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Die Lehre von der progressiven Muskelatrophie
hat scit Ducheune de Boulogne,' welcher
in seiner berthmten Arbeit « De I'électrisation loca-
lisée» den Gruandstein daza legte und dic von ihimn
begriindete Lehre durch eine Reilie eigener, mit
genialem Scharfsinn gemachter Beobachtungen stiitzte,
ein sehr wechselvolles Schicksal gehabt.  Der Streit
iber den Begriff und die Stellung der in Rede stehen-
den Krankheit, welcher seitdem die Neuropathologen
beschiftigte, gipfelte in der Frage: Ist die von
Duchenne charakterisirte Affection als eine pri-
miire Erkrankung der Muskelu zu betrachten, oder
tritt diese Verdnderung in den Muskeln cin als secun-
dire Erscheinung in Folge einer primaren Lision
im Centralnervensystem? Der Grund dafiir, warum
eine entscheidende Antwort auf diese Trage so bald
nicht gegeben werden konute, ist namentlich darin
zu suchen, dass, wie wir unten sehen werden, mit
dem urspriinglichen klassischen Typus cine ganze
Gruppe von progressiven Muskelatrophien von auf-
fallender klinischer Aehmlichikeit, aber ganz anderer

I Duchenne, De Pélectrisation localigée, 1 édit. 1855,
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Natur, ohne weiters zusammengeworfen und identi-
ficiert wurde. Dazu kommt noch, dass einerseits die
mikroscopisehe Technik und die Untersuchungs-
methoden damals noeh zu wenig ausgebildet waren,
als dass den ecinzeluen Resultaten cine unbestreit-
bare Bedeutung hitte zuerkannt werden konuen;
andererseits aher genauc und brauchbare Beobach-
tungen anf diesem Gebiete in der Litteratnr noch
recht spiirlich vorhanden waren.

Nach dem Vorgange von Duchenne neigte
man sich anfangs fast allgenein der Ansicht zu, dass
die progressive Muskelatrophie eine Erkrankung der
Muskeln selbst darstelle.  Da entdeckte Cruveil-
hier! in dem zur Section gelangten Falle Lecomte
eine ausgedehnte Veranderung in den Vorderhornern
des Rickenmarks,  Jetzt schien das Rithsel gelost:
Der Muskelschwund in der vorliegenden Krankheit
war die Folge einer anatomisch nachweisharen Lision
der trophischen Centren in den grauen Vorder-
hornern der medulla spinalis, und die progres-
sive Muskelatrophie war weiter nichts als die ehro-
nische Form der P'oliomyelitis anterior acuta, der
sogenannten spinalen Kinderlihmung. Viele gingen
aber entschieden zu weit, indem sie annahmen, dass
alle progressiven Muskelatrophien myelogener Natur
seien. Andere hingegen, wie z. B. GChareot,? ob-
wohl Anhinger der neuen Lehre, protestierten ener-
gisch gegen diesen Missbrauch, cine fir eine be-

1 Bulletins de I'Académie de médecine 1852-53, t. XVIIL Obs. 111,
2 Legon de Charcot recueillie par Marie et Guinon, Progrés
médical 1885, N 10.
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stimmte Krankheitsform als  wabrscheinlich  aner-
kannte Theorie ohne weiters auf alle édhnlichen
Erkrankungsforinen ausdehnen zu wollen. Kannte
man doch sebon damals eine Affection, dic neben
Hypertrophie einzeluer Muskeln ecine vou vornherein
auftretende Atrophic anderer Muskelgruppen zeigte,
und bei der bisher alles fir cine myopathisehe Genese
sprach. Charcot! selbst versuehte dann etwas
Ordnung in die Lebre von den Muskelatrophien zu
bringen, indem er zwischen protopathischien und
deuteropathischen Muskelatrophien unterschied. Zu
den ersteren rechnete er die ganze Gruppe jener
Krankheiten, bei welehen, wie z. B. bei der dil-
fusenn Myelitis, bei der multiplen Herdsklerose, bei
der Ataxie locomotrice, Tumoren ete., eine Lision
der Vorderhorner als etwas ganz Nehensichliches,
Accidentielles hinzutritt; die letzteven bildeten eine
Gruppe  fiir sich, eine Systemerkrankong, die sich
ihrer Natur nach  der  amnyotrophischien  Lateral-
sklerose und  der progressiven Bulbidrparalyse an-
schloss; diese Krankheitsgrappe wurde gebildet von:
der progressiveu Muskelatrophie tvpe Ducelienn e-
Aran, wie sic Chareot zu nennen vorschlug.
Je mehr sich  aber die  anatomischen Unter-
suchungen hinften, nmsonrehr warden auach Sting-
men- laut von Fillen mit vollkommmen negativen Be-
funden i Rickemmnark. Kurz nach einander waren
vou Meryvon, CGolmheim, Gharceot, Bricger,
Schultze Falle publicirt worden, in welchen allen

1 loc. cit.
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die erwartelen Veriuderungen im Riekenmark nicht
hatten aufgefunden werden konnen. In Deutschland
war es besonders Friedreich,' welcher an der
Theorie von der myopathischen Natur der Affection
mit grosser Hartniickigkeit festhielt und dieselbe rmit
genialem Geschicke vertheidigte; er stitzte sich
dabei namentlich auf cine Reihe ecigener Sections-
befunde mit vollig intact befundenem Riekenmark.
Die Fille hingegen, fir welche ecine pathologische
Verinderung in der Medulla nicht in Abrede gestellt
worden konnte, erklirte eor als secandire Erschiei-
uungen, welehe dadurch zu Stande komnien, dass
sich der Process von den Muskeln auf dic intra-
museculiren und von da aul der Nervenbahn bis zum
Riickenmark fortpflanze, um da die sceundiare De-
generation hervorzurufen.  Eiue kriftige Stitze er-
hielt diese Anschauung dureh eine Publication Licht
heiw’s,? worin dieser cinen Fall beschrieh, in
welchem Golmheim darch  cine  genaue, mit
grosser Sorgfalt und allen [Tilfsmitteln der verbes-
serten Untersuchungsmethoden  angestellte  Unter-
suchung  vollstindige Integritit des Ruackenmarks
und der peripheren Nerven nachgewiesen hatte.
Lichtheim selbst, bisher ein eifriger Anhinger
der Lehre vou der myclogenen Natur der Krankheit,
sah sich dadurch veranlasst, in das Lager der Gegner
iiberzatreten.  Dieser und dhnliche it solcher Be-

U Friedreich, Ueber progressive Muskelatrophie ete. Berlin 18783,
? Lichtheim, Progressive Muskelatrophie ohne Erkrankung der
Vorderhdrner des Riickenmarks, Archiv fiir Psychiatrie VIII 1883
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stimmtheit laatende Berichte aus zuverlissigen Quellen
mussten cndlich aul die riehtige Fahrte leitern.

Kamn ein Jahr nach der Liehtheimschen
Verotfentlichnng, erschien eine Arbeit von Erlh! in
Meidelberg in welelier dieser cutwickelte, dass von
dem Klassischen Typus Dueclienne-Avau eine beson-
dere Formn von Muskelatrophic zu trennen sei, deren
Genese in den Muskeln selbst zu suchen sel iw
Gegensatz zu dom ersteren, dem man einen mvelo-
pathischen Ursprung anerkennen miisse. Als diffe-
rentialliagnostizeh wichtige Momente der von ihi
als juvenile Form bozeiechnelen Muskelatrophie fithrle
o an: Lo die besondere Localisation der Atrophie,
hesonders  das  regelmdssige  Verschontbleiben  der
Kleinen Handmuskeln; 2. das Verhalten der Muskeln
selbst in Bezug auf ihre Cousistenz nud das Aus-
Bleiben von fibrilliren Zuckungen nnd der Entartungs-
poaction; 3. die Anwesenheit  vou wahver oder
falscher Muskelbypertrophie; 4. das jugendliche Alter
der Patienten; H. die Art des Verlaufes, insbesoudere
das Ausbleibeu  anderweitiger uerviser Symptome;
6. die hautig zu beobachtende Hereditit.

Bine anatowische Untersuchung hatte  dwnals
ErD selbst auszufithiven noch nicht Gelegenheit go-
haht, aber er borvief sieh auf cinige ans zuverlis-
stgen Quellen stammende Beobachtumgen: nnd sprach

1 Lirb, Ueber die juvenile Form der progressiven Muskelatrophie
Deutsches Arehiv fir klin. Medicin, Bd. 34, Mirz 1884, Den ersten
Vortrag iiber das Thema hatte cr im Scptember 1883 auf der Wander-
versammlung sitdd. Neurologen und Irreniirate zu Freiburg abge-
halten




die Ueberzeugung aus, dass man in den von ihm
beschriebenen  Fillen  vollstindige Integritit der
Vorderhorner des Riickenmarks finden werde.

Zwei Monate friiher hatten Landouzy und
Dejerine! in cinem an die Pariscr Akademie gerich-
teten Berichte cbenfalls eine specielle Form der pro-
gressiven Muskelatrophie heschrieben, welche mit
der juvenilen Form Erh’s dic grosste Achulichkeit
hat und sich von der letzteron nur dureh dic eigen-
thiimliche  Localisation  der Atrophie im Gesichte,
worauf dic franzosischen Forscher einen hesonderen
Werth legen, und durch das Fehlen jeder Pseudo-
hypertrophie unterscheidet. Auch sic kamen zu demn
Schlusse, dass die von ihnen beschrichene Affection
eine myopathische sei, und wohl unterschieden
werden miisse von der myclogenen  progressiven
Muskelatrophic Duchenne’s. Sie wiesen ferner
darauf hin, dass dic von ihnen gemachte Beobach-
tung schon von Duchenne einmal gemacht worden
war, welcher in dieser besonderen Form nur eine
Eigenthamlichkeit der im Kindesalter auftretenden
progressiven Muskelatrophie? zu schen glaubte. Diese
Beobachtung des genialen franzésischen Klinikers

! Bulletin adressé & I'Académie de Paris. Séance du 7 janvier
1884,

2 Der erste Fall von progressiver Muskelatrophie mit Betheili-
gung der Gesichtsmuskeln ist von Cruveilhier beschrieben in Bulletin
4 lacadémie de médecine 1852-53, vol. XVIIL Obs. IL Die von
Duchenne veroffentlichten Fille, welche hierher zu gehoren scheinen
sind die Obs., 28, 35, 29, 36, 98, 83, 84, 85, 212 in Electrisation
localisée 1865 ; ausserdem noch eine Anzahl von Fille, welche er bei
Gelegenheit der citirten Beobachtungen erwihnt als Blutsverwandte
und Mitglieder derselben Familie. Im ganzen sind es mehr als 20.
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hatte aber zum Theil wenig Glauben gefunden, zum
Theil war sie wieder in Vergessenheit gerathen, bis
Landouzy und Déjérine sic aufs Neue in einer
Reibe von Fallen wieder auffanden und auf Grund
einer sorgfiltigen klinischen Untersuchung und des
Ergebnisses eines zur Section gelangten Falles zu
der ihr zukommenden selbstindigen Bedeutung er-
hoben. Dass diese als hereditive Form Duchenne's
bezeichnete Krankheitsform mit der juvenilen Form
Krb's! vollig identiseh ist, scheint nunmehr durch
die Arbeit von Charcot-Marie vollig bewicsen
zu seil.

Dieses sind jedoch nieht die cinzigen Formen,
wnter welehon die  myogene  progressive  Muskel-
atrophie anftreten kann.  Es giebt eine hesondore
Form des progressiven Muskelsehwundes, der zeil-
weise mit Pseudohypertrophie der Muskelu cinhor-
geht, und deren charakteristisehes, schon kliniseh von
anderen Muaskelatrophieen sich auszeichnendes Krank-
heitshild ebenfalls schon von Duchenne? als eine
Alfection fir sich hetrachtet und unter dem Namen
der Paralysie pscudohypertrophique ou myoscléro-
sique von deu anderen Muskelatrophien getrennt
worden ist. Die wenigen anatomischen Untersuchun-
gen, welehe hiertiber ausgefibrt wurden (Eulen-
burg und Colmheim 1866, Charcot 1871), be-
stitigten die Auffassung dicser Affection als primre
Muskelerkrankung. Auch diese durch die Arbeiten

1 Joc. cit.
2 Duchenne, Electrisation localisée, 3¢ édition. 1861.
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von Damasehino, Hamon, Bourdel, Grade-
nigo, Gowers u. a schon besser hekannte Krank-
Leit wurde von Erh in den Bereich sciner Be-
trachtungen gezogen nud die Identitit derselben mit
dem von ihun anfwestellten Typus hewiesen. Fried-
reiech hatte schon friher den Gedanken  ausge-
sprochen, die  Psewlohypertrophic  sel «uur eine
durel gesteigerte lutensitit der Krankheitsanlage und
durch gewisse Besouderheiten des kindlichen Alters
mudificivte Form der progressiven Muskelatrophic».
Der Gedanke lag inn freilich niher als einen andern,
weil or, wie wir geschen haben, dic progressiven
Muskelatrophien diberhaapt als primare Muoskelaffee-
lionen betrachtete: er fand aber gervade deshialh el
der damals fast allgemein aceeptivten gegentheiligen
Anschauung wenig Auklang hel den anderen Neavo-
pathologen, denen diese Anuiherung zweier so ver-
schicdener (1) Krankheiten cinfach absurd scheinen
nrusste,

Ferner waren dureh Levden? einjge Fille von
Muskelatropbic bekannt goword n, die uur daveh
den Beginn der Affeetion unt Schwiiche im Kreuz
und in den unteren Bxtremititen vou dem Scapulo-
humeralTypus, wie ihn Erb Dbeschrichen  halte,
cinen etwas abweicheaden Befund bot. Auch dliese
Faile wurden von Erh u de: Rahmen der von i
mit demn gemeinsamen Nanien der oDystrophin mus-

'l e

2 Vgl. Mébins, Ueber die hereditiren Nervenkrankheiten. Volk-
manns Sammiung klin. Vortriige. Nr. 171, 1874,

3 Leyden, Klinik der Ruckenmarkskrankheiten 1876. IL
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cularis progressiva» belegton Muskelerkrankung aal-
genommen. Uchrigens hatte schon Mobius? cinige
Jahre zavor die heriditire Muskelatrophic Leyden's
und die Pseudohypertrophie fir identisch erklart, 2

Nachdem im vorigen Jahre aof der hiesigen
inneren  Klinik von IHerrn Geheimrath  Professor
Dr. Kussmaul zwei Fille von Dystrophia muscularis
progressiva beobachtet und von Herrn 1. Oppen-
heimer® in seiner Inaugural-Dissertation beschriehen
worden sind, habe ich Gelegenheit gehabt, im Laufe
des verflosseuen Wintersemesters auf der psyehia-
trischen Klinik zwei nene Fille dieser Brkrankung
zu schen, welelis mir Herr Professor De. Jolly zu
der vorlicgenden Arheit giitigst aberlassen hat, und
deren  Krankengeschicite ich  uun folgen  lassen
mochte,

Fall I. Philippine Bucke, 12 Jahre. Keine here-
ditire Belastung nachweishar,  Patientin konnte mit
3, Jaliren laufen, lernte das Laufen gut und vermoehte

1 loc. cit.

2 In letzter Zeit ist von England aus der Versuch gomacht
worden zu diesen bekannten Typen noch einen neuen hinzuztfiigen,
den Peroneal-Typus. Abgeschen von der Localisation, die, wis wir
unten sehen werden, allein nur sehr schwer eine Eintheilung der in
Frage stehenden Myopathieen gestattet, haben diese Fille nichts
characteristisches, und erscheint die Aufstellung dieses neuen Typus
mindestens sehr iberfliissig.

% Beitrag zur Lehre von der Dystrophia muscularis, Inaugnral-
Dissertation von T. Oppenheimer, Strassburg i E. 1888,
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mit | Jahre schon etwas zu sprechen. Sie ist sehr in-
telligent, die erste in der Schule. In 3. Jahre hatte
sie Sechmerzen im linken Bein, wenn sie eine Zeit
lang gelaufen war, soll aber nachher noch gut ge-
laufen und herumgesprungen sein wie andere Kinder.
Mit dem 7. Jahre Scharlach und Halsentziindung
{Diphtheritis}. Danach Dblieh eine grosse Appetitlosig-
keit zurtick. Mit dem 8. Jalive fing sie an schlecht
zu gehen, kounte sich von demn Bodeun nur aul-
richten, indem sie mit den Hianden an den Beinen
cmporkletterte. Sie konnte nur schilecht die Treppoen
steigen,  Die Lahmung nalun dann zu.  Patientin
kann sich jetzt nicht mehr vom Boden aunfrichten ;
went sie hinfillt so kann sie nicht melu aafstehen.
Sic geht wackelnd, breitheinig N-beinig. Starke Lor-
dose der unteren Dorsal- und oberen Lendenwirbel-
siule. Muskulatur an den Beinen erscheint atrophiseh.
Nirgends ausgepriigte Hypertrophice, Druek der beiden
Hande kriftig.  Alle Bewegungen  gat ansfihrbar,
(esichtsmuskeln picht atrophisch.

Status vom 22. Januar [88Y.

Beim Aufrichten aus sitzender Stellung kounut
sie weder direct noch weun man ihr beide Hande
hilt, zu Stande, sondern nur in der Art, dass sic
sich anf dem Stubl herumdreeht, die beiden  ge-
streckten Arme ant den Sitz dvitekt und den Kovper
in Schwebe erhalt, die Beine daon in gesireckte
Stellung bringt wnd zuletzt den Rumpf streckt. Bei
gebickter Haltuug der Patientin it anfgestemmlen
Handen gleicht sich die Lordose vollstindig aus;
beitn Erheben tritt sie sofort wieder zu Tage, Nates
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rechts etwas volumingser als links. Auch die Beuge-
mnskeln an der Hinterfliche des rechten Ober-
schenkels stiirker als links. Die Flexoren sind beider-
seits gut entwickell, wilhrend die Extensoren beider-
seits etwas schlaff crscheinen. Wadenmuskulatu
beiderseits entschieden stark entwielkelt; der Muskel-
baunch deutlich von der Sehne abgesetzt; Consistenz
der Muskeln sehr fest. Beiderseits besteht genu
valgum. Beim Stehen auf einem Beine und Fest-
halten mit den Handen kann das eine wie das andere
Bein sowohl nach der Seite wie nach vorne nur sehr
geringe Excursionen machen. Patientin kann oline
Unterstiitzung gehen, hilt dabei den Oberkorper stark
nach rickwirts geneigt und bewegt sich pendelnd
vorwiirts, indem das betreffende Bein geringe Exeur-
sionen nach der Seite und nach vorwéirts macht und
der Rumpf sich dann stark auf diese Seite neigt.
Bauchmuskeln beim Husten nicht sehr kriftig an-
gespannt. Am Oberkorper nirgends deuntliche Atro-
phien. Die Deltoidei machen einen etwas schlaffen
Eindruck, dnch werden alle Excursionen der oberen
Extremitit mit Leichtigkeit ausgefihrt. Die active
Dorsalflexion des Fusses ist nur bis zu einem sehr
stumpfen Winkel ausfihrbar, wahrend die passive
Beweglichkeit im Fussgelenk vollstindig normal ist.
Beugung und Streckung der Zehen gelingt activ ganz
gut. Im Liegen kann das gestreckte Bein weder er-
hoben noeh nach der Seite hewegt werden,

Status vom 2. Mirz 1889.

Das Aufrichten ans der sitzenden Stellung geht
etwas besser als frither. Palientin kann jetzt, wenn
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sie beide Hinde auf dic Oberschenkel stitzt, sich
zuniichst so weit aufrichten, dass sie it gebeugtem
Oberkorper steht. Dann muss sie sich mit den Hinden
an irgend eciner Stitze halten, an welcher sie den
Oberkorper nach einwirts drickt und so die Lordose
der Lendenwirbelsiule zu Stande bringt. In letzterer
Stellung kann sie jetzt ohne Unterstitzung frei
stehien, was bei ihrer Aufnahme weniger gut mog-
lich war. Dabel stellt sie die isse sehr breit, die
Zehen nach einwiirts. Beim Uebergang in die sitzende
Stellung klappt sie plotzlich zusammen, so wie die
Unterstiitzung an der Seite oder am Oberkorper weg-
fallt. In sitzender Stellung gelingt die Extension des
Unterschenkels beiderseits nicht vollstindig, rechts
etwas besser als links, wo cin Winkel von heinahe
450 Dbestehen Dbleibt.  Adduction des stark abdu-
cirten Oberschenkels gelingt it einiger Anstren-
gung. Auf dem Stuble sitzend, kann sie die Flexion
des Oberschenkels mit jedem Bein etwas ausfithren,
wobei eine Dbetrichtliche Anspanuung des M. tensor
fasciae latae und des Sartorius zu erkennen ist und
gleichzeitig slarke Hebung der betreffenden Becken-
seite eintritt. Beide Beine gleichzeitig kénnen in
dicser Position nur sehr wenig flectirt werden. In
liegender Stellung gelingt ebenfalls Bengung der Ober-
schenkel vollstindig, aber immer nur mit gleich-
zeitiger Beugung der Unterschenkel. Beugung des
gestreckten Beines ist ganz unmodglich. Aus der
horizontalen Lage kann sie jetzt den Oberkorper frei
aufrichten mit  sichtlicher Coutraction der Baneh-
muskeln, kann daun frei und gerade sitzen, wobel




die Wirbelsiule die normale Dorsalkrimmung an-
nimnit, ohne auffallende Lordose der Lendenwirbel-
siule. In  vollstindiger Bauchlage Lritt =ziemlich
starke Lordose der Lendenwirbel ein, die sich
beim Uebergang in die Knieellenbogenlage fast voll-
staindig ausgleicht. Beimn Uebergang in die kniende
Position werden alshald die Nates auf die Fusse ge-
gestlitzt, dabei das Becken stark nach vorne ge-
kriimmt und dann die Brustwirbelsdule stark nach
rieckwirts gedringt. In der stehenden fosition tritt
dann  eine sehr starke Beckenneigung ein; die
Lendenwirbelsanle hildet einen nach hinten stark
concaven Bogen. Die stivkste nach rickwirts con-
vexe Krannmang fallt sodann ungefilir mit dem
siehenten Brustwirbel zusammen. Eine von hier aus
abwiirts gezogene scukrechte Linie fllt in die Kreuz-
gegend ctwas oberhalb des Steissbeines. Belin Stehien
uud beim Gehen Dbesteht die Tendenz zur Schief-
haltung des Oberkorpers auch in seitlicher Richtung,
bald mehr nach rechts, bald mehr nach links, im
Ganzen aber etwas mehr nacl rechts, wobei dann
auch die rechte Beckenseite etwas inebr gehoben
wird, der Fuss leicht auf die Zehen zu stelien kommt
und der Kéorper vorwiegend aunf dem linken Bein
riht. Treppensteigen ist nur moglich dadurch, dass
sic gich mit Deiden Hinden hilt, ein Bein vorschiebt
und das andere nachziehl.  Aus sitzender P'osition
vom Boden aufzustehien, ist ihr nieht maglich, sie
bringt es nur zuin Kuieen.

Die vou Herrn Prof. Dr. Jolly vorgenommene
eleklrische Untersueliing ergaly Folgendes:




—_ 1 —

Bei Reizung mit dem faradisclien Strome er-
folgen Contractionen :

im M. guadriceps vom N. cruralis aus

beiderseits bei 80 mm RA,
direct bel 70 mm RA,

im M. rectus femoris bei 65 mm RA,

im M. vastus internus hei 75 mm RA,

im M. vastus externus bei 75 mm RA,

im N. tibialis bel 95 mm RA,

im Peronaeus und M. flexor digit. erfolgen hefl-
tige Contractionen bei 80 mm RA,

im M. tibialis bei 80 mm RA nur anvollstin-
dige Contractionen,

Peronaei direct hei 80 nmn RA erregbar,

im M. tibialis anticus und M. extensor digit.
comm. ist bei 80 mm RA eine divecte Ervegharkeit
wegen  Stromschleifen anf den M. gastrocnemius
nicht zu constatiren,

im M. tibialis ant. hei 50 mm RA Contraction
eben beginnend,

im M. extensor digit. bei 60 mm RA schwache
Contractionen Dbeim Aufsetzen zwel kleiner Elek-
troden,

im M. rectus abdominis bei 70 mum RA schwache
Contractionen,

im M. obliquus ext. bei 60 mm RA schwaclie
Contractionen,

im M. glutacus max. bei 40 mm RA eben An-
deutingen von Contractionen,

im M. Diceps femoris hei 40 mm RA id.,
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M. sacrolumbalis bei 70 mm RA in horizon-
taler Bauchlage erregbar.

Bei Reizung mit dem galvanischen Strome er-
folgen die minimalsten Contractionen:

im M. vastus internus bei einer Stromintensitit
von 7 MA erste KaSZ nicht deutlich trige,

im M. gastroenemius Dhei 7,5 MA erste KaS7
ebenfalls nieht deutlich trige,

im M. tibialis ant. bei 8 MA erste KaSZ,

im M. glutaeus max. bei 1D MA ist noch eine
minimale KaSZ zu erzielen,

im M. hiceps femoris ehenso Zinekungstrigheit
nicht nachweisbar.

Fall 1. — Anton Muck, ID Jahre, Vater des
“atienten nnbekauut;  Matter ist verheirathet und
hat mchrere Kinder.  Tine  almliche Erkrankung
soll in der Familie aul mitterlicher Seite wenigstens
noch nieht vorgekonunen seiu.  Patient selbst lornte
mit 1Y, Jahren lanfon and war Dis zn seinem
5. Lebensjahre ganz wohl und munter. In dieser
Zeit soll er sich beim Spiel mit andercn Kindern
den rechten Oberschenkel gebrochen haben.  Von
diesemn Oberschenkelbruch ist jetzt nichts mehr nach-
weishar.  Naeh Teilung desselben ist aber nach
Aussage der Pflegeeltern eine gewisse Schwiiche und
Ungeschicklichkeit im Gehen zuriickgeblichen. Die
jetzt bestehende eigenthiimliche Storung heim Stehen
und Gehen soll sich hesonders in der Zeit vom
10. bis 12. Lebensjahre, i3 welcher Periode der

24

“
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Paticut besonders stark gewachsen ist, bewerklich
gemacht haben.

Status vom 10, April I88Y.  Palieni ist gross
uud  von kriftigemn  Knochenbaa,  Seine  geistige
Lutwicklung ist ity sein Alter entschieden zurtek-
geblicben. e spielt am liebsten mit den 6- Dbis
Sjihrigen Kinden der Nachbarschaft.  Sein Gesichts-
ausdruck, sein Gebabren and seine ganze Brseheinung
wachen  anf den unbefangencu  Beobachler  cinen
elwas stupiden Bindruck.

ln aufrechiter Stellung  fallt eine  hochgradige
Lordose der unteren Rickeu- uud Lendenwirbelsaole
auf.  Das Beeken ist siark nach vorn geneigt, die
sSchutlterblattflogel stelien elwas ab. Bin vou dewm
promineutesten Theile der Brustwirbelsiule zwischen
den zwel Schulterblittern nach anten gefilltes Loth
tritte die Wirbelsaale im unteren Abschnitt des Kreuz-
beins.  Der Sacvolumbalis bildet zu heiden Sciten
der unteren Rickenwirhelsaols ziemlbich stark  ent-
wickelte Wiilste,  Weiter nach oben, in der Hohe
des untereu Schultorblattwinlkels, beginneu beiderseits
zwel deutlich vorspringeude Muskoelbanche, offenbar
die unteren noch erhaltenen Reste des Cueularis,
welehie kriftig entwickelt sind, wogegen der Latissimus
fast in seiner ganzen Ausdehnuny geschwunden ist.
Die Waden siud stark  eutwickelt, cntschieden hiy-
pertrophiseli. Die Streckmuskalatur  des  Ober-
schenkels st entschieden an Volmen  verringert,
der Tensor fasciae latae ist hin Vergleich dazu kraftig
entwickelt; die Bengemuskulatur ist nicht besouders
atrophiscli.  Die Bauchmuskulatur ist gut ausgebildet,
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die Serratuszackew sind deutlich sichtbar, die Bauch-
presse functionirt kriiftig. Seitlich vom Sternum ist
der Thorax entschieden abgeflacht und zeigt die
Intercostalriume stark ausgepriigt. Die Sternocostal-
portion des Pectoralis major fehlt ganz, dagegen ist
die CGlaviealarportion deutlich erhalten. Man sieht
die Herzaction unschwer dureh die Brustwand duarch.
Die Zacken des Serratus ant. maj. sind beiderseits
gut ausgeprigt. An den Oberextremititen fillt eine
geringere Entwickelnng des Oberarins und der Schulter
im Vergleich zo der kraftigen, anscheinend norinalen
Muskulatur des Unterarmos aut.  [m ganzen seheint
die Muskulatur der rechiten Schulter und des rechten
Oberarms verhéltnissmaissig geringer entwickelt als
links. Handedruek rcehterseits weniger kriftig als
links. Dynamometer R. 15'/,, L. 18%,. Die Glutaci
sind heiderscits schlalf und entschieden atrophisch.

In der Knieellenbogenlage gleichit sich die Lordose
der unteren Brust- und Lendenwirbelsiaule vollstindig
ans. Den bis zur Horizontalen nach vorn gebeugten
Rumpf kann Patient, ohne sich mit den Armen auf
den Obersehenkeln auofzustiitzen, mit Mithe wieder
aufrichten; er wirft dabei Arme und Schultern nach
hinten und fallt zum Schluss ziemlich platzlich in
die lordotische Stellung zuriick. Mitunter gelingt
es ihin auch, einen vor ihm liegenden Gegenstand
vom Boden aufzuheben, ohne dass er sich dabei
dureh Aufstitzen auf die Schenkel hilft.

Der Gang ist watschelnd, der Oberkérper wird
dabhei durch rotirende Bewegungen in der Hiftbeuge
anf das jedesmal anfecsetzte Bein gebracht und so
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der Korper in der Schwebe erhalten. Die rechte
Sehulter wird durchsehnittlich etwas tiefer gehalten
als die linke. Die Beine weden heiin (ehen stark
nacly innen rotirt, das linke mehr als das rechte.
Das Treppeusteigen ist ohne Unterstitzung der Arme
nnmoglich und gesehielit fnsserst breitbeinig, indem
Patient hauptsichlich das linke Bein im Bogen nach
aussen anf die nichstfolgende Stufe wirft und sich
daim auf den Zehen des linken 1usses aufrichtet.
Er stiizt sich dabei mit der Hand seitlich anf das
Gelinder.  Das vechte Bein wird nur auf dieselbe
stufe pachgezogen. Lo Stehen sind - die Fersen
itmer beide etwas vom Boden erhoben, setzl oev
den einen Foss ganz auf, so zicht er die Ferse des
andern um so stivker in die Hohe. Die Patellar-
reflexe sind heiderseits erhalten.  An der Gesichis-
musknalatur ist niclits Besonderes.

Mensuration :

Wadenwnfang: L. 33,5 em, R. 32,0 o,
DOberscheukel in der Mitte beiderseits: 31,0 cm,
Oberarme in der Mitte bei rechtwinkeliger Beugung
des Vorderarms heiderseits: 22 cm,
Unterarme an der dicksten Stelle: 20D em,
ither dem Handgelenk: L[4,5 em.
Die von Herrn Dr. Kny vorgenorumene elektrische
Untersuchung ergaly folgendes Resultat:
Bei Reizung mit dem faradisehen Strome er-
folgen Contractionen :

N. N. tibialis und peronaens R. bei 80 mun RA
L. bet 8 mm RA
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M. gastroenemius, divect R. bei 70 mm RA

L. bei 70 mun RA

Extensoren, direct R. hel 65 mm RA

' L. bei 70 mm RA
M. M. glutaei R. Dbei 60 mm RA

.. bei 65 mm RA

N. cruralis R. bei 80 mm RA

[.. bet 80 nmun RA

M. sacroluibalis R. Dei 60 mm RA

I. Det 60 mm RA
Bei Reizung mit dent galvanisclhienr Strome  er-
fulgten die minimalstenr Contractionen
im M. gastroenemins Bo bei % MA erste KaSZ
1., hei 4 MA » »
heiderseits Dlitzavtiy
R, bet T4, MA erste AnSZ
in den Glulae R. bel 9V, MA erste Kad7
L. bhei 10 MA » »
beiderseits blitzartig
bheiderseits bet ¢, 12 MA erste AnSZ
gleichfalls kuarz
i dew Rumpfstreckern bei 12 MA erste KaSZ
nicht trdge, kein wesentlichier Untersehied zwiselien
Leiden Sciten
in den erhaltenen Bindeln des M. cocularis ist die
Erregbarkeit ebenfalls normal.

Dass diese zwel Falle in die Fawilie der soge-
navnten priniiren Myopathien gehoren, dirfte nach
demn Symptomencomplex kanm hezweifelt werdew

weniger leieht dirfte es sein, sic ecluem der be-
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kanaten Typen anzureihen. lech méchle nun an der
Hand der beschriebenen Fille beziiglich der Stellung
der priméar myopathischen Muskelatrophicu zu den
neurotischen sowic hinsichtlich der Bezichungen der
priméren  Myopathien zu einauder einiges nach-
Lragen.

Es ist schon lange bekannt, dass Motilitits-
storungen, welche von den Kernen des Rickenmarks
ausgehen, von ciner Atrophie der betreffenden Mus-
keln begleitet werden.  In Fillen von progressiver
Maskelschwund it Lalmung  kann aber,  wie
Schultze! banerkt, auf cinen centralen Ursprung
des Leidens mil Leichtigkeit nur dann geschlossen
werden, wenn die Paralyse schnell cintitt, so dass
anfangs cin Missverhiiltniss besteht zwischen den noch
nicht alterirten Muskeln und der bestehenden Fune-
tionsstoruug.  Tritt die Lahmung hingegen ganz all-
idhlich auf, so ist, weil ihr die Atrophie Schiritt
vor Sehritt folgen kann, die Entsclicidung  nicht
immer leicht, ob die Atrophie der Muskeln der Fune-
tionsstorung  gerade cutspricht. In diesen Tillen
kann das Verhilltniss ebenso gut ein wngekehrtes
sein, dass niawmlich cine periphere Erkrankung der
Muskeln das Primire darstellt, als dercn Folge die
Motilitatsstorung zu betrachten ist. Daraus geht sehon
hervor, wie wichtig os ist, Dbei vorhandencn Moti-
litatserscheinungen zugleich aneh deren Entstehung
und Verlauf zine bheriicksichticen; denn  wenn anch

¥ Schultze, Ueber den mit Psendohypertrophie verbundenen pro-
gressiven Muskelschwund. Wiesbaden 1886.
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pin entseheidendes  diagnostisches Merlinal — damit
michl gegeben ist, o lassen sich dadarely doch schou
a priori eine ganze Anzahl von Muskelatrophien aus
scheiden.

Bel allen priméren Myopathien treten die molo-
rischen Storungen so sehleichend nud wmmerklich
auf, dass der Beginn oft gar nieht fostzustellen ist.
Duareh diesen tiberans langsam progressiven Verlauf
ist dem Kranken die Moglichkeit geboten, sich den
Verhiltnissen gewissermassen anzobequemen, indem
er fitv die Funetion der ans dem Mechanismus des
Korpers ausscheidenden Muskeln andere herbeiziehd,
welehe dieselbe mehr oder minder vollkonmen aus-
fithven konuew,  Sehifiessliel ist es aber doch die
inner mehr zunchimende Gebranehsunfihigkeit der
(ilieder, welche den Neanken selhst amd iheer Unn-
aehuug auffillt,  withvend  die Ntrophie resp. die
ypertrophie  der Muskeln,  selbst wenun sie hohe
rrade erreicht haben, enbweder gar nicht bemerkd
werden oder wegen der Abwescnhieit vou sebmerzen
doceh nicht als otwas Palliologiselies ftaponiven, Bet
den nearotischen Muskelatrophien kann nun die Enl-
wicklung der Motilititsstorong ehenfalls langsam vor
sich geben; doch ist der Verlant o Allgemicinen
weniger ehroviseh als bei den progressiven Maskel-
alrophicy  vivowenons Uespnungs. Das Wesentliele
dabet ist aber, dass hei denr gowdlhnlichen Stize der
mvelogeten MusRelatrophicn tm Halsiaek, also gaug
in der Nihe der Centren, welehe den wichiliesten
Lebensviervichiungen vorstehien, sicl hald Balbavsyonp-
torne cinzustellen pHeeen, Dawmnit ist sl die Dia-
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gnose entschieden, wenn man auch im Aunge be-
halten muss, dass einzclne Storungen, welche eine
Bulbirparalyse vermuthen lassen kinnten, mitunter
auch bei der primir myopathischen Muskelatrophie
beobachtet werden.  Ieh meine hiermit die sehon
einige Male beobachtete Atrophic der Zunge,! der
Intercostalmuskeln, des Zworehfells, Jedonfalls st
kein Grund vorhanden, von vornherein anzunehmen,
dass die bei der Bulbirparalyse gelihimten Muskeln hei
der primiren Myopathie nicht anch erkranken konnen,
wenn dies auch bisher mit Ausnalime von wenigen
zum Theil noch strittigen Fillen noch nicht beob-
achtet ist. In unseren Fillen ist oin solehes auf oine
centrale Frkrankung verdachtiges Svimptom trotz des
jabrelangen Bestchens der Krankheit Dbisher noch
nieht beobachtet worden.

st nun aber der Process einmal weiter fort
geschritten, so bilden die motorischien Storungen cin
Gosamnmthild, welches hei den verschiedenen Formoen
der primdren Myopathien zwar verschieden, im all-
gemeinen aber charakteristisch genug ist, wmn die
primére myopathische Muskelatrophic auf den ersten
Blick von der myelogenen erkennen oder jene wenig-
stens vermuthen zu lassen. Dic Haltung der Patienten,
der Gang, die Art und Weise, wie sie die cinzelnen
Bewegungen austihren, haben etwas eigenthimliches,

1 Oppenheim (Charité, Annalen XIII, 88) hat einen merkwiirdigen
Fall von juveniler prog. Muskelatrophie hekannt gemacht, in welchem
neben hochgradiger Atrophie des Rumpfes und der Extremititen
eine Insufficienz der Aungenmuskeln, sowie der MM. Arytaenoidei int.
und Erschwerung der Zungenhewegung bestand
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was mil der Natur der Erkrankung in Bezichung
gebracht werden kann. Gradenigo! hat far die
Pseudohypertrophic ausgefithrt, dass die alnorme
Maltung der Kranken nicht allein auf den Schwund
oder dic ausfallende Thitigkeit bestiminter Muskeln
zu bezichen sei, sondern auf cine Schwiche der
Muskeln tiberhanpt und das aus dieser Sehwiiche
hervorgehende Bestreben, alle nothwendigen Bewe-
gungen mit dem mdoglichst geringen Aufwand von
Muskelkraft auszufiihren.

Betrachten wir nun von dicsem Gesichtspunkte
aus dic hei den oben besehrichenen Fillen am meiston
hervortrenden Symptome ¢twas nither, so fillt uns
vor allem die Lordose anf. Duchienne hezog die-
selbe auf eine Schwiche der Muskulatur der LumDar-
gegend.  Gowers hesechuldigte eine abnorm starke
Neigung des Beckens nach voru infolge mangelhafter
Function der Glutaci. So einfach liegen aber dic
Verhiltnisse bestimmt nicht. Die cinzelnen mit ein-
ander beweglich verbundenen Segmente des Korpers
werden, wie M ey er? nachgewiesen hat, nicht durch
Muskelkrifte in ihrer Stelling zu einander fixirt,
sondern durch die richtige Equilibrirung. Bei der
Acenderung und Regulirung  dicses Gleichgewichtes
sind dann die Muskeln in ausgichiger Weise thatig.
In unserem Falle I selien wir nun, dass trotz der
ausgesprochenen Lordose die bei der Streckung des

I Gradenigo, Contribuzione alla pathogenesi della pseudo-iper-
trofia muscolare. Milano 1883,

= Mcyer, Die Statik und Mechanik des menschlichen Knochen-
geriistes, Leipzig 1573,




Korpers betheiliglen Muskeln noch einer erheblichen
Kraftleistung fithig sind, da der Patient, wenn anech
mit einiger Anstrengung, noch Gegenstinde von
Boden erheben kann. Da dicse Bewegung die Kraft
der Muskeln doech ungleich  stirker in Anspraeh
nimmt als das anfrechte Stehen, so ist nicht techt
einzusehen, warum  dieselben Muskely die zur Go-
radehialtung des Korpers erforderliche weit geringere
Kraft nicht mehr sollte leisten kénnen. Ieli méochto
mich daher lieher der schon angefiihirten Ansicht
Gradenigo’s anschliessen. Beim gesiuden Menschen,
saglh er, ist die aufgewendete Kraft immer grosser
als der zo iiherwindende Widerstand, die Anwendung
der Muskelkraft gesehicht bei allen Bewegungen iu
ausgicbiger, 5oz sagen versehwenderiseher Woeise,
nd dadureh wivd die Sicherhieit wnd Eleganz der-
selben erzielt.  Ein an Muskelsehwiiche  leidendor
Menseh hingegen misst so zo sagen die aufzuwen-
dende Kraft ab nach der Greosse der auszatithrenden
Arbeit. !

Beim ruhigen Stehen Dleibt der Korper ganz
und gar dem  alleinigen Einfluss der Schwere iher-
lassen.  Die ganze Last des Oberkorpers muss also
anf die nach vorn convexe Lendenwirbelsiule oin-
wirken wie eine Kraft ant cinen gekvinnmten elasti-
schen Bogen, sie muss die Keinmmimnme vermehren,
Dasselhe - geschioht heim gosnnden Mensehen des-

V'Gradenigo, loc cit. «ll piccolo pasicnte misura, si pud
dire, il dispendio della forza viva in confronto al lavoro utile: & su

yuesto indirizzo che la meccanica fisiologica viene modificata pro-
fondamente, »




halb nicht, weil die Muskeln der Wirkung dieser
Schwere  cntgegenarbeiten.  Wir konnen  aber  die
Stellung, welehe der Korper unter dem  Einfluss
seiner eigenen Sehwere  einzunehmen  strebt, beob-
achten amn ermideten Menschen. Ist nun dieser Zu-
stand cin dauvernder, so wird die physiologische
Kritmmung der Lendenwirbelsiulde bedeutender, die
Binder werden dberdehnt und ersehlaffen. Die Tast
der Baucheingeweide, welehe durch die sich aus-
bhildende Lordose weiter nach vorn zu liegen kommen,
nnd die Schlaffheit der Bauchwand magen dann dureh
die Becinflussung der Beckenneigung in demselben
Sinne mitwirken,  Das Becken, welehes durel scine
Stellung die Lendenkrimmung mit hilden hilft, neigt
siclt entspreehend  der stivkeren Krtimomimg  nun
weiter nach vorn, was schon von Gowers! dureh
genaue Messungen fostgestellt worden ist.

Darelr die Ausbildung der stiavkeren  Lenden-
lovdose und dic dadwreh veranlasste Verschichung
eines grossen Theiles des Rumpfes nach vorn werden
nun die einzeluen Korperabsehnitte in ihrer Stellung -
zu cinander verschoben. Das vom Schwerpunkt des
Ruinpfes auf den Boden gesenkte Loth trifft Dhei

aufrechter Stellung nun nicht mechr, wie im nor-

! Gowers, The lancet. Juli 1879. pag. 73: «I have found that
the pelvis is much less extended, its inelination forwards is much
greater, thau normal. This inclination is prabably due to the weak-
ness of the hip, and the lovdosis is appavently connected with it,
since the lewest lumbar vertebrae share the direction of the sacrum,
the weight of the abdomen falls unduly forwards and a compensa-
tory backward inclination of the dorsal spine is nccessary to keep
-the centre of gravity in the normal positions. ete. (Clinical Lecture
on Pseudo-hypertrophie muscularparalysis;.
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malen Zustand, dic Ferse, sondern [l clwas weiter
nach vorn. Daher mussen die Kranken die Korper-
last auf den Fussspitzen ruhen lassen. Die gleich-
zeitige Erbhebung der Fersen, welehie dabei stattfindet,
verlangt dann cine ungewdhnliche Anspannung  der
Wadenmuskely, uud es ist nicht wnmoglieh, dass
dann gerade hier eine echte Hypertrophie platzgreift.

Dieselbe Tendenz, jede TLeistung mit einen
Minimum von Kraftaufwand avszafiibicen, tritt auch
bei jeder anderen Haltung und Bewegnug hervor,
bDie Flexion der unleren Extremiliten i der Hift-
beuge, dem Knicgelenk und  dem Unterselienkel-
Fussgelenk, welelie beimn Gelien nothwendig ist und
bel unseren Kranken wegen der Bquino-varus-Stellung
des Fusses um so nothwendiger ist, wm die Fuss-
spitze nicht aul dem Boden streifen zu lassen, st
fiir den kranken unndtze Versehwendung vou Maskel-
kraft.  Di» Beugung und Streckung  der unteren
Extremititen wingeht er dadurelr;, dass er das Bein
im Bogen nach aussen wund voru fihrt und mit
eigenthiunlichen votirenden  nud  schichenden  Be-
wegungen die Korperlast aul das anfuesetzte Bein
bringt. Der Dbreitspurige Gang ist wohl zum Theil
eben auf diese eigenthiimliche Art des Geliens
zurtickzufihivenn, zum Theil anelr darauf, dass der
Patient dadurch fur die Equilibrirang scines Korpers
eine breitere Basis gewinnt, welehe durch die Ucber-
tragung der Korperlast auf einen schmilleren Untor-
stittzungspunlst zur Sicherheit heim Stehen nothwendig
geworden ist.  Bemerkenswerth ist die regeliniissig
beobaclitete Hypertrophic des M. teusor fasciae latae,
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welche gewiss it dieser eigenthiimlichen Mechanik
der Forthewegung in Beziehung zu bringen ist.

Alle {ibrigen Bewegungen und Positionsver-
simderungen konnen auf dasselbe Princip der Krifte-
ersparniss zartckgefihet werden.  Fitr die Art und
Weise, wie sich die Patienten aufrichlen, worauf
Gowers hesonders die Aufinorksamlkeit lenkt, ist
ps, um nur noch dieses Beispiel anzufiithren, leicht
cinzusehen, dass durch das Unterstitzen des Ober-
korpers durcll die oberen Ixtremititen und das
Hinanfklettern an den Oberschenkeln weniger Kralt
vorhranelit wird aus dem  einfachen Grande, weil
hior die Kraft am lingeren Hebelarm  einsetzt und
deshally besser zur Wirkung kommt als die mit
derselben Funetion sonst betrauten Mukeln, welche
am kurzen Hebelarme angreifen.  BEs witrde zun weil
fiihven, dasselbe fir die tibrigen Stellungs-  and
Bewegungsanomalien  auszufithren,  weil  sie  meist
schon  viel complivirterer Art sind.  Damit  soll
natirliech  dem Wegfall  der Fuuction  hestimmtor
Muskeln durcl deren Atrophirung und der Beein-
flussung der gesammten Mechanik durch dieselbe ihwe
Bedeutung vieht genommen werden.  Selbstredend
wird der Schwund eines Muskels sieh in viel hoherem
Grade geltend machen missen  als  eine  blosse
Seliwiiche.  Inshesondere st bei der weiblichen
Patientin mit vorgeschrittoner Affection der Ausfall
der Wirkung des (dlutacus maximus sowohl beim
Aufrichten wie heim Treppeusteigen zweifellos zu
erkennen. Daher findet sich hier auech die viel
atirkere Beckenneigung und Lordose.  Die fir das
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Zustandekonnnen  der letzteren von Gowers ge-
gebene Erklirung ist auch zweifelsohne richtig, aber
ich meine, dic Atrophie bhestimmter Muskeln und
die Hypertrophic anderer konne zum grossten Theil
auf diese eigenthinnliche Modification der physio-
logischen Mechanik, wie sie sich aus der allgemein
vorhandenen Muskelschwiiche ableiten Iisst, zurtick-
gefilirt werden.

Storangen in der Sensibilitit sprechen im All-
gemeinen far eine’ centrale Erkrankung,  Bei den
primiiren Myopathien sind solehe noeh niehit beob-
achtet worden, und sic fohlen aneh in unseren
Fillen so gnt wie vollstindig.  Die geringen Sehimers-
emplindungen, welche hei der einen Kranken im
Beginne der Affection aufgetreton sein sollen, halen
keine grosse Bedeutung. Wir finden solche leichtere
Schinerzen ofter augegeben, sei es dass dieselben
dareh die grossere Ermidbarkeit der Muskeln oder
durch ein Uchergreifen des Processes aaf die intra-
uuskuliren Nervenelemente oder anch dureh Zerrung
des ecine bindegewebige Retraction ecingehenden
Muskels auf die Nerven hervorgerufen werden. An-
haltende stirkere Schierzen hingegen, von welehen
aber nicht die Rede sein kann, miissen den Verdaeht
auf cine neuropathische Affection lenken.

Die Sehnenreflexe gewinuen nur dann  eine
diagnostischie Bedeutung, wenu sie goesteigert sind,
and zwar sprechen sie danu fiir eine neurotische
Frkrankung.  Bei der primiven Myopathie sind sie,
wie wir auch in unseren Fillen eonstatiren kénnen,
entsprechend dem Moskelselhwunde herabgesetzd .



Fibrillire Zuckuugen, deren differential - dia-
guostische Bedeutung, wie sie ihnen vou Lrh,!
Landouzy und Dejerine? zuerkannt worden ist,
seitdem Dedeutende Finschrinkungen ertahiren hat,

sind zu keiner Zeit beobachtet worden.  Der nega-
tive Befuud spricht aber entschieden auch fiar eine
wyopathische  Erkrankung,  Wilend  die  ebenge-
uannten Forscher annahune, dass fibrillire Zuckungen
bei den Musatroplien myogenen  Ursprungs  stets
fehlen, sind seitdem Falle priméver Myopathien be-
kannt geworden, wo dieselben vorhanden  warew.
So wurden sic z B. oaueh bei dem voriges Jahr aul
der Klinik vou Herrn Professor Kussmaul beob-
achiteten Falle geschen. . Oppeubeimer,’ welcher
den Fall besehirieben hat, erwilinl bel dieser Gelegen-
heit eine Reihe vou Fillen eutschicden vou myogener
Natur, wo sie ebenfalls vorbanden warewn, nur meint
er, wenigstens scinen Fall betreffond, einen Unter-
schied machen zu konnen in e Charakter dieser
Zuckungeu, indew  diesclben bei deu  primiren
Myopathien  auffallend langsam und trige ablaufen
solle.  Wenn nun das Vorhandensein  fibrilliver
Zuckungen es in gewissein Sinue unentsehieden lisst,
welehe der beiden Erkrankungen vorlicgt, so sprichi
docli das Fehlen derselben cntsehieden fir einen

! Exb, loc cit.

2 Landonzy et Déjerine, De la myopathie atrophique progres-
sive, etc. Revue de médecine 1880 et 1886 ; und : Nouvelles recherches
cliniques et anatomo-pathologiques sur la myopathie atvophique
progressive. Revue de médecine 18586.

3 E. Oppenheimer, loc. cit.
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nicht neurotischen Ursprung, da sic bei der letzteren
Art mit der grissten Regelmissigkeit vorkommen.
Die Dheiden oben genannten franzosischen For-
scher haben anch einige Mal eine Retraction einzelner
Muskeln, besonders des M. biceps hrachii, heobachtet
and sehen darin ein wiehtiges Mourent fir die An-
nahme ciner primiren Myopathice. Achuliche Con-
tracturen kommen auch bei der Psendhypertrophie
vor und treten inmer erst in den vorgertektern
Stadien der Erkrankung anf. Eine Andeutung einer
solehen Contractur den M. triceps suralis betreflend
ist i einem  unserer Fille vorhanden.  Dieser
Befund hat aber weder ctwas fir die vorliegende
Erkrankung  Bigenthamlichies, uwoeh kann or aus
dem in demr Muskel verlaufenden Process  or-
klirt werden;  denn wenn dieser  Proeess  dureh
bindegewebige Retraction activ die Flexion and daun
die Fixation des Gliedes in dor fleetivten Stellung
bewirken kounte, so witre wenigstens nicht einzu-
schen, warnm derselbe Process an anderen Muskeln
nicht dasselbe bewirkt, Wenn aber die Verkarzung
unr nach Massgabe der jeweiligen Stellung der Glie-
der zu eivander sich ausbildet, so Lesteht hierin kein
principieller Unterschied zwischen den myopathischen
Muskelatrophien und deu neurvotischen.  Dieselben
Gontracturstellungen finden wir auch bei Paralysen
nervosen Ursprungs, und zwar kommen sie hier zu
Stande, wie Hiiter und Volkmann annehmeu,
nach Massgabe der eigenen Schwere der paralysirten
Glieder.  Aehplich kommmen auch in vorgertckteren
Stadien der Dystrophien die Contractorstellungen zur
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Ausbildung gerade in der Haltung, welche die Kran-
ken regelmissig und fast permanent einzunehmen
pflegen, ein neuer Beweis fiur die Richtigkeit der
Volkmann’schien Hypothese. Je mehr die Sehwiche
und Hilllosigkeit der Kranken zunimmt, um so
mehr sind sie daranf angewiesen, den grossten Theil
des Tages sitzend oder liegend zuzubringen. Die
Glieder folgen dabei ganz dem Gesetze der Schiwere,
die Pussspitzen fallen hernnter, Kpie und  Hiifle
sind flectivt, dic Armne hingen herunter, oder die
Vorderarine sind gebeugt auf irgend cinen Unfer-
stiibznngspuukt aufeelegt, und  dieser Tosition ent-
sprechend  sehrampfen nun auch die  betreftenden
Muskeln cin und [(ixiren die Glieder in derselben
Stellnng.

Withrend die Beobachtung der Motilititsstorungen
nar cin selir bescehriuktes Urtheil dber die Integritit
oder die Lrkrankung ecines bestimmiten Muskels ge-
stattet, Dbusitzen wir in der elektrisehen Prafung ein
ausgezeichnetes Hilfsmiitel, objeetiv die Leistungs-
filhigkeit eines Muskels zu bestimmen.  Zur Auf-
stellang einer Dillercntialdiagnose zwischien neuro-
tischen und myopathisechen Muskelatrophien hat sie
zur Zeit viel von ihrer friheren Bedeutung verloreu.
Erh betrachtele die Degenerationsreaction, wenn
sie vorkomint, als cines der sichersten Zeichen einer
myelogenen progressiven Muskelatrophie. Vorsichtiger
sehion drickten sieh die franzosischen Autoren aus :

v

da véaction de dégéndrescense windique  quioue

o]

I Landouzy et Déjerine, loc, cit.




chose, Paltération des nerfs musenlaives; or, comme
cette altération pent étre aussi bien dorigine péri-
phérique que  d'origine centrale, la réaction de
dégénérescense ne démontre rien touchant la moelle. »
Sie halten daher das Auftreten der Degencrations-
reaction fir cin chiavakteristisches Symptom der neu-
rotischen  Lirkrankungen, geben aber zu, dass sie
mitunter auelt bet der priméren Myopathice in «ein-
zelnen» Muskelu heobaclitet werde.  Diese ist vou
Landouzy und Dejerine' selbst in mehreren ihirer
Fille nachgewiesen worden, ferner von Schullze,
Zimmerlin wooa. Wenn nan die Fille von -
mirer Myopathic, in welchen ausgesprochene Ent-
artungsreaction mil Umkehrung des Zockur gsiodos
‘ganz abgeschen vou ciuer Rethe von Fillen, in
welehen nue ebie Mitlelform der Bulartungsreaction
mit triigem Zuneknugsmodus hestand - vorkonumt,
nicht gerade so selten sind, so kann dieses Symptom
nicht mehr die Bedentung haben, welehe ihm von
Er]¥ beigelegt worden ist. Leh mochle dalier aus
dem Fehlen dieses Momentes bei nnseren Kranken
keinen Sehluss ziclien. Aueh cine deatliche Zuckungs-

I Landounzy et Déjerine haben sie heobachtet im rechten Deltoides
floco cit Revue de méd. 1885, Obs. V', ferner im Orbieularis oculi,
orbicularis oris und im rechten Trapezins (Revue de méd, 188G, Ols.
II, IIX et IVi; Schultze in den Deltoidei «weniger ausgepriigt am
Vorderrand, dagegen am 1. und 4. Interosseuns und am Thenar wieder
ausgeprigte Entartungsreaction» (loco cit. p. 5); Zimmerlin in den
MM. Pectorales im Biceps und zum Theil in dem vechien Trapezius
( Zeitschrift, fiir klin. Medicin, 1883,

2 In dem von Oppenlieimer loc. cit) beschriebenen Fall war
zwar keine vollstindige Entartungsreaction aber doch eine Mitiel-
form derselben mit dentlicher Zuckungstriigheit vorhanden.
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triigheit bleibt, trotzdem die Atrophic ciniger Muskeln
hohe Grade erreicht hat, ansgeschlossen. EKine
graphische Aufnalime der Muskelenrve mit der lang-
sam rotivenden Marvey'schen Trommel zeigh, dass
sowolil der aufsteigende als der absteigende Sehenkel
der Curve ziemlich steil sind und von der einem
Individmun mit gesuuder Muoskulatur entnommenen
Muskeleurve nicht weseutlich abwelehen.
Demgegenither hehiilt aber die elektriselie Prafung
immer noch die Bedeutung cines  ausgezeichneten
Hilfsmitlels, wn die Fuietionsfihighkeit cines cin-
zelnen Maskels zu pritfen, und dadneeh gewinnen
wir, wic man im Allgemeinen anuehmen kann, aneh
ein Mass fite die Grosse der pathologischeun Alteration.
Die dirckle Muskelreizung  ergicbt im Allgemeinen
dasselhe Resultat wic die Reizung des Muskels voin
Nerven aus; sie igt aber mitunter gerade bei dieser
Krankheit ctwas weniger geeignet, cinen Schluss
anf das Verhalten der Munskelfaser zn gestatlen, weil
das stark cubwickelte Fetigewebe denn elektrisehen
Strom einen bedeutenden Widerstand eitgegensetzt,
so dass fitv bestimmie Muskeln sclion bedentend
stirkere Strome erforderlich sind als die, welche
der Grisse der Krankheit entsprechen wiirden.
Gehen wir nun anf die Loealisation der Erkran-
kung etwas nilier ecin, so finden wir gerade die-
jeuigen Muskeln  befallen, welehe beil der primiren
Myopathie regelmitssie crkrankt zn sein pllegen.
Alrophisch sind @ der M. peetoralis major (it
Auwsnalie der Clavieolarportion, der Latissimus dorsi
dst vielleiehit ganz geschwiandoens,  der Gueadaris bis




36

‘sdootq (S9IGUIAUK _$3P QUIDRI) ILOPII[H)
Jap EEM qmﬁmcﬁxo& we orydoryy 19p

UUTgag Wo4B}TWOI}XT 01940

U[RYSTUUUINOLN Pun -S|eH 20p ‘STiB]
-ndeosqug  ‘suyeurdseqyup pum -uidng
: UAGTAYY MY BIID TAFTUaM 19D0 IO

S U[RNSNUIONTY o1P PUL JY0ITISUIYONY
arp  purs  yosiydome  [rWIYOURM
‘aejure oSE?ow
Tofew snoynE SNIBAILY ‘soproquIoyy
‘snizadel], sa[v10308g ‘S[ORNFIANNIDS
sop wpoxsnyy wp omdonyy jduwrny

JURISUOO U[BYSRT

-aQ IINARS JSIW PUTS SULIRIA(() SOp Cgdooray, 10juds semid OT[UoMIE
‘gnduoy rojeurdng ‘rotrojue ujviyoBlg

‘sdoorg 1w RITWALIXY II2QQ

upeysuyg orp ‘gostydonge Sissspwpedor
sdoorg fuefRITWAIIXY AT ()
WO oM 3STAUL ‘upeysnwWS[RY Ap
OS[U JURMID USRS IS
-S[ey AIp
(¢ ystydorodAy 90 [RILION JSIRTY

wpeyshw | pun ‘w8 Clew soxag, ‘eeuduas sure|
Ssmyenidseguy pun -erdng | -nfuy

suppurdsequyp pun -vadng I9p
: JUOTISIAA S TUR] we

usq 59

Lupaysno

oy
JUTISUOD PUIS U[RYSHMUDYINY 1P U

upeysHwyIney o1p [BUIUBR

sonvg QP IAUONIS  SLAD

10Y902)SURYONY  e1p ‘ISI0P  SUISST
P-wr] AMLR IAWT 4STY Puly IO}

: ‘(avyere
LIS10D SNINISSTIC | mov,;m?;fm. rw smonue suyBuoy P
Lormos — avjupe avndess — Sisspurafor

‘feur sNOTINE SUJRITON snizodel], ‘0’ §TjR10308g | [P}UBIA[DYIS W arpdoy

(yostqdonaadiy;  st{equinjoldey 1ap

soquoyy “smzades], ‘Tounu 3o rolewt

suiopeag sap emydony rjduwiny lrop  zig  1338uz10A9g] Cydwnyg
DS UENSNTH W[RYSNUISIYD

sypotsan 1p omdony  yarson SIS I8P atpdomyy :3aTsopn - -an 1p dmdony OWRY 11YATSIY
‘(ourrofo-Aznopurry; , ;
aarssexFoxd onbpydonye anpododi- AuuaIR( ! T c{qay walsseafoad spIvmosnug

*(ouueyIn(y)
2are)poIRY ApuRyW oNdoNY T1I

i anbrgdoxyred£yopnasd v_m\:ﬂ.:ﬁ.:w viydoqyy 19p Wwog drusAnf °f




‘S[AANEI IS
sop pur sop
e Taj[eseunEIy W 1sq[es pun ueryel
-sRlIOqR WAP Wl TOUL JAqY JRUPUTY
sp uasfyngy we uuidag

SPO150¥) usnm uIp

ur

‘snrei-ournhy ‘(duaajxa

-orgjue U0IF9a T[ Op SO[ISUW) uayey

Iop pun  SOEST SP UATOXAY[UsIo
13p Sunfnzioroy [AYUSYISINUY WY

PHUBDER USARYS

we puws (sdeartpend)) SONUOISINQQ

SIp UEYSHIY 2P PUN U[RYSNIUSSELOY
aK(| axajun

{(yosiydorie asremsuuusnT

MOPRITWALIX T

ZUB3 U POIS AINZR]; WRYSnWpURY
UQUIO[Y AIp pun Jo5ur] Iep UAI0SUSIXIL
PUN UAIOXA] OTp ISTOUT PUIS [RWIION
‘weyrenIe Suel pusegne ua[R] 1s3
- WT 3q10]q SAPIOYA(] I3(] ‘UIPLIZIa
Naeys teduem pun aoyrds jspw uop
-I0:\ QJTASTRIPRY 18P W[ANSTIY oIp ‘u[ay
-SNJ{ WBUB[[eJa }SIaNZ STP PUIs snIuUO[
ropeurdng  ‘sdeoray, “pue  siEnpeag

|
YOIIUANX TIAIDJWL Uap pun |
T9jusapury
uayny W usjsSynry we cuutdoy
srpeans sdooiL,
sop arqdoqjaadAy | sessng sop Funfsys’
-[eyssnaesouInby [{UNYOSINII]  TE
‘apoysnwafney oL ,
pun sdeorpendy 19[S semje Hyosiyd
(RSN URIYFE
wajsEyup WE WIpP Nz udgaF WE)
R

ZUILY Wl QIUMIUOG il

-oxptadLy  gsTaT)

SUILIIBIALIN G  2X03UQ

‘euriou [pdey

UEYSNWPUCH  wduLpy Al
SJURAMED USY[ES AnU

UOPIAA SWIRIIPION SOP S[AYSMY I
-yosmydon)aadiy Synwy swuepro}
o ¢ SWIBIAPION SIP AT S[E uRIH

wp ur

519)418

SIS SOP  M[INSUY 40D arqdoaty
Jrur (WeOeIq NZ WNBY LYY “(F WP
Jaypury I8 13Ud]A8
wp I
opepgy Tap andon;

yoen puu ut

[ERIHEGAREIIE | wurdog
-TodA[] [eWYDURUL {$3sSR SOp Frupos
iy
ez eysuFney 1P ‘Usloynp
Py aIp wedop wep CUTRYSOURIAIIY
O SUU DY TIYISIN()

ssnapaonmuby  [OYIBYOSTAUN

P STIPHOKIY
‘N Fapuy wapruxond we jsww
B WA RIWAITIXG 193U

TpRsnu

-pUTH UQW[Y SIp PR Lfury  Jp
WOTOSUAIN PUL UATIOXIL »Ip Iowur
ysey ‘snaprojagt STERTYDBIY
00807y T uASBUP] TWE WY JUOYOS
YN LI TLCRSROTIEN: G LR CLCLUE o
SIPIOHO(] 10(] ISIBNZ UBIOSUOIXY 9P
aeMz pun woeyoy 103uds [ora TYIS 18I0
snduo| xojeurdng sap SUIYRUSLY UL
Topiam SULIEIAY[) SAP WANSUIY LT

1BUBYS




auf zwei schmale Muskelbiindel voin unteren Rande
desselben;  Deltoides, Serratus  anlicus major und
Rhomboidei sind fast normal oder nur wenig atro-
plisch. In geringemn Masse atrophisch sind anch
die Muskeln des Oberarms, links deutlicher als rechts.
Im Falle I sind alle Muskeln des Oberkorpers an-
scheinend normal. Atrophisch sind ferner mehr oder
weniger in beiden Fallen: die Glutaei, die Extensoren
des Unterschenkels (M. Quadriceps) in beiden Fillen
links ausgepriigter als rechts, die Adductoren des
Oberschenkels, dic Bauchmuskeln (Fall 1) die Dorsal-
flesoren des Fusses.

Hypertrophiseh ist der Triceps suralis Owale-
seheinlich cehte Hypertrophic), zian Theil der Sacro-
lumbalis.

Normal vielleiehl olwas sehwaely entwickell sind
die Muskeln des Selulterblottes und  der Sehulter,
die lotereostales und das Zwerehifell.  Kriftig ent-
wickelt sinl hingegen dor Teusor fasciae latac und
der Sartorius.

Die Muskeln des Vorderarmes, der Hand, des
Fusses, der Zunge, des Gesichiles sind in keiner
Richlung nachweishar veriindert.

Am stiksten sind avel hier wieder, wie die
meisten Autoren hervorheben, die Muskeln an den
proximalen Enden der Glicdmassen erkrankt. Vollig
intakt sind die kleinen Handmuskeln, die Muskeln
der Zunge, des Schlundes, lauter Umstinde, die von
den Antoren fir die Dificrentialdiagnose als besondors
wichtig angegeben vorden sind.  Andererscits st
hingegen auel an den Gesielitsmuskeln eine Abnor-




mitit nicht nachzuweisen; davauf ist aber sichoer
kein grosser Werth zu legen. Dic Ursache, waram
Landouzy und Dejerine diese hesondere Locali-
sation Jder Atrophic constaut in allen ilwen Beob-

achtungen nachweisen konnten, so dass sic dieses
Moment neben dem Fehlen der Typertrophic als das
diagnostiseh wichtigste fiir die primitve Myopathie
aufstellen 7o wissen elanbten, scheint aniv einfach
darin zu liegen, dass alle ol Fille, welehe sie ihren
Bolrachtungen zu Grunde legten, nor zwei Familien
angehorten. Die Krankheit ist ehen nieht aflein eine
hereditive, sondern es wind, wie es ganz natiivlich
erscheinen  muss, nd  wie es aneh dureh  die
Beobachtung  bestitigt  wird, meist anch derselhe
Typus in devselben Familie vererbt. Jedenfalls aber
ist der Versueh, die Myopathien nach dem Prineip
dor Localisation von einander  trennen zu wollen,
als oin verfehlier zu betrachten, da gerade Abweichun-
ven und Ueberginge aller Art in dieser Hinsicht am
hinfigsten vorkomumen und da bei den verseliedeuen
Typen, wenn sielt die Krankheit cimmal weiter ans-
cedebut hatl, eine auftallende Uebereinstinnmung iu
der Auswahl der hetroffenen Muskeln sich  zeigt.
Wenu wir z. B, die Besehireibung, wie sie Evh von
seiner juvenilen Form gieht, mud die, welehe Lan-
douzy und Dejorine vou dor «brme hérdditaire»
gemaeht haben, mit der sehon Finger hekaunten
Pseadobypertrophic zusaunseastellon, =0 erseheiut
mit gert:

cen Abwolehige e elue der anderen

so affallend aholivi,  dass der anbelingene Leser

daraus den Eindruek bekomuen wuss, dass es slel
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nar um cine und dieselbe Affection handeln kénne.
Etwas schwicriger legen dic Verliltnisse nur bei
der Pseudohypertrophie, weil dic hypertrophischen
Muskeln zwar im Allgemeinen (uehen den atrophi-
schen) als dic erkrankten gelten miissen und il
den atrophischen Muskeln der anderen Formen auf
eine Linie zu stellen sind, mitanter dic Hyper-
trophic aber doch anderer Dignitit sein dirfte, so
dass dann die cine (echte) Hypertrophic cingchen-
den Muskeln den normalen Muskeln der anderen
Formen  gleichgesetzt  worden  massen.  [n dem
cinen unserer Fille ist Dbeziglich der  Localisation
bloss etwas anffillig, dass trotz der sehon  weil
fortgesehrittenen Brkrankung des Unterkorpers sich
noch keine nachweishare Schwiche am Oherkarper
bemnerkhar gemacht hat. In dem anderen Falle, wo
die Erkrankung der unteren Extrewmititen noch De-
betrichtlich gevinger ist, hat sich dic Affection schon
iiber weitere Muskelgrappon der oberen Korperregion
ausgebreitet. Der erste Pall dirfte nach den @blichen
Eintheilungen ebensogut zor Psendohypertrophic zo
rechnen sein, wenu aueh hier die Verbreitung cine
allgemeinere zu sein pflegt, als zu dem Typus Leyden-
Mébius resp. zu der Brh'schen Form mit Beginn an
den unteren Extremititon. Der zweite Fall nihert sich
hinwieder durch das Zuricktreten der Hypertrophie
und der starken Betheiligung der Sehultergrtelmus-
kulatur mehr der juvenilen Form TBrb's. Gerade
solehe Formen aber, die keinen entschiedenen Typus
zeigen und ebensogut zu dem cinen wie zu dem
anderen gerechnet werden kénnen, sprechen fir dic
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Zusamrnengehorigkeit aller dieser Formen und fir
Unzulinglichkeit einer Eintheiluug nach dem Prin-
cipe der Localisation.

Far die Differentialdiagnose zwisclien myopathi-
schier und myclogener Erkrankung hat  sie,  wic
Schultze! meint, die Bedeutung, dass der Beginn
an den unteren Extremititen it schr grosser Walu-
scheinliehkeil fiir eine primire Myupathie spricht.
Dicses Dberuht daraunf, dass hei den HErkrankungen
des Riekenmarks, welehe mit der vorliegenden Affee-
fion verweehselt werden konnen, die Affeetion er-
fahrungsgemiiss  fast immer im Halsinark  begiont
und dementsprechend  die Atrophie der Muskoeln an
den oberen Extremitilen ecinselzt; jedenfalls ist bei
den letziercn die Urkrankung der mnteren Extreni-
titen allein, wenn sie auch schon beobachlet worden
ist, ewinenl selten.

Die Localisation hei den prinie wyopathischen
Muskelatrophicn ist also charakteristiseh genng, wmn
uns 7w veranlassen, nach einer Erklirung for diese
Eigenthamlichkeil dor Erkrankung zu suchen. Gra-
denigo? hat hezuglich des regelmissigen Erkrankens
bestimmter Muskeln und des ebenso regelndssigen
Verschontbleibens anderer bei der Pseadohypertrophie
daraul aufinerksam gemacht, dass der Modus der
erbryonalen Grenese fir verschiedene Muskelgruppen
ein versehiedener sei, indomn die cinen aus dem
mittleren Kebmblatte ihen Crsprung nehimen, wabivend
die anderen iu Ioeo entstechen.  Nun zeigt es sich,

I loe. cit.
2 loe. cit.
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dass es gerade die letzteren sind, welehie regelimiissia
von der Affection verschont bleiben.  Da [erner auch
die Zeit der Tormation fiir die einzelnen Muskeln
zwischen Detrichtlich auscinanderlicgenden Perioden
schwankt, so ist es wohl denkbar, dass, wenn eine
Entwickelungsstorung, dic zwar noch uicht bewiesen,
aber doch wahrseheinlich ist, in dieser Zeit sich
geltend maeht, die einen Muskeln mehr, die anderen
weniger darunter zun leiden haben werden.  Aus
diesen Beobachitungen zieht der genannte Autor denn
nun auch den Schluss: «f resnltati per quanto in-
completi di guesti studi sul modo e sull’'epoca della
formazione dei muscoli striati non solo possono
essere adassati o spiegare In immuuita di eud godono
nclla pseudoipertrofin determinati grppt  ruuscolari
ma rendono allresi probabile una differenza nella
morbilita. dei singoli muscoliy - Line Erklivang st
freilich  dadurch noch nicht gewonnen; allein das
cine gefundene Resultat ist doeh merkwirdig
lasst hoffen, dass mit der wviheren Kenntniss doer
Entwickelungsgeschichite des  Muskelsystemns  auch
dic Genese und dic Natur der vorlliegenden Iir-
krankung in einem ncuen Lichte crseheinen werde.

Ferner ist gewiss auch die  cigenthiimliche
Haltung der Kranken, welche, wic oben gezeigt,
sich aus der alleemeinen Muskelsehwitehie heraus
entwickelt, wund die ganze von der phyvsiologischen
abweichende Mochanik doveh dic Dnaetivitit der
einen Muskeln mnd  die relative Ueheranstrengang
anderer von hedeutendenr Binfloss.

Was nuwn die Muskeln selbsl botrifit, so  ist
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schon von KErbh aol das eigenthitmliche Nebenein-
andervorkommen  von  Hypertrophie und  Atrophie
hingewicsen worden.  Die  franzdsisehen Autoren
haben das Vorkommoun der Hypertrophie bei der
infantilen Form geleugnet.  13in absolutes Criterinm
dafiir, obh eine Muskel noel als norinal gelten kann
oder schon vergrossert resp. verkleinert ist, besitzon
wir allerdings niehit, woegen der grossen individucllen
Schwaukungen des  Volumens  durchaus normaler
nud leistungsfibiger Muskeln.  Ausserdem ist von
Landouzv und Dejerine, Schultze u. a. daraut
hingewicsen worden, dass cin wormaler oder fast
normaler Muskel inmitten  atrophischier Nachbarn
wolll cinmal als vergrossert imponiven kann;  so
woerden 7o B. ovon Erbh dicselben Muskeln als nicht
selten hyperivophiseh angeseben,  welehe  die fran-
zosischen Auloren als normal auschen, namlich der
Deltoides, Supraspinatas, [ulraspinatus, die Tereles,
Triceps, Tensor [aselac, Sartorins cte.  In diescr
Hinsicht scheinen miv die oben mitgetheilten alle
auch von einigem Interesse zu sein, weil frotz der
ausgesprochenen funetionellen Storungen weder as-
gosprochiene Alrophic noch auffallende Hypertrophic
vortiegt.  Bel dem jungen Madehen ist die Hyper-
trophic nur in geringem Masse entwickelt, deutlich
nurin der Wadenmuskalatur und in der Volums-
differenz der Glutaci.,  Dic Lvkennuug der Hyper-
trophie am Triceps suralis wird abrigens durch seine
festere, koollige Consistenz begiinstigt,  Die Muskulatur
der Beine mag i Verglelel zu den Waden tibrigens
schon ctwas atrophisch erseheinen, aber die Atrophic
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st doclh anscheinend in keinem Verbaltniss zu den
exquisiten  Bewegungsstorungen,  welehe  vorliegen.
Dass aber auwch bel vollig normalem Aussclien die
ausgeprigtesten  Motilititsstorungen  vorhanden  sein
kénnen, beweist der von Marie el Guinon!' publi-
cirte Fall Langlet, der als cine Uehergangsform be-
trachtet werd o kanu  von der Paralysic pseado-
hypertrophique oder myoselerosique zu der Myopathic
atrophique prog. type Landouzy-Dejoerine. Bs ist
bekannt, dass bel der Pseudobypertrophie die meisten
Muoskeln erst hyvpertrophiven, withrend andere von
vornhercin eine Atrophic ecingehen.  Niciand  wird
hicr annchmen wollen, uud es ist meines Wissens
auclt noch von Niemand beluuptet worden, dass es
sieclt somit um verschicdens Processe handle, Wenn
nun der Process, der das eine Mal zar Hypertrophie,
das andere Mal zur Atrophie filet, dassclbe istoaod
i dew zwei Modifieationen so zu sagen regeliniissig
aul dewmselben Tudividwum beohachitet wivd, waruin
sollten die zwel Modificationen nicht auch in dem-
selben Muskel nebeneinander vorkonnmen, so dass
siche Atrophic und Hypertroplie gewisserinassen das
Gleichgewicht halten, und der Muskel trotz der zu-
nchmenden  Scehwiiche,  wozun beide  DProcesse  in
gleichiem Masse Deitragen, =ein normales Ausschen
bewahirt ?

In der Frage, was das Primire dos Processes
sei, die Atrophic oder die Hypertroplic der Muskel-

1 Legons de Charcot recueillies par Marie ot Guinon. Progrés
médical 1883,




faser, scheinen sich die Ansichten Trb, Hitzig,
Schultze! jetzl meist dahin zu neigen, dass die
Hypertrophie der Muskelfasern die zuerst nachweis-
hare Verdnderung des Muskels sei.  Ist dabei diese
Iypertrophie der direete Ausdruck des in dem Mus-
kel vor sich gehenden pathologisehen Processes, oder
bernht der krankhafte Vorgang auf einer noch un-
hekannten Veranderung, die dann secunddr etwa
dureh ciner abnormen Reiz zu einer Hypertrophie
der Muskelelemente fithrt? Eine entscheidende Anl-
wort auf diese Frage ist trotz der nun schon ziem-
lich zallreichen vorlicgenden auatomischen  Unter-
suchungen noelt nicht gegehen worden.

Bs kann kaum  fraglich sein, dass neben der
Psendohvpertrophic,  welehe  duveh den pathiologi-
sehien Drocess  herbeigefithrt wird, mitunter nicht
aueh echite Hypertrophie vorkomme.  Dafiir spricht
wenigstens die fast regelinissig vorkommende Hyper-
trophic bestimmter Muskeln, an welehe durelr die
eigenthiimliche Alteration der physivlogischen Mecha-
nik cine grosse Aufgabe gestellt wird.  leh mochte
nur an die hanfice Vergrisserung des Triceps surae,
woleher beim Stelen, nud des Tensor faselae, weleher
abnormer Weise beim Gehen hesonders angestrengt
wird, erinnern.  Dafir sprechen ferner hestimmte
\11(.;&1)@11 dass einzelne Muskeln  einer besonders

! Der erste welcher die Hypertrophic der Muskelfasern bei der
vorliegonden Krankheit nachgewiesen hat ist Auerbach und zwar in
ciner Zeit, in welcher man moch nicht zwischen Muskelatrophieen
myngeneu and solchen neurotischen Ursprungs untersehied.

2 Bs sind die Fille von Friedreich (loe.-cit) und Schultze,
Berlin klin. Wochenschrift, Nr, 41, 1884,




grossen Kraftleistung fihig gewesen seien. Dadurch
ist [reilich nicht ansgeschlossen, dass diese Muskeln
nachtriglich ebenso wie die anderen crkranken und
vou  pseudohypertrophischen dann uicht wiehr zu
unterscheiden sind.

Ein weiteres Moment, welches mitunter i die
Diagnose sehr werthvoll sein kann, ist dic Hereditat
i engeren und weiteren Sinne.  Sie ist fast allein
schon fiir die primare Myopathic entscheidend ; denn
die Fille, in welchen sie auch bei primiirer Kern-
atrophic des Rickenmarks beohachtot wirde, bilden
immerhiv nur seltene Ausnalimen.,

In beiden oben besehrviebenen Fillen wind sie
vermisst.

Ein soleher nogativer Befund darf uns kamm he-
fremden, zumal wenn wiv hedenken, dass in der Spital-
praxis die Erhebnng eiver weitgehenden, genauern
Familienanamnese mitunter schlechterdings eine Un-
moglichkeit ist.  Welehe hesondere Schwierigkeiten
im Hinzelnen sich durch besondere Familienverhilt-
nisse diesen Nachforschungen in den Weg  stellen
kbnnen, geht aus der Anamnose des Falles 11 deut.
lich genug hervor. Wenn also auch dieses Moment,
da wo es vorhanden ist, eine kriiftige Stittze fir die
Diagnose werden kami, so wmichte ich doeh dem
Fehlen  desselben in den vorliegenden Iillen keine
hesondere Bedeutung beilegon. !

! Die Disposition fiir die vorliegende Erkrankung scheint iibrigens
beim minnlichen CGeschlechte cine grossere an sein als beim weib-
lichen. In einem von W. P. Herringham migetheilten Falle von
Evkrankung an Dystrophia muscularvis, welehe durch finf Genera-
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Dagegen ist das Alter der Patienten bestimmt
zur Diagnose zu verwerthen, da die myelogene pro-
gressive Muskelatrophic, die Bulbirparalyse und die
amyotrophische Lateralsklerose, welehe am  crsten
zu Verwechslungen Anlass geben konnten, in diesem
Alter tiberhaupt nicht vorzukommen scheinen. Ent-
schieden schwicriger liegen datier die Verhaltnisse,
wenn eine progressive Muskelatrophie im hoheren
Alter beobachitet wird; denn weun auch die iiber-
wiegende Mehrzahl von Iillen der priméren Dyslro-
phia wusealorwn im jugendlichen oder Kindesalter
aulzulreten pflegen, so sind doch die IFille nichit so
ganz sclten, in welehen die Affection erst im hoheren
Alter einsetat.

Hinsichilich des Alters, in welehemn die einzelnen
Typen mit Vorliebe auftreten sollen, liegt auch wieder
ein Hinweis anf den Zusammenbang, weleher unter
ihmen besteht. Die Pseudohypertrophie iritt in weit-
aus den meisten Fillen sehion im Kindesalter auf,
oft gerade im frohen Kindesalter; die Entwickelung
der juvenilen Form Lrl's fillt meist in die Puber-
titsjahre und erste Jiinglingsalter, die von Leyden
besehiriebene Form, welehe sich aueh in ihrem klini-
schen Bilde wieder mehr der Pscudohypertrophie
niihert, fillt dem entsprochend anch etwas friher,

tionen hindurch verfolgt werden konnte, stellte es sich heraus, dass
es immer nur die Téchtersohne waren, welche von dem Leiden be-
fallen wurden; die Sohmeskinder blichen durch alle Generationen
hindurch gesund — cine Art der Veverbung also, wie sie von der
Himophylie bekannt ist. («Herringham, Muscular Atrophy of the
peroneal Type affecting many membres of a Family». Brain 1885
citirt nach Fortschritte der Medicin, Ny, 20, Jahrg, 1888
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in das spitere Kindesalter. Man wird nicht viel fehl-
gehen, wenn man annimmt, dass dieselbe Krankheit
mehr in der einen oder mehr in der anderen Form
sich zeigt, je nachdem dicselbe frither oder spiter
auftritt. Individuelle Disposition, intercurrente Krank-
heiten, Beschiiftign @g, Geschlecht ete. mogen da-
neben in verschiedenem Maasse zur Geltung kom-
men. Die Intensitat der Erkrankung steht vielleicht,
wenn  es richtig ist, dass dic Affeetion auf einer
{ehlerhaften Anlage oder in einer Entwicklungsstorung
des Muskelsystems beruht, mit der Zeit des Auf-
tretens und dem Verlaof in einem gewissen Zi-
satnnenhang.

Yon den vielen itiologischen Momenten, welehe
Ursache der vorlicgenden Allection werden sollen,
seheinit nur cines wirklich Gruud zu haben, ndmlich
die Annalime, dass ¢s sich um eine fehlerhafte An-
lage, resp. um cive Storung in der Entwicklung des
Muskelsystems  handle.  Aeusscre Ursachen,  wie
schwere Avbeit, wangelhafte Evniilirung und Pflege,
Frkéltungen, acute lufeetionskrankheiten w. a., mogen
ihrerseits anf den Ausbruel und den Verlauf der Affee-
tion bestiimmend witwirken, so dass die Kranken
oft geneigl sind, ihren Zustand auf eines dieser Mo-
menle zurdekzafilren. Kine solche Bedeutung haben
sic cntschicden nicht.  Hingegen lasst sich fir die
erstere Annalune Manches anfihren. s ist oben
schon darauf hingewicsen worden, dass mau cineu
gewissen Zusammnenhang gefunden hat zwischen den
gewohulich cerkrankton Muskeln mit der Art iliver
ewbryonalen Geusese und der Zeit ibrer Formation,
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Welcher Art diese Storung ist, wissen wir um so
weniger, als wir iber die Natur der Erkrankung
selbst noeh wenig unterrichitet sind. Ferner konnen
beziiglich des Auflretens der Krankheit hier beson-
ders die Falle zur Begrindung herbeigezogen werden,
in welchen dicse so frith beginnt, dass die Patienten
iberhaupt nieht laufen lernen. Was fiir andere schiid-
liche Einflisse in diesem frithen Aller cingewirkt
haben konnten, ist kawmn abzuselien ; denn, dass uu-
zweckmiissige Nahrung oder édrmliche dnssere Ver-
hiiltnisse zu einer Erklirung allein nieht ausrcichen,
liegt klar auf der Hand und ist in vielen Fillen aucl
nicht zotreffend. Eodlich ist auch die Hereditit vou
Belang.  Man gelit dabei meist von der Vorstellung
aus, dass s sich um eine Art von Missbildang hau-
deln konue, weil hiufig auch Missbildungen anderer
Art, besonders Anomalien in der Entwicklung des
Centralnervensysterns, sowohl hei den  erkrankten
Individuen als in deren Familie beobachtel werden.
Musso! hat neuerdings fiir die Pseudohypertrophie
5 Fille zusamimengestellt, in welchen 18mal Tm-
beeillitit, 7mal Epilepsie, 21mal Abnormititen im
Knochenbau und 22mal trophische Storungen boeol-
achtet wurden und kommt auf Grund dieser Beob-
achtungen zu dem Schlusse, dass es sich um cine
Degenerationskrankheit handle, eine Meinung, die
schon friher von Leyden als moglich ausgesprochen
worden ist. Auffallend ist es {erner noch, dass auch

1 Musso, Contribuzione alle studio dell’ amyotrophia prog. ere-

ditaria, Rivista clinica 1837, nach einem Referate im Neurologischen
Centralblatt.
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Geistesstorungen  und nervose Storungen, die mit-
nuter als Degenerationskrankheit aulgefasst werden
missen, sonst in der Familie beobachtet werden iu
ciner Frequenz, die man gewiss nicht mehr als ein
zufilliges Zusanmmnentroffen ausprechen darf. Wegen
dicser unlengbaren Bezichungen dieser Krankheit zu
dem  Centralnervensystem  hilt  Erh  andererseits
wenigstens die Maglichkeit noch zuliissig, dass s
sich um eine besondere Art von Trophoneurose han-
deln konne. Keine dieser Annalimen hat aber bisher
grund und Boden gewinuen konunen, und dic An-
natime, dass es sich ume ein primires Muskelleiden
handle, bleibt inuner unoeh die wahrseheinlichere
mnd hat die wmeisten Anhinger.

Die ohen angefithrten Befunde weisen immnerhin
anf die enge Zusaunengehibrigkeit des Muoskel- uud
Nerveusystems und aul deren cenetische Verwandt-
sehaft hin. Muskelzelle und Ganglienzelle, so veriindert
wir diesclbe aueh wiederfinden, sind ehen nur die Dif-
ferenzirungsproducte ciner cinfacheren Zellformation,
deren Bigenschaften, die Contractilitiit und die Irrita-
bilitat, auf zwel versehiedone Individuen vertheilt
sind; das contractible Substrat ist auf die Muskel-
sellen und Muskelfasern beschrviinkt, wihrend der
Ganglienzelle in ausgedelntem Masse die Fahigkeit
sulkommt, alle Arten vor aufgenommencn Reizew in
Vluskelreize wmzusetzen s die Existenz des Muskels
setzt die Existenz vou Nerven voraus.

Wie Ilar und pricis aber anch dureh die aus-
gezeichieten Arbeiten von b, Schultze, Lau-
donzy and Dejerine oo die Ditferentialdiagnose
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zwischen neurotischer und myogener Muskelatrophie
anfeestellt worden ist, so finden sich doch noch
hiinfie genng Fille,! welehe sich mit Bestimmtheit
weder der cinen noel der anderen Kategorie unter-
ordnen lasser. Weisen diese Fille nur auf eine Un-
zulinglichkeit unserer diagnostischen Hilfsittel Lin,
welehe mns bisher noch nicht erfauht Bestinunteres
zu ermitteln, oder eiebt es i der That Zwischen-
formen, wice cinige Antoren geneigt sind anzanchmert,
s0 dass gewissermassen ein Uehergang vou der einen
AMiection zur andern, ebwa cin Fortsehreiten des im
Maskel beginnenden Processes anf den Nerven und
das Rickenmark oder wngekehrt, stattfinde and die
Trennune  der myosencn Moskoelalrophien von den
newrotischen doch nicht so sehaef wnd absolut hiv-
stellen ist, wie os geschichty  1TTtzig? in Ialle
hat neuerdings einerr Fall von spinaler Kinderlitlunuog
publicirt, desseu anatomisch-mikroscopischer Befand
axquisite Hypertrophic und Vacuolisierang cinzelner
Muskelfasern ergab, als cinen Beluud, wie er gerade
als charaktoristisel fir die primérven Myopathien gilt.
Auf Grund dieses wnd eines dholichen i vorigen
Jahre publicivten Falles neigt Hitzig dor Annahme
zu, dass es sich angesichts des negativen hicken-
markbefundes in den Filleu vou Dystrophie win eine
trophisehe Storung finetionellen Gharakters in den

1 Solche zweitelhatte Fille sind publicivt worden von Eulenburg,
Tichhorst, Ormerod, Schultze, Hoffmann {Archiv fir Psychiatrie 1888}
Preiss (ibid.).

2 Hitiz, Vortrag auf der XIV. Versammlung siidwestdeutscher
Nenrologen und Irreniirzte. Neurologisches Centralblatt 1889, Ny. 12,
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Centralorgancn handeln miisse, wic es soleche auf
so viclen anderen Gebieten der Neuropathologie that-
sichlich gicbt. Eine alinliche Annahme hat schon
friher ExD fur die Dystrophia muscularis progressiva
gemacht, indem er angab, dass es sich bei derselben
eventuell um eine Trophoneurose handeln konne.
Damit wirde denn nun auch der zwischen myogenen
und neurotischen Muskelatrophien gemachte Unter-
schied so ziemlich wegfallen. Wenn sich wirklich
Fille {inden, dencn man cntschieden einen neuro-
tischen Ursprung zuerkennen muss, ohne dass man
itn Stande ist, cine entsprechende Lision im Gentral-
nervensystem nachzuweisen, so liegl eigentlich kein
Grund vor die bisher als primive Myopathien he-
trachtoten Alfectionen, bei welchen der Muskelbefund
wesentlich derselbe ist, von jenen vollstindig trennen
zi wollen,

Die Therapie ist dem Uchel gegeniiber gans
machtlos.  Am  besten hat sielh noch hisher, wie
alle Autoren iibereinstimmen, die Elektricitat bewihrt,
wihrend Bider, Douchen, Massage u. dgl. sich als
vollig nutzlos erwiesen haben. Wenn dic Kranken
cine Zeit lang einer regelmissigen elektrischen Be-
handlung unterworfen werden, so bemerkt man
gowodhnlich nach einigen Wochen oder Monaten
eine sichtliche Hebung der Leistungsfihigkeit der
erkrankten Muskeln, was auch bei unseren Patienten
wenigstens im Falle T deutlich hevortrat.  Diese
Besserung kann wohl nur auf eine gesteigerte Leistungs-
fahigkeit der noch erhaltenen Muskelfasern bezogen
werden, Die einmal der Degencration verfallenen
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Fasern regencriren sich woh! niemals wieder. Ob
durch eine consequente Durchfithrung der elekirischen
Behandlung, wie sie natiirlich nur in Anstalten durch-
fiilirbar ist, der Process aufgehalten oder irgendwic
erheblich beeinflusst werden kann, erscheint nach
verschiedenen Angaben wahrscheinlich.  Bei dem
schr chronischen Verlauf der Krankheit und dep
hisweilen auch ohne Behandlung und ohne nach-
weishare Ursachen vorkommenden Stillstinden st
es natiirlich sehr sehwer, sich dartiber cin Urtheil
zu bilden. Einc Hebung des Kriftezustandes i
Allgemeinen durch eine gute Drnihrang und Pllege
ist in allen Fiallen angezeigt.  Auch miissige Bewoegnung
nnd Uchung diicfle von giinstigem Kinflusse sein,
was schon aus der Beohachtung hiervorzugehen scheint,
duss die stirker angestrengten Muskeln ciner cehten
Hypertrophie fihig sind und noch trefflich  fune-
tioniren konnen, wihrend andere schon ganz atro-
phiseh sind.

In den spiteren Stadien der Krankheit ist die
Pflege dieser Kranken ecine recht mihevolle, da
dicse danu so hilllos geworden sind, dass sie nicht
mehr allein essen, nicht mehr gehen und stehen
konnen und die ganze Zeit sitzend oder im Bette
liegend zubringen missen. In  dieserm  hilflosen
Zustande konnen sic aber noch Jalhre lang leben,
wenu nicht eine intercurrente Lungenphtise, welche
nach den ecinen dorel den langjihrigon Spitalauf-
enthalt, nach den anderen durch ungentigende
Athmung in Folge vou Schwitchie der Athemmuskeln
bei diesen Kranken ginstige Bedingungen findet
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und thatsachlich auch schr oft heobachiet  wird,
dicser traurigen Existenz cin Ende macht.

Zum Sehidusse sei es mir gestattet, Horrn Professor
Dr. Jolly fiir die gitige Ucherlassung der Falle und
fitr die frewndliche Mithilfe, sowie Ierrn Dr. Koy
meinen verbindlichsten Dank auszusprechen.




