitndel des Pectoralis major und ein
schmales von der II. und XIII. Rippe entspringendes Biindel hervor. Die ganze
iibrige Sternocostalportion des Pectoralis major fehlt, Pectoralis minor schwach
entwickelt oder gauz fehlend. Deltamuskeln beiderscits hypertrophisch, bei der
Contraction bretthart; im erschlafften Zustand zeigen sie normalen Tonus.

Stellung der Schultern von vorn ohine Besonderheiten. Von hinten gesehen
stehen bei herabhiingenden Armen die inneren Riiuder beider Schulterblitter, am
meisten der uuntere Winkel, bis zu 4 em von der hinteren Thoraxwand ab. Beim
Suspendiren des Korpers durch Greifen unter beide Achscln werden die Schultern
widerstandslos nach beiden Ohren emporgedriangt. Beim Emporziehen der Schultern
kontrahiren sich die obere Masse des Cucullaris und die Levatores anguli beiderseits
ziemlich kriiftig. Beim activen Emporheben der Arme mnach vorn lehnt sich die
Pat. noch weiter nach riickwirts, um das Gleichgewicht zu erhalten. Die Scapulae
werden gut rotirt und abducirt.

Die Serratuszacken werden beiderseits beim Hochheben der Arme schwach
sichtbar. Ein sehr geringer Gegendruck gentigt aber, um die erhobenen Arme
herabsinken zu lassen; dabei stehen sofort die Schulterbldtter wieder fliigelfsrmig
vom Thorax ab wund sind stark abducirt. In dieser Stellung zieht vom oberen
inneren Winkel des Schulterblattes eine scharf markirte Hautfalte bis zum Dorn-
fortsatz des L. und II. Brustwirbels. Unter derselben fithlt man deutlich einen
scharfen Muskelrand, welcher dem unteren Rand der oberen Portion des Cucullaris
entspricht. Bel activer Addnction der Schulterbldtter fithlt man ebenfalls nur die
Verhirtung des genannten Muskelrestes des Cucullaris, wihrend zwischen den
inneren Schulterblattrindern kawmn etwas von Muskel zu fithl- n ist (= Atrophic
des unteren Theiles des Cucullaris und der Rhomboidei).

Passiv laBt sich die Adduction der Schulterblitter mit Leichtigkeit bis zur
Berithrung der inneren Rinder forciren. Ueberhaupt ist die passive Beweglichkeit
der Schulterblitter und der Schultergelenke eine auBerordentlich groBe.

Supra- und Infraspinatus kontrahiren sich gut und sind auch deutlich unter der
Haut fithlbar.

In groBem MiBverhidltniB stehen die Streck- und die Beugeseite des Oberarms
zueinander. Der Biceps und Brachialis sind sehr diirftig, der Triceps dagegen
auBerordentlich massig entwickelt. Letzterer fiihlt sich schwammig an. Bei der
Contraction bleibt ein Theil seiner Muskelmasse ziemlich schlaff, der gréBere Theil
kontrahirt sich zur brettharten Consistenz. Die active Beugung im Ellbogengelenk
1aBt sich sehr leicht tiberwinden, die Streckung geschieht dagegen mit ungewthn-
lich groBer Kraft (echte Hypertrophie des gréf3ten Theils des Triceps).

Die Muskulatur des Vorderarms ist ohne DBesonderheiten. Die Bewegungen
sind simmtlich gut und ziemlich kriftig. Die Hinde fiihlen sich eiskalt und ziem-
lich feucht an. Die Function des Latissimus dorsi und des Teres maj. ist beider-
seits — O; vom ersteren Muskel ist unter der Haut nichts zu fithlen.

Lings der Wirbelsinle fithit man, in hioherem Grade links als rechts, dic
Rippen direct unter der Haut. Am besten fithlt sich noch die Lendenmuskulatur an.
Beim Biicken hat Pat. Blithe, dic Balance zu halten. Das Emporrichten aus ge-
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biickter Stellung ist nur mit der bekannten Nachhiilfe (Aufsetzen der Hinde auf
Knie und Oberschenkel) miglich. Bei dieser Bewegung werden jedoch noch schmale
Muskelbtindel auf beiden Seiten der Wirbelsiule fithlbar. Das Aufrichten des Ober-
kirpers aus liegender Stellung auf dem Untersuchungssopha kann mit groBer Mihe
soeben noch ohne Zuhiilfenahme der Hinde ausgefithrt werden; dabei contrahirt
sich die Bauchmuskulatur ziemlich kriiftig.

Der Gang ist sehr unsicher, watschelnd; es miissen ungewthnlich ausgiebige
Bewegungen im Hiift- und Kniegelenk gemacht werden, um die FuBspitzen vom
Boden zu lésen. In einem hochst auffallendem Contrast stehen zueinander die
ziemlich mageren Oberschenkel und die #uBerst voluminiisen Waden.

Der Umfang der Oberschenkel, in liegender Stellung gemessen, im Verhiltnif
zu den Waden ist folgender:

R. z Oberschenkel, = 28
L. { an diinnster Stelle gemessen = 271/,
R. : Oberschenkel, — 33
L. an dickster Stelle gemessen = 32
R. = 31
L Wade — 30

An der Atrophie der Oberschenkel sind besonders betheiligt der Quadriceps
und die Adductoren, wihrend die hinteren Parthien noch gut erhalten sind. Der
Tonus der atrophischen Oberschenkelmuskulatur ist ein ziemlich guter. Die Waden-
muskulatur fithlt sich auch im nicht contrahirten Zustand derb an. Die Peronei
und der Tibialis anticus sind leidlich gut erhalten; ihre Function ist schwach.

Wenn die Pat. auf dem Boden sitzt und sich aus dieser Stellung aufrichten soll,
80 geschieht dies in folgender Weise: Zuniichst stiitzt die Kranke mithsam ihren
Korper auf beide Arme und Beine, zieht daun die Beine niher an die Arme heran,
stiitzt erst den einen, dann den anderen Arm anf das zugehorige Knie und klettert
nun an ihrem eigenen Kiorper in die Hohe.

Electrische Untersuchung.

Rechts. Links.
M. cucullaris (cbere Portion) vom N. accessorius aus
129 = Far. E = 132 (normal 0,1—0,44)
Zuckung prompt. 20 =KSZ =20 Zuckung prompt.
M. deltoideus
Die hinteren Biindel erst bei 102 = Far. E = 117  Die hinteren Biindel erst bei
95 Far. und bei 7,0 galv. 07 = KSZ =25 90 Far. und bei 8,0 galv.
N. musculocutaneus
112 = Far. E = 110
26 =KSZ =20 (normal 0,04—0,28)
M. triceps
109 — Far. E — 112
60 =KSZ = 4,0
N. thoracicus ant.
105 == Far. E = 104

50 = K S Z — 5,0 (normal 0,09—3,4)
N. cruralis

110 = Far. E = 115 .

50 = KS Z =45 (normal 0,4—1,7)

M. tibialis
115 = Far. E = 120
40 =K S Z = 35 (normal 0,4—2,3).

Zum Schlusse fiige ich noch einen in mancher Hinsicht bemerkens-
werthen Fall an von




III. Spinaler Form der progressiven Muskelatrophie.?)

Beobachtung 6.
Anamnese.

Hahnemann, Oscar, Landwirth, 23 J., will frither immer gesund gewesen sein.
Am 27, Mirz 1888 wurde er beim Arbeiten in einem Graben vou einem Manne
iiberfallen und erhielt von demselben zwei StoBe gegen den Bauch, soda3 er ohn-
michtig zusammenbrach. Er raffte sich sofort wieder auf und schleppte sich noch
etwa 10 Schritte weiter. Dann wurde er abermals von seinem (Gegner niedergeworfen
und ins Wasser getaucht, worauf er die Besinnung vollsténdig verlor. In der Nihe
befindliche Bauern zogen ihn ans dem Wasser und brachten ihn nach Haus. Die
BewuBtlosigkeit soll 5—6 Stunden angehalten haben. Die folgenden 3 Tage hat
der Pat. angeblich vollkommen starr im Bett gelegen und fast immer geschlafen.
Beim zeitweiligen Erwachen bat er nur einige Worte sprechen und gar keine Nah-
rung zu sicl nehmen kinnen. Spiter konnte er wieder einige Schritte im Zimmer
gehen, aber selbst nach einer Woche war der Gang noch schwerfillig und miihsam.
In der Folgezeit besserte sich zwar die Gehfihigkeit, jedoch blieb eine groBe Er-
miidbarkeit und allgemeine Mattigkeit bestehen.

Von Anfang an bemerkte der Kranke eine Abnahme des Umfanges seiner simmt-
lichen Muskeln. Gleichwohl hat er von der 7. Woche nach dem Unfall an bkis zum
Juli 1889 leichte Arbeit noch verrichten konnen. Ende Juni 1889 mufBite er mnoch
6 Wochen lang das Bett hiiten, angeblich, weil er damals die Glieder garnicht
mehr rithren konnte. Seitdem soll insbesondere die Gebrauchstihigkeit der rechten
Hand gelitten haben. Ueberhaupt konnte seit dieser Zeit keinertei Arbeit mehr
geleistet werden.

Ferner giebt der Pat. an, seit jenem Unfall an Driicken in der Magengegend,
zeitweiligemm Erbrechen und Uebelkeit zu leiden. Der Appetit soll nur voriiber-
gehend verringert gewesen sein. Der Stuhl war meistens angehalten. Seit dem
Unfall sollen auBerdem starke Nachtschweifle eingetreten sein; doch hat Pat. nie
an Husten gelitten. Der Schiaf ist zeitweilig gestort, zur Zeit gut. Von Seiten
der Blase besteht keinerlei Storung. Infection wird in Abrede gestellt.

Die Eltern leben und sind gesund. Ein jingerer Bruder lebt und ist ebenfalls
vollkommen gesund.

Status praesens 5./VI. 90.

MittelgroBer, mittelkriftiger Mann von gesunder Gesichtsfarbe. Im Stehen der
Kopf etwas vorniibergebeugt, die Schultern etwas vorniibergefailen. Der Bauch
wird etwas vorgestreckt und zwar die linke Seite mehr als die rechte. Das Ent-
kleiden und Aufknidpfen der Kleidungsstiicke ist mit erheblichen Schwierigkeiten
verbunden. Brust stark abgeflacht; simmtliche Rippen markieren sich deutlich
durch die Haut. Pulsation des Herzens im grofen Umfang sicht- und fithlbar.
Diese Abflachung der vorderen Thoraxwand beruht auf einem completen Schwund
der sterno-costalen Portion des Pectoralis major.  Auch die Schliisselbeine
springen stark vor. Erhalten ist vom Pectoralis major nur die Clavicularportion;
rechts ist dieselbe atropisch, links stirker entwickelt. Beim Vorwiirtsstrecken der
Oberarme tritt beiderseits das genannte Muskelbiindel mit scharfer Kante als Dach
der Achselhbhle hervor; ebenso werden hier die Biindel des Pectoralis minor, links
kriaftiger als rechts, unter einer senkrecht verlaufenden Hautfalte fithlbar. Die
Function der genannten Muskelreste ist eine iiberaus schwache. Beim Emporheben
der Arme treten ferner, wiederum links stdrker als rechts, die Serratuszacken deut-
lich hervor, aber auch die Contraction des Serratus wird durch einen sehr geringen
Widerstand iiberwunden. Gleichwohl bleibt beim Emporheben der Arme das Schulter-
blatt gut an die Brustwand angepreBt; auch die Rotation und Abduction des Schul-

1) Die Zuweisung dieses Kranken verdankt die Poliklinik Herrn Privatdocenten
Dr. Ziegenspeck (Miinchen).
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terblattes vollzieht sich in normaler Weise. Die Spina scapulae und das Acromion
springen deutlich hervor. Latissimus dorsi und Teres minor funktioniren kriiftig.
Cuecullaris ist in den oberen Portionen leidlich gut, aber rechts schwiicher als links
entwickelt. Die Function ist ziemlich sehwach. Die” unteren Partien des Cucul-
laris, die Rhomboidei sind milig atrophisch. Der untere Winkel der Scapula steht
beiderseits gleich hoch. Der Abstand der Scapula von der Wirbelsiule ist beider-
seits ziemlich gleich. Die Fossa supra und infraspinata ist auf beiden Seiten ab-
geflacht, rechts ziemlich tief eingesunken. Die Einwiirts- und Auswiirtsroller des
Oberarms fungiren mifig kriiftig. Die Wirbelssiule ist im unteren Hals- und oberen
Brusttheil schwach kyphotisch, im unteren Brusttheil schwach skoliotisch nach rechts.
Die geraden Riickenmuskeln sind schwach entwickelt, namentlich links, se daf
links von dem dorsalen Theil der Wirbelsdule statt der normalen Runduug eine
Vertiefuny entstanden ist. Die Vorwiirts- und Seitwirtsbeugung der Wirbelsiule
ist ausfithrbar. Beide Bewegungen vertragen aber nur einen sehr schwachen Wider-
stand. Die linke Schulter hingt etwas ticfer herab als die rechte; der Kopf wird
etwas nach links geneigt. Der Deltoideus ist leidlich gut entwickelt und verhiirtet
sich gut beim Emporheben der Arme, vermag aber keinen Widerstand zu iiber-
winden. Der Oberarm ist rechts in hohem Grade, links in mifiigem Grade atro-
phisch. In hdngender Position betrigt der groBite Umfang rechts — 19 cm, links
= 21,1 em.

An der Atrophie ist am stirksten betheiliot der Triceps, in etwas geringerem
Grade der Biceps und Brachialis internus. Die Function dieser beiden Muskeln
ist duBerst schwach. Links sind die genannten Bluskeln erheblich besser entwickelr,
aber ihre Leistung ist auch dunferst schwach. Eiuean sehr hohen Grad hat die
Atrophie erreicht am rechten Vorderarm, dessen Volar- und Dorsalseite, namentlich
aber Ulnarseite im hohen Grade abgeflacht sind. Relativ am Dbesten erhalten ist
der Supinator longus, dessen Muskelwulst deutlich als soleher zu fithlen ist. Am
linken Vorderarm sind die Muskeln leidlich gut erbalten. Der groite Umfang des
Vorderarmes iiber dem Supinatorlongus in hingender Stellung betrigt rechts — 21,3 cm,
links = 23.2 cm.

Am Riicken der rechten Hand befinden sich tiefe Rinnen zwischen den Meta-
carpalknochen, am stirksten im spatinm interosseum primum. Der Ulnarrand der
Hand weist elbenfalls eine seichte Rinne auf; die Vola mauus zeigt eine tiefe, der
Daumenballen nur eine seichte Grube. Abductor und Opponens pollicis sind vollig
geschwunden, vom Flexor und Adductor pollicis sind nur noch Reste vorhanden.
Die Opposition ist vollig unmdglich, die Beugung nur in der Endphalanx. Die
fibrigen Finger stehen in schwach gebengter Stcllung. Beugung, Streckung und
Spreizung der Finger ist sehr beschrinkt und die Kraft dieser Bewegungen nur
gering. An der linken Hand sind die Spatia interossea noch aunsgefitllt, nur der
erste Zwischenknochenraum ist etwas vertieft. Auch hier ist die Atrophie des
Daumenballens eine ziemlich starke. Die Atrophie der Kleinfingermuskeln ist noch
im Beginn. Die Opposition und Beugung des Daumens ist leidlich gnt. Am stirk-
sten atrophisch ist der Abductor pollicis brevis. In simmtlichen Muskelgebieten
der Schulter, der Arme und Hinde sieht man mit Intervallen, bald hier, bald dort
aufleuchtende, fibrillire Zuckungen. Die Muskulatur der unteren Extremititen
ist im Ganzen schwach entwickelt. Ausgesprochene Atrophie besteht hauptsichlich
im linken Oberschenkel. Der Tonus der Muskulatur, besonders der Glutaealmusku-
lator ist sehr schwach. Fibrillire Zuckuungen sind ach in der Muskulatur der
unteren Extremitiiten vorhanden. Der-Gang ist ohne Bisonlerheiten. Beim Stehen
mit geschlossenen Augen und FiiBen tritt leichtes Schwanken auf. Das Stchen auf
einem Fuf} ist nur unter Schwanken und Zittern fiir kurze Zeit moglich. Triceps-
reflex rechts villig erloschen; Bicepsreflex gut; Radiusreflex sehr schwach. Links
sind die genannten Reflexe deutlich. Patellarreflex beiderseits kriiftig, etwas ge-
steigert. Achillessehnenreflex kriifig entwickelt, FuBclonus nicht auszulosen. Planta-
reflex lebhaft. Cremasterreflex mittelstark, Bauchreflex schwach. Mechanische Er-
regharkeit der Muskulatur links besser als rechts. Sensibilitit ist iiberall voll-
kommen normal (Tastkreis an den Fingern 3 mm)._
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Die Pupillen zeigen normales Verhalten; die Bewegung der Bulbi nach allen
Richtungen gut moglich. Das Gesicht macht einen eigenthiimlich maskenhaften
Eindruck, namentlich im unteren Theil beider Facialisgeliete. Die Stirn wird gut
gerunzelt, die unteren Gesichtsparthien werden wenig in Falten gelegt. Pfeifen ist
noch moglich. Gaumen segelfrei und symmetrisch beweglich. Zunge gerade heraus-
gestreckt. Beim Betasten des Abdomens wird lautes ausgedehntes Geplitscher
hirbar., Die Bauchdecken sind ungewishnlich schlaff. Beim Husten kontrahirt sich
die Bauchmuskulatur fast gar nicht. Die Magengegend selbst und die Gegend
unterhalb des Magens ist hervorgewolbt. Bei Auvfblihung des Magens reicht die
groBe Curvatur bis 6%/, cm unterhalb des Nabels. Der groBte Durchmesser des
Magens von links oben durch den Nabel nach rechts unten betrigt 30 em. Der
grotre Querdurchmesser betriigt 25 em. (Dilatatio ventriculi)

Bei der ersten Morgens vorgenommenen Magenausspiiling werden ziemlich grofle
Mengen Fleischreste, die offenbar vom Tage vorher stammen, und eine grofe Menge
schleimiger Fliissigkeit entleert. Am darauffolgenden Tage hatte der Patient eine
Probemablzeit eingenommen und bet der Ausspiilung fanden sich nur die unverdauten
Reste der Probemallzeit. Der nach einem Probefriihstiick entleerte Magensaft giebt
mittelstarke Congo- und Tropaeolinreaction. Die Milchsiurereaction ist schwach.
Die Aciditit des Magensaftes betrigt 84; auf Salzsiiure bezogen 0,12 /o (Subaciditit).

Electrische Erregharkeit.

Rechts. Links. Normale
Grenzwerthe
N. accessorius (Stintzing)
135 Far. 135
1,3 KS7 1,3 0,1—0,45
4,0 ASZ
M. deltoideus
110 Far. 108
3,8 K87 6,5
10,0 ASZ 9,5 1,2—2,0
Z. prompt
N. musculocutaneus
120 Far. 118
0,8 KSZ 2,3 0,04—0,3

Z. prompt.

N. radialis.

125 Far. 124

1,8 KSZ 1,8 0,9—2,7
M. abductor pollic. long. u. Extens. digit. comm.

109 Far. 109

6,5 KSZ 45 0,6—3,0

7.5 ASZ

Z. faradisch und galvanisch ausgcsprochen trige.

Min. interossei
105 Far. 117
8,0 KS7 4,0
Z. prompt. M. inteross. I faradisch beiderseits noch nicht bei 80;
KS8Z noch nicht bei 10,0.

M. abductor digit. V.

noch nicht bei 80 Far. 118
KSZ 3,5 2,5
ASZ 4,8

Zuckung faradisch und galvanisch trige.
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Die Muskel-Atrophien dieses Falles sind also in folgender Weise
localisirt. Vorwiegend betroffen ist die Muskulatur der Finger und
der Hand, des Vorderarms aufier dem Supinator longus und des Ober-
arms und zwar hauptsichlich der Triceps. Am Rumpf sind atrophisch
die sternocostale Portion des Pectoralis major, der Pectoralis minor,
Serratus antic. major, Supra- nnd Infraspinatus, Cucullaris in seinen
unteren Parthien, Rhomboidel, die lange Rilckenmuskulatur und der
Deltoideus in geringem Grade. An den Unterextremitiiten ist aus-
gesprochen atrophisch nur die Muskulatur des linken Oberschenkels,

Nach der Ausbreitung der Atrophie konnte es fraglich erscheinen,
ob dieser Fall zur Dystrophie oder zur spinalen Form der progressiven
Muskelatrophie zu rechnen sei. Denn einerseits kommt in spiteren
- Stadicn der ersteren KErkrankonng ofters aunch Schwund der kleinen
Handmuskeln vor, wilrend es andererseits Fille vou spinaler FKorm
giebt mit verhdluiBmibig frithzeitigem Schwund der Schulter- und
Brustmuskeln, Dic rasche Entwickelnng des Prozesses wiire bei beiden
Formen sehr ungewohulich, Die fibrilliiren Zuckungen sind nach un- /
seren obigen Ausfitlrungen nicht centscheidend.  So bleibt also zur
Entscheidung nur dic elektrische [Krregharkeit; und in dieser Hinsicht
diirfte der Befund von Euntartungsreaktion im M. abductor pollicis
long.. Extens. dig. comm. und Abdnctor digiti V den Ausschlag geben
fiir die Diagnose der spinalen Form. Andere Erkrankungen wie Syringo-
myelie, multiple Neuritis knnen wegen der intakten Sensibilitit nicht
in Betracht kommen. Nicht ganz sicher ™ auszuschliefen ist die
amyotrophische Lateralsklerose wegen des gesteigerten Patellarreflexes;
doch fehlte der ausgesprochen spastisch- paletlwhe Gang., Gegen ('hro-
nische Poliomyelitis spriiche die progressive Tendenz der hlkmnkung

Wenn ich also an der Diagnose ,spinale Form der progressiven
Muskelatrophie® festhalte, so ist der Fall bemerkenswerth

1. durch den verhdltnibmiaBig frihzeitigen Beginn

(21. Lebensjahr),
2. durch die ungewdhnlich rasche Entwickelung und
Ausbreitung der Atrophien (2 Jahre),

3. durch das dtm]oou(he Moment (Trauma).

Waus das letztere anldnot so wird ja das Trauma als fragliche
Ursache der Erkrankung blsweﬂen angefiihrt. Im vorliegenden Falle
schlieB3t sich der Beginn des Leidens —- obendrein in ungewihnlich
frithem Alter — so unmittelbar an eine MiShandlung an, daf ein Causal-
nexus wohl nicht bezweifelt werden kann,
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