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Mit 7 Textabbildungen und Tale] I. 

Grundsatzliche Untersehiede im Erseheinungsbild und Verlauf haben 
die Au~stellung zweier myotonischer Krankheitstypen, der Myotonia 
eongenita (Thomsen) und der dystrophischen (atrophischen) Myotonie 
(Steinert-Curschmann), gereehtfertigt erseheinen lassen. ])as verbindende 
Kardinatsymptom ist dabei die als Myotonie bezeichnete, naeh aktiver 
Bewegung eintretende Starre bestimmter Muskeln oder Muskelgruppen. 
Wahrend nun die Myotonia congenita nahezu ausschliel]lich durch dieses 
rein muskulare Symptom charakterisiert wird, kommt es bei der myo- 
tonischen Dystrophie darfiber hinaus neben anderen Anomalien vor allem 
zu fortsehreitenden Atrophien der erkrankten Muskulatur, sowie zu 
endokrinen St6rungen verschiedenster Art Und St/~rke. Dabei finden 
sich zwischen erseheinungsarmen Zustandsbfldern, die bei Abwesenheit 
dystrophiseh-endokriner St6rungen als Einzelfalle den Eindruck einer 
Myotonia congenita erweeken kSnnen, und dem yell ausgepri~gten Leiden 
oft in einer Sippe mannigfache tdbergange. Diese Beobaehtung sowie 
die Tatsache, daI3 eehte Thomsenfalle im Vergleieh zur myotonischen 
Dystrophie sehr selten sind, haben wiederholt zu Bedenken fiber die 
nosologische Selbstandigkeit dieser beiden Krankheitstypen Anla] ge- 
geben. Nachdem sehon HoHmann , Higier, Hirsch]eld und Rosett, ferner 
Guillain, Bertrand und Rougu~s enge Beziehungen zwischen beiden an- 
genommen und andere Autoren fiber das angebliehe Vorkommen beider 
Formen in einer Familie berichtet hatten, wurde die Berechtigung ihrer 
begriffliehen Trennung durch Boeters erneut in Frage gestellt. Cursch- 
mann, der Begriinder dieser dualistischen Auffassung, halt Boeters die 
Ansicht entgegen, dab sein Material fast ausschlieBlieh Dystrophiker- 
sippen entstamme und auBerdem den Beweis nicht fiir erbracht, dab ein 
Thomsenkranker zu einem Dystrophiker werden kann. Er bleibt daher 
auf seiner Forderung naeh Abgrenzung der mytonischen Dystrophie als 
selbstandigen Symptomenkomplex bestehen. Was nun bei dieser neuro- 
logischen Problematik fiir den Ophthalmologen yon besonderem Interesse 
sein dfir~e, ist die Frage, ob die ,,Katarakt bei myotoniseher Dystrophie" 
alle echten Thomsenfalle verschont, oder ob sie vielleicht ein beide 
Myotonieformen verbindendes Merkmal darstellen k6nnte. Ein Beitrag 
zu ihrer Klarung mull abet neben der anerkannten Spezifitat der 
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myotonisehen Linsentriibungen ihr regelmi~6iges Vorkommen bei dem 
dystrophisehen Krankheitstyp zur Voraussetzung haben. 

Naehdem sehon Steinert und anderen (besonders aueh Hauptmann und 
v. Szily, ~reen[ield, J. Ho/Jmann) ein geh~uftes Auftreten yon pr/isenilem 
Star bei myotoniseher Dystrophie aufgefallen war, stammt yon Fteischer 
aus der hiesigen Klinik das his dahin (1918) umfangreiehste Material 
yon 29 Kataraktf~llen bei 30 Myotonikern. Auf Grund seiner Beob- 
aehtungen Melt er beziigHeh der Form der Kataral~t ,,eine Triibung des 
hinteren Pols mit sternfSrmigen radi£ren Ausl/iufern" im Beginn fiir 
besonders eharakteristisch. Abet erst die Spaltlampenforsehung Vogts 
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Abb. 1 a und~ b. 3/IyotoniekalGarakt. 
hat uns die Kenntnis vonder  pathognomonischen Bedeutung der nach 
Art und Anordnung typischen punktf6rmigen Rindentriibungen ver- 
mittelt. Sie sind das hauptsgehliehe und im Beginn in der I{egel 
einzige Merkmal der Myotoniekatarakt. 

Die Abspaltungszone absolut freilassend bilden sie eine anfangs die 
tieferen l~indenschiehten bevorzugende, bald abet die ganze l~inde ein- 
nehmende Zone, die sieh aus weigen Piinktehen sowie bunten, vor- 
wiegend rot und griin schillernden Krystgllehen zusammensetzt. In 
ihrer vollen Ausprggung reieht sie his an den AbspMtungsstreifen heran, 
der dann nieht selden verst/~rkt reflektiert, iibersehreitet ihn abet prak- 
tiseh hie (Abb. 1 a und b). Die Annahme Vogts, dag Cholesterin das 
ehemisehe Substra~ der KrystMle sei, ist naheliegend. In diesem Stadium, 
das dutch viele Jahre hindureh stationa.r bleiben kgnn, haben die Linsen- 
triibungen in der t~egel noch keine nennenswerte Beeintr~ehtigung der 
Sehsehgrfe zur Fotge und bleiben daher hgufig unbemerkt. Im weiteren 
Verlauf kann es nun zu folgenden Ver~nderungen kommen: 
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a) Die Trfibungspunkte verdichten sich dem Nahtverlauf folgend zur 
Rosetten/orm, die - - i n  der hinteren Rinde meist ausgepri~gter als in der 
vorderen - -  besonders schSn bei Betraehtung mit dem Lupenspiegel 
zutage tritt. Es ist dies die yon Fleischer geschilderte und aueh yon 
Hauptmann beobaehtete Form; sie l£l~ sich aber nicht in allen Ffi]len 

a b 
,&bb. 2a  und b. T e t a n i e k a t a r a k t .  

Abb .  3. Abb .  4. 

und nicht immer doppelseitig feststellen. Auch Vos sah in ihr lediglich 
eine Weiterentwicklung des diffusen Triibungstypus (Abb. 3). 

b) Es entsteht in der hinteren ]~inde ein Bild, das der Cataracta 
complicata (wie z.B. bei Uveitis, Pigmentdegeneration, hoher Myopie) 
gleicht: lockere, tuffsteinartige, vom hinteren Pol sich nach allen Seiten 
in die zentralen Rindenpartien ausbreitende Triibungen mit charak- 
teristischem Farbensehfllern des hinteren Spiegelbezirkes. Vogt hat 
ebenfalls diese yon ihm beschriebene Form neben den stets vorhandenen 
Pfinktehen und Krystallen beim )[yotonies~a.r beobachtet (Abb. 4). 
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Die weitere Zunahme der Linsentriibung erfolgt dann gew6hnlich 
nach Art der senilen Katarakt.  Mit der Bildung yon Wasserspalten 
lamell£rer Zerklfiftung und subcapsul/~ren Vakuolen geht das Auftreten 
der bGkannten Rindentriibungen einher, die dann bald, zusammen mit 
einer fortschreitenden Kemsklerose, nights fiir Myotonie Charakteristisches 
mehr erkennen lassen. Die unter Verwisehen dGr Diskontinuit£tszonen 
entstehende Intumeseens sehliel~t diese Entwieklung ab. Kombinationen 
mit anderen Starformen (z. B. Coronaria) sind selbstverst/~nd]ich in 
be]iebiger ~reise mSgtieh. 

Auf 24 yon uns untersuehte ~[yotoniestare verteilen sigh die ein- 
zelnGn Triibungsarten Wie folgt: 

Punkttriibungen allein . . . . . . . . . . . . .  in 13 Fgllen 
,, mit rosettenfSrmiger Anordnung. ,, 3 ,, 

Complieata . . . . . . . . . .  3 ,, 
Noch aIs Myotoniekatarakt erkenntliche fortgeschrit- 

tene Trtibung . . . . . . . . . . . . . . .  ,, 4 ,, 

(In kGinem Fall war die Linsentriibung so dight, dad nieht bei der 
ersten Untersuchung oder wenigstens auf einem Auge die ffir Myotonie 
charakteristischen Ver~nderungen h~tten noeh festgestellt werden kSnnen. 
Bei einem Fall hatte gleiehzeitig eine Cataracta traumatica [Kontusions- 
rosette], bei einem andern Gine ~GidGrseits sehon ziemlieh fortgesehrittene 
Coerulea bestanden.) Bei dieser Auswertung ist in Betracht zu ziehen, 
dal~ bei den meisten F~llen deren Erfassung in einem friihen Stadium 
der Kataraktentwicklung mSglieh war. 

Das Alter bei Beginn der Kataraktbildung liegt naeh Fleischers Beob- 
achtungen zwischen dem 20. und 35. Lebensjahr. Auch nach zahlreichen 
anderen Mitteilungen treten die LinsenverandGrungen seheinbar um das 
3. Lebensjahrzehnt auf. Demgegeniiber ist Vos ausdrticklieh der Ansieht, 
dab sigh die Katarakt  bereits zwisehen dem 10. und 20. Lebensjahr zu 
entwiekeln beginnt, also etwa zu gleicher Zeit, wie sie Boeters als durch- 
selmittliches Manifestationsatter fiir die allgemeinen dystrophischen 
StSrungen aus einem ~ateri~l yon 23 F/~llen erreGhnet hat. Hierzu seien 
unsere Beobaehtungen folgenderma0en zusammengefal~t: 

Von 14 F/~]len, bGi denen die Sehseh/~I~e noch nieh~ beeintr/~ehtig~ 
war, entfallen attf ein Alter yon 

unter 20 J~hren 0 Fall 30--40 Jahre 3 F~lIe 
20--25 Jahre 2 Falte 40--50 ,, 8 ,, 
25--30 ,, 1 Fall 

Unser ]iingster Fall war 24, der £1teste mit noch normaler Sehseh/~rfe 
50 Jahre alt. In  den restlichen 10 Fgllen war eine Herabsetzung der 
Sehsch~rfe angeblich aufgetreten im Alter yon 

unter 25 Jahren . . . . .  bei 0 Fall 
zwischen 25 und 35 Jahren ,, 3 Fgllen 

,, 35 ,, 45 . . . .  6 ,, 
fiber 45 Jghre ,, 1 Full 
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Auf Grund dieser Ergebnisse nehmen wit an, dag die charakteristisehen 
Ptinktchen und KrystMle gewShnlich bereits gegen Ende des 2. Lebens- 
]ahrzehnts in Erseheinung treten. Sie bilden dann, raseh oder tangsamer 
an Zahl zunehmend, meist lange Zeit und zun/~ehst beiderseits in ziem- 
lieh gleichem Grade die einzigen Ver/~nderungen und verursachen, solange 
sie ihre diffuse Anordnung beibehalten, so gut wie nie eine merkliehe 
Herabsetzung der Sehseh/trfe. Sie setzt in der Regel erst - -  und jetzt 
oft auf einem Auge friiher - -  im 4. Jahrzehnt oder sp£ter ein und fiihrt 
dann die Kranken in einem Stadium zum Augenarzt, welches das typisehe 
Bild der ,,Myotoniezone" bestenfalls noch unscharf erkennen lgBt. Priih- 
f/~lle dagegen k6nnen nur durch Sippe~mntersuehung erfal~t werden. 

Abb.  5a.  

Einen unmittelbaren Zusummenhang zwischen der Dichte der Linsen- 
triibungen, sowie Beginn und Schnelligkeit des Reifungsprozesses der 
Katarakt einerseits und der Schwere des Allgemeinleidens andererseits 
mSchten wir, wie auch schon Biic/clers mitteilte, nicht annehmen; wir 
haben mehrere schwerkranke Dystrophiker mit noch beiderseits roller 
Sehsch~rfe gesehen. 

Auch das histologische Bild l~gt deutlich die charakteristischen Ver- 
/tnderungen in der Linsenrinde erkennen: 

Das 1. Priiparat (Fall 6) gibt hieriiber bei schwacher Vergr61~erung 
(Abb. 5 a) einen sinnf/~l]igen lJberblick. Bei intakter Homogenit/~t des 
Kerns ist die vordere Rinde in ihrer ganzen Tiefe (da die Kapsel nicht 
mehr erhalten blieb) durchsetzt von kleinen Lticken, die in der/~quatorialen 
Zone naturgem£B besonders zahlreich, an Form und Gr6ge sehr ver- 
schieden sind. In der hinteren Rinde beherrscht das Bild ein axial 
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ziemlieh dichter, sieh naeh der Seite auflockernder ~'aserzerfall analog 
dem an der Spaltlampe erhobenen Befund. 

Bei st/~rkerer VergrSgerung der vorderen I~inde gewinnt man stellen- 
weise den Eindruck, als seien die L/icken ausgeftill~ mit krystalhnischen 
Bildungen yon oktaedriseher oder polymorpher Gestalt,, yon deren Natur 
unten noeh kurz die Rede sei. Dazwischen liegen ira gefitrbten Sehnitt 
(H/~matoxylin-Eosin, Abb. 5 b) unregelm/iBige dunkle Flecken, die wohl 
den in vivo typischen TriibungsflSckehen entspreehen. 

A b b .  5 b,  

Beim 2. Pri~parat (Fall 15, L. A.) ver~nsch~ulieht die hier ~ngewandte 
Heidenhainsehe Azanf~rbung den Gegensatz zwisehen den erhMtenen 
Rindenfasern (R) und dem zerfullenen Kern (K) besonders deutlieh. 
Aueh hier liegen, und zwar anssehlieglieh in der Rinde und in/~hntieher 
Anordmmg wie im 1. Pr/*parat, Meine rundliehe oder mehr 1/~ngliehe 
L/ieken (L) mit teilweise dunkler gd/irbtem Inhalt. Abb. 6 zeigt sie 
im i~quatorialen Bereieh, im axialen sind sie seltener. Die Linsenkapsel 
Iehlt. Vorne lassen oberfl/~ehennahe t~asern beginnenden Zerfall erkennen, 
der in der hinteren Rinde yon der Peripherie her, entspreehend der an der 
Spalflampe Iestgestellten sehMenfSrmigen Triibung, stetig massiver wird. 

Arts einem 3., gleiehfalls azangef~rbten Prgloarat (Fall 14, L.A.) 
gibt Abb. 7 einen stark vergr6Berten Aussehnitg der Rinde wieder, in 
der dieselben Liieken (-,), etwas weniger zahlreieh als in den beiden 
anderen Linsen, aber ebenso typiseh angeordnet waren und - -  wiederum 
analog dem Spaltlampenbefund (s. d.) - -  die tieferen l~indensehiehten 
bevorzugten. 
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Auch hier waren, selbs~ im gef~rbten Schnitt, stellenweise Ein- 
lagerungen mit krystallinischem Ch~rakter zu sehen, der in der Reproduk- 
tion eben nur ungentigend zum Ausdruck kommt. 

Abb. 6. 

Abb. 7. 

Uber die Natur dieser eigenartigen Krystallbildungen, die wh" nur 
in Myotonielinsen, nicht aber in einer Reihe anderer untersuchter Kontroll- 
pr~parate vorgefundcn haben, sei noch folgendes gesagt: Obwohl es schon 
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vom rein morphologisehen Gesiehtspunkt ~us unwahrseheinlieh war, 
dag es sieh dabei um Cholesterin handeln k6nnte, haben wir mikro- 
chemiseh und polarisationsmikroskopisch den Cholesterinnaehweis ver- 
sueht - -  ohne einwandffeien Erfolg. Da abet auBerdem alle Schnitte 
dutch die steigende Alkoholreihe gegangen und bei ihrer Pr£parierung 
der Einwirkung aueh noch etlicher anderer Chemikalien ausgesetzt 
waren, m6chten wir diesen negativen Befund keineswegs flit beweisend 
und aueh sekund~re Krystallbildungen in den dureh Extraktion frei- 
gewordenen Liieken flit m6glieh halten, sotange wit noch keine Frisch- 
pr~parate untersuchen konnten. 

Das histologische Gesamtbild des Myotoniestars aber ist, wie wir sahen, 
ebenso charakteristisch wie das an der Spaltlampe, dem es naturgemgl3 
in allen Teilen voll entspricht. 

Die Diagnose des Myotoniestars bereitet bei gteiehzeitigem Vorhanden- 
sein gllgemeiner myotonisch-dystrophiseher Merkmale wohl niemals 
Schwierigkeiten. Gelegentlich fgllt uns aber die Aufgabe zu, dureh den 
Linsenbefund die neurologisehe Diagnostik entscheidend zu unter- 
stiitzen. Hierbei gilt grundsgtzlich: das Spaltlampenbild des Myotonie- 
stars mit seinem unter der Abspaltungszone gelegenen, sehmalen Trii- 
bungsgiirtel ist so eharakteristisch, dat3 man allein aus der Art der 
Triibung die Diagnose stellen kann (Vogt, BiLe/clefs). PunktfSrmige 
weil]e und f~rbig glitzernde Rindentriibungen kommen zwar aueh in 
normalen Linsen sowie bei anderen Starformen, besonders beim Alters- 
star, vor. Ihre regelm~t3ige Anordnung, die schon in jugendlichem Alter 
so ausgeprggte Dichte der Trtibungszone, sowie die verh~Lltnism~itig 
grol3e Zahl und lebhafte, vorwiegend rote und griine Farbe der Kryst~ll- 
chert kennzeiehnen jedoeh die myotonisehe Katarakt. Eine Ausnahme 
bfldet hier der Tetaniestar. Kni~sel, Meesmann u. a. sind der Ansicht, 
da6 sein Spaltlampenbfld dem des Myotoniestars gleieht. Auf Grund 
vielfaeher eigener Beobachtungen teilen wir hier den Standpunkt Vogts, 
der dies nicht best/itigt' und, mit Recht die markante supeffizielle Faser- 
zeichnung in der Rinde des, Tetaniestars als sein hervorstechendstes 
Merkmal bezeichnet (Abb. 2 a); ihr gegeniiber treten die weiiten und 
farbigen Punkttrtibungen zuriiek oder fehlen mitunter fast ganz. Charak- 
teristisch ist ferner die dicht subkapsul&re Lage der haupts~chlichsten 
Trfibungen (Vogt) (Abb. 2 b), w£hrend der typisehe Triibungsgtirtel beim 
Myotoniestar die Abspaltungszone versehont. Das Gesamtbild dieser 
beiden Starformen also spricht unseres Erachtens fiir ihre morphologische 
Spezifit/~t. 

Ihre vermeintliche Identit/~t hat naturgem~13 dazu gefiihrt, die Rotle 
der Epithelk6rperchen bei der myotonisehen Dystrophie n~her zu prfifen. 
Nicht selten wird eine mechanische ~bererregbarkeit des N. facialis be- 
schrieben (Curschmann, Fleischer n.a.). Wir haben das Chvostetcsche 
Phgnomen ebenfalls zeitweise positiv gesehen. Auch Hypoealc/~mie wird 
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in einigen F~llen erw~hnt (Jung, Weill und Nordmann u. a.); nach unseren 
(aueh Boeters) Beobachtungen geh6rt jedoch eine Erniedrigung des 
Calcium- oder Phosphorspiegels nicht zur Regel; dag sie vorkommt, ist 
bei dieser VielgestMtigkeit endokriner StSrungen zu erwarten. Fast 
regelm~Big fanden wir dagegen Bradykardie mit einer mittleren Puls- 
lage um 60--65 Min. und, wie aueh bei einem Fall ~[aas und Zondeclc, 
Hypotonie als hypadrenales Symptom mit einer Erniedrigung des 
systolischen Wertes um durehschnittlich 20--30 mm Hg gegeniiber 
gesunden Gleiehaltrigen oder Verwandten. 

Die Extraktion der Linse ist, wie Vogt betont, in Anbetraeht der meist 
fortgeschrittenen Kernsklerose im allgemeinen leieht. Dies trifft naeh 
unseren Erfahrungen speziell aueh in manehen Fgllen ffir ihre intra- 
kapsuli~re Entbindung zu, insbeondere solange sie noeh nicht vollst~ndig 
getriibt, gequollen und dadureh die Kapselspannung vermehrt ist. 

Von anderen Augewsymptomen ist eine mehr oder weniger starke 
Betefligung des M. orbieularis oeuli an der Atrophie der gesamten mim- 
schen Muskulatur ein relativ hi~ufiger Befund. Sie verursacht einmal 
die fiir die Facies myopathica charakteristische Ptose und fiihrt zum 
andern, oft zusammen mit einer Vermehrung der Tri~nensekretion, durch 
Erschlaffung und Ektropionierung der Unterlider zu l£stigem Triinen. 
In zwei F/illen haben wir ferner eine mangelhafte Bewegliehkeit/~ut3erer 
Augenmuskeln beobaehtet. Anomalien im Ablauf der Pupillenreaktion 
geh6ren unseres Eraehtens nieht zum Bi[cle der myotonisehen Dystrophie. 
Degenerative Hornhautver/~nderungen, wie sie Ms gelegentliehe Befunde 
(Maillard, Vos) mit der allgemeinen Dystrophie in Zusammenhang ge- 
braeht wurden, haben wit bei unseren Kranken nieht festgestellt. L6hlein 
beriehtet sehlieglieh noch fiber einen Fall yon myotoniseher Dystrophie 
mit Katarakt und atrophisehen Ver~nderungen der Sehnerven, die er 
zum Allgemeinleiden in ParMlele setzt. 

Myotonie und Katarakt. In diesem Zusammenhang interessiert uns 
vor allem, inwieweit die typisehen Linsenver/~nderungen einen regel- 
m~Bigen Befund bei den myotonisehen Krankheitsformen darstellen. 
Hoffmann nahm 1912 an, dab in etwa 10% der Fglle yon myotonischer 
Dystrophie Star vork/~me. Naeh spgteren, insbesondere Fleischers Fest- 
stellungen, ist dieser Prozentsatz weir grSBer. Hierbei ist, wie Cursch- 
mann mit Reeht einwendet, allerdings zu bedenken, dag diesen Seh£t- 
zungen sowie den zahlreiehen /ibrigen kasuistisehen Publikationen 
(vgl. Sehrifttumsnaehweis) ein Material zugrunde liegt, das sieh vor- 
wiegend aus Kranken zusammensetzt, die ihr vermindertes Sehverm6gen 
zum Augenarzt gefiihrt hat. Obwohl andererseits Hoffmann und Green- 
]ield die Beobaehtung yon Dystrophien mit und ohne Katarakt in einer 
Familie mitteflten, hielt Vogt die Frage dennoch nicht fiir entsehieden, ob 
es E~lle yon Muskelerkrankung ohne die typische Linsenver/~nderung 
gibt nnd betont, dab sie nur dureh systematische Spaltlampenunter- 
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suchungen beantwortet werden kSnne. In dieser Weise land Vos (1938) 
bei 39 Myotoniefillen 30real Katarakt  und kommt zu dem Schlug, dab 
sie praktlseh bei keiner myotonischen Dystrophie iehle. Im Vergleich 
hierzu haben sieh bei unseren F/illen folgende Verh/~ltnisse ergeben: 

Zahl der Fiille Xatarakt bei 
Thomsenkranke . . . . . . . . .  4 0 

Angeh6rige [Noch ohne allgemeine dystrophische 
yon ] Merkmale, abet mi~ Myotonus . 3 3 

Dys~rophiker- { OhneDystrophienund ohneMyoton~s 
sippen | (also gesund) . . . . . . . . .  0 0 

[ Mit Dystrophien . . . . . . . . .  21 21 

Dabei sei berfieksichtigt, dab nur 4 der als Einzelf/~lle mitgeteflten 
Patienten prim/ir in die Augenldinik kamen, alle fibrigen aber entweder 
dutch Familienuntersuchung oder in Zusammenarbeit mit anderen 
Kliniken erfsl~t wurden. 

Stellen wir absehliegend also iest, dab bei simtlichen 24 yon uns 
untersuchten Dystrophikern bzw. aus Dystrophikersippen stammenden 
Myotonikern die typischen Ver/inderungen in der Linse gefunden wurden, 
so glauben wit folgern zu darien, daf~ die Cataract~ myotonica 

1. ein konstantes Symptom der myotonischen Dystrophie ist, d. h. (tag 
es, wie Vos angenommen h~t, tats£ehlich praktisch wohl keine myo- 
tonisehe Dystrophie ohne die hierfiir eharakteristischen Linsentriibungen 
gibt, auch wenn andere dystrophische Merkmale nur spirlich ausgepr/igt 
sind odor gar ganz fehlen; 

2. bei der Myotonia Thomson ixicht vorzukommen scheint. Hierfiber 
w/~ren weitere Mitteilungen yon Interesse, doeh werden sie angesichts 
der Seltenheit aller ,,eehten" Thomsenfi~lle immer nur in reI~tiv geringer 
Zahl erwartet werden k6nnen. 

Die Vererbung der Myotonien ist dominant. Schon FIeischer, Vogt, 
Vos u. a. hielten diesen Erbgang der myotonischen Dystrophie far wahr- 
seheinlich, desgleiehen Cumchmann, Weitz, Frey, Henke und Seeger, welch 
letztere augerdem yon einer Progression und Degeneration des Leidens 
in der Descendenz sehrieben. Boeters hat nun dureh seine fiber 20 Stamm- 
b~ume umfassende geneMogische Nachforsehungen den Nachweis er- 
bracht, dab ,,das ErbmerkmM selbst bei starker Penetranz autosomal 
und einfaeh dominant vererbt wird": Vos' sp/~tere und aueh unsere 
Untersuehungen entsprechen dieser Ansicht Boeters'. 

Das unseren Beobaehtungen zugrunde liegende Material umfaBt 
28 Fille. Bei 19 von ihnen sind die in Erfahrung gebrachten familii~ren 
Zusammenh~nge in St~mmb/~umen dargeste[lt; da, bei mugten die Unter- 
suehungen vielfaeh aul3erhalb der Klinik vorgenommen werdenL Von 

i ~iir die mir dabei dureh unseren frfiheren Oberarzt, Herrn Prof. Bi~clclers~ 
zu~eil gewordene Anleitung und Unterstiitznng sei auch an dieser Stelle verbind- 
liehst geda~xkt. 
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den  i ibr igen F i l l e n ,  bei  denen  genealogische Nachforschungen  infolge der  
gegenwi r t i gen  Verh i l t n i s se  n ich t  mehr  m6gl ich waren,  h a b e n  4 p r i m @  
augen~rzt l ichen l~at  gesucht ,  3 wei tere  s ind uns ohne  die  Diagnose  e iner  
myoton i schen  Dys t roph i e  zugegangen.  E in  Teil  unseres  Mater ia l s  is t  
du t ch  das  dankenswer te  E n t g e g e n k o m m e n  anderer  Kl in iken  erfal~t worden.  

Unsere  Un te r suchungen  ers t recken  sich auf  die l e tz ten  6 J ah re .  Die 
e rhobenen  Befunde  u n d  anamnes t i schen  D a t e n  s ind im folgenden nur  
sehr  ve rk i i r z t  ~%dergegeben .  (Unsere gesamte  K a s u i s t i k  wi rd  In t e r -  
essenten jederze i t  gerne zur  Verf i igung gestell t .)  

Ia) R. Ke., 25 Jahre (Ausgangsfall, arab. 35/5030). In der Nervenklinik wegen 
~ .  cong. in Behandlung; yon dort zur Augenuntersuchung geschickt. 

Anamnese. Ein Bruder der Grol3mutter viterlicherseits babe an. derselben 
Krankheit gelitten, yon seinen 6 Geschwistern seien 2 Schwestern und 1 Bruder 
befallen. Bei allen babe sieh die Muskelerkrankung in den letzten Schuljahren 
bemerkbar gemacht und allmihlieh fortentwickelt. --- Er selbst beobachte seit 
dem 5. Schuljahr zunehmende Steifigkeit bei allen Bewegungen, zuerst in den 
Beinen, spiter  aueh in den Armen und jetzt gelegentlich sogar beim 0ffnen der 
Augenlider, Xauen, Drehen des I-[alses und in der Lendengegend bei raschem 
Biickcn. Verschlimmerung dureh seelische Erregung and I{itlte. 

Allgemeiner Be/und (Nervenklinik). Kriftige Gestalt mit I-Iypertrophie der 
gesamten Beuge- und Streckmuskulatur, Tonus gelegentlich erh6ht; nach mecha- 
niseher Reizung gnhaltende Wulstbildung. Bei Ausfiihrung willkiirlicher Be- 
wegangen sekundenlanges Verharren im Kontraktionszustand, nach Wiederholung 
zunehmend raschere Entspannung. Reflexe o.B. Elektrisch: Deut.liche myo- 
tonisehe Reaktion. Psychisch unauffiIlig, ruhig, geordnet. - -  RR.. 130/80, Puls 50. 
Ca 11,2 und P 2,53 rag-% i. 

Augen o.B. In beiden Linsen ganz vereinzelte unspezifische Punkte in der 
Rinde, im iibrigen alle Schichten klar. Visus reehts and links 5/4. 

Bei Nachuntersuchung nach 3 Jahren neurologiseher und ophthalmo]ogischer 
Befund unver/~ndert. 

b) W. Xe., 57 Jahre. Gibt spontan an, zu wissen, dag in seiner Familie nach 
der sog. Thomsenschen K_rankheit gesueht werde, seine Vorfahren (wahrscheinlieh 
miitterlicherseits) miissen sie woht gehabt haben. - -  Bei ibm selbst seien vor allem 
,,die Sehnen der Oberschenkel schwaeh". 

AlIgemeiner Be/und. Yyknischer Typ mit aul~erordentlicher geistiger Regsamkeit. 
Anfangs leichtes, bald in steigendem Mal3e verzOgertes 0ffnen der Fanst (,,Para- 
doxe" M.). Deutlich erschwertes Aufstehen und Weggehen nach 1/~ngerem Sitzen. 
Keine dystrolohischen Symptome. RR. ]60/90, Puls l l 0  (perpetuelle Arrhythmie). 

In  beiden Linsen Diskontinuititszonen deutlich. Beiderseits, abgesehen yon 
einigen feinen Streifchen in der ~ordersten Rindenschieht, klar. 

e) It .  Ve., 31 Jahre. GroB and kraftig, gibt an, sieh gesund zu f(ihlen. 
Atlgemeiner Be/und. Deutlicher Myotonus beim Offnen der Faust und Anf- 

stehen nach tingerem Sitzen, wie sie selbst zugibt. Sonst keine Erscheinungen. 
RR. ]30/90, Puls 72. Linsen klar. 

d) E. Eck., 25 Jahre. Gesundes und bliihcndes Aussehen, zuvorkommendes 
Verhalten; erz~hlt bereitwillig, dab hie und ihre Geschwister It.  R. und ]~'. W. diese 
Familienkrankheit ererbt h~ttten. Letzterer sei an Nierenerkrankung gestorben. 

Allgemeiner Befund. Kr~ftige Muskulatur. Bei HandSffnung etwa 2 Sekunden 
Iange Bewegnngs~erzSgerung. Keine Atrophien oder andere Verinderungen. 
RR. 125/90, Buls 70. Linsen ktar. 

i Ca = Calcium-, P ~ Phosphorspiegel im Blutse~qnn. 
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I m  ganzen hande l t  es sich bier  um eine an  Thomsenscher K r a n k h e i t  
le idende Fami l ie .  Sehon der  ers te  E indruek ,  den  m a n  fiber die Pers6n-  
l ichkei t  und  h/£uslichen Verh/~ltnisse dieser K r a n k e n  gewinnt ,  1/if3t 
d ras t i sch  den Unte rseh ied  e rkennen  gegenfiber dem auch yon  uns regel- 
m/£1~ig beobach te t en  , ,sozialen ~ i e d e r g a n g "  (Curschmann) der  Dys t ro -  
phikers ippen.  Schon allein dieser Ges ich t spunk t  best/£rkt uns darin,  der  
F o r d e r u n g  Curschmanns naeh  Trennung  der  be iden  K r a n k h e i t s t y p e n  
beizupfl ichten.  

I Ia )  W. F. Ba., 47 Jahre (Ausgangsfalt, arab. 35/1968). Zugewiesen yon der 
Medizinischen K]inik zur Untersnchung auf LinsentI~ibungen. 

Anamnese. Vater sol mehrmals wegen Nerven- and Muskelschwund in Be- 
handlung gewesen. 2 Briider h~tten dieselbe Erkrankung und seien auch sehon 
beim Milit~r dadurch aufgefallen. - -  Beginn seines Leidens im Alter yon 18 Jahren 
mit Versagen der Beine. Naeh 7 Monate langer Soldatenzeit wegen Untaugliehkeit 
aus dem Waffendienst entlassen. Seither stetige Versch]immerung. Jetzt  aueh 
l~bergang auf Augenlider, Sprache und Schluekakt. Sein Handwerk als Killer 
kSnne er leidlich nocb ausiiben, doch falle ibm der Umgang mit Werkzeugen sehwer. 
Die N/igel seien ihm wiederholt spontan eingerissen. Seine Frau sehildert ihn als 
naehl~ssigen Sehlamper. Das naeh lj/~hriger Ehe eingetroffene Kind sei das einzige 
geblieben. Neben anderen Unsauberkeiten errege vor allem ein widriger Speichel- 
flu$ jebzt bei ihr Ekel vor ihrem Mann. 

Allgemdner Be/und (Medizinisehe Klinik). Schleehter Kr~ftezustand. Atrophie 
der Mm. orbicularis oculi mit Ptose der Oberlider, orbicularis oris, bueeinatorius, 
frontalis und in m~6igem Grade an allen Extremit/~ten, bei deren Beklopfen 3 bis 
4 Sek. lunge Wnlstbildung. I~ndSffnung um 2 Sek. verzSgert. Fast  allgemeine 
Areflexie. Elektrisch: Myotonisehe Reaktion. RR. t20/80, Puls 60.. Also ziem- 
lieh schwere dystrophisehe M. Linsen: R. = L. Chagrin o. B. Vordere iAbspaltungs- 
zone klar. In  der ganzen Tiefe der vorderen Rinde, peripher mehr aIs axial, feine 
punkt- und flockenf6rmige Trfibungen mit farbenschillernden Kryst~llehen. Kern 
klar. In  der hinteren Rinde dasselbe Bild, die hinteren P~rtien bevorzugend. 
Visas R./L. 5/5. Pat. isb wenige Monate nach seiner Entlassung gestorben. 

b) K. Ba., 49 Jahre (arab. 38/4075). Wurde in die Klinik bestellt. 
Anamnese. Beginn des Leidens in der Schulzeit. Wurde, 2I j/~hrig, wegen 

,,]~heumatismus" vom Milit/£r nntauglich wieder entlassen. Klagt fiber typische 
myotonische Beschwerden an H~nden und Beinen. 

Attgemeiner Be/und (Nervenktinik). Pykniseher Typ. Guter Ern~hrungszustand. 
Muskulatur an den Extremit~ten eher hypertrophisch. Persistierender Faust- 
scMuB. Paradoxe Myotonie an Oberarm und Oberschenkel; myotonische Be- 
wegungsverzSgerung aueh an Zunge, Gaumensegel and bei Innervation des Mund- 
faeialis. Bei mechanischer Muskeilreizung naehhaltige Wulst- oder Dellenbildung. 
Reflexe iiberall vorhanden. Elektriseh: Myotonisehe Reaktion vor allem an den 
Extremitaten. Keine Atrophien. ~1~. 135/90, Puls 68. Ca 6,9, P 3,44 rag-%. - -  
Nach dem gegenw~rtigen Befund w~re eher an Thomsensche Myotonie zu denken. 

Linsenbe[und. Reehts in der vorderen Rinde tmmittelbar unter der Abspaltungs- 
zone einige leuehtend grtin schillernde Kryst~Ilehen, in den tieferen Sehiehten 
mehrere weil~e Ptinktehen (bei 6 Uhr 2 reiterehen~hnliehe Hakentriibungen um 
den ~ugeren Embryonalkern). - -  Links weil3e *Punkttriibungen, nur vereinzelte 
farbige Kryst~ltehen in den tieferen Rindensehiehten. Ein kalk~nliches Br6ckel- 
ehen am Embryonalkern. Sonst klar. Beginnende Cat. myot~niea. Visus R,./L. 
5/8 naeh Korr. (Astigmatismus). 
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c) O. Ba., 45 Jahre. Gibt an, dal~ sein Bruder W. und vermutlieh aueh P. an 
dieser Familienkrankheit bereits gestorben seien. Bei ihm selbst habe sie sieh 
w~hrend der Milit~rzeit bemerkbar gemacht, doch babe er dort, yon der Infanterie 
zur Artillerie versetzt, seinen Dienst leidlich versehen kSnnen. 

Allgemeiner Be/und. Gu£er Kr~ftezustand. Deutlicher Myotonus an Armen, 
H~nden und Beinen. Sonst keinerlei Krankheitszeiehen. 

Linsenbe]und. R. = L. Abspaltungszonen klar. In den oberfl~ehliehen und 
tieferen Schichten der vorderen und hinteren Riade weiBliehe und einige farbig 
schillernde Punkttrfibungen. Sonst klar. Beginnende C. in. 

d) M. Ba., 82 Jahre, der Vater der 3 genannten Briider, wird in moribundem 
Zustand (wahrscheinlich Carcinom) angetroffen. Auf Exploration und Unter- 
suehung mul3 darum verzichtet werden. 

In  beiden Linsen (Lupenspiegel) breite Speichen und Kerntrfibung. 

I m  Gegensatz  zu 1., wo alle Befal lenen frei  waren  yon  K a t a r a k t  
und  ande ren  Dys t roph ien  is t  bei  dieser Sippe fes tzus te l len:  W .  F .  und  
wahrscheinl ich  auch P. s ind ihrer  schweren Dys t roph ie  berei ts  erlegen. 
O. und  K.  dagegen bo ten  (abgesehen vom niedr igen Ca-Spiegel  des K.)  
lediglich myoton i sche  S y m p t o m e ,  so dal~ m a n  bei  ihnen zum Ze i tpunk t  
de r  Un te r suchung  eine  fhomsensche Myotonie  zu v e r m u t e n  geneigt  
w£re, mfil~te m a n  nicht ,  dal~ sie e iner  Dys t roph ike r fami l i e  en t s t ammen .  
Alle  3 aber  b a t t e n  eine beginnende  Myo ton i eka t a r ak t .  

I I Ia )  K. Ro., 50 Jahre (Ausgangsfa]l, Kg. 36/2043). 
Anamnese. Der Vater und sein Brnder J. seien bier ebenfalls an grauem Star 

operiert worden. Klagt fiber Abnahme des Sehverm6gens reehts seit 4 und links 
seit 1 Jahr. Sonst ffihle er sich gesund. 

Allgemeiner Be/und (Nervenklinik). Typ. m. D. mit Glatzenbildung, Potenz- 
abnahme und charakteristischen Symptomen an Zunge und Hand. 

Linsenbe/und. Rechts: Chagrin erhalten. Unmittelbar subkapsul~r tebhaf~ 
reflektierende Partie bis zur Abspaltnngszone, die nieht mehr deutlich zu erkennen 
ist. Wolkige Trfibungen am vorderen Pol, davon ausgehend feinste radi~re Streifen. 
Mehr peripher und unter der Abspaltungszone die fiir m. D. typisehen sehneefloeken- 
artigen, farbig glitzernden Triibungen. Diskontinuit/~tszonen noeh siehtbar, Kern 
klar. In der hinteren Rinde direkt subkapsul/~r eine /~hnlich angeordnete, aber 
wesentlich diehtere Triibungszone als vorn, spiralnebelartige ~iibungen am hinteren 
Pot, daneben feine wolkige Fleekehen, die.etwa sternf6rmig angeordnet sind. 
Farbensehillern des hinteren Spiegelbezirkes. links im Prinzip die gIeiehen 
Trtibungen wie reehts, nur etwas weniger ausgepr/~gt = C. m. ~- Complicata. Visus 
R. 5/36, L. 5/1.8 G1. b. n., naeh Extraktion R. 5/5. 

Bei Nachuntersuchung naeh 11/~ Jahren war der Allgemeinbefund im wesent- 
lichen unver~tndert, die Katarakt  links fortgesehritten. - -  t~R. 125/75, Puls 62. 
Ca 11,4, P 2,82mg-%. 

b) J. 1%o., 42 Jahre (Kg. 25/10481). Abnahme des Sehvermbgens seit 3 Jahren, 
R. rascher als L. 

Linsenbe/und. Rechts bis auf die vordersten Rindenschichten vbllige Triibung. 
Links in der vorderen t%inde zahlreiche weil~e und farbige Punkte. Beginnende 
Kerntrfibung. Dichtere Triibung der hinteren Rinde (s. auch f). Visus: R. Licht- 
schein, L. 5/60. 

5~achuntersuehung nach 12 Jahren: Fiihle sich gesund. - -  Ordentlicher Krafte- 
zustand. Myotonus an den H/~nden deutlich, an den Beinen schwach ausgepr~gt. 
Sonst keine Erscheinungen. RR. 115/70, Puts 54. Ca 10,5, P 2,96 mg-%. 
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3) M. Re., 38 Jahre (Kg. 31/6832). Abna.hme des SehvermOgens seit s/4 Jahren. 
Allge¢neiner Be]und (Medizinisehe Po]iklhfik). Deut]icher Myotonus mit mecha- 

fischer Obererregbarkeit der Muskeln und elektrisch nachweisbarer myotoniseher 
Reaktion. Facies myopathica. Atrophien ferner an Hals, Kau- and Unterarm- 
muskulatnr. Trophische StSrungen an den Fingern. 

Linsenbefund. Reehts in der vorderen t~inde stanbfOrmige Trfibungen; in der 
hinteren Rinde unmittelbar unter der Kapsel unrege]m~ige wolkige Trfibung, 
die axial am diehtesten, sieh naeh den Seiten ~uffsteinartig aufloekert; weiter 
peripher farbenschillernde Pfinktehen ~ C. m.-~ Complicata. Linke Linse total 
getrfibt. Visus R. 4/60 G1. b. n., L. Liehtsehein and naeh extrakaps~l~rer Extrak- 
tion 5/8. Naeh 2 Jahren Extraktion reehts. Mit 45 Jahren Inva]idisierung dureh die 
Medizinisehe Klinik naeh weiterer Zunahme der allgemeinen Leistungssehw&ehe. - -  
Ca 10,2, P 3,70 rag-%. 

d) F. Re., 25 Jahre. Gibt an, zu wissen, dab aueh er an dieser Familienkrankheit 
leide, fiihle sieh aber in seinem Beruf als Gerber noeh leistungsfii~ig. 

Allgemeiner Befund. Tonisehe Faust6ffnung. Atrophien der Gesiehtsmuskulatur 
mit Prose der 0berlider, ferner der Hand-, Unterarm- und Untersehenkelmuskulatur. 
An der Zunge Dellenbildung. N~aselnde Spraehe. Sehlueksehwierigkeiten. Haar- 
ausfall and trophische St6rungen an den N~geln. RR. 105/75, Puls 66. 

Linsenbe]und. R. = L. Chagrin o.B. Vordere Abspaltungszone klar. In  der 
vorderen Rinde weiBe Punkte und iarbig glitzernde Kryst~llehen, peripher ziemlieh 
zah]reich, axial vereinzelt. Kern klar. Hintere Rinde wie vorn. = Beginnende C. m. 

e) G. Re., 24 Jahre. Bemerke in letzter Zeit ein Naehlassen der groben Muskel- 
kraft in der tIand. 

Allgemeiner Be/ur~t. Myogonus der Hand. Beginnende Atrophien der Gesiehts-, 
Hals- und Unterarmmusktfiatur. In der Zunge Dellenbildung. Sonst keine Ver- 
~nderungen. RR. 135/95, Puls 68. 

Linsenbe/und. R. = L. Chagrin and vordere Abspaltungszone o.B. Peripher 
in den vorderen 2/~ der vorderen Rinde mehrere weige Pfinktehen und farbige 
Krystgllehen (daneben vordere axiale Embryonalk~tarakt). Kern klar. In der 
hinteren Rinde, ebenful]s die axialen Par~ien noch ffeilassend, dieselben Triibungen 
wie vorn, jedoeh etwas reieh]ieher an Zah]. = Beginnende C.m. 

f) K. Re., geb. 1855 (Kg. 22/4089), wurde 1922 bier staroperiert. 
Linsenbe/und damals: Zahlreiehe feine Punkttrfibungen in der Rinde. Dichte 

Kerntrfibung. 
Zu der Zeit als b) und f) hier klinisch behandelt wurden, ist der m. D. und ihrer 

Katarakt  keine saehkenntliehe AufmerksamkeitG geschenkt worden. In Anbetrach~ 
dieser Tatsaehe bereehtigen uns die dort gesehilderten Befunde zur Annahme 
einer C. m. 

Auch  be i  den  Un te r such t en  dieser Sippe war  also die C. m.  e in  regel- 
m~Biger Belund,  w~hrend andere  dsy t rophische  Merkmale  verschieden 
ausgepr~gt  oder  in  e inem F a l l  noch gar  n ich t  fes tzus te l len  w~ren. Be- 
ze ichnend sind ferner  die hgufigen Angaben  fiber Nervenle iden,  Schwach- 
siml, sowie Kinder -  nnd  Frf ihs te rb l ichkei t ,  be i  welch le tz te re r  Lungen-  
e rkrankungen ,  f a r  die j a  Dys t roph ike r  besonders  anf~llig sind, als ge- 
n~nnte  Todesursaehe  n ich t  sel ten wiederkehren.  (Noch lebende  Naeh-  
k o m m e n  des 1770 geb. J .  Re .  sind, wie uns der  P fa r re r  seiner H e i m a t -  
gemeinde  mi t t e i l t ,  gleichfalls nerven-  u n d  augenle idend,  so d a b  sich d ie  
beiden aseendeten  Zweige der  als Merkmals t r~ger  Verd~tehtigen auf  den  
1746 geb. M. Re .  vereinigen.)  
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IVa) L. Bu., 30 Jahre (arab. 30/7666). In der Nervenklinik wegen m.D. in 
station~rer Behandlung. Von dort zur Augenuntersuehung geschickt. 

Anamnese. Die Mutter sei leidend und gebreehlieh. Eine Schwester sei ge- 
storben, eine andere geistesschwaeh und interniert. Ein Bruder sei gleichfalls 
nervenleidend. Ihre Krankheit babe im Alter yon 18 Jahren mit einer allgemeinen 
Steifigkeit begonnen nnd seither zugenommen. Seit 2 Jahren Schwgche und 
Schwerfalligkeit beim Lastentragen, Gehen und Aufstehen. Seit etwa 11/2 Jahren 
Sehleier vor dem linken Auge: 

Allgemeiner Be]und. Myotonie undAtrophie fast der gesamten Ske]etmuskulatur. 
N~selnde Spraehe. h%eh mechaniseher Re~zung Muskelwn]st am Daumenballen. 
Verst~rkte Kyphose der oberen Brust~drbelsaule und Lordose der ~mteren Bru_st- 
and oberen Lendenwirbels~u]e. Steppergang. Areftexien art den oberen Extremi- 
tgten. Elektriseh bei ira al]gemeinen erh6hter ReizsehwelIe keine myotonische 
Reaktion. 

Augenbefund. Geringe Prose der Oberlider. Beim BIiek naeh allen Richtmlgen 
keine vollst~ndige Endstellnng der Bulbi. 

Zinsen. R. : Chagrin o.B. Unter dem Abspaltungsstreifen beginnt eine Zone 
feinster rot und griin aufleuchtender Punkte, die naeh der Tiefe an Dichte abnimmt. 
Kern klar. Hintere Rinde neben einigen peripheren Speichen gtmlieh wie vordere. 
L.: Vordere Rinde wie rechts. Kern klar. In  der hinteren Rinde beherrscht das 
Bild ein sehalenf6rmig bis an die Kapsel reichender 8zackiger Triibungsstern mit 
verschieden langen Radien. VisusR.5/5, L. 5/36. G1. b. n. 4 Jahre spgter: Extrak- 
tion der nunmehr dicht getriibten und gequollenen Linse L. 

Weitere 4 Jahre sparer hatte sich der Linsenbefund R. kaum, der Allgemein- 
befund dagegen deutlich versehlechtert. RR. 115/70, Puls 78. 

b) Ch. F. Bu., 44 Jahre (Kg. 37/38/7186). 
Anamnese. Vater inzwisehen im Alter yon 72 Jahren an ~Nierenschrumpfung, 

Mutter 64jghrig an Lungenentzi~ndung gestorben; dab Nachkommen yon Mutter- 
gesehwistern ebelffalls muskel- und nervenleidend seien, wisse er. Angeblicher 
Beginn seiner Erkrankung erst mit 36 Jahren. Typische myotonische Besehwerden 
an Hgnden, Armen und Beinen. Schluekschwierigkeiten trotz vermehrter Speichel- 
absonderung. Libido gering, Ehe kinderlos. 

Allgemeiner Be]und. Atrophie der kleinen Handmuskeln und in geringerem Gr~le 
der Muskulatur der Unterarme and Unterschenkel. An der Beinmusknlatur bei 
Beldopfen Wulstbildung. Allgemeine Ersehwerung der Entspannung aktiv inner- 
vierter Mnske]n, die bei Wiederholung der Bewegungen zunimmt (paradoxe Myo- 
tone). PartietIe Areflexie. Stirngl~tze. Angedeuteter Steppergang. Elektriseh 
keine myotonisohe I~eaktion wie bei der Sehwester. R,I~. 115/80, Puls 84. Ca 9,3, 
P 4,8 rag- %. = m. D. m~f~igen Grades. 

Augenbe]und. Oberlider leieht ptotiseh. Linsen. R.:  Chagrin o.B. Abspal- 
tungszone klar. Unmittelbar dar unter feiner Teppich fa,rbenschillernder Krystgllehen 
mit einigen wei~lieh glitzernden Punkten. In  der hinteren Rinde nach Art; und 
Anordnung dieselben Triibungen, daneben noch einige feine Triibungsstriche und 
eine yon unten fast his in die Aohsenpartie reiehende Speiche. Der zentrale Rinden- 
bezirk und der Kern sind klar. L. ist das Bild ghnlieh, die Myotoniezone nieht ganz 
so tier wie R. Kern fast klar. In  der hinteren Rinde gleictrfalls einige Speiehen. 
Visus R. 5/6--5/5, L. 5/5. 

Diese K r a n k e n  s ind Angeh6rige einer Sippe,  die uuch Fleischer unter -  
sucht  u n d  die der  Arbe i t  yon  Hen/ce und  Seeger 1 zugrunde  gelegen hat .  

1 Ihren zweiten, auf den 1717 geb. M. Bin. als Merkmalstr~ger zuriickfiihrenden 
Zweig So dort. 
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Aueh bei ihr is t  eine geste iger te  An- und Hinf~l l igkei t  gegenfiber gelegent-  
l ichen Erkra~xkungen und  d a m i t  eine t t~ufung  der  F~lle  yon  Fr i ih-  
s te rb l icke i t  auffal lend.  

V. E. Fu., 50 Jahre (arab. 39/8659). Geschickt yon der Medizinischen Klinik 
zur Untersuchung auf Linsentriibungen. Dort wegen Lungenl~uberkulose bei m. D. 
in Behandlung. 

Anamnese. 7 Gesehwister der Mutter jung gestorben. Die Mutter selbst, die 
er allerdings Imr in schwAchlichem Zustande gekannt habe, sei 85 Jahre alt  ge- 
worden. Eine Enkelin einer Mutterschwester babe dieselbe Mnskelerkrankung, 
desgleichen sein ~ltester Bruder und seine jiingste Schwester. 

AUgemeiner Be]und (~ervenklinik). M. D. mit SpraehstSrung, weitgehenden Atro- 
phien der gesamten Sketetmuskutatur, Haarausfall, Hodenatrophie und Herab- 
setzung der Reflexerregbarkeit. Elektrisch: Stal'ke Herabsetzung des Reizwertes 
ftir beide Stromarten; bei leichtester faradischer ReiZung sofort tonische Krgmpfe. 

Linsenbe]und. R. = L. : Unmitte]bar unter dem Abspaltungsstreifen in der 
ganzen vorderen lind hinteren Rinde, peripher etwas zahlreieher als axial, weiB- 
lithe Trtibungspunkte und farbige Kryst~tltehe~. ~Tbrige Linse kIar. Visus R. 
und L. 5/5. 

Durch  die  beflgufige Angabe  des Pa t i en ten ,  dal~ sein £1tester Brude r  
Chr. seinerzei t  yon  Prof .  Fleischer unte r such t  worden  sei, war  die  Ta t -  
sache gegeben,  da{t er dem yon  Fleischer in Graefes Archiv  Bd.  96 un te r  
Abb.  2 aufgef i ihr ten  S t a m m b a u m  angehSrt ,  de r  hier  deshalb  erg~nzt  
wiedergegeben sei. E r  se lbs t  is t  Fa l l  22 der  Fleischerschen Tabel le  (s. d.) ;  
aus dem , ,kr~ft igen" Myoto ldke r  is t  also inzwischen ein Dys t roph ike r  
mi t  typ i scher  K a t a r a k t  geworden.  Seine offenbar  ebenf~lls befal lene 
Schwester  B. is t  bei  Fleischer ira Al te r  yon  19 J a h r e n  noch als gesund 

bezeiehnet .  
VI. A. Wi., 35 Jahre (Kg. 31/3410). Kommt wegen Abnahme des Sehverm6gens 

reebts seit 3 und links seit 2 Jahren. Frtiher wiederholt HornhautfremdkSrper. 
Andere Erkranknngen: Gelenkrheumatismus, Nierenbeeken- und Lungenentziindung. 
Sonst ist vom Pat. nichts zu erfahren. - -  Seine Schwester E. schildert ihn als anders 
geartet gegeniiber seinen iibrigen Geschwistern, die ilm wenig seh~tzten. Im 
Gegensatz zu ihnen gliehe er naeh Aussehen und Wesensart dem Vater, yon dessen 
Seite sein Leiden komme. 

Allgemeiner Be]und (Medizinisehe Poliklinik). Hagerer Typ. Relative Atrophie 
der Gesiehts- trod Hatsmuskulatur. Myotonus der Hand. Am Biceps bei Be- 
klopfen Muskelwulst. Neurologiseh keine wesentliche Abweichung yon der Norm. 
RR. 130/85, Puls 68. Wahrseheinlich myotonisehe Dystrophie. 

Augenbe[und. Beiderseits oberflach]iche HornhanfG- (FremdkSrper-) Narben. In  
beiden Linsen unter der freien Abspaltungszone punktfSrmige nnd floekenar~ige 
Triibungen. In der hinteren Rinde liegt unmittelbar subkapsulgr eine wolkige 
farbenschillernde Triibung, die, am hinteren Pol besonders dieht, sich weiter naeh 
vorn ~uffs~inartig verbreitert (rechts mehr als links). Visus R. 2/60, L. 5/15. 

VII. J. Ha., 43 Jahre (arab. 37/38/772). Zur Untersuehung herbestellt. 
Anamnese. Beginn des Leidens in der Sehulzeit. Seither stetige Zunahme 

der typisehen myotonischen Beschwerden; war sehon vor 16 Jal~'en in der hiesigen 
Nervenklinik wegen m.D. in Behandhmg. ~dber die Familie ist yon der Pat. 
selbst niehts zu erfahren; dagegen sagen ihre untersuchten Verwandten iiberein- 
stimmend aus, dab die Erkr~nkung yon der Mutterseite stamme. 
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Allgemeiner Be/und. Typischer Habitus mit hochgradigen Atrophien an Gesicht 
und Extremitaten, Fettansatz am Baueh, Kyphoskoliose der Brust- und Lordose 
tier Lendenwirbelsaule. Myotonus an der gesamten Extremit~ten-, Zungen-, Kau- 
und Schlundmnskulatur. Verwasehene, kaum verst~ndliehe Sprache. Schwere 
Schluckst6rtmg. Steppergang. Haarausfall. Abnormes Nagelwachstum. Ver- 
mehrung der Speichel- und Schwei~sekretion. Zahnlosigkeit angeblich seit dem 
18. Lebensjahre. Areflexie an den unteren Extremit~ten. Elektrisch: Deutliehe 
myotonische Reaktion. RR. 90/70, Puls 62. Ca 10,5, P 4,35 rag-%. 

Augenbe]und. Hochgradige Prose der Oberlider. Linsen: Chagrin o.B. Ab- 
spaltungsstreifen verst~irkt reflektierend. Unmittetbar darunter bis zur Alterskern- 
oberflaehe zahlreiche scharf umschrlebene Triibungen und in a:tlen F£rben schillernde 
Kryst~llchen. Die Trtibungsflecken sind in der hinteren Rinde etwas seltener und 
bestehen zentral aus winzigen staubf6rmigen, peripher a~s gr6beren punktf6rmigen 
und rundliehen Flecken, Diskontinuit~tszonen undY-Nahte deutlich. Kern normal. 
Erh6h~e Reflexion der subkapsul~ren Partie hinten mit einzelnen gr61~eren Vakfiolen. 
Visus beiderseits 5/5. 

VIIIa) A. Sehn., 44 Jahre (arab. 39/5372). In der Medizinisehen K]inik wegen 
m. D. in Behandlung, yon dort zur Augenuntersuchung fiberwiesen. 

Ana,mnese. Vater Sei gleichfalls augenleidend und viele seiner Verwandten 
lungenkrank gewesen. - -  Er selbst bemerke seit 5 Jahren zunehmende Kraftlosigkeit 
in Armen und Beinen, seit 4 Jahren Sprachst6rung. Ira Alter yon 22 Jahren seien 
ihm innerhalb yon 5 Monaten fast alle Haare ausgefallen. 

AUgemeiner Be/und (Medizinische Klinik). Ordentlicher E~ahrungszustand. 
Deutliche Myotonie an Hals-, Kiefer-, Hand- v_nd Riickenmuskulatuv; Atrophie der 
Oberarm-, Unterarm-, Hand- (besonders Interossei) und Wadenmuskalatur. Stepper- 
gang. Hohe Stirnglatze. Hodenatrophie. Samtliehe Extremitatenreflexe fehlen. 
R6ntgenologisch: Bild einer deutliehen Schlundlahmung. RR. 100/70, Puls 70. 

Linsenbe]und. R. und L. Chagrin und vordere Abspaltungszone 0. B. I n  der 
ganzen vorderen Rinde weiSe Piinktchen und Fleekchen, dazwischen roteundgrtine 
Krysti~llehen. Kern klar. In der hinteren Rinde bilden dieselben Trfibungen eine 
Rosette, die links viel dichter ist als rechts. Visus R. 5/5, L. 5/12--5/8. 

b) J. Sehn,, 41 Jahre (arab. 40/276). Die medizinische Klinik, die uns den Pat. 
zuweist, war vor Mitteihng unseres Lin~enbefundes eher zur Diagnose einer Dystro- 
phia musculorum progressiva gcneigt, da die elektrisehe myotonisehe Reaktion 
nicht deutlich sei. 

Allgemeiner Be/und. Ausgepragte m. D. mit Myotonus und  hochgradigen 
Atrophien an der gesamten Skeletmusknlatur. Typisch gel~'iimmte Haltung. Gang 
votlkommen ataktisch. Facies myopathiea, hohe Stirnglatze, kaum verstandliche 
Sprache, schwere SchluckstSrung. Itodenatrophie. AllgemeineAreflexie. RR. 90/60, 
Puls 58. 

Augenbe]und. Beiderseits deutliche Prose. LidschluB unvollkoramen. Linsen: 
R. = L. Chagrin o. B. In der Gegend des vorderen Po.ls einige feinste subkapsul~re 
Vakuolen. Die ~Faserzeiclmung tritt etwas starker hervor. S(inst ist die Abspaltungs- 
zone ktar. Unmittelbar darunter bis zur Alterskernobefflache m ~ i g  viele wei0e 
Piinktchen und Sti~ubehen sowie griin uud rot sehillernde Krystallchen, letztere in 
der hinteren Rinde zahlreicher als in der vorderen. Kern klar. Diskontinuit~tszonen 
deutlich. Visus R. und L. 5/5. 

IX. St. De., 33 Jahre (arab. 34/1556). Wird uns vonder  Hautklinik, wo er 
wegen Scabies liegt, zur Beratung gesehickt, d~ er fiber zeitweise RStung der Augen 
klagt. 

Anamn~se. Vatergesund. Mutterlungenkrank, istinzwisehentautKirchenbueh 
nervenleidend und geistesschwaeh im Alter yon 62 Jahren gestorbem Eines seiner 
5 Kinder habe eine tuberkulSse Augenerkrankung. 

v. Graefes Archly ~(ir Ophthalmolcgie. 1/[3. Bd. 2 
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JLinsenbefund. R. ~ L. Abspaltungszone klar. Unmittelbar darunter hi der 
ganzen Rinde punktfSrmige und sehneefloekenartige Triibungen, die teilweise rot 
und griin glitzern, Sonst o.B. Visus R. und L. 5/6--5/5. Unseren Verdacht auf 
m.D. hat die medizinisehe Potiklinik bestitigt. Sie erhob folgenden 

Al!gemeinen Be]und. Sehlechter Ern/£hrungs- und Kr/~ftezustand. Facies myo- 
pathiea. Myotonus und Atrophie der Unterarm- und ltandmuskulatur. Kypho- 
skoliose der Brustwirbels/~u]e. Knotige Struma: Areflexie an den nnteren Extre- 
mit~ten. 

X. J. Wa., 27 Jahre (arab. 35/277). Zur Augemmtersuehlmg yon der medi- 
zinisehen Potik]inik geschiekt, wohin er (vor allem wegen der Sehluekbeschwerden) 
mit der Diagnose Bulb/~rparalyse eingewiesen worden war. Schon vor 6 Jahren war 
dem behandelnden ttausarzt der langsame Puls und ein ver~ndertes psyehisehes 
Verhalten aufgefallen. 

Allgemeiner Be]und. Myotonus und Atrophie fast der ganzen Skeletmuskulatur. 
Kann sieh aus dem Liegen nieht yon se]bst aufrichten; der passiv gehobene Kopf 
f/~llt zuriiek. Reflexe an den oberen Extremit/~ten sehwach, an den unteren kaum 
auslSsbar. RR. 115/75, Puls 60. 

Linsenbefund. R. = L. deutlieh erh6hte Reflexion unter der Abspaltungs- 
zone. Hier liegen in der Peripherie der vorderen Rinde einige weiBe F16ckehen 
und forge'/in sehillernde Kryst/~llehen. Kern klar. Bintere Rinde wie vordere. 
Visus R. 5/7--5/5, L. 5/5. 

XL M. Eh., 41 Jahre (Kg. 36/3592), kommt wegen Abnahme des Sehverm6gens 
reehts seit i/e Jahr. Pater incertus. Mutterseite naehweislich gestmd. 

AllgemeinerBe/und (Nervenkl~nik). Astheniseher Habitus, grazile Skeletbildung. 
Zeiehen innersekretoriseher StSrungen. Deutlicher Myotonus der Hinde. Bei 
Beklopfen der Unter~rmmuskulatur 10 Sek. lang anhaltende Wulstbildung. Chvo- 
stek zeitweise positiv. M.D. waltrseheinlieh. RR. 140/80, t~uls 68. Ca 7,9, 
P 2,72 rag-%. 

Linsenbefund. R. Chagrin etwas verwaschen. In der vorderen Rinde periphere 
Coronaria. Abspaltungszone axial nieht mehr zu trennen yon einer diffusen polaren 
Triibung. Etwas welter peripher unter der Abspaltungszone eine starker reflek- 
tierende Schicht mit einzelnen bunten Kryst/~llehen und einigen radi/~ren bzw. 
bogenfSrmigen, seharf umsehriebenen Fleekehen. Beginnender Kernstar mit Inter- 
val]. Hintere Sehalentriibung. L. Chagrin nieht eindeutig ver~ndert. Reflexion 
am Abspaltungsstreifen verst/t.rkt. In  der vorderen Rinde ist die Coronaria welter 
fortgeschritten mit einigen mehr axial gelegenen bliutiehen Scheibehen und'RingCn; 
daneben, bis zur  Alterskernoberfl~ehe, die typisehe Schieht feiner, flockiger, teil- 
weise radiar gestellter Trfibungen mit mehreren rot und grtin schillernden Kry- 
st/~llehen. Kern o.B. Hintere Rinde wie vordere. Visus R. 2/60, L. 5/8 n. Korr. 

XIL G. Ma., 35 Jab_re (arab. 37/38/3122), wird tuns yon der Hautklinik, wo er 
auf Zeugnngsf/~higkeit untersueht werden soil, zugewiesen. 

Anamnese. Vater angeblieh gesund, desgleiehen ein ~lterer Bruder. Mutter mit 
53 Ja;hren an Herzsehw~che g e s t o r b e n . -  Vor etwa 10 Jahren Steinwtu'f gegen 
das linke Auge, das seither hie mehr ganz gut geworden sei. Seit 8 Jahren auch 
Abnahme des sehverm6gens reehts. 

Atlgemeiner Be/und (Nervenklinik). Typisches Bild einer m.D. Atrophic fast 
aller Muskeln an Gesicht, Hals und oberen Extremitaten. Facies myopathica. 
Mvotonisehe Starre nach FaustsehluB. Chvostek zeitweise ÷ .  Areflexie der oberen 
Extremititen. Meehaniseh und elektriseh ist lediglieh an tier Thenarmuskulatur 
die myotonisehe Dauerkontraktion auslSsbar. Ferner noeh: ErlSschen der Libido. 
veri~nderte Spraehe und auffallendes psyehisches Verhalten. RR. 110/80, Puls 59. 
Ca 10,4, P 2,01 rag-%. 

Augenbefund. Beiderseits Prose des Oberlides. R. Sphineterrisse. Linsen: 
L. Chagrin o. B: Unmittetbar subkapsulare Schieht frei. ErhShte l~flexion tier 
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Abspaltungszone. In der ganzen vorderen und hinteren Rinde weiBliche F16ekchen 
und bunt schillernde I~ryst/~llchen, die bei diffuser Beleuehtung vorn einen gleich: 
m~Bigen Schleier bilden, hinten radi/£re Anordnung zeigen. Kern klar. R.: Aul3er 
den Ver~nderungen wie L. Kontusionsrosette mit 3 schmalen lanzettf6rmigen 
Bl~ttern. Sie sitzt vor der Alterskernoberfl~ehe, f/~llt also mit der Riiekflache der 
vorderen Myotonie-Trtibungszone zusammen. Kern klar. Visus R. und L. 5/12 
n. Korr. 

XIII.  J. Wo., 32 Jahre (arab. 37/38/7276), wird mls yon der Nervenklinik ohne 
Hinweis auf myotonisehe Symptome zur Beurteilung der Papille zugewiesen. 

Augenbe]und. R. diirme RestfKden der Pupillarrnembran. - -  In den Rinden 
beider Linsen zahlreiche weiBe mad farbensehillernde Krystallchen. In den inter- 
medi/~ren Partien der vorderen Rinde noeh einige zarte Schlieren. Abspaltungszone 
frei. Kern klar. Ubriger Augenbefund normal. Visus R. mad L. 5/8. - -  Der danaeh 
yon der Nervenklinik erbetenen Krankengesehiehte entnehmen wir: 

Anamnese (nach Angaben des Vaters). Eine 35jahrige Schwester sei lungen- 
krank, eine zweite mit 42 Jahren an einer Friihgeburt gestorben. Famiiienkrank- 
heiten werden negiert. Pat. selbst sei in der Schule wegen schwacher Begabung 
aufgefallen. Seit 2--3 Jahren zmaehmende GehstSrungen; jetzt hoehgradige Kraft- 
losigkeit, so dab sie sich ohne fremde Hilfe nicht aufriehten und ohne Zuhilfenahme 
der H/~nde nicht Treppensteigen kSnne. 

Allgemeiner Be]und. Debile, dysplastische Pat. in sehlechtem Kr/~ftezustand. 
Lendenwirbelsaule lordotiseh. Abdome~n adipSs. Hals kurz, keine Struma. Am 
Genitale mangelnde Behaarung. Myotonus besonders der Hand- und Daumen- 
ballenmuskulatur, aber auch der Arme und Beine. Gang watsehelnd. Verdacht 
auf Atrophie der Obersehenkelmuskulatur mit Pseudohypertrophie. Reflexe an 
den oberen Extremit~ten schwaeh, an den unteren gar nicht auslSsbar. RR. 145/95, 
Puts 80. - -  Diagnose: Atypisehe m.D., endokrine St6rung. 

XIV. A. BI., 35 Jahre (Kg. 37/38/7619). Kommt wegen Abnahme des Seh- 
vermSgens ]in!~s seit 11/2 Jahren. 

Anamnese. Sieht rechts seit einem vor 24 Jahren erlittenen Unfall sehlecht. 
Vor t5 gahren Tuberkulose des linken Ellenbogengelenkes. Seit 1 Jahr werde 
seine Spraehe verwasehen. - -  Mutter und beide GroI3eltern miitterlieherseits seien 
ebenfalls an grauem Star operiert worden. 

Allgemeiner Be]und (Nervenklinik), Beginnende m. D. Deutlieher Myotonus bei 
s/~mtlichen Fingerbewegungen, links mehr als rechts. Hochgradige Atrophie der 
gesamten Armmuskulatur links, wohl haupts~chlich als Folge der Bewegungs- 
einschr/~nkung des Ellenbogengelenkes. AuBerdem aber Atrophie des linken Hypo- 
thenars und einiger Gesiehtsmuskeln. Reflexe an den Armen unsieher, an den 
Beinen schwaeh ausl6sbar. RR. 110/70, Puls 62. 

Augenbe]und. Geringe Ptose beider Oberlider. Strabismus diverg, concom. 
yon 30 °. Beide Interni sind in ihrer Bewegungsfghigkeit etwas eingeschr/~nkt. 

Linsenbe/und. R.: Chagrin o.B. Direkt subkapsular streifige Triibungen. In 
der ganzen iibrigen Rinde breite Wasserspalten und viele schneefloekenartige 
St~ubchen und Punkte, dazwischen in allen ~arben schillernde Kryst/illehen. 
Diehte braune undurchdringliche Kerntriibmag. I n  Rinde und Kern zahlreiche 
kleine Kugelkrystalle. L. : Auch hier einige subkapsul~re Triibmagsstreifen. In der 
tieferen Rinde weil~e Punkte und farbige Kryst/~l]chen, aber weniger zahlreieh als 
rechts. Kern klar. In  tier hinteren Rinde sind dieselben Triibungen rosetten- 
fSrmig angeordnet. Visus R. Lichtschein, L. 5/24. 

2qaeh der Extraktion Visus 1%. nur 2/50 wegen zentraler Ruptura chorioideae, 
L. 5/5. 

XV. J. Schm., 44 gahre (Kg. 39/485). Kommt wegen Abnahme des Sehver- 
mSgens seit etwa 11/2 Jahren. 

2* 
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Anamnese. Seit 12" Jahren zunehmende Schwerf~lligkeit, kTnne keine raschen 
Bewegungen mehr ausflihren. V o r  20 Jahren Blinddarmoperation und doppel- 
seitige Lungenentziindung; spgter mehrere gyn~kologische Operationen. - -  ~ber 
7Nerven- oder )[uskelleiden in der Familie ist, abgesehen yon einer angeblich seit 
2 Jahren bestehenden Halbseitenl~hmung des Vaters, nichts zu erfahren. 

Linsenbe/und. 1~. und L.: Chagrin o.B. Farbenschillern des vorderen Spiegel- 
bezirkes. Subkapsulgr feine radiare Fasertrfibung und einige kleine Vakuolen. 
Unter dem noch erkennbaren vorderen Abspaltungsstreifen beginnt eine in den 
peripheren und intermedi~ren Partien die ganze X~inde einnehmende Zone weiiler 
F15ekchen und teilweise bunt sehillernder KrystiiIlehen. Kern reehts klar, links 
gelblieh getrtibt. Hintere Rinde wie vordere; subkapsul/ir schalenfSrmig angeord- 
nete dichte Trfibungsfasern. Visus R. 5/36, L. 1,5/60. 

Atlgemeiner Be/und (Medizinische Poliklinik). Mittlerer Ern/~hrungs- und Kr~fte- 
zusSand. FaustS~fnung myotonisch, desgleichen die ersten Schritte beim Gehen. 
Gang ataktiseh. Keine sicheren Atrophien. Strnma. Bauchdecken adipSs, reizlose 
mediane und Appendektomienarbe. Reflexe am linken Bein nieht auslSsbar. 
RR. 135/75, Puts 60. Ca 9,6, P 4,4 rag-%. - -  Die urspriingliche Diagnose einer 
kongenitalen Myotonie wurde naehtrSglich zngunsten einer beginnenden dystro- 
phisehen in Frage gestellt. 

XVL It.  Ms., 38 Jahre (amb. 39/7751). Von der Nervenklinik zur Augenunter- 
suchung gesehickt. 

Anamnese. Vater rait 57 Jahren an Infektionskrankheit gestorbe~; Mutter 
im Alter yon 50 gahren Suicid. Sein Bruder stehe auswarts ebenfalls wegen Muskel- 
schwund in Behandlung. - -  Er selbst habe vor 14 Jahren erstmals einen krampf- 
artigen Zustand beim 0ffnen der Hand bemerkt. Seit 5 Jahren Schwierigkeiten 
beim Aufriehten. getzt allgemeiner Schw~ehezustand, in verst~rktem Grade bei 
K~lte. Libido gering, Geschleehtsverkehr babe er hie gehabt. 

Allgemeiner Be]und (Nervenktinik). Dfirftiger Allgemeinzustand. Schlechte Hal- 
tung mit ausgepr/igter Kyphose der Brust- und Lordose der Lendenwirbels~ule. 
~ochgradige Myotonie und Atrophic fast der ganzen Skeletmuskulatur. Stirn- 
glatze. Facies myopathica mit starrem Gesiehtsansch'uck. Bei Beklopfen an den 
Armmuskeln knrz danernde Dellenbildung, an den langen Beugern und Streckern 
myotonische Dauerkontraktion. Areflexie an den Beinen. Chvostek + .  Elektriseh 
rayotonische Reaktion. Vermehrte Schweil3- und Speichelsekretion. Atrophie des 
linken Hodens. Keine nachweisbare psychische Abnormit~t. Rg .  100/70, Puls 60. 
Ca 11,8 rag-%. 

Zinsenbe/und. g.  = L.: Abspaltungszonen klar. ~berall  in der vorderen trod 
hinteren Rinde liegen locker verstreut grauweiBe Pfinktehen neben rot und griin- 
schillernden Kryst~llehen. Kern klar. Diskontinuitatszonen deutlich. Visus R. 
und L. 5/5. Es sei noch angefiigt, dab der Pat. im Ausland wegen Paralyse und 
naeh seiner vor 1/~ Jahr erfolgten Heimkehr wegen progressiver Muskeldystrophie 
behandelt wurde. Der Befund einer damals infolge konjunktivaler Beschwerden vor- 
genommenen fachi~rztlichen Augenuntersuchung lautete u. a. ,,Medien klar". Ein 
BeispieI also fiir die schon yon l(ogt u. a. erwi~hnte Tatsache, da$ einmal aueh eine 
voll ausgepr~gte m. D. selbst der neurologischen Diagnostik entgehen kalm, und 
dab zum andern die gerade im Beginn typische Katarakt  oft unerkarmt bteibt, 
insbesondcre solange sic die Sehseh~rfe noch nieht beeintr~ehtigt. 

Z u m  SchluB sei noch fiber folgenden a typ i schen  Fa l l  ausft ihrl icher  

be r i eh te t :  
XVIL A. Ab., 36 Jahre (arab. 36/6460), wird uns yon der Medizinisehen Klinik 

zur Beurteilung des Augenhintergrundes gesehickt. Wir baten spi~ter um ~ber- 
lassung der tCrankengesehiehte und entnehmen ihr fiber An~mnese und Befund 
folgendes: 
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Falnilie: Der Vater sei mit 57 Jahren an tterzsehlag, die Mutter mit 52 Jahren 
an ttirnhautentziindung gestorben. 7 Gesehwister angeblich gesund, ttierzu er- 
fahren wir dureh Kirchenbuchauszug, dal~ der Vater Schwindsucht hatte und ein 
]3ruder schwer nervenleidend im Alter yon 9 gahren gestorben ist. 

Der Pat. selbst habe mit 2 Jahren rote Flecken, mit 16 Jahren eine Lungen- 
entziindung gehabt, vor 5 Jahren durch Hufsehlag Blutergu• am rechten ]3ein, 
vor 4 Jahren Sturz aufs rechte Knie. Vor 1/3 Jahr Einklemmung beider H/~nde 
zwischen 2 Baumst~mme. Unmittelbar danaeh seien Zuckungen in beiden Unter- 
armen aufgetreten, die sich bei schwerer Arbeit verstii.rkten; manchmal empfinde 
er auch brermende und kribbelnde Schmerzen, besonders naeh K~Iteeinwirkung. 
Bei der Heuernte habe er die Daumen nicht mehr richtig bewegen und die iibrigen 
Finger nur schweffKllig zur Faust sehliel~en k6nnen; sie seien in seither steigendem 
Mal~e krafttos geworden, was ibm das Halten des Gabelstiels ersehwert babe. Sonst 
fiihte er sieh gesund. 

At~gemeinerBe]und. Hagerer, seinem Alter nieht entsprechend entwickelter kr/~nk- 
licher Mann mit schlaffer, gebeugter Halttmg. Reduzierter Ern/~hrungs- und Kr/ifte- 
zu~tand...Muskulatur im allgemeinen schwach entwicl~elt. Sch/~del normal. Nase 
und Ohren (laut Befund der Ohrenklinik) o.B. Die Z/thne fehlen teilweise, fast 
alle vorhandenen sind defekt. Keine Struma. Thorax asthenisch. Lungen, Herz 
und Abdomen o . B .  Kyphoskoliose der unteren Brustwirbels~nle. Beide Testes 
etwa erbsengro$ und sehr welch. Extremitaten: Muskulatur der Unterarme dtirftig, 
besonders an den Streckseiten sind die H~nde fast skeletiert; grobe Kraft in 
Oberarm- und Sehultermusknlatur nieht, an den Unterarmen dagegen leieht und 
in den H/~nden weitgehend herabgesetzt; beiderseitige Peronaeusparese. Seilt/inzer- 
gang. Sehnen- und Periostreflexe an Armen nnd Beinen nur sehwer auslfsbar. 
Sensibilit~t bis auf eine geringe Herabsetzung der thermischen Empfindungen an 
den Endphalangen beider H/~nde normal. Elektrisch: Bei Priifung der $alvanischen 
Erregbarkeit an der Unterarm. nnd Handmuskulatur erst bei 15 MA ganz gering- 
fiigige Zuckungen; die AOeZ bringt gegeniiber der KSZ keine deutliehen Unter- 
s c h i e d e . -  Diagnose: Spinale progressive Muskelatrophie. 

Bei sonst normalem Augenbefund und roller Sehschi~rfe finden wir an beiden 
Linsen: Chagrin o.B. Abspaltungszone auffallend tier, klar; Abspaltungsstreifen 
verst/~rkt reflektierend. Unmittetbar darunter beginnend liegen in der vorderen 
Rinde weiBe Punkte und rundliehe Fleekehen neben zahlreichen rot und griin, 
sowie vereinzelten bl~ulieh schillernden Kryst/~llehen. N/~hte sehr deutlich. Kern 
klar. Hintere Rinde im wesentliehen wie vordere. 

Wir diagnostiziert~n eine Cataracta myotoniea, glaubten auch, eine typisehe 
myotonische HandSffnung feststetlen zu kSnnen mad berichteten entsprechend der 
.~Iedizinischen I~inik, die abet trotzdem an ihrer Diagnose festhielt. Es w~re yon 
Interesse zu erfahren, ob aueh der weitere Krankheitsverlauf deren Richtigkeit 
best/~tigt. Wenn es sich sehon um keine myotonische Dystrophie - -  deren klinisches 
Bild ja mitunter dem anderer Erkrankungen des Nerven- oder Muskelsystems 
auBerordentlieh,~hnlieh ist - -  gehandelt ha ben soll, so erseheint mir angesiehts 
der  Beteiligung der unteren Extremit~tten, ferner des jedenfalls bisher noch aus- 
gebliebenen sprungweisen ~bergreifens auf rumpfnahe Muskelpartien, die Annahme 
einer neuralen progressiven Muskelatrophie zumindest ebenso gereehtfertigt, 
zumal auch ein Bruder schwer nervenleidend war. In beiden Fgllen aber w/~re 
dann unser Befund einer Cataracta ,,myotonica" bemerkenswert. 

Es wurde n u n  fiber 28 My0toniekranke beriehtet,  bei denen  wir eine 
genaue Allgemein- und  Spa l t l ampenunte r suehung  vorgenommen u n d  
zusammen]assend im wesentl iehen folgende Beobachtungen  gemacht  
haben  (Tab. 1). 
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Ta -  

T e x t -  
N r .  

I a  

b 

Name 

R .  K e .  

K. Ba. 

Alter, 
Gesehlechtl ~ y o t o n u s  

fast gesamte 

~uskelatrophie 

Hypertrophie 

Andere 
dystr. Zeiehen 

25, 3 

W. Ke. 57, c~ Hand, 
. . . .  unt. Extr. 

Ve. H. 31, ~ Hand, 
I unt. Extr. 

d E. Eck. 25, ~ Hand 

I I  a W.F.  Ba. - - - 4 7 ~  Hand 

L 

Areflexien 

c O. Ba. 

I I I a  K. Ro. " 

b J. Ro. 

d °F- Ro. 

e 

IV a 

Skeletmusk. 
0 0 0 

0 0 0 

49, ~ '  I Oberarm, 
I Oberschenket, 

- 4 5 ~  einige Ge- sic htsmuskeln 
Extremit~ten 

Hand, Zunge  

~ Hand__ Bein~ 

i I E 

~ fast allg. 

[ 25, ~ Hand, Zunge 

Nagetwachs- 
rum, Sexual- 

sphere, Hyper- 
sekretion u. a. 

0 0 

Gesicht, Extr. 

0 0 0 

0 Glatze, Potenz- 
schwund 

0 0 0 

Gesicht, Hals, Nagelwachstnm 
Unterarm 

Gesicht, Hand, Glatze, N~gel- 0 
Unterarm, wachstum 

Unterschenket 

fast allg. 

Hand Gesieht, Hals, 0 0 I 
Unterarm 

(mM~ig) ] 

fast gesamte Muskulatur ' -  0 a~denn 

allg---em~in__--kleine H - - - ~ n - - d - ' -  Stirng--latze, partiell-----~n 1 
,,~oaradox" 1 muskulatur I Sexualsph~re, d. ob. undl 

" (Unterarm, i Hypersekretion unt. Extr. 
I Un~erschenkel) 

50,---~- gesamte Muskulatur Glatze, Hoden-! allg. 
[ atrophie 

35, H--E-.d = o 
! 

G. Ro. 

b 

V E. Fu. 

VI A. Wi. 
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bel le  1. 

Elektr. 
myot.  
l~ea.kt. 

Pllls, 
RR. 

Calcium- [ 
bzw. Ar?~ 
~o~- ~or ~ e m e i .  

s~iogel erkrankung 
(rag- %) 

Form 
der l~2atarakt 

Andere 
Augen- 

symptome 
(ausgen. 
Ptose) 

+ 130/80 I 11,2 I 
_ _ _  2,53 72 ! _ _ _ _ _  

160/90! 
110 

72 I 

125t9o 
70 

60 

+ 6,9 
3,44 

M. cong. 

M. cong. 0 

M. cong• 0 

M. cong. 0 

sehwerem.D. R:}L diffuse C.m. 

m.D. ohne R:}diffus e C.m. 
Dystrophien 

m.D. ohne ~ 1  
Dystrophien i diffuse C.m. 

m.D. mittl. 
Grades 

m . D .  ohne 
Dystrophien 

m.D. mittl. 
Grades 

ausgepr~gte 
m,~).  

1~. [ C.m. + Cora- 
L. j plicata 
R. mature Kat. 
L. Myot.zone 

noch erkennb. 
R. C;m. + Com. 

plicata 
L. mature Kat. 

RLI } diffuse C.m. 

RL: } diffuse C.m. 

A n -  
gebliches 
Alter be/ 

Visus Begilln der 
Sehherab - 

setzung 

R.! 5/s 
L. J (Ambl.) 

~. 5/36 
• 7/18 46 

1%. Lichtsch. 39 
L. 5160 

~.  4/60 3" 
L. Liehtsch. 

0 

nach 4 J,:  R. diffuse C.m. ] ~.  5/5 
sehwere m . D . L .  _ Rosette • 5/36 

m.D. m~ai.r L I (+  Speichen)/ L. 5/5 gen Grades R. | d i ~ ' ( R .  5/6--5i5 

ausgepriigtem.D. ;~'}diffuse C . m . .  ~:1 5/5 
,,wahrschein R . |  C.m.+Com- R. 2160 
lich" m.D. L.] plicata L. 5/15 

0 

28 

32 

- --  t25t75 11,4 -~ 
_ _  62 I 2,82 

i 54 2,96 

I 66 
/ . . . .  L . . . . . . . . .  

135195 t 
I ~ 6 8 1  

0 115>~- - -  
78 

o 

+ 

68 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

allgemeine 
~Bewe- 

gungsein- 
sctu'~nkung 

0 

0 

0 
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Tabelle 1 

T e ~ -  N a m e  
N r .  

VII J .  Ha. 

VIII  a A. Schn. 

b J. Schn. 

IX St. De. 

X J. Wa. 

XI  M. Eh. 

XII  G. Ma. 

XI I I  J. We. 

XIV A. B1. 

XV J. Schm. 

XVI H. Ms. 

XVII A. Ab. 

Alter. I Gesehlecht )Iyotonus 

Extr.-Musk. 

Hand-,  
Riicken - t 

M u s k e l a t r o p h i e  A n d e r e  
d y s t r .  Z e i c h e n  

Gesicht, Zahnlosigkeit, 
Extremit~ten Haarausfall, 

Nagelwachstum 

A r e f l e x i e n  

untere Ex- 
tremit~ten 

ob. Extr., Stirnglatze, allg. 
Unterschenkel I-Iodenatrophie 

muskulatur i 

gesamt~ Muskulatur Hodenatrophie atlg. 

Hand Gesicht, Unter- GebiB, Struma unt. Extr. 
arm, Hand 

fast gesamte Muskulatur alle Reflexe 
kaum aus- 

Hand allg. Asthenie, innersekre~ri- Chvostek(-4-) 
Muskelwutst-bildungen I sche StSrungen 

Gesieht, Hals, Sexualspha:~, ob. Extr. 
ob. Extr. Psyche Chvostek(~) 

Oberschenkel ? debil, dys- nnt. Extr. 
Pseudohyper- plastisch 

trophie ? 

einige Gesichts- 0 alle Reflexe 
muskeln, Hypo- I kaum aus- 

thenar L.  15sbar 
i . . . . . . . . . . . . .  ~ (Struma) L. Bein keine sicheren 

i Hand 
T 

1 
3~-, ~" ~Hand, Arme, 

Beine 

--~,--2 ....... Hand 

...... Hand, 
unt. Extr. 

38, c~ fast gesamte Mnskulatur 
I 

i ........................ 

s. Beschreibung des Falles 

S~irnglatze, 1 Beine 
Hypersekretion, I Chvostek -~ 
Hodenatr. L. 

4 Probanden;  d i e  einer Sippe angehSrten, waren nicht  nur  frei yon  
dys~rophischen Symptomen  jeder Art ,  sondern unterschieden sich, ab- 
gesehen yon  anderen grunds~tzlichen Eindrticken, auch dadurch  von  
allen tibrigen, dab bei keinem von  ihnen die ffir myotonische  Dyst rophie  
typischen Linsenver~nderungen nachzuweisen waren. I n  der Annahme,  
dab es sich bier um eine an  Thomsensche Myotonie leidende Sippe ge- 
handelt  hat,  erscheint uns die von Curschmann vertretene Zweiteflung 
der myotonischen Krankheitsbi lder  gerechtfertigt.  

Alle anderen 24 1V[yotoniekranke dagegen s ind  Dystrophiker.  Sic 
zeigten ausn~hmslos die beschriebenen chart~kteristischen Triibungen der 
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(Fortsetzung). 

Elektr. 
myot. 
Reak?b. 

Puls, 
RR. 

~Ca.leium- 
~0ZW. 
Phos- 
phor- 

spiegel 
(rag- %: 

90/70 10,5 
62 4,35 

100/70 
7O 

- 7 - -  90/60 

- - . I - - - -  
140/80 7,9 

68 2,72 

59 2,01 

'der AllAgretmein: 
erkrankung 

sehwere 
m.D. 

ausgeprggte 
m.D. 

ausgeprggte 
m . D .  

Form 
der Katarakt 

R.I L. I diffuse C.m. 

~: } Rosette 

ausgepr~gte 
m.]). 

ausgeprggte 
m.D. 

,,wahrschein. 
lieh" m.D. 

m.D. mittl. 
Grades 

RI } diffuse C.m. 

~: } diffuse C.m. 

~i }diffuse C.m. 

~7. C.m. + Co- 
ron. progr. 

145/95 
8O 

I : i rung 
i 1t0/70 beginnende 

62 m.D. 

: ~ o  4 4 ~ . D .  
+ 100/70 11 ,8  ausgeprggte 

60 i m.D. 

i 

,atypische" 
m.D., endo- 
krine St6- 

L. C.m. + Co- 
ronarla 

R.C.m.+traum. 
L .  Rosette 

 :}diffuse 0m 

~ .  for~g.O.m. 
• Rosette 

R.I fortgeschr. 
L.I C.m. 

~ } diffuse C.m. 

Visus 

~;} 5/5 

5 / 5 1  R.L. 5/12--5/8 

R:} 5/5 

~:} 5/5 
~: 5/7~:/5 

R. 2/60 
L. 5/8 

R. 5/12 
L. 5/12 

R.I 5/8 
L. I (Ambl.) 

R. Lichtsch. 
L. 5/24 

An- 

RL: I 5/5 

43 

23 

33 

Andere 
Augen- 

symptome 
( ausge~.. 
Ptose) 

0 

0 

I-Iemmung 
der Interni 

R. 5/36 42 
L. 2/60 

Linse, gleichviel in welchem Grade~ sonst noch dystrophische Symptome 
vorhanden waren, oder ob es fiberhaupt nicht bzw. noch nicht zur Mani- 
festation allgemein-dystrophischer Merkmale gekommen war. Lediglich 
Myotonus und Katarakt  waren absolut regelm/~l~ige Befunde; die typi- 
schen Linsen~riibungen ohne Myotonie haben wit hie beobachtet. 

Die Form der Katarakt  ist fiir myotonisehe Dystrophie pathognomo- 
nisch. Ihre Entwicklung diirfte im allgemeinen gegen Ende des 2. Lebens- 
jahrzehnts beginnen. Bei fortschreitendem Verlauf kann sich charak- 
teristischerweise 
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a) die  gleichm/~gige,  diffuse A n o r d n u n g  der  T r f i b u n g s p u n k t e  in  d e r  
h i n t e r e n  R i n d e  zu  e iner  R o s e t t e  v e r d i e h t e n  ode r  

b) v o m  h i n t e r e n  P o l  aus  eine C a t a r a k t a  c o m p l i e a t a  (Vogt)  bi lden.  
(Soeben  wi rd  uns  n o c h  e in  51ji~hriger D y s t r o p h i k e r  zugewiesen ,  be i  

d e m  diese be iden  Tr f ibungsph/~nomene  n e b e n e i n a n d e r  ausgepr/~gt  waren . )  

E n d l i c h  w i r d  n o c h  f i b e r  e inen  F a l l  be r i ch t e t ,  bei  d e m  t r o t z  Vor-  
h a n d e n s e i n  der  t y p i s e h e n  K a t a r a k t  die  a l l geme ine  D i a g n o s e  e iner  m y o -  

t o n i s e h e n  D y s t r o p h i c  y o n  in t e rn i s t i s ehe r  S e R e  z u g u n s t e n  e iner  sp ina l en  

p rog re s s iven  3 [ u ske l a t roph i e  in  F r a g e  ges te l l t  wurde .  

D e r  d o m i n a n t e  E r b g a n g  de r  M y o t o n i e n  h a t  s ich be i  u n s e r e n  U n t e r -  

s u e h u n g e n  best/~tigt.  
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