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XXX,

Ueber die yjuvenile Form® der progressiven Muskelatrophie
und

ihve Beziehungen zur sogenannten Psendohypertrophie der Muskeln.
Vin

Prof. Dr. W. Hrb,
Dvrector der medicinisehen Klinik in Heidelberg.

Noeh immer ist die Lehre von der , progressiven Muskelatrophie®
als eine durchaus unfertige und in vielen Punkten unklare, wider-
spruchsvolle zn bezeichnen; ja wir scheinen vielleicht weiter von
einer unzweidentigen Fassung und Fizirung dieser EKrankheitsform
entfernt zu sein, als Disjenigen, weleche vor nun mehr als 30 Jahren
dieselbe zuerst beschrieben, und als Jene, welche sich in den fol-
genden 2 Jahrzehnten mit wissenschaftlicher Untersuchung derselben
beschiiftizt haben.

Trotz grosser und umfassender Arbeiten des letztverflossenen
Jahrzehntes sind wir in unserer Erkenntniss leider nicht viel weiter
gekommen, hauptsichlich wohl deshalb, weil diese Arbeiten sich
zgum grossen Theil auf ungenaue, nicht hinreichend scharfe
klinische Beobachtungen stltzten und in Folge dessen auch
ein unzoverlisgiges, vor allen Dingen ein nicht einheitliches

. anatomisehes Material verwertheten.

 Noch immer muss es als ein Haupthinderniss fiir die weitere
Entwicklung der Lehre von der progressiven Muskelatrophie be-
zeichnet werden, dass zo vielerlei unter diesem Namen zusammen-
geworfen wird: die differentesten Krankhbeitsbilder, die. verschieden-
sten Krankheitsformen, noch floride Vorgiinge und Residuen lingst
abgelaufener Processe finden sieh da in bunter Mischung zusammen
und stiren die Einheit des Krankheitsbegriffes. Ein kritischer Blick
anf die Casuistik in dem grossen Werke von Friedreich!) oder

1) Ueber progressive Muskelatrophie, iiber wahre und falsche Muskelhyper-
trophie. Berlin 15873, — Versl. {iber diesen Pumkt auch Fr. Schultze, Usber
Muskelatrophie. Verh, 4. naturhist,-med. Vereins zu Heidelberg. N. F. Bd. I
2. Heft. 1882,

Deutselies Avchiv f. kiin, Medioln, XXXIV. Bd. il

Ueber die "juvenile Form" der progressiven Muskelatrophie, ihre Beziehungen zur ... - page 1 sur 53


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0286&p=1

L /
468 ! XXX. Erp

gelbst in eine noch gar nicht lange erschienene
_tion von Bode!) lehrt, wis berechtigt die Klage fibe
stand ist. .

Aus diesem unfertigen Zustande, aus dieser Unkl
gicherheit der ganzen Lehre kann uns, wie ich das
einer friheren gemeinschaftlichen Arbeit mit Fr. Se
gesprochen habe, nur eine sehr genaue und sorgfiltige
Beobachtung herausfihren, und zwar gehdren dazu
ganz besonders erfabrene und geiibte Beobachter,
Ueberwindung der hier vorliegenden diagnostischen 8
hinreichend vertraut sind.

Von der pathologisch-anatomisehen Untersuchung ist b
Ueberzengung nach, ebensowenig wie bei zahlreichen
nischen Neurosen die nichstentscheidende Aufklirung zu e
hier wie dort wird die klirende klinische Beobachtung
und der pathologisehen Anatomie die zu betretenden Wi
miissen, damit wir endlich zu richtiger Erkenntniss ge
brauche nur an die Geschichte der Tabes, der Bulbir
multiplen Herdsklerose, der spinalen Kinderlihmung,
phischen Lateralsklerose u. 8. w. zn erinnern, um zn 2e
dieser Weg auch schon oft und mit dem grissten Erfo
worden ist.

Unzere Hauptaufgabe ist daber, in der grossen
Krankheitsformen, die mit mehr oder weniger rasch for
tender Atrophie der Musculatur einhergehen, einzelne b
Formen klinisch miglichst scharf und in reinen
zu erkennen und von einander zn trennen; erst
ea an der Zeit sein, der anatomischen Grundlag?&

" ginzelnen Formen nachzusptiren, und nor anf di
wird es dann nach und naeh gelingen,. gewisse bleibende
heitsformen zu gewinnen.

Manches, Vieles sogar ist in dieser Bemehung gehon
wir baben gelernt, die Residuen veralteter spinaler Kinderls
und die Fille von chronischer atrophischer Spinallihmung
zu deuten, wir vermdigen die sog. multiple degenerative
der Nerven, die mancherlei localen peripheren Nerve
(Neuritis ulnaris, mediani ete.), die Atrophien nach Gelenk

1} Casnistische Beltriwe zur Aetiologie, Symptomatologie und
progressiven Muskelatrophie, Diss, Halle 1551, ;

%) W. Erb und ¥r. Sehultze, Ein Fall von progress. Muske
Archiv f. Psych. u. Nervenkrahkh, Bd. IX. 8 360, 1874, e
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die secundiren Muskelatrophien bei verschiedenen Spinalleiden u. dgl.
mit einiger Sicherheit #u erkennen. Die Unterscheidung aller dieser
Dinge von der wirklichen progressiven Muskelatrophie ist fast immer
miglich; eine Verwechselung derselben mit dieser sollte wenigstens
hentzutage nicht mehr vorkommen.

Aber selbst in dem, was geitbte und kritische Beobachter auch
bis heute noeh sur progressiven Muskelatrophie sens. strict. rechnen,
steekt doch anch wohl noeh ein Mehrfaches von Krankheiten (ganz
abgesehen von den seltenen Formen von Syringomyelie, von intra-
medulliren Tumoren o, dgl., die wohl anch dem geiibtesten Beob-
achter gelegentlich eine diagnostisehe Tanschung bereiten). Es dirfte
nunmehr an der Zeit sein, eine weitere kritische Sichtung dieses
Krankheitscomplexes vom klinisechen Standpunkte aus vorzunehmen.

Eine bestimmte Form kann wohl jetzt als mit Sicherheit eha-
rakterisirt gelten, das ist die spinale Form der progressiven
Muskelatrophie, die man jetzt hiiufig auch als die Duchenne-
Aran’'sche Form bezeichnet.!) S8ie ist in ihrem klinischen Bilde,
das ieh nieht ausfiibrlicher zn skizziren brauche (schleichend ein-
tretende und fortschreitende Atrophie vieler Muskeln, meist
an der Hand und den Schultermuskeln beginnend und in dissemi-
nirter Form weiterschreitend, individuelle Atrophie; der Atrophie
entsprechende Sehwiche der befallenen Muskeln, partielle oder
complete EaR in einem Theil derselben, fibrillire Zuckungen
— bei normalem Verhalten der Sensibilitit, der Reflexe, der Sphink-
teren, der Sinne, des Allgemeinbefindens), jetzt hinrveichend klar-
geatellt; ihre apatomische Grundlage — eine langsam und in dis-
seminirter Weise vorschreitende Degeneration der graven Vorder-
ghulen des Riickenmarks — ist mit genilgender Constanz ermittelt
worden; es ist dieselbe Form, welehe als Theilerseheinung in
dem Bilde der amyotrophischen Lateralsklerose auftritt und za der
progressiven Bulbdirparalyse in den allernfichsten Beziehungen steht.
Diese Form ist in ibren typischen Exemplaren durchaus klar und

1) Ob es ganz richtig ist, gerade diese spinale Form mit dem Namen der
um die Lehre von der progressiven Muskelatrophie so hochverdienten beiden
Autoren zu schmicken, kann dahingestellt blelben, Bei Beiden finden sich, wie
ich unten zeigen werde, auch ausgesprochene Fille von meiner ,juvenilen® Form
beschrighen und abgebildet; auch spricht Duchenne einer ganzen Reihe von
Fillen Bensibilititsstorungen zu, die wir der typischen spinalen Form jetzt micht
mehr zogestehen. Gleichwohl st das Verdienst der beiden Autoren um die Be-
schreibung und klinisehe Fixzirung des Krankheitsbildes gerade der spinalen pro-
gressiven Muskelatrophie so bhervorragend, dass es nor gerecht erscheint, lhre
Namen speciell mit dieser Form dauernd zu verbinden,

a1
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a

“mit Sicherheit zu erkennen und von den fibrigen Formen zu unter-
seheiden. : :

Ieh glaube nun mnoch eine weitere Form der progressiven
Muskelatrophie abscheiden zu kinnen, die sich von jemer, der spi-
nalen Form, in vielen Punkten klinisch unterscheidet, in ibren Typen
ein ansserordentlich charakteristisches und mit itberrasehender Regel-
missigkeit wiederkehrendes Krankheitshild darbietet, aber in ibrer
anatomischen Grundlage noch nicht hinreichend aufgeklirt ist; eine
Form, fiir welehe sich ausserdem iiberraschende, freilich aueh schon
lingst vermuthete Beziehungen zu einer anderen verwandten Krank-
heitsform, ndmlich sur Peeudobypertrophie der Muskeln, herausstellen.

Ich meine die von mir sehon an anderer Stelle ) erwiihnte und
benannte ,juvenile Form der progressiven Muskelatrophie®
Ich habe in den letaten paar Jahren Gelegenheit gehabt, eine ganze
Reibe (iiber 20) derartige Fille hei Individuen von 7——46 Jahren zu
sehen, und bin gerade dureh die frappante Uebereinstimmung meh-
rerer derselben unter einander darauf geftbrt worden, dieser Krank-
heitsform  grossere Aufmerksamkeit zn sehenken und die einzelnen
Fille genauver zu untersuchen. Und wiihrend sich dabei eine bis in
zahlreiche Details gehende Uebereinstimmung dieser Fille ergab, trat
andererseits ihre Differenz gegenliber den Fillen von spinaler pro-
gressiver Muskelatrophie so drastisch hervor, dass ieh nieht anstehe,
beide Formen als — wenigstens in ihren Typen — durchaus von
einander verschieden zu betrachten. Ich halte es deshalb fir ge-
rechtfertigt, diese Form, wenn auch vielleieht nur vorliufig, als eine
gesonderte abzuscheiden und zur weiteren eingehenden Untersuchung
zu empfehlen. ;

Es handelt sich dabei um eine im Kindes- oder Jiinglings-
alter beginnende, langsam und gleichmissiz oder wohl aueh
absatzweise fortschreitende, vielfach station#r werdende
Atrophie und Schwiiche bestimmter Muskelgruppen, vor-
wiegend des Schultergiirtels und der Oberarme, des Becken-
glrtels und der Oberschenkel und des Rilekens: eine Atrophie,
die gich hiinfig mit wahrer oder falscher Muskelhyper-
trophie combinirt, hiiufig eine eigenthitmliche Derbheit der atro-
phirenden Muskeln erkennen lidsst, aber ohne fibrillire Zuekun-
gen, ohne jede Spur von Entartungsreaction und ohne
alle somstigen Storungen im Korper, sei es im Nervensystem oder

1} Erb, Handbueh der Eleltrotherapie (v. Ziemssen's Handb. d. allg, Ther.
Bd. TII). 5. 380 u. 447, 15882,
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den Sinnesapparaten, vegetativen Organen oder den Husseren Be-
deckungen, verliuft,

Zunichst sei es gestaitet, ein kurzes Krankheitahild zu
zeichnen!

Das Leiden beginnt fast immer sehleichend, unmerklich;
die Kranken wissen den Anfang oft gar nieht genau anzugeben, man
erfibrt ihn erst anf allerlei Umwegen; es beginut wohl immer vor
dem 20. Lebensjahr, hinfig schon sehr viel friher, zur Puber-
titszeit, in der Kindheit, im Shuglingsalter. — Das erste und Haupt-
gymptom ist meist eine allmiahlich zunebmende Schwiche
gewisser Bewegungen mit mehr oder weniger ausgesprochener
Abmagerung gewisser Muskelgruppen; diese Schwiiche und
Abmagerung kinnen wieder atillstehen oder etwas zurllckgehen, meist
aber sind sie langsam progressivi manchmal tritt nach lingerem
Stationdrbleiben eine raschere, absatzweise Verschlimmerung ein.

Die ersten Anfinge des Uebels setzen bald hier, bald dort
ein: hiuafig, vielleicht vorwiegend, in den Seholtern und Armen,
nieht selten auch zuerst in den Beinen und am Rieken; manchmal
auch in den Armen und Beinen zugleich; wiederholt habe ich anch
ein zuerst einscitiges Erkranken geschen mit nachiolgender Erkran-
kung der anderen Seite. i

Die Krankbeit verliuft fast immer ohne alle Stirung der
Qensibilitit, ohne Schmerzen und Pariisthesien; nur in einzelnen
wenigen Fillen wurde Derartiges angegeben: ziehende uni reissende
Schmerzen in den Extremitiiten, missige Kreuzschmerzen, sehr starkes
Ermfidungsgefithl bei geringen Anstrengungen u. dzl.

In den von mir als besonders typisch betrachteten Fallen sind
gewiihnlich die Mugkeln am Riicken, am Schulterblatt und
Schultergtirtel und am Oberarm guerst und am schwersien
betroffen; dann folgen die Muskeln an der Lende, am Becken-
girtel und Oberschenkel in geringerem Grade nach; es kann
aber anch die umgekehrte Reihenfolge stattfinden, oder doch wenig-
stens die Affection der unteren Extremitiiten mehr in den Vorder-
grund treten; héufig aber wissen die Kranken oder ihre Angehirigen
gar nichts von oft recht weit vorgesehrittenen Verinderungen in der
oheren Kirperhilfte, welche sich der genaueren irzilichen Unter-
suchung sofort enthiillen.

Die Vorderarmmuskeln (mit Augnahme des Supinator longus)
bleiben gewohnlich sehr lange versehont; die kleinen
Handmuskeln sind — wenigstens in den ersten Krankheitsperio-
den — immer durchaus intact — Dagegen st am Unter-
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sehenkel meist schon friibzeitiz eine Betheiligung des Peroneus-
gebietes zu constatiren, wiihrend die Wade schr lange freibleibt.

In drastischem Gegensatze zu der Atrophie in den genannten
Muskelgebieten zeigen sich non nieht selten aunsgesprochens
Hypertrophien einzelner Muskeln; dieselben sind meist wahre
Hypertrophien, méigen zum Theil aber auch, besonders in den spi-
teren Stadien der Krankheit, sog. Psendohypertrophien sein; die
Muskeln, welehe hesonders hiufiz davon betroffen erscheinen, sind
der Deltoideus, der Supra- und Infraspinatos, die Teretes, der Tri-
cops, einzelne Muskeln am Oberschenkel (Tengor fasciae, Sartoring}
und ganz besonders die Waden. Die Hypertrophien sind ein sehr
wichtiges und charakteristisches Element in dem Krankheitsbild,
aber sie sind nichts Bleibendes, bestehen meist nur fiir kiirzere oder
lingere Zeit und kinnen im weiteren Verlauf des Leidens ausgespro-
chener Atrophie Platz machen.

Die Detailuntersuchiung ergibt nun in den e:nzeinen Féllen eine
hiechst frappante Uebereinstimmung der von der Atrophie und
Behwiche betroffenen Muskeln. Natfirlich gilt dies nicht fiir Fille
in sehr weit auseinanderliegenden Stadien der Krankheit, denn
das Leiden ist ja progressiv und kann immer neue Muskelgebiete
ergreifen, kann aneh in den verschiedenen Fillen sehr verschieden
weit fortschreiten.

Aber in einem gewissen, vom DBegiom des Leidens nicht allau-
weit abliegenden Entwicklungsstadium desselben findet man con-
stant oder nahezu constant befallen die folgenden Muskeln:

Den Pectoraligs major und minor, mit Ausnahme der clavi-

. culiiren Portion des ersteren; den Cueullaris, meist mit Ausnahme
seiner obersten Biindel, die lange erhalten bleiben; den Tiatissi-
mus dorsi, der meist vollstiindig fehlt; den Serratus anticus
major, die Rhomboidei, den Sacrolumbalis und Longissi-
mus dorsi; ferner als gans begonders charakteristisch die Beuger-
gruppe am Oberarm (Biceps und Brachialis internus)
mit Einschluss des Supinator longus, der meist sehr frihzeitig
achwindet; endlich auch den Triceps am Oberarm, der aber meist
erst durch ein Stadium der Eypm"t.mphm hmdumhgaht resp. viel
spilter atrophirt, als die Benger.

Dem gegentiber bleiben nun constant frei, oder werden doch
erst spiiter und in geringerem Grade befallen: :

Der Sternocleidomastoideus, 'der Levator anguli
seap, Coracobrachialis, dis Teretes und besonders der Del-
toideus, der Supra- und Infraspinatus, Gerade diese letz-
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teren drei Muskeln finden sich besonders hiufig in einem Zustande
aunsgesprochener wahrer Hypertrophie und gesteigerter Funetions-
tilehtigkeit; nicht selten kommt es dadurch zum Ersats eines Theils
der verloren gegangenen Muskellgistungen, oft in ganz wunderbarem
Grade. Besonders charakteristisch erschien mir in einer ganzen Heihe
von Fillen die energisehe Auswirtsdrehung der Schulterblattspitze
gegen den Oberarm beim Versuch, den passiv gehobenen Arm kriiftig
herabzuziehen (Wirkung der Teretes und des Infraspinatus bei Ausfall
der Fixation der Scapula durch Cuenllaris, Rhomboidei und Latissi-
mus). Auch die bekannten Stellungs- und Bewegungsanomalien der
Scapula, wie sie dureh Lihmung des Serratus, des Cueullaris, der
Rhomboidei ete. bewirkt werden, sieht man gerade an diesen Fillen
oft in der eminentesten Weise.

Sehr lange Zeit bleiben ferner frei die Vord erarmmuskeln
(mit Ausnahme des Supinator longus); am ehesten sieht man noch
die Extensorengruppe befallen werden, und das verrith sich
durch Parese derselben, meist verbunden mit einer eigenthiimlich
festen, derben, knollizen Beschaffenbeit beim Anfiiblen; sehr selten
pur sah ieh die Flexoren am Vorderarm befallen; sie erscheinen
manchmal eher hypertrophisch, — Niemals sind die kleinen=
Handmuskeln befallen — wenigstens fiir eine sehr lange Zeit
des Krankheitsverlaifes.

An den unteren Extremititen sind es besonders die Mus-
keln am Gesiiss und am Oberschenkel, welehe hervorragend
betroffen erscheinen: die Glutaei, ein grosser Theil des Quadri-
ceps, zuweilen auch der Tensor fasciae latae, welcher dagegen
in anderen Fillen persistirt und hypertrophisch erscheint. Auffallend
frei bleibt meist der Sartorius, dagegen kinnen die Adductoren
mitbetroffen sein. Am Unterscnenkel ist es besonders das Pero-
neusgehiet und in diesem gpeciell der Tibialis anticus,
welche oft schon frih betroffen werden; lange frei bleibt dagegen
die Wade, welche nieht selten deutlich bypertrophirt.

Durch alle diese Veriinderungen entsteht nun ein sehr typisches,
in derartigen Fillen immer wiederkehrendes Bild, so dass man oft
schon beim ersten Anblick des entkleideten Kranken auf die Dia-
gnose hingeleitet wird: die auffallend mageren Oberarme. gezenliber
den michtig entwickelten Deltoideis und den kriftigen Yorderarmen,
die finr durch das Fehlen des Supinator longus eine leichte Ver-
inderung ihrer Form erlitten haben; die abnorme Stellung und Hal-
tung des Schulterblattes, an welchem daflir die massig entwickelten
Supra- und Infraspinati und Teretes hervortreten; die mageren und
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flachen Riickenmuskeln, die rundliche Kyphose der Brustwirbelsiiule
zegentiber der starken Lordose der Lendengegend; das Eingesunken-
gein der Infraclaviculargruben; die aoffillige Magerkeit des Geslisses
und der Oberschenkel gegeniiber den kriiftigen, nicht selten hyper-
volumindsen Waden; der eigenthiimlich erschwerte, watschelnde
Gang hei stark rilckwirts gebeugtem Oberkorper — alles Dies zu-
sammen gibt ein hdichst charakteristisches, leicht wieder zu erken-
nendes Bild. Ieh verweise dafiir anf die in der Literatur bereits
vorhandenen, den Gesammthabitus soleher Kranken getren wieder-
gehenden Abbildungen, so bei Friedreich, L. e. Fall XXL Taf. VIII
. IX, bei Duchenne, Eleetris. loeal. 2. Aufl. Fig. 67/68, Fig. 73,
Fig. 76/78 u. 5. w., bei J. Ross, Diseases of nerv. syst. Vol. IL p. 189,
Taf. I1I. 3. n. 4, nnd anf die dieser Abhandlung beigegebenen Abbil-
dungen eines meiner Fille (5. 478 u, 479).

Natiirlich kann sich dies Bild auch in einzelnen Fillen etwas
anders gestalten; es kann die Atrophie dureh reichliches Fettpolster
maskirt werden, es kdnnen Verschiedenheiten in der Intensitit des
Krankheitsprocesses in den versehiedenen Muskelgruppen vorkom-
men; es kann die Hypertrophie fehlen oder in hervorragendem Maasse
vorhanden sein u. dgl. — In den Fillen, wo das Leiden in den
Beinen beginnt und in diesen rasch und mit grisserer Intensitit fort-
sehreitet, kann frihzeitige Unfahigkeit zu gehen, Contractur der Wade,
Equinovarnsstellong u. dgl. eintreten. ;

Noch habe ich zn erwihnen, dass aoneh an den Banchmus-
kaln nicht selten Verfinderungzen zn finden sind: die Reeti abdominis
freilich sind meist frei, oder nur wenig befallen, manchmal eher
hypertrophiseh; dagegen habe ich die Obliqui und Transversi wie-
derholt sehr paretiseh und atrophisch gefunden; das verriith sich
dadurch, dass beim Erheben des Oberkirpers (in liegender Stellung)
heiderseits neben der durch die Contraction der hartgespannten Reeti
bedingten Mittelfurche sich eine starke, rundliche, weich -elastische
Vorwilbung der Bauchwandungen erhebt.

Dag Diaphragma schien mir in einigen Fillen ebenfalls be-
troffen, wenigstens war dann eine respiratorische Verschiebung des-
selben durch die Percussion nicht nachweishar. :

An den Gesichts- und Kaumuskeln habe ich bisber keine

. Verinderungen wabrgenommen.

Von allem Uebrigen kann ich mich sehr kurz fassen. Alles ist
normal: Sensibilitdt, Sphinkteren, Sinnesorgane, Gehirn, vegetative
Organe, Hanternihrong; nirgends ldsst sich eine wesentliche Ano-
malie constativen.
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Der Patellarsehnenreflex ist meist erhalten; sobald der
Quadrieeps in nennenswerther Weise mitbefallen ist, wird er mehr
und mehr abgeschwiicht, bis zum villigen Erlischen. Den Achilles-
sehnenreflex habe ich wiederholt wohl erbalten gefunden.

Die objective Untersuchung der atrophirenden Mus-
keln ergibt, dass ein Theil derselben sich auffallend fest und derh
anfiihlt, dass sie als dinne, feste, bindegewehige Stringe, oder wohl
auch als mehr pralle, knollige, barte Massen sich durchfithlen lassen,
wihrend andere wieder mehr weich und schlaff, wie Fettgewebe,
gich anfithlen; hiinfig: ist von den ganz atrophirten Muskeln (z. B.
Latizsimus, Supinator longus, untere Hélfte des Pectoralis major ete.)
kaum eine Spur mehr unter der Haut nachzuweisen.

Niemals habe ich bei meinen Kranken fibrillire Zuckun-
gen in deuntlicher Weise bemerkt (nur in einem Falle wurde ange-
geben, dass sie beim Frieren des Kranken bervortreten sollten —
das kommt aber bekanntlich anch bei Gesunden vor)

Diemechanisehe Erregbarkeit der in erheblicherem Grade
afficirten Muskeln ist meist erloschen, :

Von hesonderem Interesse ist ihre elektrische Erreghar-
keit: dieselbe erscheint immer nur — dem Grade der Erkrankung
entsprechend — einfach herabgesetat, bis zum villigen Erloschensein;
piemals fand ieh sie qualitativ verfindert, und trotz sebr eifrigen
Suchens ist es mirniemals gelungen, deutliche Entartungs-
reaction in denselben nachzuweisen; und das ist auch einer
der Hauptgrimde gewesen, die mich diese Fille von der spinalen
Form unterscheiden lehrten.

Die elektrische Priffung ist in diesen Fillen allerdings ein schwieriger
Punkt, und ich kann nicht genug betonen, wie misstranisch man in Bezug
anf das Vorhandensein der EaR gegeniiber den negativen Befunden sein
‘muss; es ist mir selbst wiederholt vorgekommen, dass ich anfangs einen
negativen Befund erhob und erst bei wiederholter und noch sorgfiltigerer
Untersnchung das Vorhandensein der EaR in unzweifelhafter Weise con-
gtatirte und demomstrirte. Ich kann deshalb amch den immer und immer
wieder anftanchenden Zweifeln an dem constanten Vorkommen der EaR
bei der spinalen Form der progressiven Muskelatrophie kein grosses Ge-
wicht beilezen (ganz abgesehen von den oft reeht willkirlichen und un-
sicheren Diagnosen), Ieh kann hier nur wiederholt versichern, dass ich
die EaR bei der spinalen Form — und ich habe ausser den von mir selbst
und meinen fritheren Assistenten Vierordt und Ginther publieirten
Fillen !} deren moch eine ganze Reihe weiterer untersucht — ganz con-

1) W. Erb, Ein Fall von Bleflihmung. Archiv £ Psych. u. Nervenkrankh. V.
S, 452, 1875 ;*Handbuch der Elektrotherapie. 8. 361. 1882, — 0. Vierordt, Ueber
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stant gefunden, dass ich sie dagegen bei meiner ,juvenilen® Form ebenso
constant vermisst habe, Trotzdem bin ich selbst moch nicht ganz sicher

*von ihrem congtanten Fehlen iiberzengt, da die Untersnchung grosse
Sehwierigheiten hat; es handelt sich bei der juvenilen Form immer um die
Untersuchung ganz anderer Muzkeln als bei der spinalen Form, bei wel-
cher die kleinen Handmuskeln vielleieht besonders giinstige Objecte fir den
Nachweis der EaR darstellen,

Der Verlauf dieser juvenilen Form der progressiven Muskel-
atrophie ist ein dusserst chronischer; unter meinen Fillen sind 5,
in welehen das Leiden bereits 23—38 Jalhre besteht, anch von Zeit
zu Zeit noch immer Fortschritte macht, obhne dass ein Ende desselben
abzusehen wiire. Es kommen, wie es scheint, jahre- und jahrzehnte-
lange Stillstinde vor; die Progression gesehieht dann absatzweise,
aber immer sebr allmihlich. Ob das Leiden an sich jemals den
Tod direct herbeifihrt, weiss ich nicht zn sagen; miglich und denk-
bar wire dies ja wohl dorch Labmung des Diaphragma und der
fibrigen Ingpirationsmunskeln, meist aber wird wohl der Tod dureh
intercurrente Krankheiten, besonders durch solebe des Hespirations-
apparates, erfolgen.

Wiederholt habe ich gesehen, dass durch passende Behandlung
(Elektricitit, Hydrotherapie, Massage, Gymmnastik) Besserung, und
gwar recht erbebliche Besserung mit nachherigem lingerem Siillstand
eingetreten ist. ;

Die Prognose dieser Form ist also guoad vitam nieht gar so
gehlimm, besonders wenn das Leiden erst nach der Pubertiitszeit
beginnt; jedenfalls ist sie viel glnstiger als bei der spinalen Form.

Zuniichst sei es mir nun als Erglinzung und zum Beleg filr die
vorstehende klinische Schilderung gestattet, einige Fille aus meiner
Beobachtung in thunlichster Kiirze mitzutheilen:

Beob. 1.1} Hermann Gerhard, 46 J., Hausmann aus Leipzig.

In der Familie keine #hnliche Erkrankung. Ursache des Leidens
unbekannt. Hat in der Jugend versehiedene acute Krankheiten dorchge-
macht ; ist nie ayphilitiseh gewesen,

Der Kranke hat schon seit seinem 15. Lebensjahr bemerkt, dass
der rechte Arm schwicher und von geringerem Umfang war als der
linke, doch habe er alle Arbeiten mit dem kranken Arm leidlich gut ver-
richten kinnen. Von weiteren Stirungen hat er angeblich nichts bemerkt (!).
Niemals gind Behmerzen oder Pardsthesien dagewesen, Im Uebri-
gen war Pat. vollkommen gesund und k

atrophische Lihmungen der oberen Extremititen. Dieses Archiv. Bd. XXXL
8. 506, 1552, — R, Gunther, Ueber die typische Form der progressiven Muskel-
atrophie. Berliner klin. Wochenschrift, 1553, Nr. 20,

1) Bereits in meinem Handbuch der Hlektrotherapie. 5. 446 kutz mtgsthel]t.
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Erst im Jahve 1579 bemerkte er — angeblich in Folge Ofterer Er-
kaltung beim Nachtdienst — eine Verschlimmerung geines Lei-
dens, zunehmende Schwiiche des rechten und dann auch des linken Armes;
besonders das Heben desselben wurde sehwieriger. Seit derselben Zeit hat
gich auch-eine Sehwiclie der unteren Extremititen eingestellt.

Sinnesorgane, Blasen- und Geschlechisfunction waren immer durchaus
normal.

* Der Kravke trat im November 1880 in die Behandlung der Leipziger
Poliklinik ein, wurde regelmissig galvanisirt und dadureh so weit gebessert,
dass die von ilim besonders beklagten nemeren Schwiicheerscheinungen zum
grossen Theil wieder verschwanden und er wieder wie frither seine ge-
wohnten Arbeiten verrichten lkonnte. Dass dies nur dureh vicariirende
Thiitigkeit einer Anzall nicht atrophirter Muskeln moglich war, geht ans
dem folgenden, im December 1882 anfgenommenen Status hervor:

Pat. ein grosser, kriftiz gebanter Mann, mit zum Theil massig ent-
wickelter Museulatur, zeigt vortreffliche allgemeine Ernithrung; Sinnesorgane
und alle Birnnerven vollkommen frei. FHerz, Lungen und Unterleibsorgane
normal. Die oberflichliche Betrachtung des entkleideten Kranken lisst
sofort eine Reihe won partiellen Atrophien und Hypertrophien seiner Mus-
keln mit entsprechenden Sttrungen der Stellung, Haltung und Funetion
erkennen.

Die genanere Untersuchung ergibt nun an der oberen Kirperhiilfte
eine mehr oder weniger hochgradige Atrophie und Fune-
tionsschwiiehe in den folgenden Mushkelgehieten:

Pectoralis major und minor beiderseits so gub wie vollstindig
geschwunden. - = ey

COueullarie beiderseits total geschwunden bis anf einen kleinen Rest
am vorderen Rand.

Latissimus dorsi beiderseits total geschwunden.

Yerratus anticus major beiderseits total geschwunden; fligelfirmiges
Abstehen der Schulterblitter und entsprechende Stellungsinderung
beim Versuch, den Arm zun heben.

Rhomhboidei beiderseits total zeschwunden bis auf das oberste Biindel
des rechten Rhomb, super.

Sacrolumbales und Longissimi in missigem Grade atrophisch und
geschwicht; lordotische Haltung der Lendengegend. — Dieselbe
Schwiiche und Atrophie setzt sich auch bis hinanf zu den tiefen
Nackenmusgkeln fort; dadurch etwas vornitbergebeugte Haltung
des Kopfes.

Levator anguli seapul. links sebr atrophisch. -

Biceps und Brachialis intern. rechts fast vollstindig geschwunden
und gelihmt; links in missigem Grade atrophirt und paretiseh.

Bupinator longus fehlt beiderseits vollig. ; i

Triceps rechts hochgradig, links in missigem Grade atrophirt ond
gehwach.

Im Gegensatz dazu zeigen sich die folgenden Muskeln entweder nor-
mal oder selbst im Zustande der Hypertrophie:

Sternocleidomastojdens heiderseits vollkommen intact.

Levator anguli seap. rechts normal,
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Deltoidens heiderseits sehr kriiftiz, hyperirophisch, besonders links.
Infraspinati beiderseits hypertrophisch, cbenso die Teretfes zum

. Theil.
Coracobrachinlis beiderseits kriftiz und wohl entwiclkeit.

Figur 1.

Flexoren und Extensoren am Vorderarm vollkommen normal,
mit Ausnahme des reehten Radialisgebietes, das vielleicht etwas
sehwiicher ist als normal. A

Kleine Handmuskeln simmilich normal und sehr kriftiy entwickelf.

Aus allen diesen Verdnderungen resultirt ein sehr charakteristisches,
fiir diese Fille typisches Bild, wie es die beigegebenen Abbildungen ver-
anschanlichen. Die Stellung und Haltung des Schulterblattes typisch fiir
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die betreffenden Muskelparfien; beim Versueh, den passiv geliohenen Arm
energiseh herabzuziehen (Latissimuswirkung), wird die Bpitze der Scapula
Eukn sehr energisch an den Obersrm herangezogen; rechis it das nicht
er Fall. -
Umfang des Oherarms (Mitte) f. 18,5 1. 24,0 Cm.
Umfang des Vorderarms {oben) 1 25,5 - l. 27.0 Cm.
An den unteren Extremitéiten zeigen sich von dev Atrophie
besonders betroffen:
Glutaei rechts dentlich atrophisch.
lliopsaas beiderseits schwach, besonders rechts.
Quadriceps beiderseits in miissigem Grade geschwichit und abgemagert.
Tensor fasciae beiderseits sehr schiwach, besonders rechts.

Figur 2.

Peronensgebiet beiderseits sehr geschwieht und miesig atrophisch ;
der Tibialis antiens vollkommen funetionstilehtig; Hebung der Fuss-
spitze sebr erschwort; charakteristischer Gang.

n sind die Adductoren, die Beuger des Unterschen-
kels und das Tibialisgebiet (Wade) noch volistindig normal; ebenso
die kleinen Fussmuskeln. :

Die Banehmuskeln erseheinen ebenfalls schwach, contrahiren sich
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beim Husten nur unkriiftig. Aunch das Diaphragma ist wahrseheinlich
paretiseh: es bestebt inspiratorische Einziehung des Epigastrinm und nn-
beweglicher Btand der rechten unteren Lungengrenze bei tiefer Inzpiration.

Die Hautsensibilitit ist am ganzen Korper vollkommen normal.
Stehen bei geschlossenen Augen ohne Schwanlken,

Patellarreflex beiderseits gut erhalten; kein Fussclonns, Haunt-
reflexe normal. DBlase normal.

Die Muskeln fihlen sich ziemlich prall und fest an, soweit von den-
selben noch etwas erhalten ist. Fibrillire Zuckungen sind nicht
vorhanden.

Die elektrische Untersuchung érgibt itberall nur cine dem Grade
der Atrophie entsprechende einfache Herabsetzung der faradischen
und galvanischen Erregbarkeit; nirgends eine Spur von EaR, auch
nicht im Biceps und Trieeps, den Lendenmmskeln ete.

Beob. 2. Gottfried Winter, 54 J., Bahnarbeiter aug Paunsdorf. Aunf-
genommen 23. Januar 1852,

In der Familie keine &hnliche Erkrankung. Umacha dez Leidens un-
bekannt.

Den Beginn desselben weiss Pat. nicht genauer zn fixiren. Er ist
4 Jahrs Soldat geweszen, kann also damals noch keine sehr erhebliche Sti-
rung gehabi haben; doch gibt er bestimmt an, dass schon vor seiner
Militéirzeit seine heiden Oberarme relativ zn schwach entwickelt und dass
die vordere Brustgegend immer eingesunlken gewesen sei.

Erst im 24. Lebensjahr worde dem Kranken eine grissere Schwiiche
beim Heben von Lasten bemerklich. Das versehlimmerte sich langsam ;
es trat Schwiche im Ricken dazu, mit Krenzschmerzen, wenn er sich
viel biicken muosste. — Im 37. Lebensjahr traten bei geringen Anstren-
gungen des rechien Armes Schmerzen im Oberarm und starkes
Ermtidungszefih] ein, der Oberarm magerte rascher ab und Pat. musste
vorwiegend mit dem linken Arm arbeiten.

Vom 42, Lebensjahr an kann er den rechten Arm nicht mehr iiber
die Herizontale erheben. -

Vom 47. Lebensjahr an wird der linke Arm in der gleichen Weise
ergriffen: achmerzhafte Ermiidung bei der Arbeit, Abmagernng des Oberarms,

In allem Uebrigen war Pat. immer vollkommen gesund und hat schwers
Arheit verrichtet.

8tatus; Grosser Mann mit sehr krdftigem Enochenbau, von gesundem
Aussehen. — Kopf, Gesicht, Sinne, alle Hirnnerven, innere Organe ete. sind
vollstiindig normal.

Das Bild der oberen Kdrperhiilfte iat Em ganz filnliches wie in dem
vorigen Fall.

Die genanere Untersuchung ergibt in Begug anf Atrophie und
Schwiche der Muskeln Folgendes:

Pectoralis major und minor fehlen bis auf die Clavienlarportion

des ersteren, die aber rechis ebenfalls atrophisch ist, willig.
Cuenllaris beiderseits hochgradig atrophiseh bis anf den vorderen Rand.
Latissimus dorsi beiderseits atrophisch.
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Serratus anticus major reehts nahezn fehlend und ganz gelihmt,
links nur missig afficirt.

Rhomboidei rechts gar nicht vorhanden, links normal.

Sacrolumbalis und Longissimug besonders in ihren unteren Thei-
len deatlich atrophirt.

Levator anguli seap. rechts sebr atrophizch, links gut.

Biceps rechts sehr schwach, links fast ganz geschwunden.

Brachialis int. rechts missig, links hochgradig atrophisch.

Supinator longus fehlt beiderzeits vollkommen.

Triceps beiderseits sehr schwach, besonders links.

Im Gegensatz dazo findet sich anch hier wieder:
Sternocleidomastoidens beiderseits normal, sehr kriftip entwickelt.
Deltoidens beiderseits sehr kriiftig, hypertrophisch,

Supra- und Infraspinatus ebenso.
Coracobrachialis beiderseits vorhanden.
Flexoren und Extensoren am Vorderarm ganz kriftig, nur die
Flexoren rechts etwas schlaff.
Kleine Handmuskeln simmtlich normal,
Die Consequenzen aller dieser Atrophien und Paralysen sind ganz
dhnlich wis im vorigen Fall. : ;
Umfang des Oberarms (Mitte) £ 28 L 20 Cm.
= = Vorderarms (oben) r. 26 L. 27 Cm.
An den nnteren Extremititen zeigen sich mor geringe Verin-
derungen :

Quadriceps etwas geschwiicht, besonders der Vastus internus abge-
magert.

Tensor fasciae rechts etwas schwiicher.

Flexoren des Unterschenkels beiderseits deutlich abgeschwiicht.

Lliopsoas, Sartorii, Peroneus- und Tibialisgebiet am Unterschenkel normal.

Bauchmuskeln: Recti siemlich kriftig, die breiten Banchmuskeln sehr
schwach und atrophisch; beim Aufsitzen eine tiefe Mittelfurche, bei-
derseits zwei dicke elastische Willste.

Diaphragma functionirt normal. :

Hautsensibilitat iberall vollkommen normal. Hautreflexe vor-

handen, schwach, Patellarreflex beiderseits lebhaft.
Fibrillire Zuekungen fehlen fir gewdhnlich, sollen aber, wenn
der Kranke friert, iiberall reichlich auffreten. .

Die elektrisehe Untersuchnng ergibt in den atrophischen Mus-
keln nur entsprechende einfache Herabsetzung der faradischen und
galvanischen Erregbarkeit; nirgends eine Spur von EaR. J

Beob. 3. Herr P...., 43 J., Notar ans Russland, erscheint zum
ersten Mal bei mir im Juni 1880 wegen einer seit friihester Jugend be-
stehenden, nenerdings aber sehr verschlimmerten Muskelschwiche und
Atrophie. :

In frither Jugend wurde schon die Serratuslibmung und die
Hypertrophie der Deltoidei bemerkt. Seit 10—15 Jahren eine ganz
allmihlich zunchmende S8chwiche im rechten Arm und den Bei-
nen; seit 2—3 Jahren raschere Verschlimmerung.
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Schmerzen bestanden niemals.. Ursache des Leidens unbekannt.

Die Untersuchung ergab im Wesentlichen den unten mitzutheilenden
Befund. Die galvaniseche Behandlung (6 Wochen lang) hatte aaf-
fallenden Erfolg; es trat bedentende Besserung vieler Bewegungen ein.

Ende Mai 1552 erschien Pat. wieder mit der Angabe, dass es ihm
eine Zeit lang ganz gut gegangen sei, nenerdings sich aber wieder mehr
Schwiicheerscheinungen eingestellt haben, besonders in- den Armen, aber
anch im rechten Bein; viel Kreuzschmers. :

. Btatus: Gute allgemeine Erndhrung. — Kopf, Sinne (abgesehen von
alter Schwerhdrigheit), Hirnnerven, innere Organe ete. normal. Watschelnder
Gang, etwas rilekwiirts gebeugte Haltung; Hingen der Fuzsepitzen.

Die genaners Untersuchung der atrophischen gelihimten Muos-
enlatur lehrt Folgendes:

Pectoralis major und minor beiderseits geschwunden.

Cucullares total geschwunden.

Latissimi total geschwonden.

Herratus anticeus major beiderseits feblend ; Higelltrmiges Abstehen
der Scholterblatter. :

Rhomboidei fotal gesehwunden; charakteristisches Heranziehen der
Beapula an den passiv gebobenen Oberarm, wenn man denselben
kriftig herabzuziehen befiehlt.

Sacrolumbales nnd Longissimi abgemagert, schwach, aber nicht
ganz gelilimt.

Biceps und Brachialis internus rechts nur missig, links hoch-
gradig atrophirt und schwach.

. Supinator longus beiderseits ganz gesclwonden.

Triceps rechts missig, links hochgradig atrophiseh.

Extensoren am Vorderarm rechis fast ganz gelihmt, Muskeln sehr
prall und fest; links fehlt nur die Wirkung der Extens. carpi radiales,

Im Gegensatz hiergu sind

Sternocleidomastoidei vollkommen normal,

Deltoidei, Supra- und Infraspinati sehr massig entwickelt, un-

. zweifelhaft hypertrophisch, S

Flexoren am Vorderarm beiderseits sehr kriftig, eher etwas hyper-
trophisch. -

Kleine Handmuskeln simmtlich got erhalten und normal.

Umfang des Oberarms (Mitte) r. 26, 1. 21 Cm.
An den unteren Extremititen finden sich ziemlich hochgradige
Stirangen :

Hiuftbeuger entschieden schwach.

Cruralisgebiat etwas abgemagert, besonders links.

Peroneusgebiet beiderseits fast ganz gelihmt, mit Avspahme des Ex-
tensor digitornm; Heben der Fussspitze im Stehen unmiglich; die
Gegend des Tibialis anticus am meisten atrophisch,

" Dagegen sind die Glutaei und die Flexoren des Unterdchen-
kels ziemlich nermal; das Tibialisgebiet gane zut; Zehenstand leieht
miglich; Wade nicht atrophisel, sendern prall und fest.

Die Bauchmuskeln sind etwas sehwach; das Diaphragma jedoch
normal wirksam. ® "
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Die Hautsensibilitdat am ganzen Korper vollkommen normal, Kei-
nerlei Schmerzen oder Pariisthesien in den Extremitéiten,

* Patellarreflex sehr schwach, links nur spurweise.

Die Muskeln fihlen sich theils weich und schlaff an, wie am linken
Oberarm; theils und zumeist aber auffallend prall und fest, bindegewebig,
cirrhotiseh — 8o besonders im rechten Radialisgebiet, an den Oberschen-
keln und im Peroneusgebiet.

Nirgends fibrillire Zuckungen,

Die elektrische Erregbarkeit ist, dem Grade der Atrophie ent-
gprechend, einfach herabgesetzt, resp. erloschen; nirgends eine
S8pur von EaR — anch bel wiederholter genauester Untersuchung,

Pat. unterzieht sich wieder einer ca. 7 wiichentlichen galvanischen Be-
handlung (Galvanisiren der Wirbelssnle, directe Behandlung der erkrankten
Muskeln mit Kathodenschliessung, Stromwendungen und labiler Eathoden-
wirkung). Es tritt darnach wieder dentliche Besseruag ein; der linke
Oberarm entschieden leistungsfihiger, der rechte Arm und Hand chenso;
das rechte Bein viel besser; Krenzschmerz geringer.

Beob. 4. Rudolf Holzlehner, 27 J., Firber aus Ostprenssen; aufge-
nommen December 1882,

In der Familie angeblich keine #hnliche Erkrankung (7 Geschwister
gesund), — Ursache des Leidens unbekannt; keine Strapazen oder Erkil-
tungen, keine besondere Anstrengung im Geschiift. — Pat. scheint als
Kind serophuliis gewesen zu sein.

Im 18. Lebensjahr bemerkte er, dass er den rechten Arm nicht
heben konnte; dasselbe ist seit dem 22. Lebensjahr mit dem linken
Arm der Fall. Abatehen der Schulterblitter wurde bemerkt. In den un-
teren Extremitifen keine Schwiiche oder Abmagerung.

Niemals Schmerzen oder Pardisthesien; anch in den atro-
phirenden Muskeln niemals,

Sonst in jeder Beziehung gesund.

Status: Mittelgrosser Mann von ziemlich kriiftizern Korperbau; Kopf,
Sinnesorgane, Gehirnnerven, innere Organe normal.

Auf den ersten Blick zeigen sich hochgradige, multiple Atrophien
in der oberen Kiirperhilfte; im Detail Folgendes:

Pectorales beiderseits bis anf ein kleines Clavieularblindelchen total
geschwunden.

Cucullares hochgradig atrophiseh, bis auf kleine Bindelchen, die znm
oberen Rand der Scapula ziehen.

Latissimus dorsi heiderseits total geschwunden.

Serratns anticus major beiderseits total fehlend. ;

Rhomboidei rechts fast ganz geschwunden, links beide vorhanden,
miissig atrophirt. Beim Herabdriicken des Arms rechts starke Aus-
wiirtsdrehung der Seapula, links nicht (wegen der erhaltenen Rhom-
boidei).

Lendenstrecker? (Notizen fehlend).

Levator anguli seap. rechts atrophisch.

Biceps und Brachialis internus rechfs missig, links hoehgradig
atrophirt und schwach.

Deutsihies Archiv £, Klin, Medisin, XXXIV. Bd. 32
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Supinator longus beiderseits fast vollig fehlend.

Triceps rechis missig, links hochgradig atrophirt.

Anch hier wieder normales Verhalten oder selbst Hypertro-
phie der folgenden Muskeln : y .

SBternocleidomastoidei vollkommen normal,

Levator anguli seap. links ziemlich gut.

Deltoideuns: Mittlerer Banch stark und kriftig entwickelt, weniger die
vorderen und hinteren Biindel; besonders links im oberen Theil der
vorderen Bilndel schon etwas Atrophie.

SBupra- und Infraspinatus beiderseits michtig entwickelt, hyper-
trophisch; ebenso der Subscapularis und die Teretes.

Coracobrachialis beiderseits sehr stark, hypertrophisch,

Flexoren wnd Extensoren am Verderarm beiderseits sehr kriftiz
und gut entwickelt, ohne jede Anomalie.

Eleine Handmuskeln simmtlich durchans wormal.

Natiirlich resultirt darans wieder das bekannte typische Bild der oberen
Korperhiilite; auf die zum Theil hichst merkwiirdigen Details der in diesem
Fall vorhandenen Funetionsstirungen und ibre partielle Ausgleichung kann
hier nicht eingegangen werden.

Umfang des Oberarms (Mitte) r. 20 l. 18,5 Cm.
= = Vorderarms (oben) r. 25 )25z, 0

An den unteren Extremitfiten lassen sich zor Zeit noch keine
dentlichen Anomalien nachweizen; vielleicht besteht etwas Schwiche im
rechten Tibialis anticus und in den rechtsseitizen Adduetoren.

Banehmuskeln: Die Recti in Ordnung, die breiten Bauchmnskeln
entschieden paretisch, die seitlichen Bauchgegenden treten beim Pressen als
starke weich-elastische Willste hervor,

Diaphragma: Bel tiefer Inspiration ist percussorisch keine deut-
liche Abwiirtshewegung des rechten vorderen unteren Lungenrandes zu con-
statiren.

Die Hauntsensibilitit erweist sich pach allen Richtungen hin voll-
sténdig normal.

Hantreflexe normal. — Patellarreflex beiderseits lebhaft; An-
deutang von Fussclonus.

Fibrillire Zuckungen sind nicht vorhanden.

Die mit grosser Sorgfalt angestelite elektrizehe Untersuchung
ergibt in den Nervenstimmen fiberall normale Verhflinisse; bei Reizung des
Supraclavicularpunktes (Erb) reagiren die simmtlichen betheiligten Muskeln,
soweit sie vorbanden sind; namentlich stark ist die Contraction der Infra-
spinati. — In den Muskeln =zeigt sich iberall nur einfache Herab-
setzung der faradischen und galvanischen Erreghbarkeit; nirgends eine
Spur von EaR; Zuckungen iiberall kurz und rasch, Ka8Z == AnSZ,

Beob. 5. Theodor Brandt, 20 J., Braner ans Schlesien. Unfersucht
Ende December 1852,

Pat. ist das jiingste von 11 Kindern. Nur ein &lterer Bruder
(iiber 30 J. alt) scheint an derselben Krankheit zn leiden, kann die
Hinde nicht gut zum Munde fihren, ist schwaeh in den Armen, geht tap-
pend, mit hintenibergebengtem Oberkirper. Niheres iiber Entstehung und
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Dauer dieses Leidens weisa Pat. jedoch nicht anzugeben. — Familie sonst
gesund, nieht meuro- oder psychopathisch.

Mit 17 Jahren Beginn des Leidens mit Behwiehe in den
Armen und Beinen, Einsinken der Pectoralisgegend, Abmagerung der
Arme; auf beiden Seiten ziemlich gleichmissig. (lm gleichen Jahr auch
einige Woehen Gelenkrhenmatismus; spiter Schanker, Condylomata lata,
Inunctionsenr.)

Mit 18 Jahren Schwiche der Rickgratssirecker bemerkt; seit-
dem langsame und gleichmissige Zunahme der Schwiche und Atrophie. —
Wiemals gonstige Stirungen; nie Schmerzen oder Paristhesien;
Blase immer gut.

Status: Maon von gutem Ausselen, kriftizem Knochenbau, — Eopf,
Hirnnerven, Sinne, innere Organe vollstandig normal.

Verbreitete, zum Theil sehr hochgradige Atrophie und Schwiche
zahlrelcher Muskeln am Rumpf und an den oberen Extremititen :

Pectoralis major beiderseits hochgradig atrophirt und paretisch, be-
sonders in seinen mittleren und unteren Biindeln, rechts mebr wie
links.

Cucullares vollstindig atrophirt und feblend, gelbst am oberen Rand
kein deutliches Bindelehen mehr nachweisbar.

Latissimus dorsi rechts vollstindig atrophirt, links nur ein schwaches
vorderes Biindel nachweigbar.

Serratus antiens major rechts vollkommen atrophiseh und gelihmt,
links nur paretisch.

Rhomboidei beiderseits nocli ziemlich kriftig; nur rechts die unterste
Portion atrophiseh; es feblt deshalb auch die Auswirlsdrehung der
Seapula beim Herabdriicken des gehobenen Arms.

Saerolumbalis und Longissimus und ihre Fortsetzungen bis hinanf
gum Nacken hochgradig atrophisch und schwach,

Biceps und Brachialis internus rechts hochgradig, links missig
atrophiseh und paretisch.

Supinater longus fehlt beiderseits villig,

Triceps rechis hochgradig, links miissig atrophirt.

Auch hier wieder tritt der Gegensatz zu den folzenden, wohl erhal-
tenen oder selbst hypertrophischen Muskeln in frappanter
Weige hervor:

Sternocleidomastoidei normal, sebr gut entwickelf.

Splenius capitis beiderseits ebenso.

Levator anguli scap. heiderseits sehr gut entwickelt, eher etwas
hypertrophiseh.

Delteidens links im unteren Theil sehr fest und prall, deutlich hyper-
trophiseh, im oberen Theil etwas atrophisch; rechts in seinem oberen
Theil durchweg etwas atrophisch in allen Biindeln, im unteren Theil
praller und fester, doch nicht sehr entwickelt.

Supraspinatus heiderseits sehr stark entwickelt.

Infraspinatus beiderseits entschieden hypertrophisch, sehr derb
und fest. .

Teres major beiderseits etwas diinn.

Coracobrachialis beiderseits sehr kriftig und gut entwickelt.

32
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Flexoren und Extensoren am Vorderarm beiderseits durchans
" normal und kriftig,
Kleine Handmuskeln simmtlich normal und sehr kriftig.

Der Contrast zwischen den abgemagerten Oberarmen und den wohl

erhaltenen Vorderarmen tritt auch hier sehr dentlich hervor:
Umfang des Oberarms (Mitte}  r, 21 . 23 Cm.
= = Vorderarms (oben) r. 25 L2 =

An den unteren Extremititen sind noch keine sehr erheblichen
Verinderangen zu constatiren. Die Oberschenkel sind fast ganz nor-
mal, nur der Tensor fasciae st viellsicht etwas atrophisch. An den Unter-
schenkeln dagegen zeigt sich beiderseits etwas Schwiche im Pero-
neunsgebiet, besonders links: Heben der Fussspitze im Stehen, Dorsal-
flexion des Fusses ist ersehwert und ziigernd, besonders dentlich das
Zuriickbleiben der S¢hne des Tibialis an ticus; derselbe ist anch rechts
deutlich atrophisch, (Umfang der Wade r. 34, 1. 35 Om.)

Die Recti abdominis ganz gt und kriftiz, dagezen die breiten
Bauchmuskeln entschisden paretiseh: Hervortreten seitlicher olastischer
Willste beim Kopfheben,

Hautsensibilitit tberall vollkommen normal, Das Muskelgefiihl
vielleicht in den atrophischen Muskelgebieten etwas vermindert.

Hautreflexe normal. — Sehnenreflexe am Oberarm im Triceps
und Biceps fehlend, am Vorderarm vorhanden; Patellarreflex beidep-
seits lebhaft; Adductoren- und Achillessehnenreflex deutlich,

Die Muskeln zameist schlaff anzufiihlen, nirgends schmerzhaft, zeigen
fir gewihnlich keine fibrilliren Zuckungen {manchmal sollen ein-
zelne am rechten Oberarm anfireten?); ihre mechanizche Erregbar-
keit in den erkrankten Muskeln herabgesetzt oder erloschen; im Quadri-
ceps rechts dentlich, links gering; in den Adduetoren und Gastrocnemiis sehr
deutlich, aber fehlend im Peroneusgebiet, speciell im Tibialis
antiens,

Die elektrische Untersuchung ergibt nirgends eine An-
deutung von EaR, vielmebr diberall nur einfache Herabsetzung
der faradischen und galvanischen Erregbarkeit in den atrophischen Mus-
keln; vom Nerven ans sind dieselben noch relativ leicht erregbar. — Beson-
ders anffallend ist diese Herabsetzung der directen Erregharkeit in der
vorderen Untersche::keimnseulamr, die noch fast gar nicht atrophisch ist
und vom Nerven aus sehr gut reagirt. — Vom Supraclavienlarpunkt aus
beiderseits typische Contraction mit Ausnahme des Bupinator longus.

Eine sechswichentliche galvanische Behandiung brachte keine Verin-
derung zu Stande,

Beob. 6. Friedrich Po..., 9 J., Neustadt a. H., ist das einzige Kind
gesunder Eltern; in der Familie soll keine ihnliche Erkrankong bestehen,
Der Vater war nie syphilitisch; die Mutter will wilrend der Schwanger-
sehaft linger danernde Gemiithsaufregungen gehabt haben, doch verlief die
Enthindung normal. ;

Das Kind wird mir am 15. October 1853 gebracht wegen zuneh-
mender Gehstérungen; von der vorhandenen Schwiehe der Arme
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.wussten die Eltern zar nichts und wurden erst dorch Befragen aunf dahin-
gielende Beobachtungen anfmerksam gemacht.

Der Knabe hat keinerlei erhebliche Krankheiten gehabt, nie Conval-
gionen oder dergl.; Zihne und Sprache kamen zur rechten Zeit. Dagegen
lernte er spit laufen, erst im 3. Lebensjabhr; war immer unbeholfen
damit, konnte nicht springen und fiel sehr leicht hin. — Vor 4—5 Jahren
¢in Beinbruch, nach welchem die Stirung raschere Fortschritte gemacht
haben soll. — Neuerdings wird das Gehen immer schwerer, der Knabe fillt
oft um und kann sich dann allein nicht mehr aufriehten,

1lat nie iiber Schmerzen geklagt, nie Pardsthesien, nie Krimpfa
gehabt, — Geistige Entwicklung etwas schwach, besonders im Rechnen. —
Manchmal Enuresis wegen mangelnder Aufmerksamleit.

Bei oberfliichlicher Betrachtung bot der Kranke mit seinem charakte-
ristischen, steifbeinigen, gespreizten Gang mit riickwiirts geneigtem Ober-
kirper, mit seiner Unfithigkeit, sich ohne Hiilfe ans sitzender oder liggender
Stellung zun erheben, ganz das Bild der — auch nach der Anammnese zu
erwartenden — Pseudohypertrophie dar, Es fehlte nur eben — die Hyper-
trophie und geigte sich bei genanerer Untersuchung ganz das Bild einer
juvenilen Muskelatrophie in ihren friheren Entwicklungsstadien. Der Fall
bietet dadurch das grisste Interesse.

Es stellte sich nidmlich Folgendes herans:

Pectorales fehlen beiderseits in ihren unteren Partien vollig.

Cucullares zeigen erst missige Atrophie und Schwiche.

Latissimi fehlen vollstindiz beiderseits.

Sacrolumbales nnd Longissimi missig atrophisch und geschwicht.

Biceps und Brachialis internus beiderseits erheblich atrophirt und
paretisch.

Supinator longus fehlt beiderseits vollig.

Dagegen sind Triceps, Serratus anticus major, Deltoidens,
Supra- und Infraspinatus beiderseits noch vollkommen frei und zum
Theil sehr gut entwickelt. — Die Flexoren und Extensoren am
Vorderarm, sowie die kleinen Handmuskeln sind beiderseits voll-
kommen intact.

: An den unteren Extremitiiten zeigt sich erhebliche Atrophie und
Schwilche im Quadriceps und den Hiiftbeugern beiderseits neben ein-
facher Schwiche im Peroneusgebiet. Dagegen sind die Glutaei frei,
der Tensor fasciae und Bartorius und besonders die Wade sehr
gut und kriftig entwickelt (Umfang beiderseits 24 Cm.). Zehemstand ist
mit Leichtigheit moglich. _

Hensibilitit ganz normal; ebenso Sinnesorgane, Zihne, Zunge,
Sprechen, Kauen, vegetative Organe, Schiaf ete.

Patellarreflex beiderseits sehr schwach,

Keine Spur vono fibrilliren Zuekungen.

Sehr geringes Fettpolster am ganzen Kirper.t)

1) Nachtraglicher Zusatz: Der Knabe iat in jilngster Zeit — Januar
1884 — einige Wochen auf meiner Klinik gewesen und galvanisch behandelt,
worden. Das Leiden war etwas fortgeschritten und es zeigte sich jetzt ansser
den oben beschriebenen Atrophien auch eine beginnende Hypertrophie in
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Jedem, der diese Krankheitsgeschichten mit Aufmerksamkeit liest
und vergleicht , muss die frappante Uebereinstimmung der jeweils
befallenen und freibleibenden Muskelgebiete anffallen, die geradeazu
eine gewisse Einfirmigkeit des Krankheitsbildes bedingt. Kein Zweifel,
dass es sich hier um einen wobl charakterisirten klinischen Typus
handelt! Natiirlich sind diese Fille auch fritheren Beobachtern nicht
entgangen, wenn auch ihre strenge Zusammengehirigkeit nicht er-
kannt wurde. In der That brancht man auch in der Literatur nicht
lange nach zntreffenden Beschreibungen und Abbildungen soleher
Fille zu suchen. Es hat allerdings keinen grossen Werth, die Lite-
ratur nach dlteren Beobachtungen fiir einen nen ahgegrenzten Krank-
heitstypus zu durchsuchen; das Hesultat steht gewdihnlich ausser Ver-
héltniss zu der anfgewendeten Zeit und Mihe, da solche Beobach-
tungen, obne Rilcksichf auf bestimmte Gesichtspunkte angestellt,
haufig nur unvollstindig sind. Immerhin lassen wenigstens die von
sorgfiltizen Beobachtern mitgetheilten Fille unserer Krankheitsform
sich mit soleher Sicherheit ans der Beschreibung (und oft auch Ab-
bildung) erkennen, dass ich hier kurz einige Belege aus der Literatur
anfihren will; dieselben maehen auf Vollstindiglkeit abgolut keinen
Anspruch, sondern sollen nur zeigen, dass dies Krankheitshild frither
schon hinfiy genug gesehen und besehrieben worden ist.

Gleich der 1. Fall in der Arbeit von Aran!) gehdrt ziemlich sicher
hierher: Beginn im 16, Lebensjahr; Schultermuskeln, Oberarme, besonders
die Benger, Pectorales befallen. — Leiden stationiir geworden,

Bei Duchenne?) findet sich eine ganze Reihe sicher hierher gehiirender
Fiille. Zundichst Beob. 102 (p. 465. Fig. 76—78; 3. Aufl. Fig. 127-—129);
Beginn im 17. Lebensjabr; Hereditif in 4 Generationen ; afficirt: Pectorales,
Cucollares, Rhomboidei, Latissimi, Supinat. longi, — Dann .

Beob. 104 (p. 478; ganz drastische Abbildung in Fig. 73; 3. Aufl.
Fig. 124): Beginn im 15. Lebensjahr. Ganz atrophisch: Pectorales, Cucnl-
lares, Serrat. ant. maj,, Latissimi, Rhomboidei, Biceps, Brachial. intern, und
Bupinat. long., Bauchmuskeln; Deltoidens und Triceps hypertrophiseh; Vor-
derarme und Hiande frei. — Oberschenkel atrophisch, Unterschenkel frei. —
Endlich noch 4

beiden Infraspinatis und in den Waden, was dem Fall ein ganz besonderes
Interesse verleiht; der Wadenumfang ist in & Monaten von 24 Cm, jetat anf 25 Cm.
links und auf 25,7 Cm. rechts gestiegen! — Die — mit Ricksicht anf die inzwi-
schen erschiemenen Angaben von Zimmerlin (5. u.) — mit besonderer Borglalt
angestellte elektrische Untersuchung ergab auch hier keine Ball. — Die vier-
wiichentliche galvanische Behandlung hatte deutlichen Erfolg.

] i) Recherches sur une maladie non encore décrite du systéme musenlaire
(Atrophie muscul. progressive). Areh, génér. de Méd. 4. 8ér. T. XXIV. 1850,

2} De I'électrisation localisée ete. 2. ddit. 1861 (3. &dit. 18720,
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Beob. 121 (p. 535. Fig. 67, 68; 3. Aufl. Fig. 118/119): Beginn mit
93 (7) Jahren. Befallen: Pectorales, Cucullares, Latissimi; Biceps, Bra-
‘chialis internus und Supinator longus; Triceps. — Vorderarme und Hinde
normal. Erhebliche Besserung durch Faradisiren.

Wahrscheinlich gehtren auch die in dem Piguren 66/70 und 71/72
abgebildeten, nicht genaner beschriebenen beiden Fille hierher.

Auch bei Friedreich (I ¢.) finden sich mehrere hierher zn rechuende
Beobachtungen; zwei davon sind als , progressive Muskelatrophie® beschrie-
ben. Daven gehort sicher hierher Beob. X. Beginn im 10, Lebensjahr; emi-
nente Hereditit. Hochgradig atrophiseh die Pectorales, die langen Riicken-
muskeln, Muscalatur der Schulterblitter und Oberarme. Dagegen frei die
Vorderarme, Hinde und unteren Extremititen. — Wahrscheinlich gehirt
hierher auch Beob. XI: Beginn im 9. Lebensjahr. Befallen: Pectorales,
Deltoidei zum Theil, Oberarme hochgradig; Cueullaria nur anf einer Seite,
Oberschenkel, Unterschenkel ete, — Vorderarme und Hinde frei, — Ganz
sicher geliért aber noch die als ,Combination der progressiven Muskel-
atrophie mit echter Muskelbypertrophie* beschriebene Beob. XXI[ hierher
(mit sehr charakteristischer Abbildung: Taf. VIIL 0. IX). Beginn im 16.
Lebensjahr; hochgradig atrophisch Pectorales, Serrati, Cueullares, Latissimi,
Biceps, Brachial. intern., Supinator longus und Triceps beiderseits, die Del-
toidei nur in ihren oberen Theilen ; woll erhalten, gum Theil hypertrophisch
sind die Supra- und Infraspinati, Subseapulares, Coracobrachiales, Muskeln
der Vorderarme und Hinde; an den unteren Extremititen sind die Glutaei
zum Theil, die Oberschenkel und das Peroneusgehiet in missigem Grade
atrophisch, die Wade frei. Banchmuskeln affieirt; cbenso das Diaphragma.
Fibrillire Contractionen fehlen,

Vollkommen identisch mit unserer Form ist der erste der von Bar-
sickow!), anffallenderweise unter dem Titel Lipomatosis musculornm
progressiva beschriebenen 24 Fille aus einer einzigen Familie, Entwick-
lung Anfang der 20er Jahre; hochgradig atrophisch die Pectorales, Serrati,
die meisten Rileken- und Lendenmuskeln, die Benger und Strecker am
Oberarm, in geringem Grade die Glutaei, die Oberschenkelmuskeln. Normal
die Deltoidei, die Vorderarm- nnd Handmuskeln, die Unterschenkel ete. —
Von den brigen 23 Fillen dieser familiiren Gruppe sind nur 3 (Fall 19,
22 und 23) hinreichend genau beschrieben, um ihre Znsammengehirigkeit
mit unserer juvenilen Form erkenmen zn lassen.

Ferner filhre ich noch als mehr oder weniger sicher hierher ge-
hilrig an:

Bei James Ross?), Bd. IL 8.190: 45jihr, Mann, ungefibr im 11.
Lebengjahr erkrankt, vom 30. Lebensjahr an deutlicher. — Bd. IL 5. 204:
7jibr. Kind, ganz typischer Fall, mit Section. Diese beiden Beobachtungen
als Psendohypertrophie beschrieben.

Bei Seidel?) scheint mir Beob. 1 deutlich hierher zu gehiren; Beob. 2

1) Zwei Familien mit Lipomatosis musculorum progressiva (24 Fille). Diss.
Halle 1872,

9y Treatise on the diseases of the nervous system, London 1881 {2 Aafl.
16883, Bd. I. 5. 997 u. 1011).

3) Atrophis musculorum lipomatosa. Jena 1867,
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zeigt allerdings geringe Verschiedenheiten (beide als Pseudohypertrophie
beschrieben).

Bei Bode (L. o) ist Beob. 19 vielleicht, aber Beob. 23 sicher hierher
gehrend (Erkrankung im 17. Lebensjabr). Beide als progressive Muskel-
atrophie beschrieben,

Auch den von Fr, Schultze!) als Pseudohypertrophie beschrichenen
und anatomisch untersuchten Fall betrachte ich als entschieden hierher

hirig.
o n}gidliuh gehdrt auch der jiingst von L. Langer2) beschriebene schwere
Fall (Begion im 18. Lebensjahr), der sich durch einen anfangs sehr rapiden
Verlanf und ungewihnliche Verbreitung der Affection auszeichnet, wohl umn-
zweifelbaft hierher. Wenn auch die Detailbeschreibung Manches zu wiln-
schen iibrig lisst, ist doch die Abbildung sebr charakteristisch.

Die Zahl dieser Beobachtungen liesse sich leicht vermehren ; ich
werde weiterhin noch nachzuweisen haben, dass die sog. Pseudo-
hypertrophie der Muskeln mit meiner juvenilen Muskelatrophbie iden-
tisch ist; dem zufolge findet sich auch unter den als » Psendohyper-
trophie® beschriebenen Krankheitsfillen eine grosse Anzahl, deren
Beschreibung hinreichend genau ist, um ihre Uebereinstimmung mit
dem von mir hezeichneten Krankheitshild erkennen zu lassen.

Was nun die pathologische Anatomie dieser ,juvenilen
Form*® betrifft, so stehen mir dariiber eigene Untersuchungen bisher
nicht zu Gebot, Dagegen sind einige von den oben erwihnten Fil-
len, die ich mit Sicherheit als zu dieser Form gehirig ansehe, von
anderen Forschern anatomiseh untersucht worden, so dass sich immer-
bin auch jetzt sehon ein Bild der anatomischen Verinderungen ent-
werfen lisst. Es sind dies die Beobachtungen X und XXI von
Friedreich, die Beobachtung 1 bei Barsiekow, ferner der werth-
volle Fall, den Fr.Sehultze beschrieben hat; endlich 2 Fille in
dem Handbuch von J. Ross, deren einer in der ersten Anflage
(IL 8.204), der andere neuerdings in der zweiten Auflage (I. 8, 1017)
beschrieben ist. Da ohne Zweifel, wie ich weiter unten zeigen werde,
die Pseudohypertrophie mit meiner ,juvenilen Form® zu vereinigen
ist, wiren auch noch zahlreiche weitere Sectionsbefunde von dieser
Krankheit zn verwerthen. Doch hat das keinen grossen Nutzen.
Meiner Ansicht nach bedtirfen gerade die Muskelverinderungen bei
der progressiven Muskelatrophie, besonders der Jjuvenilen Form,
ebenso bei der Pseudohypertrophie einer von den neueren , geklir-
ten Gesichtspunkten aus gefilhrten, ernenten, systematischen Unter-

1} Ueber Atrophis muscularis psendohypertrophics. Virchow's Archiv. Bd, 75.
8. 476. 1870,

2) Ein Fall vou ausgebreiteter progressiver Muskelatrophie mit paralytischer
Lendenlordose. Dieses Archiv, Bd. XXXII, 8, 405 1882,
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guchung; und es diirfen dabei vergleichende Untersuchungen mit den
Verinderungen bei traumatischen Lahmungen, bei den verschiedenen
Poliomyelitisformen, bei einfachen arthritischen Atrophien u. s w.
nicht unterlassen werden. Trotz der ganz werthvollen und sebr in-
haltreichen Arbeit von Hayem!) wiire da noeh eine sehr umfassende
und dankenswerthe Aufgabe su lisen. — Auch die Untersuchung des
peripheren und centralen Nervensystems in unseren Fiillen bietet
noch mancherlei Liicken.

Was sich non aus den wenigen, oben citirten Beobachtungen
als einstweilen feststehend zu ergeben scheint, ist kurz Folgendes,

In den fritheren Stadien des Processes findet sich vornehm-
lich eine starke Vermehrung des interstitiellen Bindege-
wehes, das oft in derben, breiten Lings- und Querztigen zwischen
den Muskelfasern auftritt, das reichliche Zellen- und Kerneinlage-
rungen, da und dort verdickte Gefisse und stellenweise auch Ent-
wieklung von Fettzellen zeizt. Darin finden sich die Muskelfasern
zgumeigt im Zustande der einfachen Atrophie, mit wohl erhal-
tener deutlicher Querstreifung, mit geringer oder meist ginzlich feh-
lender Kernvermehrung; sie zeigen nirgends oder nur in vereinzelten
Fasern cine unbedeutende fettige Degeneration; ausserdem siehf man
eine gewisse Zahl anscheinend moch normaler und dazwischen ein-
zelne entschieden hypertrophische Fasern.

In den spiteren und spitesten Stadien fritt ebenfalls
dic Wueherung des interstitiellen Bindegewebes vor
Allem hervor, das in grossen lockizgen und welligen Ziigen die Haupt-
masse des Gewebes ausmacht, jetzt aber eine viel reiehlichere Ein-
lagerung von Fettzellen in Reihen und Gruppen zeigt. Da-
zwischen finden sich nur noch spirliche Reste von hochgradig
atrophischen Muskelfasern, die aber immer noch deutlich quer-
geatreift sind und keinerlei Kernwucherung zeigen, selten mit ein-
zelnen Fettkornehen besetzt sind und noeh seltener eine etwas reich-
lichere fettige Degeneration erkennen lagsen; hier und da trifft man
auch noch aof einzelne hypervoluminise Fasern. -

In den ganz atrophisechen Muskeln der Beugergruppe am
Oberarm (deren Betheiligung ja fir unsere Fille ganz constant und
typiseh zu sein seheint) fand Friedreich in geinem Fall (Beob, XXI)
keine Spur von Muoskelfasern mebr, sondern nur welliges fibrilliires
Bindegewebe mit reiehlicher Einlagerung von Fettzellen,
besonders Lings der Gefisse.

; 1) Recherches sor lanatomie pathologigue des atrophies musculaires,
Paris 1877,
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Dagegen fand Friedreich, ebenso auch Barsickow in den

* hypertrophischen Muskeln (Supra- und Infraspinatus, Deltoideus)

zahlreiche entsechieden hypertrophische Muskelfasern mit

schiner Querstreifung, aber ohne Kernvermebrung; eine deutliche

Zunahme des interstitiellen Bindegewebes oder Fettwucherung war
Jjedoch hier nicht zu erkennen.

Aus der Detailbeschreibung der einzelnen Befunde geht unzwei-
felhaft hervor, dass es sich bei diesen pathologischen Vorgingen um
ein Gemisch von mehreren Einzelerscheinungen handelt, von welchen
bald die eine, bald die andere tiberwiegt. Als die hauptsichlichste
von diesen Erscheinungen tritt wohl tiberall die Wucherung und
Hyerplasie des interstitiellen Bindegewebes und dem-
niichst die mehr oder weniger reichliche Fetteinlagerung in
dasselbe hervor, beide selr verschieden intensiv, besonders die letz-
tere; gerade diese scheint bei kindlichen Individuen und in der un-
teren Korperhilfte itberwiogend; dem gegentiber aber ist besonderes
Gewicht darauf zn legen, dass Friedreieh auch in den ganz atro-
phischen Muskeln heim Erwachsenen noeh reichliche Fetteinlagerung
gesehen hat. Die Verinderungen an den Muskelfasern erscheinen
theils als einfache Atrophie, ohne alle Anzeichen eines degene-
rativen Processes, theils aber auch als deutliche Hypertrophie
mehr oder weniger zahlreicher Fasern: in beiden Fillen bleibt die
Querstreifung wohl erhalten, es findet sich keine oder nur unerheh-
liche Kernwucherung ; nur ausnahmsweise und in wenig Fasern deut-
liche fettige Degeneration. — Ob nieht vielleicht, wie Barsickow
meint, die Hypertrophie der Muskelfasern iiberhaupt die erste Phase
der Krankheit darstellt und sich erst mit der folgenden Atrophie
derselben die Hyperplasic des interstitiellen Bindegewebes und die
spitere Lipomatose einstellt, miissen wir dahingestellt sein lassen;
doeh sprechen die klinischen Erscheinungen in manchen Fillen ehor
fir diesen Verlauf der Sache, '

Dureh die verschiedene Combination dieser Einzelaranhaiuungan,
dureh das Ueberwiegen der einen oder anderen davon, was offenbar
bei den verschiedenen Individuen und sogar bei verschiedenen Mus-
keln des gleichen Individuums vorkommt, dureh die verschiedene
Raschheit und Intensitdt, und durch die verschiedenen Entwicklungs-
stadien des ganzen pathologischen Processes ergibt sich nun das fir
die einzelnen Muskeln und die versehiedenen Fille so mannigfaltize
anatomisch-histologische Bild. Zugleich leuchtet aber auch aus Allem
die grisste Analogie, wenn nicht villige Uebereinstimmung zwischen
den anatomischen Befunden bei der sog. Psendohypertrophie (Fall
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Schultze, Ross I und II), der sog. hereditiren Muskelatrophie
(Friedreich, Beob. X und Barsickow, Fall I) und unserer juve-
“nilen Muskelatrophie (Friedreieh, Beob. XI und XXI) hervor —
eine Uebereinstimmung, welche auch auf klinischem Wege darzuthun
weiterhin meine Aufzabe sein wird.

Eine sehr erwilnschte und werthvolle Bestitizung fiir diese Ansehauung
liefert mir eine ganz nenerdings, nachdem das Vorstehende bereits geschrie-
ben war, publicirte genane Beobachtung von O. Berger.!) Dieselbe be-
irifit einen exquisiten Fall von sog. Psendohypertrophie der Muskeln. Ans
der Beschreibung desselben geht hervor, dass inm der oberen Kérperhilfte
vielfache Atrophien bestanden, die in ihrer Localisation eine weitgehende
Uebereinstimmung mit unserer juvenilen Muskelairophie darbieten: Hoch-
gradige Atrophie der Pectorales, der Latissimi, (der Cucullares und Rhom-
boidei), der Bacrolumbales, der Bengergruppe am Oberarm (und des Supi-
nator longus %)), des Quadriceps ete.; Hypertrophie der hinteren Bilndel des
Deltoidens, des Infraspinatus und Teres major; hochgradige Parese und
Psendohypertrophie der Muskeln an der unteren Extremitit, besonders der
Unterschenkel; vollkommen frei sind die Vorderarm- und grisstentheils aneh
die Handmuskeln. Es scheint mir also gerechifertigl, auch diesen Fall in
die niichsten Beziehungen zur juvenilen Muskelatrophie zu bringen.

Auch hier fand Berger in den frilheren Siadien eine hochgradige
Wucherong des interstitiellen Bindegewebes mit reichlichen Kernen und
reichlicher Fetteinlagerung; die Muskelfasern theils normal, theils einfach
atrophiseh, mit guter Querstreifung, ohne Kernvermehrung; in den spiteren
Stadien in Gberwiegendem Maasse Fettgewebe, die hyperplastische Binde-
gewebswucherung mehr zuriiektretend ; darin nur vereinzelte Gruppen von
mehr oder weniger hochgradig atrophischen Muskelfasern, ohne Kernvermeh-
rung, mit guter Querstreifung. Er sieht mit Recht diesen Fall als eine

1} Ucher Pseudohypertrophie der Muskeln, Archiv f. Psych. u. Nervenkrankh,
XIV. 8. 625, Nov. 1883,

2) Die in Parenthesen gestellten Muskeln sind in der Krankheitsgeschichte
und im Sectionsbefund micht ausdriicklich genannt; es geht aber aus der Schil-
derung der Functionsstérungen unzweifeliaft hervor, dass dieselben erheblich er-
kranlt sein mussten: . Die Schulterblatter kbnnen gar nicht der Wirbelsinle ge-
nihert werden.® ,Beugebewegungen im Ellbogengelenk sind  ausserordentlich
kraftlos* ete. Ich mochte bei dieser Gelegenheit den Wuunsch anssprechen, dass
bei Sehilderongen der Fille von multiplen Muskelstrophien mebr Gewicht auf die
specielle Angabe der befallenen Muskeln selbst gelegt wiirde, als auf die Beschrei-
bung der vorbandenen Bewegungsstirungen, Die vollendetste Schilderong der
Functionsstorung lisst oft ginslich dariber im Unklaren, welche Muskeln denn
wirklich geléhmt sind und welche nicht; denn fir eine und dieselbe Bewegung
wirken ja oft mehrere Duskeln zusammen und der Ausfall eingelner Mugkeln
kann oft durch vicariirendes Eintreten ganz anderer in sehr merkwirdiger Weise
verdeckt werden. Die Angabe der Funetionsstirung allein geniigt also in vielen
Fillen nicht, um die Localisation und Ausbreitung der Lihmung und Atrophie
zu erkennen.
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Bestitigung der von Charecot!) ausgesprochenen Ansicht am, dass in der

Peendohypertrophie das erste Stadium sich wesentlich durch Bindegewehs-

hyperplasie und dureh einfache Atrophie einer gewissen Anzahl von Muskel-

fasern charakterisire, wihrend erst in einem zweiten Stadium die mehr oder
" weniger reichliche Fetteinlagerung eracheine.

In Bezug auf die Veriinderungen am Nervensystem (peri-
phere Nerven, vordere Wurzeln, Rickenmark) liegen bis jetzt keine
suverlissigen Untersuchungen bei unzweifelhaften Fillen VoI juve-
niler Muskelatrophie vor. Die Beobachtung X bei Friedreich
stammt aus dem Jabre 1859; von der Beobachtung XXI bei dem-
selben Autor lag das Riickenmark zur Untersuchung nicht vor, da-
gegen fand sich in den kleinen intramusculiren Nerven der Beuger-
gruppe am Oberarm eine sehr kernreiche interstitiells Bindegewebs-
byperplasie und die Nervenfasern hoehgradig atrophisch.

Wabrscheinlich aber durfen wir die Befunde bei der Psendo-
hypertrophie als hierber gehiriz verwerthen. Nur Fr. Schultze
fand hier in den peripheren Nerven an cirenmseripten Stellen Binde-
gewebsvermehrung mit abnorm reichlichen Kernen, aber keine deut-
liche Atrophie der Fasern. Das Riickenmark dagegen, speciell die
granen Vordersiulen, ist in den meisten neueren, gut untersuchten
Fillen (Eulenburg und Cobnheim, Charcot, Brieger, Fr.
Schultze, 0. Berger, J. Ross u. A.) vollkommen normal gefunden
worden. Ob dem gegenliber die positiven Befunde von L. Clarke
und Gowers, Kesteven, Bramwell, J. Ross (L c. 1. Aufl. IL,
5.204) so gar nicht ins Gewicht fallen sollen, will ich vorlinfig
dahingestellt sein lassen, da diese Frage fiir mich hier von unter-
geordneter Bedeutung ist. Fiir definitiv entschieden kann jeh die-
selbe jedoch noch keineswegs ansehen.

Gleichwohl halte ich es zur Zeit fir das Wahrscheinlichste, dass
sich auch in den Filllen meiner juvenilen Muskelatrophie mit unseren
gegenwirtigen Hillfsmitteln und Untersuchungsmethoden im Ricken-
mark, speciell in den grauen Vordersiulen und in den vorderen
Wurzeln keine erhebliche Verinderung wird constatiren lassen,

Es bandelt sich mir zondichst um die Klarlegung der klinischen
Verhiiltnisse und es erscheint desbalb an der Zeit, der Diagnose
meiner juvenilen Form einige Bemerkungen zn widmen. Dieselbe
ergibt sich allerdings avs der vorstehenden Beschreibung, und ich
glaube, dass es bei ciniger Entwicklung des Leidens nicht sehwer

1) Note sur I'état anatomique des muscles et de Ia moelle épin, ete. Arch.
de Physiol. norm. et path, 187172, P. 228; Lecons sur les malad. du syst, nerveus,
Tome IL. p. 441. 1877, .
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halten kann, dasselbe als zu der ,progressiven Muskelatrophie® im
weiteren Sinne gehiriz zu erkennen. Die allgemeinen Charaktere
dieser Krankheitsform, wie sie jetzt fiberall aufgefasst werden, sind
Jja zum Theil gerade auch von Fillen der juvenilen Form abgeleitet.

Die niichete und wichtigste Aufgabe ist nun aber die Differen-
tialdiagnose von der spinalen Form der progressiven Mus-
kelatrophie, Dieselbe ist nicht so schwieriz; wer je einmal die bei-
den Formen, die juvenile und die spinale, in typischen Exemplaren
neben einander geseben und genan untersueht hat, kann nicht zwei-
feln, dass es sich hier um klinisch total verschiedene Krankheitsbilder
handelt. Die Unterscheidung beider beruht auf folgenden Momenten :

a) Auf der Localisation der Atrophie. Beider spinalen
Form beginnt dag Leiden meist an den kleinen Handmuskeln oder,
wenn es an der Schulter und am Deltoidens. beginnt, so setzt es
hier gleich mit Atrophie ein und die kleinen Handmuskeln folgen
bald nach; bei der juvenilen Form beginnt die Sache an den
grossen Schulterblatt- und Bickenmuskeln und der Bengergruppe
am Oberarm; der Deltoidens ist meist lange Zeit frei und oft hyper-
trophiseh, wird nur spéit und oft nur partiell atrophisch; die kleinen
Handmuskeln gind immer frei. Dadurch wird schon das Gesammt-
bild der beiden Formen in vorgesehrittenen Fillen ein total versehie-
denes. Man kann wohl sagen, dass hei der spinalen Form die Atrophie
von den Enden der Extremititen ans gegen den Bumpf, bei der juve-
nilen Form dagegen vom Rumpf{ aus gegen die Extremititen vor-
schreitet.

b) Auf dem Verhalten der Muskeln selbet. Bei der spi-
nalen Form sind sie durchweg sehlaff, weieh, schlotternd, bei der
juvenilen Form zum Theil prall und fest, sich derb und knollig an-
filhlend; dort finden sich meist lebhafte, weit verbreitete fibrillire
Contractionen — hier fehlen dieselben durchaus; dort findet sich
eonstant in einzelnen atrophischen Muskeln die partielle oder com-
plete Eak — hier wird dieselbe ebenso constant vermisst.

¢) Auf der Anwesenheit oder dem Fehlen von wahrer
oder falseher Muskelhypertrophie. Dieselbe wird bei der
spinalen Form niemals gefunden, bei der juvenilen Form ist sie in
allen Abstufungen hiinfig,

d) Aui der Zeit des Entstehens. Die spinale Form kann
gich in jedem Lehensalter entwickeln, ist am hiufigsten im reifen
Mannesalter; die juvenile Form ist eine Krankheit des jugendlichen,
resp. kindlichen Alters und entsteht beinahe niemals nach dem 20.
Lebensjahr.
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e) Auf der Art des Verlaunfs, der dort viel hiufiger cin
rascher und unaufhaltsam progressiver ist, withrend hier meist ein
, langsames Fortschreiten, Neigung zum Stationdrbleiben beobachtet
wird,

f) Auf der Art der Complicationen. Bei der spinalen Form
ist die Combination mit progressiver Bulbirparalyse, eventuell auch .
mit Sklerose der Pyramidenbahnen nicht selten, bei der juvenilen
Form ist dieselbe noch nie beobachtet worden.

Mit Hilfe dieser Unterseheidungsmerkmale wird die Diagnose
meist leicht zn stellen sein; weitere Beobachtungen miissen erst leh-
ren, ob dieselben unter allen Verbiltnissen stichhaltig sind. Manche
seltene Fille kommen vor, die schwer zu rubriciren sind, die wir
aber vorliofiz avsser Acht lassen konnen. Nur sehr geliiuterter und
gesicherter Erfabhrung aber wird es vorbehalten sein, zu entscheiden,
ob mnicht anch manchmal Combinationen der beiden Formen oder
Ueberginge zwisehen beiden vorkommen; dazu gehirt vor allen Din-
gen, dass wir die beiden Formen selbst in ihren reinen Typen noch
um Vieles grimdlicher kennen und verstehen, als dies bis jetzt der
Fall ist.

Meine Beobachtungen ergeben mir in Bezug auf die Aetiologie
keine neuen Gesichtspunkte von Bedeutong, In der Mehrzahl der
Fille war die Ursache des Leidens total unbekannt und liess sich
auch durch genmaues Befragen- nichts dariiber ermitteln. Jedenfalls
scheinen Ueberanstrengungen der Muskeln dabei’ nur eine ziemlich
untergeordnete Rolle zu spielen; sie wurden nur in einem einzigen
Falle mit zweifelbaftem Rechte beschuldigt; ausserdem schliesst in
vielen Fillen schon das Lebensalter, in welchem das Leiden begiont
(frithes oder spiiteres Kindesalter) diese Ursache ans, — In einem
grossen Theil der Fille war anch keine sonstive Ursache, keine

. neuropathische Belastung oder dergl. anfzufinden. Wohl aber stellta
sich bei einigen anderen ein gruppenweises Auftreten der Krank-
heit in einer Familie, selbst in mehreren Generationen heraus, also
das, was man gewdhnlich als , hereditire® Verursachung bezeichnet.
Wegen der naben Verwandtsehaft, ja wahrseheinlich Identitit unserer
Jjuvenilen Form mit dem, was man als , hereditire® progressive Mus-
kelatrophie von den fibrizen Formen abzusondern versucht hat, ist
es pgeboten, diesem Verhiltniss eine besondere Aufmerksamkeit zu
schenken.

Ieh verweise zundchst anf Beob. 5 (s 0. 8. 484), Brandt, dessen
ilterer Bruder hiehst wahrseheinlich an derselben Krankheit leidet
(11 Geschwister). -
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Beoh. X bei Friedreich (L e 8. 37) betrifft einen Fall mit
exquisiter Hereditit (4 Briider erkrankt, das Leiden in mehreren
Generationen der Familie aufgetreten).

Noeh bedeutsamer sind die Beobachtungen von Barsickow, wel-
eher nicht weniger als 24 Fille dieser Krankheit, von einem er-
krankten Stammvater ansgehend und aufl zwei Familien vertheilt, in
bereits 5 Generationen aufgetreten, beschrieben hat. Ein eminentes
Beispiel von der Hereditiit dieser Krankheitsiorm!

Ich selbst habe nun ebenfalls zwei solche Gruppen beobachtet,
die mir hierher zn gehdren seheinen, wenn auch das Krankheitsbild
einige unwesentliche Verschiedenheiten zeigt; es scheint, dass die
unter hereditiiren Einflissen in frithester Jugend eintretenden Formen
mit einer gewissen Vorliebe die untere Kirperhilfte zuerst befallen;
doch gilt das, wie obige Beoh. 6 lehrt, auch von solchen Fillen, in
welchen sich keine hereditiren Einflisse nachweisen lassen.

Ich theile meine Beobachtungen in Kiirze mit; die Fille der
2. Gruppe (R.) habe ich nur zweimal consultativ gesehen; dies mag
das Fragmentarische der Krankheitsgeschichten entschuldigen. Die
1. Gruppe betrifft zwel Schwestern, von welchen ich die jlingere
lingere Zeit beobachtet, die dltere nur einmal gesehen habe.

Beob. 7. Frinlein Selma L...., 34 J. alt, stammt aus einer nenro-
pathisch stark belasteten Familie. Vater und Grossvater waren geistes-
krank; ebenso ist ein Broder psychisch erkrankt. Eine dltere Schwester
(s. die folz. Beob.) leidet an derselben Krankheit wie Patientin; sonst soll
Muskelatrophie anch in der weiteren Familie nicht vorgekommen sein. Vier
weitere Schwestern sind gesund,

Patientin war als kleines Méidehen, als Schulkind vollkommen gesund,

konnte laufen und springen wie alle anderen, hat keine erhebliche Krank-
heit durchgemacht. Wurde im 17. Lebensjahr menstruirt, immer ganz regel-
miissig und ohne Beschwerden.
- Beginn der Krankheit im 16. Lebensjahr, ohne alle nach-
weisbare Gelegenheitsursache (kein Trauma, keine Erkiltung, keine fieber-
Lafte Erkrankung, keine Ueberanstrengung). HErstes Symptom war eine
leichte Sehwhche in den Beinen, dem Riicken und den Armen,
die sehr langsam und allmahlich zunahm bis zom jetzigen Zustand; zu-
nehmende Unbeholfenheit und Steifheit und langsam fortsehreitende
Abmagerung der Glieder. Niemals Schmerzen oder Pariisthe-
gien, keine Krimpfe oder sonstige nervise Symptome. |

Status im October 1881: Missizg kuiftiz gebaute, magere Person.
Eopf und Kopfnerven, psychische Funetionen, Sinnesorgane, Pupillen,
Aungenbewegungen, Kauen, Schlucken, Sprechen, Zunge, Gaumen, Sensi-
bilitsit des Gesichts ganz pormal.  ©

Am Rumpf sowoll, wie an den oberen und unteren Extremi-
titen weitverbreitefe, mehr oder wemiger hochgradige Schwiiche und
Abmagerung der Muskeln. Im Detail findet sich Folgendes:
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Pectorales beiderseits etwas mager, aber nieht paretisch.

Cucullares beiderseits atrophisch und sebr functionsschwach,

Latiesimi grossentheils gesehwunden, nur in ihren vorderen Biindeln
noch funetionsfihig.

Berratus anticus major beiderseits etwas geschwiicht.

Teretes demtlich atrophiseh und paretisch.

Saerolumbales hochgradig paretisch und atrophisch; charakteristische
Haltung der Wirbelsiule.

Biceps und Brachialis internus hochgradig paretisch und fast
ganz geschwunden, besonders rechts.

Bupinator longus beiderseits vollkommen geschwunden.
Dagegen erscheint der

Triceps beiderseits noch ziemlich wohl erbalten und auch kriftig.

Deltoidens beiderseits in seiner hinteren Portion sehwach und atro-
phisch, seine mittleren und vorderen Biindel dagegen kriiftic und gut
entwickelf,

Infraspinatus beiderseits sehr gut entwickelt und kriiftig, sozar etwas
hypertrophizch.

Flexoren und Extensoren am Vorderarm (inel. Supinator bravis)
ganz normal und' kriftiz, ohne jede Atrophie.

Kleine Handmuskeln simmtlich durchaus normal,
An den unteren Extremititen bestehen folgende Verinderungen:

Hiftheuger fast ganz pelihmt,

Quadriceps sehr schwach und abzemagert, besonders links; der Sar-
torins dagegen kriiffiz und wohl erhalten.

Adductoren ebenfalls sehr schwach und atrophisch.

Unterschenkelbeunger (an der hinteren Fliche des Oberschenkels)
sehr schwach, besonders rechts. !

Unterschenkelmusculatur noch relativ gut beweglich; Bengung
und Streckung des Fusses erfolgen noch ziemlich kraftig, doch ist
eine leichte Schwiiche, besonders im Peroneusgebiet, nicht zu
verkennen. Atrophie besteht nicht, nur die Gegend des Tibialis
anticus ist beiderseits etwas flacher und eingesunken; die Muskeln
gind prall und fest.

Pat. kann noch gehen, Treppen steigen ete., hat aber auffallend wat-
schelnden Gang, charakteristische Haltung der Wirbelsiiule, die bekannten
Behwierigkeiten beim Erheben aus sitzender Stellung u. s. w.

Die Hantsensibilitit am ganzen Kirper wollstiindiz normal; nie-
mals Pariisthesien. Pat. gibt an, hier und da das , Absterben der Finger®
(vasomotoriseher Krampf) bemerkt zn haben.

Hautreflexe minimal. — Patellarsehnenreflex sehr schwach,
aber noch dentlich vorhanden.

Die Muskeln fihlen sich theils weich und schlaff, theils mehr prall
und fest an, sind bei Druck nirgends schmerzhaft,

Nirgends fibrillire Zuckungen, — Kein besonderes Fettpolater.

An den Hautgebilden, den Knochen, Gelenken ete. keinerlei trophische
Stdrungen. — Urinentlesrnng ganz normal. — Innere Organe gesund. .

Die elektrische Erregbarkeit ist, dem Grad der Atrophie und
Schwiiche der Muskeln entsprechend, einfach herabgesetat, resp. er-
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loschen, ohne jede gualitative Verinderung; niemals gelang es,
eine Spur von EaR nachzuweisen: iberall KaS8Z fiberwiegend,
Zuckungen kurz und blitziihnlich.

Eine gechswiichentliche galvanische Behandlong (Galvanisation des
Rilckens und der einzelnen Muskelgebiete) brachte etwas Besserung, beson-
ders im Quadriceps; der Patellarreflex ist viel deatlicher geworden. Spiter
erfubr Pat. von einer combinirten hydro- und elektrotherapentisehen Be-
handlung sehr befriedigende weitere Besserung.

Beob. 5. Friulein Ida L...., 38 L alt, Schwester der Vorigen,
erkrankte — ebenfalls obne jede nachweishbare Gelegenheitsursache — schon
in der Kindheit (etwa im 7. bis 9. Lebensjahr).

Ganz allmihlich zonehmende Schwiche und Unbelholfenheit in
den Beinen, die sich spiter auch aof den Riicken und nach und nach
auf die Arme erstreckte, Nic Schmerzen, Pardisthesien oder irgend
welehe andere Symptome. — Seit lingerer Zeit schon sind die Beine fast
vollig gelihmt und durch das ewige Stillsitzen verkriimmt und verunstaltet.

Es fand sich hochgradige Schwiche nund Atrophie der Riicken-
muskeln (Cnenllares, Sacrolumbales, Serrati ete.), Atrophie der Deltoidei,
besonders aber der Oberarme, sowohl der Bengergruppe, incl des
Supinator longus, wie des Triceps. — Vorderarme und Hinde gut.

Hiiftheuger, sowie das beiderseilize Quadricepsgebiet hoch-
gradiz abgzemagert und fast vollig geldhmt. — Beide Peroneusgebiete
hochgradig paretiseh; Contractur der Wade, Equinovarusstellung, hs-l
sonders links.

Kopf und Hirnnerven, Sensibilitit und Blase vollkommen normal. —
Keine fibrilliren Zuckuvgen. Allzemeinbefinden gut.

Elektrische Erregbarkeit mehr oder weniger hochgradig herab-
gesetzt; keine EaR.

Die zweite Gruppe betrifit 3 Knaben aus einer anscheinend

* sonst gane gesunden Familie; 6 weitere Geschwister derselben sind

bis jetzt gesund, beide Eltern gesund und kriftig; in der weiteren
Familie sollen keine #ihnlichen Fille vorgekommen sein.

Beob. 9. Max R., 12 J. alt. — Seit dem 4. Lebensjahr allmah-
lich erkrankt, fortschieitende Verschlimmerang.

Status am 27, December 1850: Hochgradige Parese in Armen
and Beinen. :

Oberarme sehr mager; Mnskeln atrophiseh, ziemlich derb und fest.
Vorderarme und Hinde nur paretiseh,

Banch- und Riickenmuskeln ebenfalls hochgradig paretiseh und
_ atrophisch; keine Hypertrophie, nur die Supra- und Infraspinati
noeh dentlich erhalten und sehr kriftiz entwickelt, ;

Oberschenkelmuskeln ganz mager und paretiseh, kein Patel-
larreflex.

Peroneunagebiet fast ganz paralytiseh.

Tibialisgebiet paretisch, prall, fest, contracturirt, hochgradige |

Equinusstellung.
Sensibilitit, Blase, Sinnesorgane, Infelligenz ganz normal. — Elek-
Domsehes Archiv £, klin, Madieln, XXXIV. Bd. a3
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trische Erregbarkeit einfach herabgesetzt; keine EaR —
Keine fibrilliren Zuckungen.

Am 26. April 1882: Missize Verschlimmerung. Beine fast gans
lahm. Oberarme ganz lahm. Vorderarme und Hinde nor paretisch, Rumpf-
muskeln fast ganz geschwunden. — Lenden- und Brostskoliose.

Beob. 10. Richard R., 8 I, alt. — Seit 4—5 Jahren allmihlich zo-
nehmende Schwiche der Beine, stolpert und filllt leieht; ist in den
Hénden etwas nngeschickt. :

Status am 27. December 1850: Gang unaicher, etwas watschelnd,
kann nicht hilpfen und springen.

An den Armen objectiv noch nichts; keine Atrophie. Sehwiche
der Rilekenmuskeln. :

An den Beinen ausgesprochene Parese des (Juadriceps und des
Peroneusgebiets beiderseits; am linken Bein keine Atrophie, dagegen
die rechte Wade nnd das rechte Bein dentlich hypertrophisch,

Patellarreflex rechts erhalten, links sehr schwach. Sensibilitiit,
Blase, Sinnesorgane ganz normal. — Geistige Begabung gering,

26, April 1882, Dentliche Verschlimmerung: Beine schlechter,
kann nicht mehr zur Schule gehen. Besonders die Oberschenkel matt
und schlaff wnd etwas atrophiseh. — Peronensgebiet beiderseits sehr
schwach. Rechte Wade stark hypertrophiseh, um 8,5 Cm. stirker
als die linke (26,5 : 23 Cm.).

Lendenmusculatur sehr schwach und atrophiseh. Untere
Partie der Pectorales ganz geschwunden. Oberarme jetzt stwas
magerer: Supinator longus und Biceps dentlich geschwicht und etwas
atrophiach.

Patellarreflex noch erhalten. — Elektrische Erregharkeit herabgesetzt;
keine EaR, speciell nicht im Oberschenkel und den Lendenmuskeln. (Nur
im linken Peroneusgebict etwas zweifelhafte Andeutungen von EaR, un-
dentliche Zuckungstréigheit [¥]; konnte leider nicht wiederholt untersucht
werden.)

Beob. 11. Clemens R., 7 J. alt. Seit einiger Zeit wird Parese (und
Atrophie ¥} verschiedener Kirpermuskeln bemerkt. ‘ .

‘Btatus am 27. December 1880: Schwiche und Unsicherheit der
Beine, steifer Gang. — Parese der Peronensgebiete, besonders des
Tibialis antiens. — Keine deutliche Atrophie oder Hypertrophie, Keine
Sehnenreflexe. — Bensibilitit und Blase normal. — Kopf etwas dick; pey-
chische Entwicklung etwas zurick.

26. April 1882, Erhebliche Versehlimmernung; kann nicht mehr

stehen.
Arme und 3chultern zehr achlaff: untere Hilften der Pec-
torales fehlen, — Biceps nnd Bupinator longus beiderseits sehr

schwaeh, — Hypertrophie der Infraspinati.

Grosse Schwiiche der Rilckenmuskeln: Cucullares, Latissimi ete.
total geschwunden; S8acrolumbales sehr schwach und atrophiseh.

Parese aller Beinmuskeln,

Eeine Spur von EaR nachweisbar. — Geistize Entwicklung sehr
sehwach; hat mehrfach Anfille von , Gehirmentziindung® durchzemacht.
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Es braucht wohl keiner weitliufigen Aunseinandersetzung, um zu
zeigen, dass diese Fille mit Fug und Recht zu der Gruppe meiner
juvenilen Muskelatrophie gerechnet werden diirfen. Unzweifelbaft
gilt dies fiir Beob. 7, welche in allen wesentlichen Punkten die grosste
Uehereinstimmung zeigt, anch in der Zeit des Beginns im 16. Lehens-
jabr; bei der Schwester dagegen (Beoh. 8), wo das Leiden schon um
das 8. Lebensjahr herum begann, tritt das Befallensein der unteren
Extremititen schon mehr hervor, und sie bildet damit einen Ueher-
gang zu der zweiten Gruppe, weleche durchweg den Beginn des Lei-
dens schon im 4. his 6. Lebensjahr zeigt und ebenfalls eine vorwie-
gende Betheiligung der unteren Extremititen erkennen lasst. Diese
zweite Gruppe kann ebensowohl der besonders von Leyden ') her-
vorgehobenen Form der , hereditiiren Muskelatrophie® zugezihlt wer-
den; dem awfmerksamen Leser wird aber nicht entgehen, dass sie
ebengowohl meiner ,juvenilen Form® zugerechnet werden kann,
woffir sich auch ans den kurzen Notizen eine ganze Reihe prignanter
Momente ergibt: z. B. in Fall 9 die hervortretende Atrophie der
Oberarme, der Riicken- und Sehultermuskeln, die kraftize Entwick-
lung der Supra- und Infraspinati; im Fall 10 die Atrophie der Pec-
torales, der Vorderarmbeuger incl. des Supinator longus, der Lenden-
museulatur ete., bei gleichzeitiger Hypertrophie des einen Beins; im
Fall 11 ebenso die Atrophie der Pectorales, der Beugergruppe am
Oberarm, des Supinator longus, des Cucullaris, Latissimus und Sacro-
lnmbalis bei gleichzeitiger Hypertrophie des Infraspinatus.

Es erscheint also nicht zweifelbaft, dass anch diese juvenile Form
in solechen familidren Gruppen aufireten kann, die zn der Aufstellung
der ,hereditiren® progressiven Muskelatrophie gefiihrt haben.?)

‘Dies bringt uns denn aunf die wichtige Frage, in welchen Be-
ziehungen unsere juvenile Muskelatrophie zu der sog. hereditiren
Muskelatrophie und ganz besonders zu der mit dieser offenbar
aufs Nichste verwandten Pseudohypertrophie der Muskeln
steht. Nachdem es mir nun, wie ich glaube, in entscheidender Weise
gelungen ist, die ;juvenile Form* von der bisher immer mit ihr zusam-
mengeworfenen spinalen Form loszuldsen, und nachdem sich gezeigt
hat, dass dieselbe in familiiren Gruppen bei Kindern auftreten kann,
dass sie ferner in ihrer Loecalization und wohl auch in den anatomi-
schen Verinderungen die grisste Uebereinstimmung mit der sog.

1) Klinik der Rfckenmarkskrankheiten, 11, 8. 525. 1576,

2) Auf die nach Abschluss dieser Bemerkungen bekannt gewordener, fir diese
Frage geradezu entscheidenden Beobachtungen von Zimmerlin ans der Immer-
mann’schen Klinik in Basel werde ich im Nachtrag zuriickkommen,

33

Ueber die "juvenile Form" der progressiven Muskelatrophie, ihre Beziehungen zur ... - page 35 sur 53


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0286&p=35

502 2 XXX, Emp

Peeudohypertrophie zeigt, dirfte eine erneute Erdrterung dieser Frage
wohl an der Zeit sein. Dieselbe hat die Autoren auch schon viel-
fach beschiftigt, ist aber bislang zn einer befriedigenden Lisung
durchaus nicht gelangt und konnte dies auch niecht, meines Frach-
tens hauptsiichlich ans dem Grunde, weil eine Vereinigung der spi-
nalen Muskelatrophie mit jenen hereditiren und psendoby pertroplhi-
schen Formen absolut unthunlich erschien. Man hat Jja schon lingst
die von mir als ,juvenile* beschriehene Form der progressiven Mus-
kelatrophie als eine eigenthiimliche unterschieden; aber man hat sig
eben mur als eine besondere Localisation derselben und nieht
als eine von der typischen ganz verschiedene Krankheitsform be-
trachtet.

- Es dirfte passend sein, zundchst an die schon linger und ge-
nauer hekannte Pseudohypertrophie der Muskeln anzu-
kntipfen. Nachdem schon Adolf Hellery, obgleich er auch einzelne
Differenzen seharf bervorhebt, sich fur eine nahe Verwandtsehaft der
Pseudohypertrophie mit der progressiven Muskelatrophie ausgespro-
then, ist es besonders Friedreich® gewesen, der, auf Grund seiner
umfassenden Studien auch fiber die Pseudohypertrophie, siech dahin
aussprach, dieselbe sei ,nur eine durch gosteigerte Tntensitit der
Krankheitsanlage und durch gewisse Besonderheiten des kindlichen
Alters modificirte Form der progressiven Muskelatrophie.“ Obgleich
die von Friedreich beigebrachten Griinde viel Ueherzengendes
haben, fand doch seine Annahme nicht viel Anbiinger, da dieselbe
aufs Engste mit seiner Anschauung von der au sschliesslich myo-
pathischen Natar- der progressiven Muskelatrophie tiberhanpt znsam-
menfiel; und angesichts der wobl fundirten Thatsachen iiber die spi-
nale Form der letzteren konnte auch, ohne den Thatsachen erheb-
lichen Zwang anzuthun, von einer Identificirung der progressiven
Muskelatrophie (im weiteren Sinne) mit der Pseudobiypertrophie nicht
wohl die Rede sein, — Wesentlich auf demselben Standpunkte steht
Seidel in seiner Darstellung der progressiven Muskelatrophie und
Pseudohypertrophie in Gerbardt’s Handbueh der Kinderkrankheiten

- (Bd. V. 2. Abth, 1879).

Leyden (Lc.) halt es aus klinischen Griinden, besonders wegen
der Aetiologie und wegen der Localisation der Atrophie flir geboten,
die sog. , hereditire® Muskelatrophie von der typischon Aran’schen

Krankheit zu trennen, -doch werden die Untamehﬂilliuﬁgsm_artligié} '

1) Klinische Beobachtungen uber die bisher als ,Muas '

zeichnete Lipomatos. Inxur, muscul, progress. Dieses Archiv, Bd. 1. Bmﬁ% 4
2) L e. B. 310, 2y
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keineswegs geniigend scharf hervorgehoben; und dabei wiirde seine
Schilderung ganz gut passen aul diejenigen Fille der ,juvenilen®
Form, die mit vorwiegender Betheiligung der unteren Extremitiiten
einhergehen. In der Frage, ob diese ,hereditire® Form mit der
Pseudohypertrophie zu identificiren sei, kommt Leyden nieht zu
einem bestimmten Frgebniss; er findet zwar zwischen den beiden
Formen eine grosse Uebereinstimmung in der Entstehung, Verbrei-
tung, dem Fortschreiten der Erkrankung, ist aber doch geneigt, sie
als zwei verschiedene Formen anzusprechen, besonders wegen der
eigenthiimlichen Lipomatose.

Liehtheim!) dagegen, der dureh den von ihm beschriebenen
interessanten Fall ?) zu einem entschiedenen Vertreter der myopathi-
schen Natur der progressiven Muskelatrophie geworden war und zu-
gleich ‘die einbeitliche klinische Auffassung dieses Begriffs nicht ge-
stort sehen wollte, betont die nabhe Verwandtschaft derselben mit
der Psendohypertrophie viel stirker, glaubt aber doch die beiden
Affectionen klinisch noch auseinanderbalten zn mflssen.

Viel entschiedener aber stellt sich Mdibius® aof den Stand-
punkt, dass die hereditire Muoskelatrophie Leyden’s und die Pseudo-
hypertrophie miteinander identiseh sind, resp. aus dtiologischen Griin-
den zusammengehoren; und wenn seinen Ausflihrungen auch viel

1) Progressive Muekelatrophie ohne Erkrankung der Vorderhrner des Ricken-
marks. Archiv f. Psych. u. Nervenkrankb. VIII. Heft 3, 1875,

2) Dieser Fall, den fch jetzt wiederholt gensu gelesen und dem ja elne
grosse Bedeutung in der Streitfrage der progressiven Muskelatrophic zukommt,
nuterscheidet sich unzweifelbaft gamz wesentlich von den Fillen der spinalen
Form, hat aber, wie ich Lichtheim jetzt gern zugebe, eine weitgehende Achn-
lichkeit mit manchen von Duchenne und Aran als ,progressive Muskelatrophie®
beschriebenen Fallen. Ich bin jetzt mebr und mebr geneigt, ihn doch zu meiner
.juvenilen® Form zu rechnen. Indem ich auf die genane Krankheitsgeschichte
verweise, erwihne ich hier nur kurz, dass mehr oder weniger geschwunden
waren Pectorales, Deltoidei, Serrat. antic. maj., Latissimi, Cucullares, Biceps,
Brachialis internus und Bupinator longus, die Glutaei, die hinteren Oberschenkel-
muskeln (wahrscheinlich auch die Sacrolumbales), die Hiftbenger, der linke Qua-
driceps; dass dagezen frei waren Triceps, Flexoren und Extensoren am Vorder-
arm, die Handmuskeln nnd Banchmuskeln — wie man sieht, ¢ine weitzehende und
frappante Uebereinstimmung mit der Localisation meiner Fille. Rechnet man
dazu, dass die linke Wade eine Zeit lang, wie es scheint, etwas hypertrophisch
war, dass keine EaR und keine fibrilliren Zuckungen bestanden und dass die
anatomischen Befunde ebenfalls villiz tibereinstimmen, so scheint mir kanm ein
Zweifel daran moglich, dass dieser Fall zu unserer  juvenilen* Form gehirt, und
damit wirde die Differenz in der einfachaten Weize gelfst sein.

%) Ueber die hereditiren Nervenkrankhéiten. Volkmann's Sammlung klin.
Vortrige. Nr. 171, 1879, .
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* Schematisirendes anhingt und dieselben keineswegs frei von allerlei
thatsiichlichen Unrichtigkeiten sind, so hat er gewiss in der Haupt-
sache mit seinen sehr lesenswerthen Auseinandersetzungen Reeht.
Doch kann ich die von ihm beliebte scharfe Abgrenzung der ,hore-
ditiren“ von der erworbenen Muskelatrophie nicht richtig finden,
denn es gibt eine Reihe von vereinzelten Fillen, welchen der ,here-
ditire“ oder ,degenerative* Charakter keineswegs zukommt und die
dennoch hierher und nicht zu dem , Typus Duchenne-Aran © gehiiren,
und weiterhin aueh solche, hei welchen das Leiden nicht an den
unteren Extremititen beginnt und die gleichwobl zn den , heredi-
tiren® Formen gerechnet werden kinnen. — Auch in der spiter von
ihm ausfilhrlicher gegebenen Classification und Schematisirung der
verschiedenen Formen der progressiven Muskelatrophie ) hat Mibius
offenbar in manchen Punkten das Riehtige getroffen. Speciell ist es,
wie wir jetat allerdings erst genauer wissen, ein glicklicher Griff
gewesen, die ,einfache” progressive Muskelatrophie der Erwachsenen
mit der ,hereditiven“ Muskelatrophie und der Pseudohypertrophie
zu vereinigen. Freilich ist die Begriindung, welehe Mébius seinem
Schema gerade in diesem Theil angedeiben lisst, eine hichst unge-
nligende; sie steht in directem Widerspruche mit zahlreichen wokll
fundirten Thatsachen (besonders in Bezuz auf die anatomischen Ver-
dndernngen der Muskeln und auf ihre elektrische Reaction). Ich bin
auch keineswegs geneizt, mich der von Méobius AUSZEIONNENEN
Schematisirung aller chronischen Erkrankungen des gesammten neuro-
musculiren Apparates anzuschliessen; dazun sind meines Erachtens
unsere jetzigen Kenntnisse noch bei Weitem nicht ausreichend,

Jedenfalls aber sind, wie ersichtlich, die Ansichten iber die
engeren Beziehungon zwischen progressiver Muskelatrophie, Psendo-
bypertrophie und hereditarer Muskelatrophie noch unsicher und diver-
gent und bei dem seither noch immer bestehenden Schwanken des
Begriffs der progressiven Muskelatrophie kounte auch eine Entsehei-
dung iiber ihre Zusammengehdrigkeit mit der Pseudohypertrophie
und dieser mit der sog. hereditiren Muskelatrophie nicht getroffen
werden.

. Eine Beobachtung nun, welche ich im Lanfe des letzten Sommers

auf meiner Klinik machte, scheint mir einen wesentlichen Beitrag zur
Klirung dieser Frage zu liefern und in der That die allerengsten
Bezichungen meiner juvenilen Muskelatrophie zu der sog. Pgeudo-
hypertrophie zu erweisen,

1) P.J. Mobius, Ueber die primiren chronischen Erkragkungen des will-
kiirlichen Bewegungsapparates, Leipeip 1952 . Bohme.
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Dieselbe betrifft einen 10 jihrigen Knaben, der — von friiher
Kindheit an erkrankt — jetat das classische Bild der sog. Pseudo-
hypertrophie darbietet. Die Schwiiche der Beine, der eigenthiim-
lich breitheinige, watschelnde Gang, die charakteristische lordotische
Haltung der Lendenwirbelsiule, das Hypervolum der Waden und
Untersehenkel gegeniiber dem Oberschenkel und Gesdss, die Un-
fahigkeit, sich richtig niederzusetzen und allein wieder anfzurichten,
das bekannte , Emporklettern® an den eigenen Beinen, die Abmage-
rung der Arme und Schultern — alles Dies zusammen gab ein so
drastisches Bild der Affection, dass der Knabe ohne Weiteres als
Musterbeispiel der Psendohypertrophie hitte verwerthet und abge-
bildet werden kinnen.

‘Bei genauerer Untersuchung aber stellte sich sofort heraus, dass
er in Bezng anf die Localisation und Art der Afrophie in der oberen
Korperhilfte auch eine hichst frappante Uebereinstimmung mit den
typischen Fillen meiner juvenilen Muskelatrophie zeigte, so dass er
auch als ein Typus dieser Form, quasi als eine verkleinerte Ausgabe
des einen oder anderen meiner oben beschriebenen Kranken gelten
konnte.

Da ich diesen Fall als ein wichtiges Beweisstiick ansehe, weil
er eben mit Riicksicht auf die vorliegende Frage anfs Genaueste
untersucht ist, theile ich ibn etwas ausfihrlicher mit.

Beob. 12. Jakob Lickteich, 10 J. alt, Taglohnerskind; eingetreten
am 29, Mai 1583.

Die Eltern des Knaben sind gesund; der Vater, anscheinend ganz
solider Mann, war nie Inetisch; Nervenkrankheiten oder Muskelaffectionen
sollen weder viterlicher-, noch miitterlicherseits in der Familie vorgekommen
sein. — Vier Geschwister des Kranken sind gesund; nur eines der Kinder
(8 J. alt) soll eine etwas schwere Sprache haben. Es besteht also ansehei-
nend keine dentliche Hereditat.

Die Eltern geben an, dass sich unser Pat. in der Wiege nie allein
aufriehtete, wie es die anderen Kinder gethan; er fing mit 1Y Jah-
ren an zu lanfen: der Gang war aber immer nnbeholfen und wat-
sehelnd; der Oberkirper wurde zurilekgebogen, der dicke Leib vorge-
streckt; der Knabe konnte nicht springen, wie die anderen Kinder,
und fiel haufig um bei dem geringsten Hinderniss. Dann fiel ihm das
Aufstehen sehr schwer, er konnte es nur, indem er an sich selbat
emporkletterte oder sich an nahestehenden Gerithen emporhalf; in den
letzten Jahren brauchte er aber immer fremde Hillfe dagu. — Seit vier
Jahren sollen auch die Arme sechwicher geworden sein ond die
Schultern fingen an abzustehen. — Seit drei Jahren wurde eine deut-
liche Dickenzunahme der Waden bemerkt trotz der wachsenden Un-
sicherheit auf den Beinen.

Der Knabe ging zur Sehule und lernte, wenn auch mit etwas Schwierig-~
keit, lesen nnd schreiben.
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Status praesens: Knabe mwittelgross, breit und krilftig gpebaut ;
Kopf etwas gross und breit; Thorax zeigt Spuren fritherer Rachitis, nimmt
von oben nach unten an Breite betriehtlich zy. Innere Organe, Blase,
Mastdarm durehaus normal. Hirnnerven, Sinnesorgane normal, Geringes
Feitpolster.

rates ergibt nun Folgendes:

In der oberen Korperhilfte:

Pectoralis major und minor beiderseits hochgradig geschwunden,
bis anf das Clavienlarbiindel.

Cocullares in ikren unteren zwei Dritttheilen hochgradig atrophisch
unid paretisch,

Latissimns fehlt beiderseits viillig.

Teretes beiderseits atrophiseh und sehwach.

Sacrolumbales ond Lon gissimi hocheradig abgemagert und schwach,
starke Lordose der Lenden-, rundliche Kyphose der Brustwirbelsaule.

Biceps und Brachialis internus beiderseits etwas atrophisch und
schwach,

Supinator longus auf beiden Seiten fast villig fehlend,

Triceps in geringem Grade schlaff und sehwaeh,

Im Gegensatze dazn findet sich Jedoch:

Deltoideus beiderseits gut erhallen, nur in seinem hinteren Biindel
etwas atrophisch,

Supra- und Infraspinatus beiderseits dentlieh” hypertrophisch,

Serratus anticus major und Rhomboidei erscheéinen noch normal.

Flexoren und Extensoren am Vorderarm gut entwickelt; die Exten-
soren etwas ungleich, derb nnd fest, contrahiren sich in knelligen Biindelyn,

Kleine Handmuskeln durchans normal,

An der unteren Kdrperhalfte zeigt sich eine entschiedene Ab-
magerung der Oberschenkel gegentiber den hochgradig hyper-
velumindsen Waden.

Hifthenger dentlich geschwiicht,

Quadriceps beiderseits dentlich atrophisch, schiaff und schwach,

Adductoren dentlich geschwicht, e

Flexoren an der hinteren Obers chenkelfliche nur wenig ge-
sehwiicht.

Dem gegenilber erscheinen die

Glotaei noch ziemlich kriiftig.

Tensor fasciae lat und Sartorj us beiderseits sehr stark entwickelt
und hypertrophiach.

Peroneusgebiet in seiner motorigehen Eraft vielleicht etwas herah-
gesetzt, aber dabei deutlich hypertraphisch,

Wade hochgradig bypervoluminds und von aussergewihnlicher Kraft-- |
leistung ; Zehenstand sehr gut miglich; passiver Widerstand entschje-
den grijsser als normal (also woh] unzweifelhaft wahre Hypertrophie); 1

| leichte Equinusstellung.’ 3

ie, i i - pag 53
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Was endlich noch die Bauchmuskeln anlangt, so sind die Recti
sebr kriiftig und prall, zeigen aber eine hochgradige Diastase; die Trans-
verai and Obligui sind entschieden geschwiicht (seitliche weiche Wilste
beim Heben des Kopfes im Liegen). Diaphragma steigt bei der In-
spiration etwas herab; es besteht diaphragmaler Athmungstypus,

Umfang der Waden beiderseits 26 Cm.; Umfang der Ober-
schenkel (12 Cm. oberhalb der Patella) 30 Cm,

Die Hautsensibilitit am ganzen Kirper durchaus normal; der
Muskelsinn in den unteren Exiremitifen ungestort.

Hauntreflexe vothanden und lebhaft. :

Sehnenreflexe an den oberen Extremititen fehlend his auf eine
Spur von Tricepsreflex rechts; Patellarsehnenreflex nur angedentet,
Achillessehnenreflex dagegen beiderseits sehr lebhaft,

Verhalten der Muskeln: Wade sehr prall und fest, knollig bel der
Contraction; Quadriceps, Oberarm- und Riickenmuskeln schlaff und weich,

Keine Spur von fibrilliren Zuekungen.

Elektrische Erregharkeit: Die Nervenatimme (Accessorins, Ul-
naris, Peronens, Tihialis) verhalten sich durchweg normal gegen faradisehen
und galvanischen Strom; in den beiden letztgenannten Nerven fiillt nur ein
gebr leichtes Eintreten von AnQZ aof,

Bei divecter Muskelreizung zeigt sich eine dem Grade der Atrophie
und Schwiche entsprechende einfache Herabsetzung der faradi-
sechen und galvanischen Erregbarkeit; Zuckungen durehweg kurs;
KaS% dberwiegend, nirgends eine deutliche S8pur von EaR. —
Auch in den Extensoren am Vorderarm zeigt sich eine solche einfache
Herabsetzung.

Dagegen reagiren die hypervoluminisen Wadenmuskeln und die vor-
dere Unterschenkelmusculatur verhilinissmissiz leicht und Iebhaft auf den
faradischen wnd galvanisehen Strom. — Vom Supraclavienlarpankt (Erb)
ang sind die bekannten Muskeln erregbar; doch erscheint dabei der Supi-
nator longus wur als ein dilmnes, kanm wahrnehmbares Biindelehen,

Eine sechswiichentliche galvanische Behandlung war bei dem Eranken
ohne sichilichen Erfolg.

Ich denke, Jeder, der diese Krankheitsgeschichte anfmerksam
liest und sie mit den frither mitgetheilten vergleicht, wird der frap-
panten Uebereinstimmung der Localisation der Muskelerkrankung in
diesem Falle und in meinen ,juvenilen* Fillen die ihr gebithrende
Wiehtigkeit zuerkennen; um so mehr, als ich ja aueh wiederholt
Gelegenheit hatte, anf die aueh bei meinen Beobachtungen an #lteren
Individuen héufig genug vorkommenden Erscheinungen von wahrer
und falscher Hypertrophie der Muskeln hinzuweisen, Ein soleher Fall
spricht natiirlich sehr zu Gunsten einer nahen Verwandtsehaft, wenn
nieht vollkommenen Identitit der Pseudohypertrophie und der juve-
nilen Muskelatrophie. Ein solcher Fall allein kann aber natlirlich
nichts beweisen und es kommt darauf an, zu eonstatiren, ob auch
in anderen Fillen von sog, Pseudohypertrophie sich eine ihnliche
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frappante Uebereinstimmung der Loealisation von Atrophie, Sehwiiche

. und Hypertrophie herausstellt. Und das ist in der That der Fall,
und zwar in einem Grade, der meine eigenen Erwartungen weit fiber-
troffen hat.

Ich selbst habe in meinen ilteren Krankheitsgeschichten den
Fall eines 7 jibrigen Jungen aufgefunden, der in vieler Beziehung
die grosste Uebereinstimmung mit dem oben mitgetheilten Fall 12
zeigte; stark hypervolumindse untere Extremititen, besonders Waden,
bei Afrophie der Rumpf-, Bauch-, Schulter- und Oberarmmuskeln,
besonders auch der Pectorales, wihrend auch djie Infraspinati stark
hypertrophirt erschienen. Die Muskeln der unteren Extremititon
zeigten zum Theil wakre Hypertrophie. Fettpolster an den unteren
Extremititen sehr stark entwickelt, am Rompf fast villiz gesehwon-
den. Ein Bruder der Mutter hatte das gleiche Leiden. Der Fall
konnte ebenso gut als Pseudohypertrophie, wie als hereditire Muskel-
atrophie anfgefasst werden. ;

Ein auch nur flichtiger Blick in die miichtiz angeschwollens
Literatur der Pseudobypertrophie lehrt aber, dass eine grosse Anzahl
der unter diesem Namen beschriebenen Beobachtungen ausgebreitete
Atrophien an der oberen Kirperhiilfte erkennen lisst, welehe in ihrer
Localization mit unserer juvenilen Muskelatrophie grosse Ueberein-
stimmung zeigen; dies gilt wenigstens fiir die genauer heschriebenen
Fille. In den meisten anderen ist aber die Beschireibung zu ungenan,
als dass eine sichere Entscheidung getroffen werden kinnte; meistens
ist die Aufmerksamkeit der Beobachter mehr der Lihmung und Hyper-
trophie an der unteren, als der Schwiiche und Atrophie an der
oberen Kirperhillte zugewendet gewesen. Es wird Aufgabe kilnf-
tiger Beobachtungen sein, diese Ungenaunigkeiten thunlichst zu ver-
meiden, und ich zweifle nicht, dass sieh dann eine weitgehende
Uebereinstimmung beider Beobachtungsreihen herausstellen wird, spe-
ciell was die Localisation an der oberen Kirperhilfte betrifft,

In der von Friedreich (L o) gegebenen Zusammenstellung
aller Beobachtungen von Psoudohypertrophie bis zum Jahre 1872
finden sich nieht wenige, welche diese Uebereinstimmung mit ziem-
licher Sicherheit erkennen lassen, so z. B. die Beobachtungen 12
(Spielmann), 13 (Stoffella), 16 (Griesinger), 18, 19 (Heller),
21 (Eulenburg), 27 (und 289) (Wernieh), 30 und 31 (Wagner),
32 (Lutz), 38 (und 397) (Beidel), 53 (Roquette), 54 (Hoffmann),
72 (Barth), 73 {Chvostek); ferner gehiren die von Friedreich
selbst genau beschriebenen heiden Fille (Nr. 81 und 82) wohl sicher
hierher, Weiterhin babe ich schon frither (5. 489) bemerkt, dass ich
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die von J. Ross beschriebenen Fille olne Bedenken zu der juve-
nilen Muskelatrophie zu stellen mich berechtigt halte, dass ebenso
der von Fr. Schultze anatomisch untersuchte Fall hierher zn rech-
nen iat, ebenso wie der ganz neuerlich von Q. Berger heschriehene
Fall, den ich schon oben (5. 493) kurz verwerthete. Wahrscheinlich
darf auch die Beobachtung von Brieger (Dieses Archiv. Bd. XXIIL
8. 200. 1878) hier angereiht werden. Und endlieh finden sich in
den von Gowers!) mitgetheilten zablreichen Beobachtungen, die
allerdings an Genauigkeit der Beschreibung Manches vermissen lassen,
nieht wenige (z. B. Fall 1, 5, 9, 10, 11, 13, 14, 17, 18 efe.), welche
mit grosserer oder geringerer Sicherheit hierher gerechnet werden
diirfen. Besonders geht aus denselben die fast constante Atrophie
der Pectorales, Latissimi, Cucullares, Serrati ete. hervor.

Es geht aus diesen Beobachtungen, die sich voraussichtlich be-
dentend vermehren und vervollstindizgen werden, wenn man die
kiinftigen Fille mit Riicksicht anf die neuen Gesichispunkte etwas
genauer untersucht, jedenfalls hervor, dass in fast allen Fillen von
Pseudohypertrophie der unteren Extremititen sich eine weitverbreitete
Atrophie der oberen Extromititen und besonders der Rumpfmus-
keln findet, und dass diese letztere genan dieselbe Localisation, Ver-
laufsweisa, dieselben objectiven Merkmale zeigt, wie bei unserer
,juvenilen Form®. Es ist ferner unzweifelhaft, dass bei dieser juve-
nilen Muskelatrophie nicht selten Verdnderungen, Paresen und Atro-
phien, auch an den unteren Extremititen vorkommen, welche ibrer-
geits in ihrer Localisation vollkommen mit denjenizen bei der Pseudo-
liypertrophie {ibereinstimmen; weiterhin dass bei der juvenilen Form
sich micht selten ausgesprochene (wahre oder falsehe) Hypertrophie
der Muskeln findet (wie denn anch bei der sog. Pseudohypertrophie
es sieh wohl recht hiiufiz eine Zeit lang um wahre Hypertrophie
der hypervoluminisen Muskeln bandelt, s. Beob. 12), dass weiterhin
alle maglichen Ueberginge zwischen den beiden Formen und ihrer
vorwiegenden Localisation in der oberen oder unteren Kdrperhilfte
oder in beiden zugleich vorkommen, und dass diese Verschiedenheiten
wohl nur in dem Alter der KEranken, in der verschiedenen Intensitit
der Krankheit und der Krankheitsanlage bernhen; und endlich, dass
das einzige einigermaassen unterscheidende Merkmal der verschiedena
Grad der Lipomatose ist, was aber um so weniger ins Gewieht fallt,
als ja auch hier alle miglichen Uebergiinge vorkommen, bei einem

1) Pseudohypertrophic muscular pavalysis. Lancet. July 15793 anch separat:
London 1579
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und demselben Individuum sich nicht selten die ausgesproehenste
Lipomatose neben hoehgradiger Atrophie findet und als aneh in den
ganz atrophischen Muskeln meiner juvenilen Form eine AUSZespPro-
chene Lipomatose nachgewiesen ist,

Ich verziehte auf eine ausfiihrliche Darlegung aller — auf Be-
obachtung einer grisseren Anzahl eigener Fille und auf die in der
Literatur niedergelegte Casuistik gestiitzten — Erwigungen und
Grinde, welche mich mehr und melr zu der Ueberzengung gefiihrt
haben, dass eine scharfe Trennung dessen, was man als , hereditire
Muskelatrophie“ und als , Pseudobypertrophie* beschrieben hat, und
dessen, was ich jetzt als ,juvenile Form*® von dem alten Begriffe
der progressiven Muskelatrophie, speciell von deren spinaler Form,
abzutrennen versucht habe, nicht maglich ist, dass vielmehr diese
drei Krankheitsformen die allernichste Verwandtschaft
mit einander zeigen, wenn nicht unter einander voll-
kommen identiseh sind. Meiner Ueberzeugung nach werden die
zukinftigen Forschungen und die genauere Beobachtung neuer ein-
schliigiger Fille dieser Anschauung nur zur Stiitze dienen und dazn
beitragen, diese Krankheitsgruppe definitiv von der sog. spinalen
progressiven Muskelatrophie abzuldsen.

Fir jetst glaube ich diese Anschauung etwa in folgenden Sitzen
formuliren zu kinnen. :

nIls gibt eine eigene Form der progressiven Muskelatrophie, die
gich durch eine gapz bestimmie Loealisation, bestimmten Verlaof, be-
stimmtes Verhalten der betroffenen Muskeln und dureh ganz hestimmte
anatomische Verinderungen der Muskeln ohne solche des Riicken-
marks auszeiehnet — eben die von mir im Vorstehenden geschil-
derte ,juvenile Form*. Sie beginnt im jugendlichen oder kindlichen
Alter. ~

a Diese Form stimmt in ihrer Symptomatologie, speciell in ihrer
Loealisation an der oberen Kdrperhilfte, zum Theil auech an der
unteren, genau {iberein mit dem, was man als » Pseudohypertrophie
der Muskeln® kennt; nur dass dort eine stirker hervortretende, zur
Volumszunahme fithrende Lipomatose fehlt; dagegen kommen wahre
Muskelhypertrophien nicht selten bei beiden Krankheitsformen vor.

»Kommt diese (juvenile) Form im frihesten Kindesalter zur Ent-
wieklung, so kann sie in allen Details identisch sein mit der Pseudo-
hypertrophie, nur fehlt die Lipomatose (vgl. Beobh. 6).

»Die anatomiseh-histologischen Verinderungen der Muskeln sind
bei der juvenilen Form in jeder Beziehung genau dieselben wie bei
der Pseudohypertrophie.
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»Die juvenile Form kommt nicht selten in ganzen Gruppen in
einer Familie vor, als sog. ,bereditire® (oder besser ,familiire¥)
Muskelatrophie (s, eine soleche Gruppe bei Barsickow und bei
Friedreich, Beob. X, und die zwei von mir oben besehriebenen).

o Tritt diese (juvenil-hereditire) Form erst nach der Pubertiits-
zeit ein, so scheint sie vorwiegend, jedoch nieht ansschliesslich die
obere Kirperhilfte zu befallen; entsteht sie jedoeh schon in den
frithesten Kinderjahren, so scheint sie mit Vorliebe an den unteren
Extremititen und im Kreuz zu beginnen, Ueberginge verschiedener
Art kommen vor, auch in der gleichen Familiengruppe.

«Im letzteren Fall — bei sebr fribzeitiger Entstebung — fillt
sie mif dem zusammen, was Leyden als , hereditire Muskelatrophie*
auszuscheiden vorgeschlagen hat.

» Diese ,hereditire Muskelatrophie® ist in allen wesentlichen
Punkten vollig identiseh mit der ,Psendohypertrophie® und unter-
scheidet sich von dieser nur dureh das geringere Hervortreten der
Lipomatose der Muskeln,

2 Alle diese Formen haben aber mit der ,spinalen® progressiven
Muskelatrophie wahrscheinlich gar nichts zu thun; sie unterscheiden
sich von derselben hinreichend durch Loealisation nnd Verlauf, ana-
tomische Veriindernngen und klinische Erscheinungen an den Mus-
keln, Befund im Rickenmark u.s. w.®

Es ist damit, wie mir scheint, eine wesentliche Klirung und

* Vereinfachung des klinischen Standpunktes in der Lelre yvon der
progressiven Muskelatrophie angebahnt; die damit hergestellten zwei
grossen Gruppen derselben, die ,spinale® und die , juvenile®, werden
wohl die Hauptmasse der zahlreichen Krankheitsformen in sich be-
greifen, welehe unter der Diagnose ,progressive Muskelatrophie® in
etwas weitherziger Weise zusammengefasst werden. Von dem neunen
klinischen Standpunkte ans wird sich dann auch mit viel grisserer
Bicherheit eine endgiiltigé Kliirung der anatomischen Verbiiltnisse und
damit auch eine genauere Einsicht in das Wesen der zu der Gruppe
der ,juvenilen® gehirigen Erkrankungsformen gewinnen lassen.

Am liebsten freilich mdiehte ich jetzt noch alle Bemerkungen
fiber das eigentliche Wesen und den genaueren Sitz der
»juvenilen Muskelatrophie* unterdrlicken. Unzweifelhalt ist ja, dass
die pathologizeh- anatomische Untersuchung hauptsichlich oder auns-
sehliesslich (?) Verfinderungen in den Muskeln anfweist. Aber schon
die Deutung dieser Muskelverinderungen (Hypertrophie und Atrophie
der Muskelfasern — Hyperplasie und Lipomatose des interstitiellen
Gewebes) ist meines Erachtens noeh ganz unsicher und streitig: ich
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wenigstens kann mich noch keineswegs dazu entsehliessen, dieselben
als entziindliche, als eine Myositiz chronica, anfzufassen; das wire
eben doch eine ganz eigenthiimliche Form der , Entzlindung®!
Noch unentschiedener aber seheint mir die andere Frage, ob es
gich hier vm ein locales Muskelleiden, oder ob es sich nm ein cen-
trales Nervenleiden, vielleicht um eine besondere Art von Trophonen-
rose der Muskeln handelt? Es scheint mir nicht thunlich, diese Frage
jetzt sehon vom klinischen Standpunkt aus entsehéiden zu wollen;
Vieles spricht filr die eine, Vieles fiir die andere Auffassung; fiir die
nervise (centrale) Natur des Leidens besonders die eigenthtimliche
Loealisation, die hereditiren FEinfliisse, die Beziehungen zu anderen
Neurosen in der gleichen Familie u. 8. f., aber das ist doeh Alles
nicht entscheidend. — Eine Entscheidung aber vom pathologisch-
anatomischen Standpunkt aus erscheint mir noch ganz unmdglich.
Jedenfalls kann ich aus den bisherigen, fast durchweg negativen
Befunden am centralen Nervensystem keineswegs folgern, dass das
centrale Nervensystem durchaus gesund sei; dieselben beweisen hich-
stens, dass im Rilekenmark keine griberen destructiven Verinderungen
vorliegen, wio sie bei der spinalen progressiven Muskelatrophie con-
stant gefunden werden. Trotzdem kdnnen doch sehr erhebliche
Funetionsstorungen vorhanden sein; ich beziehe mich dabei auf die
Jjingst von mir im Neurol. Centralbl.’) gemachten Bemerkungen und
michte zur weiteren Stiitze meiner dortigen Ausfiibrungen noch an
die jiingst von Westphal?) mitgetheilten Fille erinnern: schwere,
jahrelang bestehende und unter den Erscheinungen organischer Lision
des centralen Nervensystems zum Tode fiihrende Erkrankungen —
bei vollig negativem Befund am centralen Nervensystem., Wenn ein
g0 hervorragender Vertreter der pathologizch-anatomisehen Richtung
in der Nervenpathologie nicht umbin kann, derartize Beobachtungen
zn publiciren, so ist damit die Insufficiens unserer heutigen patholo-
gisch-histologischen Untersuchungsmethoden gegenilber so manchen
schweren Erkrankungen des Nervensystems wieder einmal zur Evi-
denz bhewiesen. Und gerade wegen dieser Unverldsslichkeit der
pathologisch-anatomischen Untersuchung muss die Frage nach der
myopathisehen oder neuropathizchen Natur der juvenilen Formen der
Muskelatrophie noch als eine durchaus offene bezeichnet werden.

1} W, Erb, Bemerkungen fiber gewisse Formen der neurotischen Atrophie.
Mendel's Neorol. Centralbl. 1883, Nr. 21,

2) Ueber eine dem Dilde der cerebrospinalen grawen Degeneration dhnliche
Erkrankung des centralen Nervensystems ohne anatomischen Befind. Archiv
fiir Peych. n. Nervenkrankh. XIV. 8, §7 u. 5. 767. 1583,
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Eine definitive Lisunz dieser Frage kann meines Erachtens erst
von weiteren, eingehenden und vielfachen Untersuchungen erhodfft
werden. Eine etwas solidere Grundlage als die bisherige fir diese
anatomischen Untersuchungen der Zukunft geschaffen zu haben, ist
der hoffentlich nicht ganz verfehlte Zweck der vorstehenden Mit-
theilung. '

NACHTRAG.

Das Vorstehende bildet — mit einigen Erweiterungen — im
Wesentlichen den Inhalt dessen, was ich in einem Vortrag auf der
diesjibrigen Naturforscherversammlung in Freiburg i. B. mitgetheilt
habe und gibt den dort von mir vertretenen Standpunkt, vielleicht
nur in etwas schiirferer Betonung, wieder,

SBowobl die dort in der Section fiir innere Medicin gepflogenen
Verhandlungen '), wie auch einige mir seither bekannt gewordene Ar-
beiten auns der fritheren Literatur, ganz besonders aber einige, erst
nach jener Versammlung erfolgte wichtige Publicationen haben mich
in meinen dort ansgesprochenen Ansichten erheblich bestivkt, so
dags ieh kaum mehr an der vollen Richtigkeit der im Vorstehenden
vorgetragenen Anffassung zweifeln kann, Es sei mir deshalb ge-
stattet, anf diese Dinge nachtriiglich noch etwas niher einzugehen.

Bei der Freiburger Versammlung war es mir eine besondere
Genugthuung, Herrn Prof. Lichtheim (Bern) jetzt anf dem Boden
gemeinschaftlicher Anschanung zu begegnen und mit ihm den Stand-
punkt zu vertreten, dass neben der gesicherten Existens der spina-
len progressiven Muskelatrophie anch noch die Berechtigung einer
anderen Form aperkannt werden milsse, bei welcher bis jetzt nur
Verinderungen an den Muskeln gefunden werden konnten, die
also miglicher, ja wahrscheinlicher Weise myopathiseher Natur
gei. Es ist damit zugleich eine theilweise Anerkennung des von
Friedreiech mit so viel Scharfsinn und Ausdaner vertheidigten
Standpunktes gegeben. Auch unter den {ibrigen Herren, welche an
der Discussion theilnabmen, zeigte sich fast durehweg eine erfreu-
liche Geneigtheit, diese Anschauung zu acceptiren.

Herr Prof. Immermann (Basel) bestitigte das Vorkommen
meiner ,juvenilen* Form in zwei ,familiiren* Erkrankungsgruppen,
deren seither erfolgte ausfiibrliche Publication ich sofort unten zu
besprechen haben werde.

1) & den Bericht fiber die Verhandlungen im Neurol. Centralbl. von Mendel.
1883, Nr. 19, 1. Qetbr.
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Die von Herrn Prof. Biiumler (Freiburg) demonstrirten drei
Fille von sogenannter Pseudobypertrophie bestitigten zu meiner
grossen Befriedigung durch bei jhnen vorhandene Atrophien an der
oberen Kérperhilite die von mir betonte Uebereinstimmung dieser
Krankbeitsform mit meiner Jjuvenilen.

Nur Herr Prof. Liebermeister (Tibingen) hielt es — wir
wissen niebt auf Grund welcher Beobachtungen — fuy angezeigt,
die Zusammenfassung gewisser Muskelatrophien mit der Pseudohyper-
trophie als einen ,klinischen Fehler® zn bezaichnen; es wiirde mir
sehr schmerzlich sein, wenn der geehrte Tiibinger College anch nach
Kenntnissnahme dor vorliegenden Arbeit auf seinem ablebnenden
Standpunkt verharrte,

Im October 1883 erschien der Jahresbericht der Gesellschaft fir
Natar- und Heilkunde in Dresden, welchem ich entnehme 1), dass
dort am 7. April e. Herr Dr. Pierson einen Fall von meiner juve-
nilen Muskelatrophie und einen solchen von Psendohypertrophie
nebeneinander vorstellts und dabei betonte, dass die in beiden Fillen
afficirten Muskeln fast genan dieselben seien. Herr Dr. Mossdorf
erwilhnte dabei einen Fall von infantiler progressiver Muskelatrophie
bei einem 6 jihrigen Kinde, das die grisste Aehnlichkeit mit den
Fallen von Psendohypertrophie gezeigt habe. Doch kamen bei der
Discussion fiber diese Fille keine bestimmten Ansichten wber dia
nahe Verwandtschaft der beiden Formen zu Tage — wenigstens
schweigt der Bericht dariibor. . :

Weitaus den wichtigsten und in vielen Beziehungen geradezn
entscheidenden Beitrag zu der Lisung der schwebenden Fragen hil-
den aber die Beobachtungen, welche Herr Dr. Zimmerlin? auas
der Immermann’schen Klinik ganz vor Kurzem publicivt hat.

Dieselben betrafen zwei ,familifire* Gruppen von Fillen pro-
gressiver Muskelatrophis, die ohne Zweifel meiner ,juvenilen® Form
zugerechnet werden dfirfen.

Die erste Gruppe (Gesehwister Loosli, 2 Brider und 2 Sehwe.-
stern) zeigt nach allen wesentlichen Riebtungen in Loealisation,
Entstehungsweise, Verlauf ete. die vollstindigste Uebereinstimmung
mit den von mir hesehriebenen Fillen, Es sind durehweg noch rela-
tiv frische Fille, simmtlich erst nach der Pubertiit entstanden , die
Beine noch frei. *

1) Jahresher, d. Ges. f. Natur- u. Heilk, in Dresden. Sitzungsperiode 1852
bis 1883, B, 8587,
2) Ueber hereditire (familiire) progressive Muskelatrophie. Zeitschr, f, klin,
Med.  VIL 1. Heft, 1883, 4
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Diese Gruppe ist ein weiterer Beweis dafiir, dass meine sjuve.
nile* Form auch in solehen ,familidren*® Gruppen auftreten kann,
die man gewdhalich als , hereditire® Muskelatrophie bezeichnet, was
librigens schon durch Friedreich's nnd Barsickow's Gruppen
erwiesen war; sie beweist aber ferner, dass die Leyden-Mdbius-
sche Charakteristik der , hereditiiren® Muskelatrophie, wie ieh das
schon oben ausgefiibrt, weder zutreffend, noch ersehipfend ist, dass
dies Leiden vielmehr auch an der oberen Kdrperhiilfte beginnen
kann. Auch bier fillt diese Loealisation wieder zusammen mit dem
Beginn des Leidens in relativ spiteren Jahren (vgl. meine Beobach-
tungen 5, 7 und 8),

Auch die zweite Gruppe (Gesehwister Sehuhmacher, 3 Brider)
gehirt ebenfalls unzweifelhaft zur , juvenilen Form; nur der 3. Fall
zeigt weitere Aushreitung des Leidens auf die untere Kirperhilite,
schwere Stirungen an den Beinen. Wihrend Zimmerlin deshalb
einiges Bedenken triigt, seine Fille zu der ,hereditiren® Muskel- .
atrophie im Sinne von Leyden und Mébius zu stellen, scheint mir
gerade dieser letzte Fall ibre vollstindige Zusammengehirigkeit zu
beweisen, um so mehr, als er anch noch Andeutungen von Lipomatose
(im Muse. peetor. maj. dext.) zeigt. Unter den drei Fillen aus der-
selben Familie, die denn doch offenbar derselben Krankheitsform
angehiren, findet sich einer, welcher in exquisiter Weise den Ueber-
gang zu den gewdhnlichen Fillen der ,heveditiren® Muskelatrophie
darstellt! Der Schltissel dazu liegt offenbar in dem versehiedenen Alter
der Betroffenen zur Zeit des Krankheitsheginnes: im 15, 13. und 7.
Lebengjahr; je jinger der Kranke, desto deutlicher anch das Be-
fallensein der unteren Extremitdten, wie ich das schon oben betont
habe. Da in dem letzten der Fille das Leiden bereits 35 Jahre be-
steht, ist es auch am weitesten fortzeschritten und hat bereits die
Hand- und Vorderarmmuskeln theilweise befallen; daher riihrt auch
die schwere Affection der Beine, die ihr volles Analogon in der oben
von mir mitgetheilten Beobachtung 8 (Beginn ebenfalls etwa um das
8. Lebensjahr) findet,

Ich kaon daher diese beiden Familiengruppen nur als eine
schlagende Bestdtizung der Ansicht betrachten, dass alle diese Krank-
heitsformen aufs Engste susammengehiren; die beiden Zimmer-
lin'schen Groppen bilden in der That Ueberginge zwischen meiner
njuvenilen® und der ,hereditiren® Muskelatrophie, die alle vorhan-
denen Liicken ausfillen und zusammen mit den von Barsickow,
Friedreich und mir mitgetheilten Familiengruppen alle nur denk-
baren Abstufungen des Leidens darstellen (ganz abgesehen von den

Deutaches Arehir £ klln, Medicin, XXXIV. Bd b S
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vielen dhnlichen Gruppen der , Pseudohypertrophie, welehe sich nur
durch das stirkere Hervortreten der Lipomatose unterscheiden),

Nur zwei Punkte verdienen dabei noch eine kurze Erwihnung.

Zuniichst der von Zimmerlin in seinem ersten Fall angegebene
Befund von Entartungsreaction im M. peetoralis major, weleher Lich t-
heim bei Gelegenheit des Reforats iiber die Arbeit Zimmerlin's
veranlasst hat, aur Vorsicht in der diagnostischen Beurtheilung des
Fehlens der EaR bei der juvenilen Form zu mahnen. Ich mugs
gestehen, dass ich diesem ganz vereinzelten Befunde an einem ein-
zigen Muskel eines einzigen Kranken (gegeniiber den negativen Be-
funden Zimmerlin's in den 6 anderen Fillen, meinen eignen nega-
tiven Befunden in mehr als 20 Fillen, den negativen Befunden bei
8o vielen Fillen von Pseudohypertrophie ete.) keine erhebliche Be-
deutung zuschreiben kann, selbst wenn er sich als ganz sicher er-
weisen sollte; aber ich kann aus der Mittheilung des Untersuchungs-
ergebnisses nicht die feste Ueberzeugung gewinnen, dass wirklich
EaR vorgelegen habe; ich weiss nicht, ob es sich nicht doeh um
Verhiltnisse gebandelt hat, die noeh in das Bereich des Normalen
am Muskel fallen 1), und die Angabe, dass KaOZ und AnOZ sehon
bei 14 Elementen auftraten, wihrend KaSZ und AnSZ erst bei 12
Elementen erschienen, steht ebenfalls nicht im Einklang mit unseren
sonstigen Erfahrungen am Muskel im normalen Zustande oder hei
der EaR. — Doch bin ich weit entfernt, das Vorkommen der EaR
auch bei der juvenmilen Form fiir unmiglich zu' erkliren (s. oben
5,475 Anm.); ieh balte aber jedenfalls dies Vorkommen fiir ein ganz
ausnahmsweises, das meines Erachtens noch der weiteren Bestiitizung
bedarf, wibrend bei der spinalen Form ja das Auftreten der EaR
g0 gut wie constant ist.,

Der zweite Punkt betrifft die fibrilliren Muskelzueckun-
gen, welche Zimmerlin selbst in allen seinen Fillen vermisste,
wihrend er angibt, dass in einem derselben der Patient selbst sie
beobachtet zu bhaben scheint. Auch in einem meiner Fille (Beob. 2)
sind gie ,beim Frieren* des Kranken beobachtet worden, in anderen
Fiillen finde ich sie als ,beim Anblasen* anftretend erwidhnt. Ich
bezweifle, ob es sich hier um die bei der spinalen Form so regel-
missig beobachtete Art der fibrilliren Zuckungen handelt; es scheint
mir wabrscheinlicher, dass es diejenigen fibrilliren Zuckungen ge-
wesen sind, die sich bei gesunden oder nervisen Personen nicht
1} Vergl. Erb, Handbuch der Elektrotherapie. 1852, 8.87, und Jolly, Usher

die Unregelmissigkeit des Zntkungsgesetzes der Muskeln am Iebenden Menschen.
Archiv f. Peych. u. Nervenkrankh. XIII. 8. 718, 1883
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selten einstellen, wenn sie bei entblsstem Kdrper der Kilte ausge-
setzt werden, Es tritt dann oft ein sehr weitverbreitetes und leb-
haftes fibrillires Muskelzittern ein, das sich aber dem kundigen Auge
wohl unterscheidet von dem bald da und bald dort bei jeder Tem-
peratur und zu jeder Zeit auftretenden fibrilliren ,Muskelblitzen®
bei der spinalen Form. Auch dies Letztere kommt nicht gerade selten
bei Gesunden vor und kann jahrelang bestehen und die Betroffenen
gehr in Unrube versetzen; aber aus dem Feblen der Atrophie ist
seine Harmlosigkeit gewihnlich bald zn erkennen.

Jedenfalls ist das Fehlen der fibrilliren Contractionen bei
unseren Kranken, besonders wenn dieselben nicht gerade der Kilte
exponirt sind, so sebr die Regel, dass meines Erachtens auch das
vereinzelte Vorkommen derselben die Diagnose nicht wird beirren
kinnen. Dieselbe griindet sich ja doeh in erster Linie auf ganz
andere und wichtigere Dinge!

Durch alle diese neuesten Beobachtungen scheint mir aber die
Richtigkeit der oben vorgetragenen Anschamung in sehr befriedigen-
der Weise bestitigt zu werden und ich glaube jetzt eine etwas
schiirfere Formulirung dieser Anschanung in folgender Weise geben
zu kinnen: [

,Es gibt eine besondere Form der Muskelerkrankung, die theils
in Hypertrophie mit nachfolgender oder von vornberein einsetzender
einfacher Atrophie der Muskelfasern, theils in Hyperplasie des inter-
stitiellen Bindegewebes bestebt und sich schliesslich regelmissig
durch eine mehr oder weniger hochgradige Lipomatose vervollstin-
digt. Ob die Verinderungen an den Muskelfasern oder am Binde-
gewebe das Primire, oder ob dieselben coordinirt sind, ist noch un-
entschieden. Das periphere Nervensystem, wie das Rickenmark
bieten dabei in der Regel keinerlei erkennbare Verinderungen dar. —
Es ist dies ein sehr ehronisches, langsam progressives Leiden, als
dessen Ergebniss an jedem hbefallenen Muskel bald hoebgradige
Atrophie, bald wahre Hypertrophie, bald Pseudohypertrophie (Lipo-
matose) erscheinen kann.

,Klinisch ist die Krankheit dur¢h eine hichst charakteristische
und immer wiederkehrende Localisation der Muskelaffection (in der
oberen Kirperbilfte besonders die Pectorales, die Cucullares, Latis-
simi und andere Schulterblattmuskeln, die Beungergruppe am Ober-
arm incl. Supinator longus, den Triceps ete. betreffend, Vorderarme und
Hand verschonend; in der unteren Kdrperhilfte die Lendenstrecker,
einen Theil der Banchmuskeln, die Oberschenkelmuskeln, dann die

Wade und das Peronensgebiet theilweise befallend), durch das Fehlen
34*
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der fibvilliren Zuckungen und der EaR, durch das Fehlen aller ander-
weitigen nervisen oder sonstigen Stirungen gekennzeichnet, Sie
tritt bald vorwiegend und zuerst in der oberen, bald in der unteren
Karperhilite auf, wie es scheint, Jje pach dem Alter der betroffenen
Individuen. — Die meisten zu dieser Krankheit gehirenden Fille
sind bisher der progressiven Muskelatrophie, ein Theil der sog.
Pseadohypertrophie zugerechnet worden.

»Das Leiden erscheint bald in Form ciner progressiven Muskel-
atrophie in der Kindheit oder im Junglingsalter leinige Zeit vor oder
nach der Pubertit) und stellt dann das dar, was ich szuerst als
»juvenile Form der progressiven Muskelatrophie® beschrieben habe;
es tritt nicht selten in sog. , familiiren® Gruppen, auch durch mehrere
Generationen hindureh auf.

n'Lritt die Krankheit schon in der frithesten Kindheit auf und go-
sellt sich keine erhebliche Lipomatose hinzu, so ist sie das, was man
im engeren Sinne als » hereditire Muskelatrophie® bezeichnet hat; ver-
bindet sie sich aber in diesem Fall mit schr frilbzeitiger und hoch-
gradiger Lipomatose (besonders an den unteren Extremititen), so
stellt sie die sog. , Pseadohypertrophie* dar. ;

» Aber alle diese Formen sind untereinander identiseh und stellen
nur verschiedene Ausdrucks- und Verlaufsweisen, verschiedene In-
tensititsgrade einer und derselben Krankheit dar,

nUnd diese Krankbeit ist, nach unseren heutigen Kenntnissen,
sowobl klinisch wie anatomisch, seharf zu trennen von der spinalen
Form der progressiven Muskelatrophie, :

Unter dem Namen der ,progressiven Muskelatrophie* hat man
also seither noch mindestens awei von einander wohl zu unterschei-
dende Krankheitsformen zusammengefasst, Jetzt, wo wir dieselben
von einander zu trennen gelernt haben, ist es natiirlich unmiglich,
noch immer den gleichen Namen fiir beide beizubehalten, Aller-
dings wird es nicht leicht sein, hier mit einer neuen Nomenelatur
durehsudringen; gleichwobl darf uns die Pietit fir die ehrwiirdige
alte Bezeichnung — die ja freilich aueh sehr viel Verwirrung ver-
schuldet hat — nicht abhalten, etwas Besseres an deren Stelle zn
setzen. Ich sehlage daber vor, in Zukunft die gpinale Form der
progressiven Muskelatrophie als sAmyotrophia spinalis pro-
gressivaY, event. mit dem Beisatz: Duchenne-Aran, zu be-

- zeichnen; dadureh ist das Wesen dieser Form hinreichend klargestellt.

Fir die andere Gruppe, die juvenile Muskelatrophie, die here-
ditiire Muskelatrophie und die Pseudohypertrophie zusammen kénnte
man nun wohl den alten Namen , Atrophia museularis progressiva
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beibehalten und ihn eben anf diese Formen beschrinken, Da es sich
aber hier nicht blos um Atrophie, sondern hiufiz anch um wahre
Hypertrophie und um Psendohypertrophie (Lipomatose) handelt s dst
es wohl besser, eine diese verschiedenen trophischen Stirungen nm-
fassende allgemeinere Bezeichnung zu wihlen, und ich schlage als
solehe vor: Dystrophia museunlaris progressiva. Als Unter-
arten derselben kinnten dann die ,juvenile Muskelatrophie® und die
»Pseudobypertrophie noch weiter besteben bleiben. Dagegen hat
e8 gar keinen Sinn, die ,hereditire® Muskelatrophie als eigena Form
beizubehalten, da jede von beiden Unterarten bald . hereditir® ist,
bald nieht. Die einmal irgendwie erworbene Krankheit oder dia
Anlage dazu kann eben auch hereditir iibertragen werden; damit
wird sie aber doch nichi zu einer anderen klinischen Form.

Es scheint mir, dass die vorgeschlagene Nomenelatur sowohl dem
heutigen Stand unserer Anschauungen, wie allen billigen Anforde-
rungen an Kiirze und Verstindlichkeit gentigend Rechnung triigt.

Heidelberg, December 1883,
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