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Auf keinem Gebiete der inneren Medicin sind in den
letzten Decennien so bedeutende Fortschritte gentacht worden,
wie gerade auf dem der Nervenheilkunde. Hier war es nicht
wie gewohnlich die anatomische und pathologisch-anatomisehe
Forschung, welche die Krankheitsursache aufklirte. sondern
die scharfen klinischen Beobachtungen, welche den Pathologen
zu makros- und mikroskopischen Untersuchun wwen und den
Physiologen zu e\penmentellev Versuchen den Weg zeigten.
So ist es zum  Teil gelungen die Lokalisationen im Gehirn,
die Balnen in demselben nnd in dem Riic kenmark bis zu den
feinsten Nervenverzweigungen in den Muskeln 7zu vertolgen.
Das vereinte eifrigce und mithsame Studinm der Pathologen,
Physiologen nnd Kliniker hat es bis jetzt so weit gehracht,
dass wir in den meisten Kallen im Stande sind Zu sagen, ob
eine Krankeit in den peripheren Nerven oder dem Central-
nervensystem, ja sogar in welchem speciellen Teile des letzteren
ihren Sitz hat.  Aber trotz dieser grossen krrungenschaften
auf diesem Gebiete in den letzten Jahren, sind wir nocl weit
davon entfernt, das Wesen vieler Leiden, welche als Nerven-
krankheiten hezeichnet werden, genan zn kennen.  Ieh erinnere
nur an die verschiedenen Neurosen. Nenrasthenie und Hysterie,
dureh welche der Lebensgenuss vieler Menschen zerstirt wird,
deren Wesen uns aber noch villig unbekannt ist, da bei den-
selben bis jetzt keine pathologiscli-anatomixche V eriinderungen
nachgewiesen werden konnten.

Kine Nervenkrankheit, welche noch vor wenigen Jahren
viel Verwirrung anvichtete, ist die progressive Muskelatrophie.
Dieselbe st den versehiedensten  Krankheiten Zngerechnet
worden. bei denen anch Amytrophien vorkommen. so den
versehiedenen Myelitiden, hei welehen die Ganglienzellen der
Vorderhirner erkrankt waren. der Syringomyelie, der amyo-
trophixchen Lateralselerose, der Neuritis w a. m.  Aber nicht
allein dieses. sondern aueli der U mxstand, dass die progressive
Muskelatrophic Gfter unter dem Bilde 1[«*1 Hypertrophie sogen.
Pseudohypertrophic auftritt, hat zu Verwechselmgen allerlei
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Art Veranlassung gegeben.  Erst im Jahre 1849 und 1850
gelang es Duchenne’) und Aran?®) aut Grund genauer Unter-
stchungen das Krankbeitsbild der progressiven Muskelatrophie
von den anderen mit Amytrophien einhergehenden Leiden
auszuscheiden. Jetzt entstand nun die Frage, ob die Krankheit
im Rickenmark, in den peripheren Nerven, oder in den Muskeln
selbst ihren Sitz habe. Aran hielt das Leiden fiir einen dem
Muskelsystem innewolmnenden ideopathischen Prozess, welches
Wachsmuth®) durch 59 gesammelte Fille bestatigen konnte.
Derselben  Ansichit traten auch bei Betz'), Eulenburg?),
Oppenheimer? uw a. m. Dagegen stellte Cruveillier im
Jahre 1855 in einer Schrift vor der Pariser Academie auf
Grund eines Sectionsbefundes die Behauptung auf, dass der
Krankleitsprozess auf einer Degeneration der vorderen grauen
Riickenmarksstriinge  berule.  Zur Verteidigung  derselben
erschien dann eine Abhandlung von Bergmann?), in welcher
er 34 Sectionsbefinde mit makros- und  mikroskopischen
Veranderungen im Riickenmark versffentlichte.  Za derselben
Ansicht bekannten sich Valentiner®), Fromman®), n. a. m.

Dieser Streit der Meinungen iiber den eigentlichen Sitz
der Affection dauerte nun fort, bis Erb') auf der Natur-
forscherversammlung zu Freiburg im Jahre 1883 in einem
Vortrag an der Hand einer grossen Menge klinischer sowie
anatomischer Untersuchungen nachwiex, dass jede der beiden
Parteien in ihrer Art recht liitte, dass das Leiden jedoch

1) De I'Electrisation localisée ete.  lore édit. 1855,

¥ Archives générales de Méd. Sept. 1850, T XXIV p. 5 ete.
Schmidt’s Jahrbacher 1851, Bd. 70 p, 175.

%) Wachsmuth. dis progressive Muskelatrophie. Henle's und Pfenffer
Zeitschhrift f. rat. Med. N. F. Bd. VII, H. 1. 1855,

") Prager Vierteljahresschrift 1854. Jahrg, XI. Bd. [ p. 104.

“} Deutsche Klinik 1856. No. 11--14.

%) Uber progressive Muskelatrophic. Habilitationsschrift, Heidel-
berg 1885.

) Bt. Petershurg. Med. Zeitschrift. 1864. 1. &,

*) Prager Vierteljabresschrift 1855, Bd. 11 p. 1.

) Deutsche Klinik 1857 No. 83, 34.

) Vortrag iiher juvenile Form der progressiven Muskelatrophie,
Naturforscherversammlung zu Freiburg 1855, (Tagebltt. S. 154). Mendels
Nearolog, Centralbltt, 1. Oktober 1884. 8. 452




e~

nicht eine Krankheit, sondern zwel von einander ganz ver-
schiedene Krankheiten darstelle, die sich durch den Verlauf,
sowie in Bezug aut Beginn, Alter des Patienten, Localisation der
Atrophie, ferner in dem electrischen Verhalten der atrophischen
Muskeln nnd auch anatomisch von einander vollstandie unter-
scheiden., Das eine seltnere Leiden, welclies das Ritckenmark,
die peripheren Nerven und die Muskeln befillt, wird als die
spinale  Muskelatrophie, wiihrend das andere, bei welchem
das Ritckenmark und die peripheren Nerven intact sind und
die Muskeln allein der Sitz der Erkranknng sind, als die
myopathische progressive Muskelatrophie bezeiclinet.

In jiingster Zeit ist noch eine andere Form der pro-
gressiven  Munskelatrophie  von J. Hotffmann') und Sachs?)
beschrieben worden, welche nicht nor die Muskeln. sondern
auch gleichzeitiz die pevipheren Nerven befillt, welche nieht
nur anatomisch, sondern anch klinisel <sich eanz eharakteristiseh
von der myopathischen und myelopathischen  Atrophie unter-
scheidet,  Diese Krankheit ist als die nenrvotisclie oder wie
Hoffmann vorgeschlagen., neurale proevessive Muskelatrophie
benannt, worden.  Nachdem man nunmehr <o weit vorgeschritten
war, dass man verschiedene Formen der progressiven Muskel-
atrophie von einander unterschied. wurden viele Meinungen
Tant, welche die myopathische nieht als einheitliche Krank-
heitsform gelten lassen wollten, da sie in so mannigfacher und
verschiedener Weise auftritt. Das eine Mal erscheint sie
Lereditiiv oder familidr, weshalb sie Levden®) von der ty-
pischen Form als heriditiire abtrennte. Ferner tritt sie in
vielen Fillen mit primdrer Atrophie der Muskeln auf, in
anderen  wieder als Hypertrophie sogen. Pseudohypertrophie,
welche Fornt dann als pseudohypertrophischer Tvpus bezeichnet
wurde. Haufig beginnt die Krankheit in frithester Kindheit, eben-
s0 oft gegen oder bald nach der Pubertiit, ja in seltenen Fillen

') Weitere Beitrige wur Lehre von der progressiven neurotischen
Muskelatrophie Dentsche Zeitschrift f. Nervenheilkunde von Erb.  Erster
Bd. 1891, 8. 95,

?) Sachs,  The peroneal form or leg-type of progr. muscul.-atrophy.
Brain 18%0. Jan.

) Klinik der Riickesmarhskrankheiten 11 20 Abtl. 1876,
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auch erst im 30. bis 40. Lebensjahre, weshalb man eine in-
fantile und juvenile Form aunfstellte. Schliesslich setzt die
Krankheit zuweilen ein mit Atrophie der Beine, oder des
Schulterblattes und Oberarme, oder des Gesichts, wahrend
die anderen willkiirlichen Muskeln erst spiter befallen werden.
oder auch wverschont bleiben. Je nachdem der cine oder
andere Korperteil frither oder spéter erkrankte, unterschied
man einen Arm-. Bein- oider Gesichtstypus. Endlich giebt es
noch eine grosse Anzahl von Beobachtungen, bei denen kein
bestimmter Typus vorliegrt. so dass die aufeestellten Charak-
teristika der einen KForm felilen oder hei einem anderen Typus
vorkommen, welche dann als unbestimmte Formen beschrieben
wurden. Es war nun wieder ErbY), welcher an der Hand
zahlreicher Kklinischer Beobachtungen und  an  excidierten
Muskelstiickehen sowie an Totalsectionen nachwies. dass alle
diese verschiedenen Typen einer einzigen Krankheit angehiren
und nicht wie noch vielfach angenommen wurde, verschiedene
Krankheitsprozesse witren. Dieses einheitliche Irankheits-
bild belegte er zum Unterschiede von der spinalen Muskel-
atrophie mit dem Namen Dystrophia muscularis progressiva.
Ich erlaube mir nun den Schlussatz dieses beideutenden
Forschers, welchen derselbe als Kndergebniss der iiberein-
stimmenden  klinischen und anatomnischen Untersuchung hin-
stellte, anzufithren, welcher lautet:

LDass die verschiedenen Formen der Muskelatvophie
(die juvenile, die pseudotrophische, die hereditire. die infan-
tile Korm) zusammengehiren, dass sie eine gemeinschattliche
Krankheitsgruppe. eine Krankheitseinheit darstellen, die wir
am besten mit dem Namen der Dystrophia muscularis pro-
gressiva bezeichnen.“

In dieser sehr ausfithrlichen Arbeit von Erb ist die
Dystrophia muscularis progressiva doarel  die  angegebenen
Symptome so deutlich und klar charakterisiert. dass es fast
itberflissig  erscheint. die grosse Menge von Beobachtungen
durch Hinzufiigung neuer noch zn vermehren.  Aber immer-
hin wird es vorteilhatt sein, bei der in so zahlveicher Ab-

% Deutsche Zeitschrift £, Nervenheilkunde,  Erster Band V11 S, 226,



wechselung auftretenden Krankheit, neue Beobachtungen mit-
zuteilen, welche die aufgestellten Behauptungen vielleicht noch
mehr beweisen und die Annabhme von der Zusammengehirigkeit
der verschiedenen Typen bestirken lhelfen. Daher erlaube ich
mir denn einige Fille, die auf der Krlanger medicinischen
Klinik in jingster Zeit zur Beobachtung kamen und die mir
durch die grosse (iiite meines hochverehrten Lehrers, Herrn
Professor Dr. Striimpell, zur Verfiignng gestellt wurden,
zu beschreiben.
Fall L.

Wahlrab, Max. 51 Jalre alt aus Kalmreuth bei Neustadt
a. d. Walde, G#artner. In der Klinik vom 1. Mirz bis
7, April 1892

Patient weiss von dblnlichen FErkrankungen in seiner
Familie nichts anzugeben. Er hat selbst 8 Kinder (das
alteste ist 23 Jahve alt), die alle gut gehen und laufen
kinnen. Patient war friher gesund und hat seine militirische
Dienstzeit (5 Jahre) ohne werklich grosse Beschwerden
zuriickgelegt. Im Jahre 1871, also In seinem 31. Lebens-
jahre, will er nach vorn iiber gefallen sein und seit dieser
Zeit eine Schwiche im Krenz nund in den Beinen bemerkt
haben. Es trat dann bald eine Gelistorung ein, welche langsam
aber bestindig zugenommen hat, Seit 10 Jahren kann der
Kranke keine Treppen melr steigen, aber auf cbener Erde
noch ganz gut gehen. An den Armen will Patient erst seit ca.
1 Jahr Storungen bemerkt haben, wihrend er vorher noch
gut arbeiten konnte.

Status vomn 24, Mirz 1892.

Patient ist ein ziemlich grosser. ursprimglich krittig
gebauter Mann.  Am Schidel ist nichts Besonderes bemerkbar.
Starke Glatze. Die Gesichtshildung ist normal. Alle Bewe-
gungen der Gesichtsmuskeln sind villig ungestort; Patient
kann pleifen, Luchen, die Augen zukneifen. deutlich sprechen,
gut schlucken w s w. Die Bewegnngen des Kopfex sind
allseitiz rasch und gnt austithrbar.

Am  Nacken st links neben der Halswirbelsinle eine
deatliche Abiflachung gegeniiber vechts bemerkbar; anch beim
Heben der Sehultern fallt sofort ant, dass der linke Coenllaris
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weniger entwickelt ist als der rechte. Passives Aufwirtsschieben
der Sehultern kann nicht willkiirlich gehindert werden (lockere
Schultern).

Die Rhomboidei sind ohne Zweifel stark atrophisch.
RBeim Nihern der inneren Schulterblattrinder bleibt ein tiefes
Thal zwischen den Scapulae zurviiek, ohmne dass man Muskel-
witlste dort fithlen kann. Supra- und Intraspinatus nicht
sicher atrophisch. wogegen zweifellos eine starke Atraphie
des Latissimus dorsi belderseits besteht.  Bel wagrecht nach
aussen erhobenen Armen tritt daber Jder untere Rand des
erhaltenen Deltoidews viel =chiirfer hervor als normal. und
findet sich davunter eine crubige Verfiefung an Stelle des
geschwundenen Latissimus dovsi.

Die Oberarme kinnen eut bis zur Senkrechten gehoben
werden, und findet dabei kein Abstehen dev Sehnlterblitter
statt: hierbei kann man fithlen. dass die Serrati sich kraftiz
anspannen und alie Serratuszacken deutlich sehen.  Auswarts-
und  Einwirtsrellen  beider Arme (Mm. Teretes. Supra- und
Intraspunati) ist normal. Von dem Pectoralis major 1st beider-
seits die Dortio clavienlaris erhalten.  Die Portio sternalis
fehlt rechts fast ganz und ist links nue noch in einem kleinen
deutlichen Rest vorhanden, daher hat links die Achselhihle
noch eme schmale vorder Begrenzung, withrend  dieselbe
rechts fast ganz tehlt.  Am rechten Oberarm ist folgender
Befund:

Der Deltoilleus ist sehr kriftig.

Der Biceps sehr stark atrophisch.

Der  Triceps st fusserst  schlaff und  durch  Fett-
gewebe ersetzt.

Der Supinator longus fehlt fast ganz und wird das
Festhalten des gebengten rechten Vorderarmes durch die
gespannten Bxtensores carpi radiales unterstiitzt.  Immerhin
ist die aktive Bewegung des pronierten und supinierten
Vorderarmes noch mioglich, wenn aunch mit ganz geringer
Kraft, dagegen ist die Streckung des crhobenen Vorderarmes
fast vollig nnmdaglich.

Am linken Oberarm sind dieselben Muskeln wie rechts
atrophisch. aber in etwas geringercmm Grade, demgemiiss kann
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der linke Vorderarm. wenn auch schwach. doch noch will-
kiirlich gestreekt werden.

Umtang des rvechten Oberarmes 192 cm.

Uwfane des linken Oberarmes 21%: em.

Die iibrigen Vorderarmmuskeln sind erhalten. nur an
Stelle des Palmaris longus sind an beiden Vorderarmen tiefe
Furchen sichtbar. An den kleinen Handmuskeln ist- anf-
fallend eine leichte Atrophie des Adductor pollicis an beuden
Hiinden mit Functionsschwiichung.  Am Thenar wie Hypothenar
ist eine Atroplie nicht sichtbar. Patient kann aber den linken
Daumen nicht villie dem kleinen Finger opponiert anlegen.
Die Interossei sind links etwas mehr vertieft als rechts. Die
linken Finger sind im 1IT. Metacarpalgelenk ulnarwices ab-
duciert (Arbeiterhinde?). Die Handteller sind beiderseits
etwas grubig vertieft wie gewdhnlich.

Am unteren Teile des Rickens ist eine veringe Ab-
flachung in der Gegend des Sacrolumbalix vorhanden. Patient
kann sich im Bette leicht aufsetzen. beugt er den Rumpf
gtark mnach vorn iber. so kann er ilm allein mit geringer
Anstrengung wieder gerade vichten. aber schon ein miissiger
Widerstand geniigt, um das Aufrichten des Rumptes zn ver-
hindern.

Untere Extremitaten.

Das rechte Bein kann im Hitftgelenk gebeugt werden,
dabei fillt aber der Oberschenkel gleichzeitig nach aussen.
Das Ausstrecken des Unterschenkels ist villig unmiglich;
ebenso wenig kann Patient das gestreckte Bein auch nur
einen Zoll iiber das Bett erheben.

Wird das Bein passiv abduciert. so ist die Addution
des Oberschenkels ganz unmiglich.  Die Abdunetion des Ober-
schenkels ist ausfitbirbar, geschielit aber recht mithsam und
langsam. Dagegen kann  Patient den Oberschenkel ganz
ungehindert und kriftig nach innen und aussen rotieren.

Dic Beugung des rechten  Unterschenkels  darelh den
Biceps vollzieht sich noch ziemlich eut.

Dras linke Bein kann im Hiitteelenk auch noch gebeugt
werden.
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Die Streckung des liuken Unterschenkels ist activ noch
aasfithrbar, wenn auch langsam und mithsam.

Die Addnetion ist fast erloschen.

Die Abduction gelr gut und leieht von statten.

Die Rotation nach innen und aussen wird gut vollzogen.

Die Beugung des Unterschenkels geschieht noch voll-
stindig normal.

Die Bewegungen in beiden Fussgelenken und an den
Zehen weht in vollstindig normaler Weise vor sich.

Gemdiss der ohizen Bewegungssthrungen erscheint an
den Oberschenkeln beiderseits der Extensor cruris quadriceps
gusserst atrophisch und durch Fett ersetzt. Aunch die Addne-
toren sind beiderseits stark lipomatis.

Tmfang des vechten Femur oberhalb der Patella 39 cm

Umtang des linken Femur oberhalb der Patella 38 em.

Die Waden und der Tibialis anticus sind kréaftig ent-
wickelt.

Grosster Wadenumfang beiderseits 35 cm.

Die Gegend der Glutaei ist deutlich abgeflacht; die
Glatael erscheinen links atrophischer als rechts.  Beim Liegen
auf dem Bauche konnen die Unterschenkel der Schwere ent-
gegen gar nicht gebeugt werden. Patient kann, auf dem
rechten Bein sich stiitzend, villig gerade den Rumptf balan-
cierend ganz allein und frei stehen, der geringste Anstoss
bringt ihn jedoch zu Kall, weil der nach vorn itbergebeugte
Rumpt ohne Hilfe der Hinde nicht wieder antgerichtet werden
kann. Gelien kann Patient sehr mithsam nur einige Schritte
am  Bette it Unterstiitzung  beider Hande. Bei der elec-
trischen Untersuchung wmit dem galvanischen und faradischen
Strom  zeigt sich, dass iberall selbst in den am stivksten
erkrankten Muskeln sowohl die galvanische als auch die
faradische Erregbarkeit vollstandig normal ist. Die Zuckungen
erfolgen iiberall Dblitzartiy und  kriittig bet méssig starken

Stromen.
Fall 1L

pLipfert, Johann. 51 Jahve alt.  Schmied aus Rischen-

bach.  Aafenthalt in der Klinik vom 14, Mai 1892 bis

28, Mar 1892, Beide Eltern des Patienten sind an einem
1
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Lungenleiden (Mutter Emphysem ?) gestorben. Drei Geschwister
leben, von diesen ist eine Schwester nicht ganz gesund, was
ihr fehlt, weiss Patient nicht anzugeben. KEltern sowohl wie
Geschwister konnten alle gut arbeiten und gehen und hatten
iiberhaupt nicht im Mindesten &dhnliche Erscheinungen wie
Patient. ¥in Bruder ist an einer dem Patienten nicht er-
innerlichen Krankheit gestorben (er soll einen Wasserkopf
gehabt haben). Patient hat mit 15 Jahrern eine Lungen-
entziindung durchgemacht; mit 19 Jahren litt er an den
Nieren, von welcher Krankheit er nach 5 bis 6 Wochen
wieder hergestellt war.

Von seinem 15. Lebensjalive ab merkte er, dass er nicht
mehr so gut arbeiten konnte wie bisher. er arbeitete jedoch
leidlich noch fort bis zwn Jahre 1870 (also his zu seinem
29. Lebensjahre). Von dieser Zeit ab vermochte er nur
sehr wenig mehr zu leisten. bis er vor 3 Jahren (alzo in
seinem 48. Lebensjahre) seine Arbeit hat vollstandig einstellen
miissen.  Withrend dieser ganzen Zeit bemerkte er, dass er
immer magerer wurde.  Eine deutliche Verschlimmerung er-
fuhren die Beschwerden erst vor 3 Jahren, als er seine
Arbeit ganz anfgeben musste. Damals bekam Patient Reissen
im Kreuz. Bein und Kopf und magerte zusehends ab. Das
rechte Bein war von jeher etwas schwiicher als das linke.
Zur selben Zeit hatte er auch Beschwerden beim Wasser-
lassen, er konnte es nur seltener als frither lassen, auch ging
Ofter wider seinen Willen, an manchen Tagen alle 5 Minuten,
das Wasser ab. Diese Beschwerden waren nach einem halben
Jahre wieder verschwunden. Dagegen stellten sich vor 2 Jahren
Unregelmiissigkeiten von  Seiten des Stuliles ein, indem hin
und wieder etwas Koth abging, ohne dass Patient es hitte
verhindern konnen. Diese Beschwerden sind aber jetzt ganz
geschwunden.  Seit etwas mehr als 2 Jahren kann der Kranke
nicht mehr laufen und anch nicht stehen und fithlt sich sehr
matt. Gegenwirtiz hat er iiber Reissen im Koptf und Kreuz
zu klagen und hat wenie Appetit und Schlaf.  Gesicht, Gehir,
Geruch, Geschmack und Gefiihl sind vollkomimen gut, anch
das Gedichtniss ist noch eben so eut wie frither. Der Stuhl-
gang ist jetzt meist angehalten. das _Wasserlassen ist normal.
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Status: Patient ist ein ziemlich grosser Mann von regel-
miissigem  Kavperban.  Das  Fettpolster ist iiberall gering.
Er sitzt meist mit an den Korper herangezogenen Beinen
den ganzen Tae im Bett.

Die Frontalmuskeln sind beiderseits gnt beweglich.

Der Augenschluss ist véllig normal.

Die Aungenbewegungen sind allseitig eut ansfithibar.

Die Pupillen sind gleich  weit, mittelgross und gut
reagierend.

Sammtliche nntere Gesichtsmuskeln sind normal: Patient
kann pfeifen, laclen ete.

Masseter und Temporalis sind sehr krviftig,

Zunge normal heweglich.

Schlucken, Stimme nnd Sprache sind vollkimmmen normal.

Sammtliche Bewegnngen des Kopfes wic: Drelien und
Nicken weriden olme Mithe und Behinderung vaseh und gut
ansgefiilhn-t.

Das Kmporziehen der Sclhiultern gesehieht gnt und kraftig.

Cneallavis - im Wesentlichen  gewiss nicht  atrophisch,
hoehstens die obersten Biindel derselben etwas sehwach ent-
wickelt.

Supra- nnd Infraspinatus sind relativ et erhalten.

Der Teres major ist sehr kritiie, demgemiiss ceschieht
das Auswarts- nnd Finwirtsrollen der Arme noch vollkommen
gut und kriftie.

Der Pectoralis major ist beiderseits stark  arrophisch,
80 dass die vordere Begrenzung der Achsellidhle fast canz fehlt
und die Adduction der Oberarme an den Runpt nor mit canz
geringer Kraft noch waglich ist.

Beide Deltoidei =chlafi aber ziewlich voluminis,

Beide Arme kionnen seitwiirts und anch naeh vorn bis
zur Horizontalen gehoben  werden, werden  aber in dieser
Stellung relativ schwach fixiert. (Schulterblattmuskeln).

Am  Oberarm fillt sofort, nawentlich im Gegensatz zu
dem voluminisen Deltoidens  die Atrophie  des Biceps und
Brachialis internus ant, welehe lotatere fast ganz geschwunden
sind.  Auch dev Triceps ist heiderseits sehr stark atrophizeh,
links noch melnr als rechis,



Umfang in der Mitte dex vechten Oberarmes 18': .

Umtang in der Mitte des linken Oberarmes 19 em.

Die Beugung des Vorderarmes ist links noch ausfithrbar,
rechts nur nach vorhergehender Pronation.

Die rohe Kraft der Benger am Oberarm ist beiderseits
sehr minimal.

Der Triceps vermag anch jetzt noch den Vorderarn zu
strecken, aber unr sehr lanesam und nnt mehrfachen Dreh-
bewegungen.

Der Supinator lTongns ist belderseits bix aont minimale
Rexste geschwunden nnd springt nicht mehr vor.

Alle dtbrigen Muskeln leider Vorderarme ebenso alle
kleinen Hand- und Fineermuskely <ind gut erhalten und
funetionieren villie nornmanl,

Untere Extremititen.  Wie hepeirs erwiithnt, hetindet sich
Patient meistens im Bette Heoendo cewshnlich in gebengter
Stellnng. mit an <1~n KNovper heranzezovenen Beinen, o oist
nieht im Stande die Untersebenkel willkiivlich anszustrecken.,
Bei pussiver Streckone sieht snan. duss reehts cine dentliche,
Iinks eine wenieer denrliche Dencekontraktnr vorhanden  isg
(reehtes Bein sehon Binest keok)y demgemiiss fililen sich
anch die Sehnen der Denwer am Oberselienkel 2espannt an.
Der Funktionsstovine entsprechend erscheint der Quadriceps
beiderseitie hochieradie atrophiseh.

e Adduction der gespreizten Beine isi canz nnmiglich.
Die Geeend der Adductoren an den Oberschenkeln ist stark
eincesunken.  Daeecen fiihlen sich die Beuger an der Riwck-
seite des Obersehienkels belderseitie kdattie an, und demaemiiss
geschieht auch die Benwune der beiden Unterschenkel noch
lebhatt. und sclhinell.  Auch die rohe  Kraft der Benwer ist
noch <chr betrichtlich,

Das Anzichen der Oberschenkel wmit Hilte des Tioproas
erfolet beiderseits rasceh nnd kviifrig.

Gestrecktes Heben  der Beine ist wegen Atrophie der
beiden Quadriceps nicht moglich.

Dice Abduktion beider Beine ist noeh austithebar, wenn

aunch mit herabgesetzter Kratt,




Die Rotation im rechten Hiiftgelenk nach aussen und
innen ist erhalten; im linken Hiiftgelenk ist dieseibe nach
innen abgeschwicht. Die Glutiii sind nicht besonders kriftig,
aber auch nicht besonders atrophisch. Die Unferschenkel-
muskeln sind kriftig entwickelt, demgemass werden alle
Bewepungen der Fisse und Zehen vollkommen ausgiebig und
normal ausgefiihrt. Am Riicken ist am auftallendsten die
starke Atrophie der Rhomboidei, daher bleibt ein tiefes Thal
zwischen den Schulterblattrindern, ohne dass man Muskel-
witlste dort fithlen kann.

Der Latissimus dorsi ist stark atrophisch, deswegen
fehlt auch die hintere Wand der Achselhidhle.

Die langen Riwckenmuskeln. inshesondere der Sacrolum-
balis wolben sich gut vor.

Das Aufsetzen im Bett ist unmoglich, wogegen das
Aufrichten des nach vorn ibergebeugten Rumptes noch leidlich
ansfithrbar ist.  Stehen kann Patient nicht eine Sekunde
allein, geschweige denn gehen. Kr sitzt den ganzen Tag im
Bett, die Beine an den Kirper herangezogen. Die Sensi-
bilitatspriifung zeigte nirgends ein anormales Verhalten.

Blase nnd Stuhlgang sind gegenwirtig vollkomnien in
Ordnung, nur letzterer etwas angehalten.

Betrachten wir diese beiden Fille etwas nidher, so tinden
wir, dass sie beide eine grosse Ucbercinstimmung zu einander
zeigen und wiedernm auch mannigfache Versehiedenheiten von
dem allgemeinen Bilde der Dystrophia muscularis progressiva
darbieten.

Zunidchst muss es uns auttallen, dass in beiden Fillen
weder Heriditit noch ein familidires Vorkommen dieser Krank-
heit zu konstatieren ist. Wenn die Hereditit anch in der
grossten Mehrzahl dieses Leidens vorhanden ist, so ist sie
doch nicht so constant, dass sie zur Reoel gemachit werden
kinnte, denn auch in dem spiifer zu beschreibenden Falle
ist eine solche nicht nachweishar.  Unter 100 Killen hat
Erb 56 Prozent Heriditit gefunden, wiahrend in 44 Prozent
dieselbe fehlte.

Was nun den Beginn der Krankheit betriftt, so ist bei
unseren  beiden  Patienten das spiite Auttreten des Leidens
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besonders zu bemerken. Nach dem Lehrbuche von Striimpell?)
beginnt das Leiden meistens in den ersten oder friitheren
Lebensjahren. ,Die ersten Krankleitserscheinungen zeigen
sich fast immer in jugendlichem Alter, zuweilen schon in der
Kindheit, zuweilen erst in den Jahren der Pubertit. Nur in
seltenen Kallen beginnt die Krankheit erst im 30, bis
40. Lebensjahre oder gar noch spiter.”

Hiernach miissen also unsere beiden Fille zu den
selteneren gerechnet werden, denn in dem Kalle 1 (Wahlrah)
trat eine merkliche Schwiche in den Beinen und dem Kreuz
erst im 31. Lebensjahre nach einer unbedeutenden Veranlassung
auf, namlich, wie Patient angiebt, nach einem Fall nach vorn,
worauf sich dann langsam aber bestindig zunehmende Geh-
storung einstellte, so dass cr mit 41 Jahren keine Treppen
melr steigen konnte. Auch bei unsercm zweiten Patienten
Lipfert datirt der eigentliche Beginn der Krankhelt von
seinem 29. bis 30. Lebensjabre (1870) her.  Kr giebt zwar
an, dass er in seinem 15. Lebensjalwe nicht melr =o gut
arbeiten konnte wie frither. Dieses ist doch wohl nur daranf
zariickzafithren, dass ihm das schwere Schmiedehandwerk in
dem jugendlichen Alter sehr mithsam wurde, namentlich bei
seiner schwichlichen und kranklichen Constitution, da er
schon im 15. Lebensjalir eine Lungenentziindung und im
19. Lebensjahr eine Nierenkrankheit durchgemacht hatte.
Selir wenig leisten konnte er crst vom 29. Lebenzjahre an,
bis er vor § Jahren, also in seinem 48 Jahre, seine Arbeit
Liat vollstandig aufeeben miissen, indem sich Schmerzen im
Bein und Kreuz einstellten. Wahvend dieser ganzen Zeif
(1870—1889) magerte er auch bestindig ab. So selten auch
ein xo spiter Beginn der Krankheit ist, so finden wir doch
in der Litteratur schon eine ganze Reihe von Mittheilungen,
wo die Krankheit erst so spit auttrat.  Hierher gehiort die
Beobachtung No. 1 von Krb, bei welcher ein Fleischer im Alter
von 34 Jahren einen Stwrz in einen 64 Fuss hohen Steinbruch
erlitt, und 11" Jadee spiter das Leiden sich mit Schwéche und
Abmagerung in der Sehalter unidl dem Oberarm einstellte,

1y Streivmpell, Lelvbuch der speeielien Pathologic und Therapie.

7. Auflage. B, 1L Theil 1. Seite 970,
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Ferner die Beobachtung von Leident), bei welcher der
36 jihrige Patient erst mit 30 Jahren merkte, dass das Gehen
i beschwerlich wurde ; spiter wurde ihm auch das Treppen-
steicen mithsam nud der Gang wackelnd.

Fhenso beriehtet Singer®) von einem 34 Jahre alten
Kranken, bei dem das Jeiden 2 Jahre vorlier erst mit
Schwierigkeit der Lippenbewegung. schwitche  der oberen
Fxtremititen und in den Schultern begonnen hat.

Hier wire noch eine Beobachtung von Senator’) anzu-
veihen. bei der die Krnnkheit auch erstomit dem 34. T.ebens-
jalive aufing; terner eine solche von Marvie et Gninon. wo
das Leiden zuerst mit 30 Jahren anfrvat, Ja.es sind sogar
Fille beohachtet, wo die Krankheit noch viel spdter, =o erst
in den vierzicer Lebensinloen sich einstellte.  Hierher sind
swel Beobachtuneen von [Brb zu vechnen unil zwar Beol-
achtung No. 24 hei weleher ein 59 Jahre alter Buehhandler
angab, dass die Krankheit mit sehwitehe e Beine wsd Ab-
magerung der Ohersehenkel vor 19— 14 Jabhren. also in dem
45, bis 47. Lebensiahre, hren Anfing natin. Tn dem anderen
Falle No. 25 landelt «x sich wm eine 51 Jahre alte Frau.
hei der die Krankheir vor 2 Jahven. also mit. 49 Jaliren,
it alhniblich zunelngender Sehwiche der Oberarme  sich
einstelite.  Hier witre noch anzufitgen die Beobachtung von
Duchennet). hei der der Patient erst mit 48 Jahren erkrankte
and die von Landouzy ot Dejerines, wo o das Lielden  mit
40 Jahren die Sehnltern und Oberrme befiel und  spéiter
aut die unteren  xtremititen und das Gesteht welter fort-
selvitt, Teh fige noeli eine Beobachtung von Frohmaier?)
hinzin.  Der 558 Jalre alte Patient erkrankte angeblich  erst
in scinem 40, Lebensiahr, von welcher Zeit ab das Leiden
dann einen ganz tyvpischen Verlauf nahm. Aus diesen Auf-
Zihlineen geht zur Gendlge hervor, dass die Nrankheit ebenso

YoOKlinik der Ritekenmarkskrankheiten, 120 TRT6. S, 527,

2y Prager Yeitschritt far Heilkunde. VIHL 1887, Beoh, 2,

5y Derliner Klinisehe Wochensehritt, 890, S0 1120,

O Fleetrs, Toealisée 3 fdit, I87T2 po DIK. Ohs, 83-- 80,

S22 Arbeit 188G Chs TV

5 Dreutsehe med, Wochensehreift 1886 No. 23 24
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im spiateren Lebensalter wie in der frithesten Kindheit ihren
Anfang nehmen kann, wozu unsere heiden Fialle als Ver-
mehrung  der bis jetzt immerhin noch  wenig zahlreichen
Beobachtungen dienen kdnnen.

Wenden wir uns jetzt einer nitheren Betrachtung der
Tocalisation des Teidens zu.  Diese izt in den meisten Fillen
g0 charvakteristisch, dasg sehon aus dem Versehontbleiben und
dem Befallensein  gewisser Muskelerappen  eine cmnithernd
richtige Diagnose gestellt werden Kani. obes sich wmn die
spinale progressive Muskelatrophie oder die Dvstrophia mus-
cularis progressiva handelt. Bei der Tetzteren hat man dann
je nach der Lokalisation und der fritheren oder spiteren
Frkrankunge  der  betreffenden  Muskelgruppen  versehiedene
Formen oder Typen auteestellt: einen Avm-o Schulterblatt-,
Bein- oder Gesichtstyptis, Das Lelden hleibt jedoch niclit
aul ein Muskeleabiet beschrinkt, sondern creify im welteren
Verlauf der Krankheit anch auf andere Gruppen ither nnd
swar immer in bestimmter Gesetziiissigheit. wihrend andere
Muskelgruppen wieder villie trei bleiben. Naclvden Lelobuch
von Professor Stritwpellt) sind die der Frkrankung  am
meisten ausgesetzten Miskelgrppen tolgende:

) Gesichtsmuskulatir, soweit sic vom Facialix inmerviert
wird, vor allem Orbicularis oculi et ovis.

b) Musknlatur des Sehultereiirtels: Pectoraliz, Latissimus,
Serratus anticns major, Rhomboidel, Cocallaris.

) Oherarmmuskulatiwy:  Biceps, Brachialis internus. Su-
pinator.

d) Lange Rilckenstrecker (lirector trunci).

¢) Beekenmuskulatur (Glutii) und Muskeln am Ober-
selienkel. Dagegen bleiben andeve Muskeln bei der Dvstroplia
mnsenlaris fast immer verscliont: a) beltoidel 1) Vorderarm-
muskeln und vor Allem die Kleinen Hand- und Fingermaskeln
@) Untersehienkelmuskeln, vor allem Gastrocnemins und kleine
Kussmuskeln, ) Zungen- und - Sehlundmunskalatur. Dieser
reeehniissicen  Lokalisation des  Leidens entsprechen unxere
heiden Fiillle vollstiindig,  Fx fehlt zwar beiden die Beteiligung

O Siehente Auflage. Zweiter Bdo Erster Teilo =0 270,
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des Gesichts, jedoch trifftt man diese mehr in den Fillen,
welche in der frithesten Kindheit ihren Anfang nehmen. Bei
unseren beiden Patienten begann das Leiden damit, dass
Schwiéche in den Beinen auftrat und dann spiter Gehstérungen
sich einstellten: wir finden daher auch bei beiden die Quadri-
cipites und die Adductores stark atrophisch (bei Fall 1, Wahl-
rab, durch Fett ersetzt), wihrend bei beiden die Bicipites
femoris und die Wadenmunskulatur normal ist. Von der Becken-
muskalatur sind die Glutaei nur in geringem Grade atrophisch.
Im weiteren Verlauf stellten sich auch bei beiden Storungen
der Oberarm- und Schultermuskulatur ein, so dass sie sich
gezwungen sahen thre Arbeit aufzugeben; wir finden daher
bel beiden stark atrophisch: Die Biceps brachii, Triceps,
Supinator longus (und Brachialis internus bei Fall 2 Lipfert),
ferner Pectoralis mwajor, Rhomboidei und Latissimi, dagegen
sind erhalten: die Deltoidei, Teretes, Supra und Infraspinati
(letztere wenigstens nicht deutlich atrophisch).

Selir auffallend ist, dass sich in dem Falle 1 (Wahlrab) eine
leichte Atrophie der Adductores pollicis und der Interossei
findet. Dieser Befund kiénnte im ersten Augenblick die
Diagnose der Dystrophia muscularis progressiva schwankend
machen, da gerade die Atrophie der kleinen Handmuskeln
fiir die spinale progressive Muskelatrophie charakteristisch
ist. Dieser Befund ist jedoch noch ein Beweis mehr, wie
verschiedenartig das Bild der Dystrophia musenlaris sein kann.
Hier kann aber gar kein Zweitel dariiber herrschen, dass wir
es mit einer Dystrophia zu thun haben, dieses zeigt der ganz
typische Verlauf und der Beginn des Leidens an den unteren
Extremitaten. Bei der spinalen Muskelatrophie werden in den
meisten Fillen schon friih die kleinen Handmuskeln ergritfen,
wihrend die andere Muskulatur erst spiter befallen wird.
Unser Patient giebt aber wmit Bestimmtheit an, dass er
Stérungen an den oberen Kxtremititen erst seit einem .Jahre
bemerkte, als die Gehstirungen bereits weit vorgeschritten
waren und er schon lange keine Treppen mehr steigen konnte.
Es ist ferner auch leicht denkbar, dass bei dem schon so
lange Dbestehenden Leiden (20 Jahre) der Prozess bereits auf
die Kleinen  Handmuskeln iibergegangen ist: ferner kommt,
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auch der Umstand hinzu, dass er als Gartner viel mit den
Héinden zu arbeiten hatte, was die ausgeprigten Arbeiter-
hinde bewiesen, wodureh die Handmusknlatur ganz besonders
viel in Anspruch genommen wurde.

Auch die electrische Untersuchung zeigt, dass hier nar
ein myopathisches Leiden vorliegen kann, da iiberall selbst in
den am stérksten erkrankten Muskeln sowohl die galvanische
als auch faradische Erregbarkeit vollstindig normal ist, dass
iiberall selbst bel missie starken Stromen blitzartige und
kriftige Zuckungen erfolgen. Dieses wire nicht der Fall,
wenn die peripheren Nerven oder dax Riickenmark irgendwo
ergriffen wiren.

Andererseits finden sich auch in der Litteratur einige
Mitteilangen, bei denen  trotz ausgesprochener Dystrophie
anch die kleinen Handmuskeln befallen sind.  So eine Beob-
achtung von Westphal'), bei der eine 49 Jalive alte Frau
schon von der Kindheit an eine Gesichtsaffection hatte, mit
26 Jahren Schwiiche in den Armen und mit 45 Jalren ersy
solche in den Beinen bekam. Neben der typischen atrophischen
Schulterblatt- und Oberarmmuskulatur sind anch die kleinen
Handmuskeln in geringem Grade atrophisch. Von demselben
Autor ist noch eine Beobachtung, welche die 54 Jahre alte
Schwester der Vorigen betrifft, bei der sich neben der Affec-
tion des (esichts, der Oberarme und Beine auch eine solche
der Vorderarme und Hinde findet. weleche zwar nicht aus-
gesprochen atrophisch  sind, aber immerlin  eine grosse
Schwiche zeigen.  Ferner findet sich eine gleiche Mitteilung
bei Zimmerlin®) in Fall VII, bei welcllem es sich um einen
42 Jahre alten Mann handelt, der an einer typischen Dystrophia
muscularis progressiva leidet, mit Betheiligung der meisten
Muskeln des Gesichts, des Schulterblattes, der Oberarme, des
Beckens und der Oberschenkel. lier sind ebentalls die Vorder-
armmuskeln und zum  teil anch die  kleinen Handmuskeln
atrophiseh. Teh fiige noch zwei Beobachtungen von Landouzy

0 Uher einige Fiille von progressiver Muskelatrophie mit Betheiligung
der Gesichtsmuskulatur, Charvité-Annalen X1 1886, Beob. 1.

A Zeitschreift 0 KL Medo VI 883,




und Dejerine’) hinzu. In dem einen Falle Observ. 1 wird
ein 52 Jahre alter Mann beschrieben, hei dem angeblich
mit 26 Jahren die linke Schulter und der Oberarm erkrankten,
spiter aber anch die Vorderarme, das Gesiche, Hifte unid
Oberschenkel atrophirten. Uber den Befund an den Hinden
heisst es in der Abhandlnng wdrtlich:

L main o une apparence simienne, griffe cubitale: &
droite le thénar a & peu pres completement disparu, & gauche
le court abducteur parait seul atteint. Les interosseux sont
diminues de volume. un peu plus a droite qu’a gauche.”

In der zweiten Beobachtung dieser Forscher handelt es
sich um einen 21 Jahre alten jungen Mann, den Sohn des Vorigen.
Die Krankheit begann im 3. Lebensjahre mit Atrophie, der
Gesichtsmuskeln. Tm 17. Lebensjalr wurden die oberen Ex-
tremititen ergriffen und zwar zuerst die rechten kleinen Hand-
muskeln, es lreitete sich dann die Atrophie mehr oder weniger
iiber den ganzen Korper aus mit Einschluss der Oberschenkel-
muskeln. Uber den Befund an den Vorderarmen und Hinden
heisst es Seite 18: ,L’avant-bras du méme cote (gauche) est
moins touché que le bras. Dbien que les masses musculaires
paraissent cependant notablement atrophiées. La main est egale-
ment moins prise que le bras, apparence simienne, commen-
cement de griffe. L’atrophie des muscules de la main parait
marcher assez vite depuis quelque temps. Interosseux forte-
ment atrophiés. . . . L’avant-bras droit est sensiblement
aussi atrophié que celul du cdte gauche. La main droite
présente des déformations typiques, main simienne et en gritte,
digparition des éminences thénar et hypothénar.”

Dieser Fall verdient um so mehr Beachtung, da der
Patient im 24. Lebensjalr an Lungenphthise (tubercnlose pulmo-
naire) also 7 Jahre nach dem Auftreten der Krankheit an den
Hinden und 20 Jahre nach dem an den (Gesichtsmuskeln
gestorben ist und die Autopsic gemacht wurde. Die Section
hat ergeben, dass die intramuskuliren Nerven, die pervipheren
Nerven, die vorderen Wurzeln im Ritckenmark mit den Vorder-

1) De la Myopathie atrophigue progressive par Landouzy et De-
jerine 1885, Obs. 1 p. 12—13.
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hornganglienzellen vollkommen intakt sind. 8. 140 .Au miero-
scope. on constate mne atrophié simple du faiscean primititf,
sans multiplications des noyaux. Intégrite absolne des nerfs
intra-musculaires: des racines antérieures. du trone et des
acines dn facial. Intégrité de la wmoelle épiniere et des
noyaux bulbaires; cellnles motrices normales et aussi nowm-
breuses quwa 'état physiologique. Congestion marquee de la
moelle et du bulbe, plus marquée dans la substance grise
que dans la substance blanche.” Dieser Betund ist auch des-
wegen so wichtig, dass, obgleich das Leiden an den kleinen
rechten Handinuskeln begann, was ja eines mit der wichtigsten
Characteristica der spinalen Muskelatroplie ist, ex sich hier
’ doch um eine wirkliche Dystrophia muscularis progressiva
handelt. was nicht nur durch den spiteren typischen Verlaut,
sondern noch mehr durch die Section bestiitigt wirde,  Dieser
Fall liefert somit ecinen eklatanten Beweis auch fiir unsere
Beobachtung, dass bei der Dystrophian muscularis progressiva
im weiteren Verlanf der Krankheit auch dic kleinen Hand-
muskeln mehr ofder weniger stark ergritfen werden konnen.

Kiner besonderen Frwihnung verdient noch in unserem
zweiten Fall (Lipfert) der Umstand, dass der Patient fast
den ganzen Tag im Bette sitzend sich befindet mit an den

. Oberkirper herangezogenen Beinen, er nicht im Stande ist
die Unterschenkel willkiirlich zu strecken, und dass bei dem
Versuch passiver Streckung sich eine deutliche Beugekontraktur
in den Knieen zeigt. Beugekontrakturen finden sich nicht
selten aber anch nicht zu oft, so dass es mir fir gut schien,
dieses Symptom noch einer besonderen knrzen Besprechung
zu unterziehen. Die Bengekontrakturen Kommen ausser an
den Unterschenkelbeugern noch am Biceps brachii und den
Wadenmuskeln vor, wodnreh in letzterem Falle Equinusstellung
entsteht. Die Ursache fir die Kontrakturen liegt in einer
Retraktion der Beugemuskeln, beruhend auf einer Verkirzung
der Fasern, indem sich wohl um und in den FKasern patho-
logische Prozesse abspielen. Bel unserem Patienten sind die
beiderseitizen Quadriceps hochgradig atrophisch, deshalb kiunen
die Unterschenkel nicht gestreckt werden, dagegen sind die
Beugenskeln an der Rilckseite des Oberschenkels stark ent-
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wickelt und iiberwiegen infolge dessen selir an Kraft, so dass
die Unterschenkel gebeugt sind. Da nun Patient schon seit
9 Jahren im Bette zubringt, so hat sich hierdurch schliesslich
eine Beugekontraktur im Knie gebildet. Einen #hnlichen
Fall finde ich bei E. Oppenheim') angegeben. Derselbe
beschreibt einen Kranken von 16 Jahrven mit typischer Dystro-
phia muscularis progressiva, der seit seinem 15. Lebensgjahre
nicht mehr allein gehen konnte und die meiste Zeit im Stuhle
sitzend zubrachte, wodurch allmillich die Beine in flectierter
Stellung steif geworden sind, so dass das Kniegelenk fast im
rechten Winkel steht, activ fast gar nicht und passiv nur um
wenige Grade cestreckt werden kann. Auch hier sind die
beiderseitizen Quadriceps stark atrophisch, dagegen die Unter-
schenkelbenger wie bei unserem Patienten kriftig, sehr kontra-
hiert und die Selnen deutlich hervorspringend. Iinen analogen
Betund haben wir in dem bereits oben bei Besprechung
der Atrophie der kleinen Handmnunskeln citierten Fall von
Zimmerlin?) (Fall VII), bei welchem sich auch eine Retraktion
und Beugekontraktur im Kniegelenk findet. Auch Charcot?®)
berichtet von einem 20 Jahre alten Kellner mit Dystrophia, bei
dem das Leiden mit 6 Jahren begann und vom 17. Lebensjahre
an sich Muskelverkiirzungen der Vorderarm-, Hiift- und Unter-
schenkelbeuger einstellten.

Schliesslich erwihne ich noch 2 Beobachtungen von Erb).
Bei No. 10, wo die Dystrophie eines 15 Jahre alten Knaben
beschiricben wird, findet sich eine leichte Beugekontraktur im
Ellenbogen, ferner im Knie- und Funssgelenk durch Retraktion
des Biceps brachii, der Unterschenkelbeuger und der Wade.
Ganz ebenso ist es in No. 19, wo bei einem jungen Manne
von 24 Jahrven das Leiden mit dem 3. Lebensjahre mit Steif-
heit. Schwiiche der Beine und Selnenverkirzung sowie
Unfahigkeit Treppen zn steigen seinen Anfang nahm. Auch

M) Beitrag zur Lehre der Dystrophia muscul. progressiva.  Disser-
tation Strasshurg 1858 Itall 1.

3y Zeitsehrift £ Klinische Med. VL 1883,

) Revue de Med. 1885 Okt. Obs 1L

0 Deutsehe Zeitsehrift £, Nerveuheilkunde.  Brster Bd, 1891, Beob-

achtung 27 u. D2,




hier zeigen die Bicipites brachii, die Untersechenkelbeuger und
die Wade lochgradige Retraktion.

Zum Schluss wire bei dem 2. Fall (Lipfert) noch der
Umstand einer Betrachtung zu unterziehen, dass Patient eine
langere Zeit an Blasenbeschwerden litt, ihm auch unwill-
kiirlich Koth abging, ohne dass er es verhindern konnte.
Dieses kinnte wohl die Diagnose der Dystrophia muscularis
in Frage stellen und den Verdacht anf einen bestehenden
wyelitischen Process hinlenken namentlich auf Erkrvankung
der Gollschen Stringe. Jedoch spricht hiergegen der absolute
Mangel jeder Sensibilititsstorung, ferner dass gegenwirtig
das Wasser wieder normal eelassen wird, und der Stubl jetzt
sogar meist angehalten ist, was beides nicht der Fall sein
kinnte. wenn frither eine Lihmune der Sphincteren, bernhend
anf einer Erkrankung des Rickenmarks, dagewesen wére.
Denn es ist doeh nicht anzunehmen, dass eine bestandene
myelitische Frkrankung sich zuriickgebildet habe. Es istschwer
zu sagen, worin diese vorithergegangenen Beschwerden ihren
Grund haben. Ob vielleicht eine temporire Schwiche der
Sphincteren oder eine erhihite Peristaltik dieselben verursacht
haben? Denn, dass es sich hier wm eine Dystrophia muscularis
progressiva handelt. kann nach dem typischen Verlauf, der
Lokalisation und dem Mangel jeder sensibilititsstorang ausser
Zweifel gesetzt werden.

Zu den obigen Fallen fiige ich noch einen dritten hinzu,
der auch in der Erlanger medicinischen Klinik zur Beobachtung
kam, der aber bereits von Herrn Prager’) (am 10. 11. 89)
behandelt wuorde. Da  dieselbe TPatientin 2 Jahre spiter
wieder in die Klinik eintrat und an ihr abermals eine genaune
Untersuchung vorgenommen wurde, so glanbe ich, dass es
von I[nteresse sein wird zu eonstatieren, welehe Verdinderung
das Leiden in der Zwischenzeit erfahren hat. Ich erlaube
mir daher den Befund, den Herr Prager am 10. November 1889
constatiert hat, anzufithren, um dann spiter itber das Er-
gebnis, der nach 2': Jaliren vorgenommenen ['ntersuchung,
zu berichten.

1) Casuistische Beitrige zue Kenntniss der Dystrophia muscularts

yrooressiva Dissertation Frlangen 18810 Beoh. 5.
4 [
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ST Windel, 24 Jahre alt. Dienstmagd. Die Mutter der
Patientin lebt und ist gesund; der Vater ist in einem Stein-
bruch vernngliickt. Drei Briider der Patientin leben, sind
stark und kriftig, sie selbst ist frither nie krank gewesen.
Mit 18 Jalven merkte sie, dass es sie beim Arbeiten und
beim Biicken ilber der Herzgegend spanne, spiater trat dieses
Spannen verbunden mit Stechen schon bei leichteren Arbeiten
z. B. beim Stricken cin. Seit 3 Jahren it iy das Gehen
beschwerlich. Auch die Kraft der Arme besonders des linken
liess naeh, die rechte obere Extremitit begann zu zittern:
hin und wieder verspiirte sie reissende Schmerzen im rechten
Handgelenk: auch im rechten Arm trat wihrend des Néhens
verbundeu mit Ermiidungsgefithl Stechen anf, das sich bis zur
Brust fortpflanzte.  Patientin  ermitdet schon nach knrzem
Gehen, das Kreuz thut ihr dabei sehr weh und sie bekommt
Herzklopfen.  Nach lingerem (iehen befiillt sie Schwindel-
gefitll.  Kopfschmerzen stellen sich ziemlich hiufig ein, ebenso
Schmerzen im linken Auge.

Befund vom 10. November 1889. Bei ruhigem Stehen
tallt bei der schlecht gendthrten, wenig intelligenten Patientin
die starke Lordose des Obevkirpers aut, der so weit vor-
gebaucht ist. dass eine von der Vertebra prominens gezogene
Senkrechte hinter die Wirbelsiinle zu liegen kommt.

Die Gesichtsmuskeln sind  wmager, funktionieren aber
normal: DPatientin  schliesst die Aungen gut, lacht nnd kann
pteifen.  Zunge und Sprache bieten nichts Abnormes, ebenso
gelit das schlingen gut  von  statten.  Auch die Hals-
muskeln  insbesondere  Sternocleidomastoideus und  Scalent
zeigen normales Verhalten. Die Vorderfiische des Thorax
ist vollstdndig abgemagert. Pectoralis major und minor sind
stark atrophisch. Am Ritcken stelien beide Schulterblitter
fligelartig al, das linke noch weiter als das rechte. Die
hintere Wand der Achselhshle fehlt vollstindig infolge der
Atrophie des Latinimus dorsi, ebenso sind vollstindig atrophisch
beide Serrati antici majores. Zu beiden Seiten der Wirbel-
saule vollstindige Atrophie der Sacrolumbales und der Riicken-
muskeln.  Die Cucullares sind vorhanden, jedoch abnorm
schwach entwickelt namentlich auf der linken Seite.  Supra-
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und Infraspinati sind gleichtalls nur schwach ausgepriigt.  Die
Levat. anguli scapulae sind nicht deutlich zu fithlen. An
der oberen Extremitdt sind Deltoideus und Triceps gut ent-
wickelt, schlecht der Biceps und der Supinator longus, dem-
gemiiss ist die Kraft der Benger herabgesctzt. Im Ubrigen
sind die Vorderarmmuskeln ebenso  wie die Muskeln der
Hande vollstindig normal. Die Muskulatur der unteren
Extremitaten, besonders Glutdi und die Muskeln des Ober-
schenkels sind schlaff. aber gut functionierend. Die Waden-
muskeln sind hart, krattig. Die Functionsstirmngen sowie
die Herabsetzung der electrischen Erregbarkeit entsprechen
dem atrophischen Grad der betrettenden Muoskeln. Entartungs-
reaktion nnd fibrillire Znckungen fehlen. Die Sensibilitit
ist normal.  Die Selmenreflexe nieht vermindert.  Die Bauch-
muskeln sind sehr kriftig  entwickelt.  Das Herz und die
fibrigen Organe sind gesund*.

Der 2. Aufenthalt in der Klinik war vom 25. November 1891
bis 81. Mai 1892. [Patientin e¢iebt bei ihrem Eintritt an,
dass ihr Zustand sich in der Zwischenzeit verschlimmert habe,
weshalb sie auch die Klinik autsuche.  Sie ermiidet jetzt auch
viel leichter beim Gehen. Sie vermag selbst leichte Gegen-
stande nicht mehr zu heben.  Sie kann wohl noeh stricken,
jedoch nur mit anfeestiitzten Vorderarmen, sonst sinken ihr
die Héande herunter.

Status im Mai 1892,

Nchon beim Stehen fillt die starke lLordose der Lenden-
wirbelsanle auf, wodurch der Oberkirper stark nach hinten
gedreht ist.  Der Gang ist stark watschelnd.

An den Kopt- und Gesichtsmuskeln ist auch jetzt noch
nichty Besonderes zu bemerken. Patientin kann die Augen gut
schliessen, lachen und pleifen.  Auch im Gebiet der Zunge und
Sprache hat sich nichts verdndert. Die Sternocleidomastoidei
und Sealeni sind normal.  Die Cnenllares sind gut entwickelt,
ihre rohe Kratt jedoch anscheinend etwas herabgesetzt.
Pectoralis major beiderseits stark atrophisch ebenso Pectoralis
minor.  Die Rhomboidei beiderseits ziemlich  geschwunden.
Am Ricken stehen beide Schulterblitter stark ab.  Beide
Serrati antici majores sind  stark atrophisch, ebenso die
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Latissimi dorsi, so dass die hintere Wand der Achsellighle
vollstiindig fehlt.  Die Supra- und Infraspinati sind ein-
gesunken, jedoch deutlich noch vorhanden. Ebenso sind die
Teretes beiderseits deutlich zu fithlen. An der Wirbelsiule
ist der Sacrolumbalwulst nur schwach vorhanden, seine rohe
Kraft ist indess nicht ganz geschwunden. Die Deltoidei sind
beiderseits vorhanden. demgemiiss werden auch die Arme
bis zur Horizontalen gut gehoben. Der Biceps ist beiderseits
sehr atrophisch und seine rohe Kraft sehr vermindert, ebeuso der
Brachialis internus. Der Supinator longus fehlt an beiden Armen
ginzlich, so dass beim gewaltsamen Ausziehen des gebengten
Armes der Wulst itherhaupt nicht melr vorspringt. Die
Vorderarm- und Handmuskulatur ist verhidltnisméssio gut
entwickelt, so dass Pronation, Supination, Dorsal- und Palmar-
flexion ‘gut ausgefiihrt werden, wenn auch nicht mit sehr
grosser Kraft:

An den unteren Extremitiiten ist folgender Befund:
Grerades Heben der Beine kann nuor mithsam iber einen Fuss
hoch geschelien. Die Abduction des Femur ist beiderseits
noch leidlich maglich. Die Adduction des linken etwas, des
rechten mehr herabgesetzt. Die Rotation im Hiiftengelenk
geschieht Deiderseits sehr kriftig. Die Streckung nnd Beu-
gung beider Beine vollzieht sich sehr gut, ebenso sind die
Bewegungen der Zehen und Kisse normal.  Ansserlich ist
am Oberschenkel keine Atrophie sichtbar., die Fettent-
wickelung ist ziemlich gut, aber méssig.

Baunclhdeckenreflex vollkommen normal.  Die Bauchpresse
ist gut, Patellar- und Achillessehnenreflexe beiderseits lebhatt
besonders rechts.  Sensibilitdt normal.  Klectrisches Verhalten
ebenso wie bei dem ersten Aufenthalt in der Klinik. Das
Aufstehen aus sitzender Stellung ist der Patientin ganz
unmdiglich. Treppen zu steigen vermag sie nur mit stirkster
Nachhilfe.  Wenn der Rumpt im Sitzen nach vorn iiber
gebeugt wird, so kann sie ihn ohme Hilte der Hinde nicht
wieder aufrichten. Beim Autheben eines Gegenstandes vom
Erdboden vermag sie den Rumpf nur mit Hilte eines auf den
Oberschenkel gestiitzten Armes aufzurvichten.  Fassen wir den
obigen Befund noch ein Mal kwrz zusammen, so haben wir

.
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stark atrophisch: Pectoralis major, Pectoralis minor, Serratus
anticus major, Rhomboidei, Latissimi dorsi, Krector trunei,
Biceps, Brachialis internus, Supinator longus. In geringem
Gerade atrophisch: Supra- und Infraspinati, [eopsoas, Quadri-
ceps und Adductor.

Dieser Fall zeigt uns, dass die Dystrophia muscularis
wenn auch langsam, so doch bestindig bei den mit diesem
Leiden behafteten Personen fortschreitet.  Denn in  den
2ty Jahren wurde dieses nicht nur objectiv, sondern auch
subjectiv konstatiert, Patientin nalin wieder die Hiilfe der
Klinik in Ansprucl, weil ibr Zustand sich verschlimmert hat.
Sie giebt an, dass sie beim Gehen jetzt viel leichter ermiide,
leichite Gegenstinde nicht mehr Leben kinne, was frither noch
nicht der Fall gewesen war.  Ferner ist fitr die fortschreitende
Schwitchie in den Muskeln die Mitteilung selir beachtenswert,
dass sie jetzt nicht melr stricken kinne, oline die Arme
aufzastiitzen. Den subjectiven Angaben entsprechend ist auch
der objective Befund. Viele frither schon atroplisch gewesene
Muskeln, sind es jetzt in einem noech hiheren Grade. und
andere welche frither normal waren. zeigen jetzt bereits den
Anfang der Erkrankung. =o die Supra- und Infraspinati und
namentlich die Muskeln der unteren Extremititen.  Diese
letzteren waren bei der [Untrersuchung vor 2': Jahren nur
schlaft, funktionierten aber vollstindig gut. wiilirend jetzt schon
an denselben eine deutliche Funktion=alinahme zu konstatieren
ist, namentlich an den Adduktoren und in missigem Grade
auch an den Abduktoren. witlrend die Rotatoren der Beine
anch jetzt noch vollig verschont zun sein xcheinen.

Wenn dich auch niehts Nenes zu der Dystrophia mus-
cularis progressiva gebracht hahe, was aueh gar nicht meine
Abxichit sein konnte, da dieses Thema schon so vieltach und
von selir bedeatenden Autoren belandelt warde, so glanbe

ich doch in dden drei Fatlen anf cinize nicht ganz nnwichtige
Punkte hingewiesen zn haben, welehe bis jetzt nur selten bei der
Dystrophia  muscularis progressivic heobachtet worden sind.
fs sind diese das hitutige Fehlen der Hereditiit, der spite Beoinn
der Krankhetr, das dftere Befallenwerden aucl der kleinen Hand-
muskeln.  die Kontrakturen  im Kniceelenk  sowie  das in
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2> Jahren konstatierte langsame aber bestiandige Fortschreiten
des Leidens.

Diese seltenen Beobachtungen mdigen dazu dienen, um zu
zeigen, in wie verschiedener und vielfiltiger Art die Dystro-
phia auftritt. so dass es zuweilen fast unméglich scheint, eine
einheitliche Regel fir die Diagnose derselben aufzustellen,
und dass es erst langer und sorgfiltiger Beobachtungen, sowie
einer genaunen Kenntnis des ganzes Krankheitsbildes bedarf,
um die Diagnose sicher und richtig zu stellen.

Zum Schlusse dieser Arbeit ist es mir eine angenehme
Pflicht, meinem hochverehrten Lehrer, Herrn Professor
Dr. Striimpell, fiir die Anregung zu diesem Thema und
fir die giitige Uberlassung des Materials meinen herzlichsten
Dank auszusprechen.

N G, W










