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V1.

Ans der medizinischen Klinik zn Leipzig,
Myopathologische Beitriige.

Von
Privatdozent Dr. Hans Steinert,
1. Assiatenten der Klinik.

1. i'ber das klinische und anatomische Bild des Muskelsehwunds
der Myotoniker.
Mit einer Mitteilung wur Kenntnis der tabiformen Hintersirangs-
degenerationen.
(Mit 2 Abbildungen.)

Im Jabre 1904 batte ich Gelegenheit, der Leipziger medizinischen
Gesellschaft drei Fiille von Thomsenscher Krankheit vorzustellen, die
mit progressiver Dystrophie der Muskulatur kompliziert waren) Die
Verteilung der Dystrophie war eine recht eigenartige und in allen drei
Fiillen dieselbe. Meine Mitteilung ist bisher an einer allgemein zugiing-
lichen Stelle noch nicht verdffentlicht worden*) und demgemiiss anch
fast ganz unbenchiet geblieben***) Noch immer geht die allgemeine
Meinung selbst derjenigen Autoren, die sich speziell mit dieser Frage
beschiiftigt haben, dahin, dass die Dystrophien der Myofoniker keiner
dorehgehenden Regel folgten, sondern eine in verschiedenen Fillen
ganz verschiedene Verteilung zeigten und anch verschieden zu deuten
seien. In manchen Fillen sind myopathische, in anderén spinale Atro-
phien angenommen worden. Nur hie und da wird ganz beilinfig er-
wiihnt, dass bestimmte Muskelgebiete verhiltnismissig hinfig befallen
werden. Hoffmann uv. Hans Curschmann nennen die Gesichts- und
Kanmuskeln, Rindfleiseh ausserdem noch die Muskeln des Halses,
Von einem regelmiissig wiederkehrenden Typus ist aber auch bei diesen
Forschern durchans nicht die Rede.

Ich mchte nun im Folgenden an der Hand meiner damals be-
schriebenen Fille, meiner unterdessen erweiterten klinischen Erfahrung
und unter kritischer Beriicksichtigung der Literatur zeigen, dass bei

*} Falle 1—3 der vorlisgenden Arboit.
** Ble ist nur in der Buchausgabe der (Gesellschaftsherichte enthalten.
*##) Nur Zanietowsky hat sie, soviel ich sche, einer niiheren Besprechung
gewiirdigt.  Zeitschrift fiic Elektrotherapie. 6. Jahre, 8, 42417,
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tiberwiegenden Mehrzahl der Fille von Muskelatrophie bei Myo-
1 ein ganz bestimmter, dureh charakteristische Symptomgrup-
und Verlanfsweise ausgezeichneter Typus myopathischer Dys-
vorliegt, so regelmiissiz wiederkehrend, wie nur hei irgend
anderen Form von progressiver Dystrophie, nnd so eigenartig,
y angesichts dieses Bildes die Thomsensche Krankheit mit
estimmtheit vermuten darf, auch wo die Klagen des Patienten
chf daranf hindenten.
einem der im Jahre 1904 demonstrierten Fiille haben wir unter-
die Autopsie vornehmen kbnnen. Bisher liegt iiberhaupt nur
giger Sektionsbefund eines Myotoniekranken vor.¥) Ein Obduk-
fund von dystrophischer Myotonie ist iiberhaupt noch micht
ntlicht worden, Somit mussten wir auch ans diesem Grunde
das Thema der Myotonia atrophica zurtickkommen.
. gebe zandichst das klinische Bild der 6 von mir selbst be-
hteten Falle, Mit Ausnahme des letzten, ganz peuen, sind sie
simtlich auch anderen Arzten schon hekannt geworden und
an dieser oder jener Stelle der Literatur, meist in Sikzongs-
Erwihnung gefunden. Einer der Kranken (Nr. 1) gehbrt
zu den bekanntesten unter den Lenten, die gegenwiirtiz als
e Fille die dentschen Kliniken hereisen. Kine genaners
g liegt aber nur von einem der Patienten (Nr. 3) vor, und
sie gibt nicht das vollentwickelte Krankheitshild wieder. s ist
icht iiberfllissig, auch von diesen Fillen die Krankengeschichten,
ek nicht in aller Breite, so doch in ihrem wesentlichen Inhalt
chster Vollstindigkeit mifzuteilen.
1. . R, Backer*®)
nd vom Februar 1804

nese. In der Familie des damals 31 jahrigen Patienten scheinen
von Thomsenscher Krankheit bisher nicht vorgekommen zu sein.

) Dejerine u. Sottas, Bevae de méd. 1866, — In dem Bericht von Cad-
u, Leopold iiber die pathologisch-anatomische Literatur Nordamerikns
021006 (Lubarsch-Ostertags Ergebnisse d, allg. Path. 12, Jahrg. 1908
et sich die Angabe, dass neuerdings ein zweiter Obduktionsbefund
sie verdilentlicht worden sei. Die Angabe beruht auf einem Irrtum.
elichen Arleit von Spiller (Univers. Pa. med. Bull. XVIL 1904,
ydelt es sich um Myatonia congenita, nicht um Thomsensche

‘Striimpell, Minch, med. Wochensehr, 1908, Nr. 27. — Steinert,
T. Cohn, Neurol. Zentralbl. 1804, 8. 1118. — Berg, Dissert.
— Nonne, Neurol. Zentralbl. 1905, 8. 142. — Siemerling, Minch.

schr. 1905, 3. 1072, — Rindfleisch, Deutsche med. Wochenschr.
1414 — Hoffmann u Hoche, Arch. f Psyeh. 42. Bd. 8. 250 u.
Fentralbl, 1906, B, 576. — Hoche, Minch. med, Wochenschr, 1906.
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Der Eranke selbst war in Jingeren Jahren villig gesund und hat
1895/6 ohne irgend welche Stérungen im Gebrauch seiner Gliedmassen als
Artillerist gedient. Der Herr Regimentsarzt hat die Getilligheit zehabe,
uns diese Angabe des Kranken zy bestatizen. Aus dem amtlichen Bericht
geht weiter hervor, dass R. in der Militiirzeit einen schweren Gelenkrhen-
matismus Oberstanden hat und wegen Lungenspitzenkatarrhs und whoch-
gradiger Blutarmut® g]s dienstunbrauchbar entlassen worden ist,

Im Jahre 1599, etwa ein Jahr nach einem gweiten Gelenkrhenmatis-
mus, bemerkte R, die ersten Erscheinungen seines Ietzigen Leidens, ein Ge-
fithl der Taubheit in den Fingerspitzen und eine anfangs ganz leichte HOteifig-
keit® myotonischen Charakfers in den Fingern, Dia letztere Beschwerde
nahm allmihlich zn und breitote sich nach und nach ber fast dio gesamte
Karpermuskulatur ans.

Aunihernd gleichzeitiz mit der Bewegungsbehiudemng entwickelte sich
ein Muskelschwand in den jeweils befallenen Gebieten,

Nach den Armen wurden vor 1%5—2 Jahren Gesicht und Zunge be-
fallen. Es bildete sich eine Sprachstdrung und eine habituelle Luxation
des Unterkiefers ans. Die Muskeln des Halses und der Beine sollen erst
im letzten Jahre ergriffen worden sein,

Der Kranke will wissen, dass ein Arzt schon 1902 bei ihm das Fehlen
der Patellarsehnenreflexe konstatiert habe,

Status: Grosser, hlasser, stark abgemagerter Mann,

Die Bebhaarung des Kopfes, hesonders des Scheitels, sehr splirlich,

Wir besprechen zuerst als Hauptbefunde die Symptome der nns hier
speziell beschiftigenden Affektion, die sich in folgende Gruppen teilen lassen,

#) Die dystrophischen Erscheinungen.

Facies myopathica. Leichter Lagophthalmus, wlstige Lippen, Mimik
fast villig erloschen,

Masseteren und Temporales ganz mager and schwach, Offenbar da-
durch bedingte habitnells Luxatio mandibulae,

Parese des Ganmensegels,

Eigentiimliche Sprachstérung, die zweifellos der Aunsdruck eines
dystrophischen Prozesses der beteilizgten  Muskulatur ist. Der Kranke
spricht :

1. offen nasal (Gaumenparese),

2. leicht heiser. Die Laryngoskopie zeigt neben einer Internusparese
ein seitliches Verschwinden dpr Stimmlippen in der Rubelage, was wohl
durch eine hochgradige Atonie der Adduktoren sich erldlart %)

5. 1833. — Mannel, Diss. Kiel 1807, — Bingel, Miinch, med. Woehenschr,
1908, 8. 1717 — Euhﬁnborn-_Krieger, Klin, Atlas der Nervenkrankheiten,
Heidelberg 1008, Tafel 24, — Chyostek, Zentralbl. f fnnere Med, 1904, 8. 304, —
Knoblanch, Krankheiten des Zentralnervensystems.  Berlin 1000, 5, 1289, —
Bingel nennt noch einige andere Autoren, die sich fiber den Fall gelinssert
haben sallen.

*) Herr Prof, Prey sing, damals Assistent der Leipziger Ohrenklinik, dem
ich den Fall vorstellte, bestiitipte diese Anffassung, Auch Siemerling (1. ¢
hat spéter, gestiitzt anf eine Untersachung durch Prof, Fri edrich, die Meinung
ausgesprochen, dass eine Dystrophie der Adduktoren vorliige. Vgl den ana-
tomizchen Befund unseres Falles 2.5
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r Patient schlendert die Worte herans. Wenn er auf hesondere
o hin lejze und langsam spricht, ist seine Sprache dentlich und ver-
Lauiblldung ohne Tadel. Doch strengt ihn daz sichtlich an, nund
cwieder in das schwer verstiindliche Poltern und Schlendern,
rd_ annehmen darfen, dass der Kranke hauptshchlich deshalb
ffizen Exspirationsstiizsen spricht, weil er sich dadurch die An-
8 exalten (lottisschlusses erspart, Weil eine normale Sprache
erheblicher geschiidigten Teile stirker in Anspruch nehmen
¢ auf eine an sich zwar auch angestrengte und mithsame, aber
heinlich immer noch bequemere Art zu sprechen verfallen, bei
er nicht geschwiichte Muskeln, die exspiratorischen Hilfsmus-
starke Unterstiitzung leisten kinnen. Diese Sprechweise ist bis
‘mawizsen Grad mit der Art, wie er seine Glieder hewegt, in Ana-
t bringen. Auch dabei erspart er durch das schlendernde Verfahren
Muskeln einen Teil ihrer Arbeitsleistung.

Kranke sprieht geguetscht, mit starker Verengerung des Isth-
und Hebung des Kehlkopfs. Diese Anomalie wird auch hei
a]s Begleiterscheinung abnormer, forcierter Sprechweisen nieht
! Zum Teil hingt sie bei unserem Kranken aber wohl
durch die stirkere Atrophie einzelner Muskeln gestirten
gﬁchht der beim Sprechakt Leteiligten Muskulatur zosammen,
wenigstens, uns auch bei der elektrischen Untersuchung iber-
- konnen, dass die Heber des Kehlkopfs besser erreghar waren
_ "Ke]:lkcrpf gegen das Sternum fixierenden Muskeln,

Patient leise und langsam spricht, kann er das Quetschen ziem-
tiden,

Gezamtbild hat die Sprachstirung etwas hichst Eigenartiges.
der Sprache ist eigentfmlich blechern, ihre Tonlage liegt

ie Sternocleidomastoidei sind nur als diinne, funktionslose
hlen. Nur durch die elektrische Untersuchung kann man
sz noch Reste kontraktiler Substapz in ihmen erhalten sind,
Kranke seinen Kopf in den Nacken zuriickgelegt hat, kann er
~ohne Hilfe der Hand wieder anfheben,

erglrtel und Arme. Die Sehultern sind etwas nach vorn
eapularspitzen stehen vom Thorax ein wenig ab, Die Cu-
sehr stark atrophisch, rechts ist sogar nur durch die elek-
efpehung noch das vorderste clavikolare Baondel als kontral-
j Wenn der Kranke die rechte Schulter hebt, verwendet
%mm die oherste costale Portion des Pectoralis maior als
Die beiden Latissimi dorsi sind fast vollstindig geschwunden
Die nhrlge Muskulatur des Schultergiirtels ist verhiiltnismissig
hildigt, aber doch auch dnrchweg dirftig und wenig
in Rhomboidei fallen durch eine recht gute Entwicklung
anf, An den Deltoidei ist der proximale Abschnitt allem
‘na] stiirker atrophisch als der distale Teil

arme sind stark atrophiseh, die Drachioradiales fast villig
- Die Oberarmmuskeln sind weniger stark reduziert, ebenso
ﬁndmnakaln die in ihrem Volumen etwa der allgemeinen

rechen dirften,
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An den Erectoras trunci, den Banchmuskeln war nichis Krankhaftes
zn bemerken,

Die Muskulatur der Beine ist gleichmissiz mager, ihre grobe Kraft
durchweg gering. Beim Gehen leichtes Beckenschankeln,

b) Myotonische Erscheinungen bej willkirlichen Bewegun-
gen sind in folgenden Muskeln nachweishar.,

Zundchst im Levator palpebrae, Da die Heber der Augipfel das myo-
tonische Phiinomen nicht zeigen, so bleiben, wenn der Kranke nach vorange-
gangener Hebung der Blickelene die Augen wieder senkt, nur die Lider zurficl,
=0 dass das Bild des Grifeschen Symptoms entstoht (s0g. , Psendo-Grifo*),

Ferner zeigen die Gesichtsmuskeln, Kaumuskeln, die Zunge, die Ex-
tensoren des Kopfs, die Muskeln der oberen Extremitaten dia myotonische
Behinderung in der gewdhnlichen Weise. Nach lingerem Schweizen ist
eine myotonische Sprachstérung vorhanden, Fir die Orbienlares oculorum
wire die kleina Besonderheit hervorzuhehen, dass der Lidschiuss auch nach
vielfachen Wiederholungen myotonisch behindert bleibt.  Auch hej Be-
wegungen des rechten Knies, beider Fisse nud der Zehen tritt die typische
Steifigkeit zutage*)

e} Myasthenische Erscheinungen. Der Kranke klagt, dass seine
Kaumuskeln nach Ablauf des Stadiums der Steifigkeit sehr raseh ermideten,
Objektiv ist das nicht recht dentlich zu beobachten, Sehr autfallend ist
dagegen das rasche Nachlassen der Fahighkeit, 2o schlucken, Nachdem
einige Bissen villig glatt geschluckt worden sind, bleiben die nachsten jm
Schlund stecken und kénnen nur unter grossen Schwierigheiten und durch
Nachspiillen it Flussigheit weiter befdrdert werden.  Dann muss der
Kranke eine Panse machen, wihrend deren sich dep Sehluckapparat rasch
erholt, Dureh diese Storungen erstreckt sich die Nahrnngsaufuahme des
Kranken #iber don ganzen Tag®.  Endlich tritt beim Gehen eine Ermid-
barkeit der Muskualatur hervor, die durchans den Charalter des Myvastheni-
schen trigt.  Nach Ablauf dep myotonischen Hemmung seht der Kranke
eine Zeit lang zanz gut, mit geringem Beekenschaulkeln, wie es bestandig
vorhanden ist; dann nimmt aber bald das Beckenschaukeln 2, die Kniee
werden abnorm durehgedriickt, die Frsse fangen an zm tapsen, als wenn
zwel Personen gingen®: wenn die Hacke anfresetzt ist, klappt die Sohle
unmittelbar nach,

Nach diesen hauptstehlichen Symptomkomplexen sind noch einige
sonstige Befunde nachzutragen, i

Imnere Organe. Kleine Struma.

Atmungs- und Kreislaufsorgane ohne Besonderheiten, Die Blutdruclk-
schwankungen im kiinsthichen Nanheimer Bad verliefen in der normalen
Kurve**)

Die Untersuchung der Bauchorgane ergal sinen kleinen Milztumor.
Die Dimpfung wap vergrossert, der untere Milzpol Palpahbel,

*) Hoche hat spiter (1, c) noch Myotonie des Sphineter iridis hei Unserem
Kranken festgestellt. Als wir 1000 den Kranken heobachteten, bestand keipe
myatonische Pupillenreaktion,

) Diega Untersuchung warde vorgenommen, weil ich friiher bei einem

Myastheniker eine eigenartige abmorme Kurve gefunden habe,  Archiv £ klin,
Med. Bd. 78
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cheidung war quantitativ und gualitativ normal, normale
ngen, kein Eiweiss, kein Zucker, normaler Gehalt an
befund.
Nervenstatus ist noch hervorzuheben:
der Konvergenz,
oberen Extremititen, Feblen der Patellar-, Achilles-
sterreflexe,
~ Starke Hypisthesie der Haut an den Fingern und
| symmetrischen, etwa in der Form von Beinschienen
inen gelegenen Streifen. Herabsetzung der Gelenk-
. oberen mnd unteren Extremititen (andere Qualititen
sibilitit wurden nicht gepraft). Allgemeine Analgesie fiir
1 Strom,
der Extremititen werden im Bett bei Augenschluss
. unsicher und ausfahrend, ataktisch, amsgefthrt, dagegen ist
rgsches Phinomen vorhanden und auch bei schwierigen Geh-
Ataxie wahrzunelmen.
‘erwahnt, dass der Kranke eine heginnende Kontrak-
se der linken Hand anfwies,
he Erreghbarkeit: Unerregbar ist der X. facialis und
Muszkelgebiet.
 Herabsetzung, teilweise bis zur Unerregbarkeit, zeigen
s Nackens, Rickens und die meisten der unteren Extremititen.
mit Nachdauer geben die Zunge, die Depressoren der Mund-
uskeln der oberen Extremititen, der Unterschenkel und Flisse.
wird ein feinfascikulires Nachwogen (Bechterew) nach der
Reizung beobachtet.
rische Erregbarkeit: Nirgends Eal.
e Untersuchung. Nerven: Quantitatiy nirgends gritbere
myotonische Nachdaner der Kontraktion fehlt nur bei
erven. In den unteren Extremititen tritt sie nur bei

;.mé stirker atrophischen zeigen eine Herabsetzung ihrer
Nachdauer meist erst bei stirkeren Stromen, an den unteren

| BlE,

bei direkter faradischer Reizang) in den Daumen- und

p, den Bicipites brachiorum, dem rechten Pronator teres.

in anderen Muskeln.

¢ Untersuchung Nerven: Quantitativ anniihernd
Nachdauer fehlt an den Nn. VIL radiales (selbst

1 Bereich der unteren Extremititen. An den fibrigen

(Hypoglossi, Mediani, Ulnares) ist sie bei stirkeren Strimen

‘Die Erregbarkeit der stirker atrophischen ist herabgesetat.
Nachdauer geben bei starkeren Stramen simtliche Mus-
Extremitiiten, viele aber erst hei etwas lingerer, nicht hei
auer. Die Kontraktionen der myotonisch reagierenden
gsam an. In den Extensoren am Unterarm st die
er am wenigsten deutlich ausgesprochen. Dagegen ist
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auch in den Zungenmuskeln und im Depressor anguli oris MycR nach-
weishar,

Die Muzkeln der upteren Extremititen sind frei von erheblichen
Anomalien. -

Ferner finden wir in vielen Muskeln der oberen HKorperhilite die
merkwitrdige Erscheinung, dass die schwiichsten therhaupt nachweisbar
wirksamen Strime schon tetanische Kontraltionen hervorrafen, und zwar
gilt das besonders fiir die Anodenschliessangsreizung, Wir finden bei den
minimalen wirksamen Stromstirken ASTe neben K8Z oder auch ASTe und
ESTe, und zwar ASTe —> K&8Te.

Im Februar 1907 worde R. wieder in der Klinik beobachtet.

Die Dystrophie der Muskeln der unteren Extremitaten ist deutlicher
geworden. Das Beckenschaukeln tritt mehr hervor, und es hat sich eine
doppelseitize Parese der Dorsalflexoren der Fiisse entwickelt, Rechts
Steppergang. Vielleicht sind auch die Erectores trunci nicht mehr intakt.

Die myasthenischen Erscheinungen waren zu dieser Zeit nicht nach-
weisbar,

Die Sensibilitatsstbrungen und die eigentimlichen, den Charakter des
Ataktischen tragenden Bewegungsstrangen der Glieder bei Bewegungen
im Bett sind versehwunden. Wir wollen gleich hier betonen, dass es uns
gweifellos erscheint, dasz beides, Sensibilitits- und Bewegungsstorongen,
hysterischer Natur gewesen ist, Die Ataxie, die nur im Bett zu beobachten
war, zeigte denselben eigentiimlichen Widerspruch, der dis hysterische
Dyshasie charakterisiert, Bei dieser kann der Kranke schlecht gehen, im
Bott sind die Bewegungen seiner Beine normal. Hier sahen wir das Um-
gekehrte: Im Bett eigenartige ataktische Svmptome, die beim Gehen villig
verschwanden.

Fall 2, K. 8, Handelsmann®)

Befund von 1904. 44jibriger Patient.

Die myotonischen Erscheinungen bestehen seit der Kinderzeit. Vater
und Broder sollen an Myotonie gelitten haben.

Seit Ende der Ser Jahre hat sich ein Muskelschwund entwickelt, an-
fangs vorwiegend im Gesicht, in den Sternocleidomastoidei, an den Hinden.
Mit der Zeit hat er die gesamte Korpermuszkulatur ergriffen.

Btatus: Grosser, skelettariig magerer, blasser Mann mit villig kahlem
Scheitel.

Chronische Lungentuberkulose,

Myotonische Storung beim Offnen und Schliessen des Mundes, hei
seitlichen Bewegungen der Zunge, bei den meisten Bewegungen der Extre-
mititen, Friher war das Phinomen noch susgebreiteter. Nach angen-
irztlichem Bericht ist ez anch beim Accommodationsvorgang nachweisbar
gewesen.  Die Handdffnungsbewegung ist im Gegensatz zum Handschluss
nicht von myotonischer Hemmung gefolgt.

Die Dystrophie. Fast ganz gleichmissig und symmetrisch fiber den
ganzen Kaorper ansgebreitete enorme Abmagerung der Muskulatur. Noch
stirker als die fibrigen sind die kleinen Handmuskeln reduziert, insheson-
dere ist der rechte Daumenballen fast viilliz geschwunden. Facies myopa-

%) Vgl, Koster, Leipsiger med. Gesellschaft vom 10. VL (2. Ref. Miinch.
med, Woehenschr, 1902, Steinert, 1L e 1804
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tenkopfartizen Gesicht treten die Lippen wulstig hervor.
beiderseits, Die Atrophie der Kanmuskeln hat aunch in
s einer habituellen Unterkieferluxation gefuhrt. Die Sprache
derselben eigentamlichen Art verindert wie im Falle 1.

allgemeine Muskelschwitche,  Der rechie Danmenballen

vt nach Ablauf der myotonisehen Stirung zeigt deuntlich die
ese aller beteiligten Muskeln.

eren Befunden verdient Erwihnung das Fehlen der
Achillessehnenreflexe bei erhaltenen Biceps- und Triceps-
tanbung nur in der Haut der Zehen.

s Verhalten. Nirgendz EaR.

kﬁit der atrophischen Muskeln ist herabgesetzt,

aliter malvanischer nnd faradischer Beizang mit starkeren
etwas Mingerer Dauer der Reizung in einer Reihe von
a];-u‘en Extremititen. In den Streckern am Unterarm fehlt

di!la finden wir myotonisches Verhalten anch bei der mechani-
Muskulatar.
onshericht dieses Falles folgt spiter.

, Schuhmacher.*)
1904, Der 30 Jahre alte Patient entstammt angeblich
ilie. In der Lehrzeit teaten die Erscheinungen der
- dentlicher hervor. In den letzten Jahren sind sein Ge-
- Yorderarme abgemagert.
iftig gebauter Mann.
des rechten Ohres (Coloboma lobuli),
ohne Besonderhsiten,
im ganzen von mehr als normalem Volumen. Ab-

die Vorderarme. Auch die Tricipites brachiorum
Kleinen Handmuskeln ist mehr ihre verhiltnismissig
eine eigentliche Abmagerung anffallig,

a, Die Kanmuskeln dagegen volominds.

ager sind endlich noch die Sternocleidomastoidei. ©
raft ist fast durchweg gerinmger, als dem Muskelvolumen
5 schwach sind die Muoskeln der Arme, mit Ausnahme
altern, und vor allem die mageren Muskeln der Vorder-
in erster Linie die Strecker. Die Finger kinnen
extendiert werden. ;
een haben, nach Ablanf der anfinglichen myotonischen
nkich etwas Sehlaffes, Schlenderndes,
sche Bewegungsstirung ist fast dtber die gesamte
iet o Peendo-Grifesches® Phanomen wie bei B Frei

i dIatlher. diesen Fall existiert, siehe bei Jensen, Dentaches
77, — Biehe ferner Schultze, Dentsehe meﬂ Wochen-
H.184, — Sehiefferdecker-Achultze, Dentache Zeit-
de. 25 Bd — Btelnert, L o, 1904, — Bnrg, Muskel-
er Krankheit. Diss. Bonm 1904,

Nervenheilkunde. 57, Bd, 51
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sind alle Muszkeln der Amghpfel und das Gebiet des Stirnfacialis. Auch
das Behlueken, Sprechen und Atmen ist ungestort.

Mechanische Erregharkeit. Fast simtliche Muskeln geben anf
Beklopfen nachdauernde Kontraktionen. Nur im Stirngebiet, in den Kau-
muskeln und in den Erectores trunei fehlt diese mechanische MyoR.

Die mechanische Erregharkeit beider Nervi faciales ist gesteigert.

Elektrische Erregharkeit. Nirgends EaR.

Faradische Untersuchung Nerven: Quantitativ in den Radiales
vielleicht leichte Herabsetzung, sonst normal, Langsamer Tetanusanstieg.
Bei starken Stromen Giberall, amsser im Stirnast des Facialis, Nachdauer.

Muskeln: Uberall — in den unteren Extremititen erst bei sifirkeren
Strimen — Nachdaner. MyaR im linken Daumenballen.

Galvanisehe Untersuchung. Nerven: Quantitativ normale Ver-
hiltnisse.  Uhberall myotonische Nachdauer, ansser bei Reizung des Faeializ-
stirnastes und des Radialis,

Muskeln: Auch hier keine erheblichen gquantitativen Anomalien. Bei
stivkeren Stromen fiberall Nachdauner. In der Radialisgruppe der Unter-
arme sind jedoch extreme Btromsthrken nitig, um sie hervorzurnfen,

In einigen Muskeln der Streckergruppe an beiden Unterarmen findet
sich bei normaler quantitativer direkter und indirekter Erregbarkeit fiir beide
Strime eine exquisit wormfirmige KSZ und ASZ bei direkter galvanischer
Reizung, dagegen ist die AOZ villig prompt. Nach einer Anzahl von Rei-
zungen kommen aoch auf Schliessungsreize villig prompte Zuckungen, Die
betr. Muskeln geben keine MyaR, wohl aber bei stirkeren faradischen
und sehr starken galvanischen Strimen die gewdhnliche Form der myo-
tonischen Reaktion,

Auch bei diesen Eramken begegnen wir der ecigenartigen, auch im
Falle 1 beobachteten Erscheinung, dass nimlich in einer Anzahl von Mus-
keln der oberen Extremititen der minimale Reizeffelt schon den Charakter
des Tetanus trigt. s gilt dies wiederom hauptsichlich fiir die AS-Reizung,
20 dass wir bei den schwichsten wirksamen Strimen ASTe neben KSZ,
gelegentlich aber anch ASTe und KE8Te finden, wobei der ASTe bei einem
noch etwas schwiicheren Strome als der KSTe eintritt. Dieser minimale
Tetanus iiberdauert hier und da auch schon die Reizangsfrist elwas, so
dass also schon bei der minimalen, fiberhaupt wirksamen Reizgrisse MyoR
hesteht.

Aus dem Nervenstatus wire sonst nur nech hervorzuheben, dass
die Patellarsehnenreflexe etwas schwach waren, was die Folge einer 1899
bei dem Kranken vorgemommenen blotigen Dehnung leider Crurales
spin kann,

Als nicht uninteressante Nebenbefunde bleihen uns noch einige
Anomalien im Bereich des Gelenkapparats zu erwihnen iibrig.  Zunichst
eine pathologische Btellung der Humernskipfe, die nach vorn verlagert
erscheinen. In den beiden Schultergelenken Krepitation und eine erheb-
liche Einschrinkung der Beweglichkeit. Forner ist die volle Extension
der Ellenbogen mechanisch etwas behindert. Endlich besteht eine leichte
Bubluxation des Carpalgelenks des rechten Daumens, durch die er habituell
in leichter Opposition steht.

Es gelang uns auch mittels des Raontgenverfahrens und mit speziali-
stischem chirurgischen Beirat nicht, diese Anomalien befriedigend zu erklaren,
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gite des linken Vorderarms eine jedenfalls als Sehnen-
zn deutende lingliche wuolstfdrmige Prominenz.

r Dermatographismus, Bei missig tiefen Nadel-
Blat, um die Stichoffoung hernm bildet sich ein linsen-
ki, genauer gesagt, ein ganz flacher Wall, der sich erst
ritet. Diese wohl amch sonst bei starkem Dermato-
findende Erscheinung ist von Kron*) einmal bei Myotonie
‘beschriehen worden,

- M. H, 36 Jahre alt, Buchdrucker, Bruder des folgenden
'Mrntnmef&]la sind in der Familie nicht mit Sicherheit

r Pat. ,der dickste in der Schule und sehr kraftig®. Seit
er allgemein abgemagert. Seit etwa 6 Jahren bemerkt
und Abmagerung der rechten Hand und etwa ebenso-
nische Yerhalten derselben. Viel spitter seien dieselben
uch in der linken aufgetreben In den letzten Jahren ist
‘gine Verinderung seiner Sprache und eine mehrers Winter
- sieh zeigende Neigung zom | Hrfrieren® der Hinde auf-
Angaben sind anscheinend nicht recht zuverlissig,
ser, sehr magerer Mann. Die Behaarung von der Stirn
heitel fast kahl. Seborrhoea sicea der Kopthaut.
sundichst wieder die Hauptbefunde zusammen:
nungen der Dystrophie. Typische Facies myo-
skeln dirftiz und schwaeh. Wir fiigen gleich hinzn,
enke beim Offnen des Mundes schmerzen. Ferner sind
i in besonders hohem Grade die Sternocleidomastoidei
pmtisch Die Daumenballen fast vollig geschwunden nnd
gerem Grade dystrophisch sind die Interossei der Hinde.
or sa.u_d ansgesprochen parvetiseh,
ist leise, etwas verwaschen, in tibermittlerer Tonlage.
nische Erscheinungen. Von den willktirlichen Bewe-
der Handsehluzs ein deantliches myotonisches Phiinomen
tritt es schon bei sanften, jede Kraftanstrengung ver-
ungen ein und verschwindef amch nach hinfiger Wieder-

Hithewegnug&n beim aktiven Handschluzs sind nachweis-
e zie, weil Phssler, als er den Kranken beobachtete, sie
das ausdriicklich hervorhebt.

 Erregharkeit. Sehr ausgesprochenes myotonisches
ge. Andemtungen in einzelnen Muskeln der Arme, viel-
- Gesichts.

I uumks Facialisphiinomen.

che Erregbarkeit. Die elektrische Erregharkeit der
‘ist erloschen, sonst nirgends sehr erhebliche quautita.ma

- klin, Wochenachr, 1893,
der demonstriert von P'fis&ler anf der XILVersammlung mittel-
gen nnd Psyehiater zu Dresden. Ref Neurolog. Zentralblatt.

5*
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Anomalien. Nirgends EaR  MyoR nor von den Nervi mediani aus und
nur mit starken faradischen Strimen,

In ecinzelnen Muskeln an den oberen Extremititen fanden wir bei
direliter galvanischer Reizung ausgesprochens Zmckungstriigheit, die aber
nach einigen wiederholten Reizungen verschwand, nm vollig prompten Kon-
traktionen Platz zu machen. Wie wir sehen werden, handelt es sich dabei
wohl um eine sigenarfige Form myotonischer Reaktion. Nachdauer der
Kontraktion, MyoR im gewdahnlichen Sinne konnte, wie schon ansgedriiekt,
bei direkter Reizung nirgends beobachtet werden.

Hier und da (Interossei, Flexor carpi rad. dext) trat schon beim
minimalen wirksamen Reiz eine tetanische Kontrakiion ein, an Stelle der
en erwartenden KSZ schon ein KS8Te, sei es, dass die anfangs zockungs-
Adormig verlaufende Kontraktion in ihrem absteigenden Schenkel in einen
niedrigen Tetanus fiherging, sei es, dass der Muskel aaf der Hiéhe seiner
Kontraktion bis zur Stromdfinung verharrte.

Von den sonstigen Befunden nennen wir zondchst die an den
inneren Organen.

Kleine parenchyvmatise Struma, ’

Chronische Lungentuberkuloze. y

Mitralinsuffizienz.

Btarke peripherische Arteriosklerose,

Atrophie der Testes. Varicocele links.  Libido und Potengz, die frither
normal waren, vollkommen erloschen.

Im Blute zahlreiche basophil gekirnte Ervthrocyten, (Der Kranke
hat frither an Bleikeliken gelitten.) ¥ '

Yom Nervenstatus ist nur noch zu erwithnen, dass an beiden Ober-
schenkeln die typischen Zeichen der Meralgia paraesthetica — angeblich
geit Jahren — hestehen.

Wenn der Kranke sich bitekt, tritt in der Glutialmuskulatur ein
fascikmlires Wogen auf,

An den Hinden ist das hiufige, von einem Gefihl des Absterbens be-
gleitete leichenhafte Erllassen der Finger anffullig.

Fall 5. R. H, 34 jihr. Steinschleifer, Bruder des vorigen.

Vor ca. 10 Jahren bemerkte Pat. eine Schwiche seiner Arme, die all-
miblich zunahm, so dass er 1 Jahr nach dem Auftreten der ersten Sym-
ptome seine Berufsarbeit einstellen musste.

Um diese Zeit kamen nun anch noch nene StGrongen im Gebranch
der Hinde hinzu, die nach der ganz charakteristischen Schilderung des
Patienten sofort als myotonisch angesprochen werden maissen. Zur gleichen
Zeit wie in den Hinden merkte der Kranke auch beim Gehen und beim
Kanen gleichartige Steifigkeitsheschwerden,

o Bald nachher soll die Abmagerung seiner Hinde und Arme begonnen
hen.

Er klagt endlich noch tber hinfiges und leichtes Erfrieren (Rot-,
Wund- und Taubwerden) seiner Finger und Zehen in winterlicher Kilte,

Status: Kleiner, sehr magerer Mann, dirftize Kopfhehaarung wie
beim Bruder.

Erscheinungen der Dystrophie. Facies myopathica.

Doppelseitige, angeblich von jeher bestehende, vielleicht angeborene,
hiichstens in den letzten Jahren etwas verschlimmerte Ptose,
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id Parese der Kanmuskeln. Beim Offnen des Mundes riickt
um mandibulae in pathologischem Grade weiter nach vorn

und Parese der Sternocleidomastoidei.
o Musknlatur der Arme ist stark und annihernd gleieh-
und schwach. Der rechte Danmenballen ist fast villig
mnd gelihmt.

nische Storung der willktirlichen Bewegungen ist nur
chluss deutlich zu beobachten. Sie zeigt dieselben Besonder-
wir sie beim Bruder gesehen haben, dass sie auch beim vor-
sen der Faunst anfiritt und nach &fteren Wiederholungen

subjektiv empfundene als recht demonstrable myotonisehe
Beinen tritt dagegen nur bei nnatrengeu.den Btwegungcn.
a!lgen, und erst beim 3. oder 4. Schritt ein, wm nach einigen
er zu verschwinden.

mische Erregharkeit. Mechanische MyoR nur in der Zunge.
Chvosteks Facialisphinomen,

risehe Erregbarkeit. Die Erregbarkeit des rechten Danmen-
nahesn vollstindig erloschen. Sonst finden sich keine sehr er-
itativen Ancmalien.

in manchen Muskeln der Arme, vielleicht am deutlichsten in
am Unterarm, und zwar bei starker direkier und indirekter
id direkter galvanischer Reizung, Auech beim Einschleichen
Stroms tritt die nachdanernde Kontraktion ein, wie
erlt, aber nach unseren Beobachtungen doch nur bei einer
der Stromstirkefinderung, die aneh beim Gesunden Mus-
auslist. Wegen des etwas ungewihnlichen Verhaltens
Phinomens beim willkiirlichen Handschluss heben wir
ervor, dass nach wiederholten elektrisehen Reizungen die
fhirte,
lﬁmam Falle wieder beobachteten wir mehrfach, dass als
nimalen wirksamen galvanischen Reizes keine Zuck\mg yom
wlanfe auftrat, die abschwellende Zuekung ging vielmehr
Tetanus aber.  Bei stirkeren Stramen bekam man einen
cher Form, schliesslich anch Nachdaner.

i der Hinde gaben cine Psendoentartungsreaktion. Bei
scher Reiznng der Muskeln erhielten wir eine exquisit wurm-
. Die nihere Untersuchung zeigte, dass es sich um
teigenden und amch nur trige wieder abschwellenden KSTe
2, die beide zugleich beim minimalen Reizwert (1,8 M.-A.)
Trigheit blieb anch bei wiederholten Reizungen hestehen.
faradischen und galvanischen Strdmen trat Nachdauer anf
iigen Befunden, zunichst an den inneren Organen,
nachzutragen. Die Brust- und Bauchhohle ergeben nor-

rweise haben wir hier wieder eine Atrophie der Testes.
- gind erloschen, Links Varicocele.
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Die weitere Untersuchung des Nervensystems ergab nichts Be-
merkenswertes,

Der rechte Zeigefinger ist durch eine posttraumatisehe Narbenkon-
traktur ulnar abdoziert und in der Streckung der ersten Phalanx etwas
behindert. Auch in den @brigen Fingern der rechten Hand ist die Streckung
der Metacarpophalangealgelenke leicht beeintrichtigt, vielleicht durch eine
beginnende Dupuytrensche Kontraktur

Fall 6. R B., s2jihriger Arbeiter,

Anamnese: Vater an Phthise, Mutter nach langjilirizem Aufenthalt
in der Irrenanstalt gestorben. Von den Geschwistern ist keins fiber
16 Jabre alt geworden. Uber das Vorkommen von Myotonie in der Fa-
milie izt michts bekannt,

Patient ist wegen Krampfadern militirfrei, )

Angeblich seit einer 1902 erlittenen Brustquetschung besteht ein
Lungenleiden,

Eine Schwiehe seiner Hande und Arme fiel dem Kranken schon in
der Schulzeit auf. Er konnte schlecht festhalten, nicht klettern.

In der Lehrzeit bemerkte er zuerst eine Erschwernng der Handdffnung
nach dem Zufassen.  Seit Jahren ist manchmal im Beginn des Sprechens
die Zunge steif, =0 dass er kein Wort heransbringt, Im letzten Jahr ist
eine Ghnliche Steifigheit auch im Jinken Bein vorgekommen, fast nur beim
Treppensteigen, selten beim Gehen anf ebener Erde. Das rechte Bein war
nig betroffen. Dass gerade das linke befallen ist, schiebt er auf eine An-
zahl chirurgischer Krankheiten, die er vor Jahren gerade an diesem Bein
durch]gemacht. habe (2 ,Geschwiire®, 1 Abszess, eine Verletzung mit der
Sensa).

Seit einer im Jahre 1905 erlittenen Verletzung der linken Bclmlter
{(nach dem mir gotigst zor Einsicht berlassenen Unfallsakten wahrschein-
lich einer Luxatio humeri) hat sich nach der Angabe des Kranken eine
wesentlich stirkere Stirung in der Gebranchsfihigkeit besonders der linken,
aber anch der rechten Hand entwickelt. Hinde und Vorderarme sind ah-
gemagert, die linke Hand konnte bald nicht mehr vollstindig geschlossen
werden,

In den vorliegenden #rstlichen Berichten ist die Myotonie nicht er-
withnt und lediglich von einer Erkrankung des linken Arms die Rede, die
auf Verletzung peripherischer Nerven hezogen worden ist. Es soll EaR
festgestellt worden sein. Pat. bezieht eine Unfallrente.

In den leizten Jahren — so lanten weiter die Angaben des Kranken —
ist sein Gesicht mager, sind die Lippen dick geworden., Doch schon 1902
sei ibm gesagt worden, dass er mit offenen Angen schlafe,

Ebenfalls in den letaten Jahren hat dis Potenz stark abgenommen.
Libide fehlt jetzt volliz, Pollutionen kommen gar nicht mehr, Erektionen
nur noch selten vor., Seine Hoden sind kleiner geworden,

In der letzten Zeit fallen ihm seine grossen Harnmengen auf, Es be-
steht aber keine Nykturie,

Im Winter 1902/3 hat er einmal die linke Hand erfroren. Seit dem
Unfall von 1905 fallt ihm aunf, dass dic Hand, besonders in der Kalte,
leicht dick und blan wird,

Befund: Abgemagerter Mann von unregelmissiger Schidelform und
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Progenie, eigentimlicher Zungenform (an Stelle der Spitze
ung) Dirftige Scheitelbehaarung, -
phische Erscheinungen. Facies myopathica.

iysma ist beiderseits nichts nachzuweisen,

ge — abgesehen von ihrer Missform — gerunzelt, diinn,
schlaff.

orales sehr mager, vielleicht dystrophisch.

o leicht nasal, aber wohl infolge der bestehenden adenoiden
und Nasenmuschelschwellungen.

ge Atrophie und fast vollige Lahmung der Sternoeleido-

ige Abmagerung und entsprechende Parese beider Vorder-
8 der Streckmuskeln. Die Brachioradiales villig oder fast

auch die kleinen Hamdmuskeln atrophisch.
Unmbglichkeit, die linke Hand willig zu schliessen, kommen

L r.-:ha Erscheinungen. Die typische myotonische Storang
n Bewegungen ist in der Zunge und beim Schiuss der Finger

beobachten,

_qh‘a Erregharkeit. Mechanische MyoR in der Zunge,

Ihl_m,p_at.es brachiorum, den Beugemuskeln an den Vorderarmen,

hvostelksches Phiinomen.

sches Verhalten. Herabsetzung der Erregbarkeit der dys-
isheln.  Nirgends EaR. |

bei direkter faradischer Reizung in denselben Muskeln, die
1is MyoR gaben, in den Bengern am Unterarm anch bei

adizcher Reizung. Bei direkter galvanischer Reizung konnte

Zunge und in den kleinen Handmuskeln nachgewiesen werden,
rgane. Taob. pulmonum,

sehir leise, Zeitweise Bradylkardie.

. atrophisch, von Sperlingzeigrosse.

& ca. 4000 cem tiglich. Spez. Gew. mm 1008, kein Eiweiss,

'."pm:tatna ist wenig nachzutragen. Fs ist auffallend, dass
men- und Periostreflexen der oberen Extremititen (Radius,
nur der rechte Tricepsreflex dentlich auslésbar ist, wihrend
n unteren Extremititen sich normal verhalten.

friert ansserordentlich leicht und beginnt dann stark

igung zn Crampis,

ige Nebenbefunde sind merkwirdize Sehnenkontrak-
Die Strecksehnen am linken Vorderarm sind verkiirzt,
Behinderong des Fingerschlnsses erklart, Auch die linke
eicht verkfirzt und dadurch die Streckung des Ellenbogens
ingeschrinkt.

beider Daumen stehen bestindig in Hyperextension,
eser Biellung fixiert zo sein.
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Wer die Krankengeschichten dieser 6 Fille, auf die ich zuniechst
im einzelnen nicht weiter eingehen will, aunch nur flichtig durchsieht,
wird iiberrascht sein, wie ansserordentlich diese Fille sich ihneln, wie
geradezn stereotyp gewisse Ziige ganz eigener Art sich bei thnen immer
von neuem wiederholen. Wir kommen gleich darauf zuriick.

Zundichst ist angesichts dieser Tatsache ein Blick anf die Litera-
tur der mit Muskelschwund verbundenen Fille von Myotone unerliss-
lich. Es driingt sich da sofort die Notwendigkeit aof, wie es auch
Hoffmann getan hat, aus dem ziemlich spiirlichen Material die ille
von vornherein ansgoscheiden, in denen die Muskelatrophie zweifsllos
den Charakter einer mehr oder minder zofilligen Komplikation triigh.
Tis sind dies zuniichst die schon von Hoffmann abgelehnten 5 Fille,
die er selbst*), die Dana, Déléage (2 Fiille) und Bettmann publi-
ziert haben, In dem Falle Hoffmanns und in einem, wenn nicht
beiden von Déléage, hat es sich wobl um neuritische Affektionen ge-
handelt, bei Dana um eine Muskelatrophie nach einem chirnrgischen
Eingriff und bei Bettmann vielleicht um einen angeborenen Defeks.
Ebenfalls anszuseheiden sind die Fille von Braun (Fall 6 seiner Arbeit,
der eine Bleilihmung bei einem Myotoniker betrifft), Wertheim-Salo-
monson (anscheinend eine Komplikation mit cerebraler Kinderlihmung),
Rindfleisch (Komplikation mit Syringomyelie), die ganz unklaren,
nur kurz mitgeteilten Fille von Bregman und v, Voss (Fall 5 in
dessen Arbeit), der anscheinend nie veriffentlichte, nur einmal in einer
Disknssionsbemerkung erwihote, von seinem Autor als Syringomyelie
gedeutete Fall von Frankl-Hochwart*).

Ferner muss der Fall von Pelz (Fall 1 seiner Arbeit) unberiick-
sichtigt bleiben, da klinisch eine eigentliche Atrophie nicht festzustellen
war und der mitgeteilte anatomisehe Befund einer solehen mir nicht be-
weisend zn sein scheint. Wenn wir allerdings horen, dass der Patient eine ]
Parese hesonders der linken Hand, sinen maskenhaften Gesichtsausdruck
und angenscheinlich auch eine Kaumuskelsehwiche gehabt hat, so er-
geben sich aus diesen und anderen Einzelheiten fur den, der die nach-
folgenden Ausfithrungen bereits @bersieht, so enge Beziehungen zur
Myotonia atrophica, dass ich personlich nicht zweifle, dass der Fall in
diese Gruppe gehtirt. Aber diese Aunffassung lisst sich eben erst riick-
schauend gewinnen und sie bleibt eine, wenn auch rechi sichere
Vermutung,

Endlich tibergehen wir anch solche Fille, bei denen gar nichi mit
Sicherheit von einer Atrophie, sondern nur davon die Rede ist, dass

®| Zeitschrift £ Nervenheilkunde. 9. Bd. . 272 und Neurolog. Zentralbl
1895, B. G1B.
##) Wiener klin. Wochenschr, 1804, 8. 722
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Vorderarme verhiltnismissiz mager gewesen seien, Wenn
, wie spiiter klar werden wird, sicher das erste Stadinm einer
chen Dystrophie vorgelegen hahen kann.
chte auf diese ans der folgenden Besprechung ansgeschlossenen
noeh einmal zuriickkommen und deshalb gleich hier bei-
wihnen, dass diese Gruppe doch mancherlei Beachtenswertes
In 5 oder 4 Fillen sind neuritisehe Affektionen anzonehmen
Wir werden noch 2 Fille kennen lernen (Lannois, Schin-
n denen neben einer echten Myotonikerdystrophie vielleicht
nenritische atrophische Parese als Komplikation bestand.
r Fall 4 hat eine neuritische Erkrankung, die doppelseitige
paraesthetica, Jedenfalls wird man die Hiofigkeit der peri-
neuritischen Komplikationen als anffallend bezeichnen diirfen,
inem der Fille wurde ein Muskeldefekt als angeboren aufge-
- dem Vossschen Falle von myotoniseher Dystrophie bestand
¢ angeborenes Fehlen eines Teils der Banehmuskulatur. Das
te Vorkommen angeborener Missbildungen des Muskelappa-
Krankheit, die ohnehin den dringenden Verdacht einer
Apomalie der Muskelanlage erwecken muss, darf gewiss
o Anspruch machen. Voss erinnert bei dieser Gelegen-
‘dass Bteche in der Zeitschrift fiir Nervenheilkunde (Bd. 28,
einem Madchen mit progressiver Dystrophie zu berichten
en Mutter einen vielleicht kongenitalen partiellen Defelt
ris anfwies, Leider ist die Deatung des Falles ganz frag-
s wiirden soleche Xusammenhiinge, wenn sie dfter zu
‘anf die Pathogepese der familifiven Myopathien ein inte-
werfen kinnen, In der Literatar ist ja von Beziehungen
essiver Muoskeldystrophie und kongenitalen Muskel-
rs die Rede.*; Einwandfreies Material habe ich aber
nden, :
r Misshildungen Giberhaupt und sop. Stigmata degenerationis
omsenscher Krankheit, soviel ich sche, ohne die Literatur
anfhin doreharbeiten zu kinnen, nicht hiufig berichtet.
m Anschluss an den eben erwiibnten Punkt dech gleich
veigen, dass im Bereich unseres Materials einige Mal Dinge,
gehiiren, beobachtet worden sind. Gleich der eben er-
Voss hatte neben seinem Bauchmuskeldefekt und Kryptor-
eing Missbildung der Ohren. Unser eigener Fall 3 hatte
missgebildetes Ohr, Fall 6 neben anderen Stigmaten eine

her, Neurolog. Zentralbl. 1806, 8. 683 u. 732. — Bing, Deut-
klin. Med, 3. Bd. 8. 199
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Formanomalie der Zunge. Im Sinne eines primiren Feblers der Kor-
peranlage kionte anch die Komplikation mit Syringomyelie gedentet
werden, von der, wie wir sahen, in 2 Fillen berichtet wird, In dem
genauer beschriehenen Falle Rindfleischs wird man sich der Diagnose
des Autors ansehlisssen milssen. Oppenheim erwihot in seinem Lehr-
buch, dass eine Komplikation der Thomsenschen Krankheit mit psy-
chischen StOrungen, Epilepsie, Migriine usw., nicht nngewihnlich sei.
lm Anschluss daran wire an die Hysterie unseres Falles 1 zn erinnern.
Auch der Fall von Lortat-Jacob et Thaon ist wahrscheinlich
hysterisch gewesen.

‘Wir kehren nach dieser Abschweifung za unserem Thema zuriick.
In der Literatur bleiben noch 26 Fille dibrig. Ieh miehte sie simt-
lich, zum Teil im Gegensatz zu den Autoren, als myotonische Dystro-
phie ansprechen, Hs gind dies dia 2 Fille von Hoffmann, 2 von
Fuchs, 3 von Pelizins, 2 von Farnrohr, je 1 Fall von Schin-
born, Jolly, Cassirer, Kornhold (Obs, 1), Jaguet, Bernhardt,
Longard, Rossolime, Frohmann, Hans Curschmann, Nogués
et Sirol, Lannois (Fall 1), Schott, Ganpp, Lortat-Jacob et
Thaon, Berg (Fall 3) und Voss. Ich méchte nicht diese Fille alle
im einzelnen hier durchnehmen, glanbe vielmehr doreh eine Gesamt-
iibersicht dieser nnd meiner eigenen Beobachtungen der Wertung und
Dentung auch des Finzelfalles am besten zu dienen.

Ans dem literarischen Material mochie ich zonichst 2 Fille, die
beiden von Hoffmann beschriebenen Geschwister, herausgreifen und
neben meine Beobachtungen stellen, weil die Ahnlichkeit hier am
grissten ist und am unmittelbarsten eiolenchtet. In allen diesen 8
Fiillen tritt die Pradileltion bestimmter Muskeln sehr deutlich hervor,
Alle 8 haben eine Facies myopathica, wobei wir hinzufiigen michten,
dass wenigstens 6 von ihnen — um von unserem in dieser Beziehung
nicht sicheren Falle Nr. 6 abensehen — anch eine starke dystrophische
Parese der Kanmuskeln haben. Bei allen sind von den Halsmuskeln
allein oder vorzugsweise die Sternocleidomastoidei befallen.  Bei allen
endlich bestehen dystrophisehe Prozesse an den oberen Extremititen, und
zwar sind iiberall gewisse distale Muskelgroppen, die Muskeln der Vorder-
arme oder die kleinen Handmuskeln, ganz aunsgesprochen bevorsugt

Neben und nach den Pridilektionsmuskeln ktnnen dann freilich
anch andere Gruppen befallen werden und schliesslich kann jenes Bild
hochgradiger allgemeiner Amyotrophie entstehen, wie wir es in Fall 2
vor uns hatten.

Mit der Entwicklung des Muoskelschwunds gingen Gberall wie bei
den allgemein bekannten Formen progressiver Dystrophie die ent-
sprechenden Storangen in der Funktion der Muskeln parallel
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durch die Bevorzugung des Hand-Vorderarmgebiets, der Bterno-
teln und des Gesichts ansgezeichnete Verteilungstyp ist in
_charakteristiseh fiir die Muskelatrophien der Myotoniker,
nderen Bedingungen ist eine gleiche Verteilung kaum beschrie-
rden.  Nur in einem eigentiimlichen Falle einer Myopathie,
m]er und Reinhold besehrieben haben, und der durch spon-
kriimpfe und seltsame Schwankungen im Grade der funk-
Stornngen ausgezeichnet ist, finde ich ein analoges Bild. Als
all 6 dieser Arbeit als ein Dystrophiefall von ungewdhnlicher
tellt wurde, sah ich mich durch eben die Verteilung der
sofort veranlasst, nach Erscheinungen der Myotonie zn for-
» dem behandelnden Arzte bis dahin entgangen waren. Hie
unschwer finden.

es ein Typus oder ist es der Typus der Muskelatrophien der
den wir hier vor uns haben? lch nehme das lefztere an,
ird sich fragen, ob diese Annahme vor der Betrachtung des
liegenden Materials bestehen kann.

sind aunsser den genannten noch 4 weit fortgeschrittene Fille
:n worden, von Nogués und Sirel, von Firnrohr (Fall 2
it) und 2 Fille von Fuehs I.ueider erfahren wir fiber
nicht alles, was 2n wissen wiinschenswert wiire. In dem
liegt nur ein fragmentarischer Status vor, der sich anf
preibung der Atrophie von Arm- und Beinmuskulatur be-
- Allerdings scheint das beigegebene Bild fiber eine hoch-
rophie der Gesichts-, Kau- und Halsmuskeln keinen Zweifel
Anch im Falle Fiirnrohrs handelt es sich um eine extreme
der Afrophie, die kaum einen Muskel am ganzen Kérper
hatte. Diese beiden Fiille hieten also das terminale Stadinm
I nur dass wir leider nicht dariiber unterrichtet werden,
Entwicklung dieser Bilder die Bevorzugung unserer Priidi-
celn deutlich hervorgetreten ist. Jedenfalls wird aber auch
soteilt, was diese Fille von unserem Typus unterschiede.
e finale, ganz diffuse Atrophie an sich etwas Eigenartiges,
n fir den Fall Fiirnrohrs, iiber den wir genauer orien-
noch einige absonderliche, zam Teil spiter noeh zu er-
FHingelheiten des klinischen Bildes in Betracht, die seine
an unserer Gruppe erhiirten. Ieh nenne hier nur die
von deren verhiiltnismissig hanfigem Vorkommen bei
anch noch weiterhin die Rede sein soll. Die beiden Fille
s werden uns nur kurz geschildert, aber es ist doch so viel
8 sie eine Atrophie der Gesichts-, Hals- und Armmuskeln
dem einen wird ansdriicklich hervorgehoben, dass die
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Sternoeleidomastoidei und die Vorderarmmuskeln besonders befallen
gewesen seien, der andere habe sich im canzen ebenso verhalten, Es
scheint also kaum zweifelhaft, dass auch diese Fille das von uns als
charakteristisch erkannte Verhalten dargeboten haben.

Digjenigen I'lle, fiber deren Entwicklung wir ausveichend unter-
richtet sind, lehren uns, dass der regelmissige erste Ort des atrophi-
schen Prozesses an den distalen Teilen der oberen Extremititen, an
den Vorderarm- oder kleinen Handmuskeln zu suchen ist.  Wir werden
also den Tatsachen keinen Zwang anton, wenn wir Fille, in denen
die Atrophie auf diese Stellen mehr oder weniger beschriinkt ist, als
initiale Fille des typischen Prozesses amsprechen. Hier kommen zu-
niichst die Beobachtungen von Bermhardb, Jolly, Jaquet, Lon-
gard, Hans Corschmann und Gaupp in Betracht. Die Patienten
sind meist junge oder doch noch nicht lange von dem Muskelschwund
befallene Individuen. Neben den Hand- oder Vorderarmmuskeln
waren in den Fillen Gaupps und Jaquets anch die Deltoidel oder
Teile derselben betroffen. In den Fillen von Bernhardt, Gaupp und
Hans Curschmann war schon die Triigheit der Mimik den Antoren
aufgefallen, olme dass sie sich aber entschlossen hiitten, sie nls sicher
pathologisch zu betrachten.

Es sind nun noch einige weitere Fille in der Literatur beschrieben
worden, bei denen von den Pridilektionsmuskeln und iberhanpt im
Bereich der oberen Korperhilfte nur erst Hand- und Vordernrmuskeln
erkrankt waren, wihrend doeh schon einige Muskeln der unteren Ex-
tremititen eine deutliche Atrophie erkennen liessen, Wir wollen schon
hier hervorheben, dass die Beteilignng der unteren Extremititen in
jedem Stadium des Prozesses eintreten kann, insofern also einer be-
stimmfen Regel nicht folgt. Wir kommen anf diesen Punkt spiter
zaritek.

Es ist hier zuniichst Fall 1 von Fiirnrohr zu nennen, hei dem
neben einer Atrophie der Vorderarme, vielleicht auch der Daumen-
ballen, eine Abmagerung an der Vorderseite beider Oberschenkel
festgestellt worden ist. Im Falle Kornholds fand sich neben der
Dystrophie der Hand- und Vorderarmmuskeln an den Beinen eine
leichte Atrophie eines Teils der Muskulatur. Der Autor meint, dass auch
eine Sehwiiche und Abmagerang der Sacrolumbales bestanden habe,
In dem Falle Bergs (Fall 3 seiner Dissertation) war nehen einer
Atrophie der Unterarme und einer Schwiche der Pectorales wieder
eine Abmagerung im Gebiet der Quadricipites femorum zu beobachten,
Frohmann beschreibt einen 19jihrigen Mann mit Atrophie der In-
terossei der Hinde und der Cucullares. Dazn meint der Verfasser
in den klinisch nicht atrophisch erscheinenden Wadenmuskeln histo-
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atrophische Fasern in kbrnigem Zerfall nachgewiesen zn

e etwas besondere Stellung nehmen die Fille von Lannois
hinborn ein, in denen von ,Steppage®, doppelseitiger Pero-
ang, berichtet wird, wihrend im iibrigen die Atrophie anf
arme hezw. Vorderarme und Hinde beschriinkt war. In
Deiden Fillen hat die Entwicklung der Peroneuslihmung das
nkheitshild eingeleitet. Zum mindesten fiir den Fall Sehon-
man aber die Mbglichkeit nicht ablehnen kinnen, dass es
gine komplizierende postinfektitse Neuritis an den Beinen ge-
hat.
wir so den voll entwickelten, weit fortgeschrittenen Fillen
ppe initialer Fillle gegentiberstellen kinnen, die durch das
minder ansschliessliche Befallensein distaler Muskelgruppen
eren Hxtremititen charakterisiert sind, so schieben sich die
bekannten Beobachtungen als Ubergangsfille zwischen diese
Gruppen zwanglos ein.
‘pinzelne unserer initialen Fille denteten den Ubergang an,
o ithnen schon die Facies myopathica sich vorzgubereiten schien,
falle von Schott und bei den 3 Geschwistern, die Pelizdus
ist nun die Facies myopathica neben der Atrophie distaler
der oberen Extremitiiten, zu der sich bei den Kranken von
wieder eine Atrophie der Deltoidei gesellte, mehr oder
vollstiindig ausgesprochen. In Cassirers nur kurz mifge-
& besteht neben einer ziemlich ansgedehnten Muskelatro-
n Armen eine soleche der Gesichtsmuskeln, in Rossolimos
der Kanmuskeln. Der Fall von Lortat-Jacob und Thaon
ophie der Muskeln der Arme und des Schultergiirtels, des
‘der Zunge. Der Vosssche Kranke hat atrophische kleine
d Vorderarmmuskeln und Sternoeleidomastoidel, dabel einen
Gesichtsansdruek, Uberall also die eigenartige Priidilektion
prochen, der Ubergang zu den voll entwickelten Fiillen
Wir sehen in einem Teil dieser Ubergangsfille wieder
- zahlreichere Muskeln aueh der unteren Extremititen mit
ei Voss eine Atrophie an dem einen Unterschenkel, bei dem
| Cassirer sind die Glotien, bei dem von Lortat-Jacob
Beckengiirtel und vordere Oberschenkelmuskeln betroffen,
: von Rossolimo hatte sogar eine diffuse Atrophie der Beine.

grivssere Erfahrung in der Histologie menschlicher Muskeln
freilich zugeben, dass man ans diesem Befonde nicht auf eine
klinisch-pathologischen Sinne schliessen kann,
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Wenn wir das hiermit, soweit ich sehe, vollstindig vorliegende
Material restimierend tiberblicken, so wird trotz aller seheinbaren und
witklichen Verschiedenheiten der Fille doch die durchgehende Gesetz-
miissigleit in Entwicklung und Lokalisation des atrophischen Prozesses
nicht zu verkennen sein,

Ausnahmslos sind in allen Fillen gewisse Muskelgruppen der oheren
Extremititen, die Muoskeln der Vorderarme und die kleinen Handmus-
keln, befallen, entweder die einen oder die anderen oder beide zusam-
men, Hier hat, wie wir sahen, die Dystrophie in allen Féllen, deren
Entwicklong wir genaner kennen, ihren Ausgang genommen, Hier
finden wir auch in den weiter fortgeschrittenen Drystrophien immer
die ‘am stirksten oder mit am stirksten erkrankten Muskeln, Das
zeigen unsere Beobachtnngen wie anch die der Literatur, und nur in einem
Falle, dem von Nogués und Sirol, ist die Schildernng so snmmariseh,
dass wir liber die Hinzelheiten nichts Bestimmtes anssagen kinnen,

Die Entwicklung geht im allgemeinen symmetriseh vor sich, In
einzelnen Fillen ist die eine obere Extremitit geraume Zeit vor der
anderen erkrankt, und zwar war dann fast immer die rechte zuerst he-
troffen, wie in unserem Falle 4 und bei dem Patienten Schénborns,
Anch spater noch sehen wir hier und da einzelne Muskeln des rechten
Arms stirker als die des anderen ergriffen. Im TFalle 6 war die linke
Extremitit vielleicht frither, jedenfalls stiirker betroffen, anscheinend
unter dem begiinstigenden Einfluss eines Tragmas,

Die weitere Ausbreitung des Ubels geht sehr verschieden schnell
vor sich. Manche Fille bleiben Jahre lang im Initialstadinm, Auf
die Atrophie an den Vorderarmen und Hinden folgt die Entwicklung
der Facies myopathica, wiihrend gelegentlich anch sehon andere Gie-
biete an den Armen und Schultern in Mitleidenschaft gezogen werden,
Die Deltoidei waren in manchen Fillen besonders frith mit erkrankt,

Es folgen weiter die Sternocleidomastoidei, Tm Falle ¥ oss waren sio

— eftwas abweichend von dem Verhalten der anderen Fille — schon

atrophisch, ehe die Facies myopathica ganz dentlich ansgesprochen war, |
Ganz besonders oft sind in diesen Stadien auch die Kaumuskeln stark
befallen. Schliesslich kaun, wie wir sahen, die Abmagerung die ganze
Kérpermusknlatur ergreifen. Die Priidilektion des Prozesses fiir be-
stimmte Gebiete wird dann wohl meist noch einigermassen kenntlich
sein, so wie wir sie bei unserem Falle 2 noch auf dem Sektionstische
bei der Besichtigung der Leiche festzastellen vermochten. Vielleicht
ist aber fir das Bpitstadinm doch auch gerade die ansserordentlich
diffuse, keinen Muskel ganz verschounende und verhiilltnismissig recht
gleichmiissige Ausbreitung der Dystrophie bis zu einem gewissen Grade
charakieristisch. Dabei ist die Gebranchsfihigkeit der Glieder fiir die
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' en Lust.ungsn des tiglichen Lebens auch in den
Q?ﬁlen, die wir kennen, leidlich erhalten geblieben, Zor
imung ist es immer nur in vereinzelten Muskeln gekommen,
sehwer gesehildigt, ja so gut wie vollstindig geschwunden
grisseren Zahl von Fillen die Daumenballen und die
gewesen. Ich nenne zum Beleg fiir die ersteren ungere
fiir die letzteren unsere Fille 1 und 6, die eine der
n Beobachtungen, die Fille von Cassirer, Fuchs und
: Eﬂupp halt fiir nitig, den ,Supinator longus® beson-
.Entwmkiungsgnnge, wie wir ihn geschildert haben, kann
Stadium die Beteiligung der unteren Extremitiiten hin-
2 Fillen ist eine atrophische Parese des Peronensgebiets
ng der Diystrophie der oberen Extremititen sogar voraus-
‘sahen aber, dass die Deutung dieser Vorkommnisse nicht
Teilen wir die fibrigen Iille unseren obigen Ans-
"hpmehand in 10 initiale, 12 voll entwickelte nnd 8 Uber-
o entfallen anf jede dieser Gruppen 4 Fiille mit amyo-
.-'¥ Mﬂerm:lg’en an den unteren Kxtremitiiten, wobel aller-
einem der initialen Fille die Atrophie nur aus einem
oskopischen Befunde diagnostiziert worden ist.

0 4 Fillen der 2. Gruppe finden sich die drei, in denen
sz allgemeinen hochgradigen Atrophie geknmmen war,
einer diffusen Atrophie der unteren Extremititen {Fﬂ-]l 2
der 2. Fall Farnrohrs und der von Nogués et

4, unser Fall 1, steht den eben genannten nicht viel
bei ihm waren schliesslich wohl die Muskeln der unteren
simtlich nicht mehr normal, wenn auch vielleicht die
Dorsalflexoren der Fiisse am stirksten ergriffon waren,
den Ubergangsfiillen, bei dem Patienten Rossolimos,
sh einmal eine fast diffuse Dystrophie der Beine. In
woren die Glutien, in dem von Lortat-Jacoh et
und Qnadricipites, in dem von Voss der eine Unter-

en Fiillen war bereits die Rede.

unteren Extremitiiten scheint eine Vorliche fiir be-
unverkennbar zun sein. i
des klinischen Bildes soll im Folgenden durch einige
giinzt werden.

hinfig finden wir ausser der (Gesichts- und Kaumuskel-
‘weitere Stérungen in bulbiren Muskelgebieten, Die hchst
inz gleiche Sprachstirung unserer beiden ersten Fille hat
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in der Krankengeschichte des Falles 1 ihre eingehende Darstellung
gefunden. Wir glaubten ihre hauptsichlichen Ziige ans einer Dys-
trophie der Kehlkopf- und Gaumenmuskeln ableiten zu kinnen. Den
unsere Diagnose bestitigenden Sektiousbericht des Falles 2 geben wir
am Ende dieser Arbeit. Fall 4 hatte eine verwaschene Sprache, |
Cassirers Patient sprach bulbir und hatte Schluckstérungen. 2 von |
den 3 Fallen von Pelizéius sprachen undentlich und nasal, alle 3
hatten Sechluckstorungen. Schotts Kranker sprach neehwerfillig,
Gaupps Patient ,monoton* und nasal, auch ein Fall Hoffmanns
nasal. Sechiéinborns Patient niiselte von Jugend auf, Auf die nasale
Sprache unseres Falles 6 ist kein Gewicht zn legen, dagegen ist die
Zungenatrophie bemerkenswert, der wir aunch bei Lortat-Jacob et
Thaon begegnen. Jedenfalls haben mehr als oin Drittel aller he-
kannten Fille noch abgesehen von der Facies myopathica Schwiiche-
sustiinde in den Apparaten des Sprechens und Schluckens. Ausser im
Falle Schiinborns ist eine Facies myopathica immer dabei, bei Gaup P
ist wenigstens die Triigheit der Mimik notiert.

Im Bereich der Augenmuskeln kommt nur Ptose vor. Wir sahen
sie in unseren Fillen 2 und 5, ferner wurde sie von Gaupp und von
Firnrohr (bei seinem 2. Fall) beschrieben. Voss' Patient hatte tief-
stehende Lider, die aber gut gehoben wurden,

In Verbindung mit der Kaumuskelatrophie sind mehrfach Ano-
malien der Kiefergelenke gesehen worden, habituelle Luxationen in
den Fillen 1 und 2, leichtere Stirungen in den Fillen 4, 5 und bel
dem Patienten Rossolimos.

Ein weiterer Punlkt betrifft das Verhiltnis der Beuger und Strecker
an den Unterarmen zu einander, Hans Curschmann hat besonders
hervorgehoben, dass in seinem Falle nur gewisse Muskeln der Strecker-
grappe dystrophisch und paretisch waren, wihreni die myotonizchen
Erscheinungen sich auf deren Antagonisten, einige Beugemuskeln, be-
schrinkten. Vielleicht liegt hier doch nicht eine individuelle Eigen-
heit des Falles, sondern nor ein besonders eklatanter Aunsdrock einer
aunch sonst sich Ofters wieder findenden Verteilungsweise vor,

Was zuniichst die myotonischen Phinomene anlangl, g0 nimmt in
dieser Hinsicht in allen meinen hier mitgeteilten Fillen das Gebiet
der Strecker am Unterarm insbesondere den Bengern gegeniiber eine
Sonderstellung ein. Ich habe das fiir die ersten 3 Fille in meinem
fritheren Bericht schon hervorgehoben. Viermal, in den Fillen 2, 4, 5
und 6, sehen wir wohl beim Schliessen, aber nicht beim Offuen der
Finger eine myotonische Steifigkeit eintreten, und in den beiden anderen
Fillen zeigen sich wenigstens bei der elektrischen Priifung die myo-
tonischen Anomalien im Bereich der Streckmuskeln viel weniger voll-
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hildet als in den Bengern. Also eine ausgesprochene Vorliebe
chen Stirongen fiir bestimmte Beugemuskeln, wie in dem
nschen Falle, in allen unseren 6 Beobachtungen, Ubrigens
‘das aueh in den nicht atrophischen Fillen von Thomsen-
t Gfters entgegen,
g wir nun aueh in drei von nunseren Fillen (3, 4 und 6)
sslich oder vorzugsweise in antagonistischen Muskeln,
cruppe,  Zweimal st die Ahnlichkeit mit dem Curseh-
¢ besonders gross: in den Fillen 4 und 6 haben wir
Parese der Fingerstrecker neben Myotonie der Fingerbenger.
ch in der Literatnr wird Abnliches berichtet. In den
oss und Ganpp bestand eine vorangsweise starke Atro-
se der Strecker, withrend das myotonische Phinomen
Sehluss der Finger hervortrat.
sen die Frage der Verteilung der Dystrophie und wenden
wahl ofters wiederkehrender Begleiterscheinungen.
ein Kuriosom, das zn der grossen fiusseren Ahnlich-
der Fille unter einander zeigen, immerhin heitragt die
kipfigkeit. 5 von unseren 6 Fiillen haben einen kahlen
dLB:' Literatur wird dasselbe gelegentlich ansdriicklich er-
n Fillen ist es aus den beigegebenen Photogrammen
(Fille von Hot‘fsannn Rossolimo, Nogués et Sirol,
nrohr). Bettmann wirft bei der Beschreibung seines
~den von uns dben ahgelel:.nt-aﬂ gehﬁrt, seltsamerweise
ob wohl eine Alopecie eine innere Beziehung zur
Krankheit haben kbtnne.
dig ist die Hiofigkeit der Hodenatrophie, Wir haben
en (Fille 2, 4, 5 und 6), und zweimal ist sie in der
ch von Gaupp nnd im Falle 2 von Fiirnrohrs Arbeit
en. In unserem Fall 2 war der Zustand seiner Hoden
utopsie bemerkt worden. In unseren dibrigen 3 Fillen
male Potenz allmihlich erloschen. Der Fall Gaupps
r absolut impotent gewesen zu sein. Fiirnrohrs
Potentia cofundi noch, war aber kinderlos.
is recht hinfigen Btirongen aunf vasomotorischem
wert, Bei den Britdern H. (Fall 4 und 5 unserer
| eine Neigung zum Erfrieven der Hinde, der wir anch
en Hoffmanns (Fall 1 der Arbeit) und Fiirnrohrs
begegnen. Bei den beiden H. wurden ausserdem an-
oer unter nnangenehmen Parfisthesien kadaverts bleich
ders in der Kihle. Auch dem genannten Kranken
rrten die Hinde leicht in der Kilte und waren immer
1. Nervenhailkunda, 7. Bd, (i
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kalt. TUnser Fall 6 hatte ebenfalls seine linke Hand einmal erfroren
und klagte, dass seine Hiinde, besonders die linke, leicht ganz blan
wiirden. IDdeser Mann war ganz abnorm frostiz und geriet, wenn man
ihn entblosste, in heftiges Zitfern. Schinborns und Gaupps Patienten
hatten livide, kithle Hinde. |

Die tiefen Reflexe speziell an den Beinen sind bel der atrophischen
Myotonie hivfig herabgesetzt oder aufgehoben, Es zeigen das unsere
Fille 1 und 2, die Beobachtungen von Rossolimo, Hans Cursch-
mann, Nogués et Sirol, Kornhold, Voss und die beiden Fille
Fiirnrohrs. Bei dem Kranken von Lannois fehlen ausserdem auch
die Sohlenreflexe. In unserem Falle 6 bestand eine partielle Arefloxie
der oberen Extremititen. Cassirer berichtet, dass in seinem Fall die
Sehnenphiinomene an den Armen fehlten. Vielleicht darf man die Er-
seheinung fikmlich denten, wie analoge Vorkommnisse bei der Myasthenie
von mir*) und anderen gedeutet worden sind, als eine dem Grundpro-
zess koordinierte, aus den gleichen ursiechlichen Bedingungen hervor-
gegangene Storong. Manche Beobachter haben an eine tabische Kom-
plikation gedacht, ohne aber klinisch ausreichende Anhaltspunkte fir
ihre Annahme beibringen zu kiimnen.*®) Wir kommen bei Besprechung
der pathologischen Anatomie auf diesen Punkt zuoriick.

Da wir eben von tabischen SBymptomen sprechen, darf die leichte
Inkontinenz der Blase in dem Cursehmannschen Falle nicht uner-
wiihnt bleiben.

Sensibilititsstirongen sind hier und da beobachtet worden, leichte
Gefiihlsvertanbung an den distalen Teilen der Extremititen in unserep
beiden ersten Fillen, ferner von Berg und Rossolimo. Groberé
Ausfallserscheinungen waren immer durch Komplikationen bedingt.
Bei den voritbergehenden schwereren Anfisthesien unseres ersten Patienten
und wohl auch in dem Falle yon Lortat-Jacob et Thaon hat es
sich um Hysterie gehandelt, in unserem 4. Falle um eine doppelseitige
Meralgia paraesthetica,

In einigen Fillen finden wir eigenttimliche SBehnen- und Gelenk-
anomalien, wie sie wohl anch bei anderen Dystrophieformen gelegent-
lich vorkommen. Dupuytrensche Konfraktur haben wir zweimal
gesehen, in den Fillen 1 und 5, schwer zn dentende Gelenkverinde-
rungen im Falle 3, Behnenkontrakturen eigener Art im Falle 6.

Endlich wollen wir noch ganz beildufiz erwiihnen, dass in 4 Fillen
Strumen der Schilddriise gefonden worden sind: in unserem Falle 1 und 4,
farner von Gaupp und von Bernhardt. Hine leichte Milsschwellung

*#} Dentsches Arch. f. klin. Med. Bd. 78 l
) Vergl, dazu Hoffmann, Zeitschr. £ Nervenheilkde. Bd. 18.
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baben nur wir einmal gesehen (Fall 1). Die auffallende Polyurie
unseres ersten Falles erinnerte uns an einen gleichen Befund in einem
von uns beschrichenen Fall von Myasthenie®)

Wie sind nun diese Fille von atrophischer Myotonie zu
denten? _

1. Dass es sich um echte Thomsensche Krankheit handelt, ist
nicht zweifelhaft. Das hat vor allem anch Hoffmann betont. Mehr-
fach sind es ganz typische Fille von Myotonia congenita gewesen, die
von der Dystrophie befallen worden sind, wie unsere Fille 2 und 3.
In beiden waren die myotonischen Storungen fiber den ganzen Korper
ansgebreitet, in beiden sind die Beschwerden frithzeitig hervorgetreten,
in dem einen bestanden sie seit der Kinderzeit, bei dem anderen haben
sip sich, wis so oft, in der Pubertits- und Lehrzeit manifestiert. So-
viel wir hiren, sollen in den Familien beider anch sonst Fille von
Myotonie vorgekommen sein. Der Fall 3 ist wiederholt zum Gegen-
stand prinzipieller Untersuchungen iiber die Thomsensche Krankheit
gemacht worden.

Wenn die Myotonie nun in einer ganzen Heihe unpserer Fille
weniger typisch in die Erscheloung getreten 4st, so werden wir diese
darum doch nicht von den fibrigen abirennen mbgen. FEinmal zeigt
schon der einheitliche Typus des dystrophischen Prozesses, dos wir
25 hier mif einer in sich geschlossenen Groppe zu tun haben, nnd
weiter ist nicht zo iibersehen, dass das Bild der echten Thomsen-
schen Krankheit sich mit den Jahren erweitert hat, dass wir etwas
abweichende Formen kennen gelernt haben, dass manche Eigentiim-
lichkeiten, die wir bei dystrophischen Myotonien finden, auch sonst,
bei nieht atrophischen Fillen, vorkommen, die schon durch ihre Fami-
lienzugehiirigkeit als echte Thomsensche Krankheit charakterisiert
sind. Ich denke an das spiite Manifestwerden der Thomsenschen
Erscheinnngen, an die geringe Intensitit und Ausbreitung der Stérungen
in manchen Fillen. Als solche diirftig, ja rudimenticr entwickelte
Myotonien nemnen wir aus dem Kreise unseres Materials die Fille
von Gaupp, Curschmann, Cassirver, unsere Fiillle 4—6. Auffallend
spit manifestiert hat sich die Myotonie bei unserem ersten Fall und
bei dem Kranken Kormholds. DBeide Patienten haben ihre ganze
Militérzeit noch ohne irgend welche Stérungen von seiten ihres Be-
wegnngsapparats  durchgemacht.  Auch in den Fillen Jollys,
Cassirers und Rossolimos ist die Krankheit auffallend spit be-
merkt worden. Endlich wird anech der mangelnde Nachweis der
Familiaritit nicht gegen die Diagnose der Thomsenschen Krank-

| #) Deuntaches Arch, £ klin, Med. Bd. 78.
| g*
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heit angefiihrt werden diirfen, da gemz typische Fille gelegentlich iso-
liert vorkommen,

2. Die Myotonie ist das Primire in diesen Fillen. Auch hierin
wird man Hoffmann nur beistimmen konnen. Die Dystrophie ist
als eine Verlaufseigentiimlichkeit mancher Fille von Thomsenscher
Krankheit anzusehen.

Einzelne Beobachtungen kimnten fiir sich allein allerdings im
Sinne einer Prioritit und Superioritit der Dystrophie gedentet werden.
Wir begegnen einige Male der bestimmten Angabe, dass die myoto-
nischen Erscheinungen erst hervorgetreten seien, als die Dystrophie
sehon bestanden habe (Hans Curschmann, Kornhold, Lannois).
Tn anderen Fillen (unsere Tille 4—6) war die Dystrophie weiter aus-
gebreitet als die myotonischen Erscheinungen.

Das Verhiltnis zwischen Myotonie und Dystrophie ist aber in
diesen Fillen nur scheinbar verschoben,

Entscheidend ist, dass wohl Myotonien chne Diystrophie, dass aber
niemals — allem Anscheine nach — Dystrophien des hier vorliegenden
Typus ohne Verbindung mit Myotonie beobachtet werden. Die An-
lage zor Myotonie ist zieifellos angeboren. So mag es vorkommen,
dass einmal die Anfinge der Dystrophie die erste dentliche Ansserung
dieser Anlage bilden. Dass die eigentlichen myotonischen Phinomene
manchmal erst recht spit in die Erscheinung treten, wissen wir ja
anch aus sonstigen Erfahrungen. Dabei ist eins nicht zu vergessen:
wenn ein Kranker uns sagt, ,seine Steifigkeit* oder sein S Krampf*?
soi erst um diese oder jene Zeit aufgetreten, so beweist das ganz ge-
+wiss micht, dass die Myotonie vorher auch fiir eine sorgsame frztliche
Untersuchung latent gewesen wire. Die myotonisehe Behindernng
kann so gering sein, dass der Kranke sie kanm beachtet. 1n dem
Falle Lortat-Jacoh et Thaon wurde man erst bei der elektrischen
Priifung der atrophischen Muskeln auf die myotonischen Phinomene
aufmerksam, die daraufhin auch bei willkiblichen Bewegungen nach-
gewiesen wurden, In unserem Fall 6 veranlasste uns, wie gesagt, erst
die Typizitat des Atrophiebildes, nach den Symptomen der Thom-
senschen Krankheit zn fahnden.

Endlich wiire anch das verstindlich, dass das Auftrefen dystro-
phischer Schwichezustinde mit den nunmehr erbohten Anforderungen
an die Innervationsanstrengungen des Kranken gelegentlich zur Mani-
festierung latenter myotonischer Veriinderungen heitriige.  Wir wissen
ja, wie gern myotonische Stdrungen gerade dann zu allererst sich be-
merkbar machen, wenn hihere Anforderungen an die Kraftleistung
des Kranken herantreten.

Die Myotonie oder die myotonische Veranlagung ist also der
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canf dem die Myotonikerdystrophie sich entwickelt; dass myo-
he Erscheinungen umgekehrt sich erst anf der Grundlage irgend
Dystrophieform herausbildeten, wire iibrigens anch ohne jede
Lannois hat cine zweite Beobachtung seiner Arbeit in
Sinne gedentet. Doch ist die Annahme, dass die von ithm be-
n Kriimpfe myotonische seien, keineswegs gentigend begriindet,
enig sind die Fille, die Magneval in diesem Sinne dentet,

Die Dystrophie der Myotoniker ist ein primér myopathischer
Dem voll entwickelten Bilde gegeniiber mit seiner Facies
a wird niemand eine andere Vermutung hegen, und damit
1 unseren Ausfiibrungen der Schluss ohne weiteres gegeben, dass
Auffassung anch fiir die tibrigen Fille der Gesamtgruppe Gelbung
werden muss. Es ist immer wieder der vermeintliche Nach-
Entartungsreaktion gewesen, der zu abweichenden Erklirangen
Fiille gefihrt hat. Daneben natiirlich auch die grosse #ussere
, die das Bild des Initislstadiums mit den spinalen pro-
en Afrophien verbindet.
ie steht ez nun mit den elektrodiagnostischen Befunden?
wir uns mr Frage der Entartongsreaktion und ihrer Vortin-
t wenden, soll von einer anderen eigenartigen Erscheinung die
die darin besteht, dass in manchen Fillen bei der direkfen
e Reizung einzelne Muskeln schon auf die minimalen
ken mit tetaniformen Dauerkontraktionen®) reagierten, Zuck-
‘also iiberhaupt micht zu erzielen waren, ohne dass die Reiz-
wa abnorm fief gelegen hitte. ;
haben das in 4 Fillen (1, 3, 4 und 5) beobachtet. Bei stiir-
men trat dann vielfach in den betr. Muskeln auch Nach-
Kontraktion, also die gewihnliche Form der myotonischen
ein. Einmal fanden wir, im Falle 3, dass schon bei der
n Reizgrisse die tetaniforme Kontraktion einzelner Muskeln
gsfrist etwas fiberdanerte. Eine fhnliche Neigung zam Ein-
n Dauverzuckungen hat Eulenburg®™) bei Paramyotonie -
Remak***) fasst sie als ,nnvollstindige myotonische Reaktion®
Beobachtungen scheinen fiir diese Dentung zn sprechen.
n vielfach von Entartungsreaktion bei der atrophischen Myo-
chtet wird, so ist zunichst zuzugeben, dass zweifellos in

.

ch vermeide den Ausdruck tetanisch, um nichts zu prijudizieren, trotz
i Gleichfdrmiglkeit.
enrolog. Zentralbl 1886, 8. 265,

diagnostik. Wien und Leipzig, 1805, 8,85, Vergl. auch Pels,
iatrie. XLII. S 708
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nicht wenigen dieser Fille triige, ja wanrmformige Zuckongen bei
direkter galvanischer Reiznng zur Beobachtung kommen. Wenn man
nun darin nach der gebriuchlichen, aber doch eben nicht ganz ans-
nabmslos giiltigen Regel das pathoguomonische Merkmal der Eat-
artungsreaktion sieht, so liegt eine Verwechslung ausserordentlich
nahe. Ieh selbst habe 3 mal diese Zuekungstrigheit gesehen, glanbe
aber mich in jedem Falle durch die nihere Analyse der Erseheinung
tiberzeugt zn haben, dass es sich in der Tat nicht um Entartungs-
reaktion hat handeln kinnen.

Zuniichst in unserem Falle 3 war die Zockungstrigheit nur bei
Schliessungsreizungen nachweisbar, withrend die Anodentffaun gszncknng
vollig prompt verlief. Nach Gfterer Wiederholung der Reizang ver-
loren auch die Schliessungszuckungen ihren triigen Charalkter, Gansz
dbnlich lagen die Dinge im Falle 4. Im Fall 5 bekamen wir bei
labiler Reizung in einzelnen Muskeln eine exquisit wormfirmige Kon-
traktion. Bei niherem Zusehen kounnten wir feststellen, dass es sich
in diesem Falle um ein triiges An- und Abschwellen sogenannfer Daner-
zuckungen handelte, wie wir sie oben als »unvollstindige myotonische
Reaktion® kennen gelernt haben.

Die Eigenheiten der Zuckungstriigheit unterscheiden unsere Be-
funde durchaus von der Entartungsreaktion und bringen sie vielmehr
#u der gewthulichen Form der wyotonischen Reaktion in enge Be-
ziehung. Ich michte ans folgenden Griinden annehmen, dass es sich
nicht um Entartungsreaktion, sondern um eine besondere Form 1y o
tonischer Reaktion gehandelt hat. FErstens gehort ein tonisch-friiges
Aun- und Absteigen der Kontraktion ganz allgemein zum Bilde der |
myotonischen Reaktion. Zweitens stimmt die Erscheinung dass in |
unserem Falle 3 nur die Schliessungserregungen, die bekanntlich die
stiirkeren sind, eine trige Zucknng hervorriefen, gut mit der Tatsache
tiberein, dass die myotonische Reaktion vielfach nur bei stirkeren Roi-
zungen deutlich hervortritt. Auch ein dritter Punkt, das Nachlassen
der Zuckungstrigheit bei wiederholten Reizungen (Fall 3 und 4), ent-
spricht dem gewihnlichen Verhalten der myotonischen Reaktion, bei
wiederholten Reizungen zu verschwinden, Die eben an 2. und 3. Stelle
genannten Erscheinungen sind dagegen der Entarfungsreaktion durch-
aus fremd. Im Falle 5 tiuschte, wie wir sahen, die sog. ,unvollstin-
dige myotonische Reaktion* die Entartungsreaktion vor¥) Gegen die

*) Hier liess die Trigheit bei wiederholten Reizungen nicht nach; dieser
Fall zeigte aber auch bei wiederholten willkiirlichen Bewegungen nicht das ge-
wohnliche Nachlassen der myotonischsn Storungen, wihrend allerdings die bei
stirkeren eleltrischen Stedmen avfiretende Nachdauer durch einige Wieder-
holungen des Versuchs eu erschipfen war. lch frage bel dieser Gelegenheit
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einer Entartungsreaktion sprach ferner in allen Fillen das virl-
1 der charakteristischen quantitativen Ervegharkeitsanomalien,
jsche Reaktion noch die Beobachiung, dass, wenigstens in
3 und 5, bei weiterer Steigerung der Reizstirke myotoni-
on von der gewdhnlichen Form in den betreifenden Mus-

y sieht aber, wie leicht eine Psendoentartungsrenktion die echte
on kann, Ich michte es deshalb durch die schlichte Angabe
wir sie bei Jolly, Pelizins, Sehonborn, Rossolimo,
ns Curschmann und Voss finden, doch nieht als he-
dass es sich wirklich wm Entartungsreaktion gehan-
Ubrigens sind einer ganzen Reihe von Autoren selbst Be-
¢ die Deutung ihver Befunde gekommen. Pelizius hilt
saktion fir modifiziert durch myotonische Erscheinnungen,
. den Bindruck, als ob Entartungs- und myotonische Heak-
iert whiren, Cassirer rechnet ganz direkt mit der Moglieh-
die EaR nur vorgetinseht sein kbnnte. Hoffmann hat,
anf die Gefahr einer Verwechslung hingewiesen.
weitdre Kigenart der Reaktionsweise anf den elektrischen
ht darin, dass vielfach anf kurzdanernde galvanische und
¢ keine nachdavernde Kontraktion erfolgte, wiihrend sio
gobald man den Strom — bei unveriinderter Stromstirke
geschlossen liess. Ich habe diese Erscheinung zuerst
und 2 beobachtet und beschrieben. Piissler hat sie
Gebritdern H. (unseven Fillen 4 und 5) gesehen und
folgendermassen: ,Bei der galvanischen Stromsehwan-
“wie bei der gewdhnlichen MyR ein rascher Anstieg
¢ Dauerkontraktion ein, sondern es erfolgt erst unter
s konstanten Stromdurchflusses eine allmihlich zu-
he Kontraktion, die nur ganz langsam wieder abnimmt.*
mten, dass dieses Phinomen zu 2 mehr oder minder
erkmalen der myotonischen Reaktion enge Beziehungen
an der Trigheit des myotonisehen Zuckungsanstiegs und
der Tatsache, dass der Eintritt der Nachdauer in sehr
 eine gewisse Energie der Muskelkontraktion voraussetat.*)

Erschiipfbarkeit der unvollatindigen myotonischen Reakiion
allmiiklich an Stelle der Danerkontraktionen Zuckungen
& heohachtet habe.

w hat besonders darauf hingewiesen, dass im allgemeinen
‘der Kontraktion Eintritt und Stirke der Nachdauver gefirdert
. keine atypische Erscheinung, wie gelegentlich z B. von Pelz
‘werden scheint. Uber diese und einige andere Besonderheiten
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Wird die Reizung frith unterbrochen, so ist der Muskel noch nicht
anf der Hohe der Kontraktion, und es kommt deshalb nicht zur Nach-
daner. Da man die Erscheinung, wie gesagt, auch bei galvanischer
Reizung beobachtet, so gewinnt es in der Tat den Anschein, als ob
nicht nur die Stromschwankung, sondern anch der gleichmiissige Fluss
des Stroms in diesen Fiillen eine Reizwirkung auf den Muskel ans-
itbte. Pissler hat sich, freilich ohne weitere Priifung, ob es wirk-
lich so sei, diese Annahme zu eigen gemacht und weitgehende Schliisse
iiber das Wesen der Myotonie darauf aufgebaut. Er hat das Phiinomen
nur in atrophischen Muskeln gefonden, Auech meine Beobachtungen
dartiber betrafen mehr oder weniger stark atrophische Muskeln,

leh miehte anf weitere elekirodiagnostische Einzelheiten nicht ein
gehen und mich nur noch mit der Frage der myasthenischen Reaktion
beschiiftigen, die unser Fall 1 voll ausgebildet darbot und die auch
im Fall 3 nicht ganz fehlte. lch habe schon frither anf eine sympto-
mafologische Beziehung zwischen myotonischen und myasthenisehen
Erscheinungen gelegentlich hingewiesen.®) Neunerdings hat Rind-
fleisch myasthenische Reaktion bei seinem mit Syringomyelie kom-
plizierten Falle von Myotonie beobachtet, Voss hat sie in seinem Falle
von atrophischer Myotonie (in micht atrophischen Muskeln) gesehen
und zitiert — ohne Ortsangabe — eine weitere Beobachtung von
Kleist tiber myasthenische Erscheinungen bei der Thomsenschen
Krankheit. In der Literatur unseres Gebiets finden sich weiter noch
Angaben von Nogués et Birel dber Ermiidbarkeit bei willktirlichen
Bewegnngen und von Rosselimo @iber Nachlassen der Wirkung des
faradischen Stroms, Doch sind diese Bemerkungen zu knrz und un-
bestimmt, nm recht verwertbar zu sein. Wir fanden in unserem Falle
bei rhythmischer faradischer direkter Muskelreizung zuniichst die myo-
tonische Reaktionsweise, dann eine Anzahl anscheinend normaler Kon-
traktionen, dann aber nahmen diese an Hohe rasch ab, bis endlich
die Reizung fiberhaupt keinen sichtbaren Effekt mehr hervorrief, Auch
eine Dauerreizung von mehreren Minuten blieb jetzt erfolglos. Meine
Beobachtungen sind von Nachuntersnchern des Falles bestatigt worden. )
Dagegen hat man sich gegeniiber den gleichzeiti von mir beohach-
teten myasthenischen Erscheinungen bei willkiirlichen Bewegungen

der ja durchaus nicht stereotypen, sondern in fast jedem Falle wieder ihre
eigenartigen Ziige zeigenden myotonischen Phinemene finden sich gerade mit
Bezug auf unsere Fille einige hier nieht wiederholte Bemerkungen in der Buch-
ausgabe der Bitzungsberichte der Leipziger med. Gesellschaft von 1004, 8. 17.
*] Dentachea Archiv £ klin. Med. 79, Bd. 3. 364/5.
) VgL T, Cohn, Neurolog, Zentralbl. 1504, 8. 1118 und Rind{leisch,
Deutsche med, Wochensehr., 1905, 8. 1414,
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 verhalten. Ich glanbe dennoch nicht, dass sie auf hysteri-
erwachsen oder gar simuliert waren. Dafiir waren sie,
it T. Cohn behaupte, zn charakteristisch. Die myastheni-
fion, die wir dabei beobachtet haben, spricht doch ganz ge-
vichtiger fiir die echt myasthenische Natur, als es dagegen
te, dass der Mann unzuverlissig in seinen Angaben und

en. mochte ich noch zum Sehluss der klinischen Ausfiih-
verhiltnismiissig nicht seltene Vorkommen der mechani-
rregbarkeit der Nervi faciales, des sog. Chvostekschen
das bekanntlich im Krankheitshilde der Tetanie eine grosse
t  Wir haben es in 4 von unseren 6 Fillen (3, 4, 5 und 6)
Auch Hans Curschmann, Rossolimo, Berg und Schott
1 der amyotrophisehen Myotonie gesehen. Hans Cursch-
n seinem Falle sehr eingehend nach allen anderen Symptomen
gefahndet, ohne aber irgend eines von ihnen nachweisen
Bine Verbreitung der mechanischen Ubererregbarkeit auf
rvenstimme habe ich nicht heobachtet. In eigenartigem
za diesen Befunden steht die villige mechanische Unerreg-
 Nervi faciales in unserem ersten Falle,

Pathologisch-anatomischer Teil.

K. 8, (Fall 2) ist in der Nacht zum 9. L 1905 im
hen Pflegehaus unter den Erscheinungen allgemeinen
torben. Der Chefarzt der Anstalt, Herr Sanitiitsrat
hatte die Freundlichkeit, mir die Autopsie des Falles zu

' dann auf meine Bitte im pathologischen Institut der
ch Herrn Dr. Versé am Morgen des 10. I. vorgenom-

r fimsseren Besichtigung der Leiche fiel die ausserordentliche
st der gesamten Muskulatur sofort in die Augen. Dabei
och die Pridileltion hestimmter Gebiete deutlich hervor.
en waren so gut wie villig geschwunden, die Gesichts- und
fnsserste reduziert, wihrend nur die Lippen eigentfimlich
: von den Sternocleidomastoidei war zuniichst weder
och dorehs Gefiihl irgend etwas nachzuweisen. Neben der

abmagerung verdient Erwilnung, dass cin spirliches Fett-
‘geblicben war, Das Sektionsprotokoll bezeichnet den Er-
als leidlich,

efund an den inneren Organen lnutet die Sektionsdia-
0sis obsoleta et induratio nigra apicis pulmonis utrinsque.
fibrosa adhaesiva bilateralis. Emphysema pulmonum,
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Bronchitis, Tracheitiz. Atrophia fusea myocardii. Dilatatio cordis, prae-
cipue atrii et ventriculi dextri. Insnfficientia valvolae tricuspidalis. In-
duratio cvanotica hepalis et renum, Intumescentia levis lienis, Atrophia
maxima testis utrinsque,

Bei der Seltion des gentralen Nervensystems zeigte sich die
Arachnoiden des Gehirns weisslich verdickt, sowohl an der Konvexitiit als he-
sonders auch an der Basis. Das Gehirn war giemlich schwer, von durchans
normaler Konfiguration, Es warde mit 10 proz. Formalin injiziert und
in dieselbe Flossighkeit eingelegt. Die spitere TUntersuchung auf zahlreichen
Darchsehnitten ergab ebenfalls fiir die Betrachtung mit blossen Angen
ganz normale Verhaltnisse.

Am Rickenmark war fusserlich auch nichts Abnormes #u erkennen,
Es warde im ganzen in 10 proz. Formalin pingelegt.  Auch anf den spitter
angeleglen Querschnitten war der makroskopizche Befund normal.

Von der Autopsie der Muskeln ist Folgendes zu bemerlen. Der

~ rechte Daumenballen ist fast volliz geschwanden, nur vereingelte, ganz blass
rotlich gefirbte Faserbandel sind in der bindegewebigen Dasse, die an
seine Stelle getreten ist, noeh erkennbar. Auch der Inferossens primus
ist sehr verdannt und von gleieher Farbung, Der Adductor pollicis er-
gehiint dagemen gut erhalten, von briwnlichroter Farbe, ebenso die Interossei
des 2. Interstitinms. Anch an der linken Hand izt der Danmenballen sehr
stark atrophisch und nor der Adduetor verhdltnismissig gut. Die Mus-
keln am Vorderarm, die rechts nachgesehen wurden, waren ebenfalls von
mehr briunlich-roter Farbe, wenn anch ziemlich stark atrophizch.

Fast ganz geschwunden ist der Orbicularis oris im Bereich der Ober-
lippe, nur einige schwach ritlich gefirbte Bundel sind noch nachweishar.
Anch die Temporales sind Ausserst dfon, etwas besser die Mazseteren,
Der Unterliefer ist in seinen Gelenken abnorm frei baweglich.

Die Muskeln des Kehlkopfs, der nach lingerem Verweilen in 10 proa.
Formol genam pripariert wurde, erwiesen sich als viel blasser, derhber,
trockener, wohl auch dorftiger als die eines zum Vergleich herangezogenen
ptwa gleichalterigen muskelgesunden Mannes.

Die Sternocleidomastoidel prisentieren sich als blass gelblich-briunliche,
dusserst dirflige Bundel, die Pectorales, die Tanchmuskeln sind leidlich
gut erhalten, die Rockenmuskeln stirler atrophisch,

Die Muskulatur der unteren Extremititen wurde anf der rechten Seite
penauner untersucht. Der Quadriceps femoris ist giemlich stark redusiert, der
Sartorius ist bessor. Die Gastrocnemii erscheinen noch ziemlich intakt und
sind von dunkelroter Farbe,

Mikroskopische Untersuchungen. 1 Hirnrinde. Es wurden
ans der Armregion der linken Hemisphire Blacke entnommen, die beide
Zentralwindungen umfassten. Zellfarbong nach einer etwas modifizierten
Nissl-Heldschen Methode, Markscheidenfirbung nach Weigert.

Die Untersuchung aof pathologisehe Verinderungen ergab bei beiden
Methoden ein negatives Resultat. Die Ganglienzellen zeigten ein in allen
wesentlichen Punkten nermales Verhalten, die mif Methylenblan firbbare
Substanzportion war vielfach etwas diefrig entwickelt, kromelig fiber den
Zelleib verstrent, aber grobere Verindernngen fehlten durchans.

Mittelst der Markscheidenmethode bekamen wir ein normal entwickeltes
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Netz groberer und feiner Fasern, nirgends war ein Faserausfall zu he-
obachten,

2, Riickenmark. Blocke aus allen Hohen wuorden ebenfalls sowohl
der Zellfirbung mit der — um der vorangegangenen Formalinfixiernng
willen — etwas modifizierten Niszl-Heldschen Methode und mit Nem-
tralrot als aumch der Weigertschen Markscheidenfirbung unterworfen.

Diie Zellfirbung gab im wesentlichen normale Bilder, jedenfalls keine
Verindernngen, die mit der Muskelatrophie in irgend eine Beziehung s
bringen gewesen wiren. Die Ganglienzellen speziell der Vorderhirner
| waren fiberall in normaler Zahl nachweisbar, Die Details des Zellbildes
wichen hier und da von der Nerm ein wenig ab, so fanden wir nicht
selten eine etwas unregelmissige Anordnmng und teilweise Zevbrickelung
der Nisslkirper. In einzelnen Zellen bestand stirkere Chromatolyse, bi-
sonders in der Umgebung dss Kerns, so dass nur an der Zellperipherie
noch  dentliche Schollen lagen, ganz ansnabmsweise war die chromophile
Substanz als feinstes Pulver diffus ober die ganze Zelle verteilt, die dann
gewihnlich etwas anfgetrieben war und abgerundete, plompe Formen |
zeigte (homogene Schwellung). In verhaltnismissig vielen Zellen fanden
.gich grissere Massen von Pigment, die dann hiufig an der Btelle, wo sie
lagen, den Zelleib vorbuchteten.

Fine erhebliche Yermehrung der Gliagellen war nirgends zu bemerken.

-\. _%‘: lokia
ne'e
Fig. 1.

Marksoheidenfirbung. [Lendenanschwellung (Fig. 1. Photo-
gramm). In den Hinterstringen besteht ein starker, ziemlich seharf um-
~ schriebener Faserausfall. Die Degenerationszone nimmt beiderseits ein drei-

eckiges Feld ein. Die Dreiecke sind so gelegen, dass je eine Feke ventral,
eitte dorsal und eine lateral gerichtet ist.  Die beiden ventralen Helen be-
rithren sich etwa an der Grenze des ventralen und des mittleren Drittels des
Septum posterius. Eine ganz leichte Lichtung erstreckt sich von dieser Stelle
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ans beiderseits unmittelbar am Septum bis an die hintere Commizsur heran,
Die medialen Dreiecksseiten schliessen zwischen sich ein intaktes Feld ein,
das dem Dorsomedialbiindel entspricht. Die dorsale Ecke des Degenerations-
foldes reicht picht bis an die Peripherie des Marks heran, so dass das
Dorsomedialbindel mit dem ebenfalls intakten hinteren seitlichen Feld in
Zusammenhang steht, Mit der lateralen Ecke legt sich das helle Gebiet
im Bereich der Wurzeleintrittszone dem Hinterhorn an. Das ventrale
Hinterstrangsfeld, bzw. die vorderen seitlichen Felder sind intakt. In den
hinteren seitlichen Feldern zeigt noch ein lateralster, neben der Stelle des
Wurzeleintritts an der Peripherie des Marks gelegener Bezirk beiderseits
eine leichte Aufhellung,

Die Fasern der extramedulliren hinteren Wurzeln sind stark gelichtet.
Im Gebiet der Wurzeleintrittszone und des Hinterhorns fallt vor allem die
Dorftigkeit der hogenférmig in das Hinterhorn einstrahlenden Fasern auf,

Das Fasernetz der Vorderhtrner sowie die vorderen Wurzeln sind da-
gegen villie intakt.

Brustmark, Dic Hinterstringe sind fast in ihrer ganzen Ausdeb-
nung etwas gelichtet. Stark degeneriert sind die Gollschen Stringe.

Weniger scharf heben sich zwei beiderseits im Zentrum der Burdachschen

Btringe gelegene streifenfirmige Degenerationsgebiete ab. Gut erhalten
sind die vorderen umd hinteren seitlichen Felder. In den Gollschen
Striingen ist ein schmales Biindel durch seine gute Erhaltung ausgezeich-
net, das so gelegen ist wie im unteren Lendenmark das Dorsomedialbtindel,
c!as dort eben seiner Lage wegen als Centrum ovale® bezeichnet wird

Halsanschwellung, Stark gelichtet sind die Gollschen Stringe,
besonders in ihren medialen, dem Septum anliegenden Partien, ferner
gwei schmale, etwa der Grenze zwischen Gollschen und Burdachschen
Strangen entsprechende, dorsal sich etwas verdickende und leicht lateral
abgebogene Streifen, emdlich beiderseits ein Gebiet im Zentrum des mitt-
leren Drittels des Burdachschen Strangs, das sich der Wuorzeleintritts-
zone anndhert. Gangz gut sind die vorderen und hinteren seitlichen Felder.

Wiedernm starker Faserausfall in den hinteren Wurzeln, leichte
Lichtung in der Worzeleintrittszone, besonders sind wieder die Bogenfasern
dirftig.

Vordere Wuarzeln, das Fasernctz der Vorderhorner, wie hier noch ein-
mal betont sei, vollstindig normal.

Oberes Halsmark (Fig. 2. Photogramm). Degeneration der Gollschen
Stringe. In den Burdachschen Stringen ist beiderseits ein streifenfirmiges
Gebiet aufgehellt, das zum grissten Teil am Rande des Gollschen Stranges
verlinft, im dorsalen Teil der Hinterstringe aber mit einer scharfen
Knickung seitlich abgebogen ist,

In diesem Gebiet zeigen die hinteren Wurzeln keinen erheblichen
Fasernausfall mehr, und dementsprechend ist auch die Wurzeleintrittszone
out entwickelt.

4. Muskulatur und peripherische Nerven. Als wir an die Unter-
suchung der Muskeln herantraten, bestand keine Totenstarre mehr. Es
wurden zuniichst Zupfpriparate vom frischen Muskel angefertigt, das fibrige
Material worde in 10 proz. Formel eingelegt, 2. T, spiter noch in Osmium-
siureldsungen und Joressche Flissigkeit (bertragen, Paraffineinbettung,
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Farbung nach van Gieson. Einzelne Priparate wurden anch nach Heiden-
hain mit Eisenalaunhiimatoxylin behandelt,

M. orbicularis oris, Oberlippe.

Frisches Priparat. Zwischen reichlichen Streifen fibrasen Binde-
gewebes nur vereinzelte erbaltene Muskelfasern, Dieselben zeigen eine
unregelmissige, meist recht starke Kornelung, Die Cherstreifung st
stellenweise nur undentlich sichtbar. Anf Essigsiiuresusatz verschwindet
der grosste Teil der Kornchen. Muskelnerven villiz normal

Paraffinschnitte. Das Bild lisst sich am besten als Muskelpirrhose
bezeichnen, The spirlichen atrophischen Muskelfazern durch breite Binde-
gewehsstreifen von einander getrennt, die Muskelfazern im allen Stadien
des Schwundes. Stellenweise finden wir nur noeh vereinzelte Fibrillen um
einen oder einige Kerne gelagert, an anderen Orten ganz leere® Kern-

Fig. 2.

schliiuche, ohne alle Reste von kontraktiler Substanz. Die verschiedenen
Hernformen stark vermehrt, aber Binnenkerne nur vereinzelt, Ofters sind
es grosse blischenformige Kerne, die man auch im Innern der Fasern an-
- trifft.  Vielfach ganze Haufen und Ketten von Muskelkernen. Die Lings-
- steeifung der Muskelfasern iberall sehr ausgesprochen. Die CGuerstreifung
- fehlt hie und da. An den Langsschnitten finden sich gelegentlich stibehen-
~ flirmige Kerne in spindelfirmige Riume eingelagert, die durch ein Grt-
 liches Awseinanderweichen der Fibrillen entstanden sind. An den Polen
~ der Kerne sieht man vielfach eine feine Kornelung des Sarkoplasma, In
limgeren solchen interfibrilliven Riumen liegen auch manchmal ganze Reihen
von Kernen, deren jeder von seinem Nachbar durch einen kleinen Zwischen-
raum getrennt ist. Vercinzelt wachsige Faserdegeneration. Ddie quer ge-
troffenen Fasern zeigen eine sehr dentliche Fibrillenfelderung,
- Temporalis (Paraffinschnitte), Neben besser erhaltenen stark eir-
thotisehe Partien. Faserdicke ganz wechselnd. Neben anndhernd runden
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oder regelmissig polygonalen gany difforme verdrickte fjuersehnitte. Die
Querstreifung fast fiberall dentlich, im einzelnen von sehr verschiedener
Beschaffenheit, manchmal fein, ofter grober, die hellen Querstreifen hiwfiger
von Uberwiegender Breite. Die Hensenschen Streifen oft gut sichibar.
Die Lingsstreifung diberall ausgespochen. Die Querschnitte meist sehr
dentlich gefeldert.  Zicmlich reichlich Vakuolen, wie sie weiterhin noch
niher beschrieben werden. Hie und da Binnenkerne. Nerven ohne Be-
sonderheiten.

Masseter. Friseh: Zwischen reichlichem Bindegewebe stark ge-
kornte Muskelfasern, die Querstreifung vielfach undeutlich. Anf Es=ig-
sfiurezusatz versehwindet der grosste Teil der Granula. Nerven villig
normal.

Paraffinschnitte von osm. Material. Die Fasern zeigen die ver-
schiedensten, z. T. selr hohe Grade von Atrophie, Zahlreiche und grosse
Muskelkerne aller Formen, z. T. in gewaltigen Haufen und Reihen, hie
und da Kerne und Kernreihen, die nur noch vereinzelte Fibrillen mit sich
{ihren. Spirliche Binnenkerne. Das Bindegewebe erscheint verhiltnismissig
weniger stark gewuchert als in andéren Muskeln.

Quer- und Lingsstreifung stark ausgesprochen. Der Hensensche
Streifen  ist stellenweise sichtbar. An den Querschnitten deuntliche
Fibrillenfelderung,

In manechen Fasern verlanfen die Fibrillen anffallend gewellt, in ver-
einzelten sind gribere Strukturancmalien vorhanden, homogen glasige Be-
schaffenheit, verworrene Anordnung der Fibrillen, wachsige Degeneration
in grosseren oder kirzeren Faserabschnitten. Hie und da befinden sich
Vaknolen, wie sie uns noch wieder begegnen werden, Manchmal liegen
Binnenkerne in grosseren Liocken zwischen den Fibrillen.

Kornelungen sind nicht nachweisbar, doch ist zweifellos in einigen
wenigen Fasern Fett vorhanden gewesen, das aber trolz der Osmierung ge-
lost worden zu sein scheint. Dass es vorhanden war, ist ans der siebfior
migen Quersehnittsstruktur jener Fasern zu schliessen (vgl. die Schietfer-
deckersche Abbldg. 20¢, die dritte der gezeichneten Fasern anf Tafel (10
des 25, Bds. der Zeitschr, f. Nervenheilkunde). Grossere Fettmassen zwischen
den grosseren Muskelabschnitten haben die Firbung leidlich gut an-
Tenominen.

Nerven normal. Die Radspeichenstruktur der Markscheiden vielfach
sehr schon hervortretend. :

An den Muskelspindeln nichts Bemerkenswertes.

Kehlkopfmuskeln, Cricoarvtaenoidens posterior und lateralis und
Arytaenoidei: Zupfpriparate und Gefrierschnitte von formolfixiertem Material
Die Priparate vom Cricoaryt. post. wichen vom normalen Vergleichsbilde
verhiltnismissig wenig ab.  Kine Reihe von Proben aus dem lateralis
zeigte hauptsichlich ecine durchgehende Verschmichtigung der Fasern,
dabei Uberwiegen der LAngsstreifung, hie und da Granulierung des Proto-
plasmas an den Polen der Kerne, In den Arytaenoidei traten sehr grobe
Verdndernngen der Faserstruktur neben den Zeichen der Atrophie heson-
ders stark hervor. In dem vermehrten, hie und da lipomatosen Zwischen-
bindegewebe lagen neben ganz ditnuen, offenbar atrophischen Fasern sehr
gahlreiche ganz besonders dicke Fasern, die aber nieht etwa hypertrophisch,
sondern infolge eines Degenerationsprozesses anfgeschwollen waren. Jo
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dicker cine Faser oder ein Faserabschnitt, desto grober war im allgemei-
nen die Struktor verfndert. Die Fasern waren mit wenigen Ausnalimen,
~ lie dicken Fasern fast chne Ansnahme, tribe und schlecht durchsichtig,
sehr im Gegensatz #u den lichten und klaren Fasern der Vergleichsmnz-
keln, Die Lingsstreifung ausserordentlich stark ausgesprochen, die Quer-
}mai.fung gehir zuriicktretend. Vielfach stark welliger, ja verworrener Verlauf
der Fibrillen, an vielen, sebr stark aofgetriebenen Stellen Zerfall der
Hpbstanz in  schollige, wie aufgehfiofte Massen von krimelig-korniger
Struktur,
 E= eracheint sehr interessant, dass gerade die Stimmbandadduktoren,
deren Dystrophie wir klinizch diagnostiziert hatten, die grobsten anatomi-
‘schen Verdnderungen aufwiesen.
3 Rechter Daumenballen. Das frische Bild gleicht dem vom Orli-
aris oris. Anch hier panz normale Nervenistchen,
Paraffinschnitte.  Ausserordentlick stark cirrhotischer Zustand.
irftige Muskelfasern in michtigen Bindegewebsmassen einzeln einge-
sprengl.  Wiedernm sind einzeloe Fasern auf wenige Fibrillen redusiert,
einen oider ecinige Kerne lose umgeben, Wiederum aunch vbllig leere
- Hernschlanche, Kerne in allen Formen, szahlreich, vielfach sehr gross,
blischenformig.  Binnenkerne vereinzelt. Die Querstreifung meist gut
ausgesprochen, die donkeln Hauptstreifen den hellen gegeniiber an Breite
pektretend. Die feineren Details der Querstreifung treten dentlich her-
. insbesondere ist dic Hensensche Mittelscheibe in der anisotropen
mbstanz recht gut sichtbar. Die Langsstreifung ist so scharf ausgeprigt,
die Fasern vielfach geradezn in ihre Fibrillen aufgelost erscheinen.
den Querschnitten sind die Fibrillen deuwtlich sichtbar, anscheinend
kommen verhiltnismissig wenige auf die Faser. Die Fasern sind nicht
_immer recht scharfl nmgrenzt. Vereinzelte Fasern haben ein homogenes,
 glasiges Aussehen, Hie und da sind die Kerne von hellen Hofen um-
gﬂ Aunch in den Muskelspindeln erscheinen die Fasern atrophisch.
e intramuskoliren Nerven sind villiz normal.
Sternocleidomasteidens. Paraffinschnitte von osmieriem ond von
mit Joresscher Flissigkeit behandeltem Material,
 Der Querzchnitt dieses Muskels umschliesst Partien sehr verzchieden-
en Aussebens: manehe, die, abgesehen von der Behmiichtighkeit der
rn, ecinen fast normalen Eindruck machen, andere von stark cir-
otisehem Charalster, die inmitten reichlichen, derben Bindegewebes viele,
nders stark atrophische Fasern heherbergen, dazwischen Streifen von
webe, Neben den einfach verdiinmten Fasern viele von verdriiektemn,
nem Querschnitt in atrophischer Degeneration® (Schiefferdecker.)
Lings-, aber anch die Querstreifung zumeist sehr deutlich ausgesprochen,
viplfach sind die feinsten Strolkturdetails sehr gut kenntlich. Besonders
Cdunnen Lingsschnitten treten die einzelnen Fibrillen oft sehr scharf
or. Die Querschnitte zeigen vorzugsweise Heibenfelderung, oft in sehr
arfer und klarer Ausprigung.
Die Muskelkerre aller Art sind ausserordentlich zahlreich und treten
n michtigen Reihen auf, insbesonders finden sich viele grosse helle,
dliche und stabfirmize Kerne an der Peripherie und im Innern der
. Die Binnenkerne sind in diesem Muskel so reichlich, dass kaum
Faser ohne solche zu finden ist, manche Fasern eine grosse Zahl
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davon umschliessen. Zehn anf die Faser konnten wir vielfach zihlen.
Neben den dunkel gefirbten kleinen und den schonm genannten grossen
hellen Formen kommen anch viele ganz grotesk gebildete Exemplare vor.
Auf den Querschnitten waren eigenartige Faserabspaltungen zu Lon-
statieren, derart, dass aus einer grossen Faser ein seltorenfirmiger Ab-
schnitt wie ein Stick aus einer Torte heransgeldst schien, das nun durch
eindringendes Perimysium intern. von der Mutterfaser getrennt wurde.

Einzelne Fasern zeizten stark welligen oder verworrenen Verlauf der
Fibrillen, einzelne eine gleichmassig feine kirnige Struktur, wie Mattglas,
Sehr hanfiz fanden wir Vakuolen verschiedener Art, Manche imponierten
nur als Liicken zwischen den efwas auseinander gedringten Fibrillen-
bitndeln. In den so entstehenden Eofen lagen manchmal grosse blaschen-
firmige Kerne. In anderen Fillen waren aber an der Stelle der Vakuolen
die Fibrillen zweifellos zugrunde gepangen, unvegelmissig, aber scharf
begrenzte Defelite erschienen auf dem Querschnitt ausgefallen oder heraus-
gesehlagen. Manchmal waren diese Vakuolen mif einer feinkfrnigen Masse
erfiillt. Solche Riume beherbergte manche Faser in grosser Anzahl, so
dasgs der Querschnitt eine wabige Struktur oder etwa das Aussehen eines
angesehnittenen Schweizerkises erhielt. Vereinzelt sahen wir Lreisrunde,
verhiiltnismissig dick erscheinende, dunkler gefirbte Fasern, die sogenann-
ten Kontraktionsknoten, auf dem Querschnitt. Vakuolen der genannten
verschiedenen Arten kamen auch in den Muskelfasern der zahlreich vor-
handenen Spindeln vor.

Die Bengemuskulatur vom rechten Yorderarm wurde im einer
ganzen Anzahl von Stiicken an osmiertem und an mit Joresscher Flassig-
keit behandeltem Material untersucht,

Wir fanden anch hier recht abwechslungsvolle Bilder: neben kleinen,
anscheinend einfach atrophischen Partien sehr ausgedehntes Abschnitte in
allen Stadien der Cirrhose, Das Dindegewebe ist von wechselnder Reich-
lichkeit, stellenweise so massenhaft, dass die erhaltenen Fasern vollig ver-
einzelt hic und da eingesprengt erscheinen. Seiner Beschaffenheit nach
ist ez mehr oder minder derh, an vielen Stellen verhfltnismissig kern-
reich, An einigen Stellen hat es lipomatise Einlagerungen. In den
stiirker cirrhotischen Partien cangz besonders stark atrophische Fasern,
manche fnsserst dinn, nur noch aus wenigen Fibrillen bestehend, anf dem
Lingsschnitt manchmgl nur noch eine lingsfaserige Beschaffenheit zeigend,
Nieht zelten auch von kontraktiler Substanz villig leere Kernschliiuche.
Vielfach fallt die mangelhafte, unscharfe Begrengung der Fasern auf,

Die Muskelkerne sehr stark vermehrt, oft in enorm grossen Haufen,
Zeilen und Zapfen auftretend. Auffallend reichlich Binnenkerne, In der
Struktur der einzelnen Fasern trat die Lingsstreifung fiberall selr scharf
hervor, wihrend aber auch die Querstreifung in allen Details in der Regel
dentlich kenntlich war. Manche stark atrophische Faser erschien fast
strukturlos, vereinzelt worde wachsige Degeneration gesehen.

Vereingelt osminmgeschwiirzte Kirnchen in den Fasern.

In recht vielen Fasern hatten wir auch hier eine starke Valuolizierung
zundchst in der beim Sternocleidomastoidens beobachteten Form einfacher
Protoplasmahife in der Umgebung von Binnenkernen, aber auch wabige
Bilder, wie sie dort geschildert wurden. Manche Fasern waren mehr
homogen geworden, die Vakuolen waren aus der Substanz der Fazer wie
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isen ausgestanzt, von regelmissig runder oder ovaler, scharfer
‘ﬁhu und da lagen Kerne auch in diesen Lificken. Manche
in einem Teil ihres Querschnitts, sei es in der Peripherie
eine milchglasartice Beschaffenheit, wihrend der Rest
illire  Struktur erkennen liess, Hier und da fand sich
: erationsform, die Schiefferdecker in den Muskel-
vsis agitans gefunden hat und in seiner mehrfach er-
sehy. f. Nervenheilkde, 25. Bd.) auf Seite 217 heschreibt
23 abbildet. Bei unserem Fall waren es nicht Spindel-
Verinderung zeigten. Aunf LAngsschnitten zeigen sich hier
Adichtgedringter oder durch kleine Abstande von einander
in langgestreckten Liticken gelagert, die zwischen den
enen Fibrillen gelegen sind.
ahlreichen Muskelspindeln méchte ich hervorheben, dass ihre
nch hiinfiz Binnenkerne enthielten. Die Nerven in lmtl
deln waren wiederum villig normal,
riceps femoris,
itte.
ohie. Vermehrung des Zwischengewebes, das reichlich
aber auch Muoskelkernzeilen enthilt. The Bindesubstanz
locker gewebt, hier umd da sind lipomatose Partien
Muskelfasern fillt die starke Lingsstreifung anf
r der rechten Wade bot in frisch gezupfter Probe
- Anomalien,
eine lurze Diskussion der apatomischen Befunde.
‘uns?
on fiber das anatomische Verhalten des Zentralnerven-
Thomsensehen Krankheit grimdet sich bisher auf den
Sektionshefund, den Dejerine nnd Sottas in einem
‘atrophischen Fall erhoben haben,
haben in unserem atrophischen Fall, um von der
eration zunfichst abzusehen, wie die genannten For-
wesentlichen Punkten normale Verhiiltnisse gefunden.
Verfindernngen bei der makroskopischen und mikro-
orschung, insbesondere gaben die motorischen Bahnen
len biz zu den feinen Nervenfistchen der Muskeln
males Bild. Die einzige Anomalie im Bereich des
lag in der Muskulatur selbst, eine Bestiitigung,
r sich fast ganz allzemeiner Anerkennung erfrenen-
schen Auffassung des Krankheitsbildes, Also auch
her myopathischer Natuor.
Muskelbefund zuriickkommen, seien ein paar
terstrangsdegeneration gestattet. Sie bot das typische
Tabes, war ganz sicher keine funikulire Myelitis,
sche Degeneration.  Neben der cigentiimlich elelk-
stimmter Fasersysteme in der Medulla haben
£, Nervenheilkunde, 37, Bd. 7
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wir die starke Entartung der extramedulliren hinteren Wurgeln. Die
Pathogenese dieser Degeneration eriirtern, hiesse die ganze Lehre von
der Entstehung der Tabes hier anfrollen, _

Aber anf die Frage diirfen wir einen kurzen Blick werfen: Was |
bedeutet dieser Befund fir unseren Fall, fir die atrophische Myotonie
tiberhaupt?

An eine znfiillige Komplikation mit einer gewdhnlichen Tabes wird
nicht zn denken sein. Die klinischen Symptome reichten bei dem |
Patienten zur Diagnose einer Tabes bei weitem nicht aus, 50 wenig
wie bei all den anderen Fillen von atrophischer Myotonie, die ein-
zelne tabische Symptome dargeboten haben, Aber eben tabische
Symptome sind bei vielen solchen Fillen vorhanden., Die Idee, dass
in unserem Fall diese Erscheinungen ihre anatomische Grundlage
in Wurzel- und der Hinterstrangsdegeneration gehabt haben, ist ge-
wiss unabweisbar, und der Gedanke liegt nahe, dass in anderen
gleichen Fillen eine dhnliche Rtickenmarksverinderung zogrande lisgen
mochte,

Die myotonische Erkrankung riickt damit in eine gewisse interes-
sante Nachbarschaft zum Diabetes mellitus. Anch bei ihm finden wir
zwar keine typische klinische Tabes, aber hiinfig tabische Symptome,
ebenso wie bei der Thomsenschen Krankheit, Und als anatomischen
Befund haben wir dabei, wie die interessanten Untersuchungen von
Schweiger®) aus dem Obersteinerschen Institut ap einer ganzen
Reihe von Fillen gezeigt haben, eine im strengen Sinne des Worts
tabiforme Degeneration.

Bemerkenswerterweise ist noch eine andere sehr prignante Er-
scheinung ebenfalls beiden Krankheiten, dem Diabetes mellitns und
der atrophischen Myotonie, eigen, némlich die mit Impotenz verbundene
Hodenatrophie, die in bald einem Viertel unserer Fille festgestellt
worden ist. :

Wir wollen der Versuchung widerstehen, nach weiteren Analogien
zu suchen, etwa davon zn reden, dass wir es bei der Thomsenschen
Krankheit mit einer Muskelerkrankang zn tun haben und bei Diabetes
mit Stirnngen gewisser Stoffwechselleistungen, die zum Muskelsystem
bekanntlich sehr enge Beziehungen haben. REs ist denkbar, dass in
beiden Fillen pathologische Stoffwechselprodukte die ursichlichen
Triger der Rickenmarks- und der Hodenerkrankung sind, Liegen doch
manche Erfahrungen vor, die auf einen abnormen Stoffwechselverlauf
bei der Myotonie hindeuten, Vielleicht kinnten aber diese Kompli-
kationen aueh als direkte Aunsserungen einer hereditiren Minderwertig-

*) Wiener med, Wochenschr, 1007, Nr, 32,
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age angesprochen werden, gemiiss den neneren Erfahrungen
tigkeit, mit der sich die ,heredo-degenerative Krankheit®
ensten Organen nnd Systemen des Kiirpers zu fiussern
Andentungen sollen gentigen, damit wir nicht miissigen
verfallen, :
ist, dass anch bei anderen Myopathien tabische Sym-
~oben bezeichneten Sinne vorkommen,#)

ﬁh;&ﬂn Befunden an der Muskunlatur!

re bisherigen Kenntnisse tiber die Histologie der myotonischen
n zuriick erstens auf die Untersnchungen Hrbs und
n Nachfolzger an excidierten Muskelproben, zweitens anf
: unserigen vorangegangenen vollstindigen Sektions-
Dejerine nnd Sottas, und endlich drittens anf die Unter-
efferdeckers, die sich allerdings anch nur aof eine
robe — aus dem Deltoidens unseres Falles 3 — bezogen,
und ganz besonders griindlicher Methodik durchgefiihrt
Was wir sicher wissen, ist ansserordentlich wenig. Die
sind hypertrophiseh. Schiefferdecker hat dazu bei
nchungen eine Verinderung der ,Muskelkurve® festge-
Muskellrve stellt graphisch dar, in welchen Prozent-
Fasern verschiedener Querschuittsfliche an dem Aunfbau
skels beteiligen. Diese Verhilltnisse hat er also gegen-
- Meinung nach sehr konstanten Verhalten der Norm
unden. Die Muskelkerne sind vermehrt, Schieffer-
‘mittels sehr mihevoller Untersuchungen festgestellt, dass
ne Hypertrophie und Hyperplasie der Kerne handelt, dass
e Kernmasse anf den Gesamtmuskel berechnet dabei
Uber die feineren Stroktnrdetails liegen ganz wider-
en vor. Man kann zusammenfassend sagen, dass
n mit allen miglichen degenerativen Veriinderungen,
e Fasern auch in den klinisch nicht atrophischen
g gefunden werden, Schiefferdecker hat Verin-
die er fiir spezifisch halt: eine feine, nur bei ganz
fonsweise, nimlich bei Anwendung von Joresscher
ervortretende Kornelung des Sarkoplasmas und gewisse
n, Verdickung, Entrondung des Querschnitts, Verklum-
. dabei Abnahme der relativen Fibrillenmenge.

] rt, Uber Myasthenie und myasthenische Reaktion. Dent-
lin, Med. 78. Bd. 8, 333,

Btelle beschriebene geheilte Fall von Myasthenie bot auf der
recht ausgesprochene tabizche Symptome und dabei wieder-
z und zwar absolute Impotenz mit villig erloschener Libide.

TH
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Die bisherigen Berichte iiber die Ergebnisse von Probeexcisionen
ans den Muskeln atrophischer Myotonie bieten wenig Charakteristisches:
Atrophie, Kernvermehrung, Vermehrung des Bindegewebes, danechen
anch degenerative Veriinderongen von Muskelfasern.

Unsere eigenen Untersnchungen belehrten uns in erster Linie iber das
Bild der Atrophie. Am auffallendsten war ein Zustand, den man wohl
als Muskelcirrhose bezeichnen kann, nur dass er nicht iiberall, nicht in
allen Partien des Muskelquerschnitts oleich stark ansgepriigt war. Neben
den cirrhotischen fanden sich andere Partien, die mehr das Bild der ein-
fachen Atrophie oder der ,einfachen atrophischen Degeneration® mit
zahlreichen deformierten, an ihren Nachbarn abgeplatteten und zwischen
ihnen verdriickten Fasern zeigten. Das, wie gesagt, an vielen Stellen ganz
ausserordentlich stark vermehrte Zwischengewebe war bald von lockerer,
kernreicher, bald von derber Beschaffenheit. Neben den einfach fibriisen
fanden sich lipomattse Partien. In das Bindegewebe waren die
Muskelfasern eingehbetiet, bald in kleinen Gruppen, bald ganz vereinzels
in miiehtizen fibrosen Massen, Die Fasern selbst sind in allen Stadien
des Schwundes, nicht selten nur noch spirliche Reste kontrakfiler
Substanz, spirliche Fibrillen in der Umgebung gewucherter Muskel-
kerne, schliesslich auch villig leere Sarkolemmschlinche. An solchen
Stellen bezeichnen nur noch Haufen oder Reihen von Muskelkernen
den Ort der geschwundenen Fasern. Auch an den besser erhaltenen,
besonders aber an den stark atrophischen Fasern fillt oft die unscharfe
Abgrenzung gegen das Bindegewebe aufl

Die Muskelkerne sind stark vermehrt, sie treten sebr vielfach in miich-
tigen Haufen und Reihen auf, und es fillt besonders auch der Reich-
tum an grossen hellen Kernen auf Neben woblgestalteten kommen
groteske Formen vor. Binnenkerne finden sich in den meisten unter-
suchten Muskeln nur versinzelt, in dem Sternocleidomastoidens und
den Beugern vom Unterarm in gang ansserordentlicher Menge, so dass
fast jeder Faserquerschnitt eine grissere oder geringere Zabl davon
umschliesst,

Was das feinere Faserdefail anlangt, so heben wir hervor, dass
die Querstreifing im allgemeinen sehr gut und dentlich und oft bis
in die feinsten Einzelheiten kenntlich ist. Stellenweise schienen uns
die Fasern durch ein Uberwiegen der isotropen Snbstanz auffallend hell.
Auch der Hensensche Querstreifen ist oft in vielen Priparaten sehr
gut zu sehen. Daneben ist aber doch tiberall anch die Lingsstreifung
zu erkennen, oft tritt sie stark hervor und manche stark atrophischen
Fasern erscheinen wie aufgelist in eine mehr oder minder spirliche
Zahl von einzelnen Fibrillen. Auf den Querschnitten fast @iberall sehr
klar ansgesprochene Felderung. :
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lierungen, die anf Kssigsiiare sum grissten Teil verschwanden,
mehrfach in den frischen Priiparaten, an denen dadurch die
ifung oft etwas getriibt erschien. Am gefirhten und osmierten
konnten wir ganz vereinzelt Fettktrnchen nachweisen,
bere  Strokturanomalien fanden sich immer nur an  einer
Minderzahl von Fasern, am hiiufigsten noch ein auffallend
manechmal ein direkt verworrener Verlauf der Fibrillen, ver-
uch homogene, mattglasartige Beschaffenheit, wachsige Dege-
ind andere Entartungsformen,
nismissix hinfig kamen auneh ‘J"almulen vor, in denen manch-
lagen. Es handelte sich entweder um Liicken, die durch
Auseinanderweichen der Fibrillen entstanden schienen, in
Filllen war aber an Stelle der Vakuolen die fibrillire Sabstanz
zugrunde gegangen.
nur vereinzelt sahen wir die sogenannten Kontraltionsknoten.
‘miichte ich noch die eigenartigen Faserzerspaltungen erwiihnen,
beim Bternocleidomastoidens beschrieben habe,
Atrophie, die Vakuolenbildung betraf hier und da deutlich
[asern der Muskelspindeln.
in wir das (fanze tiberblicken, so handelt es sich um Veriinde-
vie wir sie im wesentlichen &hnlich oder gleichartiz bei den
ten Formen von Muskelatrophie finden. Wenn fir die
2 wesentliche und spex.iﬁmha Varﬁuderungeu bekannt wiren,
wir hoffen diirfen, sie auch in nnserem Fall zu finden, denn
chweren Afrophie waren die myotonischen Phinomene bis
¢ Lebenszeit hin nachweisbar geblieben. Dass Erscheinungen
ophaa noch vorhanden sein wiirden, war nicht zu erwarten.
Verinderungen, in denen Schiefferdecker die spezifisch
efunden zu haben hofft, hiitte man vielleicht nachweisen
eigenartigen Kérnchen im Sarkoplasma sind nun —
nl hat Schiefferdecker nicht untersucht — anseheinend
+ ganz bestimmten Fixierungsweise darzustellen, nmlich
ng in der Flissigkeit von Jores, deren Salze dabei
mﬁhhggahender Bedeutung sind. Unser Material war
st in 10 proz. Formol eingelegt worden. Da ich nicht
ori ausschliessen zu dirfen, dass eine nachirigliche Be-
der Fliissigkeit von Jores noch Erfolg haben kinnte,
1 Versuch, konnte aber die fragliche Granulierung nmhf;
erliglich der weiter von Schiefferdecker als wesent-
n Fibrillenverfindernngen, vor allem der Entrundung
uerschnitts michte ich ein ganz sicheres Urteil dber
nicht abgeben wegen der ausserordentlichen Schwierig-
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keiten, diese umendlich feinen Details der Faserstruktur ganz zuver-
lissig festznstellen. Die nenen Untersnchungsmethoden von Schieffer-
decker, die Bestimmung der Muskelkurve, der relativen Kernmasse
usw. apnzuwenden, habe ich mich nicht entschliessen konnen. Einmal
sind diese Untersuchungen so miihsam, dass sie fir jemanden, der nicht
seine ganze Arbeitszeit diesen Dingen zu widmen vermag, nur schwer
durchfiibrbar sind, und dann konnten wir bel unserem Material von
atrophischer Myotonie ohnehin nicht Resultate zu gewinnen hoffen,
die mit denen Schiefferdeckers, die sich auf nicht atrophisehe myo-
tonische Muskeln beziehen, vergleichbar gewesen wiren. Sollte die
weitere Enfwicklnng unseres Wissens tiber diese Dinge es wiinschenswert
machen, diese Liicke unserer Untersuchungen anszufiillen, so wird das ge-
sebehen kiinnen, denn das Material bleibt selbstverstindlich anfbewahrt.

Eine Frage mchten wir nicht unterdriicken. Sind es denn wirk-
lich spezifische Verinderungen, die Schiefferdecker gefunden hat,
und sind sie geeignet, wie dieser Forseher hofft, das Wesen der Krank-
heit unserem Verstiindnis erheblich niher zn bringen? Vielleicht ist
der Histolog, der vorsugsweise normales Material bearbeitet, doch zu
rasch geneigt gewesen, fiir eine Krankheit ,spezifische® Verinderungen
anznnehmen. Wer viel pathologisehe Muskeln untersucht, wird in dieser
Beziehung immer vorsichtiger und kommt leicht dem Standpunkt nahe,
in der Variabilitit und Unregelmissigheit der Befunde geradezu die
Regel innerhalb eines weiten Gebiets der pathologischen Histologie
der Muskeln zu sehen, ;

Es wiire gewiss sehr interessant und wertvoll, wenn die Zokunfe
erwiese, dass die Schiefferdeckerschen Befunde ganz regelmissig
jedem Falle von Myotonie zukimen. Aber wire wirklich ein Ver-
stindnis der Krankheit damit gewonnen? Doch zunichst nur im be-
scheidendsten Sinne und Umfange. Von einem Verstindnis patholo-
gischer Muskelzustinde kinnte man meines Erachtens erst dann reden,
wenn es gelongen wiire, zwischen bestimmten Strukturverfinderungen
des Muskels und bestimmten Stirungen seiner Funktionen anch eine
innere ursichliche Beziehung nachzuweisen. Solange diese Litcke
klafft, werden die Ergebnisse auch der sorgsamsten histologischen
Durchforschung der Fasern, der genauesten Untersuchungen des Mus-
kelaufbaus doch immer nur eine symptomatische Bedentung haben und
ginstigsten Falls unsere Meinung fiber den muskuliven Sitz eines
Leidens zu stiitzen geeignet sein,

Also nicht von der Histologie allein, sondern von der experimen-
tellen pathologischen Physiologie der Muskeln sind hier die niichsten
dringend nitigen Aufschliisse zn erhoffen. Freilich sind auf diesem
Gebiet bisher wenig mehr als die ersten tastenden Schritte getan.
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h hat nenestens in einigen anregenden Arbeiten der
gegeben, dass fiir die Beurteilung pathologischer Mus-
- Berficksichtignng des verschiedenen anatomischen
ﬁn Verhaltens der roten ond weissen Muskelfasern,
e in den menschlichen Muskeln gemischt auftreten
Ergebnisse wiirden gewonnen werden kinnen. Er hat
orie ins Bereich seiner Spekuolationen gezogen. Auch
i fehlt vorlinfiz noch jeder feste Grund und Boden.
in einem spiteren Stick dieser myopathologischen Bei-
heit haben, mit ein pasr Worten auf diese Frage ein-

ebnisse der vorliegenden Untersnchungen michte ich
enfassen, dass ich glanbe gezeigt zu haben, dass es sich
s von sogenannter amyotrophischer Myotonie um ein
heitsbild handelt, und zwar um eine myopathische pro-
hie, von der echte Thomsensche Fille befallen werden.
dieser Muskeldystrophie ist ein ganz scharf um-
tliches, in hohem MaBe charakteristisches, es kommt
. nur bei der Thomsenschen Krankheit vor. Eine
minder hiunfiger Einzelzlige und Begleiterscheinungen
rt des Bildes noch sehiirfer hervor. Nur an die ver-
hiinfige Impotenz und Atrophie der Hoden michte ich
1l besonders erinnern.

hendste anatomisehe Zng ist eine weit verbreitete
[uskulator. Im Bereich des Nervensystems fanden wir
hte tabiforme Hinterstrangsdegeneration, die wohl nicht
e Komplikation, sondern als die anatomische Grand-
Begleiterscheinungen der Krankheit anzusprechen ist.
shedingungen der Rickenmarksverinderungen sind wahr-
der Grundkrankheit gegeben,
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