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Man pflegt diejenigen Formen der progressiven Mus-
kelatrophie, von denen man annimmt, dass sie nicht auf
‘einer Erkrankung des Riickenmarks oder des periphe-
’ﬁschen Nervensystems beruhen, als primire Myopathien
zu beschreiben. Wir fassen unter dieser Bezeichnung eine
Reihe von Amyotrophien zusammen, welche trotz mancher
Verschiedenheit in ihrem klinischen Auftreten doch in
sehr naher verwandtschaftlicher Beziehung zu einander
stehen. Es sind dies die Pseudohypertrophie der Muskeln,
die iuvenile Form Erb’s') und die verschiedenen Typen
der hereditiren oder familiiren progressiven Muskel-
atrophie der Kinder. Am lingsten von diesen Krank-
heitshildern bekannt und am genauesten beschrieben ist
‘die Pseudohypertrophie der Muskeln. Charakteristisch
fiir dieselbe ist eine Volumenszunahme (falsche Hyper-
trophie) bestimmter Muskelgruppen, welche sich in den
meisten Fiillen mit einer Atrophie gewisser Teile der Kor-
‘permuskulatur verbindet. Das Leiden ergreift zuerst die
Muskulatur der Wade oder des Riickens und beginnt
stets in der Zeit vor der Pubertit. Die iuvenile Muskel-
atrophie dagegen ist durch das Auftreten von Atrophien
in Verbindung mit wahren Hypertrophien ausgezeichnet.
In den spiteren Stadien der Krankheit schwinden die
wahren Hypertrophien, und an ihre Stelle treten Atro-
phien oder auch falsche Hypertrophien. Diese Form der
primiren Myopathien, welche in der Lokalisation des
I‘?Ia—nkheitspmzesses sonst vollkommen mit der Pseudo-
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man wohl auch als Facies myopathica bezeichnet hat.
Die Kranken sehen stupide aus, die Lippen sind ge-
wulstet, die Stirne platt, die Augen scheinen aus den
Hohlen hervorgetreten; besonders charakteristisch ist das
Lachen in die Quere (Rire en travers). Erst spiter tritt
eine fortschreitende Atrophie der gesamten Korper-
‘muskulatur von den oberen Extremitiiten her beginnend
hinzu. Diese Beteiligung der Gesichtsmuskulatur ist un-
zweifelhaft auffillig, da bei allen ibrigen Formen der
primiiren Myopathien in der weitaus grossten Mehrzahl
der Fille die Muskeln des Facialis iiberhaupt nicht in
Mitleidenschaft gezogen werden. Ahnliche Fille sind
dann in neuerer Zeit noch in Frankreich von Landouzy
und Déjérine*), ferner von Marie und Guinon®), in Deutsch-
land von E. Remak®) und Mossdorf™) beschrieben worden.

Wir hitten also vier Gruppen, in die wir diejenigen
Amyotrophien einteilen kénnen, welche nach dem Stande
unserer heutigen Kenntnisse als primére Myopathien an-
gesehen werden miissen. Wir machen diese Einteilung
jedoch nur mit Riicksicht auf einige Verschiedenheiten
in dem klinischen Verhalten. Pathologisch-anatomisch
stellen die einzelnen Formen nur verschiedene Ausdrucks-
weisen ein und derselben Krankheit dar. Fir diese
Krankheit hat Erb den Namen der Dystrophia muscularis
progressiva vorgeschlagen. Gewissermassen als Unterab-
teilungen oder als Modifikationen fasst er dann ohne Be-
riicksichtigung des Duchenne’schen Typus die Pseudo-
hypertrophie der Muskeln einerseits und die iuvenile
Form mit ihrem frithzeitigen Entwicklungsstadium andrer-
seits auf. Der Name Dystrophia muscularis progressiva
scheint jedoch nicht allgemeinen Beifall zu finden. Auch
die durch die franzdsischen Autoren eingebiirgerte Be-
zeichnung der primiren Myopathien wird neuerdings von
Fr. Schultze®) verworfen. Nach dem Vorschlage dieses
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- ein anderer Teil scheint normal entwickelt zu sein, und
L ein dritter Teil endlich zeigt schon eine entschmdene
 Abnahme im Breitendurchmesser. Weiterhin treten die
~ hypertrophischen Fasern an Zahl den atrophischen ge-
‘geniiber immer mehr zuriick, und so entsteht aus der
wahren Hypertrophie des Muskels eine Atrophie oder
falsche Hypertrophie. Wir kénnen also in solchen Mus-
kelgruppen die einzelnen Phasen der Entwickelung des
Krankheitsprozesses bis zur hochsten Stufe, dem Auf-
treten von falschen Hypertrophien verfolgen.

Freilich scheint es bei der Annahme, dass die Hy-
‘pertrophie der Fasern stets der Afrophie vorausgehe,
unerklirlich, warum mnicht jeder Muskel, der zur Kr-
krankung bestimmt ist, ein Stadium der wahren Hyper-
trophie zeigt. Wir miissen eben annehmen, dass die
- Verbreiterung der einzelnen Fasern nicht immer so be:
‘deutend ist, dass jedesmal ein auffilliges Hypervolumen
des Muskels zustande kommt. Ist dieses Hypervolumen
aber nicht 1ir-::u:*hm:n-::'lva:11=r so wird man kaum in die Lage
kommen, eine Hypertrophie der Fasern zu diagnostizie-
ren, da eine gesteigerte Leistungsfihigkeit des betreffen-
den Muskels uns wohl nur in den seltensten Fillen zu
einer Diagnose filhren wird. Ubrigens hat man auch
bei der Pseundohypertrophie der Muskeln und bei der
phereditiven Muskelatrophie Erb’'s® ein allerdings sehr

Fassen wir das Gesagte kurz zusammen, so haben
wir es bei den primiiren Myopathien mit einem Krank-
_'_itspmzess zu thun, der bei den einzelnen Formen
~sich in verschiedenen Phasen seiner Entwicklung fiir
~die klinische Beobachtung reprisentiert. Bei denjenigen
.nrmen, welche im Kindesalter auftreten, miissen wir

- phie sehr schnell und unbemerkt zuriicklegt. Dort zeigt
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Iauﬂh erkliren, warum bei denjenigen Formen, die der
. Kindheit angehoren, der Prozess — im Gegensatz zur
juvenilen Muskelatrophie — fast stets an der unteren
B grperhilfte beginnt. Es wird eben derjenige Teil der
Korpermuskulatur zuerst ergriffen, an den die grissten
“Anforderungen gestellt werden. Daher nimmt das Lei-
‘den im Kindesalter zuerst an der unteren Korperhiilfte
‘seinen Anfang, weil die untere Korperhiilfte bei den
Versuchen zu gehen und zu stehen am meisten in An-
- spruch genommen wird.
: Uber die Deutung des Krankheitsprozesses differieren
iibrigens die Ansichten der Autoren noch nach wie vor.
' Die Auffassung von Friedreich, nach der wir es bei der
- Pseudohypertrophie der Muskeln mit einer Myositis in-
terstitialis zu thun hitten, kann wohl jetzt als aufgege-
‘ben betrachtet werden. In der That zeigen sich auch
;nie.ma.ls irgendwo Symptome von echter Entziindung.
- Dagegen sehen einzelne Autoren noch heute die Hyper-
iPlﬂ-SlE des Fettes oder des Bmdegewebes als den pri-
;mﬁre-n Vorgang an und glauben, dass eines von beiden
in geniigendem Grade entwickelt, den Druckschwund
der Pr1m1t1vh1mdel herbeifiihre. Xs ist nun von vorn-
“herein nicht einzusehen, wie das weiche, nachgiebige
Fett die Muskelfasern zur Atrophie bringen kann. Eher
~konnte man eine derartige Leistung dem gewucherten
Bindegewebe zutrauen. Allein dann bleiben die Fille
“unerkliirlich, in denen die Muskelfasern atrophieren,
~ohne dass eine Hyperplasie des interstitiellen Bindege-
~webes auftritt, oder in denen die Einlagerung von
Fettzellen so schnell und so massenhaft erfolet, dass eine
Vermehrung des Bindegewebes nur schwer direkt zu er-
1 cennen ist. Diejenige Auﬂ'a.ssung, derzufolge der Krank-
e1tspmzess sich priméiir in der Muskelfaser abspielt und
 zwar so, dass die Hypertrophie der Fasern stets der Atro-
hlE vorangeht, fiihrt natiirlich mit Nothwendigkeit zu der
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~durch eine iibermiissige Lipomatose bedingt ist. Ist je-
~ doch das Hypervolumen nur die Folge einer Wucherung
 des interstitiellen Bindegewebes, so kommt auch den
pseudohypertrophischen Muskeln eine durchaus derbe
Konsistenz zu. Es ist deshalb oft vollkommen unmog-
lich, klinisch eine differentielle Diagnose zwischen einer
‘wahren und einer falschen Hypertrophie zu stellen, zu-
mal da auch die Leistungsfihigkeit und die elektrische
Erregbarkeit, wie wir sahen, nicht immer sichere Auf-
schliisse liefern. Nur die mikroskopische Untersuchung
an herausgeschnittenen Muskelstiickchen kann uns Ge-
wissheit dariiber verschaffen, ob wir in einem gegebenen
Falle eine wahre oder falsche Hypertrophie oder ein
Ubergangsstadium beider Zustinde vor uns haben. Hand
in Hand mit der Zunahme der Muskelatrophie geht ein
- Schwiicherwerden der mechanischen FErregbarkeit und
siimtlicher Reflexe. Die fibrilliren Zuckungen, die fiir
die neurotischen Formen des progressiven Muskel-
schwundes so ausserordentlich charakteristisch sind,
fehlen vollkommen. Man kann sie allerdings beim Ent-
kleiden der Kranken und beim Anblasen ihrer Muskeln
zuweilen beobachten, doch haben sie dann nicht den
Hblitzartigen® Charakter wie dort. Von Bedeutung fer-
ner fir das Krankheitsbild der primiren Myopathien ist

Es fehlen die Aniisthesien, die Paristhesien, die Schmer-

zen auf Druck, es fehlen die trophischen Stérungen, die
Storungen von Seiten der Hirnnerven, von Seiten des
Mastdarms und der Blase. Zuweilen stellen sich bei
Uberanstrengung reissende, ziehende Schmerzen ein,
doch gehen sie bei Beobachtung von Ruhe alsbald
voriber. Die Haut an den gelihmten Teilen ist
meist kalt und sieht oft blaurot und marmoriert aus.
Das Allgemeinbefinden der Kranken ist in der Regel

|r i

Itjﬂ" 1 ganz vortreffliches. Der Tod tritt nach oft Jahr-
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~ Gesicht, Geruch, Geschmack normal. Stérungen von
- Seiten des Facialis liegen nicht vor. Die Sphinkteren
funktionieren simmtlich normal. Als auffilliges Symptom
- ergiebt sich sofort ein Missverhiltnis in der Entwicklung
~ der einzelnen Teile der Korpermuskulatur.
Untere Extremitit, Die Waden sind stark ent-
 wickelt. Bei Kontraktion treten sie als harte Wiilste
« hervor.

Grosster Wadenumfang links 39 em, rechts 38 cm,

Die Muskeln an der Vorderfliche der Unterschenkel
und die Muskeln der Fiisse zeigen eine normale Ent-
ﬁ'icklung. An der Vorderfliche der Oberschenkel zeigen
- die Extensores cruris eine kriftige Entwicklung. Knt-
schieden hypertrophisch ist der Tensor fasciae latae bei-
~ derseits. Er springt beim Einwirtsrollen des Ober-
- schenkels als ein derber knolliger Wulst hervor. An der
- hinteren Fliche der Oberschenkel sind die Bicipites
stark entwickelt und von derber Konsistenz, desgleichen
~ die Semitendinosi und Semimembranosi. Der Sartorius
- und die Adductoren beiderseits sind normal.
Umfang des Oberschenkels (unterhalb des Gesasses
- gemessen) links und rechts 45 cm.
Die Glutaei sind stark = atrophisch beiderseits und
- fiihlen sich weich und schlaff an. |
Rumpf. Der Erector trunei und Latasmmus dorsi
- sind beiderseits atrophisch. Der Cucullaris mit Aus-
- nahme der obersten Biindel ist links atrophisch, rechts
- ebenfalls, doch in geringerem Grade. Die Bauchmuskeln
- sind normal. An der Brust sind die Pectorales rechts
~ hochgradig atrophisch, links weniger, Der Clavicular-
- ursprung des Deltoides ist rechts und links atrophisch.
- Der Serratus anticus ist beiderseits normal,
Die Muskeln des Halses, des Gesichtes und der
- Zunge sind normal.
Obere Extremitit. Der Deltmdes mit Ausnahme
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~ und ohne Anstrengung ausgefilhrt. Dem Versuche, die
. Beine passiv zu beugen und zu strecken, setzt der
. Patient sehr starken Widerstand entgegen. Beim Ver-
~ suche, die Arme passiv zu beugen, ist der Widerstand
~ ebenfalls gross. Dagegen ist der Widerstand beim Ver-
suche, die activ gebeugten Arme passiv zu strecken, nur
- gering. Die beim Driicken der Hinde angewandte Kraft
ist ziemlich bedeutend. Beim Beklopfen der Sehne des
- Extensor quadriceps zeigt sich eine leichte Zuckung
im Muskel, doch keine Erhebung des Unterschenkels.
Auch nach Anwendung des Jendrassik’schen Kunstgriffes
wird keine Erhebung des Unterschenkels erzielt. Des-
: gleichen fehlt der Cremasteren- und Bauchreflex.
- Mechanische Erregbarkeit der Muskeln ist nirgends
~ deutlich ausgesprochen. Auch die Hautreflexe beim
- Kitzeln und Stechen der Fussohle sind kaum vorhanden.
Fibrillire Zuckungen zeigen sich nur, wenn Patient
~ friert. Die Sensibilitit ist fir alle Qualitiiten normal.
- Schmerz auf Druck nirgends vorhanden. Die Haut
st trocken, livide, nicht abnorm kiihl und zeigte bei der
- ersten Untersuchung Quaddeln. Diese Quaddeln kehren
~ spiter bei der elektrischen Untersuchung an einzelnen
~ Stellen wieder, an denen eine Elektrode gesessen hat.
'Die Schiveisssekretion soll vermehrt sein. Die Nigel
- an Fingern und Zehen sind normal.

Prifung der elektrischen Erregbarkeit. (Breite
~ kreisformige Elektrode, Durchmesser 7'/, cm, auf dem
- Sternum, Durchmesser der kleinen kreisformigen Elek-
~trode 2!/, em.)

Linke obere Extremitit.

25

Konstanter Strom. Indirekte Erregbarkeit.
Erb’scher Punkt am Halse. Nervus Radialis (Oberarm).

KSZ bei 24 Elementen KSZ bei 20 Elementen
* : ASZ - 26 - ASZ - 32 -
- AOZ - 12—14 - AQZ - 10—12 -
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Treppen zu steigen. In seinem 10. Lebensgjahr vermochte
~ er nicht mehr allein zur Schule zu gehen. Die Mutter
" Jiess ihn daher am 1. August 1885 ins Augusta-Hospital
‘aufnehmen, aus dem er am 26. Dezember ungebessert
entlassen wurde.

Der Status priisens, der damals aufgenommen
wurde, ergab ein charakteristisches Bild der Pseudohyper-
trophie der Muskeln. Atrophisch waren die Pecto-
rales, der Biceps und Brachialis internus, der Serratus
anticus, der Supraspinatus, die Rhomboidei, der Clavi-
‘cularursprung der Deltoides, der Erector trunci, Latissi-
mus dorsi und Cucullaris beiderseits. Von den Bauch-
muskeln schienen die Obliqui und der Transversus beider-
seits atrophisch. Hypertrophisch waren der Gastro-
enemius (ziemlich derbe Konsistenz), Sartorius, die Glutaei,
Rectus abdominis, .auch der Deltoides mit Ausnahme
der Clavicularportion, ferner der Infraspinatus und Triceps
'bei_derseits. Die iibrigen Muskeln zeigten ein dem Alter
- des Knaben entsprechendes Volumen. — Keinerlei Sto-
rungen von Seiten des Hirns oder anderer Organe. Keine
- Sensibilititsstorungen, keine Schmerzen auf Druck, keine
! tmphlschen Storungen, keine fibrilliren Zuckungen, keine
;;Entartungsreaktmn Intelligenz normal, Allgemeinbefinden
- gut. Fehlen simtlicher Reflexe und der mechanischen
- Erregbarkeit der Muskeln. Haat livide, kalt. Fiisse in
- Equinovarusstellung. Watschelnder Gang. Emporklettern
an den eigenen Beinen beim sich Erheben vom Fuss-
. boden. Starke Lordose der Lendenwirbelsiiule.
| Im April dieses Jahres hatte ich Gelegenheit, den
Patienten noch einmal genau zu untersuchen. Es ergab
~sich derselbe Status wie Ende vorigen Jahres. Nur die
Muskelschwiiche hatte bedeutend zugenommen. Der
Knabe war nicht mehr imstande, allein zu stehen oder
sich vom Fussboden zu erheben. Die Bewegungen in
samtlichen Gelenken wurden gut ausgefiihrt. Beim
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