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W ol kein Giebict der gesammten Pathologie hat zu den
verschiedenen Zeiten von den verschiedenen Autoren eine so wech-
selnde Deutung erfahiven, als die Krkrankungen, die sich an den
Muskeln abspielen und bald als Muskelatrophien, bald als Psendo-
hypertrophien, TLipomatosen und neuerdings als Dystrophia mngs-
cularis progressiva bheschyiehen wurden. Die ITnuptfragen bezogen
sich zmmitchst auf die Natur der Erkrankungen, ob sie vom Central-
nervensystem ausgingen oder als primiire Muoskelerkrankungen auf-
wnfassen seien. Unsichere Beobachbungen und das Mithineinziehen
iihnlicher Krankheitshilder, wie Kinderlihmungen ete. steigerten
noch die Verwirrung nnd die hekannte Arbeit Friedreichs*)
fasst noch viele Krankheitshilder zunsammen, die wir nach dem
heutigen Stand der Untersuchung streng trennen miissen, wie ja
wohl auch heutigen Tags kaum jemand alles das, was unter den
alten Begrill' der progressiven Muskelatrophie fillt, als gleich-
werthig annimint, sondern streng trennt zwischen spinaler Fornt
und, wie wir jetzt wolhl sagen, myopathischer Form. Tiir die
reine Myopathie trat seiner Zeit Friedreich cin und beruht der
[rrthum bei ilim wohl auf den damals noch mangelhaft ausfithr-
baren mikroskopischen Untersuchungen des Riickenmarks. Erl*¥)
trennte die oben erwithnten Krankheitsformen und bezeichnet mit
dem Namen Progressive Muskelatrophie nur die Formen, bei denen
cine Miterkrankung der Vorderhirner des Riickenmarks hesteht,

*) Friedreich , Ucber progressive Muskelatrophic, iiber wahre und falsche
Muskelhypertrophie*. Berlin 1875,

##) Frb ,Ucber die ,juvenile. Form® der progressiven Muskelatrophie
und ihre Beziehungen zur sogenannten Pseudohypertrophie®, Deutsches Archiv
fitr klinische Medicin, DBd, XXXIV, pag, {67519,
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wiihrend er fiir alle iibrigen Formen die Bezeichnung Dystrophia
muscularis progressiva eingefiithrt hat, welche anch von
den meisten Antoren jetzt fir die myopathischen Formen ange-
nommen worden ist. Wir begreifen also unter dem Gesammt-
namen Dystrophia muscularis progressiva jetzt alle die Fille, bei
denen nervose Storungen fehlen, die Erkrankung meist aus einer
Combination von Hypertrophien ecinzelner Muskeln und gleich-
zeitigen oder nachfolgenden Atrophien derselben oder anderer Mus-
keln besteht, dabei fehlen meist fibrillire Zunckungen in den he-
troftenen Muskeln nnd die Hinde und Vorderarme excl. Sapinator
longns bleiben von der Erkrankung frei oder werden wenigstens
erst zuletzt befallen.

Tig gehoren hievher die ille, die frither als Pseudohypertrophie,
als die juvenile Form der progressiven Muskelatrophie (Krb), als
die infantile und hereditive Form bheschriehen und die von ein-
zelnen Autoren, besonders franzisischen Gelehrten, noch mit be-
sonderen Namen belegt wurden. Das Krankheitshild der Dystrophia
niuscularis progressiva, soweit cs klinischer Beobachtung zugiing-
lich, steht wohl im Allgemeinen fest, pathologisch-anatomische
Untersuchungen sind auch schon wiederholt angestellt worden, aber
bis jetzt sind die Differenzen in den Angaben zum Theil noch
ziemlich erheblich; erst in der neuesten Zeit beginnt sich auch
hierin eine gewisse Uebereinstimmung anzubahnen. Dass die dies-
beziiglichen Befunde bisher so wenig tbereinstimmten, liegt wohl
hauptsiichlich daran, dass in schr verschiedenen Stadien der Er-
krankung und zwar meist erst in sehr spiten Stadien die Unter-
suchungen angestellt wurden.

Die Befunde bei Sectionen sind ja wohl im Allgemeinen am
wenigsten hierbei zu verwerthen, denn meist bleiben die vegetativen
Functionen dicser Patienten lange normal und die fortschreitende
Muskelerkrankung befillt nur dusserst selten und erst in den aller-
letzten Stadien lebenswichtige Muskeln, wie das Zwerchfell, so dass
also der Tod nur durch intercurrente Krankheiten, besonders
Phthise erfolgt und die Muskelerkrankung an sich nie direct zur
Todesursache wird, dabei aber immer fortschreitet.

Man war also in den meisten Illlen auf die Untersuchung
von dem Lebenden excidirten oder mittelst einer Harpune extra-
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hirten Muskelstiicken angewiesen. Die Untersuchungen an Leichen
kommen erst in zweiter Linie in Betracht und sind nur insofern
von betrichtlichem Werth, als sie {iber die Ausdehnung der ganzen
Erkrankung Aufschluss geben und sich neben den stark verinder-
ten Muskeln doch auch stets noch welche finden, die erst die
Anfinge der Erkrankung darbieten. Da die Antisepsis, die
Excision von kleinen Muskelstiicken zu einem harmlosen Eingriff
gemacht hat, wird man sich fernerhin leichter zu diesem dia-
gnostischen und pathologisch -anatomisch wichtigen Hilfsmittel
entschliessen und so vielleicht bald vollige Klarheit iiber die Ent-
wickelung und die Natur der Dystrophia muscularis progressiva
herstellen kénnen, indem man eben auf alle histologischen Ver-
inderungen genau achtet uud nicht, wie es bisher geschehen, nur
einzeluen, wie der Tuserhypertrophie oder I ernvermehrung seine
Aufmerksamkeit zuwendet. Im Folgenden wird es meine Aufgabe
sein, an der Hand zweier, auf der Krb'schen Klinik zu Heidelberg
untersuchten und behandelten Fille, die bisher beschriebenen histo-
logischen Befunde zusammenzustellen und kritisch zu beleuchten,

Der erste der beiden Fille wurde hereits vor zwel Jahren
vou Erb*) selbst in Kirze verdffentlicht, der sweite Fall wurde
schon einige Jabre friher auf der Klinik behandelt, aber erst im
Jahre 1887 wurden dem Patienten die zur Untersuchung gekom-
menen Muskelsticke excidirt.

Tch lasse zuniichst die beiden Krankengeschichiten folgen.

Ignaz Wolf, 41 Jahre alt; Metzger, in die Klinik aufgenommen am
19. Februar 1886.

Die Familienanamnese ergibt nichts Dbesonderes. fein Leiden begann
11/z—2 Jahren nach einem schweren Trauma, Zuerst bemerkte er vor finf
Jahren eine Schwiche der Schulter- und Oberarmmuskulatur, der im folgenden
Jahr eine Abmagerung dieser Muskelgebiete folgte, die Vorderarme blieben
dabei kriftig und auch voluminds. Vor drei Jahren begannen auch die Beine
eine raschere Ermiidung zu zeigen und eine Abmagerung der Oberschenkel
entwickelte sich. Er kann noch ca. zwei Stunden ohne besondere Beschwerden
zuriicklegen. Xs fehlen dabei Schmerzen (abgesehen von Muskelschmerzen
bei Uebermiidung), es bestanden niemals Paraesthesien, nie traten Zuckungen,

*) Erb ,Muskelbefund bei der juvenilen Form der Dystrophia muscu-
laris progressiva®. Neurologisches Centralblatt, 1886, Nr. 13,
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Kiltegefiihl oder Steifigheit in den Gliedern auf. Die Sphinkteren waren
normal und die Gesichtsmuskulatur ebenso wie die irnfunctionen waren
unverindert.

Status praesens vom 19. Februar 1886, Kriftig gebauter, gnt ge-
nithrter Mann, Intelligens normal. Von Seiten der Hirnnerven keiue Storung.
An der Vorderseite des Thorax ist nur noch die Clavikularportion des Dec-
toralis major theilweise erhalten. Deltoides ist hypervoluminos. Die Vorder-
arme kriftig entwickelt, die Oberarme atrophisch. Die Schulterblitter stehen
tliigelformig ab, besonders das rechte. Das Verhalten der cinzelnen Muskeln:

Levator scapulae beiderseits normal.

Cucullaris durchweg atrophisch, in den nnteren Dartien fast vollig
geschwunden,

Rhomboides geschwiicht, links elwas besser.

Supra- und Infraspinatus eher hypervoluminas und kriftiyg,

Serratus anticus major fehlt beiderseits, dessgleichen der Latis-
simus dorsi. Die Riickenstrecker sind geschwiicht,

Subscapularis und Teretes Lriftiz und cher hypervoluminos,

VomPectoralis major sind nur Reste der Clavikularportion erhalten.

Pectoralis minor fehlt beiderseits,

Deltoides hypervoluminas, hinteres Drittel schlaffer. Function
wegen der schlecht fixirten Seapula niebt zu priifen.

Biceps brachii und Brachialis internus beiderseits abgemagert
schlaff und geschwiicht.

Noch schlechter sind die Triceps beiderseits.

"Supinator longus fehlt vollstindig. Vorderarmmuskulatur und Iland
erscheinen normal. Die Beuger des Vorderarms rechts etwas hypervoluminis.

Bauchmuskulatur und Diaphragma normal.

Muskulatur am Oberschenkel nnd Gesiiss otwas schlaff, gut erhalten,
rechts ctwas schwiicher.

Tensor fasciae besonders gut entwickelt.

Muskeln des Unterschenkels durchiweg gut erhalten und krifig, s
Desteht cine leichte Lendenlordose. Gang ist leicht wackelnd.

Sensibilitiit normal.

Haut- und Sehnenreflexe vorhanden, letstere, wohl entsprechend der
Schwiiche der Muskulatur, nicht iiberall gleichstark auszulosen. Muskel-
spannungen und fibrillire Zuckungen fehlen; Coordination voll-
stindig intact.

Mechanische Muskelerregbarkeit normal, electrischic entsprechend der
Atrophie einfach herabgesetzt, nirgends Fal uachweisbar.

Nach 1 Jahr wurde Patient abermals untersucht und im allzemeinen
geringe Verinderungen gegen frither constatirt.

Deltoides sehr voluminos, aber weicher.

Teres major etwas atrophisch.
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Vom Triceps brachii ist das obere Drittel nur vorhanden, aber prall
und kriiftig bei der Contraction.

Vorderarmmuskulatur hypervoluminds und theilweise knollig.
Die Obliqui abdominis geschwiicht, Die Oberschenkel sind schwiicher
und gegen friher abgemagert. Der rechte um 1em, der linke um 2cm. Die
obercn KExtremitiiten, sowie die Waden sind auch um 0,5em abgemagert.
Doch ist bei alledem der Patient noch arbeitsfithigz, wenigstens fiir leichtere
Feldarbeit.

Die Therapie bestand in electrischer Behandlung der Muskeln.

Hugo Koch, 21 Jahre alt, Schreiber,

Die Anamnese crgibt keine neuropatische Belastune und scheint auch
in der Familie niemals cin der Krankheit des Patienten ihnliches Leiden
bestanden zn haben. Patient war von Geburt an schwiichlich, lernte schwer
gehen und das Treppensteigen fiel ihm von jeher schwer, or konnte nie weit
gehen, da er sehr rasch ermiidete, fiel leicht um.

Er stand dann wicder auf, indem er sich erst auf dic Knie stitate;
seit dem vicrzehnten Jahre kann er nur noch mit Iilfe der Arme aufstehen,
wnindem cr an seinem Karper in dic Hohe klettert<

Die obere Extremitiit blieb normal, der Gang hatte nichts pathologisches.

Zwischen dem vierzehnten und fiinfzehnten Lebensjahre wurde zuerst
dic Abmagerung der Oberschenkel bemerkt. Seit dem achtzehnten Tebensjahre
wurden allmihlig die Oberarme dinner und schwiicher und gleichzeitig stellte
sich die Lendenlordose ein.

Hypervolumen der Waden soll in der Kindheit bestanden haben,
doch hat er selbst nic cine Volumszunahme der Vorderarme oder Unter-
schenkelmuskulatur bemerkt. Sensibilitit und Sphinkteren waren stets intact,

Die geistigen Funktionen waren frither normal, sollen etwas ubge-
nommen haben,

Status praesens vom 11. Miarz 1884, Patient ist ist ziemlich gross,
miissig geniihrt; Haut normal, Hande kithl, von bliulich rother Farbe. Sen-
sibilitit, Haut- und Sehnenreflexe normal, Spinkteren intact.

M. Pectorales beiderseits zicmlich gut, die untersten Biindel etwas
schwach.,

Cucullares untere Bindel hochgradig atrophisch, die vorderen oberen
Biindel erhalten.

Rhomboides, Latissimi und Serrati ant. maj. ziemlich gut er-
halten. Linker Latissimus und rechter Serratus etwas schwicher, Supra-
und Infraspinatus gut erhalten, dessgleichen Levator scapulae und
Sterno-cleidomastoideus. Teretes beiderseits, sowie die Riickgrats-
strecker stark atrophirt und schwach.

Deltoides nur in seinen mittleren Biindeln noch gut erhalten, sonst
atrophisch,
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iali i soi sitig. Biceps, Brachialis in-
J shialis beiderscits kriltiy s ) :
t CO"“&(’;’::;—:;:or longus beiderseits, besonders aber links hoch-
ernus un
gradi hisch. . ' N
'KT""_“’!; g besonders links etwas mager aber beiderseits noch kriftig.
Eanlo:: \ll)nd Flexoren des Vorderarms, sowic dic Handmuskulatur
haus gut entwickelt. . . . .
dure Bam:lmuskeln sind schwiicher, denn Datient kann sich nur mit Hilfe
der Hiinde aus der sitzenden Stellung erhelben.

Haftbeuger, Glutacen und Oberschenkelmuskulatur hoch-
b
radig atrophisch. )
¢ g(}ut, erhalten sind die Sartorii und der rechte Quadriceps.
Peronousgebiet beiderseits schwach.  Tibialisgebiet, Wade, ganz gut,
aber nicht hypertrophisch.
Die atrophischen Muskeln fithlen sich ziemlich sehladl, nur stellenweise
etwas derb und knollig an. Fibrillire “uckungen fehlen.
Beim Stehen starke Lordose der lendenwirbelsiiule, Schulterblitter
stchen etwas ab. , .
Gang ist watschelnd und schwankend. Die electrische Krregbarkeit der
Nerven normal, die der Muskeln entsprechend ihrer Atrophie einfach herab-
gesetzt. Ebenso verhalten sich dieselben auch mechanischen Reizen gegeniiber.
Patient trat am 31. Mirz wieder aus der Klinik aus.

Nach drei Jahren, Mitte I'ebruar 1387, stellt or sich wieder vor und
ist withrend dieser Zeit betrichtlich hilfloser geworden. Die Bewegungen
der Beine sind betrichtlich matter geworden unter gleichzeitig fortschreitender
Abmagerung. Die Bewegungen des Lumpfs, insbesondere das Aufstchen aus
liegender oder sitzender ‘Stellung ist schwieriger geworden.

Das Heben der Beine ist kaum miglich, desshalb ist das Gehen und
insbesondere das Treppensteigen fusserst schwierig. Die Abmagerung des

Rumpfs, der Oberarme und der Oberschenkel hat zugenommen, in geringerem
Grade sind die Unterschenkel und Vorder

Hinde dieselben Verhiiltnisse wie friiher.
Gesichts- und Riickenmuskulatur sind int
den einzelnen Muskeln sind folgende V
Infraspinatus beiderseits
Rthomboides und Supr
Serratus anticus maj
Latissimus dorsi, Teretes und Subseapularis beiderseits atrophisch und
geschwiicht,
Pectoralis M
toides, Biceps un
Supinator
Triceps
internus bilde

arme atrophirt, dagegen zeigen die

act, ebenso Sphinkteren. Vou
erinderungen zu verzeichnen,

allein hypertrophisch.

aspinati beiderseits mitssig atrophisch und paretisch.
or rechts mehr geschwiicht als links.

ajor nur in den oberen Theilen noch etwas erhalten. Del-
d Brachialis internus hochgradig atrophirt.

longus fehlt scheinbar beiderseits,

i in dem unteren Drittheil des Anconacus

ction sowohl rechts als links eine harte

atrophirt und schwach
t sich bei der Contra
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spindelformige Anschwellung in den sonst mehr gleichmissig fest sich an-
fithlenden Muskeln,

Die Rumpfmuskulatur ist stark atrophirt.

Das Diaphragma steht nun fast cinen Intercostalraum tiefer als in der
Norm, hewegt sich aber normal.

Glutaei und Oberschenkelmuskulatur hochgradig atrophirt, der Rectus
beiderseits noch ctwas besser erhalten.

Der Patient kann den Oberschenkel etwas heben, doch ist dic Bewegung
mehr ruckartig.  Adduction nnd Abduction ist fast aufgehoben.

Die Sehnenreflexe sind entsprechend der Atrophie der Muskulatur ent-
weder gar nicht oder nur spurweise auszulosen. Am besten erhalten ist noch
der Achillessehinenreflex.

Hautreilexe vorhanden.

Sensibilitiit intact.

Mechanische Muskelerregbarkeit herabgesetzt.

Die gesammte atrophische Muskulatur ist schlafl,

Beide IMille bieten uns Krankheitsbilder, “ie vollstindig iiber-
einstimmen mit dem. was livh als Dystrophia muscularis progres-
siva. beschrieben hat.  Beide konnen wir wohl uuter die Unter-
abtheilung  der juvenilen Form der progressiven Muskelatrophie
cinreihen.  Fall T ist ja allerdings dadurch bemerkenswerth, diss
der Beginn der Erkrankung erst in das 35.—36. Lebensjahr fillt
und somit die von KErb urspriinglich gegebene Altersgrenze von
20 Jahren als Beginn der Krkrankuung wim ein Betrichtliches tiber-
schreitet, doch ist die Art der Erkrankung eine so typische, dass
wir sie doch unter die Erh’sche juvenile Form einreihen miissen.
Der zweite Fall ist dureh den frithen Beginn und das wenig
starke Hevvortreten von Muskelhypertrophien *) ausgezeichnet.

Beide Fille unterscheiden sich unter einander sehr wesentlich
durch den verschiedenen Grad, den die Erkrvankung eyreicht hat.
Schon der erste Anblick zeigt, dass wir es im Fall 1, obwohl
auch hier das Leiden beveits 5—6 Jahre besteht, erst mit dem |
Anfangsstadium  einer Evkrankung zu thun haben, deren letzte
Stadien uns Fall TT vor Augen fiihrt. Dort haben wir noch einen
Menschen vor uns, der zwar in seiner Arbeitskratt geschwiicht,
aber noch lange nicht als hilflos zu hezeichnen ist. Tetzteres

*) Der Beginn in den unteren Extremitiiten, sowie des urspriinglich
vorhandenen Hypervolumen der Waden lidsst das ganze Krankheitsbild viel-
leicht als Endstadium der Pseudohypertrophie erscheinen.




trifit jedoch fiir den zweiten Fall zu, deun hier fehlt chen fast
villig die Gebrauchstihigkeit der Extremititen und auch die
Bewegungen des Rumpfs an sich sind anf cin geringes Mass
beschrinkt,  Nur Gesieht und Hinde zeigen noch eine normale
Muskulatur.

Zum Zweck ciner genauen histologischen Untersuchung wur-
den in beiden Fillen kleine Muskelstiicke exeidivt und zwar in
Fall T aus dem rechten Biceps und Deltoides (un 12, Mirz 1886),
in Fall 11 aus dem linken Supinator Tongus und Extensor carpi
radiales (10. Mirz 1887). Der Deltoides zeigt, wie aus der Kranken-
geschichte hervorgeht, betviichtlivhe Hypertrophie, der Biceps nis-
sige Atrophie; im zweiten Fall wurden die Muskelproben ecinem
ganz atrophischen Muskel, dem Supinator longus, und einem niissig
atrophischen Muskel, dem Extensor curpi radialis entnomen, Bei
der Verschiedenbeit  des nnkroskopischen und  tunctionellen Be-
funds an diesen Muskeln wiire somit wohl ein vollstindiger Ge-
gensutz zwischien Deltoides einerseits und Supinator longus ander-
seits auch in histologisclier Bezichung zu erwarten gewesen, aber
wie wif im Folgenden darlegen werden, fanden sich doch noch in
beiden Fillen verschiedene Aclmlichkeiten -und Gleichheiten, die
daraut’ schliessen lassen, dass auch histologisch beide Falle als
derselben  pathologischen Verinderung  angehorig zu  betrachten
sind und dass die charakteristischen, vom normalen Muskel ah-
weichenden Befunde in heiden Fallen sich constatiren lussen.

Der histologische Befund des Falles 1 wurde, wie bereits oben
erwithut, von KErb selbst in Kiirze verdffentlicht, ich lasse jedoch
auch diesen Defund detaillivt hier folgen, um eine vollstindige
Nebeneinanderstellung beider Fille zu crmogliclien.  Die Muskel-
stiicke wurden in beiden Fillen in Miillerscher Fliissigkeit ge-
hiirtet, alsdann mit Alkohol und Aether weiter behandelt  und
schliesslich in Celloidin  ecingebettet. Die angefertigten Schnitte
wurden in Alauncarmin und auch mit Mamatoxilin und Eosin ge-
tirht.  Die letztere Methode gelang am besten bhei Yall 1, die
erstere bei Fall IT, ein Unterschied, der wohl als ein rein zufil-
liger aufzufassen ist.

Die mikroskopische Untersuchung der Muskulatur des ersten
Falls ergab folgenden Befund: '
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Der Deltoides. Querschnitt: Zunichst fallt auf die he-
trichtliche Dicke der Muskelfasern, ihv eigenthiimlich homogenes
Aussehen im Gegensatz zu der normaler Weise sich findenden
Moirirung der Muskelfaserquerschnitte, die von der Querstreitung
der Faser herrtihrt, Dabel erscheinen noeh ausserdem die Muskel-
fasernn it verschiedener Hinsicht verindert. Die Kontouren der
Muskelfasern sind nicht wie normaler Weise auf dem Querschnitt
polygonal oder dreieckig, sondern die Kcken, die ein normaler
Muskeltaserschnitt zeigt, sind hier fast durchweg abgerundet.

Dabei erscheint die Muskelfaser nicht als gleichiniissig ange-
ordnete Masse, sondern ant dem Querschuitt sieht man in den
Fasern zalilreiche, schr verschieden gestaltete Liicken, die einem
Auseinandergehen  der Muskelfibrillen entsprechen,  Ausser diesen
Spalten in den Muskelfasern finden sich, wenn auch sehr verein-
zelt, noch grossere theils unregelmiissige, theils mehr schart be-
grenzte rundliche Licken, die als Vacuolenbildungen anfru-
fassen sind und bei verschiedenen Muskelerkrankungen, insbesoudere
auch von I'r. Schultze*) in seiuem Falle von Dystrophie be-
schrichen warden.  Die Zabl der Vacuolen im Deltoides ist eine
ziemlich  geringe, von 200 aneinanderliegenden Muskelfaserguer-
schuitten konnte ich nur zwei Vacuolenbildungen constativen, doch
glanbe ich, dass bel der Durchsicht einer grésseren Zahl von
Priparaten das prozentische Verhiltniss zwischen Vacuolen und
Muskelfasern ein noch geringeres als 19/, sein wiirde.

Die Hauptverinderung au der Muskelfaser bildet ilive he-
trichtliche Volumszunahme, Die Mechrzabl der Fasern sind als
hypertrophisch zu bezeichnen, ein kleinerer Theil ist von normaler
Dicke, nur ganz wenige erscheinen atroplhisch. .

Wir nehmen als Normalzablen 4060, an und wenn wir
als Grenzwerthe die von Erb in seiner Mittheilung iiber unseren
ersten Fall angegebenen Zahl 15—75 12 beibehalten, so sind eigent-
lich atrophische Fasern, d. h. solche unter 152 Querschnitt, hei
den von uns gemessenen 400 Faserquerschnitten berhaupt nicht
gefunden worden. Die von mns gemessenen Fasern schwuankten

*) Fr. Schultze ,Ueber den mit Hypertrophie verbundencn progressiven
Muskelschwund und ihnliche Krankheitsformen®., Wiesbaden 1556..




zwischen 20, und 185, und crgaben sich im Einzelnen folgende
Werthe:

Dicke der Fusern” 20—39. 40--59. 60—79. 80—99.

Z%ahl der Fasern 4. 1. 36. 140.
100—119. 120—139. 140—159. 160-—179. 180, und dariiher.
130. 56. 20. 2. 1.

Hiernach haben also die meisten Fasern, nimlich 67,59/, eine
Breite von 80—119, und von 400 gemessenen Fasern haben nur
51 einen wohl als normal zu hezeichnenden Dickendurchmesser,
alle dibrigen sind als hypervoluminis zu betrachten. Dem-
entsprechend ist anch der Mittelwerth aus simmtlichen gemessenen
Querschnitten ein hoher und betrigt 101 g

In der Anordnung der so verschieden grossen Fasern ist keine
hestimmte Regelmissigkeit zu constatiren, im Gegentheil liegen
vielmehr oft neben der allerdicksten Faser solche von 20—30 .
Doch verschwinden im Allgemeinen die ditnnen Fasern durch ihre
geringé Anzahl neben den dicken hypertrophischen, und oft zeigt
das ganze Gesichtsfeld nur ziemlich gleichmiissig verdickte Fasern,

Dabei zeigen die Fasern Theilungsvorginge, die eben
gerade auf den Querschnittbildern deutlich hervortreten und da-
selbst sehr gut in ihren verschiedenen Stadien und Folgezustinden
zu studiven sind. Einzelne Fasern zeigen eine einfache Einkerbung
vom Rande, in die sich das Sarkolemm mit seinen Kernen hinein-
gezogen hat, an andern geht die Einkerbung bis iiber die Mitte
der Faser hinaus und schliesslich kommt es zu einer vollstindigen
Trennung, doch liegen die hbeiden Hilften oft noch lange dicht
bei einander, bis erst das dazwischen tretende Bindegewebe sie
weiter auseinander riickt. TLetzterer Vorgang wird dadurch aus
den sich bietenden Bildern erklirt, dass man oft zwei durch
einen Bindegewebsstreifen getrennte Fasern findet, deren zuge-
kebrte Flichen genau aufeinander zu passen scheinen, indem die
eine Faser an dieser Seite convex, die andere an der zugekehrten
concav ist. Aber nicht nur Zweitheilungen, auch Drei- und
Viertheilungen der Tasern kommen vor. Sehr verschieden ist
auch die Grosse des abgetrennten Stiickes, bald wird eben nur
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ein kleiner Theil ahgespalten, bald sicht man vollstindige Halbi-
rung der Faser.

Auch die Muskelfaserkerne zeigen eine betriichtliche Veriin-
derung, insbesondere cine starke numerische Zunahme. Wéahrend
normaler Weise auf den Faserquerschnitt durchschnittlich etwa
2 Kerne kommen sollen, man andererseits auch oft nur einen,
manchmal gar keinen, aber hochstens wohl vercinzelt 4 Kerne
findet, sind wir hier zu schr abweichenden Zahlen gekommen, die
aul eine betrichtliche Kernvermehrung hindeuten.

Die Kernzahlen schwanken hier zwischen 0 und 11. Bei
200 untersuchten Fasern ergaben sich folgende Zahlen:

Kernzahlen 0. 1. 2. 3. 4. 5. 6. 7. 8 9. 10. 1L
Bei Muskelfasern 1. 3. 11, 29. 43. 44, 28: 17. 11. 4. 8. 1.

Als Mittelwerth ergibt sich daraus 5 Kerne auf die Faser,
doch lierrscht auch hier eine ziemlich betriichtliche Verschieden-
heit bei den einzelnen Fasern, wie aus dieser Tabelle ersichtlich.

Ausser diesen randstindigen Kernen haben aber viele Fasern
auch noch Centralkerne, eine Erscheinung, die bei normalen
Muskelfasern vielleicht anch beobachtet wird, wohl aber als
Seltenheit dort zu bezeichnen ist. Von den 200 untersuchten

Fasern sind Dei 64, also bei fast einem Drittel Centralkerne.
zu constatiren und zwar G

>y,

49 mal je 1 Kern
11 ,, ,, 2 Kernen und )
4 ., .3

Dass diese Kerne keine etwa bei der Priparation auf die
Mitte der Faser gelangte Randkerne oder gar Bindegewebskerne
sind, geht mit Sicherheit daraus hervor, dass die meisten dieser
Kerne von einem hellen Hof umgeben sind, eine Erscheinung, die
wir auch spiter bei der Untersuchung der Muskellingsschnitte
zu verzeichnen haben werden.

Das Bindegewebe, das die Fasern von einander tremnmt, das
Perimysium interum zeigt eine Verbreiterung und zwar an den
meisten Stellen in missigem Grade, nur die einzelnen Faserbindel
sind dnreh breite und theilweise sehr kernreiche Bindegewebs-

PRSLEN
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massen von einander getrennt. Im Allgemeinen fehlt das Fett-
gewebe und nur hie und da finden sich im Bindegewehe Spuren
von Fett eingelagert. Sonst bietet mur noch der Gefissreichthum
eine Abweichung von der Norm. Die Gefiisse sind nicht allein
vermehrt, sondern ihre Waundungen auch verdickt und zwar be-
zieht sich die Verdickung woll anf alle Theile der Wandung,
am stirksten allerdings auf die Adventitin. Bei alledem treten
jedoch die Verinderungen am Bindegewebe betriclilich znviick
hinter den Veritnderungen an den Muskelfisern selbst,

Die grossere Iintlernung der einzelnen Muskelfusern von ein-
ander ist aber nicht allein von Bindegewehe mit seinen Gefissen
bedingt, sondern an schr zahlreichen Fasern finden wir von der
Oberfliiche der Faser das Sarkolenim ein Stiick  weit abgehoben
und ein heller ungeliivhter Rawn trennt es von der Muskelfaser,
Die Begrenzung dieses Ranmes st eine selr unregelniissige.  Der
Ranm selhst erscheint entweder leer und das ist die Regel, oder
aber finden sich in ihm kornige, wie Muskelsubstanz gefirbte,
oder anch farblose Massen und an diesen Stellen erscheint dann
die Muskelfusergrenze hinfig nieht scharf, sondern zackig oder
mnregelmiissig; bald liegen ihr die Kerne noch an, bald sind die-
selben mitabgehoben oder zeigen Krescheinungen, die anl cine De-
generation der Kerne hindeuten; die Firbung ist blisser und die
Kerne erscheinen wie gequollen,

Entsprechend dieser Iirscheinung finden wir anf den Liinge-
schnitten chenfalls oft auf Tingeren Strecken den Fasern parallel,
das Sarkolemm an einer Seite abgehoben und die Faser ist an
diesen Stellen weniger schart begrenzt.

Ferner ergeben die Lingschnitthilder Folgendes:

Die Muskelfasern erscheinen grossentheils nicht gerade vor-
laufend, sondern gewunden und sind daher meist nne aul karze
Strecken zn verfolgen, dabei sind oft die Rinder der Pasern nicht
gradlinig, . h. parallel zu einander, sondern an vielen Stellen
sind die Rinder wellig gebogen und macht es den Eindruck, als
witre die ganze Muskelsubstanz gleichsam gequollen, kinnte aber
in Folge ihrer Hitllen sich nieht an allen Stellen gleichmissig
ausdehnen,
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Die Muskelsubstanz erscheint im Allgemeinen etwas triibe
und die Querstreifung tritt nicht so deutlich als normal her-
vor, jedoch ist sie bei fast allen Fasern unter Anwendung
starkerer Vergrisserung zu constativen.  Sie unterscheidet sich
wesentlich  von normaler Querstreifung  durch  die  betriichtlich
geringere TFntfernung der Streifen von cinander.  Viel ausge-
priigter als dic Querstreifung ist eine an fast allen Fasern her-
vortretende Tangsstreifung, die bedingt ist durch ein Auseinander-
weichen der Liingsfibrillen und die auf den Querschnitten jene
bereits  oben  erwihnten  hellen Liicken in der Muskelsubstanz
bedingen.  An einzelnen Fasern kommt es sogar zu einer voll-
stindigen Auflosung in diese  Liingsfibrillen.  Auf den  Liings-
schnitten  tritt die betvdehtliche Kernvermelrung in noch viel
stirkerem Masse hevvor, als aul den Querschnitten.  Die Kerne
sind auf den Muskelfasern theils, in Reihen georduet, theils stehien
sie isolirt in mehr ungeordneter Weise.  Die Einzelkerne sind
meist umgeben  von  einem  spindelformigen  hellen  ungefivbten
Raum, die Gestalt der Kerne, sowie thre Grisse ist sehr wechselnd,
Lings gestellte, quergerichtete wnd vundliche wechseln miteinander
ab; eine gewisse (leichmiissigkeit in der Form findet sich nur in
den Kernen der einzelnen Kernveilien. Die Zahl der Kerne in den
Kernreihen ist eine sehy verschiedene 15, 20 sogar bis zu 40
Kerne sah ich in einer Reihe angeordnet; dabei finden sich Unter-
schiede in den Kernreihen insofern, als in einem Falle die Kerne
ganz dicht aneinandergeschlossen von einer gemeinsamen unge-
[iirbten Zone gegen das Muskelprotoplasma abgegrenzt sind; in dem
anderen Fall sind die einzelnen Kerne mehr isolirt und zwischen
den einzelnen erscheint ein Stick gefirbter Muskelsubstanz. Die
ersteren sind wohl die fritheren Stadien, zumal es an cinigen Stellen
den Anschein hat, als oh die Kerne dieser Reihen durch cin etwas
schmiileres, weniger gefirbtes Verbindungsstiick zusammenhingen,
cine Drscheinung die anf Kerntheilungsvorgiinge hindeuten, aus
denen die Rethen wolid mit Sicherheit entstanden sind, wie das
ja auch Schiiffer*) in seiner Arbeit {ber Muskelbefunde in der

#*) Schiiffer ,, Ueber dic histolog, Veriinderungen von quergestreiften Muskel-
fasern in der Peripherie von Geschwiilsten®. Virchow’s Archiv 1857, Bd. 101.
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Umgebung von Geschwiilsten bereits beschrieben hat. Die Kern-
reihen verlaufen nicht alle gerade, sondern besonders diejenigen,
bei denen die Kerne so eng aneinander gelagert sind, erscheinen
hiufig als ziemlich regelmissig zackige Linien. Es kommt das
eben dadurch zu Stande, dass dic linglichen Kerne znr Faser-
axe schrig sich stellen und zwar bhald nach der einen, bald nach
der andern Seite in regelmiissiger Abweehselung. Deutliche Kern-
theilungsfignren konnte ich in den Kernen nicht finden, es be-
ruht das wobl auf der Firbe- resp. ganzen Priparationsmethode,
die eben den feineren Kernbau nicht mehr so dentlich hervor-
treten Lisst,

Die Befunde am Bindegewebe entsprechen Dbei den Lings-
schnitten genan denen hei den Quersehnittbildern, ebenso stimmen
dic Messungen an den Muskelfasern aut den Lingsschnitten voll-
stindig mit den Querschnittbildern iiberein und sind somit die
umlangreichen Fasern der Querschnitthilder nicht als Tiuschungen
zu betrachten, hervorgerufen durch die starken Windungen der
Muskelfasern,

Fettgewebe wurde auch hier nur an ganz vereinzelten Stellen
in minimaler Quantitit gefunden.

Eine Erscheinung, die aus den Querschnittbildern wohl als
factisch vorhanden hervorgeht, konnte ich durch die Befunde bei
den Langsschnitten nicht sicher stellen, nimlich die Langstheilungs-
vorginge der Muskelfasern. Doch ist erstens an stark gewunde-
nen Fasern an sich es unméglich, die einzelnen auf langere Strecken
zu verfolgen und dann ist es woll oft noch #usserst schwierig,
mit Sicherheit zu sagen, diese oder jene Fascr zweigt sich von
der andern ab oder aber durch den Schnitt bedingt, liegt die eine
Faser noch ein Stiick tber der anderen hin. Derartige Unter-
suchungen iiber Faserverzweigungen wiren wohl besser an Zupt-
priparaten anzustellen, doch geniigen auch die Querschnitthbefunde
vollstindig, wn die Annahme einer Lingstheilung der Faser, resp.
e¢ine Verzweigung derselben mit Sicherheit anzunehmen; und dass,
wo die Spaltungsvorginge noch zahlreicher sind als hier, wie in
unserem Falle IT, auch wirklich auf den Lingsschnitten dichoto-
mische Spaltungen gefunden werden, heweist die Richtigkeit wn-
serer Auflassung,
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In vieler Beziehung ihnlich den Befunden am Deltoides sind
die mikroskopischen Bilder, welche die Untersuchung des Biceps
ergibt, aber auch manche Abweichungen von obigem werden wir
zit verzeichnen haben.

An dem untersuchten Muskelstiickchen konnen wir zwei Al-
theilungen unterscheiden, die in mancher Beziebung sich von ein-
ander unterscheiden, heide sind in den Priparaten durel einen
breiteren  Bindegewebszug von einander getrennt. Die eine Ab-
theilung  bietet viele Achnlichkeiten mit den Befunden am Del-
toides, ziemlich gleichmiissig hypertrophische Fasern, die eher noch
dichter an einunder liegen, wie in letzterem und theilweise noch
mehr hypertrophisch sind, als beim Deltoides.  Die andere Ab-
theilung zeigt die Faserquerschnitte von sehr wechselnder Breite,
die Fasern liegen mehr auscinander, durch Breitere Bindegew ehx-
ziige von einander getrennt.

Bei genanerer Durchsichit der Priiparate finden sich aber doch
im Biceps Bilder, die wir beim Deltoides vermissen und wohl auf
stiirkere  degenerative Vorginge an den Muskelfasern zu beziehen
sind.  Tn der ersten Abtheilung sahen wir an vereinzelten Stellen
Kernanhiufungen, die noch cine ganz schmale Zone schwach ge-
farbter Muskelsubstanz um sich zeigen. Das Ganze entspricht
dem Bilde einer Riesenzelle, ist aber wohl als letzter Rest ciner
Muskelfaser anfzufassen und fillt histologisch mit dem zusammen,
was Waldeyer*) als »Muskelzellensehlinchec beschreibt.

In der zweiten Abtheilung fand ich dann weiterhin verschie-
dene,” sehr schwach gefirbte Muskelfusern, mitten nnter den an-
dern darunter, deren Iontouren nur ganz undeutlich waren nnd
deren Kerne ein mehr blischenformiges Aussehen hatten und. he-
triichtliche Vergrosserungen zeigten.

An den Kernen dieser Fasern sind deutlich zu trennen Kern-
korperchen und Protoplasma nnd letzteres hildet einen scharf be-
grenzten Ring um ersteres hernm. Auch Vacuolen fand ich in
den Muskelfasern, jedoch nicht in grosserer Anzahl als beim Del-
toides. Die Messungen iiber die Faserquerschnitte stellte ich an

*}) Waldeyer ,Ueber die Verinderungen der quergestreiften  Muskeln
bei der Entzindung und dem Typhusprocesse, insbesondere die Regeneration
derselben nach Substanzdefeeten®. Virchow’s Archiv. Bd, XXXV, pag. 492,
2
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drei verschiedenen Stellen an; an zwei Stellen in Abtheilang I
und an einer Stelle in Abtheilang 11 Die betreffenden Zahlen
lasse ich hier folgen.
Ans Abtheilung T:

40 60 80 100 120 140 160 180 200
Fasernbreite in ¢ —-5% —79 —49 —119 139 — 159 —179 —199 215
710 19 88 45 92 :

Als Mittelwerth ergibt sich 123 1.

20 40 60 80 100 120 140 160 180

Fasernbreite in g —3839 .09 79 99 119 —13) —1B9 —179 —15H9

An z&lh Vder ]<'ase1-ﬁnrxw 3 17 7 3

Anzallder Fasern 8 16 92 94 589 1n 3 5
Mittelwerth izt 102
Aus Abtheilung 11:

20 40 6O 80 100 120
Fasernbreite in ¢« — 8Y DY =79 —09 - 19 --185
Anzahl der Fusern 1 3 I 126 G2 13

Der Mittelwerth betrigt O3 s

Die Verhilltnisse in Bezug auf die Kerne sind fiir Biceps und
Deltoides ziemlich gleich und aneh die beiden Abtheilangen bieten
hierin keine wesentlichen Ditlerenzen, die Kernzahlen schwanken
zwiselien 2 und 12 randstiindigen Kernen nnd Detrigt die Durch-
schnittszahl 5,4,

Die Centralkerne sind eher etwas seltener und kommen otwa
bei 139/, der Fasern vor.

Grissere Abweichungen als die Querschnitte lieten Deim Bi-
ceps die Langsschunitte von denen des Deltoides. Die Kern-
verhiltnisse sind wohl ziemlich gleich, eher ist die Vermehrung
noch eine grissere und die Kernreihen sind zum Theil betrichtlich
linger als beim Delfoides. Dagegen ist die Querstreifung dex
Fasern viel undeutlicher an manchen Stellen Lisst sie sich nicht
in der. ganzen Dreite der Faser verfolgen, an auderen und zwar
ziemlich zahlreichen Fasern fehlt sie ganz; dagegen tritt die Lings-
streifung fast tberall dentlich hervor. Auf den Liangsschnitthildern

treten aber die degenerativen Verinderungen an der Faser deut-
licher zu Tage und neben den breiten, ehenso wie heim Deltoides
beschaffenen  Muskelfasern finden sich doch auch hiufiger gan
schmale Pasern. Sie sind nur ganz sehwach gefiivht, einige zeigen
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einen betrichtlichen Kernreichthum, an anderen sind die Kerne
eher verminderf. Einzelne TFasern zeigten anch Verschiedenheit
in ihrer Fiarbbarkeit insofern, als ein Stiick der Faser ganz gut
gefiirbt sich zeigte, withrend eine andere Stelle nur durch ihre
Kerne sich iiberhaupt als Muskelfaser kennzeichnete, dagegen villig
ungefiirbt blieb. Alle Fasern zeigen auch beim Biceps eine starke
Schlingelung, die besonders bei den ganz schmalen Fasern schr
reichlich vorbhanden ist.

Im Allgemeinen hesteht trotz der erwihnten Differenzen eine
ziemliche Uebereinstimmung in den Befunden an Biceps und Del-
toides, was nm so weniger zu erwarten war, als docli der eine
Muskel, der Deltoides, als stark hvpervoluminds in demn Status
pracsens angefithrt wird, witlivend der Biceps schon mehr zu den
miissig atrophischen Muskeln gervechnet wexden muss, und durch
Bindegewebsvermehrung  kamn ja wohl die Volumszunahme im
ersteren Ifall niehit bedingt sein, denn der Biceps zeigt hei durch-
sehmttlich  gleichem oder fast grisserem Muskelfaserquersehnitt
cine Vermehrung des Bindegewebes gegeniiber dem Deltoides. Die
Volumsdifferenz inuss also wohl durch die Anzahl der Fasern an
sich bedingt sein, denn die Grosse der Fasern ist ja wie erwithnt
im Allgemeinen gleicli; und nur durch die eben angefiibrten de-
generativen Vorgiinge, die offenbar zu cinem volligen Schwund
eciner grosseren Auzahl von Fasern fithren, wird die Volumsver-
minderung des Biceps vu erkliven sein. Andrerseits ist aber auch
anzunehmen, dass, wo wir in zwel doeh ganz nahe bei einander
licgenden Partien sehr betriiehtlich differivende Verhiiltnisse, so-
wohl was Bindegewebe, als auch was Faserquerschnitt anlangt,
constativen konnten, dass in diesem Falle wohl an anderen Stellen
des Muskels wir noch viel weiter veriinderte Partien annehmen
miissen und wir trotz der Kleinbeit des excidirten Muskelstiicks
mit Sicherheit sageu konnen, dieser Muskel unterscheidet sich auch
schon dadurch von einem normalen, dass er durch seinen ganzen
Querselmitt hin nicht dieselben Befunde zeigt, sondern die Erkran-
kung offenbar ganz irreguliiv auf die eiuzcluen Theile des Muskels
sich erstreckt.

Dags unsere Amnalhue woll viehtig ist und wir beim Fort-
sehveiten der Lvkrankung ehen nech hetviiehtlichere Differenzen in
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nahe bei einander liegenden Muskelpartien zu verzeichnen haben,
geht mit vollstindiger Klarheit aus den histologischen Befunden
hervor, die wir bei Untersuchung der Priiparate unseres zweiten
Falles constatiren konnten.

Bei Fall 1T bietet die histologische Untersuchung schon
insofern grosse Differenzen von Fall 1, dass das Bindegewebe im
Ganzen genommen viel reichlicher hervortritt und in einzelnen
Stellen vollstindig die Muskelfasern ersetzt; an einzelnen Stellen
liegen die Muskelfasern ziemlich dicht aneinander, und an wieder
anderen Stellen findet man nur hie nund da im Bindegewebe ver-
einzelte Muskelfasern von verschiedener Gestalt und Grosse.  Der
Charakter des Bindegewebes ist ebeufalls verschieden an den ver-
schiedenen Stellen. Hier ist es sehr kernreich und zeigt deutliche
Vermehang der Geflisse, dort ist es ven reichlichem Fett darch-
setzt und an wieder andeven Stellen hat das Bindegewebe eine
mehr fibrise Beschaffenheit.

Die Muskelfasern Dbieten, was thre Dicke und Structur an-
langt, sehr Detriichtliche Differenzen und man kann an den Pri-
paraten so ziemlich alle Stadien der Muskelverinderung studiren,
von der stark hypertrophischen Faser bis heral zu den von uns
auch schon vercinzelt im Biceps von Fall T beobachteten Gebilden,
die wir als Muskelzellenschlinche aunffassen miissen.

Dabei finden sich aber doch noch Ditferenzen zwischen den
Priparaten ans dem »miissig atrophisch« beschriebenen Extensor
arpi radialis und dem als »ginzlich fehlend« angegebenen Supi-
nator longus, indem bei letzterem insbesondere die Bindegewebs-
vermehrung und anderseits die Fasernatrophie noch eine betricht-
lich hochgradigere ist als beim Kxtensor carpi radialis. Im Ein-
zelnen ergaben sich folgende Befunde.

Extensor cavpi radialis. Querschnitt: Das Binde-
gewebe ist sehr unregelmiissic zwischen den Muskelfasern an-
geordnet, ist dabei jedoch stark vermehrt und zeigt im Allge-
meinen zientlichen Kernreichthum; dabei ist die Zahl der Ge-
fisse sehr vermelrt, thre Wandung verdickt und sebr kernreich.
Die Fetteinlagerungen im DBindegewebe sind an verschiedenen
Stellen quantitativ sehr different. Tm Bindegewebe finden sich
fernerhin an mehreren Stellen Kevnanhiiutungen; 8 his 10 und




noch mehr Kerne sind dicht an einander gelagert und  hilden
scheinbar ein  gemeinsames Ganze. Um einige dieser Kern-
anhinfungen ist cine an melreren Stellen noch ganz schwach ge-
firbte Protoplasmaschichte angeordnet, an anderen aber ist etwas
derartiges nicht mehr zu erkennen. Trotzdem miissen wir wohl
alle diese Gebilde, die wir oben schon ihrem Aussehen nach mit,
Riesenzellen verglichen, als die letzten Reste von Muskelfasern
auffassen. Die Muskelfasern sind von sehr versehiedener Dicke
und ihr Kernreichthum ist ein enorm grosser. Huauptsiichlich sind
auch die Bilder, welche auf eine Langstheilung der Muskelfasern
hinweisen, viel zablreicher als bei Fall 1 und sind insbesondere
auch die Theilungen in mehr als zwei Theile in zahlreichen Bil-
dern zu beobachten. Vereinzelt finden sich Vacuolen in den
Muskelfasern, die sich durch nichts von den Vacuolen des Iralles 1
unterscheiden lassen, auch die kleinen Spalten in den Muskelfasern
sind, wenn auch etwas seltener als in Fall I vorhanden.

Es finden sich fernerhin neben den normal gefirbten Muskel-
fasern auch ganz blass gefirbte und andererseits solche, deren
cinzelne Fibrillen so vollstandig auscinander gewichen sind, dass
das Ganze zwar nicht mehr den Eindruck einer einfachen Muskel-
faser macht. Die Grosse ist, wie erwihnt, eine sehr variable und
schwankt, abgesehen von ganz kleinen Fasern, in denen wegen der
Undeutlichkeit ihrer Kontouren kaum sichere Messungen anzu-
stellen sind, zwischen 18 und 1804, cinzelne Fasern zeigten noch
grossere Masse; 210, 216 und 240/ wurden unter anderen noch
gemessen. Die Messungen waren erschwert dadurch, dass bei den
Praparaten zwischen einfachen Querschnitten auch zahlreiche
Schief- und sogar Lingsschnitte der Muskelfasern sich vorfinden,
was sich wohl aus der Schlingelung der einzelnen Fasern erklirt.
Die eigentlichen Querschnitte haben fast alle Kreisform und Ecken
und Kanten sind nur an den Fasern zn constatiren, die sich im
Stadium der Langstheilung befinden.

Die Grosse der Fasern gibt im Einzelnen folgende Werthe:

18 40 60 80 100 120 140 160 180
Faserquerschnitt in # —39 —59 ——79 —99 —119 —139 —159 —179 —214

Anzahl der Fasern 12 15 97 17 8 11 2 3 5
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Die Mehrzahl der TFasern 540/, hat also normale Grosse,
wenn wir die Werthe bis 79 als normal annebmen und die ganz
grossen Fasern iiber 120, wic wir sie bei Fall T noch recht
zalilreich selhen sind doch hier’ nov in ziemlich geringer Zahl vor-
handen, trotzdem ergibt sich eben wohl aut Grund einiger sehr
dicken Fasern als Mittelwerth fiir den Querschuitt 85,  Ehenso
variabel, wie die Gréssenverhiltnisse der Fasern, sind ihre IKern-
zahlen und insbesondere ist die Menge der TFasern mit Central-
kernen auffallend gross. Unter Mitrechnung der Centralkerne sah
ich Fasern bis zu 20 Kernen. 359, aller Fasern zeigen Central-
kerne und zwar 17 mal 1 Centralkern, 9 mal 2, 6mal 3, je Lmal
4, 5 und 8 Centralkerne. Aber auch die randstindigeu Kerne
sind betritehitlich vermehyt und ergibt sich fir diese als Mittel-
werth 5,4 IKerne. Im einzelnen schwanken die Iernzablen zwischen
1 und 12 Randkernen. Die ohen erwithnte Faser von 240, Quer-
schnitt bat 12 Rand- und 8 Centralkerne. Doch zeigten hiulig
auch Fasern von normaler Grdsse einen ganzen Ring vou Kernen
und auclt mehrere Centralkerne, so dass ulso kein constanfes Ver-
hiltniss zwischen Yaserngrosse und Kernzahl zun constativen war.
Die Ergebnisse bei 100 Fasern fiiv die Randkerne waren folgende:

Kernzabl 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12
Fasernzahl 2 6 15 23 15 14 4 7 5 38 38 3

Dic Lingsschnittbilder bestitigen im einzelnen das, was
wir nach den Querschnitthilder wohl erwarten mussten. Vor allem
tritt eine Erscheinung sehr deutlich an den verschiedenen Stellen
hervor, nimlich die Lingstheilung der Muskeltasern. Man sieht
relativ hiufig, wie eine breite Faser sich in zwel entweder gleich-
oder verschieden breite Fasern theilt und die beiden Hilften dann
einen mehyr oder weniger divergirenden Verlauf nebmen; doch scheint
dies nicht immer der Fall zu sein, sondern an einzeluen Stellen
waren auch deutliche Bilder zu seben, nach denen die Fasern ein
Stiiek weit getrennt verlaufen und dann sich wieder vereinigen.
Die dadurch gebildete Spalte in der Muskelfuser ist beiderseits
von Kernen begrenzt, dic ebenso angeordnet sind wie die Sarko-
lemmakerne.

Ausser diesen Theilungshildern sind noch selir hervortretend
dic ganz cnorm zahlreichen und theilweise sehr kurzen Windungen,




in denen die Fasern verlanfen. Nehen diesen stark gewundenen
Fasern finden sich ganz gerade verlaufende und so wird auch da-
durch das Gesammtbild noch mannigfaltiger.

Die Breite der Fasern sehwaukt Detriachtlich, normal breite
und sebr hypertrophische Fasern wechseln mit ganz schmalen,
theilweise fusserst kernreichen Fasern ab. Tn letzteren sind die
Kerne zum Theil in unregelmiissiger Weise dicht nchen einander
gelagert, aber auch in den meisten dbrigen Fasern herrscht die
Avordnung in oft enorm langen Kernzeilen vor.

Die Grosse und Gestalt der Kerne schwankt sehr, auch ist
die Anordnung der Kerne cine entschieden wechselnde. Bald sind
die Kerne durch Muskelsubstanz von einander getrennt und sind
einzeln von einem mehr oder weniger grossen, hellen, ungefirbten
Raum umgeben; bald sind die Kerne der Kernveihen ganz dicht
an einander gelagert nnd die ganze Kernreihe erscheint dureh eine
helle ungefivhte Spindel von der Substanz der Muskelasern ge-
trenut.  An vielen Stellen finden sich melrere Kernreihen in den-
selben Fasern nehen cinander angeordnet.

Ausser den eigentlichen Muskelfusern ftindet man aber auch
hier die Lingsbilder Waldeyer'scher Muskelzellenschliuche, Die-
selben zeigen einen bald mehr geraden, Dbald stirker gewun-
denen Verlanf, der sich in sciner Richtung im Allgemeinen
dem Verlaul der Muskelfasern parallel stellt. Ausser den Kernen
bestehen sie aus ciner Duld noch schwach tingirten, bald unge-
farbten Protoplasmamasse, die eine ziemlich deutliche Begrenzung
zeigh.  Line Querstreifung fehlt selbstverstindlich diesen Gebilden
und nur dureh die Avt ilives Verlaufs und das theilweise noch
Vorhandensein von nach Art dev Muskelsubstanz gefirbten Proto-
plasmas sind wir berechtigt sie als letzte Reste der Muskeln auf-
tufassen.  Die cigentlichen Muskelfasern zeigen theilweise noch
deutliche Querstreifung, an manchen jedoch fehlt sie. Dafiir ist
die Lingsstreifung sehr hervortretend. Da wo Querstreifung vor-
handen, ist sie aber um cin bedeutendes schniiler als in der Norm,
oft so fein, dass sie nur mit stirkster Vergrosserung (Zeiss F)
noch wahrnehmbar ist.

Die Muskelsubstanz erscheint im Allgemeinen etwas triib, an
einzelnen Stellen finden sich Vacuolen, aber fettige Degeneration
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der Fasern sali ich an keiner Stelle, Nur die Farbung mancher
Fasern ist cine betrachtlich Dlissere als normal und an diesen
Fasern zeigen auch hiufig die Kerne eine andere Beschaffenheit,
sie sind blisser und mehy blischenformig, Das Bindegewebe er-
scheint sehr kernreich wnd ist in ziemlich unregelmissiger Weise
angeordnet. Die Bindegewebsziige verlaufen theils parallel, theils
senkrecht zu den Muskelfasern und an vielen Stellen sieht man
quer tber die Faser ziehende Bindegewebsmassen. Das Bindo-
gewebe an sich zeigt auf den verschicdenen Stellen cine sehr ver-
schiedene Beschatfenheit und ist theilweise mit Iettgewebe durch-
setzt, cbenso sind die Gefiisse in ihm betrichtlich vermehrt, Fin
wesentliches Hervortroten des Fettgewehes ist aber auch hier noch
nicht zu constatiren. Die letzten Stadien der Muskelverinderungen
bei der Dystrophia muscularis progressiva ersehen wir aus den
Priiparaten, die vom Supinator tongus hergestellt wurden,
Auf den Querschnitten findet man an vielen Stellen gar nichts
mehr von Muskulatur: das Bindegewebe und Fettgewebe ist von
sehr versehiedener Beschaffenlieit, wellige lockere Zige wechseln
ab mit kernarmem derhbem Bindegewele, doch ist im Allgemeinen
der Kernreichthum auch im Bindegewebe vorherrschend. Neben
dem Bindegewebe findet sich ziemlich viel Fettgewebe, das
ganze Strecken des Querschuitts ausmacht. Mitten im Binde- und
Fettgewebe findet man hie und da, an manchen Stellen ziemlich
dicht bei einander, Anhiufungen von Kernen, die zwar nur theil-
weise noch von einer deutlichen Hiille umschlossen sind, theil-
weise dagegen ganz frei liegen, aber doch auf Grund ihves Aus-
sehens und ihrer Zusammenlagerung als Muskelkerne aufzufassen
sind. Ferner finden sich im Bindegewehe zerstreut, vereinzelte
Muskeltasern von verschiedener Grosse, auch solche ganz vereinzelt
von breiten Bindegewebsziigen umgebene Muskelfasern zeigen oft
betrichtliche Hypertrophie. Dieser Zustand der Hypertrophie ist
auch an den anderen Fasern vorhanden, dic einen Theil des Ge-
sammtquerschnitts ausmachen und wohl noch als Rest der ge-
sammten Muskulatur autzufassen sind. Da wo die Fasern dichter
gelagert sind, ist das mikroskopische Bild wohl ziemlich genau
iibereinstimmend mit dem beim Extensor carpi radialis, nur sind
erstens die Theilungsbilder vielleicht noch zahlreicher, inshesondere
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die Theilung in mehr als zwei Theile und dann ist die Zahl der
Muskelkerne, hauptsichlich auch der Centralkerne, eine noch
grossere.  Diese Angaben bezichen sich natiirlich ausschliesslich
auf die Muskelpartie, in der die Fasern dichter an einander ge-
ordnet sind, da nur hier dberhaupt die zur Yergleichung noth-
wendige Zahl von Muskelfasern zu Leobachten ist. Vacuolen finden
sich auch in geringer Zahl in den Muskeln, im Priparat 1—2;
die hellen Liicken in den Fasern sind ehenso zahlreich wie beim
Extensor.  Die Dicke der Fasern, soweit dieselben auf Grund
scharfer  Contouren  ciner Messung  zuginglich sind, schwankt
zwischen 124 und 19245 bei den auf dem Querschnitt noch
kleineren Gebilden, als erstere Zahl angibt, ist meist von einer
cigentlichen Muskelfaser nicht mehr zu sprechen, denn dann haben
wir das, was man nur noch als Kernanhiufung bezeichnen kann.
Im cinzelnen ergeben sich folgende Zablen :

1040 60 80 100 120 140 160 180 wua
—89 =59 —79 —99 —119 —139 —159 —179 daraber

Breite in w 1
Zehlderkasern 13 9 19 16 15 14 7 3 4
Wir haben also hier wieder eher mehr hypervolumindse Fasern
als in dem jedenfalls functionstihigeren Extensor carpi radialis,
denn hier sind nur 419/, der Fasern normal und der Mittelwerth
aus obigen lundert gemessenen IMasern betrigt 92 also mehr
als beim Extensor. ’

Die zugehdrigen Kernzahlen sind im Allgemeinen betrichtlich
hither als bei allen bisher von wns beschriebenen Muskeln, und
zwar sind sowohl die randstindigen als besonders auch die Central-
kerne viel zablreicher. Letstere finden sich bei 67°¢/, aller Fasern
und schwanken die Zahlen zwischen 1 und 11 im Innern der Fasern
gelegenen Kernen. Ich sah bei 100 Fasern:

24mal je 1 Centralkern
19 ,, |, 2 Centralkerne

13 1 " 3 kR
2 " 17 4 3
3 1 kAl 5 N
4 ” 1 6

und 1 ,, ,, 7 und 11 Centralkerne.
Die Zahlen der Randkerne schwanken’ zwischen 2 und 22 Kernen.
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Die letztere Zahl trifft zusammen mit der Centralkernenzuhl
IT und hat jene Faser somit 33 Ierne. Als Mittelwerth, aus
den randstindigen Kernen berechnet, ergibt sich 6,7, rechnet man
die Centralkerne mit, so ergibt sich 8,4 als Durchschnittszahl fir
die Faserkerne,

Auf dem Liangsschnitt findet man zuniichst wieder dio
enorm  zahlreichen Windungen an den Fasern.  Die Windungen
sind oft korkzieherartig und zwar in gleicher Weise an atrophischen
und hypervoluminisen Fasern, Sehr auffallig sind  fernerhin die
zahlreichen Gabelungen der Fasern in zwei und mehr Theile und
awi sieht man es deutlich, wie einmal die Faser sich in zwei
gleiche Theile spaltet und das andere Mal wur ein kleines Fibrillen-
biindel sich von der Gesammtmasse abspaltet.  Auch findet man
in grosser Zuhl Spalten in der Linge der Fasern, die beiderseits
von Kernen eingefusst sind, also wohl dem entsprechen, was auf
dent Querschinitt als theilweise Sarkolemmeinstilpung vom Rande
her sich documentivt.  Die Farbung der Fasern ist eine sehr
wechselnde und im Verlaut der Fasern oft nicht melr gleich-
miissige;” helleve und dunklere Partien wechseln mit einander ah
und deuten auf stirkere degenerative Verinderungen der Ilasern
hin, An den meisten Fasern fehilt die Querstreifung, Lingsstreifung
ist oft noch deutlich ausgeprigt.  Auffatlend ist, dass einige ganz
schwach gefirbte Fasern, deren Fibrillen ziemlich weit auscinander
gewichen, noch ganz sc]l{'mg, wenn auch schmale Querstreifung
zeigen.  Die starke Schlingelung der Fasern bedingt auch, dass
man hiufig mitlen zwischen Lingsschnitten Querschnitthilder sicht
und auch die Waldeyer'schen Muskelzellenschliiuche treten hald
als  Querschnitt-, hald als Liingsschuittbilder herver und sind
hiaufig schwer von den ziemlich zahlreichen und in iliven Wan-
dungen verdickten Gefissen zu unserscheiden. Das Binde- und
Fettgewebe tritt anf den Liingsschuittbildern ebenfalls sehr reich-
lich hervor und ist der Kernveichthum des ersteren wohl grissten-
theils auf darin zerstreut liegende restirende Muskelkerne zuriick-
zufithren.  Alles in Allem bietet also der Supinator longus einen
geringen Rest eines Muskels und zeigen die Quer- und Lings-
schnittbilder die hochgradigsten Abweichungen von einem normalen
Muskelbefund.
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Ueberblicken wir nun die histologischen Befunde in unseren
beiden Fillen, so beziehen sich die Differenzen der Befunde doch
nur auf graduelle Verschiedenheiten offenbar desselben Processes.
Vor Allem ist die grosse Uebercinstimmung in den Krscheinungen
an den Muskelfasern selbst wohl dasjenige, was uns zuerst aut-
fallen muss und als wohl fiir beide Fille wesentlich anzusehen
ist. In allen Priparaten finden wir hypervoluininise Fasern neben
normalen und mehr weniger atrophischen. Die Fasern erscheinen
auf dem Querschnitt zum geringsten Theil eckig, meist sind sie
abgerundet.  Tn allen Priparaten liessen sich  deutliche Kern-
vermehrungen und Auttreten von im Centrum der Fasern gelegenen
Kernen constatiren.  Die Kernvermelrung tritt hanptsiichlich auf
Liingsschuitten hervor, wo die Kerne in Rgihen angeordnet cr-
scheinen.  Von weiteren Veriinderungen an den Fasern  wiiven zu
nennen: die Spaltungen der Fasern und zwar cinmal in ihre Fib-
villen und zweitens Spaltungen der ganzen Fasern in zwei oder
mehr Theile. Sehliesslich sind auch in allen Priiparaten Anzeichen
von degenerativen Vorgiingen an den Muskelfasern zu constatiren,
die’ erstens zum einfachen Schwund der Fasern mit zuletzt vesti-
renden Waldeyer’schen Muskelzellenschliauchen fithrten und zweitens
solche Verindernngen, die die chemische Zusammensetzung der
Muskelsubstanz alteriren und sich bald als einfache Triibung der
Substanz mit ganz oder theilweisem Verlust der Querstreifung
darstellen, bald die Farbekraft der Muskelsubstanz und ihver Kerne
beeinflussen, so dass die denselben Fiarbemitteln ausgesetzten Fasern
in ihrer Farbe ganz wesentlich differiren und schliesslich Fasern
sich finden lussen, die wohl noch cine normale Breite hahen, aber
darch den Farbstoff kaum noch tingirbar sind. Zu den degene-
rativen Erscheinungen, die jedoch keineswegs nur in unseren
Tillen zu verzeichnen sind, wiren wohl noeh die vereinzelt aui-
tretenden Vaecuolenbildungen hier zu nennen,

Die Hauptdifferenzen in unseren heiden Fillen lassen sich
etwa so zusammenfassen:

Je weiter der Process fortgeschritten, umso grisser ist die
Mannigtaltigkeit in den Befunden in dem einzelnen Priparate.
Gleichiniissig  hypervolumindse Fasern deuten auf den Beginn,
grosser Wechsel zwischen ungewohnlich grossen und atrophischen




Fasern auf schon linger bestehende Verinderungen hin. Auch dije
Spaltungsvorginge, die Kernvermehrung, insbesondere die Menge
der Centralkerne, sowie die degenerativen Processe an den Fasern
steigern sich, parallel mit der Zunahme des gesammten Krank-
heitsprocesses.  Ebenso verhilt sich das Bindegewebe; es scheint
ja in frithen Stadien auch um ein geringes vermehrt, aber in den
letzten Stadien privalirt os 0, dass man streckenweis oft nur
durch die vereinzelt in ihm nocl restirenden Muskelfasern erkennt,
dass iiberhaupt an sciver Stelle friher Muskelgewebe war. Dag
Fettgewebe tritt in den frithen Stadien fast gur nicht auf und ist
erst in den allerletzten Stadien der Erkrankung, wie es in unseren
Fiallen der Supinator longus bietet, in reichlicherer Menge im
Bindegewebe zu finden.

Wenn woll auch die Befunde im Deltoides nicht mehr das
allererste Stadium und  andererseits die Befunde am  Supinator
longus noch nicht die iusserste Grenze der Atrophie darstellen,
s0 lassen sich aber unsere Befunde durch solche ans der Literatur
erginzen. Der wohl am frihesten beobachtete Fall ist von Hitzig*)
in allerneuester Zeit beschrieben, er berechnet einen mittleren
Faserquerschnitt von 110, und gibt an, dass das Bindegewehe
nur eine ganz geringe Vermehrung zeigt, dagegen findet er auch
schon  Kernvermehrung, abgerundete Contouren der Fasern und
Spaltbildungen in Gestalt mehr oder minder tiefer Kinkerbungen
vem Rande her. 1In seinem Talle hesteht das Leiden seit 5 his
6 Monaten, die untersuchten Muskeln sind  hypertrophisch, in
unserem Falle T besteht ju am Deltoides auch noch Hypertrophie
und nur durch den enorm protrahirten Verlauf in diesem Falle
sind wohl die fast gleiclien Befunde, wie hei dem Hitzig’schen
Falle zu erkliren. Die Kernvermehrung tritt hier noch nicht so
dentlich hervor wie bei uns, inshesondere fohlen lingere Kern-
reihen. Wenn wir nun als dritte hierhergehorige Beobachtung den
Deltoideshefund in dem ersten Barsikow’schen**) Falle nehmen,
der nur Fasernhypertrophie und Abrundung der Kanten der Fasern

*) E. Hitzig , Beitriige zur Lehre von der progressiven Muskelatrophie.«
Berliner klinische Wochenschrift 1888, Nr. 25, 8. 497.

**) DBarsikow ,Zwei Familien mit Lipomatosis musculorum progressiva*,
Dissertation, Halle 1872,




:
{
;
£
;

20

verzeichnet, dagegen anmsdriicklich bemerkt ist, dass eine Binde-
gewebsvermehrung fehlte, so dirfen wir von vornherein hehaupten,
dass jedenfalls bei der Dystrophia muscularis progressiva zunichst
die Muskelfasern selbst erkranken und das Bindegewebe unveriandert
bleibt. Fiir diese Behauptung haben wir noch drei weitere direct
beweisende Befunde gesammelt: Friedreich erwithnt in seinem
Fall XXI, der ja nach Erbs eigener Angabe zu unserer Krank-
heitsform 2n rechuen ist, ansdriicklich, dass ev im Infraspinatus, der
betrichtliche Veriinderungen an den Muskelfasern bot, keine Binde-
gewebszunahme constatiren kounte. Kbenso fand Seh ultze*) im
lleopsoas seines in seiner Monographie ausfiihrlich beschriebenen
Falles neben  theilweiser Fasernhypertrophie wnd Kernvermehrung
keine Spur von Bindegewebsvermehrung. Als dritter noch hier-
liergehsviger Fall wiire der von Limbeec k**) kiirzlich beschriebene
7w erwihinen, wo chenfalls das Bindegewebe nur eine ganz geringe
Vermehrung zeigte, jedenfalls unwesentlich im Verhiiltniss zu den
Muskelverinderungen, Dass die frihere Annahme, dass das Binde-
gewebe primiv erkrankt, so lange unbestritten Dlieh, hat seinen
Grund eben darin, dass die meisten histologischen Untersuchungen
bei der Dystrophia muscularis progressiva erst zu ciner Zeit an-
gestellt warden, wo bereits die Bindegewebsvermehrnng eine Difte-
renz gegen den normalen Muskelbefund bildete und erst solche
Fille Aufklivung geben konnten, dic entweder sehr friih beobachtet
wurden, resp. die Erkrankung erst gevinge Fortschritte gemacht
hatte, wie das wohl fiir unseren Fall 1, sowie fiir den von Hitzig
und Limbeck beschrichenen zutvifit oder dass eben Muskeln zar
Untersuchung kamen, die im Unterschied von den iibrigen er-
griffenen Korpermuskeln relativ spit afficict wurden und somit
noch die Anfangsstadien der Irkrankung darbieten. Dass in
diesen Anfangsstadien aber doch Veranderungen in dem Perimysium
internnm gelegentlich neben den Muskelverinderungen vorkommen,
scheint uns durch den bereits erwihnten Fall Schultze, sowie durch
den von Landouzy und Déjérine***) veroffentlichten Sections-

*) 1, e. — **) v, Limbeck ,Zur Lehre von der Dystrophia muscularis pro-
gressiva®, Prager Zeitschrift fir Heilkunde 1888, 8. 179. — ***) Landouzy et

Déjérine ,Nouvelles recherches cliniques et anatomo-pathologiques sur la
myopathie atrophigue progressive. Revue de médicine 1886, pag. 1009,




befund sicher gestellt; es kommt nimlich wohl doch auch schon
in diesen Stadien eine Fettentwickelung zwischen den Muskel-
biindeln vor. Schultze erwiihut dies bei dein Tleopsoas und Lan-
douzy und Déjérine heschriehen es bei den Muskelu ihres Falles,
die klinisch und makroskopisch noch - als normal angenommen
warden.  Dass die Fetteinlagerung in diesen beiden sich nicht
erst anl Grund einer vorherigen Bindegewebsvermehrung entwickelt
hat, geht wohl aus dem ginzlichen Fellen des Bindegewebs neben
den Fettzellen hervor. In den spitteren Stadien der Erkrankung
nimmt allerdings woll das Bindegewehe eine wesentliche Stellung
in den degenerirenden Muskeln ein, und man kann woll hier den
Satz aufstellen, je mehr die Muskelfasern an Zahl abnelinen, um
so mehr nimmt das Bindegewebe zuy doch compensiven sich heide
Verinderungen nicht dauvernd, denn sonst dirfte der Muskel als
ganzes nicht selliesslich an Volumen abnelimen.  Andrerscits er-
klirt sich aber durch die Bindegewebsznnahme, dass Muskeln
deren Function betriichtlich veducivt ist, hiufig noch lange Zeit
ihr normales Volumen behalten. . Diesen normalen Muskelnmfang
bedingen”.auch noch mit die Verinderungen an den Muskelfasern
selbst, denn als Hauptmoment bei der Dystrophia muscularis pro-
gressiva ist hervorznheben, das fast in allen Fillen als Regel be-
obachtete Vorkommen von hypertrophischen Fasern neben den
normalen und atrophischen.  Auch in unseren beiden Fillen tritt
die Faserhypertrophie hervor wnd in allen untersuchten Mnskeln
‘Tiegen die Mittelwerthe aus dem gemessenen Querschuitt weit fibor
der Norm und wenn nicht ans den ibrigen histologischen Lirgel-
nissen mit Sicherheit ein volliger Schwund eciner grossen Zahl von
Fasern zu constativen wiire, miissten wir auch noch heim Biceps
des Talles T und beim Extensor ecarpi radialis des Falles 1T ein
‘Hypervolumen des ganzen Muskels aus dem mikroskopischen De-
fand evwarten, faktisch besteht aber eine missige Atrophie.

Fiir das Vorkommen hypertrophischer Fasern haben wir nun
selir viele Beispiele in der Literatur zu verzeichinen, die Dicke der
Fasern kaun Dbis iiber 200z betragen, also dus 3—4 fache ciner
normalen Muskelfaser. Barsikow faud in dem Deltoides seines
¢inen Falles die meisten Fasern 106, dick und auch in dem
stiivker degenevirten Reetus femoris Jiessen sich vereinzelt hyper-
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volumindse Fasern bis 1304 Durchmesser auffinden, Auch schon
friiher sind allerdings meist olme genaue Massangaben hyper-
trophische Tasern in den atrophischen Muskeln Dheschrieben wor-
den.  Genaue Masse finden wir in dem hierher gehdrigen Fried-
reich’sehien Falle XXT, allerdings dem hypertrophischen  Infra-
spinatus entnommien.  Zwischen 60—170, schwankten hier die
Muskelfasern, zwischen 140 und 150 # betrug der Querschnitt der
meisten Fasern. Anch bei Fall XI und XX werden hypertrophische
Tasern erwithnt.  In nenerer Zeit sind ebenfalls in allen Fillen
von Dystrophin sowohl von dentschen als von franzosischen Au-
toren dlie hypertrophischen Fasern gefunden und zwar ebenso in
den hypervolumindsen als aueh in den atrophischen Muskeln, in
ersteren vorherrsehiend, in letzteren mehr weniger vereinzelt, Tsolirt
steht die Angabe von Landouzy und Déjérine®) in Beschrei-
bung der Muskelhefunde ihres 66 jihrigen Patienten, die simmt-
lichen Muskeln nach ihrem mikvoskopischen Verhalten in vier
Gruppen einteilen und bei Grappe 1 und 2, also den im iibrigen
am geringsten von der Affection belallenen Muskeln, keine hyper-
volumindse Fasern fanden; dagegen in Grappe 3, welcher sie den
Supinator longus, Tibialis anticus und Triceps zurechnen, hyper-
voluminose Fasern in hetrichtlicher Zahl constativen dagegen hei
den ganz atrophischen Muskeln der Gruppe 4 wieder keine mehr,
Fine sichere Frklirung dieses Befundes ist wohl schwer zu gehen
und ob hier nicht das Alter des Patienten in Betracht zu zielien
ist, lagsen wir ddahingestellt.

Viel weniger iibercinstimmend berichten die Autoren iber die
iibrigen Verimderungen, nur in einem stimmen sie {Gberein, und
das ist die Mannigfaltigkeit des mikroskopischen Bildes, wie es
eben durch die verschiedenen Grossen der Fasern bedingt ist nud je
grissere Fortschritte die Frkrankung gemacht, umso verschiedener
sind die neben einander gelagerten Fasern.

Dass die Fasern meistens nicht ihre normalen polygonalen
Querschnitt bewahren fiel schon Wernic h*) auf, wie wenigstens
ans seiner Abbildung hervorgeht. Barsikow heschreibt es auch,

*) L oe.
#¥) A, Wernich, Dentsches Archiv f. klin. Medicin, Td. 11, 1867, 8, 232 iT,
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bei Friedreich fehlen hieriiber Angaben. Schultze erwihnt
bei verschiedenen Muskeln, dass neben den polygonalen auch runde
Fasern sich vorfanden. B wss*) hetont ebenfalls diese Veriinderung
und Limbeck beschreibt gerade von den hypertrophischen Fasern,
dass sic drehrund oder oval erscheinen, auch Hitzig schliesst
sich diesen Angaben an. Ob sie in den anderen Fillen nicht vor-
gefunden oder nur als nebensichlich nicht angefiihrt warden, bleiht
wohl dahingestellt: an unseren Priiparaten konnten wir constatiren,
dass die ausgesprochen runden Fasern hanptsiichlich in Fall 11,
also in den am stirksten degenerirten Mnskeln constatirt werden
konuten.

Viel wichtiger als dicse Verindernng erseheint uns das Ver-
balten der Kerne in den verschiedenen Fiallen zu sein und zwar
diirfen: wir ys hier nur auf die nach den jetzt iiblichen Firhe-
methoden untersuchten Priiparate stiitzen, denn die Unsicherheit,
die Kerne mit Acid. acet. deutlich zu machen, ist wohl gegeniiber
deren Verhalfen zu Alauncarmin und Hamatoxylin eine sehr De-
trichtliche.  Was zuniichst die von wns in betriichtlicher Zahl
constatirten Centralkerne anlangt, so diirfen wir dieselben wohl
gegeniiber Schultze's**) fritherer Angabe als pathologisches Vor-
kommen_ bezeichnen, wenigstens konnten wir an den von uns unter-
suchten normalen Muskeln keine Centralkerne finden, und wenn
wirklich auch normal solehe vorkommen, so sind sic doeh wohl
iusserst selten wnd nicht in einem so hohen Procentsatz, wie in
unseren Beobachtungen zu finden. Schultze erwihnt das haufige
Vorkommen derselben auch selbst bei verschiedenen Muskeln seines
Fulles, den er in seiner Monographie beschreibt. Ebenso erwihnt
diese in der Mitte der Fasern gelegene Kerne auch Hitzig und
swar sah dieser, ebenso wie wir, oft die Kerne nicht direct von
den Fibrillen eingeschlossen, sondern noch von einem besonderen
ungefirbten Hohlraum umgeben.  Letzterer bringt auch diese
Centralkerne in Beziehung zu den Vacuolen und fand an dem
Rand derselben hie und da solche Kerne allerdings in gequollenem

*) Buss ,Zur Lehre von der Dystrophia musculorum progresgiva“, Rer-
liner klin, Wochenschrift 1857. Nr. 4, 8. 49,

**) Fr. Schultze , Ucher Atrophia musenloris pseudohypertroplica.” Vir-
chow’s Archiv 1879, Rd, 75, S. 475.
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Zustand. Was die iibrigen randstindigen Kerne anbelangt, so
scheint factiseh darin eine Unregelmissigkeit in den Befunden zu
bestehen, denn die Angaben schwanken zu betriichtlich.  "Wir
fanden ja starke Kernvermehrung und hierin stimmen wohl auch
die meisten Autoren uns bei, aber einige andere machen aus-
dricklich darauf anfmerksam, dass die Kernzahlen normal sind,
wenn auch bel diesen genaue Zihlungen wohl nicht angestellt
wurden, schliesslich fehlen bei einigen Fillen die Angaben iber
die Wernzahlen. Seln fir die Vermehrung der Kerne in unseren
Fiallen sprechen die Augaben von Schultze, der in allen Mus-
kely, anf denen sie makroskopisch normal cerschicnen, Kernver-
mehrung heschreieh, also auch sehon in den TFallen sie constatirte,
wo die dbrigen Muskelverinderungen noch sehr in Hintergrund
traten, wie « B. an den Gestehtsmuskeln, I riedreich bezeichnete
die Vermehrung  der Kerne als constantes Vorkommen bei allen
Muskelatrophien.  Auch Giinther®), Buss, Hitzig, Ross*¥)
sowie artch Schultze in seinem frither beschriebenen Fall fanden
die Kerne vermehrt.  Die franzisischen Autoren Landouzy und
Déjcérine®™*) fanden in den im Jahr 1885 verdffentlichten Fillen
keine Kernvermehrung, dagegen heschrieben sie bei dem schon
oben erwithnten Falle, der im Jahre 1886 verdffentlicht wurde,
als wesentliches Symptom eben eine betriichtlichie I ernvermehrung ;
in beiden Fallen versuchen sie aus diesem Befunde insofern Schliisse
zu zichen, als sie den Process im ersten Fall als einfach atrophischen,
in letzterem als entziindlich aanffassen. Der Umstand aber, dass
gerade in einfach atrophischen Processen Kernvermehrung in den
Muskelfasern gefunden wird, zeigt wohl, dass Landouzy und Dé-
jérine mit ihren Schliissen aus dem Fehlen und Vorhandensein
ciner Kernvermehrung etwas zu weit gehen. Dass Kernvermehrung
in typischien Fillen der Dystrophie fehlen kann, scheinen die An-

*) B. Ganther ,Zwei Fille von Pseudohypertrophia musculorum®. Disser-
tation. DBerlin 1884,

#*) James Ross ,Preatise on the diseases of the nervous system®. TLondon
188t (B, 11, S, 204),

%) Landouzy et Ddéjorine ,De la myopatlie atrophique progressive®,
Revne de médicine 1885, pag. 250,
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gaben von Lichtheim*), Knoll**) und neuerdings von Lim-
beek zu beweisen. Doch wire immerhin moglich, dass die Kern-
farbung in diesen Fillen eine unvollstindige wiire. Das Fehlen
der Kernvermehrung in diesen Fillen wiirde eben nur zeigen, dass
wir bis jetzt, auch was die Kernzahlen anbelangt, keine siclieren
Sitze aufstellen konnen. Die Kerne sind, wie das fast alle Au-
toren beschreiben, da wo sie vermebrt erscheinen, in langen durch
Theilung von REinzelkernen ecntstandenen Reihen aufgestellt und
sind von sehr wechselnder Grosse.

Die eigentlich degenerativen Vorginge an der Muskelsubstan
sind wobl noch am wenigsten iibereinstimmend beschrieben und
die Vermengung dessen, was normaler Weise sich anch findet,
nimlich die Vorginge wachsartiger Degeneration und sonstiger
vielleicht anf mechanische lrritation zuriickzufiibrende Verinde-
rungen einerseits und der eigentlichen pathologisch-degenerativen
Vorgiinge anderseits machen cs kaum moglich, schon die Ueber-
ginge von normaler Faser bis zum volligen Schwund der Faser
genau zu fixiren,

Darin scheinen alle Autoren ziemlich einig zu sein, dass die
Muskelkerne am lingsten persistien nnd os dadurch zu dem
kommt, was Waldeyer zuerst als Muskelzellensehlauche
beschrieben hat und wir konnen wohl noch hinzufiigen, dass im
Bindegewebe zerstreute Kernhanfen die letzten sichtbaren Resto
der Muskelfasern darstellen. Andererseits scheinen uns als Anfangs-
verdnderungen in der chemischen Zusammensetzung der Muskel-
substanz die Verinderungen, wie sie die Querstreifung bietet, wohl
gelten zu miissen; die Querstreifung erscheint schmiiler, ver-
schwindet theilweise oder wird wenigstens weniger deutlich und
dies beruht auf einer allgemeinen Tribung und Quellung der
Muskelsubstanz; welche chemischen Verinderungen ihr zu Grund
liegen, weiss man bis jetzt nicht. Fin uns wesentlich erscheinender
Process, der auch schon seit langem bei hierher gehorigen Fiillen
beschrieben, sind die Spaltungsvorginge an der Muskelfaser.

*) Lichtheim ,Progressive Muskelatrophie ohne Frkrankung der Vorder-
horner des Riickenmarks“. Archiv f. Psych. u. Nerv, 1878. VIIL.

**) Knoll , Ueber Paralysis pseudohypertrophica“. Wiener medicin, Jahr-
biicher 1872, §. 1.
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Schon Friedreich erwihnt sic und auf Tafel 1V seiner Mono-
graphie finden wir die hierhergehorige Abbildung; das dort ge-
zeichnete Bild gehort zu Fall XX, derselbe Fall, den Schultze
beschreibt. Auch Buss, sowie Hitzig sprechen von Spaltungsvor-
gingenn und ihrer Beschreihung nach handelt es sich auch in diesen
Filllen um Theilung der ganzen Faser in zwei oder mehr Theile,
deren Anfinge besonders deutlich auf den Querschnittbildern her-
vortreten und hier in ibhren Anfangsstadien als Einkerbungen der
Fasern vom Rand her sich darstellen und wobei in die Substanz
der Faser das Sarkolemm mit seinen Kernen sich einschicht. Dass
es hierbei zu Verzweigungen der Fasern kommt, konnten wir bei
der Untersuchung unseres Falles IT mit Sicherheit constatiren,
hier treten die Verzweigungen auf den Lingsschnittbildern theil-
weise ganz deutlich hervor und T#uschungen durch Uebereinander-
lagern mehrerer Fasern war hier mit Sicherheit auszuschliessen.
Alle histologischen Befunde, wie wir sie in unseren beiden }illen
constatirt, finden sich nach dem Vorhergesagten auch schon mehr
oder minder zablreich in der Literatur verzeichnet und es sind
wohl noch zwei Fragen schliesslich in Betracht zu ziehen, nidmlich
erstens: Sind die von uns constatirten Befunde in ihrer
Gesammtheil speciell nur fir die Falle von Dys-
trophia muscularis progressiva characteristisch, oder
finden sich unsere geschilderten histologischen Ab-
normititen auch bei anderen Affectionen? und zweitens:
Welche Bedeutung haben die hypertrophischen Fasern?
Denn dass die Letzteren gerade in atrophischen Muskeln wohl als
auffallendstes Symptom gelten miissen, ist sicher und andererseits
wurden sie auch gerade am ibereinstimmendsten bei fast allen
heschriebenen Fiillen constatirt.

Die von uns geschilderten Muskelbefunde crgeben ja Einzel-
heiten, die wir auch bei anderen Muskelerkrankungen finden und
sicherlich wird es Fille geben, wo die Excision eines Muskel-
stiickchens die Diagnose, dass wir ‘es dort mit einer Dystrophia
muscularis progressiva zu thun haben, nicht mit absoluter Sicher-
heit fixirt. Besonders bei Erscheinungen, wie wir sie bei den
im Stadium der Hypertrophie befindlichen Muskeln -constatirt
haben und zwar in Fillen, wo die Erkrankung eine ziemlich frische
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1st, ich meine unseren Deltoidesbefund, sowie den des cinen Dar-
sikow’schen Falls und den von Hitzig beschriebenen Bicepsbefund,
fillt die grosse Aehnlichkeit auf mit dem von Erb in seiner
Monographie iiber die Thomsen'sche Krankheit*) gegebenen
histologischen Muskelverinderungen bei dieser Muskelaffection. Lr
selbst vergleicht ja auch schon die Thomsen’schen Muskelverin-
derungen mit denen bei der Dystrophie, aber als Beispiel fir
letzteve hatte er eben einen Fall gewihlt, bei dem das erste Stadium
der Erkrankung bereits tberschritten war, und er bezeichnet dort
noch als wesentlich die Bindegewebsvermehrung bei der Dystrophic.
Die kann aber fehlen, wie wir gesehen haben und so wiren als
Unterscheidungsmerkmale wohl nur die Theilungsvorgiinge an den
Muskelfasern hier aufzufiihren; ob aber diese in allen Fillen vor-
handen sind, mdchten wir bezweifeln. Die enorme Kernvermehrung
bei den Thomsen'schen Muskeln findet sich ja auch bei unseren
Fillen, wenn auch vielleicht in nicht ganz so erheblicher Weise.
s wiren somit wohl die Fille denkbar, dass Thomsen'sche Mus-
keln und. Muskeln einer beginnenden Dystrophic bei verschieden
functionellem und electrischem Verhalten, die gleichen histologischen
Befunde darboten und erst die Untersuchung weiterer Muskeln
fihrt damn zu der Unterscheidung. Bei der Thomsen’schen Krank-
heit finden sich eben in allen Muskeln gleiche Befunde, iiberall
Hypertrophie und atrophische Fasern fehlen, in unseren Fillen
trifit das Bild nur fiir ganz vereinzelte Muskeln zu und im iibrigen
haben wir neben der Hypertrophie auch atrophische Processe und
Zunahme des Bindegewebes.

Ebenso wie wir bei der Thomsen’schen Krankheit Aehnlich-
keiten finden mit den Anfangsstadien der histologischen Verinde-
rungen der Muskelfasern, ebenso haben wir in der Literatur
auch Muskelbefunde beschrieben gefunden, die uns betrichtlich
Gbereinzustimmen scheinen mit dem, was wir als die spiiteren
Stadien der Erkrankung aufzufassen haben, ich meine die Muskel-
befunde in der Peripherie von Geschwilsten, wie sie
Schaffer**) im vorigen Jahre heschrieh. So ziemlich alle Ver-

mj—*)_irb »Die Thomsen’sche Krankheit (Myatonia congenita)*. Leipzig
1836, 8. 8211,
) Le,
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inderungen, die wir an den Muskelfasern constatiren konnten, hat
auch er in seinen Fillen gefunden, hypertrophische Fasern neben
atrophischen, Theilungsvorgingen an den Muskelfasern, Spalt-
bildungen, Vacuolen, endlich betrichtliche Kernvermehrung sowohl
in hypertrophischen als atrophischen Fasern, Aufstellung der
Kerne in mehr oder weniger langen Reiben, inmitten der Muskel-
fasern gelegene Kerne und die schliesslichen Endresultate des
atrophischen Processes Waldeyer’sche Muskelzellenschliuche. Auch
die eigenthiimlichen Windungen der Fasern, die ¢s unmoglich
machen, dieselben auf lingere Strecken zu verfolgen, sind in der
Umgebung von Geschwiilsten von Schifter gefunden worden und
ebenso nach mancherlei Details, die mit unseren Befunden tiber-
cinstimmen.  Das Bindegewebe wird ja bei manchen Tumoren
woll theilweise auch durch das speciclle Gesthwulstgewebe ersetzt
sein, doch in der aussersten Ppripherie weit ab vom Tumeor kann
es auch fehlen.

Aus vorstehenden beiden, zum Vergleich herangezogenen
Muskelbefunden, die Krankheitsformen entstammen, die von der
unsfigen wesentlich differiven, geht wohl mit ciner gewissen
Sicherheit hervor, dass die histologischen Befunde an den Muskeln
wohl nicmals direct zur Diagnose herangezogen werden konnen,
andercrseits wire cs wohl mdoglich, Schlisse dber das Wesen
unserer Exkrankung aus diesen dhnlichen Befunden zu ziehen. Das
was in allen drei Erkrankungsforinen gleich ist, sind die hyper-
trophischen oder, wie wir sie gelegentlich dfters bezeichneten, hyper-
volumindésen Fasern. Und gerade diese hypervolumindsen
Fasern haben zur Aufstellung verschicdenster Theorien Veran-
lassung gegeben. Iiines scheint mir aber bis jetzt nicht hervor-
gehoben worden zu sein, nimlich die Frage, sind denn die breiten
Fasern, die das mikroskopische Bild uns bietet, sind denn das
wirkliche hypertrophische Fasern oder stellt ihr Hypervolumen
nur cine besondere Art des Degenerationsprocesses dar? Letzteres
scheint uns wohl das richtige zu sein, denn wir konnen doch nur
von wirklich hypertrophischen Fasern reden, wenn sie bei sonst
vollig gleichem Aussehen wie normale Muskelfasern einfach dicker
sind als diese. Nun ist aber dies in allen unseren Fillen nicht
mehr zutreffend, iiberall finden wir die Angabe: ,Die Quer-
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streifung der Muskelfasern ist zwar noch erhalten;, aber sie ist
wesentlich ‘undeutlicher und die ganze Substanz ist triher und
mehr homogen, als beim normalen Muskel“, Auf dem Quer-
schoitt findet man nicht die eigenthimliche Moirirung, wie wir
sie bei dem normalen Muskel haben, sondern das ganze erscheint
mehr homogen wnd trithe. Dass wir es bei unseren hypervolumi-
nosen Muskelfasern nicht mit ciner wahren Hypertrophie zu thun
haben, scheint auch doch schon mit einiger Sicherheit aus der
Function der Muskeln hervorzugehen, denn dann miisste man doch
wenigstens in den Thomsen’schen Muskeln und in den Muskeln
bei denen wir dieselben histologischen Befunde haben, wie bei
diesen, eine erhihte Kraftleistung erwarten. Dem ist aber nicht
so. Wir fassen daber die hypervoluminisen Fasern nicht als
Eypertrophische Fasern auf, sondern glauben in ihnen einen De-
generationsprocess zn erkennen, der wohl als eine Schw ellung
der Muskelfaser aufzufassen ist auf Grund  vielleicht eines
stirkeren Flissigkeitsgehalts. Als gequollene Fasern kionnte
man sic also bezeichnen. Im Genaueren konnte wohl nur auf
Grund weiterer mikrochemischer Forschung das Wesen dieser”Ver-
dnderung festgestellt werden. Hinen gewissen Beweis fiir unsere
- Ansicht konuten wir vielleicht noch aus den Muskelverinderungen
ziehen, wie sie durch Stauung bedingt sind, auch dort werden
hypervolumindse Muskelfasern in  den betroffenen Theilen be-
schrieben und wire da die stirkere Durchfeuchtung des Gewebes
wohl als directe Ursache anzusprechen.  Ferner wire wohl noch
ein Symptom bervorzuheben, das wir bei unseren Deltoides und
auch noch Bicepspriiparaten constatiren konuten. Dort haben wir
an vielen IFasern eine oft nur einseitige Abhebung des Sarkolemrus
constatirt und glauben das auf eine Schrumpfung des Protoplasma’s
zuriickfiihren zu miissen, eben auf Grund der Priparation, die
doch grosstentheils durch Wasser entziechende Substanzen, wie Al-
kohol und Aether bewirkt wird. Ebenso wie wir uns gegen den
Ausdruck shypertrophische Fasern« wenden, -mbchten wir
auch die Richtigkeit der Angabe bezweifeln, dass in den unter-
suchten dystrophischen Muskeln siormale Fasern“ gefunden
wurden. An wunseren Priparaten konnten wir keine einzige
solche Faser constativen, alle sind mehr oder weniger triib oder




sonst verdndert, die Moirirung fehlt und die Quersteifung erscheint
nirgends normal. Wir kommen also zu dem Schlusse, dass in
den Fillen von Dystrophie wir nicht wie bisher von vielen an-
genommen, einen Process haben, der nur einen Theil der Muskel-
fasern ergreift und andere intact lasst, sondern dass es sich um
einen degenerativen Process des ganzen betroffenen
Muskels handelt. Gleichzeitig degeneriren also alle Fasern, nur
ist die Art der Degencration eine verschiedene an den cinzelnen
Fasern. Hiermit stimmen ja auch die Befunde an der Peripherie
von Geschwiilsten; auch dort degeneriren wohl alle Fasern in der
Umgebung der Geschwulst, denn sie sind in ihrer EIntwickelung
und Ernihrung durch die Geschwulst simmtlich gestort und dort
finden wir ehen auch das abwechselude Bild an den Muskelfasern,
Auf Grund dieser Auseinandersetzungen fallen. wohl alle bisher
aufgestellten Theorien, die eben davon ausgehen, dass cin Theil
der Muskelfasern atrophire, ein anderer hypertrophire
und ein dritter normal bleibe und die Hypertrophie vicariivend
fiir die Atrophie cintrete; oder dass die Hypertrophie ein Vor-
stadium der Atrophie in der Weise wire, dass alle Fasern erst
hypertrophisch wiirden und dann ecrst der Atrophie anheimficlen.
Auch die Theorie, dass der ganze Process ein entziindlicher sei,
die Dystrophie somit als eine chronische Myositis aufgefasst wiirde,
scheint uns durch die Befunde bei den Geschwiilsten hinfillig,
um Entzindung handelt cs sich dort ja nicht, denn dass eine
Geschwulst stets eine Entzindung in ihrer Umgebung erzeuge,
wird wohl niemand annehmen. Aueh wiren die Befunde, wie sie
die Thomsen’sche Krankheit bietet, hier mit hineinzuziehen, deun
eine chronische Entzindung ist doch wohl nie etwas stabiles und
wenn wir dieselben histologischen Befunde einerseits als daueride
Verinderung sehen, und andererseits als Anfangsstadium eines
progressiven Processes, so konmnen wir doch im letzteren Falle
unmdglich als erste Ursache eine Entziindung annehmen,

Wenn wir also festgestellt haben, dass die Dystrophia mus-
cularis progressiva immer in einem reinen Degenerations-
process besteht und wir dieselben degenerativen Verinderungen
in der Umgebung von Geschwiilsten finden, so miissen wir wohl,
um auf das Wesen unserer Evkrankung zu schliessen, erst uns




einmal die Ernihrungsverinderungen vor Augen fiihren, die eine
Geschwulst auf die Umgebung ausiibt. Erstens drickt eine Ge-
schwulst auf die Umgebung, etwas Entsprechendes haben wir im
Beginn unserer Dystrophie nicht, denn wir haben gesehen, dass
das Bindegewebe, was wohl als einzig driickendes Moment in Be-
tracht kiime, anfangs nicht vermehrt ist. Zweitens stort sic die
Circulation sowohl des Blutes als der Lymphe. Etwas der-
artiges hel unseren Fillen anzunehmen, erscheint uns nicht mog-
lich, denn die Gefissverinderungen, die wir gefunden, Gefiss-
vermehrung und Verdickung der Wand, besonders in den atrophischen
Muskeln, erscheint nns kein wesentlicher Befund zu sein. Dass
die Gefisse vermebrt erscheinen bei den atrophischen Mmnskeln,
ist ja wohl selbstverstiindlich, denn wenn der Muskel atrophirt
und die. Gefisse erhalten bleiben, so kommen eben schliesslich
auf denselben Querschnitt mehr Gefisse als frither. Ausserdem
haben andere Forscher bei denselben Muskelveriinderungen keina
Gefissverinderungen gefunden, besonders Schultze hebt ansdriick-
lich hervor, dass die Gefiisse in seinem Fall nicht veriindert seien.
Drittens werden durch die Geschwulst dic Nerven afficirt, ent-
weder werden sie direct von der Geschwulst zerstort oder durch
den Druck der Geschwnlst in ihver Function beeintrichtigt. Wir
nehmen dabei selbstverstiindlich nur eben eine Einwirkung auf die
Erdiste der Nervenfasern an, da diese ja wohl immer durch eine
Geschwulst beeinflusst werden, withrend die Hauptstimme nur
ausnahmsweise mit in den Process hereingezogen werden. Diese
HEndiste enthalten nun erstens die rein motorischen Kasern
und zweitens trophisehe Fasern. Der ganze Nerv wird wohl
zerstort in der direeten Umgebung der Geschwulst und da fand
Sehiffer mehr die rein atrophischen Vorginge, wie sie nach
Nervendurchschneidung oder auch bei der spinalen Form der Muskel-
atrophie beobachtet werden. Im weiteren Umkreis der Geschwulst
fand er aber unsere Muskelverinderungen und es wire wohl hier
zu denken, ob nicht eben da nur die trophischen, Fasern als die
leichter irritirbaren noch afficirt wiirden und zu den degenerativen
Vorgingen an den Muskelfasern Veranlassung giiben. Is scheint
diese Auffassung vielleicht etwas gekiinstelt, aber jedenfalls ist es
die cinzige Art, wie wir die Schiffer'schen Befunde wund unsere
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bei der Dystrophie einheitlich erkliren konnen, indem wir eben
beide als Affectionen trophischer Nervenfasern auf-
fassen. Die Lasion befindet sich bei den Schaffer’schen Killen
peripher, bei unseren miissen wir sie wohl in ein trophisches
Centrum verlegen, wenigstens wirde die Auffassung einer Er-
krankung trophischer, peripher verlaufender Fasern nicht mit dem
klinischen Bild insofern stimmen, als das sprungweise Auftreten
des Processes in oft ziemlich getrennt liegenden Muskeln sich
schwer mit einer Affection peripheren Ursprungs in Einklang bringen
lisst. Ich weiss wohl, dass durch diese Annahmen einfach zu
den vielen anderen Theorien iher das Wesen der Distrophie eine
nene hinzugemacht ist, wenn wir aber doch einmal annehmen,
dass alle Muskelaffectionen, mogen sie nun Pseudohypertrophie,
hereditire Muskelatrophie, infantile progressive
Muskelatrophie oder juvenile Muskelatrophie genannt
werden, anf denselben Veranderungen an den Muskelfasern
beruhen, wir also einen gemeinsamen Ausgangspunkt fiir alle diese
annehmen miissen, so ist es andererseits anch gerechtfertigt, diesen
Ausgangspunkt nicht in den Muskeln selbst zu suchen, sondern
das Centralnervensystem hierfir in Anspruch zu nehmen.
Wir sind bisher gewohnt gewesen, hei einem Theil der oben-
erwihnten Formen neuropathische Belastung als atio-
logisches Moment mit heranzuziehen und die Hereditidt in der
¢inen Form spricht doch entschieden mehr fiir ein centrales Leiden
als fir ein peripheres, wie dies Mobius bereits betont hat.
Mobius sagt: ,Dass man im Rickenmark oder Gehirn nichts
findet, liegt an uuseren mangelhaften Untersuchungsmethoden*.
Wenn wir somit die Dystrophie als eine Iirkrankung der trophischer
Centren fiir die Muskulatur auffassen, die zu einer allméhlichen
Zerstorung der Centren fithrt, so missen wir die T homsen’sche
Krankheit als eine angeborene verdnderte Anlage
in den trophischen Centren auffassen, die gleichkommt.
einem Zustand, wie er sich auch hei der Dystrophie temporir
findet. Auch die gar nicht seltene Combination von Dystrophie
mit Schwache der Intelligenz lisst den Sitz der Erkrankung
im Centralnervensystem, und zwar im Gehirn vermuthen. Solange
wir nun aber Gber das Bestehen trophischer Centren und deren
3




Verinderungen bei den verschiedenen degenerativen Zustinden auf
Grund neuer, bisher nicht hekannter Farbemethoden keine sicheren
Anhaltspunkte haben, missen wir uns mit dem Schluss hegniigen:

LDie unter dem Gesammtnamen Dystrophia mus-
cularis progressiva zusammengefassten Krankheits-
bilder resultiren aus einem degenerativen Process
an den Muskelfasern eines mehr oder weniger grossen
Theils der gesammten guergestreiften Muskulatur.
Ueher den Ursprung dieses Processes kounen wir uns wohl Ver-
muthungen hingeben, einen thatsichlichen Beweis jedoch bis jetzt
nicht erbringent.

Sehliesslich ist es mir poch eiue angenchme Pllicht, meinem
verehrten Lehrer Herrn Geh. Hofrat b, der mir das Material
su dieser Arbeit fberliess und mir bei der Anfertigung derselben
stets hilfbereit zur Seite stand, an dieser Stelle meinen innigsten
Dank auszusprechen.

RN 25 = S -




Erklarung der Abbildungen.

Tal. 1 und 1T (nach Zeichnungen).

Fig. 1 Querschnitt vom Deltoides.

a Vacuole mit ziemlich scharfer Begrenzung.
Bei b ist das Sarkolemm abgehoben. .

Fig. Il Lingsschnitt vom Deltoides. Links unten An-
deutung ciner Spaltung der Faser. In der Mitte eine ziemlich
stark degenerirte Faser mit theilweiser Auflosung in Langstibrillen.

Fig. 1II und 1V normale Muskeln aus dem Biceps
brachii.

Fig. V Faser aus dem Supinator longus mit zwei beiderseits
von Kernen hesetzten Liingsspalten.

Fig. I — Fig. V Vergrisserung: Zeiss DD Ocul. IIL

Fig. VI uud VII Fasern aus dem Extensor carpi radialis mit
beginnender (Fig. V1) und vollendeter (Fig. VII) Spaltung in
zwei resp. drei Theile.

Fig. VIl und IX Vacuolenbildung auf Langs- und Quer-
schnitt aus dem Supinator longus. ’

Fig. VI — Fig. IX Vergrosserung: Zeiss F Ocul. 1.

Taf. T11 und IV (nach Photographien, die direct von den
Priiparaten aufgenommen wurden).
Fig. I Querschnitt vom Extensor ¢ arpl radialis.
Fig. IT Langsschnitt vom Extensor carpi radialis,
Fig. 111 Querschnitt vom Supinater longus.
a in Zweitheilung begrifiene sebr grosse Muskelfaser mit
vielen Centralkeruen.




b in Dreitheilung begriffene Faser.
cc Reste von Muskelfasern, im Bindegewebe zerstreut
(Waldeyer’sche Muskelzellenschliuche).
Fig. IV Lingsschnitt vom Supinator longus,
a Dichotomische Theilung ciner Muskelfaser.
bb Waldeyer'sche Muskelzellenschlinche auf dem Liings-

schnitt.
Vergrosseruny bei Taf. [T und IV ist gleich, jedoch nur
etwa halb so stark als bei Taf. L

































