Beitrag
zur Kenntnis der juvenilen Muskeldystrophie.
Von Georg Schwab.

Aus der medizinischen Poliklinik der Universitit Irlangen.
Direktor: Prof. Dr. Friedr. Jamin.

Dic édlteste uns bekannte Schilderung ciner Muskelerkran-
kung, dic auf eine Form der progressiven Muskelatrophie schlic-
flen laBt, stammt von van Swicten!7?) veroffentlicht in
Boerhaves Aphorismen vom Jahre 1750. Ir erkennt dicse
Erkrankung bereits als ecigenes Krankheitsbild an und trennt
s von dhnlichen Léhmungsformen ab. Dic ersten genauercn Be-
obachtungen iiber die Muskelatrophie wurden jedoch erst von
Charles Bell?) versffentlicht als ,,ortliche Lihmung der Mus-
keln der Extremitéiten®, und er vermutete, daf dieser Affektion
cinzelner Muskelgruppen nur eine partielle Stérung zugrunde
liegen konnte, deren Ursache er in einer krankhaften Reizung
der Baucheingeweide, welche von sympathischen Nerven aus-
ginge, erblickte. Zwei Jahre nach dieser Arbeit erschien dann
cine Mitteilung Abercrombics?), welche unter anderem auch
auf cine primire Muskelerkrankung aufmerksam machte. Jedoch
erst durch die klassischen Schilderungen Arans?) und Cru-
veilhiers2?), ganzbesondersaber durch die unvergleichbare kli-
nische Beobachtungsgabe und Gestaltungskraft Duchennes??)
(1894) ist der Begriff der progressiven Muskelatrophie — als
cines chronischen, schleichend sich entwickelnden, langsam
weiter schreitenden allgemeinen Muskelschwundes — in die Noso-
logic cingefiihrt worden. Wihrend Aran den Standpunkt ver-
trat, dal cine Erkrankung des Muskelsystems ohne jede Ver-
iinderung des Nervensystems vorliegt, welche mit Ernéhrungs-
storungen  der  Muskelfasern  zusammenhiingt,  fand Cru-
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veillhier Verinderungen an den vorderen Wurzeln. Eine in-
tensive Bearbeitung erfuhr das Gebiet der Muskelatrophie nun
weiter durch Charcot, dem Hauptvertreter der spinalen Ge-
nesc des Leidens. Er erkannte als Ursache eine chronische De-
generation der grauen Vordersiulen des Riickenmarks = mit
Schwund der groBen multipolaren Ganglienzellen, in die er be-
reits die trophischen Zentren der willkiirlichen Muskulatur legte.
Thm stand in Deutschland Friedreich 48) gegentiber mit sciner
myopathischen Theorie. In seiner Monographie vom Jahre 1874
teilt er mit: ,,die progressive Muskelatrophie beginnt primar
innerhalb des Muskelgewebes als ein akut entziindlicher ProzeB‘.
Von dieser Anschauung sagte er sich jedoch spiter wieder los
und nahm eine Konstitutionsanomalie an, welche er definiert ,als
eine dem Muskelgewebe in nutritiver und formativer Richtung
zukommende Schwiche, durch welche eine geringere Resistenz-
fihigkeit derselben zu irritativen und degenerativen Ernihrungs-
storungen gegeben ist. Den gleichen Standpunkt vertrat auch
Hamon?®8), dessen Worte fast einer wortgetreuen Ubersetzung
der Ansicht Friedreichs gleichkommen. , Nous avons affaire
4 une myopathie primitive, qui, pour nous, est d’origine dyscra-
sique congénitale et dépend d’un vice primordial du genre, d’unc
perversion dans la direction de développement, d’une déviation
diathésique nutritive et formative du tissu musculaire. Ihnen
hatte sich unterdessen Lichtheim?90) (1878) angeschlossen
auf Grund einer Obduktion, bei der sich keinerlei Verdnderungen
bei ausgebreitetster Muskelatrophie an den Ganglienzellen dcs
Riickenmarks und den peripheren Nerven fanden. Wihrend
dieser Zeit war dann auch wieder der urspriingliche Gedanke
Bells von Schneevogt, Remak und Jaccoud aufge-
griffen worden, welche die Ursache der Muskelatrophic in
einer Erkrankung des Sympathicus erblickten, deren Anschau-
ung infolge der verbesserten histologischen Technik und der
Untersuchungen Wallers sich nicht halten konnte. Die nun
einsetzende lebhafte Beschiftigung mit dem Krankheitsbilde
brachte es bei der bisherigen Ungekldrtheit und der .auBer-
ordentlich grofen Variabilitit der Symptomgruppen mit sich,
dab verschiedene Krankheitstypen aufgestellt wurden, ohne daB
der gemeinschaftliche Zug zunichst an ihnen erkannt worden
ware. Es spiegelt sich dies wider in einer Beschreibung einer
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Anzahl von einschlagenden Fillen von Charcot und Pierre
Marie!®) (1886), welche mit den Worten begann: ,L’atrophie
musculaire progressive semble devoir de plus en plus se mor-
celer en groupes sécondaires, dont le nombre s’accroit.” Man
hatte so bisher vier verschiedene Formen aufgestellt: die Pseudo-
hypertrophic (Griesinger), die hereditire Muskelatrophie
(Leyden), die infantile Muskelatrophie (Duchenne) und
schlieflich die juvenile Muskelatrophie (Erb). Als erster er-
kannte nun Friedreich, daB dic Griesingersche Pseudo-
hypertrophie, welche dann von Duchenne genauer beschriecben
worden war, als im wesentlichen mit ‘der progressiven Muskel-
atrophic identisch anzuschen sei, und cbenso cinigte Mocebius
ohne Bedenken dic Iiey densche hereditiire Muskelatrophie und
dic cbenso hiufig hereditir auftretende Pscudohypertrophic zu
ciner Krankheitsgruppe. Unterdessen war es auch der fortschrei-
tenden Nervenpathologie exakt gelungen, manches nicht Zuge-
horige von der progressiven Muskelatrophie abzutrennen, wie
dic Residuen der akuten Poliomyelitis anterior, chronische Polio-
myclitiden, chronische multiple Neuritis, Atrophien nach Arthro-
pathien, Syringomyelie und dic verschiedencn sckundiren spi-
nalen Amyotrophien.

Wilhelm Erb war ecs nun vorbehalten, bei der Iirfor-
schung der Muskelatrophie dic filhrende Rolle zu iibernehmen.
Auf Grund zahlreicher klinischer Beobachtungen nahm er in
einem Vortrag33) auf der Naturforscherversammlung zu Frei-
burg i. Br. im Jahre 1883 in tiberzeugender Weise eine Scheidung
der spinalen Formen der Muskelatrophie und der myopathischen
vor und vereinigte die vier verschiedenen Formen letzterer unter
dem Namen der ,.Dystrophia muscularis progressiva“, worunter
er auch die von Landoucy und Déjerine neuerdings auf-
gestellte primire Myopathie, die ehemals von Duchenne als
infantile Muskelatrophie beschriebene Form (1891)37), einreihte.

Wenn nun damit auch klinisch eine einheitliche Betrach-
tungsweise geschaffen war, so lieB sich doch damit in dtio-
logischer Hinsicht noch kein weiterer Fortschritt in dieser grund-
bedeutenden Frage erkennen, und zahlreiche neue Theorien fanden
Eingang zu diesem Gebiet. Erb war schon bald von seiner rein
myopathischen Genese des Leidens im AnschluB an von Kah-
ler?) Frohmaier4) und Heubner62) mitgeteilte Ar-
bejten abgekommen und hat auf Grund der abnormen Befunde
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im Riickenmark bei zweifellosen Dystrophiae musculares cinen
Zusammenhang der Muskelerkrankung mit Affektionen des Zen-
tralnervensystems angenommen und ist der Meinung geworden,
daB es sich um eine Trophoneurose handeln mochte (ebenso wie
Liebermeister®) und Moebius102)). Durch Marie ot
Onanoff9), Guinon et Souquesb56), die auch in anderen
Organen trophische Stérungen nachweisen konnten, ferner durch
Rovighi, Levi und Dreyer28) fand diese Theorie mehr-
fache Begriindung und Unterstiitzung. Quinckel18) ging
seinerseits noch weiter und sprach in einer Arbeit im deutschen
Archiv fir klinische Medizin vom Jahre 1888 die Hypothese
aus, dafl in der Hirnrinde neben den motorischen Zentren rium-
lich davon getrennte trophische Zentren vorhanden seien. ,Iis
ist denkbar, dall gewisse kortikale Ganglienzellen normalerweise
cinen trophischen Einflul auf die motorischen Teile des Riicken-
marks und damit indirckt auf die peripheren Nerven und Mus-
keln austiben.” Linen gleichen dynamischen Einfluli gewisser
Hirnzentren auf die gangliosen Elemente der Vorderhorner des
Riickenmarks glaubt auch Borgherini annehmen zu miissen;
ihm schliefit sich in dieser Ansicht auch Dipper an. Hit-
z1g63) betont in seiner Arbeit noch mehr den funktionellen Cha-
rakter der trophischen Stoérung. Eine andere Gruppe von Auf-
fassungen gibt sich kund in der Publikation von Blocq
und Marinescol0), welche die Erkrankung mit einer durch
Erblichkeit tibermittelten Erndhrungsstérung der Muskelfasern
selbst erkldren, die zwar von Geburt an vorhanden sei, sich aber
erst bei stirkerem Wachstum bemerkbar mache. Dadurch ent-
stinden Gleichgewichtsstorungen (Weigert, Ribbert) zwi-
schen der kontraktilen Substanz im Sarkoplasma und dem inter-
stitiellen Gewebe, wobei die kontraktile Substanz als das hdchst
differenzierte Gewebe am meisten leide. Hitzig sicht seiner-
‘seits die Ursache der Dystrophia muscularis progressiva im
Fortbestehen von nach der Geburt einsetzenden Riickbildungs-
vorgingen im Muskel (Schaffer, Meck) oder in Stdrungen
im Ersatz derselben. Nach M usso handelt es sich (er spricht
dabei noch von dér Pseudohypertrophie allein) um eine Degene-
rationskrankheit, und Roth12%) faBt das Problem der Verer-
bung noch tiefer und erblickt die Ursache der Krankheit in spe-
ziellen Veranderungen des Karyoplasmas der Keimzelle. SchlicB-
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lich sei in diesem Zusammenhang auch noch die Portsche
Theorie 113) erwihnt, nach welcher die myopathische Dystrophie
direkt auf nervoser Schiddigung beruht. Infolge unsichtbarer
Storungen der motorischen Ganglienzellen erkranken die Nerven-
endbdumchen in den Muskeln, wodurch der Muskelschwund be-
dingt sei.

Was nun offenbar gegen die Theorie ciner Trophoneurose,
die wohl den meisten Anklang gefunden hat, ins Feld zu fithren
wire, ist nach Pick114) dic Unabhingigkeit der Entwicklung
der Muskulatur vom Zentralnervensystem, wice sic sich aus den
Untersuchungen von v.Leonowa85)'und Karl und Pétren
ergibt, dic bei menschlichen MiBbildungen mit Amyeclie trotz
vollstiindigen Fchlens der Vorderhornzellen und vorderen Wur-
zeln cine normale Ausbildung der Muskulatur feststellen konn-
ten. Daraus folgert Pick, daBl dicse Storung bereits embryonal
vorhanden scin muf, und nimmt nun an, wic bereits oben er-
wihnt wurde, dafl crst infolge groBerer Beanspruchung der
Muskulatur, wic sic z. B. in der Pubertiit cintritt, die Erschei-
nungen zutage treten. Bemerkenswert ist in dicser Hinsicht
auch das Ergebnis der Forschungen Babinskis und Ona-
noffst), deren niihere Deutung uns bisher allerdings noch
nicht moglich war. Sie stellten an cinem fiinf Monate alten Fotus
fest, daBl jene Muskelgruppen gleichzeitig von der Dystrophic
befallen werden, welche sich auch im embryonalen Leben gleich-
zeitig entwickelt haben, und zwar werden gerade die im Embryo
am friihesten entwickelten Muskelgruppen bei der juvenilen Mus-
kelatrophie in hervorragender Weise ergriffen, so Supinator lon-
gus, Secrratus anticus major, Quadriceps femoris und Orbicularis
oris. Die Verfasser weisen nun darauf hin,” dal ein solches
regiondr differentes Befallenwerden von Muskeln vielleicht auf
Entwicklungsstorungen dieser einzelnen Gruppen zuriickzufithren
sei. Hierher gehéren dann auch die Beobachtungen von Erb,
Damsch usw., welche fanden, daB gerade die Muskeln, welche
am friihzeitigsten und regelmiBigsten von der Dystrophia mus-
cularis progressiva in Mitleidenschaft gezogen werden, diejenigen
sind, von denen weitaus die meisten Fille kongenitaler Aplasic
und Hypoplasie bekannt sind.

Mit der Erkenntnis der iiberragenden Bedeutung des endo-
krinen Driisenapparates war es naheliegend. daBh man in neuester
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Zeit auch Beziehungen der Dystrophia muscularis progressiva
zu den Inkrete produzierenden Driisen vermutete, da das Leiden
ganz besonders in der Zeit der Entwicklung des Korpers, vor
allem wihrend der Entwicklung der Geschlechtsreife auftritt.
AuBerdem sehen wir neben der Muskeldystrophie auch Verinde-
rungen am Knochensystem, die nach N onne197) recht konstant
zu sein scheinen, denn er schreibt: ,es war die radiographische
Resorption im allgemeinen dort nachzuweisen, wo die bisherige
klinische Untersuchung auch an den Weichteilen trophische Sto-
rungen zeigte. Betrachtet man dann noch die grofc Anzahl der
Kombinationen der Dystrophia muscularis progressiva mit den
anderen heredodegenerativen Krankheiten, sowird man crkennen,
daB dadurch die Schwierigkeiten fiir die Erkenntnis noch mehr
zunehmen, und zu dem Resultat gelangen, dafl auch unsere
Zeit in der Erforschung des Krankheitsbildes eigentlich nocly
nicht viel weiter gekommen ist und eine endgiiltige Stellung-
nahme zur primiren muskuldren Genese oder zur nervisen
Theorie noch verfritht wire. '

Welche Vorginge spielen sich nun histologisch-anatomiscl
bei der Muskeldystrophic im Muskelgewebe ab? 10 rb37) schreibt:
»Die Muskelbefunde bei den verschiedenen Formen der Dystro-
phie zeigen fast vollige Ubereinstimmung in allen wesentlichen
Punkten. Wir finden die wichtigsten und wesentlichsten Ver-
dnderungen in den Muskelfasern selbst und betrachten die Binde-
gewebsverdnderungen mehr als etwas Nebensidchliches, Beglei-
tendes, vielleicht Sekundires.” Er faBt seine histologischen Be-
funde in folgender Weise zusammen: Zuerst Auftreten echter
Hypertrophie der Muskelfasern mit deutlicher Querstreifung,
dann Atrophie der Fasern, Abrundung derselben, erhebliche Ver-
mehrung der Muskelkerne sowohl am Rand wie im Innern der
Fasern, Faserteilungen, Vakuolenbildung, undeutliche feine Quer-
streifung, dafir sehr viel Lingsstreifung und schlieflich Nei-
gung der Fasern, in Lingsfibrillen zu zerfallen. Nie fettige oder
wachsartige Degeneration der Muskelfasern. Die Verinderungen
am Bindegewebe zeigen sich anfangs als geringe, spater .reichliche
Wucherung und Vermehrung desselben, Auftreten sehr kern-
reicher Ziige mit kernreichen, verdickten GefiBwandungen;
friher oder spiter beginnende Einlagerung von Fettzellen bis
zur ausgesprochenen Lipomatose.” Chronologisch hilt er die
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Hypertrophie der Muskelfasern fiir die friiheste Veranderung,
jedoch beginnt auch die Atrophie einzelner Muskelfasern sehr
friihzeitig, haufig verbunden mit geringer Vermehrung und Kern-
wucherung im Bindegewebe. Dann folgt der Schwund der Mus-
kelsubstanz, im Bindegewebe starke Vermehrung mit Fettzellen-
bildung. Iiir die primire Hypertrophie der Muskelfasern spre-
chen auch die Befunde von Basickow und Pick. Letz-
terer 114) fand auf Liéngsschnitten die stirker entarteten Fa-
sern weithin eingesiumt von Rundzellen, dic stellenweise zu
grofieren Haufen vereinigt sind, und_ glaubt, daf sie beim Zu-
grundegelien der Ifasern cine ihnliche Rolle spielen wie die
Osteoklasten bei  der Rarefikation des Knochens, also nicht
entziindlicher Natur sind. Ubercinstimmend mit den Befunden
Frbs sind diec Mitteilungen von Jendrassik6), Cursch-
mann#), Lorenz1) Sabrazeés et Brouges128), Hit-
zig®), Spiller'®), Moritz®) und Striimpell!®®). Fir
cine entziindliche Natur der Verinderungen spricht eigentlich
auller Fricdrcich nur noch das Irgebnis Thorels148), der
die spindelformige Anschwellung an den Muskelfasern, dic nach
ihm mit particller Schwellung, Ixsudation und Kernvermehrung
der Muskelfibrillen beginnt, fiir wahrscheinlich entziindlich hilt.
Unter Zerkliftung und Bildung kornig-scholliger Massen wird
dann ihr schlieBlicher Untergang herbeigefiihrt. An den Polen
dieser spindelférmigen Gebilde finden sich fast regelmiBig An-
hiufungen von zahlreichen, vergroferten Kernen, unter welchen
vereinzelte Leukozyten angetroffen werden.

Unter den neueren Untersuchungen ist besonders die Arbeit
von Guido Sala12y) zu erwihnen. Im Anschlufl an das Stu-
dium der elektrischen Reaktion bei Pseudohypertrophikern fand
er, daB den verschicdenen elektrischen Reaktionen verschiedenc
Verinderungen der Muskeln entsprechen. Die Ergebnisse *) stim-
men iiberein mit den Behauptungen Jotaykos, welche aus-
sagen, daB die Entartungsreaktion innig an den Muskelzustand
und besonders an die Umbildung des quergestreiften Muskels
in glatten Muskel gebunden ist. Es findet morphologisch ein
Zuriickkehren des Muskels in den embrvonalen Zustand mit

*) S. fand bei seinen Untersuchungen immer manche Eigentiimliehkeiten
der Entartungsreaktion wie langsam triige: Zuckung, Anniiherung an die
Formel der polaren Zuckung usw.
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Verminderung der fibrilliren Substanz und betrichtlicher Ent-
wicklung des Sarkoplasmas statt. Er stellte histologisch enorme
Verschiedenheit im Durchmesser der einzelnen Fasern, deutliche
Schwellung gewisser Muskelfasern und besonders Vermehrung
der Kerne im Sarkolemm und schlieBlich Eindringen faserigen
und fibroadiposen Gewebes in den Muskel fest. Die ziemlich
vergroferten Fasern bieten gewohnlich die Eigentimlichkeit der
trilben Schwellung dar (wie beiDurante). Sie sind in eine sar-
koplasmatische Masse von homogenem Aussehen umgewandelt, die
oft Prozesse von lingsgestreifter Fissuration zeigen. Auch die
Muskelfasern des WeiBm annschen Biindels erleiden wenn auch
infolge ihres stirkeren Widerstandes geringere Verdnderung:n
wie die der kontraktilen Muskelfasern. Mit dieser Feststellung
steht 8. allerdings den Befunden von L. Forster, Spil-
ler und Batten?38) und von v. Werdt153) allein gegeniiber,
die keine Verdnderungen an diesen Organen fanden. Pappen-
heimer115) faflt seinen Befund an den Muskeln bei der juve-
nilen Dystrophie zusammen in Kaliberdifferenzen der Muskel-
fasern, beschrinkten Verdickungen und Auftreibungen der Fa-
sern, hyaliner Umwandlung derselben, Pyknose der Kerne, fibril-
lirer Zerkliiftung, Faserteilungen, amitotischer Kernprolifera-
tion, Vermehrung des interstitiellen Fett- und Bindegewebes.
Ubereinstimmend hiemit berichtet auch v. Werdt.  Einer
neueren Arbeit entstammen auch die histologischen Befunde von
Bacaloglu und Scriban?), die bei der Untersuchung eines
Falles von Pseudohypertrophie sowie eines Falles von Atrophie
vom scapulo-humeralen Typ eine Disharmonie im protoplasma-
mas feststellen konnten. Sie nehmen hiefiir fétalen Ursprung an.
Mitten unter Longitudinalfasern gab es transversale von ver-
schiedener Form. Stark entwickeltes Sarkoplasma bildet dabei
einen peripheren Ring um die Elementarfibrillen herum. Hier
finden sich groBe blischenférmige atypische Kerne, und aufer-
dem zeigen sich noch Kerne inmitten der Fasern, welche, ohne
von Sarkoplasma eingehiillt zu sein, direkt auf der Muskulatur
sitzen. Auch die anscheinend gesunden Fasern sind ‘oft krank
und degeneriert. Im zweiten Fall fanden sie als Ersatz der
eigentlichen Muskelzellen zellig-fettige Elements embryonalen Ur-
sprungs, richtige Zellen mit innerer Sekretion. Interessant ist
ferner noch der histologische Befund Finkelnburgs#4) bei
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einem im Alter von 21 Monaten verstorbenen Kind mit pro-
gressiver Dystrophie. Wahrend die Muskeln, in denen der Pro-
zef am weitesten fortgeschritten war, ein durchaus typisches
Verhalten der Verinderungen bei Dystrophia muscularis pro-
gressiva ergab, zeigten sich auf Querschnitten von gering be-
fallenen Muskelgebieten ganze Muskelfelder aus kleinsten ab-
gerundeten Muskelfasern zusammengesetzt, in denen einzeln
oder in Gruppen hypertrophische FFasern angetroffen wurden.
Man gewinnt den Kindruck, als ob diecsc Muskelfelder in ihrer
Entwicklung zuriickgeblieben sind und ihre Necigung zur dystro-
phischen Verinderung in dem Auftreten hyperplastischer Fasern
inmitten der kleinen und verinderten Muskelfasern zu erkennen
geben. i

Was nun dic Veriinderungen am Nervensystem anlangt, so
ist nach I rb35) fiir dic rcine Form der Dystrophia muscularis
progressiva gerade dic Intaktheit des gesamten Nervenappa-
rates cin charakteristischer Befund, an welchem auch von zahl-
reichen anderen Autoren (Curschmann23), andoucy ct
Lortat-Jakobs2) K. Malling9), Monckeberg80),
Moritz®"), Blocq und Marinesco!?), Klandre?®), Per-
mato, Spiller-Dé¢jérine und Sachs) unbedingt festge-
halten wird. Man darf wohl deshalb dic Verinderungen, dic am
Nervensystem, besonders im Riickenmark gefunden wurden, im
Sinne von Komplikationen der Dystrophia muscularis progres-
siva auffassen. In diesem Sinne sind die sechs Fille Erbs (mit
Verinderungen der Ganglienzellen der Vorderhérner und zum
Teil auch der vorderen Wurzeln), der Fall Dreschfeld (mit
dentlich kleineren Ganglienzellen, die ihrer Fortsitze beraubt
sind), die glcichen Beobachtungen von Frohmaier, Eisen-
lohr, Singer, Gibney, dann der Befund Heubners
(GroBenreduktion ‘des Riickenmarks besonders im Lendenteil,
Verminderung und Schrumpfung der Ganglienzellen in den Vor-
derhornern sowie Atrophie und Bindegewebsvermehrung in den
vorderen Wurzeln), die Beobachtung von Kollarits (Erwei-
terung des Zentralkanals, Faserarmut der Lissauerschen
Randzone, der Substantia grisea centralis, der grauen Kommissur
und der Clarkschen Siulen sowie Kleinheit der Ganglien-
zellen der Vorderhorner), der Fall von Pr cisz (mit Schrump-
fung cinzelner Ganglienzellen) und der Obduktionsbefund Geh -
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rings (mit hochgradigem Mangel von Ganglienzellen haupt-
sichlich der vorderen und medialen Zellgruppen der Vorder-
horner, dazu kiimmerliche atrophische Ganglienzellen) zu deu-
ten. Wenn man beriicksichtigt, wie hiufig und innig das Vor-
kommen der Dystrophia muscularis progressiva .mit anderen
heredodegenerativen Krankheiten und Nervenkrankheiten ist,
und auf dem Boden steht, daf eine Veridnderung des Karyoplas-
mas der Keimzelle die Ursache der Erkrankung sei, dann wird
uns auch die Mitbeteiligung des Nervensystems als nichts Auf-
tilliges mehr erscheinen. Andrerseits dirfen wir, wic bereits
oben zum Awusdruck kam, durchaus nicht in diesem hiufigen
Zusammentreffen die Berechtigung ohne weiteres hiefiir an-
nehmen, gerade deshalb bei der Dystrophie die Affektion des
Nervensystems als ursichlich anzusprechen.

AnschlieBend hieran ist es wohl angebracht, die konstanten
Verinderungen des Knochensystems bei der Dystrophia muscu-
laris progressiva auf ihren rontgenologischen Befund hin zu be-
schreiben. Schlippe132) konnte feststellen, daf Rippen und
Wirbelsidule im Rontgenbild zartere Schatten geben, die Spon-
giosa der Scapula eine auffallend helle, wabenartige Struktur
zeigt. Auch die in ihrem Lingenwachstum unbeeinfluBiten Roh-
renknochen zeigen in der Spongiosa die oben erwihnte Rarefi-
kation, die Diaphysen sind stark verdiinnt, wobei mehr eine Ver-
schmilerung der Markhohle als eine Abnahme der Stirke der
Substantia compacta in Erscheinung tritt. Die Epiphysen sind
ungemein voluminds. Das System der Zug- und Drucktrajek-
torien ist vollstindig verwischt und weitmaschig. Ahnliche iiber-
einstimmende Knochenverdnderungen finden sich in der Lite-
ratur bei Le Gendre, Friedrich, Zimmerlin, Jamin,
Marquardt, Bregmann, Eulenburg, Schultzeusw.,
sodal man zusammenfassend iiber die Knochenverinderungen
bei der Muskelatrophie folgendes aussagen kann: Es handelt sich
dabei um eine hochgradige Dickenabnahme der Rohrenknochen,
deformative Prozesse an den Epiphysen, ohne Beteiligung der
Gelenke, und um eine hochgradige, gleichmiBige Rarefikation
der Spongiosa fast des ganzen Skeletts. Auch die Kopfknochen
finden sich nicht selten beteiligt, wobei nach Jendrassik die
Nihte tiefer liegen als die vorgewolbten Knochen, dic Ossa
parietalia sich breit nach auBien dringen, das Occiput stark
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hervortritt, die Nase breit und flach erscheint und die Zihne eiiie
auffallende Neigung zur Caries zeigen. Histologisch-pathologisch
ist man noch zu keiner einheitlichen Deutung des Prozesses ge-
kommen, wenn auch in den bisher untersuchten Fillen sich der
Schwund der Knochensubstanz in einer Weise zu vollziehen
scheint, welche sich der normalen Knochenresorption durchaus
anschlieBt und nur in pathologischen Ausmalen von statten geht.
Das Auftreten der Knochenerscheinungen findet sich gewohnlich
erst nach langem Bestchen der Muskelverinderungen; und man
darf wohl annchmen, dall cs sich entsprechend den rontgeno- -
logischen Befunden um cin fir dic Muskelatrophic ganz cigen-
artiges, von allen sonstigen typischen Knochenerkrankungen und
Atrophien abweichendes Gesam(bild handelt, das mit einer sckun-
diaren Erscheinung nicht im entferntesten ctwas zu tun hat, und
dessen Entstehung cben so zu deuten ist, daBl mit der hereditiiren
Veranlagung zu den dystrophischen Storungen des Muskelappa-
rates gleichzeitig auch cine solche des Knochensystems vorliegt.

Nach dicser kurzen Einfihrung in dic bisher iiber das Ge-
biet der Muskeldystrophie geleistete Arbeit in Bezug auf Atio-
logie und histologischec Anatomic sei ¢s mir gestattet, trotz der
reichen Literatur cinen in mancher Beziehung interessanten IFall
mitzuteilen, fiir dessen Uberlassung ich meinem Lehrer, Herrn
Professor Dr. Jamin, zu groBtem Dank verpflichtet bin.

H. L., 16 Jahre alt, stammt, wie sich aus der sorgfiltig er-
hobenen Familienanamnese ergibt, aus einer gesunden, véllig
unbelasteten Familie, in welcher auch keinerlei Blutsverwandt-
schaft nachzuweisen ist. Viterlicher- und miitterlicherseits 1iBt
sich in der Aszendenz nichts cruicren, was irgendwelche An-
haltspunkte fir die gleiche oder cine ihnliche Erkrankung er-
gibe. Patient hat noch sechs Geschwister, die simtlich gesund
sind. H. ist das jiingste Kind, sein dltestes Geschwister zihlt
24 Jahre. Vom Vater hat der Kranke das leichte Hervortreten
der Bulbi ererbt, auch eine Schwester zeigt noch dicse Erschei-
nung. In seiner Kindheit war H. nie ernstlich erkrankt. Vor
9 Jahren stand er einmal in poliklinischer Behandlung, hierbei
wurde jedoch keine Abnormitit von seiten des Muskelapparates
festgestellt, wie iiberhaupt dic Atrophic der Muskulatur erst vor
kurzem erkannt wurde.

Im Sommer 1915 bemerkte Patient auf cinmal, dall er scine
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beiden Arme nicht mehr langsam in die Ho¢he zu heben ver-
mochte. Nur bei rascher Ausiibung des Hebens der Arme war
es ihm noch moglich, die oberc Extremitit ganz in die verti-
kale Haltung zu bringen. Nach der Seite hin konnte er dic
Arme langsam noch bis knapp zur Horizontalen erheben, nach
kiirzester Zeit jedoch sanken sie wieder vollig kraftlos herab.
Seit dieser Zeit ist L. auch vom Turnunterricht befreit. Iir
selber glaubt nun, daf eine Verschlechterung in der Bewegungs-
fihigkeit seiner Arme seitdem nicht mehr eingetreten ist. Beim
Gehen und Springen hat er keinerlei Beschwerden oder Haom-
mungen. Auch iiber rasche Ermidbarkeit hat er nicht wesent-
lich zu klagen, vermag jedoch z. B. grofic Wanderungen nicht
mitzumachen. Sonst verlief seine Entwicklung mnormal. Uber
ein der Krankheit vorausgegangenes Trauma oder einc iiber-
standenc Infektionskrankheit vermag Patient nichts anzugcben.

Status praesens.

Schméchtiger Junge von frischem Aussehen. Die Extremi-
titen sind im Vergleich zar Linge des Rumpfes etwas zu lang.
Der Kopf bietet in seiner oberen Hilfte als Begrenzung ein
breites Oval dar. Die Tubera frontalia und parietalia springen
leicht vor, die Stirne ist hoch. Die Bulbi treten stark aus den
Augenhohlen vor, die Ohren sind leicht abstehend. Der Ge-
sichtsschidel ist normal ausgebildet, der Unterkiefer vielleicht
leicht vorspringend. Die Schilddriise ist nicht vergréfiert. Die
Teilung der vorderen Halsregion durch die Mm. sternocleido-
mastoidei ist vollig aufgehoben, die klavikulare Portion der
Muskeln tiberhaupt nicht erkennbar. Die Nackenschulterlinie wird
in ihrer Mitte durch einen vorspringenden Wulst unterbrochen,
der durch den hochstehenden medialen Schulterblattwinkel be-
dingt ist. Die Brust erscheint abgeflacht, das Sternum ist ein-
gesunken, die Rippenknorpelknochengrenzen heben sich gut ab.
Die Ober- und Unterschliisselbeingruben sind beiderseits stark
ausgehohlt, rechts ist der Processus coracoideus deutlich durch-
scheinend. Dic Schliisselbeine treten deshalb weit nach vorne
heraus. Die beiden Schultergelenke mit den Klavikeln sind nach
vorne und unten herabgesunken. Die Oberarme sind durch eine
tiefe, nach oben und innen ziehende Furche, die durch das Fehlen
des M. pectoralis major bedingt ist, deutlich vom Thorax abge-
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grenzt. Die Oberarme erscheinen diinner wie ‘die Unterarme.
Die Muskelwiilste der Deltoidei sind kraftig entwickelt. Die
Unterarme sind in ihrer oberen Hilfte walzenformig, die Hande
zeigen nichts Absonderliches in ihrer Form. Bei der Betrach-
tung des Riickens fillt das auBergewchnlich starke Hervor-
treten der Schulterblitter sofort in die Augen. Ihre Spinac
zeichnen sich deutlich ab, der vertcbrale Margo tritt charakte-
ristisch aus dem Reclief des sonst flachen Riickens hervor. Iis
gelingt ohne Miihe, drei Iinger unter’ dem vertebralen Margo
und dem Angulus inferior ecinzulegen. Die Spinalfortsitze der
Wirbel springen deutlich vor, dic gesamte Riickenmuskulatur
ist geringer entwickelt als wie beim normalen Menschen. In
der Brustwirbelsiule besteht eine geringe Kyphose, withrend in
der Lendenwirbelsdule cine stark ausgesprochene Lordose vor-
handen ist, welche besonders bei secitlicher Betrachtung des
Paticnten in die Augen springt. Das GesiB ist deutlich abge-
flacht, es fehlt die iibliche runde Wolbung. Ohne Zweifel sind
dic Glutaei atrophisch. Die Oberschenkel zeigen normale Kon-
figuration, nur der Sartorius ist schwach entwickelt. Dic Unter-
schenkel und I%iillc bicten bei der Inspektion nichts Auffiilliges
dar.

Bei der Priifung der Muskelfunktionen fillt sofort die
starre Unbeweglichkeit des Gesichts auf, welche besonders deut-
lich auf der linken Seite ausgeprigt ist. Es zeigt das Gesicht
auch wihrend der ganzen Untersuchung recht wenig Mienen-
spiel und weist einen gewissermaBen abgespannten Ausdrack
auf. Das Stirnrunzeln in Quer- und Lingsfalten ist auf der
linken Seitc unmdglich, withrend rechts diese Funktion, wenn
auch stark eingeschriinkt, vollzogen werden kann. Das Runzeln
der Augenbrauen ist links kaum moglich, jedoch auch rechts
deatlich abgeschwiicht. Der AugenschluB erfolgt auf dem rech-
ten Auge noch gut, links dagegen duBerst mangelhaft. Es gelingt
dem Untersuchenden, mit geringer Kraft das linke Lid zu
offnen, wihrend man rechts dabei einem bedeutenden Widerstand
begegnet. Das Spitzen des Mundes ist moglich, wobei jedoch ein
leichtes Zuriickbleiben der linken Seite eintritt. Beim Lachen
zieht Patient die Mundwinkel nach auBen, o daB dadurch ein
cigentiimliches Bild entsteht (,Rire en travers™). Das Pfeifen
gelingt trotz deutlicher Anstrengung nur schr unvollkommen.

I *
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Beim Backenaufblasen bleibt die linke Seite wesentlich zuriick.
Sonst zeigt das Verziehen des Mundes nach den Seiten, nach
oben und unten keine besonders auffallende Einschrinkung. Die
Unterlippe wird rechts besser gehoben als links. Die linke
Unterlippe und ebenso die Oberlippe sind entschieden im Ver-
gleich zur rechten Seite etwas abgeflacht.

Die Bewegungen der Augen sind nach allen Seiten in voller
Lxkursionsfihigkeit ausfithrbar. Die Masseteren sind normal
kriftig ausgebildet, die Bewegungen des Unterkiefers verlauten
-vollig storungslos. Die Bewegungen der Zunge, des weichen
Gaumens, die Bewegungskomplexe des Schluckens und Sprechens
spielen sich vollig normal ab. Sédmtliche Bewegungen des Kopfes
sind nach allen Seiten in normaler Ausdehnung ausfiihrbar.

Die Beweglichkeit der Wirbelsiule zeigt bei der Streckung
.und Drehung in allen ihren Teilen wohl eine deutliche Ab-
schwiichung, jedoch ist .sic nirgends so stark eingeschrinkt,
daff ein deutlicher Funktionsausfall in dic Augen tritt. Der
Erector trunci ist, wie sich schon aus der Inspektion ergab,
zweifellos atrophisch. Die Neigung der Wirbelsdule nach vorne,
wic sie hauptsichlich durch dic Muskelkraft der Obliqui abdo-
mini bewirkt wird, zeigt einc sehr starke Einschrinkung, dic
sich auch in der Unfihigkeit des Patienten ausdriickt, bei
Riickenlage den Oberkorper ohne Zuhilfenahme der Arme zu er-
heben. Im Stehen vermag er den Rumpf ohne weiteres mit Hilfe
der Verschiebung des Schwerpunktes des Oberkorpers nach vorne
zu beugen. Links erscheint die Atrophie der Riickenmuskulatur
starker ausgesprochen als rechts. Die Funktion des Zwerchfells
ist voll erhalten, ebenso wie die der Blase und des Mastdarms.

Die auffallendsten Funktionsstérungen konnen wir nun an
den oberen Extremititen feststellen, und hier ist es gerade das
Schultergelenk, dessen Wirkung infolge der mangelhaften Fi-
xation durch die atrophischen Muskeln duBerst stark beeintrich-
tigt ist. Bei allen passiv ausgeiibten Bewegungen der Qberarme
folgt die Scapula infolge ihrer Haltlosigkeit diesen iiberall nach.
In der Ruhe hingt das gesamte Schultergelenk tief herab, wo-
bei die Scapula im ganzen cine Drehung um ecine sagittale Achse
macht, deren Schnittpunkt mit dem Schulterblatt 1—2 c¢m unter-
halb der Mitte der Schulterblattgrite zu suchen ist. Es ist
dabei der vertebrale Margo stark nach oben verzogen; auch
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steht er infolge der Atrophie der Mm. rhomboidei weit ab,
wihrend der kostale Schulterblattrand nach unten und vorne
fallt. Der untere Winkel ist dabei nach oben und innen gewan-
dert und nihert sich der Wirbelsiule beiderseits bis auf 4 cm.
Hierdurch verlaufen dic beiden vertebralen Schulterblattrander
nicht mehr nach oben konvergierend, sondern sic divergieren mit-
cinander in einecm nach oben offencn Winkel von 6590. Durch das
Gewicht des Armes und dic noch voll wirkende Kraft der Ein-
wirtsroller bekommt der axillare Teil vder Scapula auch noch
cine Verschichung nach unten und vorne, deren weitere Aus-
wirkung sich auch noch in dem bereits oben erwihnten starken
Abstehen des Schulterblattes in seinem vertebralen Teil zeigt,
sodall man, wic schon gesagt, mit drei IFFingern unter das
Schulterblatt greifen kann. Dic Atrophice der Rhomboidei, welche
dic Hauptursache obigen Phiinomens ist, vermag man auch da-
durch festzustellen, dafl dic Anniiherung der Schulterblitter
aneinander nur in geringem Umfange moglich ist. Gleichzeitig
sind aber auch dic Latissimi dorsi befallen, deren Muskelwiilste
sich in unscrem Falle nicht wic beim normalen Menschen als
deutliche Muskelbiuche abheben. LaBt man die Schulterblitter
crheben, so riicken sie auseinander, und es zeigt sich, daf
dabei diec Hauptleistung der Levator scapulae vollbringt, jedoch
ist bei diesem Akt auch dic noch verhiiltnismidfBig gut erhaltenc
obere Portion des Trapezius beteiligt. Vollig unméglich ist dic
Fixation der Schulterblitter an den Rumpf, was auf ecine starke
Atrophie des Mm. serrati antici majores ohne weitercs schlicBen
JiBt. Beim aktiven Heben der Arme fillt deutlich in diec Augen,
wie Patient diesen Bewegungskomplex mit eciner Hebung des
Schulterblattes durch die Kontraktion des Levator scapulae ein-
leitet. Es steigt dabei das Schulterblatt in die Hohe, der Angu-
lus medialis riickt noch stirker nach auBen, sodaB die Diver-
genz der Margines vertebrales nach oben noch wesentlich zu-
nimmt. Am unteren Schulterblattwinkel und vertebralen Schul-
terblattrand sind jetzt diinne, sich bindegewebig anfiihlende
Strange zu fassen, welche ohne Zweifel von M. serratus anterior
herriithren. Die medialen Schulterblattwinkel sind in dieser Stel-
lung links 7 cm, rechts 8 cm von der Wirbelsdule entfernt.
Wenn Patient den Arm erhebt, wobei der Arm mehr nach
seitwirts gehoben wird, so geschieht dies mit ciner raschen,
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schwunghatten Bewegung. Dic Analyse dieses komplizierten Be-
wegungsvorgangs mochte ich weiter unten auseinandersetzen, da
es hier ja vor allem darauf ankommt, die Funktionstiichtig-
keit der einzelnen Muskeln festzustellen. Wird Patient nun auf-
gefordert, langsam seinen Arm zu erheben, so vermag er die
Arme nach oben und auBen nur bis zu einem Winkel von 700
mit der Vertikalen zu erheben, aus welcher Stellung sie jedoch
sofort wieder kraftlos herabfallen. Die Art der Ausfithrung
dieser Bewegung gibt uns einen deutlichen Fingerzeig dafiir,
daB sie eine Folge der Wirkung des sehr kriftigen Deltoideus
ist. Wenn man nun die Scapula in der Normalstelling durch
AuBenhilfe fixiert, so vermag dann Patient den Arm bis zu
einem Winkel von 1100 zu erheben. Direkt nach der Seite hin
vermag der Kranke die Arme iiberhaupt nicht zu erheben. Hebt
man die Arme passiv, so werden die Schulterblitter dabei der-
art in die Hohe gezogen, daB die Ohren fast zwischen die
Schulterblatter zu stehen kommen (Andeutung des sogenannten
Iirbschen Phinomens). Beiderseits und zu gleicher Zeit ver-
mag er nach keiner Richtung hin die Arme zu erheben. Die
Adduktion der Arme und das aktive Herabziehen der Schulter-
blitter gelingt dem Kranken nicht, was einerseits auf eine
wesentliche Atrophie der Mm. pectorales majores und Latissimi
dorsi, andrerseits auf eine Schidigung der Pectorales minores,
der Rhomboidei und Latissimi dorsi schliefen laBt. Das Ein-
wirts- und Auswértsrollen der Arme ist beiderseits mit guter
Kraft moglich, ebenso das Kreuzen nach hinten. Die Atrophie
des Pectoralis major ist, wie schon oben erwihnt wurde, eine
duferst weitgehende. Der Muskelschwund ist auBerordentlich
stark, und von dem am gesunden Menschen sich gut abhebenden
Muskel ist in unserem Fall rechts nur noch ein diinner, an
einzelnen Stellen etwas derber sich anfithlender Strang, von der
Portio costalis herriihrend, zu finden, links sind nur geringfiigige
Reste von der Portio clavicularis erhalten. Auch der infolge.
dessen nur gering bedeckte Pectoralis minor ist beiderseits kaum
zu fihlen. Deshalb sind auch die Interkostalriume zwischen
den obersten Rippen deutlich zu erkennen und erscheinen relativ
eingesunken. Wegen dieses hochgradigen Schwundes der Brust-

muskeln macht der Thorax vorne einen eigenartig abgeflachten
Eindruck.
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Die Oberarme sind, wie schon erwiihnt, auBerordentlich
schmachtig. Wahrend die passive Beweglichkeit in keiner Weise
gestort erscheint, ergibt sich bei aktiver Kontraktion der Unter-
armbeuger, dall die intendierten Bewegungen mnur mit stark
verminderter Kraft ausgefiihrt werden, was besonders auf der
linken Seite in Erscheinung tritt. Schon mit ganz geringer
Anstrengung gelingt es dem Untersucher, entgegen den Be-
mithungen des Patienten, den Arm in Streckstellung iiberzu-
fihren. Bei der aktiven Beugung sdes Unterarmes ist je-
doch unbedingt notig, dall Patient ihn vorher in Pronations:
stellung bringt. Aber auch die Streckung des Armes erfolgl
nicht mit der Kraft, wic man e¢s beim normalen Menschen
gleichen Alters findet, sodaBl man wohl berechtigt ist, auch cine
Beteiligung des Triceps am Muskelschwund anzunchmen. Pro-
nation und Supination werden gut ausgefihrt, jedoch links
deutlich schwicher als rechts. Am Handgelenk wird die Dor-
salflexion der Hinde mit verminderter Kraft ausgefiihrt. Ferner-
hin ist bei dorsalflektiertem Handriicken die Extension der
rechtwinklig gebeugten Grundphalangen nicht mdoglich. Sonst
sind die Hand- und Fingerbewegungen in keinerlei Weise ein-
geschrinkt, wic auch eine Atrophie der Handmuskeln nicht
nachweisbar ist. ’

Wie schon bei der Funktionsprifung der auf die Bewec-
gung der Wirbelsiule einwirkenden Muskeln berichtet wurde,
sind die Mm. obliqui abdominis stark atrophisch. Es ist auBer-
dem in unserem Falle auch die Platte der Recti abdominis ganz
wesentlich befallen, und wir sehen deshalb das sonst gerade bei
alleiniger Atrophie der Obliqui und Transversi abdominis auf-
tretende Symptom der seitlichen Vorwolbung des Leibes wegen
der Mitbeteiligung der Recti abdominis hier nicht in Erschei-
nung treten. Hier ist auch noch zu erwihnen, daB bei Fixation
eines Oberschenkels auf der Unterlage sich der Kranke von
selbst ohne jegliches Hilfsmittel, wenn auch iduBerst miihselig,
aufzurichten vermag, woraus man wohl auf eine gewisse Funk-
tionstiichtigkeit der Bauchmuskeln noch schliefen darf. An-
drerseits darf man das starke Hervortreten des Bauches cben-
falls nicht allein auf das Konto der Atrophie der Bauchmus-
keln setzen, sondern muB zweifellos einen Hauptfaktor hiefiir in
der stark ausgeprigten Lendenlordose erblicken. Ferner zeigt
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sich, daB die schon im Liegen deutliche Lordose beim Empor-

heben des Oberkorpers aus der Riickenlage auBerordentlich ver-

mehrt wird.

Wenn auch die Bewegungen im Hiiftgelenk nach allen
Seiten in gewohnter Exkursionsfihigkeit frei sind und mit
guter Kraft aktiv ausgefithrt werden, so besteht wohl ohne Zwei-
fel eine Einschriankung der Abduktion des Oberschenkels, welche
ausschlieBlich auf eine Atrophie des Glutaeus medius und mini-
mus zuriickzufiihren ist, da die Adduktoren keine vermehrte
Spannung erkennen lassen. Die Beugung und Streckung des
Unterschenkels erfolgt beiderseits mit gewohnter Kraft, jedoch
wird die normale Ausdehnungsbreite der Beugung nicht voll er-
reicht. Da aber diese Bewegung in ihrer Exkursion bei den
verschiedenen Menschen physiologisch schon stark schwankt,
o ist man nicht ohne weiteres berechtigt, diese Einschrinkung
auf makroskopisch nicht nachweisbare, dystrophische Muskel-
prozesse zu beziehen. Die Wadenmuskulatur befindet sich in
gutem Zustand. Dagegen ist die Dorsalflexion des dufieren und
inneren FuBrandes auBerordentlich eingeschrinkt, wie auch die
Abduktion des FuBes gehemmt ist, sodal man eine Mitbeteili-
gung der Mm. peronci und des M. tibialis anticus an dem atro-
phischen Prozef der Muskulatur annehmen darf. Sonst sind die
iibrigen FuB- und Zehenbewegungen vollig frei und gut méglich,
wie auch eine Atrophie der entsprechenden Muskulatur nicht
zu wverzeichnen ist.

Man kann somit nach Obigem die Atrophie folgender Mus-
keln annehmen : .

Am Kopf und Hals: M. frontalis und occipitalis, Corrugator
supercilii, M. orbicularis oculi, Levator palpebrae supe-
rioris, Levator menti, M. orbicularis oris, Sternocleido-
mastoideus.

Am Rumpf: Mittlere und untere Partie des Cucullaris, Latissi-
mus dorsi, Rhomboideus major und minor, Serratus anti-
cus major, Pectoralis major und minor, der gesamte Erec-
tor trunci, die beiden Obliqui abdominis, M. transversus
abdominis und Rectus abdominis.

Am Arm: Biceps, Brachialis internus, Brachioradialis, Triceps,
die Strecker am Unterarm.

Am Bein: M. glutaeus medius und minimus, Tibialis anticus,
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M. peroneus longus und brevis.
Die Atrophie erweist sich generell links stirker ausgepragt
als rechts. Vergleichende Messungen an den Extremititen er-
gaben :

links | rechts . links | rechts
Am Arm incm | in cm Am Beim incm | in cm
5 cm unterhalb des
Tubercul, maj. 19,0 | 21,0 | in der Leistenbeuge || 38,0 | 38,0
20 em iiber dem Ole- 15 cm unterhalb der
cranon 16,5 | 17,6 Leistenbeuge 37,0 | 37,0
10 c¢m iiber dem Ole- 10 em iiber der Pa-
cranon 16,0 | 17,5 tella 28,5 | 29,0
iiber der Spitze des 5 ¢m unterhalb der
Olecranons 19,0 | 19,0 Patella 28,5 | 28,0
10 em unterhalb des 10 cm unterhalb der
Olecranons 17,5 | 16,5 Patella 28,0 | 28,0
20 cm unterhalb des 20 cm unterhalb der
Olecranons 14,0 | ‘14,5 | Patella 22,0 22,5
30 cm unterhalb der
iiber dem Handgelenk 15,0 | 15,56 Patella 18,5 | 18,6
iiber dem FuBriicken || 30,0 | 30,0

Als hypertrophisch anzusprechen sind die Deltoidei und die
Levatores scapulae.

Die elektrische Untersuchung ergibt an den beteiligten Mus-
keln entsprechend dem Grad ihrer Atrophie eine quantitative
Herabsetzung der Erregbarkeit. Nirgends sind irgendwelche Zei-
chen einer Entartungsreaktion nachweisbar. So zeigt sich z.B.
der M. frontalis faradisch duBerst schwer erregbar. Bei Rei-
zung der Strecker des Oberarms sicht man, wie bei Erhohung
der Stromintensitat schlieBlich die Stromschleifen die Beuger er-
reichen, welche dann, da sie anscheinend weniger geschidigt sind
als die Strecker, mit einer Kontraktion antworten. Leicht er-
regbar ist noch beiderseits das Gebiet der vom N. ulnaris ver-
sorgten Muskeln. Ebenso reagiert noch die Beinmuskulatur recht
gut auf den elektrischen Strom.

Bei der Priifung der Sehnen- und Periostreflexe zeigen sich
die Armreflexe beiderseits deutlich vorhanden, der Ulnarisreflex
ist rechts zwar nur schwer auslésbar. Die Patellarsehnenreflexe
sind sehr leicht auslosbar und ohne Zweifel verstirkt und er-
geben feine Nachzuckungen (Andeutung von Patellarklonus).
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Auch die reflexogene Zone des Reflexes ist erweitert. Der
Achillessehnenreflex ist verstirkt, und man erhilt bei passiver
Dorsalflexion der Zehen wie bei direkter Auslosung’ des Re-
flexes deutlichen FuBklonus. Auch das Oppenheimsche Phii-
nomen fillt positiv aus. Von den Hautreflexen sind die Cre-
masterreflexe beiderseits sehr lebhaft. Merkwiirdig ist nun das
Verhalten der Bauchdeckenreflexe. Wihrend sie rechts in allen
drei Hohen deutlich gesteigert sind, fehlen sie links bei direkter
Reizung in allen drei Regionen vollig. Dagegen bekommen wir
beim Bestreichen der Haut auf der linken Seite von der 3. Ripp2
an abwirts bis zur 7. eine Kontraktion des Rectus bis zur
Inscriptio I. Ferner erfolgt bei der Auslosung des linken Cre-
masterreflexes eine deutliche Zuckung der Bauchmuskulatur im
linken Hypogastrium. Die Schleimhautreflexe (Conjunctival- und
Wiirgreflex) sind vorhanden.

Die Pupillen sind beiderseits gleich weit und rund und rea-
gicren prompt auf Lichteinfall. Konvergenzreaktion ist normal.
Nystagmus ist nicht vorhanden.

Die Priifung der Sensibilitit ergibt keine Storung irgend-
welcher Art, so ist auch insbesondere der Muskelsinn véllig in-
takt. Das Hautorgan selber zeigt eine gesteigerte Erregbarkeit
seiner Vasodilatatoren. Beim Bestreichen der Haut mit einer
stumpfen Nadel erhilt man danach eine deutliche lhellrote Ver-
farbung im Bereich der bestrichenen Stelle, ohne dali es jedoch
in diesem Bezirk dann zu ciner Abhebung der Epidermis in-
folge Serumaustrittes kommt. Die Hinde sind bldulich-livide
verfarbt, leicht marmoriert und fiihlen sich kalt an. AuBerdem
hat Patient die Neigung zu starkem- und hiufigem SchweiBaus-
bruch. Erwihnung sei dann noch der Verrucae planae juveniles
an der rechten Hand getan.

Die Organuntersuchung ergibt keinerlei pathologische Be-
funde. So ist insbesonderce keine VergréBerung der Schilddriise
festzustellen, dic Genitalorgane wie die sekundiren Geschlachts-
merkmale sind voll ausgebildet. Auch eine Hypertrophie des
Rachenringes ist nicht nachweisbar.

Was das psychische Verhalten des Patienten betrifft, so
zeigen sich vollig normale Intelligenz, gute Urteilskraft, rasche
Auffassung und seinem Alter und seiner Vorbildung entspre-
chende Kenntnisse. Tm ibrigen ixt er leicht erregbar, zeigt be-
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standig unwillkiirliche, koordinierte Bewegungen in den ver-
schiedensten Muskelgruppen. Er muf ,immer etwas zu tun
haben“. Wihrend der Zeit, in der man sich mit ihm nicht be-
schiiftigt, trommelt er nervos mit den Fingern auf dem Tisch,
pfeift dann leise vor sich hin, nimmt wiederholt ein Buch zur
Hand, um es ebenso oft unbefriedigt wieder fortzulegen. Beim
Auskleiden reagiert er mit stark affektiver Erregung, stellt sich
dabei etwas ungeschickt an und vermag bei der Aufforderung,
sich zu becilen, die cinzelnen Bewegungen in ihrer Intensitit
und Exkursion nicht mehr genau zu koordinieren.

Dic Form unsecres cben skizzierten Krankheitsbildes lifit
wolll keinen Zweifel dariiber aufkommen, daB wir ¢s mit cinem
ausgesprochenen  Fall ciner progressiven Muskeldystrophic zu
tun haben. Wenn wir es nun noch ciner Unterabteilung ein-
ordnen wollen, so gehort es der ,juvenilen Muskeldystrophie*
an und zwar solchen Killen, bei welchen sich eine Beteiligung
des Gesichts an der Atrophic vorfindet. Gerade letztere sind
denn doch gar nicht so selten, wie sich aus den zahlreich be-
schriebenen Fiillen ergibt (Erb, Duchenne, Friedreich,
Lichtheim, Remak, MoBdorf, Bernhardt, Singer,
Landoucy-Déjérine, Marie et Guinon, Wentzel,
Schiile, Hammer, v. Tabora, Constantinides,
Rose). Auch Miille r104) zihlt in seiner Dissertation 15 Fille
von Mitbeteiligung der Gesichtsmuskulatur bei der Dystrophia
muscularis progressiva auf und gibt in seinen SchluBworten an,
wie auch hier festgestellt werden konnte, daB sie sich weit hiu-
figer finden, als man dies friilher glaubte. Man miiBte jedoch
auch daran denken, wenn man diec Form der Muskelatrophie
vom Typ Landoucy-Déjérine noch als selbstindig aner-
kennen will, ob es sich nicht um eine solche handeln kénnte. Da-
gegen spricht jedoch die klare anamnestische Angabe, dafi die
Erscheinungen der Erkrankung zuerst an der Schulter sich ein-
stellten, ohne daB zur gleichen Zeit noch irgendwelche Symp-
tome im Gesicht vorhanden waren.

Was nun dem Fall eine besondere Note gibt, das ist das
cigenartige Emporschwingen der Arme zur Vertikalen, cine Er-
scheinung, die zwar schon in verschiedener Modifikation von
cinigen Autoren beobachtet und erwiihnt, deren besondere Eigen-
art im Ablauf der Bewegung und in der Beteiligung der Mus-
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kulatur aber noch nicht niher erdrtert worden ist. Schon der Alt-
meister der Neurologie, Wilhelm v. Er b37), erwidhnt in einer
seiner grundlegenden Arbeiten tiber Dystrophia muscularis pro-
gressiva, daB der Patient Mudrak die Arme nur mit einem Ruck
in die Hohe heben konnte. Im Jahre 1896 stellte Eulen -
burg3?) im Verein fir innere Medizin in Berlin einen Fall
von primérer progressiver Muskelerkrankung vom Typ der in-
fantilen Form vor, in welchem der Kranke durch Beteiligung
der Rumpfmuskulatur noch das Erheben des Armes moglich
machte, wobei jedoch im Verlauf der Zeit eine Subluxation ent-
standen war. Eine nihere Ert¢rterung dieses sicherlich sowohl
interessanten wie auch komplizierten Bewegungsmechanismus ist
leider nicht vorhanden. Ferner beschreibt Feinberg4?) in
einer neurologischen Mitteilung einen 59 jihrigen Mann, bei
dem sich vom 22. Lebensjahre an das typische Bild der juve-
nilen Muskelatrophie entwickelt hat, und der nun den rechten
Oberarm nur schubweise bis zur Horizontalen erheben kann,
jedoch jeder Moglichkeit, ihn hoher zu heben, beraubt ist. Fein -
berg schliet hieran noch cinige kurze Bemerkungen. Dic wei-
tere Erhebung sei durch den Ausfall des Trapezius und Serratus
unmoglich gemacht, und die ruckweise erfolgende Erhebung sei
durch die Funktionsschwiche des rechten Deltoides bedingt, der
durch dic Senkung des Akromions seinen Stiitzpunkt eingebiifft
hat. Alb.Miiller104) beschreibt in seiner Dissertation einen
typischen Fall einer juvenilen Dystrophie mit Geesichtsbeteiligung
und erwihnt, daB, wenn Patient die Arme nach vorne zu strecken
versucht, dies nur wenig gelingt. Gleichzeitig mull er sich da-
bei stark nach riickwirts beugen. Und schlieflich sei noch die
Atbeit Mari nas?9) erwihnt, der im AnschluB an den Status
eines Muskeldystrophikers #hnliche Bewegungen der Armerle-
bung beschreibt. Bei einem 31 jihrigen Mann mit deutlich de-
generativen Erscheinungen bemerkt man links eine -stirkere
Atrophie der Supra- und Infraspinati als rechts, deutlichere
Atrophie der linksseitigen Serrati, Hochstand der rechten Schui-
ter. Der innere Rand der linken und der untere Winkel des
rechten Schulterblattes sind abgehoben. Gut entwickelt, ja bei-
nahe hypertrophisch erscheinen die Deltoides, besonders der
linke. Die Armmuskeln zeigen konzentrische Atrophie, dic Mm.
pectorales starke Abnahme. Dije Schulterblatter sind sehr wenig



— 45

fixiert und zeigen Schaukelbewegung. Patient kann den linken
Arm nicht linger als eine halbe Minute horizontal gestreckt
halten, den rechten beinahe zwei Minuten. Die Arme kann er
nur im Schwung zur Vertikalen erheben, und er vermag in
dicser Stellung den linken Arm eine halbe und den rechten kaum
eine Minute zu halten. Die Reflexe an den oberen Gll dmafen
fehlen vollkommen.

Bevor ich nun dazu iibergehe, den eigenartigen Bewegungs-
komplex des Emporhebens des Armes ‘bei unserem Patienten zu
analysicren, mochte ich darauf hinweisen, dalh es sich dabei
wohl kaum um cinen Bewegungsvorgang handeln diirfte, der sich
in sciner Gesamtheit erst allmihlich entwickelt und aus ein-
zelnen Teilkomponenten zusammengesetzt hat, nachdem die Funk-
tion des Kmporhebens des Armes aufgehoben war; vielmehr diir-
fen wir annchmen, daf entsprechend dem Ausfallen ciner Funk-
tion cines Muskelgebietes der Kranke als lebender Organismus
mit psychischen Fihigkeiten cben bestrebt war, durch Ersatz-
funktionen anderer Muskelgruppen den drohenden Funktions-
stillstand zu umgehen. Es wire nun zwecifellos psychologisch
schr interessant, nachzuwecisen, inwiefern es sich dabei um ein
rein reflektorisches, psychoidales Geschchen handelt (im Sinne
cines {iiber dic subkortikalen Zentren sich abspielenden Vor-
ganges), oder wieweit eine Beteiligung der hoheren psychischen
Zentren anzunehmen ist. Wenn man die Anamnese im Hinblick
auf diesc Frage kritisch beleuchtet, so wird man kaum einen
FehlschluB mit der Annahme begehen, dal ohnc nennenswerte
Beteiligung der hoheren geistigen Funktionen sich diese Ersatz-
bewegung, wenn auch nicht plotzlich, so doch sehr rasch her-
ausgebildet hat. DaB aber das psychische Geschehen iiberhaupt
fiir diesen Vorgang von bedingender Notwendigkeit ist, wird
sich gleichzeitig in der folgenden Betrachtung ergeben, welche
obige Behauptung zu beweisen hat.

Wenn man die zahlreiche Literatur iberblickt, die sich
iiber die Moglichkeit und die Bedeutung der sich selbst herausbil-
denden Ersatzfunktionen erstreckt, welche nach Parese und Para-
lyse infolge von Schidigung des Nervenapparates, nach Aplasie,
Hypoplasic und Degeneration von gewissen Muskeln und Muskel-
gruppen entstehen, so findet man fast ausnahmlos, daB das
noch in der Entwicklung begriffenc Individuum allein solcher
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weitgehender vikariierend eintretender Funktionen befihigt ist.
So schreibt z. B. Fick#3): ,Die Natur hat den Muskelapparat
so reich und mannigfaltig gestaltet, daB bei angeborenen De-
fekten die Menschen sich von der Kindheit an daran gewéhnen,
den Ausfall durch die Wirkung von Synergisten zu decken,
meist wissen sie gar nicht, daf ihnen etwas mangelt; sie konnen
ausgezeichnete Turner, Schwimmer und IFechter sein. Anders
ist cs mit spiter erworbenen Defekten, da bei ihnen die cinmal
an eine bestimmte Funktionsweise gewohnten Muskeln nicht
mehr so vollig fir einander eintreten. SachgemiBe Ubung kann
aber auch in solchen Fillen noch vieles bessern.“ Der Unter-
schied, der in dieser Hinsicht zwischen dem jugendlichen und dem
erwachsenen Menschen besteht, ist zweifcllos in dem verschiz-
denen Entwicklungszustand der Psyche zu suchen. Denn es ist
nicht einzusehen, warum der Muskel aus sich selbst heraus
nicht fahig wire, innerhalb seiner fir ihn konstitutionell fest-
gelegten Grenzen jederzeit kompensatorisch einzutreten. Wiih-
rend beim Siugling bis zum ersten Lebenshalbjahr die subkorti-
kalen Zentren fast ausschlieBlich noch allein die Reflexbahnen
zwischen sensorischer und motorischer Erregung zum SchlufB
bringen, somit das gesamte psychische Leben auswirken, sehen
wir in weiterer Entwicklung, wie nun allmihlich die sensorischen
Reize und die Muskelempfindungen in die GroBhirnrinde ein-
strahlen, hier zu Vorstellungen fiihren, dann Assoziationen ein-
gehen und schlieBlich unter dem Antrieb der Gefiihlsbetonung
zur motorischen Erregung, zu bewuBtem Handeln fithren. In
der weiteren Ausbildung der menschlichen Psyche sehen wir
dann, wie die sensorischen Reize und Muskelempfindungen mit
steigender Tendenz zur GroBhirnrinde hingeleitet werden, und
wie schlieBlich die subkortikalen Zentren in ihrer Bedeutung fir
das psychische Geschehen immer mehr zuriicktreten. Unter der
Herrschaft der Assoziationen schleifen sich nun die Bahnen fiir
unsere stindig wiederkehrenden psychischen Anforderungen
immer mehr aus und erfahren gleichzeitig aus der ndmlichen
Ursache eine Verkiirzang in ihren Leitungsbogen (Kretsch-
mer E., Medizinische Psychologie. 1922); es kommt zu einem
gewissen Schematismus im Ablauf des psychischen Geschehens,
welcher wohl fiir den gegenwirtigen Augenblick von Nutzen ist,
der aber gerade andrerseits zu ciner groBen Gefahr wird, wenn
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es zu ciner Storung im Ablauf dieser ,hoheren Reflexbahnen
kommt; denn mit grofter Zihigkeit wird dann an den im jahre-
langen Gebrauch ausgeschliffenen Bahnen eines bestimmten psy-
chischen Geschehens festgehalten; andrerseits hat aber im Laufe
der Zeit dic Funktion der nicderen Reflexbahnen, dic dirckte
Uberleitung von scnsorischen Eindricken auf motorische Bahnen
wahrscheinlich infolge der fchlenden Beanspruchung stark ge-
litten. Wenden wir nun diese psychologischen Anschauungen
auf den uns hier beschiiftigenden (}cgcﬁs(an(l an, so konnen wir
durchaus verstehen, warum gerade beim  jugendlichen  Indivi-
duum dieses vikariierende Iintreten von funktionstiichtigen Mus-
keln an Stelle nicht mchr titiger Muskeln erfolgen kann und cin
solches kompensatorisches  Kingreifen beim  ISrwachsenen nicht
mehir oder nur ungeniigend moglich ist. Weil beim Jugendlichen
dic niederen Reflexbahnen bei einer motorisch sich duBernden
Leistung noch stark beteiligt sind, bezichungsweise dic Assozia-
tionsbahnen noch nicht so scharf differenziert und ausgeschliffen
sind, so kann hicr cine Ersatzfunktion wohl zustande kommen,
indem die Reize sich noch neue Reflexbogen bahnen kénnen und
Uberleitungen auf andere Gebiete noch méglich sind. Beim Er-
wachsenen hingegen, bei welchem ein stetig sich wiederholendes
psychisches Geschehen in unabéinderlichen Bahnen sich bewegen
mub, bei dem diese Reflexbahnen durch immerwihrenden Ce-
brauch genau differenziert. und gefestigt sind, ist ein solcher
reparatorischer Vorgang als unbewuBter Akt zur Unmdoglich-
keit geworden. Ob nun vielleicht die psychologische Analysa
im Verein mit der genauen physiologischen Kenntnis der Mus-
kelfunktionen bei Bewegungskomplexen nicht doch noch durch
Ausbau neuer und woh! begriindeter Cbungsmethoden fihig sein
konnte, bei geeigneten Fillen auch im spéiteren Alter, wenn
auch in langen Zeitriumen, Ersatzfunktionen herauszubilden,
diese Frage und ihre positive Beantwortung wiren sicherlich
fiir unser therapeutisches Handeln bei Ausfall von bestimmten
Muskeln von groBer Bedeutung. Wir konnen uns heute wohl vor-
stellen, daB es gelingt, neuc Bahnen fiir bestimmte Bewegungen
darch bewuBte Psychotherapic neu zu schaffen. Ferner IaBt
sich auf Grund obiger Ausfiihrungen klar crkennen, daB vor
allem das friithe Kindesalter am geeignetsten ist fiir cin solches
Vorgehen, um Ersatzfunktionen zu erzielen. Diesx ist insofern
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von gréBter Wichtigkeit, als ja das Kindesalter gerade Funk-
tionsstorungen im Muskelapparat so mannigfach und reichhaltig
zeigt, wie wir ihnen in keinem anderen Lebensalter wieder be-
gegnen.

Im folgenden méochte ich nun den Bewegungskomplex an
sich schildern, durch welchen es unserem Patienten moglich
ist, trotz Atrophie der meisten das Schulterblatt bewegenden
Muskeln die Arme zur Vertikalen zu erheben. Um jedoch dies
leichter verstindlich zu machen, ist es notig, zunichst die me-
chanische Analyse der normalen Vertikalerhchung des Armes
vorauszuschicken 100). Das Emporheben des Armes setzt sich
aus zwei groferen Komponenten zusammen. Zunichst handelt
es sich darum, zu bewirken, dal der Arm zur Horizontalen cr-
hoben wird. Dann wird durch die Drehung des Schulterblattes,
wobei Arm und Scapula zu einer starren Verbindung vereinigt
werden, der Arm in die vertikale Stellung gebracht. Beide Teil-
bewegungen gehen wihrend der Ausfithrung ineinander tber. Um
nun die Elevation des Armes auszufiihren, stehen uns zwei Wege
zur Verfiigung. Wir vermégen erstens den Arm in der sagittalen
Ebene zu erheben. Bei dieser Bewegung wirken gewohnlich die
vordere Portion des Deltoides und der klavikulare Teil des M.
pectoralis zusammen, welche die Komponente bis zur Horizon-
‘talen zur Auswirkung bringen. Durch Kontraktion des M. bi-
ceps wird beiden Muskeln ihre Aufgabe wesentlich erleichtert.
Dann schiebt sich das Schulterblatt bei dieser Bewegung um
.die Rundung des Brustkorbes nach vorne und weicht mit seincm
unteren Winkel lateralwarts ab, wodurch natiirlich die Stellung
der Pfanne des Schultergelenks und des Akromions beeinflufit
wird. Die Drehung selbst erfolgt um eine durch den #uBeren
Winkel des Schulterblattes hindurchgehende Achse123); die
Schulterecke wird dabei nur wenig gehoben, der innere Winkel
dagegen betrachtlich gesenkt. Die Drehbewegung der Scapula
hat dabei der M. serratus anterior major auszufithren. Er wird
dabei unterstiitzt vom unteren und mittleren Drittel des Tra-
pezius, nach Fick hauptsichlich durch die obere und untere
Portion des M. trapezius. Wenn dic Vertikale nun erreicht ist,
dann handelt es sich darum, diese Stellung zu fixieren, wobei
alle Muskeln des Schultergiirtels beteiligt sind. Wir vermogen
nun aber zweitens auch den Arm in der frontalen Ebenc zu er-
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heben, wobei vor allem der mittlere Teil des Deltoideus zur
Kontraktion kommt, der in seiner hebenden Wirkung sehr we-
sentlich vom M. supraspinatus unterstiitzt wird. Dabei wird
auch wieder der Biceps in leichte Spannung versetzt. Der mitt-
lere und untere Teil des Cucullaris mull dann das Schulterblatt
nach der Wirbelsiule hinfiihren und dessen unteren Winkel
lateralwirts bewegen. Der klavikulare Teil dieses Muskels for-
dert zugleich die Hebung des akrominalep Iindes des Schliissel-
beins. Die Fixation in der Vertikalen geschicht dann, wic be-
reits oben beschricben wurde.

Wenn wir dic Vertikalerhebung der Arme betrachten, wie
sic bei unserem Patienten von statten geht, so bekommen wir cin
ganz anderes Bild von diesem Vorgang, das mit dem normalen
(reschehen anscheinend nur mehr recht wenig Gemeinschaftliches
zeigt. Die Analyse dicser komplizierten Bewegung gestaltet
sich ctwas schwierig, weil wir durchaus keinen exakten MaB-
stab fiir dic Feststcllung der IFunktionsverminderung bei den
einzelnen Titigkciten eines Muskels haben. Wir konnen wohl
die Funktion eines Muskels priifen, wenn eine Bewegung aus-
schlieflich durch ihn allein bewirkt wird. Dagegen vermogen
wir kaum ecxakt festzustellen, inwieweit cin Muskel trotz wei-
testgehender Atrophie doch noch bei einem Bewegungskomplex
mitzuwirken imstande ist, wobei sich doch in jeder kleinsten
Phase dieses Vorgangs die Angriffsverhiltnisse verindern und
oft nur geringe Krifte einecs Muskels notig sind, um in Ver-
kniipfung mit der Titigkeit anderer Muskeln noch eine Wir-
kung auszuiiben.

Wir sehen nun, daB Patient die Bewegung zum Vertikal-
erheben des Armes mit Hochziehen der Scapula einleitet, wobei
das Schultereck nach unten und medial gedreht wird. Der Arm
wird damit leicht nach rickwirts gebracht und nun in seinen
Gelenken versteift. Jetzt erfolgt das Emporwerfen des Armes
zur Vertikalen in einer Ebene, die den Raumwinkel, welcher
von der durch das Schultereck hindurchgelegten Sagittal- und
Frontalebene gebildet wird, teilt, sich jedoch im Verlauf der Be-
wegung mehr der frontalen Ebene nihert. Es kontrahiert sich
jetzt der M. deltoideus, unterstiitzt durch die Kontraktion des
M. supraspinatus, dessen Wirkung infolge der Erhebung in diescr
Mittelebene ermoglicht wird. Gleichzeitig wird dabei der vorher

Sitzungsborichte der phys.-med. Soz. 54 (1922). 4
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leicht nach vorne gebrachte Oberkorper energisch nach hinten
geworfen, die Wirbelsidule nach der entgegengesetzten Seite ge-
beugt, die Lendenlordose ganz erheblich vermehrt. So wird nun
der kraftige Schwung ausgefiihrt. Gegen Ende dieser Schleuder-
bewegung findet nun wieder eine leichte Beugung des Armas
im Ellbogengelenk statt. Diese Bewegung erstreckt sich so weit,
bis der Schwerpunkt des Armes hinter das Schultergelenk und
nach innen von ihm zu liegen kommt, wo der Arm dann
aktiv durch den kontrahierten Deltoideus und passiv durch
die Anspannung der Gelenkkapsel gehalten wird. Das Schulter-
blatt, dessen Konturen deutlich durch die Haut hindurch zu
sehen sind, hat sich dabei so gedreht, dal der Angulus inferior
mit dem Angulus medialis fast in einer Horizontalen liegt. Wenn
dann dieser Zustand erreicht ist, wird der Korper wieder vollig
nach vorne in die gerade Haltung gebracht.

Die Mechanik dieser Bewegung ist trotz ihres grofen A uf-
wandes an Hilfskriften im Prinzip cigentlich verbliffend cin-
fach und der Kraftaufwand an sich ohne Zweifel der geringste,
sodal man sich der Auffassung Gradenigos?®?) anschlicBen
muB, wenn er sagt, dafl bei der Dystrophia musculorum pro-
gressiva nur die fir die auszufihrende Bewegung unumging-
lich notwendige Kraft, nicht aber wie beim normalen Menschen
Kraft in verschwenderischer Weise aufgewendet wird. Wenn
auch dieser Satz niemals als Paradigma fir ecinen so weit-
greifenden Fall wie in unserem gedacht war, so miissen wir doch
die mustergiiltige Losung mit dem Aufwand von Minimum an
Energie bewundern und als uniibertrefflich betrachten, und so
konnen wir auch den obigen Satz in seiner weitesten ‘Fassung
vollauf bestitigen. Das Prinzip der Bewegung besteht darin,
daf durch das Zuriickwerfen des Oberkorpers im Verein mit der
durch Hypertrophie verursachten gesteigerten Kontraktionswir-
kung' des M. deltoideus und supraspinatus ein Ersatz fir die
mangelhafte Drehung des Schulterblattes, bedingt durch die
Atrophie des unteren Trapeziusteiles und des ebenfalls betziligten
Serratus anticus major, geschaffen wird. Wenn wir versuchen,
die Notwendigkeit der einzelnen bei diesem Bewegungskomplex
ausgelibten Bewegungen zu erkennen; so kommen wir zu folgen-
den- Schlissen. Das Emporziehen des Schulterblattes mit der
Anniiherang des unteren Schulterblattwinkels an dic Wirbel-
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siule hat den Zweck, den Arm moglichst weit nach riickwirts
zu fihren. Andrerseits ‘wird dadurch, dafB das Schulterblatt
damit nach obenhin fixiert und iiberhaupt aufierdem noch mit
Hilfe der atrophischen Schultermuskeln eine allgemeine Iixa-
tion des Schultergelenks versucht wird, ein fester Angriffs-
punkt fir diec Wirkung des Deltoidcus geschaffen. Diecse Riick-
wirtsbewegung des Armes vermag der M. latissimus dorsi,
dem cigentlich diese Funktion zukomms, infolge seiner Atro-
phic nicht mchr auszuiiben. Duarch das Riickwiirtsfilhren des
Armes ist zuniichst cine grofere Ixkursion fir die kreisihn-
liche Bewegung des Armes beim ISrheben bedingt, wonach dic
Geschwindigkeit, die durch das Zuriickwerfen des Oberkorpers
dem Arm erteilt wird, linger wirken kann und deshalb zu ciner
grofieren Leistung befiihigt ist. Andrerscits werden dic Ansatz-
punkte des M. deltoideus voncinander entfernt, wodurch cine
intensivere Auswirkung dieser Muskelkraft crreicht wird. Gleich-
zeitig mit der Kontraktion des Deltoideus setzt dic aktive Beu-
gung der Wirbelsiiule schriig nach riickwirts nach der dem zu
bewegenden Arm entgegengesetzten Seite ein. Beide Bewegungen
verlaufen gleichsinnig miteinander, ja wir konnen sogar sagen,
daB sic sich gegenscitig beeinflussen, in ihrer Wirkung gegen-
scitig steigern, trotzdem eigentlich jede Bewegung ihren cigenen
besonderen Zweck hat. Wihrend die Aufgabe des Deltoideus
darin besteht, den Arm wie beim gesunden Menschen bis etwas
iiber einen rechten Winkel zu erheben, soll durch die Mitbewe-
gung des Oberkorpers eine Drehung der Scapula bewirkt werden.
Andrerseits wird der Scapula, da sie eineim Punkt im Drelimoment
,Arm—Schulter —Stelle der starksten Wirbelsdulenkriimmung*
entspricht, gleich wie dem Arm ein gewisses MaB von Dreh-
geschwindigkeit erteilt, das fir die Vollendung der Bewegung
sicherlich von Bedeutung ist. Bei der Fortsetzung dicses Ge-
dankenganges entsteht nun eine Schwierigkeit in der Vorstel-
lung iiber die Tbertragung der Wirbelsdulenbewegung, be-
ziehungsweise der Oberkorperbeugung auf die Scapula. Da das
Schulterblatt einerseits durch die Clavicula, dasSternum und dic
Rippen mit der Wirbelsiule relativ starr vereinigt, andrerseits
durch die atrophische Muskulatur und das Bindegewebe auch
mit dem Thorax verbunden ist, so ist es ganz selbstverstind-
lich, daB bei der Scitriickwiirtsbeugung der Wirbelsiule cine

4*
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‘Ubertragung einer gleichsinnigen Drehung auf die Scapula er-
folgen muB. Hiemit ist jedoch eine befriedigende Losung des
Problems noch nicht erreicht, die Mitwirkung eines neuen Hilfs-
faktors ist noch unbedingt notig. Und zweifellos ist das neue
Moment, das hier hereinspielt, in der Bewegung des Schwer-
punktes des Drehsystems zu erblicken, wie es durch die Verbin-
dung ,,Arm — Schulter* dargestellt wird. In dem Augenblick,
in welchem der Deltoideus seine maximale Kontraktion erreicht
hat, stellen Scapula und Arm einen starren Hebelarm dar, dessen
Drehachse infolge des Zusammenwirkens der Beugung der Wir-
belsdule und der geringen aktiven Bewegung der Scapula durch
die atrophischen Schulterdreher nur schwer zu bestimmen ist
und hochstwahrscheinlich einer auf das Gelenk bezogenen sagit-
tal gerichteten Geraden sehr nahe kommt, die zwischen mittlercm
und innerem Drittel der Spina liegt und auf einer kreisférmigen
Linic wandert, welche mit der Wirbelsiulenbiegung konzen-
trisch verlduft. Durch dic Beugung der Wirbelsdule riickwirts
nach der dem zu erhebenden Arm entgegengesetzten Seite wird
das Schulterblatt schrig gestellt, wobei der laterale Winkel
stark gehoben, der mediale entsprechend gesenkt wird, sodaf
durch die Kontraktion des Deltoideus und des Supraspinatus und
durch die dem System ,, Arm — Scapula® (infolge der Beugung
der Wirbelsiule) crteilte Geschwindigkeit, vereint mit der go-
ringen Drehwirkung durch die Schulterblattdreher (wiec Ser-
ratus anticus major) der Arm zur Vertikalen erhoben und
bereits dariiber hinaus bewegt wird. Es wandert dabei die
Schwerlinie des Systems von auBlen nach innen durch den Unter-
stiitzungspunkt hindurch und kommt schlieflich medial von ihm
zu liegen. GemiB dem Gesetze der Schwere erfolgt die weitere
Drehung des Schulterblattes nun rein passiv ohne jegliche Kor-
perkrifte. Da nun die Beugung der Wirbelsdule ihren Zweck
erfilllt hat, wird der Rumpf wieder gerade gerichtet und der
erhobene Arm erscheint nun nach riickwirts leicht iiberfallend.
Wir sehen daraus, daf die Beugung der Wirbelsiule vor allem
eine indirekte Wirkung auf das Schulterblatt ausiibt, und welche
grof3e, ja entscheidende Bedeutung wir ihr bei diesem Bewegungs-
komplex zumessen miissen, laBt sich klar daraus ersehen, daB
Patient beide Arme nicht zur gleichen Zeit erhcben kann, weil
cben dabei dic Bewegung der Wirbelsdule ausgeschaltet ist.
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Andrerseits erkennen wir die bedeutende Wirksamkeit der Ober-
korperbeugung daran, daBl bei zu geringer Intensitit dieser Be-
wegung der Arm nur unvollstindig gehoben wird, um dann
sofort wieder kraftlos herabzufallen und hin- und herzupendeln.

Damit haben wir die Analyse dieses Bewegungskomplexes
und ihre theoretischen Begriindungen zu Ende gefiilhrt. Ohne
Ausbildung neuer Hilfsmittel hat es der Organismus in iber-
raschender Weise fertig gebracht, sich der vorhandenen Mittel
hochst nutzbar zu bedienen und verstanden, diesc den ncuen

Erfordernissen so vorziiglich anzupassen, daB trotz des auBer-
ordentlich groBien Ausfalls von Muskelleistungen doch 110(]1 cine
weitgehende Lrsatzleistung zu Tage tritt.

Aber noch ein weiteres Beispiel fiir die Sclbsthilfe des IKor-
pers bei Ausfall, bezw. verminderter Funktion von bestimm-
ten Muskeln sehen wir ferner in der Beugung des Unterarmes
bei unserem Patienten vertreten. Wie schon im Status beschric-
ben wurde, vermag der Kranke beide Unterarme nur dann zu
beugen, wenn cr sic vorher in Pronationsstellung gebracht hat.
Schon Bernhardt8) erwidhnt in seiner Arbeit, da dem Pa-
tienten bei AuBcnrotation der Hinde (die Handflichen nach
oben sehend) cine Beugung der Unterarme zu den Oberarmcn
unmoglich ist; sind aber diec Hinde nach innen rotiert, so kommt
cinc Beugung der Unterarme zustande, die durch Kontraktion
der Muskeln, welche vom Condylus internus zur Ulnarseite des
Vorderarmes (m. flexor carpi ulnaris und m. flexor digitorum
profundus) ziehen, bewirkt wird. Auch Constantinides18)
hat dieselbe Erscheinung in seiner Dissertation beschrieben. Sein
Kranker, Franz Mehnert, vermag den Vorderarm zu beugen,
trotzdem Biceps, Brachialis und Supinator longus fast vollstin-
dig atrophisch sind. Er hebt dabei zunichst den Oberarm an
und bringt dann durch seinen kriftig entwickelten Pronator teres
den Vorderarm in Pronationsstellung, um nun so mit der pro-
nierenden Drehbewegung die Beugung auszufiihren. Sein zweiter
aufgefiihrter Fall (Rosina Habelt) vermag ebenfalls rechts den
Arm nur nach vorhergegangener Pronation zu beugen. Um uns
nun dariiber klar zu werden, warum die Beugung nur bei vor-
hergegangener Pronation moglich ist, miissen wir uns zunichst an
dic Bedingungen und Ursachen und an die Krifteverteilung bei
der normalen Ellbogengelenksbewegung erinnern. Als Beuger in



— Hhi —

diesem Gelenk kommen als Hauptkrifte vor allem der M. bi-
ceps und brachialis in Betracht. Wghrénd der Brachialis rein
nach oben beugt (Duchenne30)), weicht die Zugrichtung des
Biceps trotz der ,korrigierenden® Hilfsbefestigung in" der Unter-
armfaszie etwas ellenwirts ab. AuBer diesen beiden Muskeln
kommt noch wesentlich der Brachioradialis in Betracht. Von
geringerer Bedeutung ist dann die Wirkung des langen Radial-
extensors, der nach Braune-Fischer1?) erst nach vorher-
gehender Beugung des Armes um 200 wirksam sein soll, und
der Pronator teres. Schlieflich sind noch von untergeordneter
Bedeutung fiir die Beugung im Ellbogengelenk der M. extensor
carpi radialis brevis und der M. palmaris longus, deren Wirkang
infolge ihres unmittelbar der Achse des Gelenks benachbarten
Ursprungs nur eine sehr beschrinkte sein kann. Wir wissen nun,
daB bei Ausfall des M. biceps, brachialis und brachioradialis
infolge vollstandiger Ldhmung die letzten vier crwihnten Mus-
keln doch noch eine geringe Beugung zuwcge bringen. In unse-
rem Fall nun kann von einer vollstindigen Aufhebung der Funk-
tion der Hauptbeuger nicht dic Rede sein, dagegen konnen wir
gemiB der objektiv feststellbaren Atrophic an einer Funktions-
verminderung nicht zweifeln, welche es den Muskeln ¢ben un-
moglich macht, die Beugung bei Supinationsstellung auszufiihren.
Aus der Feststellung Rudolf Ficks (S. 123) ergibt sich nun
cindeutig, daB bei der Beugung des Unterarmes in pronierter
Stellung am meisten Arbeit geleistet werden kann, weil bei dieser
Stellung der Unterarmknochen die Verkiirzungsgriofien fast aller
bei der Flexion beteiligten Muskeln groBer sind, als wenn die
Beugung bei mittlerer oder gar supinierter Stellung der Ulna und
des Radius gegenecinander ausgefiihrt wird. Dieses Moment ist
es nun wohl hauptsichlich, weshalb unser Patient in Pronation
beugt, und andrerseits diirfen wir wohl annehmen, daB bei dem
guten Erhaltensein der Unterarmmuskeln eine wirksame Beteili-
gung dieser Muskeln an der Beugung stattfinden wird. *Eine
andere Art der Selbsthilfe bei Lihmung der Beugemuskeln
erwihnt Pick114) bei welcher der Patient Wilhelm Ack...
die Beugung im Ellbogengelenk durch eine Schleuderbewegung
vollzieht. '

Was nun unseren Fall weiterhin noch in besonderem Licht
erscheinen 14Bt, das sind dic Verdnderungen der Sehnen- und



Hautreflexe und die Storungen im GefiBnervenapparat und in
der SchweiBsekretion. Es handelt sich, wie bereits beschrieben
wurde, um beiderseitige Verstirkung der Patellar- und Achillés-
schnenreflexe mit Andeutung von Klonus, um Fehlen der Bauch-
deckenreflexe auf der linken Seite, ausgesprochenen Dermogra-
phismus und vasomotorische Storungen an beiden Hinden, sowie
um leichte Irregbarkeit des SchweiBdriisenapparates. Wir konn-
ten hier Befunde erheben, dic in der Literatur der progressiven
Muskeldystrophie durchaus nichts Seltcnes darstellen. Was nun
dic Verdnderungen der Schnenreflexe zuniichst betrifft, so hat
schon Kollarit s7) in cinigen sciner Fille den Achillessehnen-
reflex gesteigert gefunden, wobei bei Beklopfung dieser Schnen
mehrere aufeinanderfolgende Zuckungen entstanden, wic ¢s sonst
bei Vorhandensein von FuBklonus zu beobachten ist. Auch aus-
gesprochenen TuBklonus und positiven Babinski fand er je
cinmal. Er nimmt nun an, daB dic Steigerung der Achilles-
sehnenreflexe vielleicht in der passiven Anspannung der Mm.
gastrocnemii infolge der Bindegewebshypertrophie ihren Grund
findet, andrerseits lift cr es jedoch offen, ob es sich nicht
um Folgen einer Pyramidenseitenstrangdegeneration handle.
Rose!2) erwithnt ebenfalls in seiner Verdffentlichung als nicht
tibereinstimmend mit dem gewdhnlichen Bild der Dystrophie die
gesteigerten Patellar- und Achillessehnenreflexe und die leb-
haften Periostreflexe. Auch Hitzig®3) beschreibt in seiner
Arbeit bei seinem IV. Fall, daB die Reflexe von der Patellar-
und Achillessehne sehr erheblich verstirkt sind, auch sind leb-
hafte Periostreflexe durch Beklopfen des oberen Tibiaendes aus-
zulosen; im AnschluB daran bringt er folgenden Kommentar:
»Die vorhandene Steigerung der Reflexerregbarkeit spricht un-
zweifelhaft fiir eine Beteiligung des Riickenmarks, aber sie be-
weist weder, daB das Riickenmark der Ausgangspunkt des
Krankheitsprozesses war, noch, daB in demselben eine organische
Erkrankung, und sei es eine solche sekunddrer Natur im Sinne
von Friedreich, ihren Sitz hatte. Man kann das Symptom
cbenso gut als Ausdruck einer lediglich funktionellen Reizung
der Reflexzentren des Riickenmarks auffassen, bedingt durch
dic in den Muskelmassen ablaufenden degenerativen Vorginge.”
Gehring?!) fand bei einem ausgesprochenen Teil von pro-
gressiver Muskeldystrophic mit Reflexsteigerung histologisch am
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Riickenmark eine schmichtige Entwicklung der ganzen Pyra-
midenstringe. Es liBt sich somit nicht in Abrede stellen, daf,
wie schon der Fall Gehrings deutlich macht, eine Kombination
von Pyramidenstrangerkrankung und progressiver Muskelatro-
phie moglich ist, und auch in unserem TFalle diirfen wir einc
Mitbeteiligung der Pyramidenseitenstrénge in Rechnung ziehen,
denn unser Patient zeigt keinerlei Storungen an den Unterschen-
keln, welche die Annahme einer vermehrten Spannung auf Grund
einer Bindegewebshypertrophie rechtfertigen wiirde. Andrerseits
sind nun aber auch Fille bekannt, bei denen trotz keiner in Lr-
scheinung getretenen Muskelatrophie doch eine Areflexis, be-
Ziehungsweise Verminderung der Patellar- und Achillesschnen-
reflexe sich zeigte (Kopzynsky), Curschmann, Lan-
doucy-Déjérinest)).

Seltener sind nun schon Storungen im Reflexbogen der
Hautreflexe nachweisbar, und soweit mir die Literatur hieriiber
zuginglich war, fand ich eine entsprechende Angabe nur im
ersten Fall von Marina, bei dem die Cremasterreflexe deutlich
herabgesetzt waren. Eine Erklirung davon in unserem Fall zu
geben, wo es sich um einseitigen Ausfall der Bauchdeckenreflexe
handelt, ist mit Sicherheit kaum moglich, denn wir wissen
ja, daB sich die Hautreflexe anders verhalten wie die Sehnen-
reflexe. Der Reflexbogen der Hautreflexe ist nicht auf das
Riickenmark beschriankt, sondern reicht weit in das Gehirn, zum
Teil bis zur GroBhirnrinde hinauf. So hat sich bei dem Bertih-
rungsreflex der Zehen'!!), der durch Bestreichen des Fulriickens
beim Hund zustande kommt, gezeigt, daB er nach Entfernung
der Extremititenregion des Gehirns dauernd verloren bleibt.
Andrerseits hat uns das Studium dieses Reflexes bei Ausschal-
tung der zerebrospinalen Bahnen die Tatsache vermittelt, dafB
der Aufbau des Reflexbogens fiir die Hautreflexe ein sehr kom-
plizierter ist. Sowohl der zufiihrende Schenkel als auch der ab-
filhrende besitzt zwei verschiedene Leitungsbahnen, aufsteigend
die Hinter- und Vorderstrangbahn, abstcigend die Pyramiden-
bahn und das rubrospinale Biindel. In neuester Zeit hat endlich
der Babinskische Zehenreflex gezeigt, daBl ein Teil der Haut-
reflexe, wozu auch die Bauchdeckenreflexe gehoren, nchen dem
kortikalen Reflexbogen unter pathologischen Verhiltnissen auch
einen subkortikalen besitzt, beziehungsweise der Reflex auch



— 7 —

subkortikal abgekiirzt verlaufen kann. Wir kénnen nun anneh-
men, daB in unserem Fall cine Schidigung der zentrifugalem
Wege im Riickenmark im Sinne einer gleichzeitigen, in geringen
Grenzen sich abspielenden kongenitalen Unterentwicklung wic
dic Muskeldystrophie selbstbesteht, oder, daB die Stérung innecr-
halb des von den Reflexbahnen durchlaufenen niederen Zentrums
liegt, das man wohl nach neucrer Anschauung als Zwischenschal-
tung zu betrachten hat. Fir dic crstere: Annalime wiirde aller-
dings die Tatsache besser stimmen, daB es gelingt, von cntfernt
licgenden Stellen doch noch cine Kontraktion der Bauchmuskeln
zur Auslosung zu bringen.

Uber die weiterhin noch zu besprechenden Erscheinungen
finden wir bereits wieder mehrere Literaturangaben. So sind
vasomotorische Storungen bei Bulenburg und Cohnheim33)
erwihnt, dic blidulich verfirbte, marmorierte Stellen der Haut
iiber den erkrankten Muskeln beschrieben. Nach ihnen handelt
es sich dabei um kollaterale Fluxionen gegen die HautgefilBe,
beruhend auf den in den pseudohypertrophischen Muskeln be-
stehenden Zirkulationsstérungen. In einer bereits oben zitierten
Arbeit beschreibt Constantinides18) bei seinem ersten [all
cine Zyanose der Hinde, im zweiten Fall zeigen sich dic beiden
Unterarme und TFiiBe deutlich zyanotisch, marmoriert und die
ersteren stark pigmentiert. Auch er erklirt dic Marmorierung
der Haut dadurch, daB infolge der Untitigkeit und verminderten
Inanspruchnahme der Muskeln der vendse RiickfluB des Blutes
gestort ist. Ebenso hat Jamin65) an seinen beiden Fillen an
den distalen Enden der oberen, beziehungsweise unteren Extremi-
titen Zyanosc und Marmorierung der Haut wahrgenommen und
fiihrt als Ursache hiefiir die Muskeluntitigkeit und das bestédn-
dige Herabhingen der Arme (letzteres fiir die erste Beobachtung)
an. Wenn wir die Erklarung der ersteren Autoren betrachten, so
mag sie fiir cine groBe Anzahl von Fillen zutreffend sein, aber
man darf doch nicht in allen Fillen die angegebenc Ursache als
die einzig und allein wirksame anerkennen. Wenn sich, wic
BuB) berichtet, iiber ganz atrophischen Muskeln, wo von einem
auf die intramuskuliren GefaBe lastenden Druck nicht die Rede
sein kann, dieselben zirkumskripten Hauthyperimien vorfinden.
andrerseits oft nicht einmal dic vendsen Hyperimien iiber den
atrophischen Muskeln selbst sitzen, sondern dort, wo dic Mus-
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kulatur noch intakt ist, so deutet dies wohl zweifellos auf ein
Versagen der Vasomotoren. Von einer etwaigen, die Muskelfaser-
atrophie begleitenden, ausgebreiteten Versdung der MuskelgefiBe,
dic man vielleicht als Entstehungsursache eines kollateralen
Kreislaufes beschuldigen kénnte, kann nicht die Rede sein (Ls -
rael®)). Und auch die Erklirung von Constantinides
befriedigt nicht in jeder Weise, denn wenn wir ferner auch
solche zirkumskripte zyanotische Stellen finden, wo die Mus-
kulatur iberhaupt noch im ganzen Glied Funktionen verrichtet,
so” miissen wir eben lokale Vasomotorenstérungen als Ursache
annehmen. Auch in unserem Fall, wo der Patient noch immer
seine Arme gut und kriftig bewegt, konnen wir keine Stauung
annchmen, sondern miissen die Ursachen in den nervosen Appa-
raten der GefaBbahnen suchen. Hierher gehort nun auch die
charakteristische Schilderung Griesingers?53), der nach Kon-
statierung bliulicher Verfirbungen an Rumpf und Beinen mit-
teilt, daB man sehr hiufig bemerkt, wie Stellen, wo der Kranke
etwas fester angefaBt wird, sich mit ihrer ganzen Umgebung weit
iiber die Druckstellen hinaus réten. Auch unser Patient zeigt,
wic der Befund angibt, ausgesprochenen Dermographismus, also
ebenfalls ein Zeichen der erhohten Labilitit des GefalBinerven-
apparates. Schliefilich sei dann noch auf dic ArbeitSingers137)
aufmerksam gemacht, dessen Kranker bei jeder leichten KEr-
regung mit intensiver Rotung im Gesicht und dufierst starkem
SchweiBausbruch reagiert. Auch unser Patient zeigt eine grolie
Neigung zu hdufigem SchweiBiausbruch. Unwillkiirlich dringt
sich bei dieser Fiille von Tatsachen der Gedanke auf, wenn
neben den vasomotorischen Storungen sich auch noch andero
Funktionsinderungen des autonomen Nervensystems, wie tro-
phische und sekretorische Storungen, finden, ob es sich dabei
wohl nicht auch um eine gleichzeitige krankhafte Mitbeteiligung
des vegetativen Nervensystems (L. R. Miller10%)) handle,
deren Ursache vielleicht mit jener der Muskeldystrophie iden-
tisch wire.

Die eben beschriebenen Erscheinungen gehéren nun ja nicht
zum klassischen Bild der progressiven Muskelatrophie; aber
immerhin ist es doch auffillig, dab in reiner Form dic Erkran-
kung selbst doch eigentlich nicht das haufigste Vorkommen ist.
Wenn man nun beriicksichtigt, daB bei den Forschungen zur
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Abtrennung des Krankheitsbildes im Anfang oft anderen gleich-
zeitigen Symptomen als Nebensiichlichkeiten nicht die Bedeu-
tung zugesprochen wurde, welche ihnen jetzt neuerdings doch zu-
zukommen scheint, und gerade dann die Arbeiten der letzten
zwanzig Jahre daraufhin ansieht, wie hiufig sich cigentlich
neben den dystrophischen Muskelerscheinungen noch anderc pa-
thologische Veréinderungen vor allem im Nervensystem, Kno-
chenapparat und anderen Organsystemen zeigten, so wird man
ohne weiteres dahin gefithrt, daB ¢s sich bei den Erkrankungen
mit der Diagnose ,,Dystrophia muscularis progressiva® meist
nicht um cine ausschlicBliche Krkrankung des Muskelgewches
handelt, sondern dall sic ihrerseits nur cinen Symptomenkom-
plex unter den sonstigen mannigfachsten LErscheinungen dar-
stellen, deren grofie Gruppicrung Jendrassik%8) unter dem
Namen der hercdodegenerativen Krankheiten vollzogen hat.
Dicse nchmen jetzt ein cigenes, scharf abgegrenztes Kapitel
in der inneren Medizin ein, dessen Erforschung gerade in der
letzten Zeit ansehnliche Fortschritte erziclte. Jendrassik legt
den Begriff der Heredodegenerationen folgendermaflien fest:
Hereditire Krankheiten sind solche, welchen eine ganz be-
stimmte, spezifische Krankheitsursache zugrunde liegt, dic
Krankheitsformen hervorruft, welche aus anderen Ursachen nicht
cntstehen konnen. Und jene spezifische Krankheitsursache liegt
in einer Schidigung des Keimplasmas, in einem individuellen,
nur in einer bestimmten Variationsbreite entwicklungsfihigen,
geschidigten Zellmaterial. Diese Schiddigung kann nun schr
umfangreich sein, entweder mehrere angelegte Systeme treffen
oder nur geringer sein, nur einen Teil eines Systems in Mit-
leidenschaft ziehen, und kann verschiedene Intensititen auf-
weisen, in Aplasie, Hypoplasie usw. bestehen. Daraus ergeben
sich dann nun die unendlich vielen Bilder von Krankheitsformen
im Gebiete der heredodegenerativen Erkrankungen, die unend-
liche Mannigfaltigkeit der Erscheinungen einer Erkrankung,
welche sich, wie schon gesagt, durch die Individualitit des
Keimplasmas zu dieser Reichhaltigkeit stcigern, wie sie Ray -
mond!9) mit seinen Worten ,.it scems, as if each family had
its own way of working out the same famil.\f discase, just as
if the fact of developing in different familiex caused each morbid
type to reccive a somewhat different stamp. Every year, as it
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were, new diseases spring into existence, because authors des-
cribe too often as a special disease, what is in reality a peculiar
form of disease already well recognized ausdriickt, und so er-
scheint uns denn das oben erwihnte Zitat von Charcot und
Pierrc Marie!®) auch in viel weiter gehender Ausdehnung zu
gelten, als diesen Autoren vorgeschwebt hat. Andrerseits wird
uns aus diesem Gedanken heraus auch der Ubergang der ver-
schiedenen heredodegenerativen Krankheiten ineinander und das
gleichzeitige Vorkommen von mehreren an einunddemselben Pa-
tienten viel einleuchtender, da wir sie aus einer Ursache ent-
standen sehen. Der verschiedene itiologische Faktor, welcher
den entsprechenden Heredodegenerationen zugrunde liegt, ist
bereits im Ei verankert. Mit der Vereinigung von Sperma und
Ovulum ist auch schon der Krankheitsfaktor vorhanden, der in
ciner Schidigung des Keimplasmas sich kundtut. Raymond
hat diesen Gedanken in folgende Worte geklcidet: ,This de-
generation is not an acquired one; it is inborn und dates from
the very conception of the individual; it is therefore a ,,phy-
siological“ degeneration as regards that individual.” Nach Jen -
drassik kommt es nun weiterhin im neuerstandenen Indivi-
duum mit seiner krankhaften Anlage zu einer disharmonischen
Entwicklung mit teilweiser Insuffizienz gewisser Gewebsele-
mente, welche dann im Kampfe ums Leben erliegen, einer ein-
fachen Degeneration anheimfallen, welche cigentlich mit der vom
fortschreitenden Alter bedingten Riickbildung identisch ist, inso-
fern bei den hereditiren Krankhciten diese Erscheinungen frither
und in groBerem MaBe zum Vorschein kommen. Raymond
bezeichnet seinerseits auf Grund seiner bisherigen Forschungs-
resultate die dabei auftretenden Degenerationen als terato-
logische, die mikroskopisch und makroskopisch ganz verschie-
den von den sonstigen exogen verursachten Verinderungen sind,
sodall man, wenn ihre Erkenntnis einmal fester begriindet sein
wird, die Heredodegenerationen auch pathologisch absonderm
und einheitlich wird charakterisieren konnen.

Wie hédufig nun dic Ubergdnge der heredodegenerativen
Krankheiten ineinander und die Verschicdenartigkeiten der ein-
zelnen Krankheitsbilder sind, das konnten die fast unzihligen
Beispiele zeigen, welche gerade auf dem Gebicte der progressiven
Muskeldystrophie sich vorfinden, von denen ich jedoch nur

oy
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wenige erwdhnen will. Kollarits?) erwdhnt in seiner Ar-
beit einen Fall Jendrassiks mit Friedreichscher Krank-
heit, Augenmuskellihmung und Erscheinungen der juvenilen
Dystrophie. Bin g beschreibt ebenfalls einen Patienten mit Here-
doataxie und Muskelatrophie, ebenso auch Grorikoist?t).
Auch zwischen Muskeldystrophien und Spinalparalyse wurden
Verbindungen beobachtet, bei denen sich am Lebenden deutlich
gesteigerte Sehnenreflexe vorfanden. In der dritten Publikation
Jendrassiks crgaben sich als Scktionsbefund bei scinem
zweiten Fall dystrophische Verinderungen der Muskeln, beider-
scitige  Lrkrankung der Pyramidenscitenstringe und  der
Giollschen Bindel. ‘Auch dic sicbente DBeobachtung der er-
wiithnten Arbeit zeigt an cinem Kranken Symptome der Hyper-
toniec mit Muskelatrophiec verbunden. In der zehnten Beobach-
tung werden zwei Schwestern mit Ptosis, Lahmungen der duBe-
ren Augenmuskeln und Areflexic mit typischer Dystrophie ge-
schildert. Andrerseits finden wir dann noch hiufig neben der
Dystrophie das Vorkommen der verschiedensten Arten von
Neuropathien und mancher Geisteskrankheiten. Es sci hier nur
auf dic Dissertation Israels®) hingewiesen, der davon 30
Fdlle anfiihrt und auch aus der neueren Literatur wiiren fiir ein
solches Zusammentreffen zahlreiche Beispiele zu nennen. [is
konnte fernerhin Kollarits™) in mehreren Fillén eine Teil-
nahme der vegetativen Funktionen bei Muskeldystrophikern nach-
weisen. Er fand einmal Obstipation (1. Obs.), zweimal Urinbe-
schwerden (3. und 12. Obs.) und einmal Schluckbeschwerden.
Eine weitere Mitbeteiligung des autonomen Nervensystems (wic
der trophischen, vasomotorischen und sekretorischen Fasern)
zu erwidhnen, war bereits weiter oben Gelegenheit geboten. Nicht
minder zahlreich ist dann die Literatur, die wir tber die ver-
schiedensten Arten der Muskeldystrophie und der Uberginge der
cinzelnen Krankheitsbilder ineinander vorfinden. So hat uns
die Forschung iiber das Kapitel der Dystrophia musculorum
progressiva neben den zu Zeiten Erbs bekannten Typen noch
weitere eigene Formen erkennen lassen. Es sind dies der Typus
Zimmerlin, der Typus der angeborenen Dystrophic und schlieB-
lich die Formen der Pseudokontraktar und Pseudoankylose, mit
welcher Erweiterung natiirlich die Durchsichtigkeit der gemisch-
ten Formen noch mehr erschwert wird. Andrerseits gibt es
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nun aber auch wieder Formen, bei denen es: iiberhaupt nicht
zur Ausbildung des vollen Krankheitsbhildes kommt (Formes
frustes — Erb34), Marina?9). Unendlich mannigfaltig ge-
staltet sich dementsprechend das Bild der Mischformen, von
denen nur eine kurze Auslese hier Erwidhnung finden soll. So
wurde die juvenile Form mit Gesichtsbeteiligung von Erb 34)
(Beobachtung 57), Duchenne??), Friedreich48), Liicht-
heim9), Remak122), MoBdorf135), Bernhardt8), Sin-
ger13”) Landoucy-Déjérinedl), Maric et Guinon®)
beobaclitet, Pseudohypertrophic mit Gesichtsbeteiligung ~von
Westphal, Marieet Guinon, BuBl, Gotz, Kolaczek,
Engels, Wongtschowsky, Schuhmacher und Lang-
don-Down erwihnt (Literatur bei Jamin65)). Das Vor-
kommen der infantilen Form mit juveniler Lokalisation oder
mit Pseudohypertrophic wurde von Le Noir und Be-
sangon!35) festgestellt, Pscudohypertrophie mit spiterer ju-
veniler Lokalisation wird von Iirb3t), BufBilt), Not:h-
nagell0) Maric ¢t Guinon?9), Antonio Veciga de
Souza'® und Oppenheimt''t) beschricben. Juvenile For-
men unter dem Bild der Pscudohypertrophic sahen Stief-
ler146) und Erb34). Unbestimmte Formen, die sich entweder
in keine der oben erwihnten Unterarten oder mit gleichem Recht
in mehrere derselben cinreihen lassen, beschrieben Erb34) (Be-
obacht. 79, 80, 81), Esch40), Toby Cohn1%), Buli*) und
Marie et Guinon?). .

~ Nun finden wir aber neben der primiren Muskeldegeneration
und den degenerativen Veriinderungen am zentralen Nervensystem
auch primire Degeneration anderer Organsysteme, wie vor allem
des Stiitzgeriistes des Korpers, deren besondere Eigenart bereits
oben behandelt wurde, und des endokrinen Systems. Gerade dic
Mitbeteiligung der innersekretorischen Driisen ist eine Erschei-
nang, welche nicht nur bei der Muskeldystrophie, sondern iiber-
haupt bei den heredodegenerativen Krankheiten cine bedeutende
Rolle zu spielen scheint. Raymond sagt dariiber: ,, I amalluding
now to the most powerful of the internal secretions — as, for
example, those that are connected with the development of the
genital system: the influence -of these is such that puberty and
castration being about a veritable revolution in the system. Now,
it is not chiefly at the time of puberty that the family discases
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of the nervous system become manifest?“ In der Tat, ist cs
nicht auffallend, daB gerade die juvenile Muskeldystrophic mit
Beginn der Pubertit, also mit Einsetzen der Umstimmung im
endokrinen Driisenapparat ihre Erscheinungen zur Geltung bringt?
Iis wiire nun sicher vollig verkehrt, auf Grund dieser Gesctz-
miBigkeit ohne weiteres als Kausalitit dieser Erscheinungen
das Eintreten dieser Keimdriisenfunktion mit ihrer Umwiil-
zung im inneren Driisenapparat betrachten zu wollen. Andrer-
seits dirfen wir nicht spurlos an der feststehenden Tatsache
voritbergehen, dafl cben mit der Geschlechtsreife die Erkrankung
sich offenbart. Wenn wir genauer die Definition der heredode-
generativen Krankheiten verfolgen, wice sic uns Jendrassik
gegeben hat, so finden wir, dalb auch nur cine gewisse Dispo-
sition zu hereditiren Krankheiten vererbt werden kann, deren
Auslosung und klinisches Erscheinen dann cventuell durch exo-
gene Faktoren ausgelost wird. Dal iiberhaupt die Moglichkeit
ciner EKinwirkung der cndokrinen Driisen auf die Auslosung
oder Steigerung von IKrankheitsprozessen besteht, wissen wir
ja bereits aus dem allgemeinen Gebiet der inneren Medizin. Die
Unterfunktion des Ovars beim jungen Midchen fihrt zum Bilde
der Chlorose, der Ausfall der Nebennicren zum Morbus Addi-
sonii, die Stérung in der Pankreasfunktion zum Diabetes mel-
litus, andrerseits wissen wir auch, wie diec Manifestation und dic
Tendenz der Tuberkulose zur Progredienz gerade mit Beginn
der Reife einsetzt, wenn auch in allen diesen Fillen das Ver-
haltnis von Ursache und Wirkung durchaus sich nicht so ein-
fach gestaltet, wie -es im ersten Augenblick erscheinen mochte.
Wenden wir nun diese Ergebnisse fiir unser spezielles Gebiet
an, wogegen sich nichts einwenden lafit, so dringt sich unwill-
kiirlich der Gedanke auf, daf durch die umwilzende Verinde-
rung in dem System der innersekretorischen Driisen zur Zeit, der
Pubertit der Beginn der degencrativen Verdnderungen am Mus-
kelgewebe bewirkt wird, und zwar in dem Sinne, daB damit dic
Bedingungen fiir die Erndhrung und Erhaltung der Muskel-
fasern so verindert werden, daB sie der Degeneration anheim-
fallen. Betrachten wir im Hinblick auf diese Frage die neueren
pathologisch-histologischen Ergebnisse iiber die Muskeldyxtro-
phic und die Erkenntnisse der modernen Vererbungslehre. so
miissen wir der Annahme ciner strengen Kausalitit zwischen dor
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inneren Sekretion und.der degenerativen Erkrankung des Mus-
kelgewebes doch etwas kritisch gegeniibertreten, denn wir wissen
aus manchen Fillen, bei denen sich die Erscheinungen erst weit
iber das Pubertitsalter hinaus manifestierten, daB diese Kau-
salitit auch durchbrochen wird, und wir kénnen uns dann doch
nicht von der Vermutung freimachen, da auch andere, vielleicht
exogene IFaktoren sogar die Erkrankung zur Auslosung bringen
konnen. Ferner sind dann insbesondere die histologischen Ver-
dnderungen in den Muskeln so eigenartig und spezifisch, die
Lokalisation der Degenerationen so charakteristisch, daf wir
deshalb den Vererbungsfaktor immer mehr in den Vordergrund
riicken miissen. Wir miissen uns immer bewuflt bleiben, daf das
Hauptmoment der Ursache der Erkrankung allein und aus-
schlieBlich auf der Vererbung beruht, und wir kénnen dic An-
sicht nieht ohne weiteres von der Hand weisen, welche davon
ausgeht, daB mit der Vereinigung von Samenfaden und Eizelle
nicht nur der Krankheitsfaktor an sich schon festgelegt, son-
dern bereits die Auslosung der klinischen Erscheinungen eben-
falls bestimmt ist. Hierfiir wiirden cigentlich auch die Fille der
angeborenen Dystrophie sprechen, bei denen das sonst anschei-
nend bedeatende Moment der Anderung im System der innercn
Driisen wohl nicht in Betracht gezogen werden kann. Wir diirf-
ten schlieBlich auf diesem Wege zu der SchluBfolgerung ge-
langen, dafl demnach das Zusammentreffen zwischen Eintritt der
sichtbaren Zeichen der Erkrankung und der Umstimmung im
innersekretorischen Apparate nur mehr ein zufilliges sei. Es
ist jedoch heute noch nicht an der Zeit, diese Frage exakt be-
antworten zu wollen, weil sowohl die Forschung auf dem Ge-
biete der Vererbung wie auf dem der inneren Sekretion noch
nicht iberall befriedigende Erkenntnisse und abgeschlossene Tat-
sachen erbrachte, sodaB wir trotz alledem auch heute noch auf
dem Standpunkt stehen, daB eben eine eigenartige Bezichung
zwischen dem Muskelsystem und dem endokrinen Driisenapparat
in entsprechender Weise wie bei anderen hercdodegenerativen
Erkrankungen bestehe.

Die bisher iiber den Zusammenhang der Muskelatrophie
mit der inneren Sekretion gefundenen Ergebnisse sind mnoch
wenig zahlreich und beleuchten weniger die eben angeschnit-
tenen Erorterungen, die Bedeutung der physiologischen Veriinde-
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rungen des endokrinen Systems fiir die Dystrophia muscularis
progressiva, als vielmehr die gleichzeitigen Storungen am Mus-
kelapparat und am System der endokrinen Driisen. Auch hier ist
dic IFrage recht schwierig zu entscheiden, in welchem Verhilt-
nis beide Stérungen zueinander stehen, und es ist bisher noch
nicht gelungen, den Beweis dafiir zu bringen, daB es sich um einen
kongenitalen Entwicklungsfehler beider Systeme handelt, wie
man sich in der neuesten Zeit vorgestéllt hat. So schreiben
Schenck und Matthias?3l) am Schlusse ihrer Arbeit: ,,Es
ist wohl anzunchmen, daB c¢s sich bei der Dystrophic nicht um
cine primire Muskelerkrankung handelt, sondern um cine jener
heredodegenerativen Storungen, deren Bezichung zum endokrinen
System wohl sicher steht, bei der aber sowohl die Modalitit diescs
Geschehens als auch dic niichst beteiligte ,,Driisengruppe’ noch
nicht genau bckannt ist.“ Sie halten die innersekretorische
Storung wic dic Muskeldystrophic selbst fiir die Folgen einer
Storung der Keimanlage. Mec. Cough and Ludlum?20) be-
tonen in ihrer Veroffentlichung die Auffilligkeit des hiufigen
Zusammentreffens beider Storungen und lassen es ihrer Ansicht
nach unentschieden, ob die Myopathien auf Stérungen der Driisen
mit innerer Sekretion beruhen, oder ob diese Stérungen nur
Folgen der Myopathie sind. Die Publikation Mec. Cruddens
and Sargents?21) liBt andrerseits nur eine tiefgreifende gegen-
seitige Einwirkung vermuten, die zwischen dem endokrinen
Geschehen und der Muskeldystrophie besteht. Eine nahe Be-
ziehung zwischen dem Blutzuckergehalt und der Nahrungsver-
dauung erweckte bei ihren Stoffwechselversuchen an einem
Dystrophiker den Verdacht, daB die glykogenspeichernde Kraft
eine Verminderung erfahren habe. Durch Vermehrung des Gly-
kose- und Cholesteringehaltes im Blut ihres Patienten war es
ihnen gelungen, eine Besserung in klinischer Hinsicht zu er-
zielen. So einleuchtend, ja selbstverstindlich dieses Resultat
auch erscheint, so darf von einer allgemeinen Giiltigkeit jedoch
noch nicht die Rede sein. Ein eigenartiges Schlaglicht auf die
gleichzeitige Stérung im ,,Inneren Driisenapparat” wirft dann
auch noch die Veroffentlichung cines Falles von Dystrophia
adiposo-genitalis mit Myopathic von Dziembowsk y31). Neben
der typischen Fettentwicklung und einer erheblichen Steigerung
der Zuckertoleranz fand sich cine auffallende Schlaffheit der

-

Sitzungsberichte der phys.-med. Soz. 54 (1922). J
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Muskulatur ‘mit Schwiche der Rumpfmuskulatur, plumper lor-
dotischer Haltung und herabhingenden Schultern. Wenn auch
hier ein zufilliges Zusammentreffen beider Krankheiten ohne inne-
ren Zusammenhang durchaus moglich ist, sobesteht doch andrer-
seits die Wahrscheinlichkeit, daf sie beide die Folge einundder-
selben keimplasmaschddigenden Ursache sind, die sowohl den
Muskelapparat und die Hypophyse als auch die letztere allein und
damit indirekt das endokrine System betroffen haben kann, oder
daB die Storung im Muskelapparat eine Disharmonic und partielle
Funktionsstérung im endokrinen Apparat zur Auslésung brachte,
als ‘deren-in die Augen springendes Substrat wir die Stérung im
Gebiete  der Hypophyse ansehen konnen*). Dafl man natiirlich
bei der Muskeldystrophie auch an eine spezielle Beteiligung der
Epithelkorperchen dachte, ist wohl begreiflich. Eine solche wurde
jedoch in der umfassenden Arbeit von Oswaldl10) abgelehnt.
SchlieBlich sei noch kurz die Feststellung von Bacaloglu und
Sc¢ribanb) erwihnt, deren Arbeit mir leider nur in cinem kur-
zen Referat zuginglich war. Sie fanden als Ersatz der eigent-
lichen 'Muskelzellen in ihrem zweiten Fall zellig-fettige Ele
mente embryonalen Ursprungs, richtige Zellen mit innerer Se-
kretion und stellten damit einen Befund fest, iiber dessen Be-
deutung wir bisher noch keinerlei Klarheit besitzen.

Um nun nochmals auf die Ursache der Erscheinungen der
Muskeldystrophie zuriickzukommen, so haben uns einen tieferen
Einblick in dieses Geschehen die auf die Mendelschen Ge-
setze aufgebauten Forschungen gebracht. Gleichzeitig ist uns
damit fiir. das Verstindnis der Vererbung ein wichtiger An-
haltspunkt gegeben worden. Wir verstehen heute unter Ver-
erbung die Fortpflanzung jener endogenen Eigenschaften, welche
wir ‘an der Deszendenz beobachten, und deren Ursache wir in
der Aszendenz annehmen miissen. Alle die Eigenschaften, dic
dle Erzeuger latent oder evident in sich tragen, wer deh durch

%) Nach AbschluB dieser Arbeit erschien in der klinischen Wochen-
schrift ein Referat aus der Berliner Gesellschaft fiir Psychiatrie und Nerven-
krankheiten (Sitzung vom 9. Januar 1922). J. Frinkel demonstrierte einen
Fall von Dystrophia adiposogenitalis mit Muskelschwund. Der Vortragende
nimmt -angeborene Hypoplasie beider Lappen der Hypophysis an. Die fest-
gestellte ‘Verminderung der Zuckertoleranz steht in Beziehung zur Muskel-
dystrophie, beide Erscheinungen sind von innersekretorischen Stérungen ab-
hingig. -
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den VererbungsprozeB iibertragen und erfahren hiufig bei un-
reinen Rassen durch gegenseitige Beeinflussung Verinderungen.
Dic Gesetze nun, mit welchen sich diese Vererbungsprozesse voll-
zichen, wurden von G. J. Mendel, de Vries, Correns
und v. Tschermak niher erforscht. Besonders Mendel ist
bahnbrechend vorgegangen, und seine Gesetze lassen sich kurz
folgendermaBen prizisieren: Die Mendelschen Regeln sind
cin Ausdruck dafiir, daB im befruchteten Ei beide Geschlechter
gleichen EinfluB haben, wenn auch dicser EinfluB nicht sofort
in der crsten Generation klar bemerkbar ist, und ferner sagen sie
aus, daB gewisse ISigenschaften zuniichst latent bleiben kénnen,
um aber in spiteren Generationen aus ihrer gesetzmiBigen La-
tenz herauszutreten. Iis belichtet gerade der zweite Teil somit
dic Latenz gewisser Kigenschaften, die Generationen hindurch
scheinbar fehlen konnen, um sich dann mit mathematischer Pré-
zision Bahn zu brechen. Solche Beispiele, wo eine hereditire
Iirkrankung cine oder mehrere Generationen iiberspringt, umt
dann wieder zu erscheinen, kommen bei hierher gehorigen Kran-
kenbeobachtungen nicht selten vor, zu welchen auch die juvenile
Form der Dystrophia muscularis progressiva gehort. Wenn auch
mit dieser Erkenntnis schon viel gewonnen war, so hat sich doch
gezeigt, daB, je tiefer man die Verhiltnisse iberblickt, um so
bestimmter der Gedanke sich aufdringt, daB mit der Beobach-
tung der M endelschen Vererbungscharaktere allein noch nicht
alle Konstituenten des Organismus in Bezug auf Vererbung auf-
gedeckt sind. Wir konnen eben noch nicht durchblicken, warum
in dem einen Fall die vererbten Eigenschaften in jeder Gene-
ration erscheinen, im anderen sich erst nach mehreren Gene-
rationen einstellen. Entweder liegt es darin begriindet, daB erst
nach Vermischung mit anderen Erbeinheiten des anderen Ge-
schlechts sich der Krankheitsfaktor als dominierend festigt, oder
darin, daB der zunichst latente Faktor auf seiner Wanderung
durch die verschiedenen Individuen der Deszendenz bei Verinde-
rung der anderen Erbeinheiten sein spezifisches rezessives Merk-
mal in ein dominierendes umwandelt. Fiir letztere Ansicht konnte
mcines Wissens bisher kein Beweis dargebracht werden, da-
gegen hat man bemerkt, daB -nicht alle Eigenschaften bei der
Weiterziichtung diec M cendelschen Regeln befolgen, und hat

festgestellt, daB Kigenschaften auch intermediire Vermischung
b
D)
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eingehen konnen, um erst spiter wieder zur Dominanz zu ge-
langen. In letzterem Satze konnten wir eventuell einen Teil der
Erklirung fir das spontane Auftreten der juvenilen Dystrophie
erblicken, indem eben dieser krankhafte, das Keimplasma schi-
digende Faktor befihigt ist, Verschmelzungen mit anderen Erb-
faktoren einzugehen, welche ihm zur auslosenden Wirkung ver-
helfen oder ihn daran hindern je nach Vorhandensein oder
Fehlen solcher auf ihn gewissermaflen abgestimmter Erbfaktoren.
DaB nun Individuen in ganz verschiedenen Altersklassen mit
verschiedener Lokalisation der Degeneration von eciner patho-
logisch-histologisch als einheitlich erkannten Erkrankung, wie
sie die Dystrophia muscularis progressiva darstellt, betroffen
werden, ist eine Tatsache, fiir die man eine befriedigende Erkli-
rung vielleicht darin findet, daB eben die Vermischung des fiir
die Dystrophie charakteristischen Erbfaktors mit anderen IErb-
einheiten ersteren so in seiner Angriffsweise verindert, daf er
damit einen bestimmten mehr oder weniger engbegrenzten Wir-
kungskreis erhidlt. In dieser Hinsicht wiren dann auch die
Resultate Babinskis und Onanoffs zu deuten. Auf diesem
Wege konnten wir uns dann eventuell auch eine Vorstellunig
iiber den Ubergang der einen Form der Muskeldystrophie in die
andere bilden, denn es besteht wohl kein Zweifel dariiber, daB
auch dieser Ubergang hereditir bedingt ist. Wir miissen uns
eben vorstellen, daf der spezifische, myopathische Erbfaktor sich
mit zwei oder mehreren anderen Erbeinheiten verbinden kann,
um nun mit der Verschiedenheit der Latenz, mit welcher er
schlieflich aus diesem ZusammenschluB in verinderter Weise
im neuen Individuum hervorgegangen ist, seine Wirkung zu
vollziehen. Wenig Schwierigkeiten bereitet es nunmehr, eine
Erklirung iber das zeitlich verschiedene Eintreten der Er-
scheinungen der Erkrankung am Menschen zu geben. Mit
der Verschmelzung des Ovulums mit dem Spermatozoon ‘ist be-
reits auch der Entwicklungsgang der Dystrophie festgelegt, in-
dem dieser Erbfaktor ja schon von der Konzeption an im Indi-
viduum steckt, und ebenso wie wir eine Latenz der Erscheinungen
in mehreren Generationen annchmen konnen, so steht uns nichts
im Wege, dies auch fiir das einzelne Individuum zu tun. Is
liegt eben schon im Begriff der Hereditit, daB der gesamte
Krankheitsverlauf des Leidens gleichsam pridisponiert erscheint,
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und man kann deshalb wohl die Ansichten, welche im Sinne der
Aufbrauchtheorie Edingers iber die Muskeldystrophie sich
bewegen, als iiberholt betrachten, da sich bisher kein iiberzeu-
gendes, eindeutiges Beweismoment dafiir ergeben hat, ja im
Gegenteil sie gerade selbst fiir die Richtigkeit obiger Entwick-
lung der Vererbungsverhiltnisse Zeugnis ablegen.

Zum Schlusse meiner Ausfilhrungen mochte ich nun noch
dic ibrigen ,,primidren Erkrankungen des Muskelgewebes und
ihr Verhiltnis zu der Dystrophia musculorum progressiva be-
sprechen und hicrzu von ciner mir schr zweckmiiBlig crschei-
nenden Linteilung ausgchen, dic J. Craig19) in sciner Uber-
sicht iber dic verschicdenen Arten von priméirer Muskelerkran-

kung gibt. Unter dem gemcinsamen Namen der -— , Muscular
dystrophy* --- vercinigt cr folgende verschicdene Krankheits-

bilder:
1. Einfache Atrophic -~ Myatonia congenita — Amyotonia
congenita (Collier and Wilson),
. Pscudohypertrophische Form,
3. Jugendlicher Typus (Erb),

Do

4. Facio-humeraler Typus (Landoucy et Déjérine),
b. Distaler Typus (Gowers),
6. Myotonisch - atrophischer Typ (Thomsecnsche Krank-

heit),

7. Gemischte Formen.

Diese Erkrankungen haben alle den gemeinschaftlichen Fak-
tor der erblichen Anlage als Ursache, welchen Verfasser ebenso
wie Jendrassik inden Vordergrund riickt, und dessen wissen-
schaftliche Berechtigung sich nun auch immer mehr Bahn bricht.
DaB hierin die Ansichten immer noch geteilt sind, werden wir
gleich bei der Besprechung der angeborenen Myatonia congenita
(Amyatonia congenita seu Maladie d’Oppenheim) kennen
lernen. Das Wesen der Oppenheimschen Krankheit besteht
tonus ist aufgehoben, und dem entspricht das Ichlen der Sehnen-
tiven Bewegungsversuchen zum Ausdruck kommt. Der Muskel-
tonus ist aufgehoben und dem entspricht das Iehlen der Sehnen-
reflexe.  Umschricbene Atrophic fehlt cbenso wic umschricbene
Pseudohypertrophie, beziehungsweise echte Hypertrophie der
Muskeln, die bei der Dystrophia muscularis progressiva der Kin-
der cin so wesentliches Merkmal darstellt. Die Intensitit und
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Ausbreitung der befallenen Muskeln ist sehr wechselnd. Mecha-
nisch sind':die Muskeln gewohnlich nicht zu erregen, fibrillire
Zuckungen fehlen: Uber die Ergebnisse der elektrischen Unter-
suchung 148t sich bis jetzt aussagen, daB im allgemeinen Herab-
setzung der Erregbarkeit nachweisbar ist, daB aber qualitative
Veranderungen nicht beobachtet wurden. Die Krankheit fiihrt
zu keiner Verschlechterung des Befindens, zeigt vielmehr manch-
mal deutliche Besserung. Oppenheim!?) bezieht nun die
Myatonie auf eine verzogerte Entwicklung der Muskulatur, aber
auch eine verspitete Entwicklung gewisser zentraler Teile, be-
ziehungsweise ihrer Funktionen, in erster Linie der Vorderhorn-
zellen kann nicht ausgeschlossen werden. Bing schlieBt sich
dieser Auffassung an, indem er eine Entwicklungshemmung der
tonusregulierenden Bahnen-im Zentralnervensystem fiir beteiligt
hilt. Der Befund an der Muskulatur von Myatonikern li6t, so-
weit es das bisherige Material gestattet, eine groBe Ahnlichkeit
mit dem erkennen, was wir bei der progressiven Muskeldystro-
phie finden. Spiller fand die Muskulatur primir sehr gering
entwickelt inmitten von iippig wucherndem TFett- und Binde-
gewebe. Die Querstreifung war verwaschen. Er betrachtet diese
triiben, schmalen, protoplasmareichen Fasern als ontogenetisch
niederen Typus-im Gegensatz zu den héher differenzierten proto-
plasmaarmen, deutlich quergestreiften Fasern der Extremititen-
muskeln. In den Fillen von Baudouin, Reyher Collier
and Holmes, Leérchoullet et Baudouin und Shoog
trugen die Muskelverdnderungen durchaus das Geprige der bei
den primiren Myopathien beobachteten histologischen Verdnde-
rungen nimlich ungleiche Breite der Fasern, zentrale Kerne,
'Vakuolen und Zerfallserscheinungen in ihnen, Aufsplitterung der
Fasern in Léngsschnitten. Trotz der groBen Ahnlichkeit ver-
bietet ‘das klinische Bild der Myatonie nach Cassirers8?) cine
Unterbrdnung unter das Krankheitsbild der Dystrophia muscu-
lorum, denn ,,die Tendenz zur Besserung, das Fehlen der Fami-
liaritdt, die Art der Bewegungsstorungen schliefen eine der-
artige Stellungsnahme aus, selbst wenn wir von dem kongenitalen
Auftreten absehen, beziehungsweise in der Myatonia congenita
‘eine kongenitale Unterform der Dystrophic sehen wollten®. Wir
wissen aber auch aus unseren sonstigen Erfahrungen, daB wir
auf das Pathologisch-anatomische der Muskelyverdnderungen kei-
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nen entscheidenden Wert legen diirfen, da sowohl zerebrale wie
spinale wie primirc Myopathien einander vielfach berihrende
anatomische Bilder darbieten. Wihrend die klinische Erfahrung
dic Tatsache der ‘weitgehenden Besserung bei der Myatonie un-
umstoBlich hat feststellen kénnen, vermogen wir in den bisher
bekannten anatomischen Befunden kein Zéichen der zu erwar-
tenden reparativen und regenerativen Tendenzen erkennen. Auf
diese Divergenz haben Collicer und Wi‘Ison%) hingewicsen,
undCassirer glaubt, daf sicauf Grund unserer heutigen Kennt-
nissc auch nicht weiter aufzukliren sind, wie dies an den genauen
und ausgezeichneten Muskelbefunden von Collier und Hol-
mes#) sich gezeigt hat. Hier scheint nun doch Jendras-
s1k87) cine befriedigende Erklirung gcfunden zu haben, der
seinerseits. auch dic Myatonic in das Gebict der heredodegenera-
tiven Lrkrankungen ecinfigt, und dessen Beweisfibrung cine
Unterordnung der Myatonie untér dem Sammelnamen der ,,Mus-
cular dystrophy*.,im Sinne Craigs ermoglicht und uns so cin
besseres Verstindnis fiir die Storungen der Muskulatur vor allém
auch in itiologischer Hinsicht vermittelt. Als gegen die Here-
ditdt sprechende Ligentiimlichkeiten der Myatonie ist einerseits
dic angebliche Besserung des Zustandes, andrerseits das spon-
tane Auftreten der Erkrankung ins Feld gefiithrt worden. Jen -
drassik bemerkt gegen den ersten Einwurf, daB wohl Bessc-
rungen sich bei der Myatonie zeigen, aber niec von Heilung die
Rede ist, was in Anbetracht der -pathologischen Verinderungen
auch nicht zu erwarten wire. Beiin zarten Alter der Patienten
ist nun aber zu Beginn der Beobachtung das Verhalten der Mus-
keln schwer zu beurteilen. und es ist wahrscheinlich, daB nur
insofern Besserungen eintreten, als relativ erhaltene einzelne
Muskeln oder Muskelfasern der Innervation zuginglich werden.
Was nun das spontane Auftreten der Erkrankung betrifft, so
spricht dieser Umstand durchaus nicht gegen die Hereditit, denn
man sieht auch in den Familien der echten Dystrophiker ge-
sunde Geschwister, und dann sind cbhen die sporadischen Fille
bei der Dystrophiec nichts Abnormes und AuBergewohnliches,
wie weiter oben zu zeigen versucht wurde. Es ist fernerhin
noch bei der relativ kleinen Beobachtungszahl von Fillen eino
Eigentiimlichkeit der Miitter zu erwidhnen. welche auBer den
lebenden myatonischen Kindern nur selten lebensfihigen Nach-
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wuchs bekamen. Und schlieBlich bemerkt Jendrassik noch,
daB deshalb, weil bei der kongenitalen Natur des Leidens kein
dtiologischer Faktor zu erkennen ist, schon ein Hinweis auf den
hereditiren Ursprung der Dystrophie zu erblicken ist. Roth -
mannl2?) war es dann fernerhin, welcher die Beziechung zwi-
schen der Dystrophie und der Mpyatonie niher studierte und
einen engeren Zusammenhang zwischen der Werdnig- Hoff-
m an nschen Dystrophieform und der O p penheimschen Krank-
heit feststellte, wodurch auch sie in nihere Beziehung zur pri-
méiren Myopathie gesetzt wird, denn wir miissen gerade in der
Werdnigschen Muskelatrophie ein Ubergangsbild von der Dys-
trophia muscularis progressiva zur spinalen Muskelatrophie er-
blicken. Rothmann charakterisiert dann schlieBlich noch die
Grundlage der Myatonie in einer mangelhaften Anlage be-
stimmter Muskelgruppen und der entsprechenden spinal-peri-
pheren Neurone. Chéné hat im Jahre 1910 die Literatur der
Erkrankung zusammengestellt und kam zu dem Eindruck, daB
diese Myatonie eigentlich eine angeborene Dystrophie oder wenig-
stens ein sehr nahe verwandter Prozel ist. Hier sei dann noch
die Beobachtung A ussets3) angereiht, der bei Myatonie rachi-
tische Verdnderungen am Knochen fand. Seine Beobachtungen
erfuhren manche Bestitigung, und diese Tatsachen fiihren uns
dann zu den rachitischen Verinderungen am Muskelgewebe iiber,
die groBe Ahnlichkeit mit dem eben beschriebenen Krankheits-
bild aufweisen und in diesem Zusammenhang Erwidhnung finden
sollen. Baumann®) beschrieb dies Bild der ,,Myopathia rachi-
tica® im Jahre 1905 ausfiihrlicher. Bei den leichteren Féillen
besteht eine Schlaffheit und Schwiche der Muskulatur, so daB
oft Hyperextensionen vorgenommen und schlangenartige Stel-
lungen auferlegt werden konnen, ferner ein Mangel an Elastizi-
tit und geringe Kontraktionsfahigkeit der Muskeln, bei schwe-
reren Fillen bestehen dann Bewegungsstorungen, die sogar bis
zur vollstindigen Lihmung verschiedener Muskelgruppen fiithren
konnen. Histologisch lassen sich in ausgeprigten Fillen nach
Bing?9) folgende Befunde erheben, die gerade auch dadurch ihre
Zusammengehorigkeit mit der Myatonie und weiterhin mit der
Dystrophie erweisen, nédmlich: Exzessive Verdiinnung des Faser-
kalibers, Verlust der Querstreifung, abnormes Hervortreten der
Léngsstreifung, gewaltige diffusc Vermehrung der Muskelkerne
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ohne nennenswerte interstitielle Infiltration, Fehlen jeglichen
IFettgewebes und Wucherung des groben Bindegewebes. Es kommt
dadurch zu einem fiir diese Verinderung sehr charakteristischen
Bild, dessen primire Eigenart durch den Ausfall der funk-
tionellen und elektro-diagnostischen Untersuchungen klargestellt
wird. Die Herabsetzung der elektrischen Erregbarkeit findet
man auch in den von der Schlaffheit nicht befallenen Muskeln.
Vierordt nahm als Ursache der Erkrankung eine Herabset-
zung der spezifischen Anspruchsfahigkeit der Vorderhornzellen
sowohl fur von der Peripheric als vom Zentrum herkommende
Reize an, wihrend Hagenbach??) auf Grund sciner For-
schungen sich veranlaBit sah, die primire und spezifische Affck-
tion der Muskulatur als Grundlage fir dic lihmungsartige Mus-
kelschwiiche zu postuliercn.

Nun wire noch die Stellung des myotonisch-atrophischen
Typus der Muskeldystrophie nach Craig in diesem Rahmen zu
erortern. Von der typischen T homsenschen Myotonie als ciner
ausgesprochenen familidren, im frithen Lebensalter schon auf-
tretenden Krankheit, welche die ganze Korpermuskulatur be-
fallt und in einem ecigenartigen Ablauf der Muskelkontraktion
besteht, sind im Laufe der Zeit verschiedene Abarten abgegrenzt
worden, darunter auch die Myotonia atrophica nach Rosso-
limo 126), welche nach Curschmann?2) besser als myoto-
nische Dystrophie bezeichnet wird. Es handelt sich bei der
,;Myotonia atrophica“ um eine ausgesprochene heredodegenera-
tive Erkrankung, bei der jedoch zahlreiche Organsysteme be-
troffen sind. Das Hauptsymptom stellt die Atrophie der Mus-
keln dar, welche meist an den kleinen Handmuskeln, Vorder-
armmuskeln ((Brachioradialis) Sternocleidomastoideus, Masseter
und Temporalis sich zeigt, gelegentlich auch die Peronei befillt
und in dem mannigfach wechselnden Befallensein der Mus-
keln eine weitgehende Ahnlichkeit mit den Variationen anderer
Muskeldystrophien erkennen liBt. Die Kranken zeigen einen
plumpen, schwerfilligen Gang mit Schleifen der FuBspitzen,
Fehlen der Achillessehnen- und Patellarschnenreflexe. Fir die
Muskelverianderungen selber sind charakteristisch die aktiv-myo-
tonische, dic mechanisch-myotonische und die elcktrisch-myo-
tonische Reaktion und die crhohte elektrische Erregbarkeit. Im
Verein mit diesen Erscheinungen zcigen sich dann noch vaso-
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motorische Storungen mit Akrozyanose und trophische Dys-
funktionen, Knochen- und Skelettverinderungen, Stoffwechsel-
storungen und Blutverinderungen. Von groBer Bedcutung sind
bei diesem Krankheitsbild dann die sehr auffilligen Stoérungen
der inneren Sekretion, die sich in' einem priamaturen Star, hoch-
gradiger . Hodenatrophie beim Mann, Hypogenitalismus beim
Weib, allgemeiner Abmagerung, Atrophie oder struméser Degene-
ration der Schilddriise und Glatze beim Mann zeigen. Histo-
logisch sehen wir nach Heidenhain69) an der myotonisch-
atrophischen Muskulatur, die uns hier zu beschiftigen hat, auf
dem Querschnitt oberflichlich unter dem Sarkolemm cine Schicht
quergestreifter Zirkularfibrillen, welche wie ein Ring den Durch-
schnitt der Fasern umspannen. Diese Ringschicht ist nicht in
zusammenhédngendem Zuge iiber dem Faserquerschnitt entwickelt,
sondern in Form lokaler Umwicklungen. Heidenhain schlieft
daraus fiir die Funktion, daf die Ringfasern die Expansion der
sich kontrahicrenden Fasern unterstiitzen konnton und bei gleich-
zeitiger Kontraktion beider Systeme eine Versteifung der Muskal-
fasern cintreten konnte. Im iibrigen sind an den atrophischen
Muskeln die Verdnderungen entsprechend denen, wie wir sic
bei der primiren Myopathie kennen gelernt haben. In einigen
Fallen finden sich dann auch neben hypertrophischen Fasern
noch -aus solchen hervorgegangene atrophischie, bei welchen
Rossolimo Erblassung nebst Verlust der Querstreifung beob-
achtet hat. S. Hoffmann®4) betont auf Grund seiner Fille
im Verein mit den Arbeiten von Jolly, Pelizacus, Korn-
hold, Schonborn, Nogneés et Syrol und T. Cohn, dal}
in allen diesen Fillen die Erscheinungen den primir dystro-
phischen am nichsten stehen, doch ist er der Meinung, daB auf
Grund der bisherigen Erfahrungen die Frage der progressiven
Natur des Muskelschwundes noch nicht endgiiltig beantwortet
werden kann. Er glaubt zwischen den atrophischen und den
myotonischen Versinderungen keinen direkten Kausalnexus an-
nehmen -zu miissen und bekriftigt seine Ansicht damit, daB er
auf die hdufige Kombination dieser Erkrankung mit ausgespro-
chenen Fillen von primédrer Myopathie hinweist, wie sie von
JFrohmann, Bernhardt, Gaupp, Schott, Rosso-
limo,Jacquet und Friedrich Schultzeu.a. beschricben
wurden. Man kann sich wohl deshalb der Ansicht Craigs an-
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schlicBen, dab die Myotonia atrophica unter den gemeinsamen
Begriff der Muscular -dystrophy einzurcihen ist, darf jedoch
nicht so weit gehen, in beiden Erkrankungen dicselbe Art sclien
zu wollen, wic es von sciten mancher Autoren geschehen ist.
Auch Erb crkennt das Gemeinschaftliche beider Lirkrankungen
an und folgt betreffs der Ursache der Storung bei der Myotonic
demselben Gedankengang, wic cr ihn bei der Muskeldystrophie
cingeschlagen hat, indem cr auch hier cine funktionclle Sto-
rung der trophischen Zentren in Betracht zicht. Auch Cursch-
mann ist cin Vertreter letzterer Anschauung geworden. Dem-
gegeniiber sei nun die Ansicht Nigelis96) erwihnt, der seinen
Standpunkt in folgenden Sitzen zum Ausdruck bringt: ,,Weil
nun allmihlich bei allen fortgeschrittenen Iédllen die Storungen
weit tiber das Muskelgebiet hinausgreifen, so kann cs sich nicht
um cine erbliche Dysvarisation blol des Muskelsystems wic bei
Thomsen und den Dystrophien handeln, sondern dic Krankheit
ist als ecine pluriglandulire innersckretorischec Erkrankung an-
zusehen, die vom ecndocrinen Apparat ausgeht. Die Muskel-
symptome bedeuten nur einen cinzigen Faktor im Syndrom des
Krankheitsbildes, das offenbar auch abhingig ist von der Stérung
der inneren Sckretion. Es muB eine einzige Storung der Anlage
angenommen werden, und diese kann nur als cine Stérung der
Keimanlage fiir den endocrinen Apparat aufgefaBt werden. Die
atrophischie Myotonie ist also ginzlich aus der Gruppe der
Muskelerkrankungen auszuscheiden und in die innersekretorischen
Erkrankungen cinzugliedern und stellt hier eine scharf umschrie-
bene, pluriglandulire Erkrankung mit ausgesprochener Verer-
bung dar.“ Wenn auch ecine weitgchende Becinflussung von
innerer Sekretion und Muskelsystem feststeht, so hat Ndgeli
jedoch noch nicht bewiesen, ob iiberhaupt die innersekretorische
Storung zu einer solchen intensiven Entwicklungsstérung im
Muskelapparat fihren kann, und es ist ohne Zweifel doch um
vieles einfacher anzunehmen, daB dicselbe Schadigung der Keim-
anlage neben dem endokrinen auch den myogenen Anlageteil mit-
betrifft.

Dic iibrigen Formen, welche Craig noch aufzihlt, gehéren
dem Gebict der progressiven Muskeldystrophic sclbst an und
waren bereits der Besprechung weiter oben vorbehalten. Wenn
wir nun noch kurz das Resultat aus diesen letaten Betrach-
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tungen zusammenfassen, so haben wir in dieser neuen Auffassung
der Muskeldystrophien auf vererbter Grundlage einen TFort-
schritt insofern erzielt, als wir dazu gelangt sind, aus ciner édtio-
logischen Einheit heraus diese verschiedensten Bilder der here-
dodegenerativen Muskelerkrankungen betrachten zu lernen und
gerade damit fiir die Erforschung #hnlicher Krankheitsbilder,
wie sie die Myasthenie (Knoblauch™), v. Kétly7)), fi-
brése Dystrophie (Falta4l)) usw. darstellen, cin Zentrum zu
schaffen, von dem aus die weitere Forschung dieser bisher
unklaren Krankheiten bedeutend erleichtert wird. DaB aber
auch fir die Vererbungslehre selbst hicrmit ein weitcs Be-
tatigungsfeld geschaffen ist und ebendadurch ein Weg fiir neue
Aufklirung und Erkenntnis auf diesem Gebiet sich offnet, ist
nicht in Abrede zu stellen. Wenn auch einstweilen mit den
bisher erreichten Ergebnissen der Boden fiir diese Erorterungen
noch nicht vollig gereift ist, so wird man doch anerkennen
miissen, daBl gerade die neuesten Iorschungsresultate sich als
Stiitze erwiesen haben, und es wird sich deshalb wohl lohnen,
auf dem eingeschlagenen Weg weiter zu arbeiten.

Zum Schlusse obliegt mir noch die angenehme Pflicht,
meinem hochverehrten Lehrer Herrn Prof. Dr. Fr. Jamin fir
die groBe Bereitwilligkeit zur Forderung dicser Arbeit meinen
herzlichsten Dank auszusprechen.
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