ptheque numerique

medic[@)

Dictionnaire des maladies
éponymiques et des observations
princeps : Werdnig - Hoffmann
(syndrome de)

HOFFMANN, J. - Weitere Beitrage zur
Lehre von der progressiven
neurotischen Muskelhydrophie

In : Deutsche Zeitschrift fur Nervenheilkunde, 1891,
Vol. 1, pp. 95-120

Licence ouverte. - Exemplaire numérisé: BIU Santé
(Paris)

Adresse permanente : http://www.biusante.parisdescartes
fr/histmed/medica/cote?epo0993


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/cote?epo0993
http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/cote?epo0993

111

Weiterer Beitrag zur Lehre von der progressiven
: neurotischen Muskelatrophie.

Aus der medicinischen Klinik des Herrn Prof. Erb in Heidelberg.

Yon

Dr. J. Hoifmann,

2 Privatdoeenten der inneren Mediein.

Vor jetzt etwa 2 Jahren glaubte ich') eine Reihe von in der
Literatur unter verschiedenem Namen veriiffentlichten Krankheitstillen
wegen der ibnen allen gemeinsamen Symptome, wegen des Verlaufs
u. s. w. unter obigem Namen als selbstindige wohlcharakterisirte
Krankheit zusammenfassen zu diirfen. Dabei hob ich einerseits die
Unterschiede, welehe zwischen dieser Form der Muskelatrophie und
der progressiven myelopathischen sowohl, als myopathischen existiren,
hervor und machte andererseits auf die grosse Aehnlichkeit des
Symptomencomplexes mit demjenigen verschiedener Nearitiden anf-
merksam. Seither sind wenige weitere Mittheilungen erschienen,
welehe aber ebenfalls darin iibereinstimmen, dass man es hier mit
einer wohlcharakterisirten Krankheit zu thun hat.

So hat vor Allem Sachs?) die Krankengeschichten zweier Briider
veriiffentlicht, welche auch durch den Erfolg der ehirurgischen Be-
handlung bemerkenswerth sind.

Beide Briider wurden mit geraden Gliedern geboren, zeigien aber
gchon frith Gehstérungen und vom 5. Lebensjabre an Klumpfuss. '

Der iltere, Frank, war bei der Aufnahme am 29 November 1887
13 Jahre alt. Es bestand ansgesprochene Kyphose der Lumbosaeral-
gegend, falsche Stellung der Filsse mit Genu valgum und Lihmung der

Peronealmuskeln beiderseits. Doppelseitize Achillotomie. Stellung der
Fiisse beim Tragen zweckentsprechender Schuhe gut bis Mirz 1888. Im

1) J. Hoffmann, Usber progressive neurotische Muskelatrophie  Archiv f.

Psychiatrie u. Nervenkrankheiten, XX (laselbst die frihere Literatur).
2} The peroneal form or leg-type of proge. museul. atrophy. — Brain 1800. Jan.
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November 15858 abermalige Aufnahme wegen doppelscitigem Pes equino-
varus; doppelseitige Achillotomie, Durchschneidung der Plantarfascie, Fest-
stellung der Fisse mit so giinstigem Erfolg, dass der Kranke spiter
wieder auf der Planta pedis gehen konnte. Kurz vor und einige Zeit
nach der zweiten Operation untersuchte Sachs den Patienten und eon-
statirte ansgesprochene Atrophie und Parese der Ober- und Unterschenkel,
ziemlich gleichmiissig iber alle Muskeln vertheilt; grosse Schwierigkeit
beim Treppensteigen. Die mechanische Erregbarkeit der genannten Mus-
keln fehit, ebenso fehlten die Plantarreflexe bei beiderseits vorhandenem
Fatellarreflex. — Der Knabe sonst gut entwickelt. Gesicht und Arme nor-
mal, bis anf leichte Abmagerung des Musc. infraspinatns; Supinator longus
normal; Hindedruck kriiftig; keine Difformitit der Hinde. — Nirgends
Muskelhypertrophie. Tastempfindung und Temperatursinn iiberall normal,
Sehmerzsinn leieht herabgesetzt; Muskelsinn normal: keine fibrilliren
Zuckungen; livides Aussehen der Extremititen. Sehr starke Herabsetzung
der galvanischen und faradischen Erregbarkeit der Muskeln der Ober-
sehenkel bei AnS8Z — KaS8%. Die Wadenmuskeln reagiren erst bei gang
starken Strémen mit matten Zuekungen, die Extensoren zum Theil bei
sehr starken Stromen (13,0—20,0 M.-A.), zum Theil tiberhaupt nieht; keine
trigen Zuckungen; partielle KaR. An den Armen erfolgt auf beide Strome
normale Reaction,

Der jingere Bruder, Wilbelm, ging bei der Anfnahme am 17. November
1887 nuf Krileken. Pes equino-varus duplex; chirurgische Behandlung
genau wie bei dem Bruder mit demselben Ausgang. Intelligenz gut, Brost
breit, Abdomen gross, Extremititen diirr. Handedruck beiderseits sehr
matt, Dynamometer 2°9; allgemeine Abmagerung aller Theile der oberen
Extremititen und sehr deutliche Atrophie des M. infraspinatus. Ausgespro-
chene Abmagerung der Beine, leicht watschelnder Gang, Schwisrighkeit beim
Treppensteigen. Tast- und Temperatursinn normal; faradisehe Schmerz-
empfindung erhtht; Muskelsinn normal; Plantarreflexe vorhanden. Knie-
reflexe fast normal. Leichte Lividfirbung der Beine, Elektrisch: Sehr
starke Herabsetzung in dem Nn. medianus und ulnaris, welche erst be
13—20 M.-A. KaSZ = AnSZ geben. In den Unterschenkelmuskeln bei
stirksten Strimen gar keine oder nur sehwache Zuckungen ohne Umkehr
der Formel; Reaction der Obersehenkelmuskeln erst bei 16 M.-A. Complete
EaR in den Unterschenkelmuskeln, starke Horabsetzung der Erregbarkeit
der Armnerven.

Ausser Sachs hat noch Viziolil), die von mir vorgeschlagene
- Benennung acceptirend, 3 Fille publicirt, welche er hierher rechnet.

Der Vater erkrankte mit 59 Jahren, der eine Sohn mit 26 und der
andere mit 6 Jahren. Bei allen Dreien bestanden lebhafte brennende,
paroxysmatische Schmerzen znr Zeit der Ausbildung der Atrophie der
Untersehenkel, wozu sich Atrophie und Parese oder bei einem Kranken -
nur Parese des rechten Danmenballens gesellte. In zweien der Fille be
stand Pes equinus, im dritten, noch in der Ausbildung begriffenen, nicht.

1) Dell’ atrofia muscolare progr. nevrota. — August- u. Septemberheft der
madie.-chirorg. konigl. Akademie zu Neapel. 1880,
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Keine Muskelspannungen, keine fibrilliren Zuckungen, herabgesetzte mecha-
nische Muskelerregharkeit, Sehnenreflexe normal oder abgeschwiicht, mehr
oder weniger auvsgesprochene EaR. — Neben diesen Erscheinungen litten
der Vater und der iiltere Sohn an ganz schleichend aufgetretener Aman-
rose infolge von SHehnervenatrophie; der jipgere Sohn ist noch frei da-
von, — Dlie Angaben der Kranken, dass in der Gegend, in weleher sie
sich aufhielten, Quecksilber im Boden vorkomme, erwiesen sich bel genan
eingezogenen Erkundigungen und an Pflanzen und Erde vorgenommenen
Untersuchungen als unbegrilndet.

Diesen Fillen bin ich in der Lage 2 eigene Beobachtungen hin-
zufilgen zon kinunen.

Herr O, G. aus B., 32 Jahre alter Kaufmann, giebt an, aus einer ge-
sunden Familie 2n stammen, was jedoch nicht ganz richtig ist, da sein
48 Jahre alter Bruder an der gleichen Affection wie er
leidet. LEine directe Vererbung der Krankheit liegt aber niebt vor, denn
die Eltern und die tibrigen Geschwister boten nie ihnliche Krankheits-
erscheinungen wie er und sein dlterer Bruder.

Als Kind fiel er 20 bis 30 Stofen einer Treppe herunter, ohne
Schaden zu erleiden; ferner hatte er Halsbriune, war dann gesund, blieb
es anch als 8oldat. Im Uebrigen sind aus der Vorgeschichte zu nennen
Onanie und syphilitisehe Infection vor 4 Jahren mit Recidiven.

Der Kranke meint, dass die Krapkheit in den Beinen angefangen
labe, dass er aber nicht darauf achtete, weil die Erscheinungen unmerk-
bar sich einschlichen. Ohne bekannte directe Ursache bemerkte
er zuerst vor 5 bis 6 Jahren lebhafte, aber kleine Zuckungen am
rechten Danmenballen, weleher Ys Jahr spiter schon abgemagert
war, ohne dass die Function des Danmens hesonders gelitten hatte, So-
wohl in der Region des Danmenballens, wie an der Rickenfliche des
rechten Vorderarmes hatte er gleichzeitig ein eigenthiimliches Kaltegefihl.
Auf die linke Hand begann er erst zu achten, als die Daumenballen-
gegend unter fibrilliren Zuckungen immer flacher wurde; erst geit
1z Jahre ist die Abmagerung ecine auffallende; Pariisthesien bestanden
hier nie, doech schwitzte die Hand etwas leichter als die rechte,
weleh letzters stets kalt und etwas livid ist; moglicherweise sei auch
die Schmerzempfindung der rechten Hand seit einiger Zeit etwas ver-
mindert.

Seit 2—3 Jahren fihlte er bei Schreck oder psychischer Erregung
ein kaltes Durchrieseln des rechten Beines. Ebenso lange ist sein Gang
Jlasech® er kommt seinen Bekannten nicht mehr ordentlich nach beim
Spazierengehen. Im Sommer 1588 machte ibn einer seiner Freunde beim
Baden anf die Schmiehtigkeit seiner Waden, besonders der rechten Wade,
aufmerksam.

Schmerzen oder sonstige Paristhesien in den Extremititen bestanden
nie; ebensowenig spastische Erscheinungen oder ataktische Stirungen,
keine gesteigerte Reflexerregbarkeit, keine cerebralen Symptome, nie Er-
brechen, nie Rickenschmerzen; die rechte Sechulter tiigi er tiefer als
die linke. Die wegetativen Funetionen waren stets normal, ebenso das
Verhalten von Blase und Darm.

Doutsche Zeltache. £ Norvonhoilkunds. 1. Bd, i
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Der Kranke geht noch den ganzen Tag hernm, muss sich jedoch
dfter ansruben,

Btatus praesens. Sehr grosser, breitschultriger, kriftig gebanter,
gesund anssehender Mann,

Die psychisehen Functionen, die Sinnesorgane, das Verhalten der Pu-
pillen und der Lidspalten, die Sprache, die Zungenbewegungen, die
Mimik in keiner Weise alterirt. Die Wirbelsiule in geringem Grade sko-
liotisch, die rechte Sehnlter steht etwas tiefer als die linke; empfindlich
ist die Wirbelgiule nirgends. Die Sensibilitit im Quintusgebiet ist ganz intaet,

Die Muskeln des Schultergiirtels, der Ober- und Vorderarme sind
weder hypertrophiseh, nech atrophisch; ihre grobe motorisehe Kraft ist
sehr betrichtlich, fibrillire Zuekungen sind nicht sichtbar.

Maasse: Oberarm rechts 28,8, links 28,3 Cm.

- Vordermmm = 286 = 280 =

Im Gegensatz dazn sind die kleinen Handmuskeln beiderseits erkrankt.
‘Der Thenar der rechten Hand ist villig geschwunden und in-
folge dessen auch nichts von Funetion iibrig geblieben. Der M. adduetor
pollie. und die Mm, interossei sind nicht merkbar in ihrem Volum und
ihrer Function verindert; der Hy pothenar ist sehlaff, weich, aber
aetiv gut thitig. Links ist der Thenar nur paretisch und mittel-
stark abgemagert, die ibrigen kleinen Handmuskeln verhalten sich wie
rechts; in allen kleinen Handmuskeln links sieht man fibrilldre
Zuckungen, rechts nicht. Die mechanische Erregbarkeit des
Hypothenar sin. ist trige, dicjenige des rechien sehr herabgesetzt.
— Der Tricepsreflex ist beiderseits vorhanden. Die rechte Hand
fithlt sich viel kdlter an als die linke, ist livid gerdthet.

Die Tastempfindung ist von den Fingerspitzen bis zum Rumpf ganz
gut, dagegen scheint die Wahrnehmung von Schmerz- und Temperatur-
eindrilcken reehts weniger scharf zu sein als links, wenigstens macht der
Kranke entsprechende Angaben, Stereognostischer 8inn normal; Coordina-
tionsstérungen und Muskelspannungen sind nieht vorhanden.

Die elektrische Erregharkeit der Nn. facial.,, accessor., ulnaris
et medicanus am Ellenbogengelenk normal; es besteht keine Herabsetzung
der faradischen oder galvanischen Erregbarkeit, aneh nicht eine Aenderung
des Znckungsgesetzes. Der N. nlnaris dexter besitzt, vom Handgelenl
aus gereizt, rechts leichte Verminderung der Erregharkeit gegen
beide Stréme, links nicht. Der N. medianus ist von gleicher Hohe aus
rechts nnerregbar, links nur gehwer reighar. Der Thenar dexter
istunerreghbar gegen beide Strome (complete EaR); im Thenarsin. eine
Spur von directer faradischer Erregbarkeit bei gesteigerter galvanischer
Erregbarkeit, wobei AnSZ = KaSZ, beide exquisit triage (partielle EaR).
Auch im Hypothenar dext. besteht partielle EaR; im Hypothenar
sin. ist gie nicht mit Sicherheit nachweisbar. — Bei dieser Prifung mittelst
des faradischen Stromes erweist sich die Empfindlichkeit der rechten Hand
weniger gross, als diejenige der linken.

‘Am Rumpfl keine Abnormitit. Bauchreflex beiderseits anszultgen,

‘Die Beine allem Anschein nach in tote, vorwiegend aber an den
Unterschenkeln abgemagert, wodurch sie nach® unten spitz zu-
laufen; am stirksten ist die Abflachung an der Vorderfliche beider Unter-
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schenkel. — Die grobe motorische Kraft der Oberschenkelmuskeln ganz
gut, die Contouren der einzelnen Muskeln bei der Contraction scharf.
1st anch die Kraft der Waden etwas reducirt, so ist diese Schwiiche
doch nur gering; immerhin sind sie etwas abgemagert, Dis Zehen werden
gut plantarwirts flectivt.

Von den Extensoven am Unterschenkel ist reclits der M. tibialis
antic. villiggelihmtundstarkabgemagert, sodann kommt mit fast
vollstindiger Lihmung der M. extens. hallue. longus; stark geschwicht.
ist der M. extensor digit. comm. longns, wihrend die Mm. peronei noch krifti
genug sind, den fusseren Fussrand zu heben. Am linken Bein ist die
Parese und Atrophie an den genannten Muskeln in gleicher
Reihenfolge, aber nicht ganz so stark ausgesprochen; doeh ist der M.
tibialis antic. hier ebenfalls fast complet gelihmt. — Fibrillire Zuckungen
sind nicht sichtbar, die Muskeln sind nicht druckempfindlich; die mecha-
nisehe Erregbarkeit ist herabgesetst; die Zuckungen nicht deutlich trige.

Patellarreflex etwas abgeschwiicht, aber beiderseits auszulisen; der
Achillessehnenreflex fehit jederseits. — Die Hautreflexe, Hoden-
und Plantarreflexe vorhanden. Die Tastemplindung nicht nachweisbar alterire.
Von der Mitie der Unterschenkel abwirts besteht beiderseits
eine ziemlich betrichtliche Hyperalgesie, mehr noch links als rechts;
Schmerzleitung normal; in dem gleichen Bezirk scheint wenigstens sub-
jeetiv der Temperatursinn vermindert und auch pervers zu sein,
indem Kilte zuweilen als Wirme empfunden wird, Der rechte Fuss mit
der unteren Halfte des Unterschenkels ist kalt und bliulich, links sind
diese Stérungen weniger ausgeprigt nnr am Fusse. Fussschweisse,
welche frither vorhanden waren, sind seit der Erkrankung ans-
geblieben. — Muskelspannungen, Coordinationsstérungen u. 8. w. fehlen.
Der Gang wie bei doppelseitiger Peronenslihmung, wobei bei herab-
hiingender Fussspitze die Kniee etwas stirker gehoben werden, nm mit
den Zehen nicht am Boden anzustossen.

Umfang der Wade rechts 32,0, links 33,0,

Umfang des Oberschenkels rechts 36,5, links 36,0 Cm. oberhalb
des Kniegelenks.

Seitens des N. tibialis und der von ihm wersorgten Muskeln lasst
sich eine leichte Herabsetzung der elektrischen Erregbarkeit ohne HaR
nachweisen. Bei Reigung des N, peroneus mit starken Sirdmen reagiren
nur die Mm. peronei mit einer Contraction; direct sind die Mm. extensores
entweder villig oder fast villig unerregbar; eine trige Zuckung ist nicht
sweifellos.  Fitr die am stirksten ergriffenen Extensoren darf man die
Unerregbarkeit wohl als letztes Stadinm der Eak annehmen. Die Ober-
schenkelmuskeln antworten auf elektrische Heize prompt und normal,

Die inneren Organe und der Harn normal.

" Dieser Befund wurde am 25, Nov. 1859 erhoben. Im August 1590
hatten sich merkbare Verindernngen nicht eingestellt.

Die folgenden Notizen iiber den ilteren Bruder des vorigen
Kranken verdanke ich der Giite des Herrn Privatdocenten Dr.
E.Remak in Berlin, welehem ich auch an dieser Stelle meinen ver-
bindlichsten Dank dafiir ausspreche. Die Krankengeschichte ist um

1'4
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go werthvoller, da Herr E. Remak beide Krapken zu untersuchen
Gelegenheit hatte.

,Gustav G., 46 Jahre alt (Lohgerber von Profession, arbeitet seit
13 Jahren bei der Strassenreiniguung), kam am 12, Mai 15884 von seinem
jingeren Bruder citirt zur Untersochung in meine Poliklinik. Bein Vater
soll gesnnd sein, seine Mutter an Asthma leiden. Von &hnlichen Lrkran-
kungen, wie die seinige und die seines jingsten Broders Otto, ist ihm aus
seiner Familie nichts bekannt, Er ist der Aelteste, ein zweiter Bruder soll
nach einem Schlaganfall am rechtenm Arm gelihmt sein, ausserdem noch
eine Schwester. Er selbst, zugegebenermaassen Potator (!); Lit. Schnaps
tiglich), ist verheirathet, hat 3 lebende Kinder, von welehen das idlteste,
16 Jahre alt, auf der rechten Seite seit der Kindheit lahm, geistiz aber
nicht zurilckgeblieben sein soll, Die beiden anderen Kinder angeblich
gesund, Einen Schanker hat er nie gehabt.

Auffillig ist die Familiendhnlichkeit der Gesichtsziige
mit seinem jingeren, mir bekannten Bruder Otto.

Ueber die Entwicklung seines Leidens macht er ebenso, wie sein
Bruoder iiber seine Krankengeschichte, sehr unbestimmte Angaben. Er hat
als Infanterist gedient, war damals gesund, will beim Militir 1866 einen
Typhus gebhabt wnd nach diesem eingeschlafenes Gefihl der
' %ehen zurilckbehalten haben, vielleicht sie auch seit jener Zeit picht mehr
_\:.deatlich bewegen kinnen. Trotadem hat er den Feldzug von 1870 als
- | Infanterist bei der Linie mitgemacht. Bald nach dem Feldzug sollen dann
allmiihlich die Unterschenkel abgemagert und schwiicher geworden
sein. Seit etwa 10 Jahren soll dann auch die rechte Hand ab-
gemagert sein, doch kann es anch schon linger sein; die linke Hand
hiillt er fiir gesund. BSechmerzen hat er nie gehabt.

Patient von mittlerer Statur, kriftigem Knochenbau und, abgesehen
von der localen Atrophie, kriftiger Museulatur, gutem Allgemeinbefinden,
bietet keinerlei Stérang der cerebralen Nerven. Im Gesicht besteht keive
Muskelatrophie, der Angenschloss ist kriiftig, die Lippenbewegungen sind
normal, dgl. der Zunge. Der gerade Achselumfang (quer diber den M.
deltoidens gemessen) betrigt rechts 26, links 25 Cm., der Oberarmumfang
beiderseits 24 Cm., der Vorderarmumfang etwa 3 Cm. unter dem Oberarm bei-
derseits 25 Cm, Fiir die Inspection besteht eine Abmagerung des linken
oberen Cucnllarisabschnittes (Verstreichung des vorderen Randes) und Ab-
flachung der Fossae supra- und infraspinata, aber kein entsprechender
Ausfall der Function, auch nicht der Rotation des Arms npach amssen.
Wihrend die Oberarm- und Vorderarmmusenlatur ibr normales Volumen
zu haben scheint, besteht an der rechten Hand starke Atrophie
des Abductor pollicis brevis (es fehlt die normale Dorsalflexion
der Endphalanx des Daumens — Affendaumen), des Opponens pollieis
und des Interosseus primue. Links ist nur der erste Zwischen-
knochenraum abgeflacht und die active Opposition der Daumen-
pulpa an jeden anderen Finger auch bei maximaler Streckung derselben
noch kriftig moglich, rechts nur bei obligater stirkster Beugung der
Finger. Fibrillire Zuckungen werden nirgends bemerkt. Die Sensibilitit
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der Hénde ist subjectiv und objectiv ganz normal, anch filr Temperatur-
empfindungen.

Die nur stickweize elektrisehe Untersuchung ergiebt, dass (fiir die
knopfformige Elektrode) der Erb'sche Supraelavienlarpunkt beiderseits bei
95 Mm, R.-A. zuerst anspricht, dass Biceps und Supinator longus fiir 8, 8.
{(Secandir-Strom) gut erregbar sind. Der N. medianus fiber dem Handgelenk
bietet eine Minimalcontraction des Daumenballens links bei 90 Mm.
R.-A., rechts erst bei 40 Mm. Dementsprechend ist auch die direcie
faradische Erregharkeit des Abduetor brevis pollicis aufgehoben, des Oppo-
nens pollieis dexter fnsserst herabgesetzt. Hier ist fir die 10 Qem.-Elek-
irode EaR durch den galvanischen Strom bei 4 M.-A. nachweisbar, Der
Interosseus primus spricht fir 8. 8. links bei 85 Mm. R.-A., rechts erst
bei 70 Mm. an.

An den Eumpf-, Geziigs- nnd Oberschenkelmuskeln besteht keine Atro-
phie. Der Oberschenkelumfang betrigt 16 Cm. iiber dem oberen Rande
der Patella beiderseite 38 Cm. Dagegen gind die Waden sehr ab-
gemagert. Ihr grisster Umfang betrédgt rechts 28 Cm., links 25,5 Cm.
Rechts fallt stavke Hypercxtensionsstellung derBasalphalangen
der Zehen auf, bei Atrophie der Mm. interossei pedis und des
Abductor brevis hallucis (,pied en griffe).

Die in den Detailz nicht genfigend genau geprifte Motilitit der Unter-
extremititen bietet keine Anomalie an den Hiift- und Oberschenkelmuskeln,
Namentlich ist der Extensor quadriceps femoris recht kriftig,. Das Knie-
phinomen ist beiderseits vorhanden, auch ohne Jendrassik-
tehen Handgriff. Der N. ecruralis ist von 50 Mm. R.-A. an fiir 8, 8, er-
reghar. Die Reaction fiirden galvanischen 8trom ist hierauf-
tillig sehlecht, warde aber nicht quantitativ bestimmt (Panniculus oder
Fageie?), EaR ist aber hier sicher micht vorhanden.

Ueber die Motilitit der Unterschenkel findet sich nur die Notiz, dass
die Plantarflexion der Fussgelenke sehr schwaeh ist und
unvollkommen, dass ansgesprochene Peroneunslihmung nicht besteht, dass
er rechis die Zehen nieht bewegen kann, withrend links dies noch mit
geringer Exenrsion miglich ist. Das Achillessehnenphiinomen
fehlt beiderseits.

Die Nn. peronei sprechen beiderseits schon bei 90 Mm. R.-A. fur
8. 8. durch Contraction der Mm. peronei an, welche aber auch bei
stirksten Strémen nur wenig an Intensitit gunimmt, links
kommen noch etwas die Extensores digitorum hinzu, wihrend
der M. tibialis anticus beiderseits ausfillt. Dieser Muskel ist beider-

.seits aunch fiir stirkste faradische und galvanische Strime nicht erreghar.

Die Nn. tibiales in der Kniekehle gprechen fir die knopfformige
Elektrode erst bei 50 Mm. B-A. fiir 8. 8. mit Contraction nur der
Wadenmuskeln an, Die erste KSZ erfordert 10 M.-A. Auch bei stirksten
galvanischen Reizungen der Nn. tibiales nimmt die Energie
der Contraction der Wadenmuskeln nur wenig zu. Fir ihre
directe galvanische Beizung ist Eakl durch Trigheit, namentlich der AnS3%,
nachweishar, Die Nn. tibiales iber dem Fussgelenk (zwisehen
Tibia und Achillessehne) sind weder bei eingeschobenen Rollen fiir 8. 8,
noch, durch Volta’sche Alternative fir den galvanischen Strom erregbar,
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Auch direct ist an den Mm. interosseis pedis, am Extensor brevis digitornm,
dem Abductor brevis hallucis mit den verfilgharen Stromstirken des fara-
dischen und galvanischen Stromes eine Reaction nicht zu erhalten.

Das Gefithl soll sehleeht sein in der Haut der Sohlen und
auch noch in den Wadengegenden. Es besteht eine entschiedene Anal-
gesie filr Nadelstiche an den Fusssohlen und auch etwas noch
an dem unteren Theil der Beugeseite der Unterschenkel. Auch fiir
Kilte igt die Empfindung herabgesetzt. Die anderen Qualititen
der Empfindung wurden leider nicht untersueht oder wenigstens nieht notirt.

Patient steht ziemlich gnt und schwankt kaum bei geschlossenen
Aungen, FEr ist nicht im Stande, sich irgendwie anf die Fussspitzen zu
erheben. Der Gang ist nicht ataktisch, etwas schwerfillig, aber durchaus
nicht anffillig, viel weniger als der des jiingeren Broders, wohl hanpt-
siichlich deswegen, weil eine ausgesprochene Peroneuslihmung hier nicht
vorhanden ist oder jedenfalls das dem Peronens ganz eigenthiimliche Hingen
der Fussspitzen fehlt. Er klappt eher beim Aufseizen der Fussschle
mit derselben etwas auf, als dass die Abwickelung des Fusses gerade
gchlecht won Statten geht.

Anch die drei Geschwister, welche ich friher (Fall 2—4) beschrieb,
untersuchte ich neuerdings wieder in ihrer Heimath. Bei Allen hat die
Erankheit in den letzten 2 Jahren Fortsehritte gemacht., Bel dem jiingeren
Madehen fehlt jetzt ansser dem Achillessehnenreflex auneh der Patellar-
reflex ; die Oberschenkel sind jetzt dentlieh paretiseh und in toto, beson-
ders aber in ihrer unteren Hilfte, stark abgemagert, so dass die Quadri-
cepssehne wegen des Fehlens der Mm. wvasti stark hervortritt. — Anech die
Hinde sind stirker paretisch und atrophisch als frither und die Benger
und Strecker am Vorderarm sind in das Stadinm der Atrophie und Parese
eingetreten; dabei ist der Tricepsreflex noch auszulisen und der Unter-
kieferreflex lebhaft. Brust mager, Rippen stark hervortretend; Funetion
der Schultermuskeln gut. Nerven nirgends verdiekt oder druckempfindlich. *
Sinnesorgane u. 8. w. wie frither.

In einem noch bedanernswertheren Zustand befindet sich der Jun ge.
Gang noch viel sehlechter als frither, ebenso die Manipulationen mit den
Hinden mangelhafter. Aunsser dem Achillessehnenreflex fehlt ameh der
Patellarreflex; alle Muskeln der Oberschenkel gind noch mehr abgemagert,
am meigten der M. guadrieps; ferner gind die Gegissmuskeln und die
unteren Partien der Rickenstrecker jetzt atrophisch und geschwiicht. Daher
stammt eine ziemlich starke S8acrolumbalkyphose, welche gich in den letzten
2 Jahren aunsgebildet hat, daher anch das sehr erschwerte Anfstehen vom
Boden, welches demjenigen von an Dystrophia muse. progr. Leidenden sehr
ihnlich ist. Der Junge stellt die Beine nur noch weiter anseinander —
geht anch mit gespreizten Beinen — gtiitzi sich mit den Hinden anf die
Kniee und schleudert den Oberkorper dureh Abstossen in die Hihe, Vorder-
armmuskeln fast complet gelihmt, nur im linken Handgelenk leichte Dorsal-
flexion miglich; Pro- und Bupination gehen schlechter; Supinator longus
und Brachial. int. jetzt ziemlich stark atrophisch; die Sehnenreflexe der
Arme wie frilher. Im Uebrigen keine Verindernugen.

Bel dem éltesten, jetzt 15 Jahre alten Midchen sind die Menszes
etliche Male anfgetreten. Der Fortsehritt der Krankheit ist bei ilir weniger
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auffallend , da sie schon frither nicht melr gehen konnte; Tricepsreflexe
fehlen, Supmatar longus beiderseits viillig geschwunden, stirkere Abmage-
rung im unteren Drititheil der Beuger am Oberarm. Hinde anffallend
klein, im Wachsthum stehen geblieben, livid.

In den vorstehend beschriebenen Fillen hestand durchweg wieder
eine familiire Disposition zn dem Leiden, denn mindestens waren
gwei Glieder einer Familie erkrankt. Die Kranken von Sachs wurden
in friithester Kindheit befallen, diejenigen von Vizioli in ganz ver-
gchiedenem Lebensalter, die Briider G. zwischen dem 20. und 30.
Lebensjahre. Bei Allen begann die Affection, wenn wir mit dem
Kranken O. G. annehmen wollen, dass seine Beine frither schwiicher
waren als die Arme, an den unteren Extremititen, und zwar an den
distalen Abschnitten derselben mit Parese und Atrophie der Muskeln,
als deren Folge sich mit der Zeit Pes equinovarus (Sachs), Pes
equinus (Vizioli) oder Herabhiingen der Fussspitzen beim Gehen
(eigene Beobachtung) herausbildete. Im spiiteren Verlanf kam es
danm zu den gleichen Erscheinungen an den oberen Extremitiiten,
besonders zu Atrophie und Parese der kleinen Handmuskeln; in
allen Fillen worden die Arme mithetheiligt, denn auch in dem
1. Falle von Sachs hestand herabgesetzte Erregbarkeit der Arm-
nerven. Muskelspannungen und -Kriimpfe, Muskelsion- und Coordi-
nationsstirungen fehlten stets. Fibrilliire Zuckungen waren in meinem
Falle 0. G. vorhanden, wurden sonst vermisst. Die mechanische
Muskelerregharkeit war herabgesetzt; die Sehnenreflexe verhielten
gich wechselnd. Durchwegz wurde EaR mit starker Herabsetzung
der elektrischen Erregbarkeit gefunden. Bei dem O, G. war die Er-
regharkeit der Nerven und Muskeln nur in den auch sichtbar er-
krankten Kirpertheilen herabgesetzt, nicht auch im Gesicht u. & w.,
wie in manchen anderen Fillen. BSachs gegeniiber michte ich noch
betonen, dass in keinem einzigen der obigen Fiille, selbst in den
seinigen nicht, Sensibilititsstirungen, seien es nun subjective oder
objective gewesen, ganz fehlten; dass in dieser Hinsieht betrichiliche
Unterschiede vorkommen, ermangelte ich nicht frither schon hervor-
‘gubieben. Vasomotorische Stiirungen wurden immer nachgewiesen,
und ferner war die Sehweisssecretion bei dem O, G. an Hinden und
Fiissen alterirt. Die vegetativen Functionen blieben normal, die
Sphinkteren intact. — Keine psychischen Storungen. Auch der pro-
gressive Verlauf und das Nichtverschontbleiben der Rampfmuskeln .
zeigt sich recht deutlich an den Geschwistern Weiss,

Neu und sebr beherzigenswerth ist bei der sonst maehtlosen
Therapie der Erfolg der chirurgischen Behandlung des

Weitere Beitrdge zur Lehre von der progressiven neurotischen Muskelhydrophie - page 9 sur 26


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0993&p=9

104 TlI. Horrmasy

Klumpfusses in den Fillen von Sachs; ob derselbe durch die
sweite Operation ein danernder wird, bleibt abzuwarten und hingt
von dem langsameren oder rascheren Verlanf des Leidens ab, Nicht
weniger interessant in anderer Hinsicht ist die von Vizioli consta-
tirte Amaurose auf der Basis ciner Sehnervepatrophie; darauf
werde ieh spiter noch zurickzukommen haben.

Diese neveren Beobachtungen bestiitigen anscheinend insgesammt,
dass die Krankleit stets an den unteren Extremititen beginnt, was
ihr ja auch in Amerika den Namen ,peroneal form or leg-type of
progr. muscular atiopby® eingetragen hat, an welchem Sachs auch
nenerdings noch festhilt. Ob dieser Name beibehalten werden lkann,
wird ans dem Folgenden hervorgehen,

Der Umstand, dass in fast allen Fillen die Hinde und Vorder-
arme vach bei den verschiedenen Kranken verschiedenen Intervallen
in gleicher Weise wie die Beine erkranken, musste den Verdaeht er-
wecken, dass das Leiden anch einmal den umgekehrten Gang nelimen,
di h. mit Parese und Atrophie der Hand- vnd Yorderarmmuskeln ein-
setzen und dann sieh erst an den Unterextremititen hemerkbar machen
oder an allen vier Extremitiiten gleichzeitig beginnen kinne. Auch
die grosse Achnlichkeit des Symptomenbildes mit den Polyneuritiden
liess etwas Derartizges vermuthen.

Der Verdacht war, wie die folgenden beiden Beobachtungen,
besonders die erste, zur Evidenz beweisen, gerechtfertizt. Die Kinder
kamen bald pach der Heidelberger Natwrforscherversammlung zor
Untersuchung und wurden von mir im November 1889 im #rztlichen
Verein, als zur progressiven neurotiechen Muskelatrophie gehorig,
vorgestellt, )

Fall L

Luise Willmann, 7 Jahre altes Schreinerskind, stammt ans einer
weder viter- noch mitterlicherseits neuropathiseh belasteten Familie, Der
Vater ist seit einiger Zeit brustleidend. Sie hat nur einen Bruder, welcher
Jjetzt 4 Jahre alt ist; von ihm wird spiter die Rede sein. Keine Lues,
kein Alkoholismus bei den Ascendenten.

Vor 2 Jahren merkten die Eltern an dem Madehen, welches bis
dahin sich des besten Wohlbefindens erfrente und gut gedieh, dass es beim
Spielen Alles nicht mehr so riehtig und geschickt anfasste, wie
andere Kinder; sio zitterte schon damals mitden Fingern and die Arme
waren unruhig, wenn sie etwas Sehweres halten oder gar aufheben sollte. Am
Gang fiel nichts Besonderes anf; sie legte noch in diesem Frihjalire einen
Weg vun einer Stunde zuriick und wiirde es auch jetzt noeh fertig bringen;
doch zerreisst sie seit einem Jahr ihre Bchuhe ganz vorn, All-
wihllich magerten die Hinde ab, hingen im Handgelenk volarwirts
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lierab, withrend die Finger immer mehr eine flectirte Haltung annahmen,
Schmergen hatte das Kind wihrend seines 2 jihrigen Leidens absolut
nichi, weder in den oberen, noch in den nnteren Extremititen, noch in der
Wirbelsiule ; dberhaupt fehiten Sensibilititsstérungen irgend welcher Art.
Muskelvigiditit oder stirkere unwillkiirliche Zuckungen waren ebenfalls nia
da, — Beitens der hiheren Binue wurde eine Storung nicht wahrgenommen ;
gie lernte angeblich gut und ,kann aneh jetzt noch schin schreiben. Die
vegetativen Funetionen waren immer normal und die Sphinkteren thaten
ihren Dienst in gehiriger Weise. Der Gang des Leidens war bis jetat
continuirlich progressiv. Hin halbes Jahr nach Beginn der Affection machte
sie die ,Ritheln® dureh. — Es fehlt jedweder Anhaltspunkt fiir die
Entstehung des Leidens.

Status praesens. Patientin ist ein gut entwickeltes, gut penihrtes
schilchternes Kind mit freundlichem Gesichtsausdruck und frischen, runden
Wangen. Sie hat' ein ganz pormales Wesen, scheint aber nieht gerade
intelligent zu sein,

Anomalie der Obrbildung eder sonstige Anzeichen von Missbildung
sind nicht zn entdecken.

Gerneh, Gehtr, Geschmack wohl erhalten. Das Sehvermigen ist gut;
die Pupillen reagiren auf Licht und bei Accommodation prompt, auch die
Thatigkeit der Augenmuskeln ist ungestirt; es besteht weder Strabismus,
uoeh Nystagmus; der ophthalmoskopische Befund normal (Dr. Bern -
lieimer).

Die Bensibilitit im Quintusgebiet, sowohl der fusseren Hant wie der
Mundschleimhaut, in allen ihren Qualititen wobl erhalten. Die mimisehen
Gesichts-, die Kan- und die Zungenmoskeln lassen weder in ihrer Er-
nilrung noch in ihrer Fonetion auch nur eine Andentung von Stiring
erkenpen; fibrillire Zuckungen sind nicht an ihnen wahrzunehmen. Der
Unterkieferreflex ist leicht ansznlisen,

Ehe ieh auf die Sehilderung der Muskelverbiltnizse am Rumpf und
an den Extremititen ithergehe, will ich im Vorans bemerken, dass nir-
gends anch nur eine Spur von Muskelhypertrophie nachweis-
bar und dass die Sensibilitit in jeder Beziehung gut evhalten ist;
auch feblt jede Andentung von Muskelspannungen.

Das Kind bewegt die Arme in den Schultergelenken ganz frei, Die
otorische Kraft der rechtsseitizen Schultermuskeln ist anscheinend
nicht ganz so betriehtlich, wie diejenige der linksseitigen, doch ist eine
Abnahme des Volums hichstens im M. deltoides dext. vorhanden, Die
Mm. sapra- et infraspinatus und subscapularis sind in ihrer Function
uicht gestirt und aunch nieht merklich abgemagert.

Die Bengemuseulatur am Oberarm ist nicht merklich atro-
phisch, woll aber leicht paretisch; die Strecknmskeln sind dagegen krif-
tiger; ob ganz normal, ist schwer zu entscheiden. Beim Strecken erscheint
eine anffallende Hyperextengion in den Ellenbogengelenken.
Fibrillire Zunekungen sind in den genannten Muskeln nicht zo sehen.

Am Vorderarm sind die Extensoren mit Hingehluss des M.
supinator longus beiderseits complet gelihmt und abgemagert; die
Hand hingt folglich bei promirtem Vorderarm sehlaff im Haudgelenk
lierab und kann absolut nicht gehoben werden. Die Mm. flexores anti-
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brachil sind gleichfalls stark paretisch und auch abgemagert. Die Hand
ist stets halb pgeschlossen (Krallenhand); die Finger sind im 1. Inter-
phalangealgelenk am meisten fleetirt. Die Bengung im. Handgelenk ge-
lingt noeh mit geringer Kraft, wobei die Sehne des M. flexor carpi ulnaris
etwas mehr vorspringt als diejemige des M. flexor carpi radialis. Die
Hand kann beiderseits moch williz, d. h. knapp bis zur Berihrung der
Fingerpulpen mit der Vola manus geschlossen werden; der Streckong der
Finger stellt sich ein besonderer Widerstand nicht entgegen, aie gelingt
pasgiv anffallend leicht, Das Endglied des Daumens steht fast im rechten
Winkel flectirt, ferner stehen der dritte und vierte Finger mehr flectirt
als der zweite und filnfte.

Die kleinen Handmuskeln sind abgemagert, znm Theil pare-
tiseh, zum Theil paralytisch. Seitens der Mm. interossei et lnm-
brieales kaum eine Andeutung von willktrlicher Contraction; nur die
Endglieder des Zeigefingers der linken Hand und noch weniger die-
jenigen des kleinen Fingers werden noch etwas gestreckt. Die Opposition
von Danmen und kleinem Finger kaum his zur Berihrung miglich. Das
Fettgewebe in der Hohlhand ist vermindert. Die Hinde sind livid,
warm und etwas fencht; fibrillire Zuckungen sind spirlich, aber
sehr kriftig, so dass es zn Bewegungen des Zeigefingers und zur Ab-
duction des kleinen Fingers kommt. Die Benger am Vorderarm sind, wie
gich aus dem Spiel der Finger sehliessen lisst, 8itz theils fibrilliver, theils
faseiculirer schwacher Contractionen. Die mechanische Muskel-
erregbarkeit der Extensoren am Vorderarm ist lebhafter als die-
jenige der anderen Muskeln und die beim Beklopfen ausgeltsten Zuckungen
verlanfen trige; in den kleinen Hand- und den Vorderarmmnskeln ist
die mechanizche Erregbarkeit herabgesetat.

Die Sehnenreflexe fehlen an beiden Armen insgesammt. Anch
alle vorstehend beschriebenen Symptome gind doppelseitiz nnd symmetrisch.

Die Nervenstimme sind weder in der Sopraclavieulargrabe noch
am Oberarm verdiekt oder druekempfindlich; nur die Nn. radiales sind an
ihrer Umschlagsstelle sehr leicht go fihlen und vielleicht etwas sn dick
fiir ein Tjihriges Kind; drockempfindlich sind aber auch sie nicht.

Die Baueh- und Rtekenmuskeln sind kriftig. Der Bauchreflex
nur schwach anszulizen.

Die unteren Extremitiiten haben normales Aussehen: die Unter-
schenkel und Filsse sind weder eyanotisch noeh kihl. — Eine dentliche
Abmagerung fillt weder an den Ober- noch an den Unterschenkeln auf;
auch geht die Kleine ganz gut. Bei robiger Lage im Bett fallt aber die
Haltung der Fitzse anf, welche in lelohter Pes equinovarns-Stellung stehen
und zwar der linke mehr als der rechte; mit leichtem Druck kann man
die Fiisse fiber die Grenzen des Normalen hinaus abknicken und die krank-
hafte Btellung sehr erhihen.

Die Sensibilitat der Beine verhalt sich, wie oben angegeben, im
Gangen normal; doch pereipirt das Kind Nadelstiche an den Fissen leb-
hafter und schmerzhafier, als an den Handen. — Der Plantarreflex
ist beiderseits lebhaft. Der Patellarreflex ist meist nicht anszulosen;
nur bei der einen oder anderen Pritfung scheint er sehwach dazusein; da-
gegen sind die Achillessehnenreflexe normal.
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Die grobe Kraft- der Glutdal- und Oberschenkelmuskeln
liisst etwas zu wilnschen Ubrig; doch besteht keine ausgesprochene Parese
oder Atrophie. Die Wadenmuskeln sind kriftiz; der Fuss kann kriftig
abwiirts gedriickt werden und auch die Bewegungen der Zehen sind
gut, und zwar sowohl die plantar- wie die dorsalwiirts ausgefithrten, Ge-
sechwileht sind dagegen die Peronei beiderseits, wihrend der M.
tibialis antie. sich gut eontrabirt. — Die Nervenstimme sind weder druck-
empfindlich noch verdiekt. Die mechanische Muskel- und Nervenerreg-
barkeit, wenigstens an den Unterschenkeln, herabgesetzt,

Maasse: Oberarm rechts 17,5, links 17,2 Cm.

= Vorderarm oM B =S B B

= Oberschenkel - 35,8 - 35,315 Cm.] oberhalb
= - T = 23,5} 8§ = }derPatella
= Wade = A2 s 26,6 Om.

Die Muosenlator ist am ganzen Kirper schlaff; schine Contouren
von Muskeln sieht man nicht. Um zn sehen, ob die scheinbar gesunden
Muskeln auch eine normale Kraft haben, werden vergleichende Prifungen
mit einem gracilen, 5jihrigen Midehen, das gerade auf der Abtheilung
ist, vorgenommen. Dabei stellt sieh denn heraus, dass dieses Kind in
jeder Beziehung viel kriftiger ist, als unsere Kranke. .

Die Sphinkteren verhalten sich normal; die Temperatur und die
inneren Organe ebenfalls, anch der Urin.

Es besteht wihrend des mehrwiichentlichen Aufenthaltes der Kranken
anf der Abtheilong wilrend der letzten Monate des verflossenen Jahres
in jeder Bezichung Wohlbefinden. 8ie klagte nie fiber Schmerzen oder
Bpannen u. & W.

Faradische Nervenerregharkeit:

N. frontalis dexter 107, sin. 110
N. mentalis & 114 = 114
N. aceessorins s 128 .= P30
Erb’scher Punkt & 108 = 106
N. ulnaris = 95 = ‘105
N. medianus = 110 = 110
N. radializ = nnerreghar bei 50 R.-A.
N. median. {Handg.} - BO = 85
N. ulnaris = s 80 = 92
N. peroneus s 110 = 114
N. tibialis = 46 = 85
N. eroralis : ] = 92
Der Leitungswiderstand der Hant tber den Hauptnervenstimmen

normal.

Die Contractionen sind bei Reizung des N, medianus und N. nlnaris bei
90—100 R.-A. sehr schwach; zmerst contrahirt sich der Benger des Feize-
fingers, Beim Uebereinanderschieben der Rollen nehmen die Contrae-
tionen nicht in gleichem Schritt zu wie bei gesunden Erwachsenen.

Zur Controle werden sofort nach beendigter Prifung der Nerven-
erregharkeit unserer Kranken untersucht mit dem faradischen Strom:
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1. das schon erwilnte 5jihrige gesunde Midehen, dessen
Nerven bei folgendem Rollenabstand reagirten:

N. frontalis R i RS Ry
N. accessorins = Gl sl ] (R
N. ulnaris = Py b SRR R o - S
N, medianus = GO e N e VB s
N. peronems = ., . » 160 =
2. ein 43 Jahre alter Fabrikarbeiter:
N fromtabia:  Bay NI Sl ii=s e e e s
N, apcessoring - bl UG R P Y
N. ulnaris = s E e vt SR oy
N. peronens £ IR i R R

Galvanische Nervenerregbarkeit unserer Kranken:

Vom N. frontalis sind rechts und links bei 10 M.-A. ganz schwache
KaS-Zuckungen zu erzielen; stirkere Strome, um die Reaction gegen die
An8 zu sehen, lassen sich bei der Unrohe der Kleinen nicht anwenden.

N. accessorins: Rechts kurze KaSZ beid,5 M.-A, links bei5,0 M.- A ;
An8Z bei 5,5 M.-A.; Ka8Te bei 12—15 M.-A.

N. medianus dext.: Es erscheint hier als erste Zuckung eine
gauz kurze AnSZ des Flexor indie.; erst bei 5,5—6,0 M.-A, erscheint die
KasZ. Dies Ergebniss blieb an verschiedenen Tagen dasselbe. N, media-
nus sin.: Bei 3,0 M.-A. blitzihnliche Ka8% im M. flexor indie., bei 7,0 M.-A.
erfolgt eine KaSZ in den ubrigen Beugern, auch in dem Thenar; die
AnSZ folgt erst dann pach.

N. ulnaris sin.: EaSZ bei 6,0— 80 M4, schwach und matt; bei
dieser Stromstirke contrahirt sich auneh der M. adductor pollicis. Die
AnSZ folgt der Ka8Z nach und ist sehwicher. Rechts sind noch stirkere
Strime zur Auslisung der ersten Contraction nithig.

N. radial, dext. et sin.: Keine Reaction bel 12 M..A,

Von den Nn. medianus et ulnaris sind oberhath des Handgelenks
Zuekungen der kleinen Handmuskeln nicht mit Sicherhelt anszuliizen,
Allerdings storen sebr bei der Prufung die Zuckungen der Fingerbenger.

Von dem N. peronens dext. et sin. erbilt man die evste Znekung
bei 10—12 M.-A., nnd zwar zuerst eine KaSZ, Bei 15 M.-A. sind sie
noch kora und werden awch bei 30 M.-A. nicht tonisch.

Die Nn. tibiales reagiren bei 18,0—20,0 M.-A. zuerst mit einer KaSZ,

Directe Muskelerregbarkeit:

Die Mm. extensores beider Vorderarme, inbegriffen M, supi-
nator longus, sind faradisch unerregbar; galvanisch erfolgen bei 4,0—5,0
M.-A. trige Zuckungen und die AnSZ > KaSZ,

Thenar und Hypothenar antworten anf faradische Reize mit
matten Zucknngen, anf galvanische mit trigen Zuckungen bei4,0—5,0 M.-A.;
dabel ebenfalls AnSZ = Kal7.

Die Beugemuskeln am Vorderarm, die Muskeln des Oberarms, des
Scholterglirtels, des Gesichts zeigen starke faradisehe nud galvanische
Erregharkeitsherabsetzung ohne EaR; so reagiren z. B. die Muskeln des
Kinng erst bei 10 M.-A. mit einer kurzen KaS%.

Die Extensoren an den Unterschenkeln zichen sich erst bei
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einem Rollenabstand von 60 Mm. gerade erkennbar zusammen, galvanisch
chenfalis erst bei sehr hoben Stromstirken, wobei die KaSZ = AnSZ.

Seitens der Wadenmuskeln erst bei 80—40 R.-A, eine Spur von
Contraction; bei 30 EL Stihrer eine kurze, schwache Znckung.

Der M. vast. intern. rihrt sich bel 30—40 Rollenabstand noch
nicht, antwortet bei 20 M.-A. mit einer matten Zusammenzichung.

(Die Erb’sche Normalelektrode und das Edelmann’seche Galvano-
meler wurden bei der galvanisehen Priifung benntzt.)

Fall IL

Karl Willmann, 3% Jahre alt, Bruder der Vorigen, kam, wie auch
seine Schwester, wohlgestaltet zur Welt, war bis jetzt stets gesund, machte
Kinderkrankheiten noch nicht durch, entwickelte sich geistig gut. Die
vegetativen Funetionen sollen nie gestirt gewesen sein. Stubl- und Urin-
entleerung erfolgte stets willkirlich.

Er lernte zur richtigen Zeit lanfen, lief aber nie so flink wie
seine Altersgenossen, fallt gern hin. Er soll mit leicht gebeugten
Kpicen und etwas nach innen gedrehten Fussspitzen gegangen sein; doch
ist es sehr fraglich, ob das als pathologisch aufzufassen ist.

SBtatus praesens. Kriiftig gebanter, wohlgendhrter, einfiltiger
Bauernbub, der durch Sechreien nnd widerspenstiges Geberden die Unter-
snchung sehr erschwert und dadurch dieselbe nicht in die Einzelheiten
ausgufithren gestatiet.

Die Sinnesorgane verhalten sich ganz normal. Die Mimik nicht
alterirt; Unrube und fibrillire Zuckungen sind, nachdem die Untersuchung
zu Ende ist und der Junge sich bernhigt hat, im Gesicht nicht zu sehen.

Die Hautfarbe des Rumpfes und der Arme die gewdhnliche. Es
besteht keine ausgesprochene Atrophie in irgend einem Muskelgebiet oder
einzelnen Muskeln; die Vorderarme erscheinen jedoch etwas weniger voll
als die Oberarme. Bei sehlaffer, welker Musculatur ist die grobe moto-
rische Kraft ziemlich gut. Die kleinen Handmuskeln f{ihlen sich
anffallend schlaff und weich an und sind zum Theil Sitz ausgeprigter
fibrillirer Zuckungen und dies beiderseits. Die mechanische Muskel-
erregharkeit bietet keine anffallenden Verinderungen. Muskelspannungen
bestehen miecht. Die activen Bewegungen erfolgen in allen Gelenken
olne Hinderniss und in normaler Weise, Die Sensibilitit ist intact.
Die Reflexe bei der Widersetzlichkeit des Kranken nicht geniigend zu
priifen. Kein einziger Muskel ist hypertrophisch.

Am Rumpf nichts Bemerkenswerthes.

Die Beine liegen gestreckt nebeneinander. Die Fiisse sind kiibl
und blau. Sensibilitit und Hautreflexe normal. Die Patellarreflexe
gind beiderseits vorhanden und lebhaft, die Achillessehnenreflexe sind
ebenfalls anszulisen, Fussclonns besteht nicht; ebensowenig Muskelspan-
nungen; fibrillire Zuckungen sind nirgends sichtbar.

Die Willkilrbewegungen vollziehen gich in den grossen Gelenken
der Beine ganz gut. Eine deuntliche Functionsstorong lisst sich nur an
dem M, flexor hallucis longus wahrnehmen, welecher rechterseits
paretisch, links fast paralytisch ist; links ist anch der M. exten-
sor hallue. geschwicht. Die Zehe steht dorsalwirts, ist wenig beweg-
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lich. Die tbrigen Zehen werden nach beiden Richtungen verhiliniss-
milssig gut bewegt.

Der linke Unterschenkel erscheint etwas dinner als der
rechte; der linke Oberschenkel ist im Vergleich zu dem rechten
deutlich atrophisch, ohne dass eine Differenz der groben
motorischen Kraft vorliegt.

Maasse: Vorderarm rechia 16,0, links 16,0 Cm,

1

= Oberarm = T -
= Wade = 21,2 E 20:8 =
= Oberschenkel - = 265 = 258 -
= : ohen = 34,0 = 32,0 =

Der Gang des Jungen ist plump, wenig elastisch; ob dies pathologisch ?
Die elektrische Erregbarkeit der Nerven ist, wie bei dem
ersten Kinde, durchweg hoehgradiz herabgesetzt. 8o erzielt man von
dem N. facialis erst bei 110 R.-A. eine ganz schwache Contraction, von
dem N. peroneus bei 120—125 R.-A., von den Nerven der Arme bei
noch grisserer Stromstirke, resp. geringerem Rollenabstand. EaR liess

sieh nicht nachweizen,
Bei dem Vater sowohl, wie bei der Mutter, welche beide keinerlei

Symptome einer Nervenkrankheit boten, reagirten die Nerven bei nor-
maler Stromintensitat (N. facialis und Armnerven bei 130—140 R.-A.).

Trotedem bei dem Midchen die Affection an den Hinden be-
gonnen hatte, konnte ich bei der Seltenheit anderer chronischer pro-
gressiver Muoskelatrophien nenrotischen Ursprungs im  Kindesalter,
fermer bei Bertickeichtigung des krankbaften Verhaltens der nicht
functionell gesttrten Nerv-Muskelgebiete, z. B. des Gesichts und der
Oberschenkel gegeniiber dem elektrischen Strome den Verdacht
nicht wunterdriicken, dass es sich im vorliegenden Falle doch
um eine progressive neurotische Muskelatrophie handle mit bis dahin
nicht beohachtetem Beginn. Wie verhielt es sich mit der hereditiiren
oder familiiven Disposition? In der Ascendenz war eine gleiche
Krankheit nicht vorgekommen, Aufschluss konnte miglicherweise
die Untersnchung des jingeren Bruders der Kranken geben, welcher
zwar nach der Aunssage des Vaters gesond sein sollte. Ich bestimmte
deshalb den Vater, bei seinem niichsten Besnche den Jungen mitzn-
zubringen; da stellte sich denn bei der Untersmchung herauns, dass
er auch krank war, dass er an der gleichen Affection litt. Nur haite
dieselbe noch nicht so weit gehende Storungen verarsacht, dass die
Angehiirigen etwas davon merkten.  Jedenfalls war damit ein fami-
lidres Aunftreten des Leidens erwiesen. Es diirfte dieser Junge in
einem so frithen Stadinm des Leidens beobachtet sein, wie seither
kein anderer Fall; trotzdem war die Diagnose miglich.

Die Pathogenese, die Symptomatologie, der Verlauf u. s. w. bis
anf die elektrische Erregharkelt der Nerven und Muskeln stimmt in
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diegen beiden Fillen mit demjenigen der friilher von mir heschrie-
benen Wildt — abgesehen von der verschiedenartigen Localisation der
Atrophie im Beginn — so villig iiberein, dass ein Nebeneinander-
stellen der einzelnen Symptome dies kaum klarer machen kann. Be-
tonen will ich nur noch, dass die Eltern keine elektrischen oder son-
stigen Veriinderungen im motorischen Apparat w s. w. hoten, dass
bei den beiden Kindern die elektrische Erregharkeit aunch in den
fonctionell nicht gestirten Nerv-Muskelgehieten sehr hetriichtlich von
der Norm abwich. Ohne eine systematische elektrische Untersuchung
wiirde man auch hier iiber dic Auvsdehnung der Stérung im Un-
klaren geblieben sein,

Jedenfalls berechtigt das Vorkommen derartiger Fiille zu dem
Schlusse, dass diese Form der progressiven Muskelatrophie
nicht stets an den unteren Extremitiiten zu beginnen braucht, sondern
dass die Lihmungserscheinungen mit den trophischen Storangen anch
einmal zuerst und am stéirksten anden Enden der oberen
Extremititen ausgebildet sein konnen, oder an denEnden
aller vier Extremitiiten zugleich oder bei verschiedenen Glie-
dern ein und derselben Familie zuerst bald an den Filssen
und Untersehenkeln, bald an den Hinden und Vorder-
armen. Wenigstens scheint das Letztere bei den Briidern &, vor-
gelegen zu haben, da O. G. die Schwiche und Abmagerung der
Hand Jahre lang vor dem Schlechterwerden der Unterschenkel be-
merkte, wiihrend das Umgekehrie bei seinem Bruder der Fall war,

Die niichste Frage ist nun die: Stehen diese Fille mit Beginn
des Leidens an den Hiinden vereinzelt da oder finden sich noch
andere in der Literatur? Im ersten Falle kiinnte es sich um Aus-
nahmen handeln, welche die Regel nur um so sehiirfer hervortreten
liessen, im letzteren Falle miisste man annelmen, dass es sich nm eine
Variation handele, welehe dem sogenannten ,Beintypus“ an Beden-
tung gleich stehe und abgesehen von anderen Griinden bei der Wahl
fes Namens fiir die Krankheit in Betracht gezogen zu werden verdiene.

Nun, anch zur Entscheidung dieser Frage findet sich das nithige
Material, wenn aunch unter anderen Namen, bereits in der Literatur.

Zunerst will ich eines Falles Erwihnung thun, welchen Eulen-
burg') in der Hufeland’schen Gesellschaft in Berlin als progressive
spinale Amyotrophje vorgestellt hat. Eulenburg verlegt, wie der
Name sagt, die Affection, ohne den Beweis daftlr zn erbringen,
direct ins Riickenmark und hiilt ibn fir eine Combination des

1) Nearolog, Centralblatt. 1884, Nr. 7.
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Duchenne-Aran’schen Hand- und des sogenannten Peronealtypus
der progressiven Muskelatrophie,

Es handelte sich nm einen 37 jilrigen Arbeiter, welcher vor 8 Jahren
von einer allmihlich fortschreitenden Atruphie und Parese der kleinen
Handmuskeln und 4 Jahre spiter auch der Muskeln der Unterschenkel heim-
gesucht wurde; vechts war die Affection etwas stirker ala links; ,,main
en griffe”, die Extensoren der Vorderarme haben fanctionell gelitten, Die
kleinen Handmuskeln elektriseh nicht erregbar, die faradische Erregbar-
keit der Extensoren am Vorderarm betréichtlich herabgesetzt bei ungefilr
normaler galvanischer Reaction derselben; keine Ealk. — Die Mm. interossei
der Zehen geschwunden; Atrophie des Extensor digitor. commun, et hallue.
long., der Mm. peronei, der Wadenmuskeln, weniger stark des M. tibial.
antic. und des M. vastus intern.; fibrillive Zuckungen, Herabsetzung der
elektrischen Erregbarkeit ohne Eakl,

Nun hat nenerdings W. Dubreuilh ), obne der fritheren und jetzt
von mir apgefilbrten Arbeiten Erwihnung zn thun, einige Beobach-
tongen mitgetheilt, welche fir die Frage des anatomischen Sitzes der
Krankheit von hoehstem Werthe sind, da einer der Fille zur Ob-
dunetion kam und genan anatomiseh untersucht wurde.

Dien ersten der Dubrenilh’sehen Fille rechne ich nicht hierher,
denn Erfrierung bewirkte die Veriinderung an den Fiissen und Unter-
schenkéln, Bleiintoxieation, wahrscheinlich mit Rhenmatismns die-
jenige der oberen Extremitiiten. Ieh wende mich deshalb sofort zo
Dubreunill’s Beobachtung II.

Jos. Rig..., 36 Jahre, Barbier, gestorben 27. Februar 1587 nach
L0 tagiger Beobachtung, Vater starb an Gicht. Die Mutter scheint von
einer auf alle 4 Extremitdten ausgebreiteten Muskelatro-
plie befallen pewesen zu sein. Von 14 Gesehwistern leben
apgser dem Kranken noch 3, welehe gesund sind. Alle Uebrigen
sollen an Muskelatrophie gelitten haben, welehe gegen das |
20. Jahr begann. — Patient selbst iiberstand Variola und acote Poeu-
monie; nichts von Serophulose, Syphilis oder Alkoholismus.

Mit 21 Jahren bemerkte er Abmagerung der Hiénde mit Be
hinderung der Bewegungen. — Die objective Untersuchung ergab snbacute
Tuberenlose beider Lungenspiteen. Pupillen etwas eng, nicht sehr gut
reagirend. Sehen und Hiren gut. Gernechsinn, weleher frither panz
gut war, jetzt ganz schlecht. Allgemeine Sensibilitit, Tast-, Schmerz-,
Temperatursinn intact; Muskelsinn gut; ebenso Blasenfunction.

Thenar und Hypothenar atrophisech, weniger die Interossei bei fast
normaler Willkiirbewegung; auch die Vorderarmmuskeln etwas atrophisch
bei guter Bewegungsfibigkeit und Kraft. Die Muskeln der Oberarme
schmichtig, ohne ausgesprochene Atrophie, mit normalen Bewegungen;
die Sehultermuskeln in toto etwas magerer, Die Periostreflexe fast Null,

1) Etode sor quelques cas d'atrophie muscnlaire, limitée aux éxtremitds et
dependant d'altérations des nerfs periphériques, Rev. de méd. 1800, p. Adl.
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die Muskelreflexe normal. — Die Filsse in Equinovarasstellung, ,pieds en
grifie”, Willkurbewegungen der Zehen sehr beschrinkt. Die Extensoren
am Unterschenkel total atrophiseh; Gastrocnemii und Solei schlaff und
schlecht entwickelt. Oberschenkel- und Gesissmuskeln normal. Patellar-
reflexc etwas lebhaft; Plantar-, Hoden- und Banchrefiexe normal. Rumpf-
und Halsmuskeln vielleicht etwas zu dilnn.

Bectionsbefund. Abgesehen von der Pneumophthisis sehr alte
Verinderungen in den Nerven, am stirksten in der Peri-
pherie, also den motorischen Nerven der Hinde und Fiisse u. s, W,
abnehmend gegen das Ridekenmark hin, erst abklingend in
den vorderen Wurzeln der Hals- und Lendenanschwellung.
An den Fasern die verschiedenen Stadien der priwaller'schen und waller-
schen Degeneration bis zu vélligem Faserschwund: diinne atrophische
Fasern, solche mit Segmentirung, mit Markzerfall, solche endlich, welche
im Stadium der Regeneration zu sein scheinen. — Die Muskelverinde-
rungen dementsprechend : 1. einfach atrophische Fasern mit erhaltener Quer-
streifung und Kernwucherung, 2. soleche mit verschwundener QJuersirei-
fung, Granulirang der Muskelsubstanz und betrichtlicher Eernvermehrung,
3. vollig degenerirte Fasern und 4. hypertrophische Fasern, deren Form
aber unregelmissiger ist, als diejenige normaler,

Die grane Substanz des Rilckenmarks (Vorderhirner, Hinterhirner,
Clarke'sche Siulen) villig normal, Leichte Vermehrung der Glia der Goll'schen
Stringe, welche im unteren Theil des Dorsalmarks die ganzen Hinterstringe
einnimmt; es handelt sich nicht um eine wahre Bklerose, und die Nerven-
fasern sind nicht vermindert; dabei eine etwas stirkere Verfirbung der Py8.

= Dubrenilh’s Beobachtung III. 29 Jahre alter Bicker. Vater
starb an einem Halstamor, Mutter starb an Hydrops. Letztere hatte
von Kindheit anf deformirte Hinde wie der Kranke. Patient
hatte weder Kinderlahmung, noch Rheumatismus.

So weit seine Erinnerung reicht, hatte er verkmmerte Hinde und
verkriippelte Filsse. Nach Erzihlungen seiner Eltern bestand bei ihm
von frithester Kindheit an Schwierigkeit, die Finger zu strecken. In der
Schulzeit war er weniger geschickt mit den Fingern, als seine Mitschiiler,
lernte aber schreiben. Vom 14. Jahre ab langsamer, aber continuirlicher
Fortschritt der Deformirung aller 4 Extremititen. Militarfrei,

Keine villige Krallenstellung der Finger, aber Unfihigkeit, dieselben
zu strecken; die beiden Endphalangen flectirt. Die Handmuskeln beider-
seits atrophiseh, fibrillire Zuckungen, Paress, Bewegungen der grossen
Armgelenke frei; fibrillire Zuckungen in den Extensoren am Vorderarm;
die Beuger hier etwas abgemagert. Oberarm- und Schultermuskeln kriftig.
— Empfindung bei Berahrang und Stich sehr abgestumpft an den Hinden,
leicht abgeschwiicht an den Vorderarmen, normal an den Oberarmen,
Hochgradig herabgesetate elektrische Erregbarkeit der Nerven und Muskeln
an den Hianden und den Vorderarmen (Gesicht und Beine scheinen nicht
untersucht zn sein), zum Theil in solchen Gebieten, welche willkiirlich
ganz gut braunchbar waren,

Fiisse kurz, dick, nach innen abgeknickt. Plantarmuskeln und kleine
Zehenbenger atrophisch; Zehen in Krallenstellung; trophisehe Storungen
der Nigel mit spontanem Abfall. Abundanter Schweiss der Fisse auch

Dentscho Zeltsghr. £. Nurvonheilkunde. [ Bi. 8
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bei niedriger Anssentemperatur. — Waden weich, schlaff, aber volumings;
Oberschenkel kriftig und museulds. Die Bensibilitit gegen Bertthrungen
an den Fiiszsen sehr abgestumpft, weniger an den Unterschenkeln, normal
an den Oberschenkeln; Patellarreflexe aufgehoben; Hodenreflex ebenfalls;
Kitzelrefles von der Planta pedis erhalten ; Muskelsinn normal, ebenso mecha-
nische Erregbarkeit der Oberschenkelmuskeln. Am Rumpf nichts Abnormes.

Es besteht keine Abmagerung des Gesichtz, aber ,die Gesichtsziige
sind stets immobil”; Gemilthshewegungen wiederzugeben gelingt ihm selir
unvollkommen. Die Augenlider kinnen complet geschlossen werden, Die
iibrigen Gehirnnerven funetioniren normal. — Leichte Polyurie olne
qualitative Verinderung des Urins,

Der Fall Eulenburg’s bietet abgese']mn davon, dass die
Affection an den Hiinden begann und erst 4 Jahre spiiter
sich an den Fuss- und Unterschenkelmuskeln bemerkbar machte, nichts
Besonderes. In den beiden Beobachtungen Dubreuilh’s steht die
Hereditét nicht in Frage, und zwar hatte die Mutter Rig . ... Jahre
lang an Lihmung aller 4 Extremititen gelitten und 10 seiner Ge-
schwister an der gleichen Krankheit. Rig.... selbst bemerkte die
ersten Zeichen reines Leidens an einer Schwiche nud Atro-
phie der Hiinde; wie lange spiiter die unteren Extremititen an
die Reihe kamen, ist nicht apgegeben. Der andere Kranke Du-
breuilh’s hatte von frilhester Kindheit an Libmungen und
Stiérungen an den Enden aller 4 Extremitiiten, wihrend
seine Mutter von Kindheit anf deformirte Hinde hatte,
wie er. Auffallende Gehstorungen scheint dieselbe his zu ihrem Tode
nicht gehabt zu haben; jedenfalls traten Liihmungen der Beine,
wenn sie fiberhanpt hestanden, in den Hintergrund. Die einzelnen
Krankheitssymptome decken sich so vollstindig mit den so oft her-
vorgehobenen, dass ich nieht weiter daranf eingehe. Bei diesem Sach-
verhalt ist wohl auch der Schluss gerechtfertigt, dass die vorlie-
gende Form der chronischen progressiven Muskelatrophie
bald an den Fussen, bald an den Hinden beginnt, um auf
die zuerst freigebliebenen oberen, resp. unteren Extremititen nach
verschieden langer Zeit iiberzuspringen; dieser Wechsel zeigt sich
sogar bei verschiedenen Kranken aus derselben Familie. Dass man
fiir eine Krankheit, welehe bald in den unteren, bald in den oberen Ex-
tremitéiten beginnt, nicht den von Sachs vertheidigten Namen wpe-
roneal form or leg-type of progressiv muscular atrophy beibehalten
kann, liegt auf der Hand, denn es bliebe bei den zuletzt beschrie-
benen Beobachtungen nichts Anderes iibrig, als von einem Handtypus
des Bein- oder Unterschenkeltypus zu sprechen; eine gewiss wenig
zusagende Nomenclatur.
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Da ich bei den Kindern Wildt und Wittmann ein abnormes
clektrisches Verhalten der Facialisnerven, der mimischen Gesichts-
muskeln und ebenso der Zunge nachweisen konnte trotz villig nor-
maler Funetion dieser Apparate, da ferner Dubreuilh von seinem
letzten Falle angiebt: ,,Der Kranke lacht nie, seine Ziige sind immer
gtarr, und wenn man ihn bittet, seinem Gesicht den Ausdruck des
Sehreckens oder der Frende zu geben, so gelingt es ibm nur unvell-
kommen®, ist auch die Mithetheilizung der Gesichtsmusealatar u. 8. w.
nicht mebr fraglich, Leider wurde in dem Dubreuilh’schen Falle
die elektrische Untersnehung nicht auf diese Theile ausgedehnt.

Die Krankheit beginnt also bald in den oberen Extremititen,
bald in den unteren Extremitiiten. In Anbetracht dieser soeben an
gefiibrten Thatsachen driingt sich von selbst die Frage anf: Kann
das Leiden nicht anch einmal mit Parese der Mimik und mit Ge-
sichtsatrophie anfangen, oder mit anderen Worten, wird es anch einen
Gesichtstypus dieser Krankheit geben? Entscheiden kamn erst die
Zukunft darfiber, itherraschend kiime eive solche Beobachtung nicht.
Jedenfalls ist es angezeigt, dass Auforen, welche Fiille von sogenannter
infantiler Muskelatrophie Duchenne’s, dem Gesichtstypus der Dys-
trophia museularis progressiva, zur Untcrsuﬂhung bekommen, an
diese Eventualitit denken. Die Differentialdiagnose wird sich hei
Berlicksiehtigung aller sonstigen Symptome vicht schwer stellen lassen.

Wie friiher erwiihnt, sahen Schultze, Charcot-Marie und
Andere eine hesondere Form von progressivem Muskelschwand in
diesem Leiden; ihnen war anch die Aehnlichkeit mit den Polyneu-
ritiden nicht entgangen. Von Virchow und Friedreich erhobene
pathologizeh-anatomische Befunde, zusammengehalten mit dem ganzen
Symptomeneomplex, dem Verlauf u. s. w., mit entwicklungsgeschicht-
lichen und physiologischen Thatsachen, liessen mich als nichst-
liegendes anatomisches Substrat eine aufsteigende Degene-
ration in multiplen peripheren Nerven annehmen. Nur
Sachs meint, ,dass die Duchenne'sche progressive (spinale) Muskel-
atrophie und diese Form den Arm- und Beintypus desselben Leidens
repriisentiren, oder dass sie wenigstens eng verwandte Krankheiten
sind*, Zu diesem Schlusse kommt Sachs, weil er den Sensibilitits-
stiirungen nur eine untergeordnete Rolle einzuriiumen geneigt ist, und
weil ibm die Befunde Friedreich’s und Virchow's, aus einer Zeit
stammend, in welcher Verinderungen in der grauen Suhstanz weniger
leicht festzustellen waren, nieht geniigen. Kann man beziiglich des
letzten Punktes mit ihm ﬁbermnstlmmen, 50 konnte man andererseits

erwarten, dass ibn die Angaben der genannten Autoren, die hinteren
E®
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Lumbalwurzeln und die Hinter-, resp. Goll'schen Striinge seien mit-
erkrankt gewesen, hiitten stotzig machen sollen. Denn das sind Ver-
finderungen, welche nnvereinbar sind mit einer reinen Poliomyelitis
anterior; und daran Hindert auch die Thatsachs nichts, dass spiiter in
der grauen Substanz des von Friedreich untersuchten Riickenmarks
krankhafie Vertinderungen gefunden wurden. Die Einwiinde von Sachs
werden nun vollstiindig dureh den von Dubreuilh in dem Falle
Rig ... erhobenen Obductiofisbefund hinfillig. Denn Dubreuilh
constatirte alte Vertinderungen in den Nerven, welche von
der Peripherie nach dem Centrum hin abnahmen und in
den vorderen Hals- und Lumbaluervenwnrzeln nur noch angedentet
waren, dabei leichte Gliawucherungin den Goll’sehen Strin-
gen, welehe im unteren Dorsaltheil den ganzen Hinterstrang einnahm
und zwar ohne merkbare Nervenfaserabnahme, Auch die Pyramiden-
bahnen sollen etwas stiirker verfiirbt gewesen sein; die graue Substanz
des Rilckenmarks war normal. Am allerstirksten waren die Veriinde-
rongen in den Hand- und Fossnerven und -Muskeln, ein Beweis fiir
die Richtigkeit der Chareot ‘schen Annahme, dass in diesen die Affec-
tion wobl beginne. Dubrenilh wies'mikroskopiseh Veriindernngen in
den Nerven und Muskeln nach, welche sich mit den vom Fried-
reich constatirten ganz und gar decken, wie sic vou Letulle und
Gombault experimentell dureh Quecksilber- und Bleivergiftang er-
zeugt und von E. Remak, Bernhardt und mir als Ursache der
eigenthiimlichen elektrischen Reactionsverhiiltnisse der Nerven ver
muthet wurden. Interessant ist noch das Vorkommen hypertrophi-
cher Muskelfasern neben anderen Degenerationsformen, wenn auch
ibre Form weniger regelmiissiz war, als diejenige normaler Fasern,
ein Befund, welcher, soweit es rein neurotische Atrophien betrifft,
auch bei einem Falle von Poliomyelitis anterior acuta schon gemacht
worde. Wie mir der starke Contrast zwischen der sehlechten elek-
trischen Erregbarkeit der erkrankten Nerv-Muskelgebiete und der
gut erhaltenen Function derselben auffiel, so war Dubreuill @ber-
rascht iiber das Missverhiiltniss zwischen den Lisionen der Nerven
und den beobachteten Symptomen und fugt hinzn, .entweder kinne
die Function forthestehen trotz der fast completen Destruetion der
Nervenfasern oder die Nervenfasern, weleche man fiir leere Scheiden
halte, hittten noch nicht villlig ihre Leitangsfibigkeit verloren®, in-
dem sie in ibrer Structur Achnlichkeit mit den Remak’schen Fasern
biiten, Endlich macht Dubreuilh noch besonders daranf anfmerk-
sam, dass es beziiglich der Lision in den rein musenliiren, den ge-
mischten und den rein sensiblen Nerven keine Differenz gebe. Und
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dies gilt speciell filr den Fall Rig ... ., bei welchem intra vitam
ebensowenig objectiv nachweishare Sensibilititsstorungen bestanden,
wie in dem Falle Friedreieh’s. Erkranken aber an den Extremi-
tiiten sensible und motorische Nervenfasern mit- und nebeneinander,
so erscheint cin analoges Verhalten im Bereich der Hirnnerven auch
nicht mehr anffallend; insofern ist also die Amaurose auf der Basis
einer Sehnervenatrophie mit dem Wesen dieser Krankheit ehensogut
wie mit einer acuten Polyneuritis vereinbar, nicht dagegen mit der
reinen Duchenne-Aran'schen progressiven Muskelatrophie. Die letz-
tere, an and fir sich selten, hat seit dem genaueren Studium der
amyotrophischen Lateralsklerose und der Syringomyelie so sehr an
Boden verloren, dass nur einzelne nicht anzmzweifelnde Obductions-
befunde fibrig geblieben sind.!) Es wiire iiberbaupt in Erwigung zu
ziehen, ob es nicht zweckmissiger wiire, diese Duchenne-Aran’sche
Muskelatrophie mit der pathologisch-anatomisch von ihr nicht ver-
schiedenen Poliomyelitis ant. chroniea, wenn auch als besondere Form
derselben, zusammenzubringen,

Eisenlohr erwihnte in einem bei Gelegenheit der Heidelberger
Naturforscherversammlung 1880 gehaltenen Vortrag tiher Muoskelatro-
phie einen Fall, welchen er zu der progressiven neurotischen Muskel-
atrophie rechnen michte; es handelte sich jedoch um einen Schulter-
Armtypus der Lihmung, welche unter Schmerzen u. s w. chronisch
entstanden war; der Autor nimmt eine chronische interstitielle Neuritis
als Ursache fiir seinen Fall an, geht nur weiter und glanht, das-
selbe sei auch der Fall bei der hier vorliegenden Krankheit. Die Diffe-
reng zwischen der Eisenlohrschen und meiner Auffassung von dem
anatomisch nachweisharen Sitz der Krankheit ist sehr gering; wir
suchen ihn Beide in den peripheren Nerven. Die Differenz bleibt
die, ob es sich om Entzilndung oder Degeneration handele. Ich
muss nun gestehen, dass ich mich mit der Annahme einer Nerven-
entzlindung, welche sich durch viele Generationen fortpflanzt und
dabei manchmal unter den einzelnen Familiengliedern (vgl. Herring-
ham) eine merkwiirdige Auswahl trifft, nicht befreunden kann, Wie
bei der Dystrophia musenlaris progressiva, welche doch anch wohl
keine einfache chronische Myositis ist, der Friedreich ’schen Ataxie,
der hereditiiren Chorea u. s. w. driingt sich anch da immer wieder
der Gedanke vor, dass hier tiefere Entwicklungsanomalien im Nerven-
system und Muskelapparat — man denkt bei manchen Fillen un-

1} Fr, Schultze, Ueber den mit Hypertrophie verbundenen progr. Muskel-
schwund u. s, w, 1588,
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willkilrlich an die ,Nerv-Muskelzelle” — unvollstindige Ansbildung,
geringere Widerstandstihigkeit oder wie man sich diese Dinge alle
denken mag, zu Grunde liegen. Und wer in den constatirten Nerven-
veriinderungen dieser Krankheitsfille eine Entziindung sieht, dem
bleibt schliesslich doch nichts iibrig, als zu concediren, dass dieselbe
sich in einem sehon abnormen und kranken Nervensysteme etablirte
und dasselbe wohl nur deshalb heimsuehte, weil es eben von Hans ans
krank war. So lange wir aber nicht einmal eine chronische, nicht durch
nachweisbare Mikroorganismen bedingte Nervenentziindung von einer
seeundiiren, von dem Untergange der ganglioniiren Elemente abhiingigen
Nervendegeneration zun unterscheiden gelernt haben — und  dafiir
giebt es meines Wissens zur Zeit keine absolut sicheren Kriterien
— 50 lange wird man iiber den Punkt, ob Degeneration, ob Ent.
ziindung, noch im Duukeln bleiben, — Hinzufiigen will ich noch,
dass ich es fir zweckmiissiger halte, einen Fall, wie den Eisen-
lohr'schen, mit einer so sebr vonm allen anderen hierhergehiirigen
Fillen ahweichenden Localisation, einstweilen noch nicht hierher
zn rechnen, wenn wir auch spiter miglicherweise dazn genBthigt
werden, ihn hier unterznbringen (vgl. die verschiedenen Typen bei
Bleiliibmung).

DieFrage, ob der Ausgangspunkt des Leidens im Riickenmark u. s. w.
oder in den peripheren Nerven zu suchen sei, ist fiir mich trotz des
von Dubreuilh mitgetheilten Befandes noeh eine offene geblieben,
Die Griinde, welche fiir einen centralen Ursprung des Leidens spre-
chen, habe ich friiher anseinandergesetzt, und meine Ansicht hat sich
in dieser Bezichung nicht gefindert. Auch hin ich mir wohl bewusst,
dass die Frage auch dann noch nicht definitiv entschieden ist, wenn
im Riickenmark Veriinderungen constatirt werden, wie es in dem
Friedreich’schen Falle geschab. Denn man braucht nur die Ver-
inderungen zu studiren, wie sie von Friedliinder und Krause
und Anderen nach Amputationen in den Nerven des Amputations-
stumpfes und in dem Riickenmark gefunden wurden, und brancht sich
nur daran zu erinnern, dass tiiglich zur Localisation und zum Auf-
finden von Nervenbabnen und Nervencentren bei jungen Thieren Ex-
stirpationen von Sinnesorgamen und motorischen Apparaten vorgenom-
men werden, aus dem einfachen Grunde, weil man weiss, dass nach
dieser Verstimmelung bestimmte Bahnen und Centren nicht normal
ausgebildet werden oder in normalem Zustande erbalten: bleiben,
sondern seenndir oder aus Functionslosigkeit degeneriren oder ver-
kllmmern, um sich zn sagen, dass wir bei so verwickelten Verbilt-
nissen noch weit entfernt sind von positivem Wissen. Aus diesen
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Griinden mégen denn folgende Schlusshetrachtungen nicht ungerecht-
fertigt erscheinen.

Die Symptomatologie der vorliegenden Krankheit wies auf ana-
tomigche Verdinderungen in den peripheren Nerven hin; durch die
pathologische Anatomie sind dieselben jetat erwiesen neben Verinde-
rungen im Rickenmark, deren Natur, ob primir, ob secundir, vor
der Hand uneotschieden blieb und noch lingere Zeit bleiben kann.
Man darf jetzt deshalb, sich stiitzend auf die nachgewiesenen Nerven-
verfinderungen, einen Schritt weiter gehen und an Stelle des Wortes
 neurotisch®, womit ein mehr allgemeiner Begriff in der Nervenpatho-
logie verbunden ist, das Wort neural (»e0por — Nerv) setzen, welches
auch anderwiirts fiir Erkrankung der Nerven semsu strict. im Ge-
branch ist. Als progressive neurale Muskelatrophie wiire
die Krankheit geniigend von den gewihnlichen Polynewritiden, wie
den anderen progressiven Muskelatrophien unterschieden, Abgesehen
von der priciseren Nomenclatur entspricht der Name den thatstichlichen
klinisehen wie pathologisch-anatomischen Erscheinungen am besten;
auch bleibt es dann Jedem iiberlassen, sich den Krankheitsprocess
in den Nerven degenerativ oder entziindlich zn denken. Doch bleibt
der Verdacht, dass die primire Ursache doch im Centralnervensystem
liegt, bestehen. Die Bezeichnung passt auch zur spinalen und mus-
culiiren progressiven Muskelatrophie, zwischen welche sich die Krank-
heit einschiebt. Ferner kann man dann nach Belieben von einem
Fuss-, Peroneal-, Beintypus oder cinem Handfypus, spiter vielleicht
noch von anderen Formen der progressiven neuralen Muskelatrophie
sprechen, ganz analog unseren Gepflogenheiten bei der Dystrophia
museularis progressiva.

Heidelberg, im October 15590

Nachtrag.

Dihnhardt beschreibt in dem Neurolog, Centralblatt 1880, 8,675
die gleiche Affection bei zwei Geschwistern, Bei dem 21. Jahre
alten Bruder begann das Leiden in friihester Kindheit mit
Sehwiiche der Fiisse, damn trat dasselbe an den Beinen und
schliesslich an den Hiinden nund den Armen auf; bei der 12 Jahre
jlingeren Schwester sind bis jetat nur die Hinde ergriffen. Bei dem
ersteren wurde constatirt ausgesprochene Atrophie der Fuss-,

Weitere Beitrdge zur Lehre von der progressiven neurotischen Muskelhydrophie - page 25 sur 26


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0993&p=25

Weitere Beitrdge zur Lehre von der progressiven neurotischen Muskelhydrophie - page 26 sur 26


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0993&p=26

	Page de garde
	[Page de titre de l'article]

