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So alt wie unsere Kenntnisse von der progressiven Mus-
kelatrophie itherhaupt, so alt ist auch schon der Streit, ob die
Affektion eine rein myvopathisehe oder neurotische sei, d. h. ob
der Ausgangspunkt des Leidens in den Muskel selbst oder das
Centralnervensysteny, das Rickenmark oder in die von ihm aus-
gcheniden peripheren Nerven, zu verlegen sei.  In beiden strei-
tenden Lacern funden sich Namen, deren schwer wiegende Auto-
rititt sich einander das Gleichgewicht hielten. Ich mnenne nur
nach Friedrich?) als Vertreter doer idiopathisehien Myopathie:
BE. Meryon, Wachsmuth, Oppenheimer, Hasse, M. Meyer, Fried-
berg, Mahnsten und Roberts, und endlich Friedreich selbst, dann
als Vertreter der neurotischeu Genese Cruveilhier, Aran, Du-
chenne, Romberg, Schneevogt, Valentiner, Cohn, Fromann, Vir-
chow, Bergmann, Jaceoud, Ollivier, Kb, Trousscan, Chareot und
Joftroy, Lockhart Clarke, Hayem u. A. m.

ks waren bereits zahlreiche Sektionen gemacht worden theils
mit positivem, theils mit negativem Befunde. Friedreich selbst
schlicsst daran eine ganze Reihe cigener Beobachtungen und
Scktionshefunde und kommt schliesslich zu dem Schlusse, dass

odie unter dem Namen der progressiven Muskelatrophie
bekannte und klinisch genau charakterisirte Affektion
ihrem Wesen nach in einemn  entziindlichen Vorgange
innerhalb der Muskeln beruhe, sie ist eine wahre Poly-
myositis chroniea pregressiva®

Friedreich sucht dies sowohl fitr die einfache progressive
Muskelatrophic zu beweisen, als auch fiir digjenigen Fiille, in
welehen diese mit wahrer Hypertrophie der Muskeln combinirt
ist, weiter fitr die hereditiire BMuskelatrophie als endlich fur die |
sog. Psendohypertrophic der Muskeln.  Die von ihin gefundenen

5y Priedreich.  Tcberprogressive Muskelatrophie ote. Derlin 1873,
prog 1
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Veriinderungen im peripheren und centralen Nervensystem er-
klart er als secundiire Erscheinungen, bestchend in einer auf
die intramusculiren Nerven iibergreifenden und lings der Ner-
venbahnen selbst bis in die Nervenwurzeln cmporsteigenden
chronizchen Neuritis, welche selbst auf das Rickenmark iber-
zugreifen und dort myelitische Erscheinungen hervorzurufen
vermag.

So sehr auch der Naume Friedreich fiir die Sicherheit seiner
Theorie sprach, es mehrten sich mit der Zeit doch immer mehr
die Zweifcl an der Richtigkeit derselben., Die Vertffentlichung
der Fricdreich’schen Fille fiel gerade in eine Zeit, in welcher
fur die Untersuchung des Ruckenmarks eine neue Epoche an-
fing. Wihrend dieselbe bisher vielfach unter dem Hirtungs-
und Firbungsverfahren so schr zu leiden hatte, dass viele der
gefundenen Verdnderungen sich hinterlier als Artefakte erwicsen,
andrerseits aber wirkliche pathologische Verinderungen iiber-
sehen wurden, machte die Ruckenmarksuntersuchung in jener
Zeit durch die Arbeiten von Betz '), Hamilton?), Schiefferdecker®)
u. a. bedeutende Fortschritte.

Auf Grund dieser neueren Arbeiten nun mit doppelter Sorg-
falt angestellte anatomisch - pathologische Untersuchungen des
Rackenmarks an progressiver Muskelatrophie erkrankter Indivi-
duen ecrgaben Verinderungen desselben, die unmiglich secun-
direr Natur sein konnten, da jegliche Veriinderung im peri-
pheren Nervensystem fehlten, so die Fiille von Troisier*), Pick?),
Charcot et Gombault®), Pierret et Troisier”), Schultze und Erb®).
Uebereinstimmend finden diese Beobachter melir oder minder
ausgedehnte Verinderungen in der grauen Substanz des Riicken-
marks, theils bloss Atrophiecn der grossen Ganglienzellen (Troi-

) Betz. Untersuchungsmethoden des Centralnervensystems.  Archiv fiir
mikrosk. Anatom, IX.

%) Hamilton. Quart. Journ. mur. Sc. New, 1875.

*) Schiefferdecker. Archiv fiir mikrosk. Anatom. X. 1874,

) Troisivr. Progrés médicale 1875 Nr, 17,

% Pick. Prager med. Wochenschrift Nr. 37. 1877,

5) Chareot et Gombault Archiv de physiologic 1873.

7) Pierret et Troisier pwo o . 1875.

%) Schultze und Erb. Archiv fir Psyehiatrie. 1X.
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sier und Pick), theils noeh Atrophieen der vorderen Riicken-
markswurzeln (Pierret et Troisier), theils ausgedehnte Verinde-
rungen der vorderen grauen Substanz, der weissen Substanz und
der vorderen Wurzeln (Schultze und Erb, Charcot et Gom-
bault). Da nun alle diese Fiille mit Degenerationen im Rucken-
mark auch klinische Unterschiede gegeniiber den anderen Fillen

zeigten, da sich ferner daran ofters Erkrankungen schlossen resp.

vorausgegangen waren mit sicheren Verindernngen im Riecken-
mark (Bulb&irparalyse), so fasste man dicse Fille unter eine be-
sondere Gruppe zusammen und bezeichnete sie nach ihrem ersten
Beschreiber als spinale Muskelatrophie type Duchenne Aran. Die
wesentlichsten klinischen Symptome derselben besehreibt Erb?)
dann kurz:
oschleichend eintretende und fortschreitende Atrophie
vieler Muskeln, meist an der Hand und den Schulter-
muskeln beginnend und in disseminirter Form weiter-
schreitend, individuelle Atrophie; der Atrophie entspre-
chende Schwiiche der befallenen Muskeln, partielle oder
complete Entartungsreaktion in einem Theile derselben,
fibrillire Zuckungen — bei normalem Verhalten der Sen-
sibilitit, der Reflexe, der Sphinkteren, der Sinne und
des Allgemeinbefindens.”
Die anatomischen Ver#inderungen skizzirt dersclbe Autor

‘ebendaselbst als

scine langsam und in disseminirter Weise fortschrei-
tende Degeneration der grauen Vordersitulen des Ricken-
-marks, wie sie als Theilerscheinungen in dem Bilde der
amnyotrophischen Lateralsklerose und der progressiven
Bulbdrparalyse auftritt.”

Inzwischen hatte aber auch Lichtheim?®) kurz vor der Erb-
Schultze'schen Veroffentlichung einen Fall bekannt gegeben, bei
dem die Beobachtung deutliche progressive Muskelatrophie, die
von Cohnheim mit allen Cautelen vorgenommene Untersuchung
des Nervensystems aber vollstindige Integritit des Riickenmarks
und der Nerven nachwies.

1y Erb.  Archiv fiir Klin. Medizin, 1884, S, 469,
#) Lichtheim. Archiv fiir Psychiatrie, VIII. 1878,
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Wihrend. so einerseits fir cine Auzahl von Fillen die spi-
nale Natur des Leidens nachgewiesen wurde, ward andrerseits
durch den Lichtheim’schen Fall die Theorie Friedreich’s von der
myopathischen Natur gewisser Fille der BErkrankung bestiitigt.
Seit dieser Zeit datirt die definitive Wrennung der ncurotischen
von der myopathischen progressiven Muskelatrophie.

Ausser diesen beiden Typen wurden noch beibehalten die
Pseudohypertrophie und die hereditire Muskelatrophie.

Bei ersterer war es namentlich die angenfillige Lokalisation
des-.Leidens, bei letzterer die Aetiologie, welche cs nicht zuzu-
lassen schienen, diese beiden Formen unter die oben genannten
zu rubriziren.

Da war es wiederum Erb'), der auf Grund der klinischen
Beobachtung und einer grossen Anzahl dbereinstimmender
Symptome bei beiden Formen die Zusammengeliérigkeit dersel-
ben nachwies und sie unter dem Namen der
’ wDystrophia muscularis progressiva“
zusammenfasste.

Ich habe nun Gelegenheit gehabt, in der lelzten Zeit auf
der hiesigen inneren Klinik von Herrn Geheimerath Professor
Dr. Kussmaul zwei Fille von Dystrophia museularis progressiva
zu beobachten, deren Krankengeschichien ich nun folgen lassen
mochte, um im Anschluss hicran noech eiviges {iber die Unter-

scheidung zwischen neurotischer und myopathischer Muskelatro-
K

plic, sowie iiber dic neuerdings noch gemachten Unterschei-
dungen zu erwithnen.

Fall I:

Jakobh Kleinlogel. 16 Jahre alt, aus Wilistett in Baden.

Anamnese: DPie Eltern des Patienten lehen und sind
gesund.  Die Mutter war aneh {riher stebs gesund gewesen,
ebenso dic ganze Fawmilie von Seiten der Muiter. Der Vater
gibt an, das: seine Grossmutter wie scine Tante (Schwester sei-
nes Vaters) geisteskrank gewesen seien.  Tr selbst will in sciner
Jugend als le}dehrlger Knabe am wieber einen Tag ober den
andern” (Malaria) gelitten haben, welehe Krankheit damals in
dieser Gegend vor Regulirung der Kinzig hiulig vorgekommen
sein soll. Im Alter von. 22 Jahren wmdc wegen eines Augen-
eidens, das von Geburt an zugenommen haben soll, die beldcr—
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seitige Iridectomie nach unten an ihm ausgefilhrt. Seit dieser
Zeit war er nie krank gewescn.

Kine Schwester des Vaters soll an Lungenschwindsucht ge-
storben sein, eine andere Schwester ist gesund.

Hine Schwester des Patienten ist gesund, eine andere im
Alter von 13—14 Jahren war im Frithjahr 1887 an einem
schweren Typhus in der hiesigen Klinik in Behandlung, von
welchem sie sich jedoch relativ rasch wieder erholte.

lin 1 Jahr jingerer Bruder starb vor einem Jahre, er soll
die gleiche Erkrankung der Muskeln gehabt haben.

Kin jungerer Bruder des Patienten leidet ebenfalls an Mus-
kelatrophieen, s. Fall II. _

Der jingste Bruder ist 9 Jahre alt, leidet an beiderseitiger
Inguinalhernic und Nabelhernie. Auch bei ihm soll sich nach
Aussage des Lehrers eine Schwiche an den Beinen bemerklich
machen. Fr kanu hiipfen, springen, aber nicht so weit gehen
als scine Kameraden, wird leicht mude und fillt oft hin.

Der Patient selbst will als kleines Kind immer kranklich
gewesen sein und einmal eine Lungenentzindung durchgemacht
haben.

Er lernte erst im dritten Lebensjahre ordentlich laufen,
gpiter aber konnte er zur Schule gehen und bis zu seinem
zwolften Jahre etwa springen und spiclen wie seine Kameraden.

Dagegen soll sehon im sechsten Jahre sich eine allmihlige
Ahmagerung eingestellt haben, ohne dass eine besondere Er-
krankung oder dergleichen sich bemerklich gemacht hitte.

Imm zehnten Lebensjahre etwa wurden Anfille von Kopf-
schmerzen, die schon frither bestanden hatten, hiufiger, heftiger
und endeten fast regelmissig mit Erbrechen. Nach dem vier-
zehnten Lebensjahre blieben diese Erscheinungen weg.

Im dreizehnten Lebensjahre fing das Gehen an beschwerlich
zu werden, auf dem Wege zur Schule straunchelte er ofters, fiel
manchmal hin, hatte tberhaupt Mithe sich zu bewegen. Da-
oegen konnte er immer, so lange er die Schule besuchte, schrei-
ben und kann es jetzt noeh. Im Unterricht kam er gut mit,
nur das Kopfrechnen machte ibm viel Mihe.

Im fiinfzehnten Lebensjahre wurde er so schwach aunf den
Beinen, dass er nicht mehr allein gehen konnte. Zwei Monate
lang komnte er Kracken benttzen, bis auch diese Hiilfe versagte,
er musste sie weglassen, da er immer nach hinten uberzufallen
drohte.

Seitdem bringt er die Zeit im Stuhle sitzend zu, und all-
mithlig sind dabei die Beine in flektirter Stellung steif gewor-
den. Wihrend er fruher die Kniee beugen und strecken konnte
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steht das Gelenk jetzt fest im rechten Winkel, der Fuss ist in
Spitzfussstellung gerathen. Wie diese weiteren Erscheinungen
sich .allmihlig entwickelten, wie weit sic zuriickgehen, erinnert
sich Patient nicht mehr genau.

Im siebenten oder achten Lebensjahre soll zeitweise Brennen
in der Harnrshre beim Uriniren sich bemerklich gemacht haben.
Der Stuhl war meist in Ordoung, der Appetit gut.

Status praesens:

Das Ausschen des Patienten ist das eines 14—15jihrigen
Knaben, seine Intelligenz ist missig entwickelt. Wenn sein
Gedaghtnis ihn in manchen sein Leiden betreffenden Sticken im
Stich lisst, so gibt er uber die meisten Punkte doch ganz ver-
stindige Aufschlitsse. Die Farbe ist ziemlich normal, die Er-
nihrung ist sehr diurftig, kein Fett.

Das Gesicht ist etwas starr, das Mienenspiel wenig lebha't,
trige; die beim Lachen sich bildenden Falten haben etwas stei-
fes, die ganze Physiognomic sozusagen etwas hislzernes, stupides.
Er kann den Mund spitzen und pfeifen. Die Bewegungen der
Zunge sind normal.

Die Masseteren fuhlen sich derb und etwas verdickt an,
man sieht in ihnen sehr hiufig Flimmern — fibrillire Zuekungen.

Stirnmuskulatur gut.

Am ganzen iibrigen Korper sind fibrilliire Zuckungen sonst
nicht zu beobachten.

Die Glieder sind stark abgemagert durch ungleichmiissigen
Sehwund der Muskulatur.

Die Halsmuskulatur ist relativ stark entwickelt. Die Schliis-
selbeingruben sind flach, die Clavienlae verlaufen miissig gebogen,
die Sternocleidomastoidei springen deutlich vor, ebenso siehit man
die vorderen Rinder der Cucullares.

Einen eigenthumlichen Anblick bictet der Thorax. Das
Sternum bildet einen starken Vorsprung, besonders der Korper
erhebt sich gegen die Nachbarschaft als stark vorspringende
Platte. Von oben nach unten verliuft das Sternum ganz ge-
rade. Die Rippenknorpel liegen tief. Die Flachheit der seit-
lichen Parthicen ist dureh die ziemlieh stark (relativ zum sonsti-
gen Fettgewebe) entwickelten Mammae ctwas markirt.
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Die Abflachung des Thorax mag wohl davon herrithren, das
vor der Sternal- und Costalportion des Pectoralis major beider-
seits gar nichts mehr zu sehen und zu fithlen ist, die Clavi-
cularportion bildet hei der Adduktion des Armes einen deut-
lichen Muskelbauch.

Wie es scheint, fehlt auch der Pectoralis minor.

Die Bauchmuskeln sind reeht kriiftic. Die Bauchpresse
dementsprechend funktionstuchtig. Die Athmung ist costo-ab-
dominell. Das Zwerehfell bewegt sich sehr schon und aus-
giebig. Die Intercostalinuskeln fithlt man bei tiefen lnspirationen
hart werden.

Die Arme sind ausserordentlich schmiichtig, die Oberarme
mehr als die Vorderarme. Von den Deltoidei ist die mittlere
Portion am besten erhalten, hintere und vordere Parthie sind
sehr diinn.

Die Bicipites sind zu duannen Biindeln reduozirt chenso im
Allgemeinen der Triceps und die iibrigen Oberarmmuskeln, nur
der mittlere Kopf des Triceps macht eine Ausnalme. Derselbe
bildet cinen kriiftigen, stark vorspringenden, derben, mit der
Nachbarschaft contrastirenden Wulst.

Rechts ist der Oberarm atrophischer als links, das Miss-
verhiltniss des Triceps Mittelbauches zu den anderen Muskeln
am krassesten.

Dic Bewegungen dieser Muskeln sind kraftlos, ebenso die des
Scrratus anticus und latissimus dorsi. Der rechte Arm kann
activ nur bis zur Horizontalen gehoben werden und dies auch
nur mi$ Halfe ciner Art Wurfbewegung. FEine Bewegung im
Schultergelenk findet dabei niecht statt, sondern der Patient
schleudert mit Hulfe einer Bewegung in der Wirbelsiule die
ganze rechte Thoraxhilfte und mit ihr den rechten Oberarm
in die Hghe. Dasselbe ist links der Fall.

Im Ellenbogengelenk ist eine Bengung aktiv nur bis zu
einem Winkel von 90° moglich, passiv noch so weit, dass der
Patient mit den Fingerspitzen die gleichnamige Schulter er-
reichen kann, also normal.

Die Vorderarmmuskeln sind im Allgemeinen rechts diinner
als links, beiderseits bhaben - die Extensoren mchr gelitten als
die Flexoren,
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Die Hinde zeigen einen sehr gracilen Bau, doch sind die
Handmuskeln relativ gut entwickelt. Faustbildung und Oeffnen
der Hand moglich. Schriftprobe ergiebt eine ganz deutliche,
wenn auch nicht gerade kriiftig geschriebene Schrift. Oeffnen
und Zuknopfen von Kleidungsstiicken gut ;moglich. Sfreckung
des Handgelenks rechts etwas behindert, Beugung gut.

Adduction und Abduction etwas behindert und zwar rechts
Abduction fast null, Adduction fast normal. Links beide ctwas
verringert.

Rechts Supination ergiebiger als links, doch kann Patient
die Hand nicht vollstindig supiniren.

Auch ist der Supinator longus beiderseits affizirt.

Spreizen und Zusammenbringen der Finger normal.

Auffallend ist, dass die Finger im Metacarpo-phalangeal-
gelenk passiv fast bis zum rechten Winkel, in den Mittel- und
Lndgelenken der Phalangen aktiv erheblich hyperextendirt: wer-
den konnen. Die Finger erscheinen dann villig nach oben ge-
krtimmt, und kann diese Hyperextension passiv noch bedeutend
gesteigert werden.

An Massen wurde constatirt am 23, Juni 1887:

Oberarm R L
an seiner dicksten Stelle iiber dem
oberen Theile des Triceps 19, 19,,em
Vorderarm
unterhalb des Oiekranon 20,, 21,cm
iiber dem Handgelenk 13,;, 13,;6m

An den unteren Extremititen fillt zunichst auf die
Contrakturstcllung in den Kniegelenken die aktiv nur bis zum
rechten Winkel, passiv nur wn wenige Grad mehr gestreckt
werden kionnen. Die Fisse stchen in Spitzfussstellung fest, doch
besteht keine eigentliche Ankylose, sondern nur cine Contraktur.
7Zugleich sind die Sohlen ausgerundet und schen ein wenig
nach innen (also leichte Varus- neben vorwiegender Equinus-
stellung.)

An den Oberschenkcln sind die Muskeln sehr schwach und
atrophisch, namentlich der Quadriceps ist beiderseits in allen
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seinen Theilen stark atrophirt,.doch ganz geschwunden, ist kein
einziger Muskelbauch.

Dic Beuger des Unterschenkels (M. semitendinosus, semi-
membranosus und biceps femoris) sind stark contrahirt, ihre
Sehnen springen deutlich hervor.

An den Unlerschenkeln bilden die Waden derbe, starke
Wiilste, die stirksten Muskeln, dic am Kirper sichtbar sind,
anscheinend sogar stitrker als bei einem gleichaltrigen Individuum,
dagegen sind  offenbar die Peronael und die ganze Streck-
muskulatur des Unterschenkels atrophisch.

\ Dic Fiisse sind blan und kalt.

An Massen wurden constatirt :

Oberschenkel it L
in der Inguinalfalte 35,, 98,cm
in der Mitte 33, 3hyem
Unterschenkel

iber dem oberen Drittel des
Gastrocnemius an dessen dickster
Stelle 30,5 50,;0m
oberhalb der Malleolen 19,, 19,,cm.

Die Rickenmuskulatur, sowohl die grossen platten Muskeln
als auch der Erector trunei sind schr schwiichlich.

Das Aufrichten aus der liegenden in die sitzende Stellung
erfolgt mithsam und schwierig, ohue Zuhtlfenahme der Ilinde
oder fremde Hulfe ist dasseibe ttberhaupt unmoglieh.

Dic dynamometrische Untersuchnung  ergab cine Muskel-
kraft der Hinde von R 10 K.

L 12 K.

Die Hautsensibilitit ist tberall normal, es bestehen nirgends
Anaesthesien oder Paracsthesien.

Der Patellarcilex ist vorhanden, wenn auch in Folge der
starken Contraktur nicht deutlich sichtbar.

Tussphacnomen fehlt.

Bauebhreflex fehlt (Bauchdecken stets straff gespunnt, viel-
leicht aueh etwas hypertrophisch.)

Cremasterreflex 'und.Pupillareﬂex deutlich vorhanden.

[N
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Die electrische Untersuchung von Herrn Prof. Dr. Jolly

vorgenommen, ergab folgendes Resultat:

Handmuskeln.

@ g T EEEE
2E2% | a¥ea22lg
EPESe BRI E
PELIF wS B .00 Bemerkungen.
aPsg |225EEQ
2888 fEiiEy
o ) ‘: RSz AsE
* ) Milli-Amptre
N. cruralis R 80 !
L. 80 o
M. vastus intern. R 50 6,5 7. | Zuckung v.triigem Charakter.
L. 80 6, ; 7.4 |Zuckung ebenfalls trige.
M. tibialis antic. I@ 82 70 (} 7. Trigheit vorha.ndon, al{or
L 80 6o ' To | nicht 89 doutlich als im
' Quadriceps.
M. gastrocnemius R : 78 65 . G, \ Triigheit ungefibr so wie
L .| 8 6o | 6o f im M. tibialis sntic.
M. somimembranosus u, ‘ !
semitendinosus  bei- ;
dorseits . . b !
M. biceps fomoris bei- ! ;
dersoits . . . .. 70 :
M. Glutaous max. bei- | f
derseits . . . . 70 12, ' 125  Zuckungen deutlich trige.
Plex. brachialis beider- ‘ '
seits o . . . . 95 i Sammtliche Armmuskeln
N, Medianus am Ober- : contrahiren sich.
arm., . . . . . 95
Ulnaris am Ellenbogen , 495
Radialis am Oberarm . | 80 %
M. serratus antic R 80 " Von der Achselhdble aus.
. deltoidous R 65 | 12,0 |
,; blceps R 3,5 4. l Doutlich trige Zuckungen.
,» extensor digit. cow- i :
mem, dext. i ‘. 2 I\ 5,0 | AQeZ 4, Zuckungstrighoit
Boi dirckter Muskelreiz- - , } ; vorhanden.
ung gind siimmtliche i “
Muskeln am Ober- 3 . |
u, Vorderarm bei ca. 80 1 Gut erreghar, chonso die
I
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Fall II.:

Karl Kleinlogel 13 Jahre alt, Bruder des vorigen Patienten.
Patient ist der drittilteste Sohn. Bis zu der jetzigen Erkrankung
will er stets gesund gewesen sein. Dieselbe besteht schon tber
ein Jahr. Sie begann mit Schwiiche in den Beinen und cinem
Gefithl von Sehwere, auch fiel es den Angehorigen auf, dass
seine Waden sehr stark wurden, und dass sein Gang nicht mchr
reelit sicher war, die Armé indessen mager blieben,

Status praesens:

Patient ist ein blasses, schlecht genihrtes Kind, Seine
Physiognomie hat ctwas einfiltiges, namentlich wenn beim Lachen
die Lippen etwas vorspringen und der Mund sich schr in die
Breite zieht. Die Gesichtsmusculatur ist dem Anschein nach
gut entwickelt, aber jedenfalls nicht hypertrophisch aueh nicht
die Masseteren. Die Stirnmuskulatur ist schwach.

Der Thorax ist in seinen unteren Parthicen etwas vorge-
wolbt. Auf demselben gar kein Fett. Der Pectoralis major
ist in scinem unteren Theile beiderscits geschwunden, die oberen
Parthieen sind gut entwickelt. Man kann von seinem unteren
Rande aus mehrere Finger beiderseits unter den Muskel schieben,
dabei ist von Pectoralis minor michts zu tullen, man ist direkd S
auf den Rippen resp. Intercostalmuskeln.

s Die Muskeln am Oberarme sind schwach entwickelt
Ausnabme des M. deltoideus, so dass der untere Theil des
Oberarms cylindrisch erscheint. Die Muskeln contrahiren sich
sut, und sind die Bewegungen im Schulter- und Ellenbogen-
zelenk vollig normal. Die Deltoidel sind velativ stark entwickelt,
Vorderarm- und Handmuskulatur schwaeh, aber nicht atrophisch.
Bewegungen in den Hand- und Fingergelenken normal.

An Massen wurden constatirt:

Vorderarm R L
tiber dem Handgelenk 13,, 13,,cm
unter dem Olecranon an der dicksten
Stelle 19 19 em

Oberarm
unteres Ende 16,, 17 cm
Mitte =~ 16,; 165cm

oberen Grenze der Achsethohle 19, 19.;em.
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Am Ricken ist eine Atrophic der Muskeln nicht zu be-
merken. Da aber trotzdem eine deutliche Lordose der Lenden-
wirhelsiale hesteht, so muss die Ritckenmuskulatur doch sehwach
und pseudohypertrophisch sein.

An den untern Fxtremititen besteht Atrophie der Strock-
nmskulatur am Oberschenkel.  Ausserdem ist der vechte biceps
femoris schon deutlich atrophiseh, wihrend der linke pseudo-
hypertropisch erscheint.  Die Beugung der Knice geht in Folge
dessen prompt von Statten, withrend die Streckung cine lang-
same, trige ist.

An den Unterschenkeln fillt auf die ungewdhnlich dicke
Wadenmuskulatur.  Wie dicke Knollen treten die Wadenmuskeln
beim Gehen hervor und fihilen siel dabei derb nnd fest an.
Die Streckmuskulatur des Untersehenkels bietet nichts Abnormes,

Dic Fisse sind aueh hier schon in ciner leichten Varus-

stellung.

Tolgende Masse wurden aufgenommen :

Oberschenkel R L
in der Inguinalfalte 36,0 3H.0m
Mitte 31 31
oberhalh des Kniees 27,; 27

TUnterschenkel
Wade 30 30
oberhalb der Malleolen 19, 19

Die Hautsensibilitiit ist berall intakt.

Patellarellex und Fussphaenomen  fehien beiderseits.  Da-
gegen Bauch- und Cremasterrefiex sehr deutlich.

Sphinkterenfunkiion normal.  Keine fibrilliren Zuckungen.

Am auffullendsten sind die Bewegungsanomalien, die der
Paticnt bietet.

Br kann sich nieht frei aus der Riekenlage in die sitzende
Stellung aufrichton, ks gelingt il erst, wenn oy sjieh mit den
inden irgendwo  fosthiillt oder die Bllenbogen aufstittzt.  Es
beruht dies wohl aaf ciner Schwiche der Riickenmuskulatur wie
der des Tleo-psoas. .

Der Gang hat ctwas eigenthitmiiches, cr geht, als ob thm
die Beine zu schwer wiren.  Sein Gang ist dabel breitspurig,
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watschelnd. Tr schleudert beim Gehen die Arme und den
Oberkorper hintiher und heritber, gerade als ob er damit sein
(leichgewicht erhalten wollte.

Charakteristisch ist ausserdem das Aufstchen aus der Bauch-
Jage auf dem Boden, Wihrend er im Anfange unserer Beob-
achtung dies nur durch Emporklettern an den Beinen zu Stande
brachte, wie solches von Gowers niher beschrieben und abge-
bildet wurde, so vermag er jetzt fast frei aufzustehen. Lr
stitzt bloss noch die eine oder die andere Hand auf das Khnie,
jedenfalls aber fehlt das so typisehe Emporklettern. Es scheint
also hierin eine Besscrung oder auch — eine andere Gewohnung
cingetreten zu sein.

Interessant ist ausserdem mnoch das Treppensteigen.  Irei,
in der Mitte der Treppe vermag er das uherhaupt nicht. Fahrt
man ihn hingegen z. B. an seiner rechten Hand, so wirft er
mit einer leichten Drehbewegung in der Wirbelsinle das linke
Bein auf den nichsten Treppenabsatz, stittzt sich dann mit der
linken Hand auf das linke Knic und zieht das rechte Bein nach.
DBeim Versuche am Treppengelinder empor zu gehen, zicht cr
sich mit beiden Hiinden festhaltend, die Beine nach oben.

Dabei tritt, wic bei allen Bewegungen, schr leicht cine
Ermiidung ein.

Die dynamometrische Untersuchung ergab eine Muskelkraft
der Hinde

R — 20 K.
L — 18 K.

Dic elektrische Untersuchung ebenfalls von Herrn Prof.
Dr. Jolly gittigst vorgenommen, ergab:

Sowohl hei faradischer als bei galvanischer Untersuchung
reagiren die Muskeln bei mittelstarken Strémen ziemlich prompt.

Eine genauere Untersuchung in Bezug auf dic Stromesin-
tensitiit konnte nieht gemacht werden, weil der Kranke bei der
Untersuchung wegen Schimoerzhaftigkeit bei Anwendang des
Stromes sehr unruhig war.

Doch konnte man in vielen Muskeln ecine deutlich trige
Zuckung Dbeobachten, -wie sie namentlich am  Gastroenemius
deutlich hervortrat.  DBei diescin Muskel wurden it Hiilfe des

L
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Knoll'schen Polygraphen mehrere Myogramme aufgenommen,
mir von“Herrm Prof. Dr. Jolly gitigst znr Mittheilone
sen wurden.

Cowakd Jehn 747, Cpobptifhon
21 DT VT Lol Beeliciinrriine 0t SR

sich, dass Iiil_' Z
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unter No. I mitgetheilten Curve hervorgeht, sowohl der Anstieg
wie der Absticg ecin steiler ist.
Das Zuckungsgesetz selbst warde tberall normal cofunden,

Wir haben ¢s also hier mit zwei Fillen von progressiver
Muskelatrophie zu thun, deren Zusammengehirigkeit offenbar ist
und welehe ihrem ganzen Wesen nach der von Erb') genau
beschricbenen Dystrophia  muscularis progressiva  angehiren,
Ieh will nun im Anschluss an diese bheiden Falle etwas niiher
auf die Unterscheidung der pringir spinalen und  der primir
myopathischen Formi der progr, Muskelatrophie cingehen.

Zu digser differenticllen Diagnose wurde von Jjeher wviel
Werth gelegt aul die Lokalisation der Atrophie. So hat man
(Charcot, Erb, Remak u. A) z B. als charakteristisch fiir die
spinale Form type Duchennce-Aran das frithzeitige, ja sogar zu
allererst cintretende Befallenwerden der Handmusknlatar hervor-
gehoben, wihrend Dbei der primiren Myopathie diese zumeist
gar nicht, oder doch nur gegen Ende des Leidens befallen
werden soll.  Ausserdem: hat man Werth gelegt — und dics
ist neuerdings von Landouzy o Déjérine®) gesehehen — auf die
Betheiligung  der Gesichtsmuskulatur, welche dor neurotischen
Form nie, der myopathischen dagegen hesonders hanfig zukomuien
soll und nach der Ansicht letzterer Autoren da, wo solche bei
den  typiseh myopathischen Fillen nicht beschriehen  warde,
einfach ibersehen worden sein soll!

Wie gewagt eine solche Behauptung ist, braucht nieht erst
gesagt zu werden, aber auch die erstere ist nicht zutroffend,

Demn es finden sich in der Litteratur ziemlich viele Fille
von Atrophie und Pscudohypertrophic, hei welechen der Suktions-
befund in Bezug auf das Nervensystem  absolut negative war,
and dennoch ein Krgriffenscin  der Handmuskulatur  constatirt
warde.  Ja sogar in dem von Sehultze®)  versffentlichten und

) Erb, Archiv £ klin. Medicin 1834,

?) Landuuzy et Déjerine, Revie de la Mddeeine 186,

%) Behudtze, Ucber den proge. Muskelschwund ete., Wicsbadon 1886,




— 18 —

unzweifelhaft der Erb'schen Dystrophia muse. prog. angehirigen
Falle war die Atrophic der Handmuskalatur gleich heim
Beginne der Affektion vorhanden.

Es lisst sich allerdings nicht leuguen, dass nach der
Casuistik der spinalen Form dje Handmuskeln meistens die
primiir befallenen waren, aber deshalb glaube ich doch nicht,
dass man daranf einen allzu grossen differentiell-diagnostischen
Werth legen darf,

Ebenso verhilt es sich it den tibrigen Muskeln, die bei
den  beiden Formen verschicden ergriffen  sein  sollen.  Bei
genaverer Durehsicht der Fille stellt es sich ndmlich aherus,
dass bei beiden Formen die gesammte Skeletmuskulatur des
Korpers mebr oder minder ergriffen werden kann,

So sind auch in unserem ersten Falle, nm kurz zu recapi-
tuliren, befallen und zwar atrophisch: die mimische (fesichts-
muskulatur (mit Ausnahme der Stirne und  Augeulider), die
pectorales majores (portio sternalis), pectorales minores (viel-
leicht ganz geschwunden), deltoidei z. Thl. hicipites, brachiales
interni, tricipites z. Thl Supinatores longi, serrati antiei,
Cucullares, Latissimi dorsi, Ileopsoas, Glutaci, Quadricipites,
Peronaei, Tibiales antici.

Hypertropisch: Masseteres, deltoidei . Thl, tricipites
Mittelbauch, Gastrocnemii, Bauchmuskulatur.

Normal sind, wenn auch schwach entwickelt: die Musku-
Iatur des Schulterblattes, des Vorderarmes, der Hand, des
Halses, des Fusses, der Zunge und des Kehlkopfes, die Inter-
costalmuskeln und das Zwerchfell.

Wie man sieht, ist auch hier fast die ganze Muskulatur
befallen, zum Theil atrophisch, zum Theil hypertrophisch. Unter
thnen finden wir auch alle die wicder, welche hei der Dystro-
phia m. p. bevorzugt betroffen werden, niwlich die Gesielits-
muskulatur, der Supinator longus, Quadriceps, Gastroe-
nemii und Peronaei.

Auffallend ist die Betheiligung  der Masseteren an der
Affektion.

Dieselbe ist bis jetzt blos einmal in einem Falle von wirk-
licher myopathischer Muskelatrophie®) constatirt worden, sonst

') Friedreich loco citato, TFull XX. §. 193.
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immer bet ausgesprochenen Tillen von Pscudohypertrophie und
das zumeist nur in Verbindung mit gleichzeitiger Hypertrophie
der Zunge, ohne jeglichen Scktionshefund am Nervensystem,
also bel primirer Myopathic (Schultze). Es sind dies die
Iralle von

Berger') — bei Pseudohypertrophie,

Kesteven®) — bei familitrer Pseudohypertrophie,

Gerhardt®) — bei infantiler familiiver Pseudohypertrophie,

Langdon Down') — allerdings zweifelhaft u. ohne Hyper-
trophie der Zunge, dagegen Iypertrophie der Tempo-
rales.

Ieh glaube nicht, dass dem DBefallensein dicses Muskels
irgend ein besonderer diagnostischer Werth  beigelegt  werden
kann, er ist eben aunech ein Glied in der grossen Reihe derjeni-
gen Muskeln, die ergriffen werden kinnen.

Bei der Lokalisation der Atrophic im zweiten IFalle haben
wir vor Allem dic Dauer der Aflektion zu beriteksichtigen.
Dieselbe Dbestcht jetzt ungefihr 1 Jahr, wir haben also ein rela-
tives Anfangsstadium vor uns. Diese scheint mit einer Volum-
Zunahme der Wadenmuskulatur (Beobachtung der Angehdrigen)
begonnen und sich dann auf die Rickenmuskualatur fortgesetzt
zu haben. Gleiehzeitig sind atrophirt: der Pectoralis minor und
major, Quadriceps, biceps femor. dexter. Jedenfalls hat aber
eine so bedeutende Atrophie, wie bel seinem Bruder, noch nicht
Platz gegriffen. Was die Bewegungsstirungen anbelangt, so
beruhen diesclben jedenfalls auf einer Schwiiche der betreffenden
Muskeln, obwohl dieselben anscheinend entweder nur wenig
atrophisch oder sogar hypertrophisch sind. Die Schwiiche der
Muskulatur trotz auscheinend vorhandencr Hypertrophieen lisst
uns von vornherein vermuthen, dass diese keine wahren Hyper-
trophieen scin werden.

Zur genaucren Feststellung wurden im Juni 1887 von
Herrn Dr. Fischer aus dem rechten Muse, Gastrocnemius zwei
Muskelstiickehen exeidirt.

) Archiv fir Psychiatrie 1883,

*) Journal of Mental Science 1871.

8) citirt nach Schultze.

%) Transaction of the pathol Socioty XXI. Fall 1.
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(Teh will hier gleieh ecinfiigen, dass der Verlauf der Ope-
ration, welehe in der Chloroform-Narkose vorgenommen wurde,
ein sehr guter war, die Heilung der Wunde rasch erfolgte.)

Die anatomische Untersuchung wurde von Herrn Dr. Kricge
vorgenonunen, von Herrn Prof. Dr. v, Recklinghausen  gitigst
controllirt und ergab folgendes Resultat (Dr. Kriege):

»Das cine Muskelstiickchen  hat  die ungeflilire Grosse
von 1 Cem., das kleinere etwa die Hiilfte. Das grossere
Stk zeigt auf der einen - der Haut zugewandten —
Fliche die Ausbreitung der glinzend weissen Seline, das
Kleinere ist mehr aus der Ticfe des Muskels.

Die Muskelsubstanz im frischen Zustand makroskopisch
untersucht, lisst anf dem Lingsschnitt ziemlich hreite,
undurchsichtige Streifen erkennen. die mit Muskelbiimdeln
von  gauz normalem  Ausschen  abwechseln.  Auf deny
WQuerschnitte  bilden diese — offenbar  Fott haltigen —
Parthicen zierliche Netze, in deren Maschen  die  quer
durchschnittenen Muskelbiindel hegen.

Zur  mikroskopischen Untersuchung  wird ein kleiner
Theil frisch in Kochsalz-Losung  zerzupft, das grossere
Stiiek  wird dann einige Minuten nach der Excision in
Miller'sche Flissiglkeit, das kleinere in Osminmsiure ge-
bracht, um dann nach einigen Tagen in Aleohol voliends
gehirtet zu werden.

An den frisch untersuchten Muskelfasern st -— soweit
sie nicht durch den Eingrift und die Priparation hyalin
degenerirt sind — die normale Querstreifung zu  sehen.

Vielleicht sind dic Kerne in otwas zu grosser Zahl vor-
handen. Die gelblich undurchsichtigen Stellen erweisen
sich als fetthaltiges Bindegewebe,

Lings- und Querschuitte ans dem gehiirteten Stitekehen,
mit  Alaun - Karmin gefirbt, wurden it ebensolehen
Schnitten aus einem maglichst normalen Gastroenemius
— 15jihriger Knabe, der an doppelseitiger Pneumonie zu
Grunde ging — verglichen.  Aus dieser Vergleichung
ergicht sich ohme Weiteres, dass ilie Zwischensubstanz
bedeutend vermehrt ist,
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Auf den Lingsschnitten wechseln Streifen dieses
Dindegewcehes, welches ausser Fettzellen ziemlich reichlich
eigentliche Bindegewebszellen und Rundzellen enthilf, mit
Muskelbiindeln einfach ab.

Die Muskelprimitivfasern zeigen vielfach hyaline Dege-
neration, sie sind offenbar an  verschiedenen Stellen in
einem Contraktionszustande, so dass dieselbe Primitiviaser
an einer Stelle {(der byalinenm) etwa doppelt so breit er-
scheinen kann, wie an einer anderen, wo sie die normale
Querstreifung  erkennen  lisst.  Andere Fasern  verlaufen
ganz gesehlingelt.  Viele sind tbrigens in ihrem ganzen
Verlaufe sehr schwmal, offenbar atrophisel.  Alle enthalten
ziemlich reichlich Kerne.

Auf Querscehnitten wird es besouders deutlich, diss
dic Zwischensubstanz  nicht nur zwischen den priwiiren
und  sccunditren Muskelbiindeln, sondern auch  zwischon
cinzelnen Primitiviasern selbst vermehrt ist. Die Quoer-
schnitte der Primitivfasern sclbst  zeigen cine  durchaus
verschicdene Griosse, doch kann man  darans nicht ohue
Weiteres auf cine Hypertrophie cinzelner Fasern schiiessen,
wic sich unwmittelbar aus der Vergleichung mit den
Lingsschnitten crgicbt.  Auch eine Messung dieser Quer-
schnitte  (sowie der DBreite der Lingsschnitte) erseheint
nutzlos.  Aber das lisst sich deutlich crkennen, dass die
Querschnitte der Primitivasern allgemein mehr rund aus-
schen wie normal, und dass abnorm viele, sehr kleine
Querschnitte aufzufinden siud.  In einzelnen solcher Quer-
sehnitte sind Vacuolen zu erkennen (wie sie von Schultze
und Erb beschrieben sind). Binzelne noeh deutlich als
Querschnitte von Primitiviasern zu  erkennende Stellen
haben die Carminfirbung schr stark angenommen, woraus
aul cine Verinderung im Proloplasma der Dbetreffenden
Muskelsubstanz zu schliessen ist.

Die Kerne sind ziemlich reichlich, auf einem Quer-
schnitt eirca 4—5, auch finden sich aulfallend hiufig solche
Kerne in der Mitte des Querschuittes.  Ob aber daraus
bei einem w0 jugendlicken  Individuuni, eine Kernver-
mehruny gefolgert werden kann, bleibt dahingestellt.
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Nach dem geschilderten Verhalten kommen wir zu dem
Schlusse, dass es sieh aueh in dem vorliegenden Falle,
wie in dem von Erbh (Neurol. Centralblatt 1886) unter-
suchten, um einen parenchymatiosen, primir an der
Muskelfaser sell st cinsetzenden, zur Atrophie
fubrenden Prozess handelt, Die Vermehrung des Binde-
gewebes und die Lipomatose halten wir fur sceundiire
Ereignisse.«

Es ist neuerdings die Frage aufgeworfen worden, was dag
primiire des musculiren Prozesses sei, ob eine Hypertrophie
oder eine Atrophie der Faser? Rrb ‘) und Hitzig?) haben sich
fir primiire Hypertrophie entschieden, Schultze®) betrachtet
Hypertrophic und Nielithypertrophie von Muskelfasern sogar als
ein Huuptu11terschci«lm]gsmurlnn;tl zwischen neurotischen  und
nichtneurotischuen Atrophieen und gicht an, dass Hypertrophic
bisher Dei neurotisehen Atrophieen kaum oder nur in spitteren
Stadien gefunden worden ist.

In unserem TFalle kounte, wic erwihnt, von einer Iyper-
trophic der Primitivfasorn nichts gefunden werden, oh cine
solehe der jotzt vorhandenen Aftrophie der Fasern Vorausge-
gangen ist, lsst sich natirlich nicht hehaupten,

Die  scheinbare Hypertrophie der Wadenmusknlatar zur
Zeit der Operation war jedenfalls ant eine starke Bindegewehs-
wicherung und Lipomatose zuriickzuafihren.

Dieselbe hut seit Jjener Zeit wieder zugenommien, wie ich
mich bei wiederholter Untersuchung des Patienten im Laufe des
Herbstes 1887 uberzeugen Lonnte,

Im Monate Oktober batten sich dic Masse an dem unteren
Theile des Oberschenlkels und tber den Waden beiderseits um
2--3 em. vermehrt.

Wihrend uns so die Lokalisation des Leidens und die ana-
tomische Untersuchung im Stiche lassen, finden wir eine bessere
Stiitze fiur die Diagnose in dem Verlaufe der Affektion,

Schultze (loco eit. S, 98) erklirt im Allgemeinen die frith-

') Erb, Nourol. Cibltt: 18363 Nr. 13,
1y Hitzig, Ncurulugcu-\'urs;lmm‘xuug i Strasshurg 1537,
%) Schultze, loco citato S, 110.
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zeitige Affektion der unteren Extremitiiten fiir eine nichtneuro-
tische Atrophie, wihrend er den Beginu der Atrophic an den
oberen Extremititen und mit hauptsichlichster Bevorzugung der
Hand als spinale Form anspricht. Er leitet dies daher, dass bei
BErkrankungen der grauen Substanz des Ruckenmarks allermeist
der Halstheil desselben zuerst befallen wird.

So finden wir denn auch in unseren Iillen, dass die
Affektion an den Beincn begonnen und erst spiter die Arme
ergriffen hat, wihrend die Hinde bis heute noch frei bliehen.
Ob dieselben spiiter nicht noeh befallen werden, muss allerdings
dabin gestellt bleiben.

Wann die Gesichtsmuskulatur in Fall 1 ergriffen wurde,
konnte micht festgestellt werden.

Das erschwerte Gehen im Beginn der Affcktion weist darauf
hin, dass gleichzeitig eine ganze Reihe von Muskeln ergriffen
wirde, ein Ustand, der neben der langsamen Weiterverbreitung,
aut ganze Muskelgruppen (Oberarme, Brust, Racken) wieder
fiur die myopathische Natur des Leidens spricht, denn bei der
neurotischen Form finden wir meist im Beginne nur einen oder
den anderen Muskel befallen, von demi aus die Affektion sich
wieder auf einen Muskel fortsetzt w. s. w.: individuelles, disse-
minirtes Fortschreiten.

Weiterhin spricht gegen die spinale ¥Form der Beginn der
Trkrankung im kindlichen Alter und der langsame Verlanf —
im Fall L bereits 10—11 Jahre dauernd — ohne dass sich
irgend welche Symptome einer bulbiren oder spinalen
Erkrankung hinzugesellt hitten oder vorausgegangen
wiiren.

Ausserdem  fehlten sonst jegliche Erscheinungen, welche
auf eine Affektion des Nerveusystems schliessen liessen. So
wangelte jedes Schmerzgefuh] wihrend der ganzen Krankheits-
dauer, es ist nirgends Anaesthesie oder Paraesthesie vorhanden,
Symptome, welche bei solch langer Dauer bei einem spinalen
Leiden nicht auszubleiben pflegen. .

Was die Reflexe anbetrifft, so sind dieselben bei der spinalen
Yorm viel hitufiger gesteigert als geschwiicht, namentlich die
tieferen Reflexe (Knie- und Fussphiinomen), wilirend sie in




unseren Fallen eher etwas  lerabgesetzt sind, was dureh  die
dauernde Contrakturstellung in Fall L bedingt sein mag.

In Bezug anf die Contraktur und die Retraktion der
Muskeln, wie sie sich in wnserem Falle L in den Beugern des
Unterschenkels und  des Fusses finden, sagt Schultze, dass sie
sowohl bel primiicer Myopathic als bei neurotischer Atrophic
sich finden wnd anf einer Verkitrzung der Tasern duich die in
thnen und wm sic herum sich abspielenden pathologischen Pro-
zesse heruhen.

In Betreft der grossen Beweglichkeit in den Fingergelenken
u Falle I michte ich hier eine Beobachtung Lloyd's?) anfugen,
der in einein Ialle von Pseudohypertrophic und Atrophie selir
bewegliche  Bllenbogengelenke fand und  dasselbe  dureh  eine
BEpiphysen-Atrophie und Lockerung der Verbindung des oberen
Radius- und Uliarandes erklirte. Dasselbe will er im Schulter-
gelenke, iuw Hand- und Kniceelenken, wo i namentlich dic
Atrophie der Kuiescheiben aufficl, gefunden haben.

Woher in unserem Falle die abunorne Beweglichikeit kan,
konute ich nielt constatiren, ebenso wenig konute ich andere
fihnliche Beobachtungen auflinden.

Ein weiteres, wichtiges diagnostisehes Hilfsmittel zar Unter-
scheidung  der  myopathisehen und  neurotisehen Atrophicen
glaubte man in dem verschiedenen Verhalten cegen  den elek-
trisehen Strom und in dem Vorhandensein oder Fehlen von
fibrillaiven Zuckungen gefunden zu haber.

In unserem Falle 1 wurden fibrillire Zuckungen withrend
der ganzen Dauver des Spital-Aufenthalts 3y Jahre) in den
beiden etwas hypertrophisehen muse. masseter beobaehtet.

Dagegen gibt nan Trb®) an, solehe fibrillire Zuckungen
niemals in deutlicher Weise bei der Dystrophia n. p. bemerkt
zu haben (nur eimmal beim Frieren wic aneh bei (fesunden),
dagegen stets bei der spinalen Form. s Destinde also hier ein
Widerspruch.  Doch findet sich auel bei Brb selbst (loco citato
Fall V. 8. 486) ¢in Fall, in welehem einzelne  fibrillire

) Lloyd, . nach cinem Reforute Bernhardt's im Jahresherichte von
Virehow-Hirsch 1831,
) Erb, Archiv £ klin. Modie. 1834 8. 475




Zuckungen am R. Oberamn becbachtet worden sein  sollen.
Ausserdemn haben verschiedene andere Autoren solehe fibrillire

Zuckungen gesehen, so

Friedreich') in seinem Falle XI., welchen Erb selbst als der
juvenillen Form zugehdrig aufziihlt.

Penzold®) in einem von Iirb®) sowohl als von Penzoldt Dhe-
schrichenen Falle,  In diesem konute Frh keine [ihril-
lire Zuckungen nachweisen; die Penzoldt'sche Beobach-
tung im R. Deltoides wurde uber von Moebius*) De-
stiitigt.

weiter Zimmerlin,®) Lichtheim (zeitweise), Wagner, Lutz, Fulen-
burg,®) Bode, Fall XIX. und XXIILY)

Wenn nun schon die genauen Beobachtungen dieser Autoren
nicht anzuzweifeln sind, so will ich hier in Bezug auf diejenigen
Fille, in welehen Afibrillire Zuckungen nicht constativt wurden,
die Bewerkung Friedreiel’s (I e 8. 239) erwilinen,

wdass nur dic Zuckungen der den oberltichlichen Mus-
kelschichten entsprechenden Faserbiindel fusserlich wahr-
genomuien werden kinunen, withrend die in den ticferen
Muskelschichten  vorkomumenden sich der Beobaehtung
entzichen

Es ist daher nicht ausgeschlossen, dass auch in den Fillen,
in welchen fibrillire Zuckungen nichit gesehen wurden, solehe
trotzdemn in der Tiefe des Muskels vorhanden waren.

Ich muss mick also ganz Sehultze ansclliessen, der den
Erh’sehen Satz ven dem unbedingten Tehlen der {ibrilliren
Zuckungen bei rein musceuliver Atrophie verwirft und ich glaube,
dass dieses absolute Untorscheidungsmerkmal fir die Zulkunft
wegfallen muss,  Allerdings méchte ich hier noch auf eines auf-
merksam machen,

1) Friedreich, loc. cit. 8. 41.
) Ponzoldt, Nourel, Ctbl. 1886 8. 303,
¥ Erb, Neurol. Ctbl, 1886 Ny, 13

4) Moebius, Sclumidt's Jahrbuch d. Med, 1885,
°) Zimmerlin, Zeitschrift fir klin, Med., 1384 8. 30,

8) citirt naeh Schultze.”
) Bude, casuistische Beitrigo ote. Diss. Halle 1331,
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Ich hatte Gelegenheit im Sommer 1887 in der Kussmaul-
schen und Jolly'schen Klinik einen Mann mit progressiver Bul-
birparalyse zu sehen, bei dem sich sehon Zeichen von beginnen-
der spinaler Muskelatrophie bemerkbar machten Hier waren
nun ebenfulls fibrillire Zuckungen zu sehen, weit verbreitet iber
den ganzen Iirper. Dieselben unterschieden sich aber sehr von
denen bei unserem Patienten.  Bei letzterem waren dic Zuckungen
laugsam, triige, langsam auf einander folgend, und die einzelnen
Contraktionen jedenfalls gar nicht ergiebig. Bei dem Bulbir-
'paralytiker hingegen glichen die fibrilliren Zuckungen mehr
dem Spiele vom Sturme gepeitschter Wellen, so rasch, so
wechselnd folgten sie  hintereinander, so ergichig waren die
Zuckungen, Ich gluwube die Ursache hierfiir darin suchen zu
dilrfexi, dass der Reiz, welcher die motorisehen Ganglienzellen
in den Vorderhornern des Ritekenmarks in pathologischen Zu-
stinden direkt triflt, eine viel intensivere Wirkung auf dic
Nerven- und Muskelfaser ausibt, also intensivere Einzelkontrak-
tionen i e fibrillire Zuckungen hervorruft, als der dureh dic
Aficktion der Muskelfaser auf diese direkt oder auf die intra-
wuskaliren Nervenendigungen ausgeiitbte Reiz.

Auch Schultze') macht schon auf die qualitative und quan-
titativen Unterschiede der Zuckungen aufinerksam.

Es wirden also solch langsame, trige fibrillire Zuckungen,
wenn auch nicht fur primére Myopathie, so doch jedenfalls auch
nicht absolut gegen cine solche sprechen,

Was nun endlich das electrische Verhalten der befallenen
Muskeln betrifft, so will Erb Verinderungen in demselben mit
Ausnahme einer einfachen Herabsetzung der faradischen und
galvanischen Erregbarkeit nicht bemerkt haben,

In unseremn ersten Falle wurde, wie aus der mitgetheilten
Tabelle zu entnehmen ist, bei der faradischen Untersuchung,
ebenfalls eine einfache Ilerabsetzung constatirt.

Bei der galvanischen Untersuchung fand sich die Erreg-
barkeit nur sehr wenig herabgesetzt, dabei aber in den meisten
untersuchten Muskeln elne deutliche trige Zuckung., Man konnte
ganz deutlich beobachten, wie dic Zuckungswelle erst langsaiu

1) Schultzo loco citato 5. 6.
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sich erhob, um dann von der Electrode aus sich langsam nach
beiden Seiten hin auszubreiten,
o in dem zweiten
chon erwihnt, eine D
nicht vorgenommen werden

sn wurde uns bei diesem Falle die schon beobachtete
gheit auch graphisch bew
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Das Zuckungsmyogramm (s. S. 16) wurde am Gastrocnemius
aufgenommen und gleichzeitig mit derselben Stromstirke (KSZ
it 50 Elementen) zur Vergleichung ein solches am Gastrocnemius
eines gleichaltrigen Individuums (Epileptiker aus der Klinik des
Herrn Prof. Dr. Jolly) mit normaler Muskulatur.

Bei letzterem trat bei Schluss der Kette die Zuckung so-
fort ein, die Contraktion crreichte rasch ihren Hohepuukt und
ebenso rasch kelrte der Muskel in Folge sciner Elasticitit in
scinen  Ruhezustand zurick.,  Das Myogramm zeigt in Tolge
dessen cinen kurzen, senkrecht aufsteigenden  Schenkel.  Rin
Uebergang in den absteigenden Schenkel besteht nieht, derselbe
bildet mit dem aufsteigenden cinen sehr spitzen Winkel und
filllt etwas schrig ab, doch noeh so rasch, dass «ie Tntfernung
der DBasen uur eine sehr geringe ist. Die kleinen Unregel-
missigheiten des  absteigenden  Schenkels hingen mit  Zitter-
bewegungen zusammen.

Anders ist die Koutraktion Del unserem zweiten Paticnten
Entsprechend der schon beobachteten triigen Zuckung finden
wir, dass der aufsteigende Schenkel sich ungefilir in cinem
Winkel von 120—130% zur Horizontalen erhebt. Kr ist be-
deutend Linger als der aufsteigende Schenkel bei der Curve
des Epileptikers, erreicht nicht dic Hohe derselben iber dor
Horizontalen und geht mit ciner abgerundeten Kuppe langsan
in den absteigenden Schenkel uber. Dieser ist bedeutend linger
uud schriiger abfallend als der aufstoigende Schenkel und aueh
wie der absteigende Sehenkel beim Epileptiker.  Fr crreicht
cinige Mal gar mnicht mehr dic Horizontale, das andere Mal
ist seinc Basis von der des aufsteigenden Schenkels bedeutend
entfernt.

Is beweist uns dies, duss die Trigheit der Zuckung sowohl
in der langsamen Contraktion der Faser liegt, als auch -~ und
dies ist hier der bedeutenderc Faktor — in der iiusserst lang-
samen Ausgleichung. Es ist als) auch die Elasticitit des Muskels
bedentend vermindert.

Wir haben also nebeh der quaatitativen Veriinderung  des
elektrischen Verhaltens fm crsten Falle, auch eine qualitative
durch Beobachtung und Myogramum bewiesene, za constatiren
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und darfen also behaupten, dass hier, wenn auch keine complete
so doch eine Mittelform der Entartu ngsreaktion vor-
handen ist,

Sehen wir uns nun nach ihnlichen Beispielen in der Litte-
ratur um, so finden wir solche Erscheinungen auch von anderen
Autoren beohachtet.

So heschreibt Ranke') einen Fall, in welchemn er notirt:
Wnoch nach 2 Jahren faradische Erregbarkeit direkt herab-
gesetzt, langsame, triige, langsam, sich wieder ausgleichende
Zuckung; galvanische Erregbarkeit vermindert. Daneben sah
Ranke in demselben Falle die AOeZ cinmal friher eintreton
als KSZ, wie aueh in unserem ersten Falle am  Fxtens, digit,
comm. dext. dic AOeZ vor ARZ ciutrat. Eine ihnliche Beob-
achtung (AOcZ vor ASZ) machie Erb?) in sciner Beobachtung
12 bei Reizung des N. peronaeus und tihialis  Ieh glaube nicht,
dass auf diese geringfugicen Umkehrungen des Zuckungsgesetzos
irgend ein besonderer Werth gelegt werden darf, zumal da auch
Jolly®) schon auf die Inkonstanz  des Zuckungsgesetzes  wm
normalen Muskel aufinerksam macht. Das hauptsiichlichste Ge-
wicht bei der Beurtheilung, ob Entartungsreaktion vorhanden
ist oder micht, wird wohl auf dic qualitative Besehaffen-
heit der Zuckung selbst gelegt werden missen.

Weiter wurde Zuckungstrigheit heobachtet von Zimuierlin®)
in seinem Falle I in M. peetorales, acromialer Theil d4. M
cucullaris, im K. biceps und L. biceps, dann von Erb®), wenn
aucll nur undeutlich, in seinem Fall X, ferner von Klockner")
im M. triceps sinist. trotz relativ geringen Leltungswiderstandes.
{(In demselben Falle trat eimal im N. medianus ebenfalls AOoY,
vor ASZ ein.)

Aber nicht allein partielle, sondern auch totale Entartunges-
reaktion mit Umkehrung des Zuckungsgesetzes boi prinsiirer

) Ranke. Jahrbuch tfiir Kinderheilkunde X.
?) Irb Archiv fiir Klin, Medie. 1834 8. 507.

%) Jolly Archiv fiir Psychintric 1883, XIIL 8. 718,
Yy Zmmerlin Zoitsehrifs, £, Klin, Med, VIL 1831,
?) Lib Archiv f. Klin. Med. 1884 S. 500,

% Klockner. Aerztliches Intelligenzblatt 1554,

—
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Myopathic  wurde beobachtet und zwar von Schultze'), im
M. deltoides mit gleichzeitiger triiger Zuckung und von Landouzy
et Déjerine?) (Observ. 11.) im Orbiculaire des lévres bei 11 Miliamp.
— —— paupitres bei 9 resp. 91/, MA und in der Observ. IV
derselben Autoren im Trapéeze droite bei 21 MA — fléchisseur
des doigts de Vavant bras droit bei 6 MA (im letzteren Falle
trat KSZ und ASZ bei derselben Stromstirke ein, was aber
allein nicht als Aenderung des Zuckungsgesetzes bezeichnet
werden darf.)

Wenn schon  diese Fille ueben den unsrigen gentigen
dirften, um den obigen Satz von dem steticen Fehlen der
Entartungsreaktion bei primiirer Myophatie umzustossen — doch
lisst auch Erh an anderer Stelles) das gelegentliche Vorkonumen
von Ausnalunen noch dahingestellt, — so glaube ich sogar er-
warten zu diirfen, dass solche ofters vorkomumt.

Erb sehreibt nimlich, in der 2ten Auflage seines ,Hand-
buchs fur Ilectrotherapie® (1886 S. 215) folgendermassen:

wDa scheint mir nun die einzige sichere und unan-
fechtbare Schlussfolgerung, welches das Vorhandensein
der Lntartungsreaktion meines Erachtens gestattet, dic
71 sein:

uberail da, wo Kntartungsreaktion zu finden ist,
milssen erhebliche anatomische Verinderungen — niim-
lich degenerative Atrophie — in den Nerven und Mus-
keln (cventuell in den Muskeln allein) vor-
handen sein.®

Nun glaube ich aber, wie auch die anatomische Unter-
suchung des zweiten Falies ergiebt, und was auch von FErb,
Schultze u. A. schon gesagt ist, dass die Verinderungen der
primidren Myopathie doch auch erhebliche sind, ja sogar nach
Erb in der Muskelfaser selbst cinsetzen und  weit
mehr in den Vordergrund treten als die Bindegewebswucherung.
Wenn alse solehe anatomische Verinderungen

1) Schultze loco citato S 5.
) Landouzyet Ddjérine. Revue de la Mddeeine 1886.
%) Erb Handbueh f. Eloctrothorapio,
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der Muskelfaser selbst auch unabhingig von
neurotischen Stirungen vorkommen kinnen, wie
solite da moch der weitere Schluss ven Trh gerechtfertist
sein, dass bei vorhandener Tutartunesreaktion stets auf
cinen neurotischen Ursprung der Stirung ge-
schlossen werden miisse?

Weiter finde ich in cinem neaeren Aufsatze von Graeber!)
dass das charakteristische Symptom der Entartungsreaktion —
galvanische Uchererregbarkeit (welehe allerdings bei unserem Falle
nickt  da ist) nebst trigem Zuckungsinodus — ohne nach-
weisbare histologische Abnormitiat des nervi-
sen Apparates dureh rein muskuliare Affektion
eintreten kann.

Auch Schultze®) kommt in seiner Arbeit itber primdiren
Muskelzschwand  cte. in demt Abschnitte tber die cleetrische
Untersuchung zu dem Sechlusse:

«Da nun a priori durchaus nicht geleugnet werden
kann, dass primire Degenerationen der Muskelfaser die
gleiche  Erregbarkeitsveriimderungen  gegen  den  elek-
trischen Strom zeigen kénnten, wie die sekundiv ver-
inderten, und da nach den Gessler’schen Untersuchungen
triige Zuckung der Muskelfaser aunch ohne nachweis-
bare vollstiindige Degeneration der  Nervenendplatte
eintreten kann, so ist, wie schon oben auscinander-
gesetzt wurde, zwar in so complizirten Fillen, wie deu
Genannten, uicht der Nachweis zu (ahren, dass die Ent-
artungsreaktion durch die primire Muskelverinderung
allein - hervorgebracht wurde, aber auch gewiss nicht
in Abrede zu stellen, dass dem so sei. Das Eine lisst
sich aber zur Zeit aussprechen, dass das Bestelien
ciner HKEntartungsreaktion an sich nicht
mehr als durchgreifendes differentiell- diag-
nostisches Moment, fiir die verschicdenen
Formen des Muskelschwundes angesehen
werden kann.

1) Graobor, oitirt nach einem Referate im Neurol Ctbltt. 1887,
%) Schultze 1. ¢. 8. 94. '
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Teh sehliese mich diesen Schlussfolgerungen Schultze's voll-
kommen an, denn ich glaube nicht, dass eine solehe Anzahl
von Jillen it Tntartungsreaktion hei primiren Myopathicen
noch zu den Ausnalunen gervechnet werden darf, wenn auch
nicht verschwiegen werden kann, dass die Anzahl der Fille
ohne Entartungsreaktion eine weitans grissere ist.

Kehren wir nach dicsen kritischen Auseinandersetzunren
zu unseren beiden Fillen zurick, so glanbe ich, als diejenigen
Punkte, welche mich hauptsiichlich berechtioten, die Diagnose
anf Dystrophia musentaris progressiva za stellen, folgende hervor-
heben zu dirfen

1) Das vollstindige Fehlen jeglicher nervosen [irscheinungen
trotz der langen Dauer der Erkrankong (Fall L)

2) Der durch cine Reihe von Fillen bewiesene, fir Dys-
trophia muscularis progressiva  fast typische  Verlauf
des Leidens.

3) Das familiire Vorkomimen.

4) Dic Auwesenheit von Pseudohypertrophieen.

5) Das Fehlen von intensiven, rasehen fibrilliicen Zuckungen.

6) 7. Thl die Lokalisation des Leidens,

Beziglich des letzteren Punktes ist nochmals zu betonen,
dags die Mithetheiligung der Handmuskulatur zwar nicht regel-
milssig ist, aber doch in einer Auzahl von Fiallen constatirt
wurde und dass die Affection der Gesichitsmuskeln, die sich auch
i unseren Fillen gefunden hat, sogar ziemlich hiufig zu sein
scheint.

Feruer kinnen fibrillire Zuckungen vorkommen, die sich
von denen bei spinaler Muskelatrophie durch ihren tritgen, lang-
samen, wenig intensiven Charakter auszeichnen,

Die Intartungsreaktion komint in ihrer Mittelforin zuweilen
vor, allerdings nicht so hitufig und nicht so complet wic bei der
spinalen Form.

Es fehlt jegliches Symptom von Seiten des Nervensystems,
gowohl des centralen als des peripheren,

Die Krankheit beginnt meist im jugendlichen Alter, ist oft
herveditir oder familiir, hat einen fusserst langsamen, oft sta-
tiondir bleibenden Verlauf und ist hiufig mit Pseadohypertro-
phicen verbunden.




Die Affektion tritt primir an der Muskelprimitivfaser auf,
ob dabei zuerst cine ITypertrophie oder Atrophie vorhanden isf,
muss dabingestellt bleiben. Sie fihrt zur endlichen Atrophic
der Faser, ob diese eine einfache oder degencrative ist, bleibt
chenfalls noch unentschieden (in unserem zweiten Falle wurden
Verinderungen des Protoplasmas constatirt). Die Bindegewebs-
Hyperplasie und die Lipomatose sind sekunddre Krsecheinungen

Tine weitere Unterscheidung innerhalb der Dystrophia mus-
enlaris progressiva, wie solche von Landouzy ct Déjérine (s. oben)
auf Grund der Lokalisation vorgenommen wurde, erschieint mir
vollig unniitz, da dann wohl eben so viel Typen als Kranken-
gesehichlen aufgezithlt werden konnen.  So ist es bereits cinew
Englinder Howard J. Tooth '} gelungen, einen Peroneal-Typus
herauszufinden!

Die Lokalisatioh ist eben, wice schon oben erwithut, ecine
sehir unbestimmte, wechselnde, os werden zameist alle Skelet-
muskeln befallen, einzelne hitufiger als dic itbrigen.

Worin dies begriindet liegt, entzicht sich eben noch unserer
Kenntniss, ist nach meiner Ansicht auch vollig nebensiichlieln.
Bei der langen Dauver der Drkrankung und dem Untergange der
meisten Patienten an sekundiren Affektionen Jisst es sichh auch
schwer sagen, ob diese oder jene Muskelgruppe nicht noch be-
fallen wird oder eventuell noch befallen worden wiire.

Solehe Untereintheilungen nach geringfiigigen Unterschicden
konnen nur dazu fuhren, die Diagnose der progressiven Muskel-
atrophie, die schon complizirt genug ist, mnoch mehr zu er-
schweren.

Die Prognose der Erkrankung ist, quoad vitam, cine gute,
da der Verlauf, wie schon gesagt, ein iusserst langsamer, oft
stationiir werdender ist, und nur selten die lehenswichtigen Mus-
keln (Diaphragma) befallen werden.

Das Loos dieser Patienten ist allerdings ein sehr trauriges,
sie milssen gefiittert, gereinigt werden, mussen stets sitzen oder
licgen u. s. w,

1y The peroncaltyp of progr. nmse. atrophy. Tomdon 1888, Diss.
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Die Therapie wird deshalb cinzig und allein in einer krif-
tigen, roborirenden Nahrung bestehen missen.

Rlectrizitit, Bider, Muskelklopfen, Massage, dic auch bei
ungeren Patienten angewandt wurden, sind erfolglos.

Actiologiseh lisst sich hier anch nur constatiren, dass die
Patienten unter den denkbar #rmlichsten Verhiltnissen aufge-
wachsen sind, und dass die Erkrankung familiir anfgetreten ist.
Auffallend ist dabei noch, dass von den 6 Geschwistern die bei-
den Midchen vollstindig verschont von Muskelerkrankungen
hlichen, dass die jingere trotz der Schwere des Typhus, in dessen
Verlanf sich sogar Abscesse am Arme ausbildeten, keine Muskel-
atroplie sich zuzog, dass sie also ihren Briidern gegentiber fir
Muskelerkrankungen relativ immun erscheinen muss.

Die 4 Britder sind simmtlich von der Affektion befallen,
der cine bereits todt, der jiingste im allerersten Beginne. Die
beiden anderen, der eine im Bilde der vorgeschrittensten Atro-
phie, der andere mehr im Bilde der Pseudohypertrophie heweisen
uns die enge Zusammengehorigkeit dieser Fille und die Richtig-
keit der Erb’schen Aufstellung ciner

»Dystropbia muscularis progressiva‘.

7um Schlusse sei es mir noch gestattet, Herrn Geheime-
rath Prof. Dr. Kussmaul fur die gitige Ucherlassung des Ma-
{erials und die mir ertheillen Rathschlige, sowie den Herren
Prof. Dr. Jolly, Prof. Dr. von Reeklinghansen, Dr. Kriege fiir
ihre freundliche Mithillfe meinen besten Dank auszusprechen.










