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selbst in eine moch gar micht lange erschienene Hallenser Disserta-
tion von Bode!) lehrt, wie berechtigt die Klage tiber diesen Uebel-
stand ist.

Aus diesem unfertigen Zustande, aus dieser Unklarheit und Un-
sicherheit der ganzen Lehre kann uns, wie ich das auch schon in
einer friilheren gemeinschaftlichen Arbeit mit Fr. Schultze? aus-
gesprochen habe, nur eine sehr genaue und sorgfiltige klinische
Beobachtung herausfithren, und zwar gehoren dazu meines Erachtens
ganz besonders erfabrene und gelibte Beobachter, welche mit der
Ueberwindung der hier vorliegenden diagnostischen Schwierigkeiten
hinreichend vertraut sind.

Von der pathologisch-anatomischen Untersuchung ist hier, meiner
‘Ueberzeugung nach, ebensowenig wie bei zablreichen anderen chro-
nischen Neurosen die niichstentscheidende Aufklirung zu erwarten;
hier wie dort wird die klidrende klinische Beobachtung vorausgehen
und der pathologischen Anatomie die zu betretenden Wege weisen
miissen, damit wir endlich zu richtiger Erkenntniss gelangen; ich
brauche nur an die Geschichte der Tabes, der Bulbirparalyse, der
multiplen Herdsklerose, der spinalen Kinderlihmung, der amyotro-
phischen Lateralsklerose u. s. w. zu erinnern, um zu zeigen, dass
dieser Weg auch schon oft und mit dem grissten Erfolge betreten
worden ist.

Unsere Hauptaufgabe ist daher, in der grossen Masse der
Krankheitsformen, die mit mehr oder weniger rasch fortschrei-
tender Atrophie der Musculatur einhergehen, einzelne bestimmte
Formen klinisch mdoglichst scharf und in reinen Typen
zu erkennen und von einander zu trennen; erst dann wird
es an der Zeit sein, der anatomischen Grundlage dieser
einzelnen Formen nachzuspliren, und nur auf diesem Wege
wird es dann nach und nach gelingen, gewisse bleibende Krank-
heitsformen zu gewinnen. J

Manches, Vieles sogar ist in dieser Beziehung schon geschehen:
wir haben gelernt, die Residuen veralteter spinaler Kinderlihmung
und die Fiille von chronischer atropkischer Spinallibmung richtig
zu deuten, wir vermigen die sog. multiple degenerative Atrophie
der Nerven, die mancherlei localen peripheren Nervenaffectionen
(Neuritis ulnaris, mediani ete.), die Atrophien nach Gelenkaffectionen,

1) Casuistische Beitrige zur Aetiologie, Symptomatologie und Diagnose der
progressiven Muskelatrophie. Diss. Halle 1551 _

9) W. Erb und ¥r. Schultze, Ein Fall von progress. Muskelatrophie etc.
Archiv f. Psych. u. Nervenkrankh. Bd. IX. 8. 369. 1879,
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mit Sicherheit zu erkennen und von den iibrigen Formen zy unter-
scheiden.

Ieh g‘iau}:e nun noch eine weitere Form der progressiven
Muskelatrophie abscheiden zu konnen, die sich von jener, der 8pi-
nalen Form, in vielen Punkten klinisch unterscheidet, in ihren Typen
ein ausserordentlich charakteristisches und mit tiberraschender Regel-
missigkeit wiederkehrendes Krankheitsbild darbietet, aber in ihrer
anatomischen Grundlage noch nieht hinreichend aufgeklirt ist: eine
Form, fiir welche sich ausserdem iiberraschende, freilich auch schon
lingst vermuthete Beziebhungen zu einer anderen verwandten Krank-
heitsform, ndmlich zur Pseudobypertrophie der Muskeln, herausstellen.

Ieh meine die von mir schon an anderer Stelle!) erwiihnte und
benannte ,juvenile Form der progressiven Muskelatrophie®
Iech habe in den letzten paar Jahren Gelegenheit gehabt, eine ganze
Reihe (iiber 20) derartige Fiille bei Individuen von 7—46 Jahren zu
sehen, und bin gerade durch die frappante Uebereinstimmung meh-
rerer derselben unter einander darauf gefiihrt worden, dieser Krank-
heitsform grissere Aufmerksamkeit zu schenken und die einzelnen
Fille genauer zu untersuchen. Und wihrend sich dabei eine bis in
zahlreiche Details gehende Uebereinstimmung dieser Fille ergab, trat
andererseits ihre Differenz gegeniiber den Fillen von spinaler pro-
gressiver Muskelatrophie so drastisch hervor, dass ich nicht anstehe,
beide Formen als — wenigstens in ihren Typen — durchaus von
einander verschieden zu betrachten. Ich halte es deshalb fiir ge-
rechtfertigt, diese Form, wenn auch vielleicht nur vorlidufig, als eine
gesonderte abzuscheiden und zur weiteren eingehenden Untersuchung
zu empfehlen.

Es handelt sich dabei um eine im Kindes- oder Jiinglings-
alter beginnende, langsam und gleichmissig oder wohl auch
absatzweise fortschreitende, viclfach stationiir werdend
Atrophie und Schwiche bestimmter Muskelgruppen, vor-
wiegend des Sehultergiirtels und der Oberarme, des Becken-
giirtels und der Oberschenkel und des Riickens; eine Atrophie,
die sich hiufig mit wahrer oder falscher Muskelhyper-
trophie combinirt, hiufig eine eigenthiimliche Derbheit der atro-
phirenden Muskeln erkennen lidsst, aber ohne fibrilldre Zuckun-
gen, ohne jede Spur von Entartungsreaction und ohn
alle sonstigen Storungen im Korper, sei es im Nervensystem oder

1) Erb, Handbuch der Elekirotherapie (v. Ziemssen's Handb. d. allg. Ther.
Bd. I1I). S. 389 u. 447. 1882,
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schenkel meist schon frithzeitiz eine Betheilizung des Peroneus-
gebietes zu constatiren, withrend die Wade sehr lange freibleibt.

In drastischem Gegensatze zu der Atrophie in den genannten
Muskelgebieten zeigen sich nun nicht selten ausgesprochene
Hypertrophien einzelner Muskeln; dieselben sind meist wahre
Hypertrophien, migen zum Theil aber auch, besonders in den spi-
teren Stadien der Krankheit, sog. Pseudobypertrophien sein; die
Muskeln, welche besonders hinfig davon betroffen erscheinen, sind
der Deltoideus, der Supra- und Infraspinatus, die Teretes, der Tri-
eeps, einzelne Muskeln am Oberschenkel (Tensor fasciae, Sartorius)
und ganz besonders die Waden. Die Hypertrophien sind ein sehr
wichtiges und charakteristisches Element in dem Krankheitsbild,
aber sie sind nichts Bleibendes, bestehen meist nur fiir kiirzere oder
lingere Zeit und kinnen im weiteren Verlauf des Leidens ausgespro-
chener Atrophie Platz machen.

Die Detailuntersuehiung ergibt nun in den einzelnen Fillen eine
hichst frappante Uebereinstimmung der von der Atrophie und
Schwiiche betroffenen Muskeln. Natiirlich gilt dies nieht fiir Fille
in sehr weit auseinanderliegenden Stadien der Krankheit, denn
das Leiden ist ja progressiv und kann immer neue Muskelgebiete
ergreifen, kann auch in den verschiedenen Fillen sehr verschieden
weit fortschreiten,

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

Den Pectoralis major und minor, mit Ausnahme der clavi-
culdren Portion des ersteren; den Cucullaris, meist mit Ausnahme
seiner obersten Blindel, die lange erhalten bleiben; den Latissi-
mus dorsi, der meist vollstindig fehlt; den Serratus anticus
major, die Rhomboidei, den Sacrolumbalis und Longissi-
mus dorsi; ferner als ganz besonders charakteristiseh die Beuger-
gruppe am Oberarm (Biceps und Brachialis internus)
mit Einschluss des Supinator longus, der meist sehr friihzeitig:
schwindet; endlich auch den Triceps am Oberarm, der aber meist
erst durch ein Stadium der Hypertrophie hindurchgeht, resp. viel
spiter atrophirt, als die Beuger.

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

Der Sternocleidomastoideus, der Levator anguli
scap, Coracobrachialis, die Teretes und besonders der Del-
toideus, der Supra- und Infraspinatus. Gerade diese letz-
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flachen Riickenmuskeln, die rundliche Kyphose der Brustwirbelsiule
gegeniiber der starken Lordose der Lendengegend; das Eingesunken- -
sein der Infraclaviculargruben; die auffillige Magerkeit des Gesiisses
und der Oberschenkel gegentiber den kriftigen, nicht selten hyper-
voluminisen Waden; der eigenthiimlich erschwerte, watschelnde
Gang bei stark riickwiirts gebeugtem Oberkirper — alles Dies zu-
sammen gibt ein hichst charakteristisches, leicht wieder zu erken-
nendes Bild. Ich verweise daftir auf die in der Literatur bereits
vorhandenen, den Gesammthabitus solcher Kranken getren wieder-
gebenden Abbildungen, so bei Friedreich, 1. e. Fall XXI. Taf, VIII
u. IX, bei Duechenne, Electris. local. 2. Aufl. Fig. 67/68, Fig. 73,
Fig. 76/78 u. s. w., bei J. Ross, Diseases of nerv. syst. Vol. I, p. 189.
Taf. IIL. 3. u. 4, und auf die dieser Abhandlung beigegebenen Abbil-
dungen eines meiner Fille (S. 12 u. 13),

Natiirlich kann sich dies Bild auch in einzelnen Fillen etwas
anders gestalten; es kann die Atropkie durch reichliches Fettpolster
maskirt werden, es kinnen Verschiedenheiten in der Intensitit des
Krankheitsprocesses in den verschiedenen Muskelgruppen vorkom-
men; es kann die Hypertrophie fehlen oder in hervorragendem Maasse
vorhanden sein u. dgl. — In den Fillen, wo das Leiden in den
Beinen beginnt und in diesen rasech und mit griosserer Intensitit fort-
schreitet, kann frithzeitize Unfihigkeit zu gehen, Contractur der Wade,
Equinovarusstellung u. dgl. eintreten.

Noch habe iech zu erwihnen, dass auch an den Bauchmus-
keln nicht selten Verinderungen zu finden sind: die Recti abdominis
freilich sind meist frei, oder nur wenig befallen, manchmal eher
hypertrophisch; dagegen habe ich die Obliqui und Transversi wie-
derholt sehr paretisch und atrophisch gefunden; das verrith sich
dadurch, dass beim Erheben des Oberkirpers (in liegender Stellung)
beiderseits neben der durch die Contraction der hartgespannten Recti
bedingten Mittelfurche sich eine starke, rundliche, weich - elastische
Vorwilbung der Bauchwandungen erhebt.

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

An den Gesichts- und Kaumuskeln habe ich bisher keine
Verdinderungen wahrgenommen.

Von allem Uebrigen kann ich mich sehr kurz fassen. Alles ist
normal: Sensibilitit, Sphinkteren, Sinnesorgane, Gehirn, vegetative
Organe, Hauternihrung; nirgends léisst sich eine wesentliche Ano-
malie constatiren.







e [

stant gafundan_, dass ich sie dagegen bei meiner ,juvenilen® Form ebenso
constant vermisst habe. Trotzdem bin ich selbst noch nicht ganz sicher
von ihrem constanten Fehlen uberzeugt, da die Untersuchung grosse

Schwierigkeiten hat; es handelt sich bei der juvenilen Form immer um die

E]T:rg?;lcizﬁmﬁngz a&nderirlh!u%kﬁlz} ;lllsh bei der spinalen Form, bei wel-
andmns . i 1

N damtel]ﬁ, I:l vielleicht besonders giinstige Objecte fiir den

Der Verlauf dieser juvenilen Form der progressiven Muskel-
atrophie ist ein fusserst chronischer; unter meinen Fillen sind B,
in welechen das Leiden bereits 23—38 Jahre besteht, auch von Zeit
zu Zeit noch immer Fortschritte macht, ohne dass ein Ende desselben
abzusehen wiire. Es kommen, wie es scheint, jahre- und jahrzehnte-
lange Stillstinde vor; die Progression geschieht dann absatzweise,
aber immer sehr allmihlich. Ob das Leiden an sich jemals den
Tod direct herbeifiihrt, weiss ich nicht zu sagen; méglich und denk-
bar wire dies ja wohl durch Lihmung des Diaphragma und der
librigen Inspirationsmuskeln, meist aber wird wohl der Tod durch
intercurrente Krankheiten, besonders durch solehe des Respirations-
apparates, erfolgen.

Wiederholt habe ich gesehen, dass durch passende Behandlung
(Elektricitit, Hydrotherapie, Massage, Gymnastik) Besserung, und
zwar recht erhebliche Besserung mit nachherigem liingerem Stillstand
eingetreten ist.

Die Prognose dieser Form ist also quoad vitam nicht gar so
schlimm, besonders wenn das Leiden erst nach der Pubertiitszeit
beginnt; jedenfalls ist sie viel giinstiger als bei der spinalen Form.

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

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

In der Familie keine #hnliche Erkrankung. Ursache des Leidens
unbekannt. Hat in der Jugend verschiedene acute Krankheiten durchge-
macht; ist nie syphilitisch gewesen.

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

atrophische Lihmungen der oberen Extremititen. Deutsches Archiv f. klin. Med.
Bd. XXXI. 8. 506. 1882, — R. Ganther, Ueber die typische Form der progres-
given Muskelatrophie. Berliner klin. Wochenschrift. 18583. Nr. 20.

1) Bereits in meinem Handbuch der Elektrotherapie. S. 446 kurz mitgetheilt.
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Deltoideus beiderseits sehr kriiftiz, hypertrophisch, besonders links

Infrrr.ins_[fiuuti beiderseits hypertrophisch, ¢benso die Teretes zom
1eil.

Coracobrachialis beiderseits kriftig und woll entwickelt.

Figur 1.

Flexoren und Extensoren am Vorderarm vollkommen normal,
mit Ausnahme des rechten Radialisgebietes, das vielleicht etwas
schwiicher ist als normal.

Kleine Handmuskeln simmtlich normal und sehr kriftig entwickelt.

Aus allen diesen Veriinderungen resultirt ein sehr charakteristisches,
fir diese Fiille typisches Bild, wie es die beigegebenen Abbildungen ver-
anschaulichen. Die Stellung und Haltung des Schulterblattes typisch fiir
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Supinator longus beiderseits fast vollig felilend.
Triceps rechts missig, links hochgradig atrophirt.
_ Auch hier wieder normales Verhalten oder selbst Hypertro-
phie der folgenden Muskeln :
Sternocleidomastoidei vollkommen normal.
Levator anguli scap. links ziemlich gut,
Deltoideus: Mittlerer Bauch stark und kraftig entwickelt, weniger die
vorderen und hinteren Biindel; besonders links im oberen Theil der
vorderen Biindel schon etwas Atrophie.
Supra- und Infraspinatus beiderseits michtiz entwickelt, hyper-
trophisch ; ebenso der Subscapularis und die Teretes.
Coracobrachialis beiderseits sehr stark, hypertrophisch.
Flexoren und Extensoren am Vorderarm beiderseits sebr kriiflig
und gut entwickelt, ohne jede Anomalie.
Kleine Handmuskeln siimmtlich durchans normal.

Natiirlich resultirt daraus wieder das bekannte typische Bild der oberen
Korperhiilfte; auf die zum Theil hichst merkwiirdigen Details der in diesem
Fall vorbandenen Functionsstérungen und ihre partielle Ausgleichung kann
hier nicht eingegangen werden.

Umfang des Oberarms (Mitte) r. 20 L. 18,5 Cm.
S = Vorderarms (oben) r. 25 N2 EHE =

An den unteren Extremititen lassen sich zur Zeit noch keine
deutlichen Anomalien nachweisen; vielleicht besteht etwas Schwiche im
rechten Tibialis anticus und in den rechtsseitigen Adduetoren.

Bauchmuskeln: Die Recti in Ordnung, die breiten Bauchmuskeln
entschieden paretisch, die seitlichen Bauchgegenden treten beim Pressen als
starke weich-elastische Wiilste hervor.

Diaphragma: Bei tiefer Inspiration ist percussorisch keine deut-
liche Abwirtshewegung des rechten vorderen unteren Lungenrandes zn con-
statiren.

Die Hautsensibilitét erweist sich nach allen Richtungen hin voll-
stindig normal.

Hautreflexe normal. — Patellarreflex beiderseits lebhaft; An-
dentung von Fussclonus.

Fibrillire Zuckungen sind nicht vorhanden.

Die mit grosser Sorgfalt angestellte elektrische Untersuchun
ergibt in den Nervenstiimmen fiberall normale Verhiltnisse; bei Reizung des
Supraclavicularpunktes (Erb) reagiren die simmtlichen betheiligten Muskeln,
soweit sie vorhanden sind; namentlich stark ist die Contraction der Infra-
spinati. — In den Muskeln zeigt sich ftiberall nur einfache He ra}h
setzung der faradischen und galvanischen Erregbarkeit; nirgends eine
Spur von EaR; Zuckungen iiberall kurz und rasch, KaSZ > AnSZ.

Beob. 5. Theodor Brandt, 20 J., Brauer aus Schlesien. Untersuch
Ende December 1582, ;
Pat. ist das jiingste von 11 Kindern. Nur ein dlterer Bruder
(iiber 30 J. alt) scheint an derselben Krankheit zu leiden, kann di
Hiinde nicht gut zum Munde fithren, ist schwach in den Armen, geht tap-
pend, mit bintenitbergebeugtem Oberkirper. Niheres iiber Entstehung un
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Flexoren und Extensoren am Vorderarm beiderseits durchans
normal und kriiftig.

Kleine Handmuskeln simmtlich normal und sebr kriftig.

Der Contrast zwischen den abgemagerten Oberarmen und den wohl
erhaltenen Vorderarmen fritt auch hier sehr deutlich hervor:
Umfang des Oberarms (Mitte) r, 21 l. 23 Cm.
= = Vorderarms (oben) r. 25 25

An den unteren Extremitiiten sind noch keine sehr erheblichen
Verinderungen zu constatiren. Die Oberschenkel sind fast ganz nor-
mal, nur der Tensor fasciae ist vielleicht etwas atrophisch. An den Unter-
schenkeln dagegen zeigt sich beiderseits etwas Schwiche im Pero-
neusgebiet, besonders links: Heben der Fussspitze im Stehen, Dorsal-
flexion des Fusses ist erschwert und zégernd, besonders deutlich das
Zuriickbleiben der Sehne des Tibialis anticus; derselbe ist anch rechts
dentlich atrophisch. (Umfang der Wade r. 34, 1. 35 Cm.)

Die Recti abdominis ganz gut und kriftiz, dagegen die breiten
Bauchmuskeln entschieden paretisch: Hervortreten seitlicher elastischer
Wiilste beim Kopfheben.

Hautsensibilitit iiberall vollkommen normal. Das Muskelgefiihl
vielleicht in den atrophischen Muskelgebieten etwas vermindert. :

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

Die Muskeln zumeist schlaff anzufithlen, nirgends schmerzhaft, zeigen
fiir gewohnlich keine fibrilliren Zuckungen (manchmal sollen ein-
zelne am rechten Oberarm auftreten?); ihre mechanische Erregbar-
keit in den erkrankten Muskeln herabgesetzt oder erloschen; im Quadri-
ceps rechts deutlich, links gering; in den Adductoren und Gastroenemiis sehr
deutlich, aber fehlend im Peroneusgebiet, speciell im Tibialis
anticus,

Die elektriseche Untersuchung ergibt nirgends eine An-
deutung von EaR, vielmehr iiberall nur einfache Herabsetzung
der faradischen und galvanischen Erregbarkeit in den atrophischen Mus-
keln; vom Nerven aus sind dieselben noch relativ leicht erregbar. — Beson-
ders auffallend ist diese Herabsetzung der directen Erregbarkeit in der
vorderen Unterschenkelmusculatur, die noch fast gar micht atrophisch ist
und vom Nerven aus sehr gut reagirt. — Vom Supraclavicularpunkt aus
beiderseits typische Contraction mit Ausnahme des Supinator longus.

Eine sechswichentliche galvanische Behandlung brachte keine Verdn-
derung zun Stande.

Beob. 6. Friedrich Po..., 9 J., Neustadt a. H., ist das einzige Kind
gesunder Eltern; in der Familie soll keine ihnliche Erkrankung bestehen.
Der Vater war nie sypbhilitisch; die Mutter will wihrend der Schwanger-
schaft linger dauernde Gemiithsaufregungen gehabt haben, doch verlief die
Entbindung normal.

Das Kind wird mir am 15. October 1883 gebracht wegen zunell
mender Gehstérungen; von der vorhandenen Schwiche der Arme






Jedem, der diese Krankheitsgeschichten mit Aufmerksamkeit liest
und vergleicht, muss die frappante Uebereinstimmung der jeweils
befallenen und freibleibenden Muskelgebiete auffallen, die geradezu
eine gewisse Einformigkeit des Krankheitsbildes bedingt, Kein Zweifel,
dass es sich hier um einen wohl charakterisirten klinischen Typus
handelt! Nattirlich sind diese Fille auch fritheren Beobachtern nicht
entgangen, wenn auch ihre strenge Zusammengehiorigkeit nicht er-
kannt wurde. In der That braueht man aueh in der Literatur nicht
lange nach zutreffenden Beschreibungen und Abbildungen solcher
Fille zu suchen. Es hat allerdings keinen grossen Werth, die Lite-
ratur nach dlteren Beobachtungen fiir einen neu abgegrenzten Krank-
heitstypus zu durchsuchen; das Resultat steht gewohnlich ausser Ver-
hiltniss zu der aufgewendeten Zeit und Mithe, da solche Beobach-
tungen, ohne Riicksicht auf bestimmte Gesichtspunkte angestellt,
hiufig nur unvollstindig sind. Immerhin lassen wenigstens die von
sorgfiltigen Beobachtern mitgetheilten Fille unserer Krankheitsform
sich mit soleher Sicherheit aus der Beschreibung (und oft auch Ab-
bildung) erkennen, dass ich hier kurz einige Belege aus der Literatur
anfiilhren will; dieselben machen auf Vollstindigkeit absolut keinen
Anspruch, sondern sollen nur zeigen, dass dies Krankheitsbild friither
schon hiufiz genug gesehen und beschrieben worden ist.

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

Bei Duchenne?) findet sich eine ganze Reihe sicher hierher gehérender
Fille. Zun#chst Beob, 102 (p. 465. Fig. 76—78; 3. Aufl. Fig. 127—128):
Beginn im 17. Lebensjahr; Hereditiit in 4 Generationen; afficirt: Pectorales,
Cucullares, Rhomboidei, Latissimi, Supinat. longi. — Dann

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

beiden Infraspinatis und in den Waden, was dem Fall ein ganz besonde
Interesse verleiht; der Wadenumfang ist in 3 Monaten von 24 Cm. jetzt auf 25 Cm.
links und auf 25,7 Cm. rechts gestiegen! — Die — mit Rilcksicht auf die inzwi-
schen erschienenen Angaben von Zimmerlin (s. u) — mit besonderer Sorgfal
angestellte elektrische Untersuchung ergab auch hier keine EaR. — Die vier-
wiichentliche galvanische Behandlung hatte deutlichen Erfolg.

1) Recherches sur une maladie non encore décrite du systéme musc
(Atrophie muscul. progressive). Arch.génér. de Méd. 4. Sér. T. XXIV. 1850,

2) De I'électrisation localisée ete. 2. édit. 1861 (3. édit. 1872).
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zeigt allerdings geringe Verschiedenheiten (beide als Pseudohypertrophie
beschrieben).

Bei Bode (I. e.) ist Beob. 19 vielleicht, aber Beob, 23 sicher hierber
gehirend (Erkrankung im 17, Lebensjalr). Beide als progressive Muskel-
atrophie beschrieben,

Auch den von Fr. Schultze!) als Psendohypertrophie beschriebenen
und anatomiseh untersuchten Fall betrachte ich als entschieden hierher
gehdrig.

Endlich gehort auch der jingst von L. Langer2) beschriebene schwere
Fall (Beginn im 18. Lebensjahr), der sich durch einen anfangs sehr rapiden
Verlanf und ungewthnliche Verbreitung der Affection auszeichnet, wohl un-
zweifelhaft hierher. Wenn auch die Detailbeschreibung Manches zu wiin-
schen iibrig lisst, ist doch die Abbildung sebr charakteristisch.

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

Was nun die pathologische Anatomie dieser ,juvenilen
Form*“ betrifft, so stehen mir dartiber eigene Untersuchungen bisher
nicht zu Gebot. Dagegen sind einige von den oben erwiiknten Fil-
len, die ieh mit Sicherheit als zu dieser Form gehorig ansehe, von

anderen Forschern anatomisch untersucht worden, so dass sich immer-
" hin auch jetzt schon ein Bild der anatomischen Verinderungen ent-
werfen lisst. Es sind dies die Beobachtungen X und XXI von
Friedreich, die Beobachtung 1 bei Barsickow, ferner der werth-
volle Fall, den Fr, Schultze beschrieben hat; endlich 2 Fille in
dem Handbueh von J. Ross, deren einer in der ersten Auflage
(II. S.204), der andere neuerdings in der zweiten Auflage (L S. 1017)
beschrieben ist. Da ohne Zweifel, wie ich weiter unten zeigen werde,
die Pseudohypertrophie mit meiner ,juvenilen Form*“ zu vereinigen
ist, wiiren auch noch zahlreiche weitere Sectionshefunde von dieser
Krankheit zu verwerthen. Doch hat das keinen grossen Nutzen.
Meiner Ansicht nach bediirfen gerade die Muskelveriinderungen bei
der progressiven Muskelatrophie, besonders der juvenilen Form,
ebenso bei der Pseudohypertrophie einer von den neueren, geklir-
ten Gesichtspunkten aus gefihrten, erneuten, systematischen Unter-

1) Ueber Atrophia muscularis psendohypertrophica. Virchow's Archiv. Bd. 75.
8. 475. 1879. 1

9) Ein Fall von ausgebreiteter progressiver Muskelatrophie mit paralytischer
Lendenlordose. Deutsches Archiv f. klin. Med. Bd. XXXIL 8. 395, 1882.
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Dagegen 'faud Friedreich, ebenso auch Barsickow in den
hj'pﬁrtrﬂphlﬂﬁ]] en Muskeln (Supra- und Infraspinatus, Deltoideus)
zahlreiche entschieden hypertrophische Muskelfasern mit
schiner Querstreifung, aber ohne Kernvermehrung; eine deutliche
.Zunahmﬂ de.s_ interstitiellen Bindegewebes oder Fettwucherung war
jedoch hier nicht zu erkenmen.

Aus der Detailbeschreibung der einzelnen Befunde geht unzwei-
felhaft hervor, dass es sich bei diesen pathologischen Vorgiingen um
ein Geemisch von mehreren Einzelerscheinungen handelt, von welchen
bald die eine, bald die andere tiberwiegt. Als die hauptsichlichste
von diesen Erscheinungen tritt wohl iiberall die Wueherung und
Hyerplasie des interstitiellen Bindegewebes und dem-
ndchst die mehr oder weniger reichliche Fetteinlagerung in
dasselbe hervor, beide sehr verschieden intensiv, besonders die letz-
tere; gerade diese scheint bei kindlichen Individuen und in der un-
teren Kdrperhilfte iiberwiegend; dem gegeniiber aber ist hesonderes
Gewicht darauf zu legen, dass Friedreich auch in den ganz atro-
phischen Muskeln beim Erwachsenen noch reichliche Fetteinlagerung
gesehen hat. Die Verdinderungen an den Muskelfasern erscheinen
theils als einfache Atrophie, ohne alle Anzeichen eines degene-
rativen Processes, theils aber auch als deutliche Hypertrophie
mehr oder weniger zahlreicher Fasern: in beiden Fillen bleibt die
Querstreifung wohl erhalten, es findet sich keine oder nur unerheb-
liche Kernwucherung ; nur ausnahmsweise und in wenig Fasern deut-
liche fettize Degeneration. — Ob nicht vielleicht, wie Barsickow
meint, die Hypertrophie der Muskelfasern tiberhaupt die erste Phase
der Krankheit darstellt und sich erst mit der folgenden Atrophie
derselben die Hyperplasie des interstitiellen Bindegewebes und die
spitere Lipomatose einstellt, miissen wir dahingestellt sein lassen;
doch sprechen die klinischen Erscheinungen in manchen Fillen eher
fir diesen Verlauf der Sache.

Durch die verschiedene Combination dieser Einzelerscheinungen,
durch das Ueberwiegen der ecinen oder anderen davon, was offenbar
bei den verschiedenen Individuen und sogar bei verschiedenen Mus-
kelh des gleichen Individuums vorkommt, durch die verschiedene
Raschheit und Intensitit, und durch die verschiedenen Entwicklungs-
stadien des ganzen pathologischen Processes ergibt sich nun das fiir
die einzelnen Muskeln und die verschiedenen Fiille so mannigfaltige
anatomisch-histologische Bild. Zugleich leuchtet aber auch aus Allem
die grisste Analogie, wenn nicht véllige Uebereinstimmung zwischen
den anatomischen Befunden bei der sog. Pseudohypertrophie (Fall
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Bestitizung der von Charcot!) ausgesprochenen Ansicht an, dass in der
Psendohypertrophie das erste Stadium sich wesentlich durch Bindegewebs-
byperplasie und durch einfache Atrophie einer gewissen Anzahl von Muskel-
fasern charakterisire, wilhrend erst in einem zweiten Stadium die mehr oder
weniger reichliche Fetteinlagerung erscheine.

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

Wahrscheinlich aber diirfen wir die Befunde bei der Pseudo-
hypertrophie als hierher gehirig verwerthen. Nur Fr. Schultze
fand hier in den peripheren Nerven an circumseripten Stellen Binde-
gewebsvermehrung mit abnorm reichlichen Kernen, aber keine deut-
liche Atrophie der Fasern. Das Riickenmark dagegen, speciell die
grauen Vordersiiulen, ist in den meisten neueren, gut untersuchten
Fillen (Eulenburg und Cohnheim, Charcot, Brieger, Fr.
Sehultze, O. Berger, J. Ross u. A.) vollkommen normal gefunden
worden. Ob dem gegeniiber die positiven Befunde von L. Clarke
und Gowers, Kesteven, Bramwell, J. Ross (l. e. 1. Aufl. IL
S. 204) so gar nicht ins Gewicht fallen sollen, will ich vorliufig
dahingestellt sein lassen, da diese Frage fir mich hier von unter-
geordneter Bedeutung ist. Fiir definitiv entschieden kann ich die-
selbe jedoch noch keineswegs ansehen.

Gleichwohl halte ich es zur Zeit fiir das Wahrscheinlichste, dass
sich auch in den Fillen meiner juvenilen Muskelatrophie mit unseren
gegenwiirtigen Hiilfsmitteln und Untersuchungsmethoden im Riicken-
mark, speciell in den grauen Vordersiulen und in den vorderen
Wurzeln keine erhebliche Veriinderung wird constatiren lassen.

Es handelt sich mir zuniichst um die Klarlegung der klinischen
Verhiltnisse und es erscheint deshalb an der Zeit, der Diagnose
meiner juvenilen Form einige Bemerkungen zu widmen. Dieselbe
ergibt sich allerdings aus der vorstehenden Beschreibung, und ich
glaube, dass es bei einiger Entwicklung des Leidens nicht schwer

1) Note sur I'état apatomique des muscles et de la moelle épin. ete. Arch.
de Physiol. norm. et path. 187172, p. 228; Lecons sur les malad. du syst. nerveux.

Tome II. p. 441. 1877,







R

e) Auf der Art des Verlaufs, der dort viel hiufiger ein
rascher und unaufbaltsam progressiver ist, withrend hier meist ein
langsames Fortschreiten, Neigung zum Stationiirbleiben beobachtet
wird.

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

Mit Hiilfe dieser Unterscheidungsmerkmale wird die Diagnose
meist leicht zu stellen sein; weitere Beobachtungen miissen erst leh-
ren, ob dieselben unter allen Verhiiltnissen stichhaltiz sind. Manche
seltene Iille kommen vor, die schwer zu rubriciren sind, die wir
aber vorliufiz ausser Acht lassen kinnen. Nur sehr gelduterter und
gesicherter Erfahrung aber wird es vorbehalten sein, zu entscheiden,
ob nicht auch manchmal Combinationen der beiden Formen oder
Uebergiinge zwischen beiden vorkommen; dazu gehdrt vor allen Din-
gen, dass wir die beiden Formen selbst in ihren reinen Typen noch
um Vieles griindlicher kennen und verstehen, als dies his jetat der
Fall ist.

Meine Beobachtungen ergeben mir in Bezug auf die Aetiologie
keine neuen Gesichtspunkte von Bedeutung. In der Mehrzahl der
Fillle war die Ursache des Leidens total unbekannt und liess sich
auch durch genaues Befragen nichts dariiber ermitteln. Jedenfalls
scheinen Ueberanstrengungen der Muskeln dabei nur eine ziemlich
untergeordnete Rolle zu spielen; sie wurden nur in einem einzigen
Falle mit zweifelbaftem Rechte beschuldigt; ausserdem schliesst in
vielen Fiillen schon das Lebensalter, in welchem das Leiden beginnt
(frithes oder spiiteres Kindesalter) diese Ursache aus. — In einem
grossen Theil der Fille war auch keine sonstige Ursache, keine
neuropathische Belastung oder dergl. aufzufinden. Wohl aber stellte
sich bei einigen anderen ein gruppenweises Auftreten der Krank-
heit in einer Familie, selbst in mehreren Generationen heraus, also
das, was man gewdhnlich als ,hereditire“ Verursachung bezeichnet.
Wegen der nahen Verwandtschaft, ja wahrscheinlich Identitit unserer
juvenilen Form mit dem, was man als ,hereditire“ progressive Mus-
kelatrophie von den iibrigen Formen abzusondern versucht hat, ist
es geboten, diesem Verhiiltniss eine besondere Aufmerksamkeit zu
schenken.

Ich verweise zuniichst auf Beob. 5 (s. 0. S. 18), Brandt, dessen
dlterer Bruder hochst wabrscheinlich an derselben Krankheit leidet
(11 Geschwister).
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Pectorales beiderseits etwas mager, aber nicht paretisch.

GueiuIl‘ar_es beiderseits atrophiseh und sebr functionsseliwach.

Latissimi g‘rusaant_hmia geschwunden, nur in ihren vorderen Biindeln
noch funetionsfihig.

Serratus anticus major beiderseits etwas geschwiicht,

Teretes deutlich atrophiseh und paretisch.

Sacrolumbales hochgradig paretisch und atrophiseh; charakteristische
Haltung der Wirbelsiiule.

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

Supinator longus beiderseits vollkommen gesghwunden.

Dagegen erscheint der

Triceps beiderseits noch ziemlich wohl erhalten und aueh kriftig.

Deltoideus beiderseits in seiner hinteren Portion sechwach und atro-
phisch, seine mittleren und vorderen Biindel dagegen kriiftiz und gut
entwickelt.

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

Flexoren und Extensoren am Vorderarm (incl. Supinator brevis)
ganz normal und kriiftig, ohne jede Atrophie.

Kleine Handmuskeln simmtlich durchaus normal,

An den unteren Extremitiéiten bestehen folgende Verinderungen:

Hiftbeuger fast ganz gelihmt.

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

Adductoren ebenfalls sehr schwach und atrophisch.

Unterschenkelbeuger (an der hinteren Fliche des Oberschenkels)
sehr schwach, besonders reclits.

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

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

Die Hautsensibilitit am ganzen Korper vollstindig normal; nie-
mals Pariisthesien. Pat. gibt an, hier und da das , Absterben der Finger®
(vasomotorischer Krampf) bemerkt zu haben.

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

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

Nirgends fibrillire Zuckungen., — Kein besonderes Fettpolster.

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

Die elektrische Erregbarkeit ist, dem Grad der Atrophie und
Schwiiche der Muskeln entsprechend, einfach herabgesetzt, resp. er=-
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trische Erregbarkeit einfach herabgesetzt: keine EaR, —
Keine fibrilliren Zuckungen.

Am 26. April 1882: Missige Verschlimmerung. Beine fast ganz
labm. Oberarme ganz lahm. Vorderarme und Hiande nur paretisch. Rumpf-
muskghn fast ganz geschwunden. — Lenden- und Brustskoliose.

Beob. 10. Richard R., 8 J. alt. — Seit 4—5 Jahren allmihlich zu-
nehmende Schwiiche der Beine, stolpert und fillt leicht; ist in den
Héinden etwas ungeschickt.

Status am 27. December 1880: Gang unsicher, etwas watschelnd,
kann nicht hiipfen und springen. .

An den Armen objectiv noch nichts; keine Atrophie. Schwiche
der Rilckenmuskeln.

An den Beinen ausgesprochene Parese des Quadriceps und des
Peroneusgebiets beiderseits; am linken Bein keine Atrophie, dagegen
die rechte Wade und das rechte Bein deutlich hypertrophiseh,

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

26. April 1882, Dentliche Verschlimmerung: Beine schlechter,
kann nicht mehr zur Schule gehen, Besonders die Oberschenkel matt
und schlaff und etwas atrophiseh. — Peroneusgebiet beiderseits sehr
schwach. Rechte Wade stark hypertrophiseh, um 3,5 Cm. stirker
als die linke (26,5 :23 Cm.). -

Lendenmusculatur sehr schwaech und atrophisch. Untere
Partie der Pectorales ganz geschwunden. Oberarme jetzt etwas
magerer: Supinator longus und Biceps deutlich geschwiicht und etwas
atrophisch.

Patellarreflex noch erhalten. — Elektrische Erregbarkeit herabgesetzt;
keine EaR, speciell nicht im Oberschenkel und den Lendenmuskeln. (Nur
im linken Peroneusgebiet etwas zweifelhafte Andeutungen von EaR, un-
dentliche Zuckungstrigheit [7]; konnte leider nicht wiederholt untersuch
werden.)

Beob. 11. Clemens R., 7 J. alt. Seit einiger Zeit wird Parese (und
Atrophie?) verschiedener Korpermuskeln bemerkt.
Status am 27. December 1880: Schwiiche und Unsicherheit d
Beine, steifer Gang. — Parese der Peroneusgebiete, besonders des
Tibialis anticus. — Keine deutliche Atrophie oder Hypertrophie. Keine
Sehnenreflexe. — Sensibilitit und Blase normal. — Kopf etwas dick; psy-
chische Entwicklung etwas zuriick. _ :
26. April 1852, Erhebliche Verschlimmerung; kann nicht me
stehen.
Arme und Schultern sehr schlaff: untere Hilften der Pee
torales fehlen. — Biceps und Supinator longus beiderseits sehr
schwach, — Hypertrophie der Infraspinati.
Grosse Schwiiche der Riickenmuskeln: Cucullares, Latis:aimi ete.
total geschwunden; Sacrolumbales sehr schwach und atrophisch.
Parese aller Beinmuskeln.
Keine Spur von EaR nachweisbar, — Geistige Entwicklung sehr
schwach; hat mehrfach Anfille von ,Gehirnentziindung® durchgemacht.






Pseudohypertrophie zeigt, diirfte eine erneute Erirterung dieser Frage
wohl an der Zeit sein. Dieselbe hat die Autoren auch schon viel-
fach beschiftigt, ist aber bislang zu einer befriedigenden Losung
durchaus nicht gelangt und konnte dies auch nicht, meines Erach-
tens hauptsiichlich aus dem Grunde, weil eine Vereinigung der spi-
nalen Muskelatrophie mit jenen hereditiren und pseudobypertrophi-
schen Formen absolut unthunlich erschien. Man hat ja schon lingst
die von mir als ,juvenile“ beschriebene Form der progressiven Mus-
kelatrophie als eine eigenthiimliche unterschieden; aber man hat sie
eben nur als eine besondere Localisation derselben und nieht
als eine von der typischen ganz verschiedene Krankheitsform be-
trachtet.

Es diirfte passend sein, zunidchst an die schon linger und ge-
nauer bekannte Pseudohypertrophie der Muskeln anzu-
kntipfen. Nachdem schon Adolf Heller!), obgleich er auch einzelne
Differenzen scharf hervorhebt, sich filir eine nahe Verwandtschalt der
Pseudobypertrophie mit der progressiven Muskelatrophie ausgespro-
chen, ist es besonders Friedreich ?) gewesen, der, auf Grund seiner
umfassenden Studien auch iiber die Pseudohypertrophie, sich dahin
aussprach, dieselbe sei ,nur eine durch gesteigerte Intensitit der
Krankheitsanlage und durch gewisse Besonderheiten des kindlichen
Alters modificirte Form der progressiven Muskelatrophie.* Obgleich
die von Friedreich beigebrachten Griinde viel Ueberzengendes
haben, fand doch seine Annahme nicht viel Anhiinger, da dieselbe
aufs Engste mit seiner Anschanung von der ausschliesslich myo-
pathischen Natur der progressiven Muskelatrophie fiberhaupt zusam-
menfiel; und angesichts der wohl fundirten Thatsachen iiber die spi-
nale Form der letzteren konnte auch, ohne den Thatsachen erheb-
lichen Zwang anzuthun, von einer Identificirung der progressiven
Muskelatrophie (im weiteren Sinne) mit der Pseudohypertrophie nicht
wohl die Rede sein. — Wesentlich auf demselben Standpunkte steht
Seidel in seiner Darstellung der progressiven Muskelatrophie und
Pseudohypertrophie in Gerhardt's Handbuch der Kinderkrankheiten
(Bd. V. 2. Abth. 1879).

Leyden (. e.) hilt es aus klinischen Griinden, hesonders wegen
der Aetiologie und wegen der Localisation der Atrophie fiir geboten,
die sog. ,hereditire“ Muskelatrophie von der typischen Aran’schen
Krankheit zu trennen, doch werden die Unterscheidungsmerkmale

1) Klinische Beobachtungen iiber die bisher als “Muskelhjrpgrtruphie‘ be-
zeichnete Lipomatos. luxur, muscul. progress. Deutsches Archiv f. klin. Med. Bd. L
3. 616, 1866, 2) 1. e. 5. 310.
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Schematisirendes anhiingt und dieselben keineswegs frei von allerlei
thatsiichlichen Unrichtigkeiten sind, so hat er gewiss in der Haupt-
sache mit seinen sehr lesenswerthen Auseinandersetzungen Recht,
Doch kann ieh die von ihm beliebte seharfe Abgrenzung der ,here-
ditiren“ von der erworbenen Muskelatrophie nicht richtig finden,
denn es gibt eine Reihe von vereinzelten Fillen, welchen der ,here-
ditare® oder ,degenerative“ Charakter keineswegs zukommt und die
dennoch hierher und nicht zu dem , Typus Duchenne-Aran “ gehiren,
und weiterhin auch solche, bei welchen das Leiden nieht an den
unteren Extremititen beginnt und die gleichwohl zu den ,heredi-
tiren“ Formen gerechnet werden konnen. — Auch in der spiter von
ihm ausfithrlicher gegebenen Classification und Schematisirung der
verschiedenen Formen der progressiven Muskelatrophie !) hat Mdbius
offenbar in manchen Punkten das Richtige getroffen. Speciell ist es,
wie wir jetzt allerdings erst genauer wissen, ein glicklicher Griff
gewesen, die ,einfache* progressive Muskelatrophie der Erwachsenen
mit der ,hereditiren® Muskelatrophie und der Pseudohypertrophie
zu vereinigen. Freilich ist die Begriindung, welehe Mébius seinem
Schema gerade in diesem Theil angedeihen lisst, eine hichst unge-
niigende; sie steht in directem Widerspruche mit zahlreichen woll
fundirten Thatsachen (besonders in Bezuz auf die anatomisechen Ver-
inderungen der Muskeln und auf ihre elektrische Reaction). Ich bin
auch keineswegs geneigt, mich der von Mobius ausgesonnenen
Schematisirung aller ehronischen Erkrankungen des gesammten neuro-
musculiiren Apparates anzuschliessen; dazu sind meines Erachtens
unsere jetzigen Kenntnisse noch bei Weitem nicht ausreichend.

Jedenfalls aber sind, wie ersichtlich, die Ansichten iiber die
engeren Beziehungen zwischen progressiver Muskelatrophie, Pseudo-
hypertrophie und hereditirer Muskelatrophie noeh unsicher und diver-
gent und bei dem seither noch immer bestehenden Schwanken des
Begriffs der progressiven Muskelatrophie konnte auch eine Entschei-
dung @iber ibre Zusammengehorigkeit mit der Pseudohypertrophie
und dieser mit der sog. hereditiren Muskelatrophie nicht getroffen
werden.

Eine Beobachtung nun, welche ich im Laufe des letzten Sommers
anf meiner Klinik machte, scheint mir einen wesentlichen Beitrag zur
Klirung dieser Frage zu liefern und in der That die allerengsten
Beziehungen meiner juvenilen Muskelatrophie zu der sog. Pseudo-
hypertrophie zu erweisen. '

1) P.J. Mébius, Ueber die primiren chronischen Erkrankungen des will-
kirlichen Bewegungsapparates. Leipzig 1882, G. Béhme.
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. Status praesens: p Knabe m‘:tte%gmss, breit und kriftiz gebaut;
Kopf etwas gross und breit; Thorax zeigt Spuren fritherer Rachitis, nimmt
von oben nach unten an Breite betriichtlich zu. Innere Organe, Blase
I_ufastﬂarm durchaus normal. Hirnnerven, Sinnesorgane normal. Ge;inge;
Fettpolster,

Der Kravke zeigt, wie schon gesagt, in Gang und Haltung, im Sitzen
und Stehen etc. das bekaunte typische Bild der Pseudohypertrophie, auf
dessen detaillirte Beschreibung hier verzichtet werden kann, — Die genauere
Untersuchung des uns hier ausschliesslich interessirenden Mu s kelappa-
rates ergibt nun Folgendes:

In der oberen Kirperhiilfte:

Pectoralis major und minor beiderseits hochgradig geschwunden,
bis auf das Clavicularbiindel.

Cucullares in ibren unteren zwei Dritttheilen hochgradig atrophisch
und paretisch.

Latissimus fehlt beiderseits villig.

Teretes beiderseits atrophisch und schwach.

Sacrolumbales und Longissimi hochgradig abgemagert und schwach,
starke Lordose der Lenden-, rundliche Kyphose der Brustwirbelsiiule,

Biceps und Brachialis internus beiderseits etwas atrophisch und
schwach, ,

Supinator longus auf beiden Seiten fast volliz fehlend.

Triceps in geringem Grade schlaff und schwach.

Im Gegensatze dazu findet sich jedoch:

Deltoideus beiderseits gut erhalten, nur in seinem hinteren Biindel
etwas atrophisch.

Supra- und Infraspinatos beiderseits deutlich hypertrophisch.

Serratus anticns major und Rhomboidei erscheinen noch normal.

Flexoren und Extensoren am Vorderarm gut entwickelt; die Exten-
soren etwas ungleich, derb und fest, contrahiren sich in knolligen Biindeln.

Kleine Handmuskeln durchaus normal.

An der unteren Kirperhiilfte zeigt sich eine entschiedene Ab-
magerung der Oberschenkel gegeniiber den hochgradig hyper-
volumindsen Waden.

Hiiftbeuger dentlich geschwiicht.

Quadriceps beiderseits deutlich atrophisch, schlaff und schwach.

Adductoren deutlich geschwiicht.

Flexoren an der hinteren Oberschenkelfliche nur wenig ge-
schwiicht.

Dem gegeniiber erscheinen die

Glutaei noch ziemlich kriftig.

Tensor fasciae lat. und Sartorius beiderseits selr stark entwickelt
und hypertrophisch.

Peroneusgebiet in seiner motorischen Kraft vielleicht etwas herab-
gesetzt, aber dabei deutlich hypertrophisch. :

Wade hochgradig hypervoluminis und von aussergewdhnlicher Kraft-
leistung ; Zehenstand sehr gut moglich; passiver Widerstand entschie-
den grosser als normal (also wohl unzweifelhaft wahre Hypertrophie);

leichte Equinusstellung.
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frappante Uebereinstimmung der Localisation von Atrophie, Schwiiche
und Hypertrophie herausstellt. Und das ist in der That der Fall,
und zwar in einem Grade, der meine eigenen Erwartungen weit itber-
troffen hat,

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

Ein auch nur fllichtiger Blick in die michtiz angeschwollene
Literatur der Psendohypertrophie lehrt aber, dass eine grosse Anzahl
der unter diesem Namen beschriebenen Beobachtungen ausgebreitete
Atrophien an der oberen Korperhiilfte erkennen liisst, welche in ihrer
Localisation mit unserer juvenilen Muskelatrophie grosse Ueberein-
stimmung zeigen; dies gilt wenigstens fiir die genauer beschriebenen
Fiille. In den meisten anderen ist aber die Beschreibung zu ungenau,
als dass eine sichere Entscheidung getroffen werden kinnte; meistens
ist die Aufmerksamkeit der Beobachter mehr der Lihmung und Hyper-
trophie an der unteren, als der Schwiiche und Atrophie an der
oberen Kirperhilfte zugewendet gewesen. Es wird Aufgabe kiinf-
tiger Beobachtungen sein, diese Ungenanigkeiten thunlichst zu ver-
meiden, und ich zweifle nicht, dass sich dann eine weitgehende
Uebereinstimmung beider Beobachtungsreihen herausstellen wird, spe-
ciell was die Localisation an der oberen Kirperhilfte betrifft.

In der von Friedreich (l. e.) gegebenen Zusammenstellung
aller Beobachtungen von Pseudohypertrophie bis zum Jahre 1872
finden sich nicht wenige, welche diese Uebereinstimmung mit ziem-
licher Sicherheit erkennen lassen, so z. B. die Beobachtungen 12
(Spielmann), 13 (Stoffella), 16 (Griesinger), 18, 19 (Hellen),
21 (Eulenburg), 27 (und 28?) (Wernich), 30 und 31 (Wagner),
32 (Lutz), 38 (und 39?) (Seidel), 53 (Roquette), 54 (Hoffmann),
72 (Barth), 73 (Chvostek); ferner gehoren die von Friedreich
selbst genan beschriebenen beiden Fille (Nr. 81 und 82) wohl sicher
hierher. Weiterhin habe ich schon frither (S. 23) bemerkt, dass ich
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m?:l demselben Individuum sich niebt selten die ausgesprochenste
Lipomatose neben hochgradiger Atrophie findet und als auch in den
ganz atrophischen Muskeln meiner juvenilen Form eine Ausgespro-
chene Lipomatose nachgewiesen ist.

Ich verzichte auf eine ausfiibrliche Darlegung aller — auf Be-
obachtung einer grisseren Anzahl eigener Fille und auf die in der
Literatur niedergelegte Casuistik gestiitzten — Erwiigungen und
Griinde, welche mich mehr und mehr zu der Ueberzeugung geftilirt
haben, dass eine scharfe Trennung dessen, was man als , hereditire
Muskelatrophie“ und als , Pseudohypertrophie“ beschrieben hat, und
dessen, was ich jetzt als ,juvenile Form“ von dem alten Begriffe
der progressiven Muskelatrophie, speciell von deren spinaler Form,
abzutrennen versucht habe, nicht méglich ist, dass vielmehr diese
drei Krankheitsformen die allerniichste Verwandtschaft
mit einander zeigen, wenn nicht unter einander voll-
kommen identisch sind. Meiner Ueberzeugung nach werden die
zukiinftigen Forschungen und die genauere Beobachtung neuer ein-
schligiger Fille dieser Anschauung nur zur Stiitze dienen und dazu
beitragen, diese Krankheitsgruppe definitiv von der sog. spinalen
progressiven Muskelatrophie abzulisen.

Fiir jetzt glaube ich diese Anschauung etwa in folgenden Sitzen
formuliren zu kinnen.

»Es gibt eine eigene Form der progressiven Muskelatrophie, die
sich durch eine ganz bestimmte Localisation, bestimmten Verlauf, be-
stimmtes Verhalten der betroffenen Muskeln und durch ganz bestimmte
anatomische Veriinderungen der Muskeln ohne soleche des Riicken-
marks auszeichnet — eben die von mir im Vorstehenden geschil-
derte ,juvenile Form*“ Sie beginnt im jugendlichen oder kindlichen
Alter.

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

» Kommt diese (juvenile) Form im friihesten Kindesalter zur Ent-
wicklung, so kann sie in allen Details identisch sein mit der Pseudo-
bypertrophie, nur fehlt die Lipomatose (vgl. Beob. 6).

,Die anatomisch-histologischen Verdinderungen der Muskeln sind
bei der juvenilen Form in jeder Beziehung genau dieselben wie bei
der Pseudohypertrophie.
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wenigstens li.ann mich Poch kei:te?,wegs dazu entschliessen, dieselben
als entmljn(]h_ﬂhe, als eine Myositis chronica, aufzufassen; dag wiire
eben doch eine ganz eigenthiimliche Form der » Entzlindung ¢!

/ wah unentschiedener aber scheint mir die andere Frage, ob es
gich hier um ein locales Muskelleiden, oder ob es siech um ein cen-
trales Nervenleiden, vielleicht um eine besondere Art von Trophoneu-
rose der Muskeln handelt? Es scheint mir nicht thunlich, diese Frage
Jetzt schon vom klinischen Standpunkt aus entscheiden zu wollen;
Vieles spricht fiir die eine, Vieles fiir die andere Auffassung; fiir die
nervise (centrale) Natur des Leidens besonders die eigenthiimliche
Localisation, die hereditiren Einflisse, die Beziehungen zn anderen
Neurosen in der gleichen Familie u. s. f., aber das ist doch Alles
nicht entscheidend. — Eine Entscheidung aber vom pathologisch-
anatomischen Standpunkt aus erscheint mir noch ganz unmoglich.
Jedenfalls kann ich aus den bisherigen, fast durchweg negativen
Befunden am centralen Nervensystem keineswegs folgern, dass das
centrale Nervensystem durchaus gesund sei; dieselben beweisen hiich-
stens, dass im Riickenmark keine groberen destructiven Veriinderungen
vorliegen, wie sie bei der spinalen progressiven Muskelatrophie con-
stant gefunden werden. Trotzdem konnen doch sehr erhebliche
Funetionsstorungen vorhanden sein; ich beziehe mich dabei auf die
Jjiingst yon mir im Neurol. Centralbl.!) gemachten Bemerkungen und
mdchte zur weiteren Stiitze meiner dortigen Ausfilhrungen noeh an
die jiingst von Westphal?) mitgetheilten Fille erinnern: schwere,
jahrelang bestehende und unter den Erscheinungen organischer Lision
des centralen Nervensystems zum Tode filhrende Erkrankungen —
bei villig negativem Befund am centralen Nervensystem. Wenn ein
so hervorragender Vertreter der pathologiseh-anatomischen Richtung
in der Nervenpathologie nicht umhbin kann, derartige Beobachtungen
zu publiciren, so ist damit die Insufficienz unserer heutigen patholo-
gisch-histologischen Untersuchungsmethoden gegeniiber so manchen
schweren Erkrankungen des Nervensystems wieder einmal zur Evi-
denz bewiesen. Und gerade wegen dieser Unverlisslichkeit der
pathologiseh-anatomischen Untersuchung muss die Frage nach der
myopathischen oder neuropathischen Natur der juvenilen Formen der
Muskelatrophie noch als eine durchaus offene bezeichnet werden.

1) W. Erb, Bemerkungen iiber gewisse Formen der neurotischen Atrophie.
Mendel's Neurol. Centralbl. 1883. Nr. 21.

2) Ueber eine dem Bilde der cerebrospinalen grauen Degeneration dhuliche
Erkrankung des centralen Nervensystems ohne anatomischen Befund. Archiv
fiir Psych. u. Nervenkrankh. XIV. 5. 87 n. 5. 767. 1883,
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Die von Herrn Prof. Bidumler (Freiburg) demonstrirten drei
Fille von sogenannter Pseundobypertrophie bestitigten zu meiner
grossen Befriedigung durch bei ibnen vorhandene Atrophien an der
oberen Korperhilfte die von mir betonte Uebereinstimmung dieser
Krankhbeitsform mit meiner juvenilen.

Nur Herr Prof. Liebermeister (Tibinzen) hielt es — wir
wissen nicht auf Grund welcher Beobachtungen — filir angezeigt,
die Zusammenfassung gewisser Muskelatrophien mit der Pseudohyper-
trophie als einen ,klinischen Fehler® zu bezeichnen; es wiirde mir
sehr schmerzlich sein, wenn der geehrte Tiibinger College auch nach
Kenntnissnahme der vorliegenden Arbeit auf seinem ablehnenden
Standpunkt verharrte.

Im October 1883 erschien der Jahresbericht der Gesellsehaft fiir
Natur- und Heilkunde in Dresden, welchem ich entnehme!), dass
dort am 7. April e. Herr Dr. Pierson einen Fall von meiner juve-
nilen Muskelatrophie und einen solchen von Pseudohypertrophie
nebeneinander vorstellte und dabei betonte, dass die in beiden Fillen
afficirten Muskeln fast genau dieselben seien. Herr Dr. Mossdorf
erwihnte dabei einen Fall von infantiler progressiver Muskelatrophie
bei einem 6 jihrigen Kinde, das die grisste Aehnlichkeit mit den
Fillen von Pseudohypertrophie gezeigt habe. Doeh kamen bei der
Discussion f{iber diese Fille keine bestimmten Ansichten iiber die
nahe Verwandtschaft der beiden Formen zu Tage — wenigstens
schweigt der Bericht dariiber.

Weitaus den wichtigsten und in vielen Beziehungen geradezu
entscheidenden Beitrag zu der Losung der schwebenden Fragen bil-
den aber die Beobachtungen, weleche Herr Dr. Zimmerlin?) aus
der Immermann’schen Klinik ganz vor Kurzem publicirt hat.

Dieselben betrafen zwei ,familidre® Gruppen von Fillen pro-
gressiver Muskelatrophie, die ohne Zweifel meiner »juvenilen“ Form
zugerechnet werden diirfen.

Die erste Gruppe (Gesehwister Loosli, 2 Brider und 2 Se-hiwe-
stern) zeigt nach allen wesentlichen Richtungen in L‘nca.!:isa.tmn,
Entstehungsweise, Verlauf ete. die vollstindigste Uebereinstimmung
mit den von mir beschriebenen Fillen. Es sind durchweg noch reh.l.-
tiv frische Fille, simmtlich erst nach der Pubertiit entstanden, die

Beine noch frei.

1} Jahresber. d. Ges. f. Natur- u. Heilk. in Dresden. Sitzungsperiode 1582

bis 1883. S. 85—87. : _ ;
9) Ueber hereditire (familidre) progressive Muskelatrophie. Zeitschr. f. klin.

Med. VII. 1. Heft. 1883,






vielen ihnlichen Gruppen der , Pseudohypertrophie®, welche sich nur
durch das stirkere Hervortreten der Lipomatose unterscheiden),

Nur zwei Punkte verdienen dabei noch eine kurze Erwibnung,

Zunichst der von Zimmerlin in seinem ersten Fall angegebene
Befund von Entartungsreaction im M. pectoralis major, welcher Lich t-
heim bei Gelegenheit des Referats tiber die Arbeit Zimmerlin's
veranlasst hat, zur Vorsicht in der diagnostischen Beurtheilung des
Fehlens der EaR bei der juvenilen Form zu mahnen. Ich muss
gestehen, dass ich diesem ganz vereinzelten Befunde an einem ein-
zigen Muskel eines einzigen Kranken (gegeniiber den negativen Be-
funden Zimmerlin’s in den 6 anderen Fillen, meinen eignen nega-
tiven Befunden in mehr als 20 Fillen, den negativen Befunden bei
g0 vielen Fiillen von Pseudohypertrophie ete.) keine erhebliche Be-
deutung zuschreiben kann, selbst wenn er sich als ganz sicher er-
weisen sollte; aber ich kann aus der Mittheilung des Untersuchungs-
ergebnisses nicht die feste Ueberzengung gewinnen, dass wirklich
EaR vorgelegen habe; ich weiss nicht, ob es sich nicht doch um
Verhiiltnisse gehandelt hat, die noch in das Bereich des Normalen
am Muskel fallen!), und die Angabe, dass KaOZ und AnOZ schon
bei 14 Elementen auftraten, wihrend KaSZ und AnSZ erst bei 12
Elementen erschienen, steht ebenfalls nicht im Einklang mit unseren
sonstigen Erfahrungen am Muskel im normalen Zustande oder bei
der EaR. — Doech bin ich weit entfernt, das Vorkommen der EaR
auch bei der juvenilen Form fiir unmdglich zu erkliren (s. oben
S. 9 Anm.); ich halte aber jedenfalls dies Vorkommen fiir ein ganz
ausnahmsweises, das meines Erachtens noch der weiteren Bestiitigung
bedarf, wihrend bei der spinalen Form ja das Auftreten der EaR
so gut wie constant ist.

Der zweite Punkt betrifit die fibrilliren Muskelzuckun-
gen, welche Zimmerlin selbst in allen seinen Fillen vermisste,
wiihrend er angibt, dass in einem derselben der Patient selbst sie
beobachtet zu haben seheint. Auch in einem meiner Fille (Beob. 2)
sind sie ,beim Frieren“ des Kranken beobachtet worden, in anderen
Fillen finde ich sie als ,beim Anblasen® anftretend erwithnt., Ich
bezweifle, ob es sich hier um die bei der spinalen Form so regel-
miissig beobachtete Art der fibrilliiren Zuckungen handelt; es scheint
mir wahrseheinlicher, dass es diejenigen fibrilliren Zuckungen ge-
wesen sind, die sich bei gesunden oder nervisen Personen nicht

1) Vergl. Erb, Handbuch der Elektrotherapie. 18582, 5.87, und Jolly, Ueber
die Unregelmissigkeit des Zuckungsgesetzes der Muskeln am lebenden Menschen.
Archiv f. Psych. u. Nervenkrankh. XIII 8. 718, 1883,
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der fibrilliren Zuckungen und der EaR, durch das Fehlen aller ander
weitigen nervisen oder sonstigen Stﬁrungen gekennzeichnet. Sie
tritt bald vorwiegend und zuerst in der oberen, bald in der unteren
Korperbilfte auf, wie es scheint, je nach dem Alter der hetmﬁ'ana
Individuen. — Die meisten zu dieser Krankheit gehorenden Fille
sind bisher der progressiven Muskelatrophie, ein Theil der BOE.
Pseudohypertrophie zugerechnet worden.

nDas Leiden erscheint bald in Form einer progressiven Muskel-
_ a.tmphia in der Kindheit oder im Jiinglingsalter (einige Zeit vor ode
nach der Pubertiit) und stellt dann das dar, was ich zuerst alg
»juvenile Form der progressiven Muskelatrophie“ beschriecben habe:
es tritt nicht selten in sog. ,familidren“ Gruppen, auch durch mehrere
Generationen hindurch auf,

» Tritt die Krankheit schon in der frithesten Kindheit auf und ge-
sellt sich keine erhebliche Lipomatose hinzu, so ist sie das, was man
im engeren Sinne als , hereditire Muskelatrophie “ bezeichnet hat; ver-
bindet sie sich aber in diesem Fall mit sehr frithzeitiger und hoch
gradiger Lipomatose (besonders an den unteren Extremitiiten), so
stellt sie die sog. ,Pseudohypertrophie“ dar.

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

»Und diese Krankheit ist, nach unseren heuntigen Kenntnissen,
sowohl klinisch wie anatomisch, scharf zu trennen von der spinalen
Form der progressiven Muskelatrophie. “

Unter dem Namen der ,progressiven Muskelatrophie® hat man
also seither noch mindestens zwei von einander wohl zu unterschei-
dende Krankheitsformen zusammengefasst. Jetzt, wo wir dieselben
von einander zu trennen gelernt haben, ist es natiirlich unmdoglich
noch immer den gleichen Namen fiir beide beizubehalten. Aller
dings wird es nicht leicht sein, hier mit einer nenen Nomenclatur
durchzudringen; gleichwohl darf uns die Pietiit fiir die ebhrwirdige
alte Bezeichnung — die ja freilich auch sehr viel Verwirrung ve
gchuldet hat — mnicht abhalten, etwas Besseres an deren Stelle zu
setzen. Ich schlage daber vor, in Zukunft die spinale Form der
progressiven Muskelatrophie als ,Amyotrophia spinalis pro
gressiva¥“ event. mit dem Beisatz: Duchenne-Aran, zu be-
zeichnen ; dadurch ist das Wesen dieser Form hinreichend klargestellt:

Fiir dle andere Gruppe, die juvenile Muskelatrophie, die here
ditire Muskelatrophie und die Pseudohypertrophie zusammen konnte
man nun wohl den alten Namen ,Atrophia muscularis progressiva®









