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Nachdem Erb die verschiedenen Grundformen des chronischen Muskel- 
schwundes ohne greifbare spinale Vers unter dem Begriff der 
Dystrophia musculorum progressiva zusammengefaBt hatte, sind die 
Unterschiede zwischen den einzelnen Typen durch Auffinden zahlreicher 
Zwischenformen immer mehr ausgeglichen worden. Die nosologische 
Einheit dieser Krankheitsgruppe ist nicht mehr zu bezweifeln. Es haben 
sich aber auch Bindeglieder zu den spinalen Myopathien un4 weiterhin 
zu der yon vielen Autoren als selbst~ndiges Krankheitsbild angesehenen 
Myatonia congenita Oppenh~im ergeben, so dab die ungarischen Neuro- 
logen unter Ffihrung yon Jendrassik den einheitlichen Rahmen viel 
weiter stecken woilen. Im folgenden soil fiber zwei Krankheitsf~lle 
berichtet werden, die infolge ihrer sehr weitgehenden Identifier nicht 
nur einen neuen Typus einer eigenartigen Myopathie darzustellen scheinen, 
sondern auch fiir die Auffassung verwandter Zustiinde Bedeutung haben 
diirften. 

Full 1 : A. K., Pr.-Nr. 447/27, (Abb. 1) wurde als erstes legitimes Kind gesunder 
Eltem rechtzeitig und spontan mit einem Geburtsgewicht yon etwa 4 Pftmd geboren. 
Kindsbewegungen sind yon der Mutter nie bemerkt worden. Auch in den letzten 
Sehwangerschaftsmonaten sei der Leibesumfang auffaUend gering gewesen, jedoch 
sell Fruehtwasser in normaler Menge abgegangen sein. Gleich bei der Geburt 
fiel auf, dab der Kopf nach rechts geneigt uad die Wirbels~ule stark verkriimmt 
war. Beide H~tnde hingen schlaff herab, w~hrend die Beine straff an den Unter- 
kSrper angezogen waren und auch passiv nicht gestreckt werden kormten. Spontan- 
bewegungen der Arme und Beine wurden erst nach 5--6 Tagen bemerkt. Durch 
passive Bewegungen und Massage konnte die Mutter die Starre der unteren Glied- 
maven aUm~hlich 15sen und die ~uBerst schlaffe und diirftige Muskulatur etwas 
kr~f~igen. Jedoch lernte das Kind erst kurz vor der Aufnahme in die Klinik, die im 
Alter yon la/a Jahren erfolgte, frei zu sitzen. 
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Von der grol3en Muskelschw~che gegen die sich die/irztlieherseits verordneten 
antirachitischen Mi~teI als v(illig wirkungslos zeigten -- abgesehen, war das Kind 
nicht ernstlich krank. Die ersten Z/~lmc hat es mit 7 Monaten bekommen. Geistig 
habe es sich ganz normal entwickelt, sei sehr lustig und brav. Kr~mpfe sind nie 

bemerkt worden. Stuhlgang und Wasser- 
lassen waren immer in Ordnung. Auf- 
gefallen ist starkes Schwitzen bei Tag 
und bei Nacht. 

Status vom 2. 6. 27 : KSrperl~nge 
altersgem~B (80 cm). KSrpergewicht 8600 g 
(--3,3 kg). Der relativ grol3e Kopf des 
Knaben mit klug blickenden Augen in 
dem friseh aussehenden rundlichen Ge- 
sicht kontrastiert lebhaft mit dem dtirf- 
tigen, aul~erordentlieh zartgliedrigen KSr- 
per. W/~hrend die H/~nde und Ftil3e durch 
enorme Schlaffheit und ~berstreekbarkeit 
der Gelenke auffallen, finden sich am 
Rumpf mancherlei Contraeturen mit sehr 
derben sehnigen Muskelstr/~ngen. 

Der Kopf ist stark nach links geneigt 
und etwas nach rechts gedreht; linker 
Sternocleidomastoideus und rechter Cu- 
euttarisansatz im Nacken springen ~ls 
harte, nicht dehnbare Strange vor; aber 
aueh der rechte Kopfnicker und linke Cu- 
cullaris fiihlen sich sehnenartig an. Dreh- 
bewegungen des Kopfes sind ziemlich aus- 
giebig, Streckung und Beugung nur in sehr 
beschrgnktem Ansmafle mSglich. Bei 
starker, nicht ausgleichbarer rechtskon- 
vexer Kyphoskoliose ist der Thorax sehr 
flaeh und durch einen scharfen Knick der 
Rippen in der vorderen Axillarlinie 
kastenfSrmig. Die unteren RippenbOgen 
springen fiber den eingezogenen Leib mit 

Abb. 1. Kind A. K., 13/4 Jahre alt. harten, unelastiseh gespannten Bauch- 
deeken vor. Die Schultergelenke sind 

passiv frei beweglich. Beim Erheben der Arme werden Latissimus dorsi und 
Pectoralis major als dfinne, derbe Begrenzungsstr/mge der Axilla fiihlbar. 

Die Hiiftgelenke lassen sich leicht beugen und ebenso strecken; letztere Bewe- 
gung findet jedoch plStzlichen unnachgiebigen Widerstand bevor noeh die Streck- 
stellung ganz erreicht ist. Bei freier Adduction ist die Abduction stark behindert, 
indem sich die Adductoren wie zu kurz gewordene Seile anspannen. Ellbogen- und 
Kniegelenke sind spielend bis zur vSlligen Berfihrung yon Ober- und Unterarm, 
beziehenti/ch Ober- und Unterschenkel zu beugen, wghrend die Streckung bei etwa 
170 Grad dutch die Beugemuskulatur plStzlich arretiert wird. H/~nde und FfiBe 
lassen sich bei enormer Schlaffheit der Muskulatur und Gelenke wie kautschuk- 
artige Oebilde in die groteskesten Stellungen bringen (Abb. 2 und 3). Es fehlt wie 
bei einer ausgeleierten Gliedergruppe jeder Widerstand in den Gelenken; nut die 
Plantarflexion des Ful3gewSlbes ist nicht fiber das normale Ausmafl mSglieh. Die 
Hi~nde und Finger geraten allein schon durch die Schwerkraft oder den Widerstand 
der Bettdecken in unmOglich erscheinende Stellungen. Direkt erstaunlich ist, 
daft mit diesen Gebilden, die im nichtinnervierten Zustand einen vollkommen 
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geli~hmten Eindruck maehen, alle Bewegungen ganz zielsieher und zwar nicht 
einma[ v611ig kraftlos gemacht werden k(innen. 

Die Grundphalangen der spitz zulaufenden Finger sind von einem reichliehen 
Fettpolster umgeben. Die Linien der Hohlhand stellen sich sehr einfaeh dar; Daumen- 
und Kleinfingerballen sind aber leidlich ausgebildet. Auch im fibrigen bietet die 
Konfiguration der Himde niehts Auffs Die Ffil3e sind sehr schmal und lang; 
die Ferse springt spornartig nach hinten vor. 

Abb. 2. Kind A. K. Abb. 3. Kind ~. K. 

Wghrend sich die Muskulatur am Rumpf und an den proximalen Extremit~ten- 
teilen -- soweit sie hier bei Anspannung die Bewegungsf~higkeit der Gelenke 
besehr~nkt -- sehr hart und direkt sklerotisch anfiihlt, lassen sieh Muskulatur und 
Unterhautzellgewebe an den distalen Teilen palpatorisch nicht voneinander ab- 
grenzen. Fibrill~re Zuckungen sind nirgends festzustellen. 

Im RSntgenbild ist das auflerordentlich geringe Volumen der Extremitiiten- 
muskulatur zu erkennen (Abb. 4), da der gr6Bte Teil des anund fiir sich schon diinnen 
Weichteilmantels auf das Unterhautzellgewebe entf~llt. Die langen R6hrenknochen 
sind sehr grazil und wenig kalkhaltig, aber frei yon rachitischen Vergnderungen. 

Bei der Sehlaffheit und Diirftigkeit der Extremitgtenmuskulatur ist man er- 
statmt, einen fast lebhaft zu nermenden Ablauf der Sehnen- und Periostreflexe 
feststellen zu kSnnen. Besonders leicht und ausgiebig sind die Kniesehnenreflexe 
auszuliisen. Es li~13t sich ferrmr ein sehr lebhaftes Chvosteksches Ph~nomen sehon 
beim Bestreichen der Wange in allen drei Faeialis~sten und ein deutliches Peroneus- 
phhnomen nachweisen. Die Hautreflexe verhalten sieh normal. Keine naehweisbaren 
Sensibilit~sst6rungen. 



174 0. Ullrieh: Kongenitale, atoniseh-sklerotische ~uskeldysSrophie, ein weiterer 

An den Sinnesorganen ist kein krankhafter Befund zu erheben. Die mimischen 
Bewegungen bieten nichts Auffallendes. Der Mund wird meist leieht ge6ffnet 
gehalten. Aussehen und Bewegungen der Zunge normal. Die Zt~hne weisen Schmalz- 
defekte auf und sind gr613tenteils cari6s. Der Gaumen ist sehr hoch und spitz ge- 
wflbt, der Schluckakt verlt~uft ungest6rt. Das Kind hat einen lebhaften Dermo- 
graphismus und schwitzt sehr stark, so daI~ das Gesicht mit Sehweil3perlen besetzt 
ist und die Haut zu Schwitzekzem neigt. 

Abb. 4. Kind A. K. 

Die Untersuehung der inneren Organe ergibt aufler einem leichten bronchiti- 
schen Lungenbefund und einem leisen systolischen Ger~useh an der Herzspitze 
nichts Pathologisches. Erw/ihnt sei eine durehschnittliehe Pulsfrequenz von 130 
bis 140. 

In den statischen Funktionen ist das Kind sehr zurfiek. Es kann den Kopf 
halten und ohne Unterstiitzung mit den Armen sitzen. Das Aufrichten aus dem 
Liegen ist nur m6glich, wenn sich der Knabe anhalten und hochziehen kann. Beim 
Aufstellversueh knickt er in den Knie- und FuBgelenken zusammen. 

Die Intelligenz ist altersgemt~B entwickelt. ])as Kind verfiigt fiber einen ent- 
sprechenden Wortsehatz, nimmt regen Anteil ~m Treiben der ~lteren Sa~lgenossen 
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und berichtet der Mutter mit Gesten und Worten von den an ihm vorgenommenen 
Manipulationen. 

Die elektrische Priifung ergab eine erhShte Erregbarkeit ftir galvanischen 
Strom am Medianus (KS = 0,3; AS = 0,1; AID = 2,2;KID = zwischen 3--4 M.A). 
Eine eingehendere Untersuehung war infolge des ablehnenden Verhaltens des Kindes 
nieht mSglieh. 

Im Blutserum fanden sich 6 mg P und 10 mg Ca pro 100 ccm. Serologisehe 
Untersuehung auf Lues und Tuberkulinprobe negativ. 

Abb. 5. Kind J. P., 10 Monate alt. 

Wir  not ier ten  das nicht  sicher zu rubrizierende Krankhe i t sb i ld  als 
Kur iosum und  Unikum,  bis uns  ein J a h r  sparer ein l0  Monate  altes 
K i n d  mit  ganz den gleichen Erscheinungen zugefiihrt wurde. 

Fall 2: J. P., Prot.-Nr.757/28 (Abb. 5). Die Mutter dieses Patienten, eine 
Primipara, hat deutliehe Kindsbewegungen vom 7. Sehwangersehaftsmonat an 
gesptirt. Das Kind kam reehtzeitig und spontan mit einem Gewicht von 2900 g zur 
Welt. Bei der Geburt sei nur wenig Fruehtwasser abgegangen. Dem Vater, einem 
Arzte, fiel sofort ein starker Schiefhals mit ausgepragter Skoliose und eine 
aul]erordentliehe Sehlaffheit der GliedmaBen auf. Bei diesem Kinde war nach 
der Entbindung die reehte Hand stark volar flektiert; sie verlor diese pathologisehe 
Stellung erst in Verlaufe der ersten Lebenswoehen und wurde dann wie die linke 
Hand bewegt. Die Beine waren alffanglieh ann~hernd ganz bewegungslos; hierin ist 
allm~hlich eine entschiedene Besserung eingetreten. Vegetativ ist das Kind -- yon 
einem leichten Darmkatarrh und sl~terer Obstipationsneigung abgesehen -- in 
Ordnung gewesen. Mit 8 Woehen hat es gelaeht undfixiert und balddanaeh begonnen 
naehGegenst~nden zu greifen. Es ist meist heiter und dankbar liar jedes Ansprechen. 
Kr~mpfe sind nie beobachtet worden. An der Brust hat das Kind kr~ftig gesaugt. 
Seit dem 2. Lebensmonat besteht eine reehtsseitige Leistenhernie. 
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Da sioh der Schiefhals und die Skoliose versti~rkten, wurde das Kind in die 
orthop~dische Klinik gebracht und yon dort wegen einer auftretenden Broncho- 
pneumonie an die Kinderklinik verwiesen. 

Status vom 17.10. 28: KSrpergewicht 6400 g, KSrperlange altersgemalL Der 
im VerhMtnis zum zarten KSrper des Knaben groBe Kopf von birnenfSrmiger und 
stark asymmetrischer Gestalt ist bis zur Beriihrung mit der Schulter nach rechts 
geneig~. Das linke Tuberum frontale buckelt sich welt vor, rechts hinten ist die 
Schi~delwSlbung stark abgeflacht; das Hinterhaupt ist massig und ausladend. 
Die Fontanelle ist im schr/~gen Durchmesser 2 : 2 cm often, ihre R/~nder sind hart. 
Keine Spur yon Kraniotabes. 

Abb. 6. Kind J. P. 

Der Kopf sitzt zwischen den Schultern, der rechte Sternocleidomastoideus 
und der linke Cucullaris springen als harte Strange vor, aber auch die entsprechenden 
Muskeln der anderen Seite ffihlen sich derb und gespannt an. Es besteht eine extrem 
starke linkskonvexe Halsskoliose und rechtskonvexe Kyphoskoliose im Bereich 
der oberen Brustwirbels~ule; die kompensatorische, linkskonvexe Kriimmung der 
Lendenwirbelsi~ule ist nut angedeutet. 

Der Thorax ist flach und hat in der linken vorderen AxiUarlinie einen scharfen 
Rippenbuckel. Die Gegend des Schwertfortsatzes ist etwas eingezogen. Die unteren 
RippenbSgen sind leicht aufgeworfen. Kein Rosenkranz. 

Der Leib ist im ganzen etwas eingezogen. Die Leibdecken, auf denen sich das 
Muskelrelief deutlich abzeichnet, fiihlen sich sehr hart an. 

Die Extremit~ten sind sehr grazil, aber nicht auffallend disproportioniert. 
Die Erhebung der Arme in den Schultergelenken gelingt nur bis zur Horizontalen, 
weil sich dann Pect. major und Lat. dorsi als derbe, unnachgiebige Str/~nge anspannen. 
Die Spreizung der Beine ist nur in sehr beschr~nktem Mal3e ausffihrbar und findet 
deutlichen muskul/~ren Widerstand durch die sich anspannenden Adductoren. 
W~thrend die Beugung der Oberschenkel v511ig mSglich ist, erweist sich die Uber- 
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streckung als behindert. Bei der Innenrotation sehnappt rechts der Femurkopf 
fiber den Pfannenrand. Der linke Femurkopf steht nieht in der Gelenkpfanne und 
laflt sich mit einem Druck in der Richtung des Schenkelhalses vorfibergehend 
reponieren. 

Ellbogen- und Kniegelenke lassen sieh spielend bis zur v61hgen Bertihrung yon 
Ober- und Unterarm beziehentlich Ober- und Unterschenkel beugen, aber nicht 
ganz streeken. 

ibb. 7. Kind. J. P. 

Im krassen Gegensatz zu den Contracturen am Halse, Rumpf und rumpfnahen 
Gelenken steht die enorme t3berstreckbarkeit an H~nden und Ffil3en (Abb. 6 u. 7). 
Solange das Kind nicht innerviert, fallen die II/~nde wie vfllig geli~hmt der Schwer- 
kraft nach herab. Sie ftihlen sich an, als ob sie fiberhaupt keinKnochengerfist h/~tten 
trod lassen sich in allen Teilen bis zu den unwahrscheinhchsten Stellungen verbiegen. 
Die Zeichnung der Hohlhand ist sehr einfach. Die Grundphalangen der Finger 
sind etwas kolbig verdickt, die Endphalangen etwas breit gedriickt. Ebenso wie 
an den H~nden finder sich aueh an den FiiBen und Zehen eine enorme Hyper- 
flexibilit/~t bis auf die Plantarflexion des FuBes, die kaum fiber den rechten Winkel 
mSglich ist. Die FiiBe sind schlank, die Ferse springt nach hinten sehr stark vor. 

Direkt erstaunlich ist die relativ gute Bewegungsfi~higkeit dieser auf den ersten 
Bliek leblos erscheinenden Gebilde. ])as Kind greift zielsicher nach Schnuller und 
Flasche und hiilt diese Gegenst~nde mit deutlichem Widerstand lest. Als Lieblings- 
besch/~ftigung werden die schlaffen H/~nde bei senkrecht gestelltem Unterarm hin 
und her geschleudert. 

Muskulatur und Unterhautzellgewebe lassen sich an den distalen Extremit~ten- 
teilen palpatorisch nicht abgrenzen. Im R6ntgenbild ist die auBerordentliehe 
Diirftigkeit des Muskelmantels zu erkennen, der die grazilen, nicht stark kalkhaltigen 
Knoehen umgibt (Abb. 8.). Die Epiphysengrenze ist v611ig seharf. Die Knochen- 
kerne der Handwurzel sind altersgem~fl entwickelt. 

Die Patellarsehnenreflexe sind nicht bei jedem Schlag auszulSsen, zeigen aber 
im Falle des Gelingens einen lebhaften Ablauf. Die Achillessehnenreflexe sind nicht 

z. f. d. g. Neut. n. Psych. 126. ]2 
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eindeutig zu erhalten, Sehnen- und Periostreflexe der oberen Extremit~ten leicht 
auslSsbar. Das Verhalten der Hautreflexe ist normal. Wie der Fall 1 hat aueh 
dieses Kind ein stark positives Facialph~nomen, das Peroneusph~nomen ist hin- 
gegen nieht festzustellen. 

An den Sinnesorganen ist kein krankhafter Befund zu erheben. Das Mienen- 
spiel ist normal, die Zunge wird naeh allen Seiten gut bewegt, ist nicht atrophisch. 
Der harte Gaumen ist hoch und spitz gewSlbt, die Alveolarforts~tze sind sehr breit, 
Z~hne sind noeh nicht durchgebrochen. 

Abb. 8. Kind J. P. 

Das Kind schwitzt sehr stark und neigt daher zu SchweiBfriesel und kleinen 
Pyodermien. Kein auffallender Dermographismus. 

l~ber den linken unteren Lungenabschnitten ist ein ausgedehnter Infiltrations- 
herd nachweisbar. Die Herzt6ne sind rein, Pulsfrequenz 140. 

Das Kind kann den Kopf nicht heben und ohne Untersttttzung nicht sitzen. 
Intelligenzleistungen und Verhalten bei der Untersuchung altersgem/~B. 

Die elektrische Priifung am Medianus mit galvanischem Strom ergab bei blitz- 
fOrmiger Zuckung etwas niedere Werte (KS und AS = 1,0; At3 = 2,0), die K0 lag 
jedoch fiber 5 MA. Eine eingehende 1)rfifung war bei der Unruhe des Kindes nicht 
durchzuffihren. 
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Yon dem Krankheitsbild, das uns in den beiden beschriebenen F/s 
entgegentritt, seien folgende Merkmale als charakteristisch hervorgehoben: 

1. Bestehen des Leidens seit der Geburt. 
2. Akroatonien: sehr diirftige, palpatorisch nicht abgrenzbare, leidlich 

funktionsf/~hige Muskulatur an den distalen Extremit/~tenteilen mit 
enormer Schlaffheit und ~berdehnbarkeit  der Gelenke. 

3. Rump]contracturen: Verktirzung, Verh~trtung und Elastizit~its- 
verlust der Muskulatur des Stammes mit Caput obstipum und Kypho- 
skoliose; Beschr/~nkung der Bewegungsf/~higkeit, besonders tier Streckung 
und Abduction, in den rumpfnahen groften Gelenken dutch Contracturen 
in den Flexoren und Adductoren. 

4. Relatives Versehontbleiben der yon den Gehirnnerven versorgten 
Muskulatur. 

5. Taille de gu6pe. 
6. Spornartiges Vorspringen des Calcaneus. 
7. Ogivaler Gaumen. 
8. Normaler, eher lebha/ter Ablau/ der Sehnen- und Periostre/lexe. 

Normales Verhalten der Hautreflexe und intakte Sensibilit~t. 
9. Stark positives Facialph~inomen (im Falle 1 auch positives Pero- 

neusphs und gesteigerte elektrische Erregbarkeit). 
10. Hyperhidrosis. 
11. Gute gcistige Entwicklung. 
12. Keine erkennbare Progression der Aus/gille sondern Besserung der 

Motilit~it. 
Obwohl dieser Symptomenkomplex zu einem grol~en Teile der Mya- 

tonia congenita Oppenheim entspricht, erschien es nicht angiingig, die 
beiden Fiille ohne weiteres dieser Erkrankung zuzurechnen. Wenn bei 
der Oppenheimschen Krankheit  auch Contracturen mehrmals beschrieben 
worden sind - -  wovon sps noch zu reden sein wird - -  so widersprach 
vor ahem der lebhafte Ablauf der Sehnenrcflexe entschieden dieser Diagnose. 
Die atonisch-astatische Form der Cerebralli~hmung von FSrster war 
mit den normalen geistigen Funktionen nicht vereinbar. So mul~te 
klinisch entweder an die Kombination einer Myatonic mit intrauteriner 
Cerebralerkrankung oder aber - -  in Anbetracht der auffallenden Unter- 
schiede in der Beschaffenheit der Muskulatur - -  an eine nicht lokali- 
sierbare StSrung im extrapyramidalen System gedacht werden. 

Der 2. Fall kam im Februar 1929, nachdem er mehrere rezidi- 
vierende Pneumonien iiberstanden hat te  und in den Intervallen sogar 
deutliche Fortschritte in der Bewegungsfiihigkeit erkennen licl], an einer 
sehr ausgedehnten neuen Lungoninfiltration ad exitum. Aus /~ul~eren 
Griinden konnte die Obduktion nicht vollst/~ndig durchgefiihrt werden; 
sie mul~te auf die Herausnahme yon Gehirn und Riickenmark, auf die 
Excision von Muskelstiiekchen aug dem Museulus gastrocnemius sowie 

12" 
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Rectus  abdominis  (je einem Vertreter der atonischen beziehentlich sklero- 
t ischen Muskeln) und  auf die E n t n a h m e  eines Tefles des Nervus t ibialis 
beschr/~nkt werden. 

AIs erste ?Jberraschung fand sich eine eitrige, vorwiegend an der Konvexitat 
des Gehirns lokalisierte, ganz frisehe Leptomeningitis, deren Manifestation bei dem 
hinf/~lligen Kinde mit standig fixiertem Kopfe klinisch nicht hervorgetreten war. Im 
Ausstrich des Exsudates fanden sich Pneumokokken. Die Beffirchtung, dab dureh 
diese interkurrente Erkrankung die Verwertbarkeit pathologischer Befunde am Ge- 
him zur Erkli~rung des eigentfimlichen Krankheitsbildes beeintri~ehtigt werden 
k(~nnte, wurde jedoch hinfi~llig. Als zweite IJberraschung lieB sieh n~mlich bei der 
eingehenden Untersuchung des Nervensystems an der deutsehen Forschungsanstalt 
ffir Psyehiatrie nieht der geringste abwegige Befund erheben. Herr Prof. Spiel- 
meyer, dem fiir die liebenswiirdige ~bernahme dieser Untersuchung herzliehst 
gedankt sei, berichtet fiber das Ergebnis folgendes: 

,,Gehirn und Rfickenmark sowie N. tibialis wurden nach allen in Betracht 
kommenden neurohistologischen Methoden untersucht: naeh der Nervenzellfiirbung 
yon Nissl, Markscheidenfarbung am Gefriersehnitt nach Spielmeyer, Achsencylinder- 
fi~rbung nach Bielschowsky, Fettf/~rbung naeh Herxheimer. 

Vom Riickenmark wurden 10 verschiedene Segmente verarbeitet; besonders 
ausfiihrlich die Gegend der Lendenanschwellung bis zum oberen Sakralmark hinab 
und die Halsanschwellung bis zum oberen Brustmark. Bei keiner der angewandten 
Methoden land sich irgend etwas abnormes: keine noch im Gang befindlichenVer- 
~nderungen am nervSsen Gewebe und an der Stiitzsubstanz, keinerlei Ausfi~tle. 

Gleich negativ war das Ergebnis der Untersuchungen des Hirnstammes und 
des GroBhirnmantels. Von Hirnrinde und Mark wurden 6 versehiedene Stellen 
untersucht (Frontal-, Parietal-, Oecipitalhirn, Zentralwindungen, Inselrinde, 
Ammonshorn). Besonders ausffihrlieh wurden vom Hirnstamm die basalen Gan- 
glien und hier wieder zumal das Corpus striatum und die Substantia nigra unter- 
sucht. Aus der Brficke und der Medulla oblongata wurden aus versehiedenen 
Gegenden Pr~parate nach versehiedenen Methoden hergestellt. 

Die Praparate vom N. tibialis zeigten gleichfalls vfllig normale Verhaltnisse." 
Die dritte Oberraschung war sehlieBlich das merkwfirdige histologisehe Bild 

der excidierten Muskelstfieke, die makroskopisch blab und fischfleisch/~hnlich 
aussahen. Herr Geh.-Rat Prof. Di~rck, dem wir aueh ffir die Herstellung der Mikro- 
photogramme zu groBem Danke verpflichtet sind, teilt hierzu folgendes mit: 

,,1. Der M. gastroenemius zeigt eine nahezu gleichmdflige, ganz auBerordentliche 
Verschm/~lerung jeder Muskelfaser (Abb. 9). Dadurch sind die Fasern sehr eng zu- 
sammengerfickt. Da nun ihre Sarkolemmkerne sehr gut erhalten sind, so erscheinen 
auch diese auf einen sehr viel kleineren Raum zusammengedr/~ngt undes sieht daher 
auf den ersten Blick so aus, als ob eine m~chtige Vermehrung der Sarkolemmkerne 
besttinde. Das ist aber offenbar nicht oder nur in ganz geringem Umfange der Fall. 
Nut an wenfigen SteIlen lassen sich deutliche Sprossungsfiguren und perlenartige 
Hintereinanderreihungen yon zahlreichen Kernen erkennen. Nachdem nicht an- 
genommen werden kann, dab auch eine Raumverkleinerung des Muskels in der 
L/~ngsrichtung erfolgt ist, so miissen diese in einzelnen Fasem zu beobachtenden, 
dicht hintereinander liegenden Kerne auf eine Vermehrung (direkte Teihmg) zurtick- 
zufiibxen sein. Die Muskelfasern selbst zeigen trotz ihrer auBerordentlichen, etwa 
auf ein Viertel bis ein Fiinftel der Norm erfolgten Verschm/~lerung im aUgemeineu 
nvch eine wohlerhaltene Struktur. Es ist die Querstreifung dureh isotrope und aniso- 
trope Substanz sehr gut erkermbar und es lassen sich sogar schon bei mittleren 
VergrSBerungen die dtmklen, feinen Zwischenscheiben leicht nachweisen. An einzel- 
hen Stellen ist aber sogar die L~ngsstreifung in geeigaet getroffenen Fasern, also die 
sog. fibrilli~re Streifung deutlich erkennbar. An geeigneten Gesichtsfeldem l~Bt sich 



Typus der heredodegenerativen Erkrankungen desneuromuskul~ren Systems. 181 

nun an einzelnen Stellen nachweisen, dal3 die stark verschmi~lerten Fasern in ein 
welliges, fein-l~ngsstreifiges Gewebe unmittelbar iibergehen, welches keinerlei Quer- 
streifung mehr erkennen l~13t, in welchem nur die dichte Aneinanderlagertmg yon 
ungemein zarten Fibrillen nachweisbar ist und zwischen ihnen die tibrig gebliebenen 
Sarkolemmkerne (Abb. 9 in der Mitre). Die Behandlung der Pr~parate mit der 
van Giesonsehen F~rbung l~13t erkennen, dab es sich hier nicht etwa um die Ein- 
schiebtmg yon Bindegewebe handelt; denn diese Inseln feinfibrill~ren, aber nicht 
mehr quergestreiften Gewebes geben keine Kollagenf~rbung. Es handelt sich also 
hier um einen weitergediehenen Aufl~isungsproze[3 der quergestrei/ten Substanz und 
gewissermal3en um ihre Riickkehr auf ein indifferentes Faserstadium. 

2~bb. 9. M. gastrocnemius. 

An anderen Stellen des gleichen Muskels sind diese Inselbildungen dichter 
eingestreut, die Sarkolemmkerne sind hier noch dichter zusammengertickt, zeigen 
die Neigung zu Abrundung und stellen nestartige Kerngruppen dar, welche zwischen 
noeh erhalten gebliebene, aber stark verschmalerte Fasern eingestreut sind (Abb. 10). 
In diesen Gebieten ist keine Spur irgendwelcher entziindlicher Ver~nderungen 
erkennbar. Trotzdem fehlen solche in dem Muskel nicht vollst~ndig. Man sieht an 
einzelnen Stellen (Abb. 11 rechts oben) in der unmittelbaren Umgebung yon Gefi~B- 
durchschnitten gruppenfSrmige Ansammlungen von kleinen dunkelkernigen Rund- 
zellen yon lymphocyt~rem Typus. Fragmentiertkernige Zellen fehlen unter ihnen 
vollkommen. Die Gef~$wand selbst ist aufgelockert und dicht durchsetzt yon den 
Infiltratzellen, welche gleichzeitig einen dichten Mantel um das Gef~13 herum dar- 
stellen, aber nur eine sehr kleine Strecke weit in die umgebende geschwundene 
Muskulatur selbst sich verfolgen lassen. 

2. Ein ganz anderes Bild bietet das iibergebene Muskelstiick aus dem M. rectus 
abdominis. Es stellt eigcntlich nurmehr eine sehnenartige Bindegewebsanh5u[ung dar, 
welchc an clnzelnen Stellen strei/en/Srmige Aussparungen zeigt. In  diese sind die Reste 
einzelner Muskel/asern eingdagert. Es ist hier besonders die van Giesonsche F~rbung 
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Abb. 10. :[VL gastrocnemius. 

Abb. 11. M. gastrocnemius. 
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Abb. 12. IvL rectus abdominis. 

Abb. 13. l~I. rectus abdominis. 
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instruktiv, weil sie durch den Farbenunterschied die beiden verschiedenartigen 
Gewebe sehr scharf und deutlich nebeneinander hervortreten liBt. Die binde- 
gewebige Grundsubstanz besteht aus langfaserigem, welligem, kollagenem, mit 
Siurefuchsin firbbarem Gewebe mit langen schmalen Spindelkernen. An keiner 
Stelle ist hier jugendliches Bindegewebe mit irgendwelchen Fibroblastenvorstufen 
eingelagert. Dagegen prisentieren sich die in den Liicken steckenden Reste der 
Muskelsubstanz als leuchtend gelbe mit Pikrinsiure gefi~rbte Gebilde. Merkwiirliger- 
weise zeigen nun diese Muskelfasern im Gegensatz zu dem erst untersuchten Muskel 
gar keine Verschmilerung 1. Ihre Querstrei/ung hat dagegen gr6fltenteils sehr schwer 
gelitten. Die meisten dieser Fasern stellen nur schlauchartige Gebilde dar, welche 
von einer sehr feink6rnigen Masse erftillt sind. Von den Sarkolemmkernen sind 
nur ganz sp~rliche Reste in Form sehr schmaler, unregelmi]ig gestalteter, chromatin- 
haltiger Partikel iibrig geblieben. Man sieht an ihnen Keulen-, Biskuit- und Hantel- 
formen, aber es ]~13t sich innerhalb der gek6rnten Schliuche nurmehr sehr selten 
ein einigermai~en intakter Kern mit Kernmembran, Chromatinnetz und Kern- 
k6rperchen nachweisen. Daneben sind hier noch besser erhaltene Fasern, in denen 
die Querstrei]ung noch deutlich erlcennbar ist. Besonders scharf trit t  an ihnen die 
Liingsstreifung auf. Hier sind dann auch die Sarkolemmkerne entsprechend gut 
erhalten. Vereinzelt stellen diese Schliuche glinzende, nahezu homogene Gebilde 
dar, in denen auch die feinste K6rnelung oder staubartige Triibung nicht mehr 
zu erkennen ist. Diese Gebilde entsprechen vermutlich einem weiteren degenerativen 
Stadium. Alle diese t3berg~tnge sind auf den Abb. 12 und 13 deutlich erkeimbar. 

Die Pr~parate der beiden untersuchten Muskelstiickchen bieten also auBer- 
orden~lieh versehiedene Bilder dar, zwischen denen ~berg~nge vollkommen fehlen". 

Obwohl die Obduk t ion  n icht  vol ls t~ndig is~ und  insbosondere be- 
dauerl icherweise  nur  einzelne St i icke der  Musku la tu r  un te r such t  worden 
konnten ,  is t  das  Ergeblfis  doch ausreichend,  u m  den beschriebenen 
Fi~llen im nosologischen Sys tem eine be s t immte  Stelle zuweisen zu 
k6nnen.  Da  sich a m  Nervensys t em bei  sorgf~lt igster  Unte r suchung  
yon  ~u to r i t a t ive r  Seite keinerlei  morphologische Veri~nderungen auf- 
f inden liel~en, die ffir die Muske le rkrankung  eine Ro]le spiolen, muB diese 
als , ,primiiro Myopa th i e"  2 angesprochen werden.  

Die Erschoinungsbi lder  dieser K r a n k h e i t s g r u p p e  sind freilich noch 
mannigfa l t ig  genug und  es is t  zu fragen, zu welcher Sonder form unsere 
Pa t i en t en  zu rechnen sind. Das kl inische Bfld en t sp r ich t  a m  ers ten  
jener  F o r m  der  , ,Myopath ien  m i t  Cont rac turen" ,  die ors tmal ig  yon  
Cestan und  Le]onne als wohlcharakter i s ie r te  E r k r a n k u n g  beschr ieben 
worden  ist. Dieser Var ia t ion  wird  yon Jendrassilc, der  eino ungew6hnlich 
groi~e Zahl  verschiedenar t igs te r  m u s k u l i r e r  E r k r a n k u n g e n  beobach te t  
hat ,  viel  eher eino Sonders te l lung zuerkannt ,  als den einzelnen, nach 
zei t l ichem Beginn und  nach der  Loka l i sa t ion  verschiedenen Typen  der  
progress iven Muskeldyst rophie .  E r  stel l t  neben den hyper ton i schen  

i Die Mikrophotogramme veto M. gastrocnemius and M. rectus abdominis 
sind mit en~sprechender Vergr61~erung hergestellt 

Ob dabei Einfliisse trophischer Art vom Zentralnervensystem, die morpho- 
logisch nicht zu erkennen sind, im Spiele sind, mul~ natfirlich often bleiben. Die 
Annahme neurogener Momente ist aber nach den Untersuchungen Leonovas fiber 
die unabh~ngige Entwicklung der Myotome vom Zentralnervensystem keinesfalls 
zwingend. 
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Muske le rkrankungen  bei  L/~sion der  P y r a m i d e n b a h n  und  den zweierlei  
Fo rmen  der  a t rophischen,  hypo ton i schen  Muskelver / inderungen (n/tmlich 
der  dys t roph ischen  und  jenor  nach Ver lus t  des per ipher ischen Nerven-  
einflusses) eiae dritte F o r m  der  Muskeldegenera t ion  auf:  bei  dieser s ind 
die Reflexe erhal ten,  erloschen oder  gesteigert, das Volumen der  Muskeln,  
die verhlirtet sind und  verkiirzt erscheinen, is t  ve r r inger t ;  die Funktions- 
/dhigkeit aber besser als bei  den  anderen  Formen .  Diose Charak te r i s t ika  
passen durchaus  fiir unsero Krankhe i t sb i l de r  un4  das  S tud ium cter n icht  
sehr  zahlre ichen einschl/igigen F/i l le in der  L i t e r~ tu r  orgibt  weitore 
gemeinsame Ztige. W e n n  yon  Myopa th i en  mi t  Cont rac turen  die Rede  
ist, so muB - -  worauf  Gowers als erster  m i t  Nachdruck  hingewiesen h a t  - -  
zwischen den rech t  h/~ufigen, auf  Antagonis ten i ibergewich t  zuriick- 
zuf i ihrenden Spditcontracturen, und  den  F r i i h c o n t r a c t u r e n ,  die auf einer 
besonderen A r t  dys t roph ischer  Muskelver/~nderung beruhen,  unter -  
schieden werden,  l~bor die le tzteren,  yon  Jendrassik und  Kollarits 
als , ,P seudokon t rak tu ren"  bezeichneten  Zust/~nde, l iegen Publ ika t ionon  
- -  auBer yon  den berei ts  erw/thnten Au to ren  von  Hahn, Dreyer, 
Stelnert und  Versd (Dys t roph ia  musculorum progress iva  re t rahens) ,  
Heuyer und  Semelaigne, Lereboullet und  Heuyer (Myopathie  a forme 
do myoscl~rose) Harvier und  Baridty (Myopathie  a forme scl~reuse), 
Tr6mmer (Dys t rophia  myosclerot ica) ,  sowie Schenk und  Mathias vor. 

Diese F~lle zeichnen sieh dadurch aus, dab die Krankheit meist mit Con- 
tracturen einsetzte, oder dab diese bereits in einem friihen Stadium ein unge- 
w6hnliches Ausmal] armahmen. Die yon den Verkiirzungen betroffenen Muskeln 
waren bei leidlich erhaltener Funktionsf/~higkeit von auflerordentlich derber, 
setmenartiger Besehaffenheit, die besonders deutlich bei Anspannung in Erscheinung 
trat. Innerhalb des durch die Verkiirzung gesetzten Spielraums waren passive Be- 
wegungen ohne Widerstand auszufiihren. Die /~lteren Patienten blieben, da die 
Krankheit nur sehr langsam fortsehreitet, meist viele Jahre hindureh berufst/~tig, 
die jiingeren konnten sieh noch lange Zeit selbsti~ndig fortbewegen, teilweise aller- 
dings nur in grotesken, dutch die Muskelverktirzungen bedingten Haltungen und 
Stellungen. Stets erwiesen sich Sensibilit/~t und Hautreflexe als normal. Die Sehnen- 
reflexe verhielten sich nicht einheitlich, immerhin waren sie in der fiberwiegenden 
Mehrzahl noch auszul6sen, wenn meist aueh etwas abgeschw/~cht. Besonders 
h/iufig wurde im Beginn die Wadenmuskulatur sklerotiseh, so dab ein SpitzfuB als 
erstes Krankheitszeichen resultierte 1. Demn/ichst waren vor allem die proximalen 
Extremit/~tenteile bevorzugt; wie bei unseren Patienten fanden sich Contracturen 
im Iliopsoas, in den Adduetoren, in Flexoren an Obersehenkel und Oberarm, 
ferner in den Brust- und Schultermuskeln. Steinert und Versg, Heuyer und Seme- 
laigne sowie Cestan und Lejonne beschreiben abnorme Kopfhaltung und Versteifung 
der Wirbels/iule infolge Beteiligung der Nacken- und Rump/muskulatur, die letzt- 
genarmten heben aul]erdem eine faille de gu~pe mit harten Bauchmuskeln als 

1 Bei der pseudohypertrophischen Form ist eine Verkiirzung der Wadenmusku- 
latur mit lebhaften Achillessehnenreflexen nicht ganz selten. Solange diese Con- 
traeturen isoliert bleiben, wird sich klinisch nicht entscheiden lassen, ob eine 
slderotische Muskeldegeneration oder eine Kombination mit Pyramidenseitenstrang- 
erkrankung (Jendrassik, P]aundler) vorliegt. Gleichzeitiges Bestehen eines posi- 
riven Babinskisehen Zeichens (Kollarits) wird fiir die letztere M6gliehkeit spreehen. 
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auffallend hervor. Nur die Mm. sternocleido-mastoidei, deren Verkiirzung bei 
unseren Patienten mit Caput obstipum und schwerer Skoliose sehr ausgesprochen 
ist, werden yon keinem Autor als sklerotisch, mehrmals aber als atrophisch erw/~hnt. 

Neben den ,,Pseudocontracturen" bestanden n/~mlich bei den zitierten 
F/~llen noch andere Ver/inderungen der Muskulatur, die hinsiehtlich 
Art und Verteflung je nach dem Alter der Patienten etwas verschieden 
waren und im wesentlichen den gel/~ufigen Typen der einfachen progressiven 
Muskeldystrophie en+,sprechen. Der Fall yon Heuyer und Semelaigne, 
der nie laufen gelernt hat, vertri t t  mit Beteiligung der Gesiehts- und 
Schultermuskulatur sowie Pseudohypertrophien den Typus Landoucy- 
Dgjerine, die 2 Brfider Dreyers, die mit 6 Jahren erkrankten, Watschel- 
gang und volumin6se Waden zeigten, den Typus Duchenne-Griesinger, 
ws man die fibrigen Fiille, bei denen der Krankheitsbeginn zwisehen 
dem 6. und 44. Lebensjahr liegt (ein Fall von Lereboullet und Heuyer 
muB noch an anderer Stelle erw/ihnt werden) dem Typus Leyden-M6bius 
bzw. der juvenilen Form von Erb zurechnen kann. AIle genannten Autoren 
sehen daher auch die yon ihnen beobachteten F/~lle nur als Variationen 
der Dystrophia musculorum progressiva und nicht als selbst/indige Krank- 
heitsbilder an. 

Bei angeborenen Myopathien kommen isolierte Contraeturen nicht 
ganz selten vor, doch sind diese meines Wissens noch nie als Myo- 
sklerosen der vorgenannten Art angesprochen worden. Die Auffassung 
unserer F/~lle, die bei der Geburt Contracturen der Rumpfmuskulatur 
in einem bisher wohl einzig dastehenden AusmaBe aufwiesen, als Dys- 
trophia musculorum progressiva mit fibrSser Muskelentartung stiitzt 
sich nicht nur auf die besprochenen klinischen Merkmale, sondern steht 
auch mit dem Obduktionsergebnis des Falles 2 in Einklang. Dem Befunde 
bei der gew6hnlichen Muskeldystrophie en~sprechend lieBen sich aueh 
in den obduzierten F/~llen mit Myosklerosen wie bei unserem Patienten 
keine oder aber nur geringe Ver~nderungen am Nervensystem nachweisen. 
Cestan und Lejonne, sowie Heuyer berichten ein vSllig negatives Resultat. 
Pappenheimer, der den Fall von Steinert und Versg mikroskopisch genau 
untersucht hat, fand chromolytische Ver/~nderungen der Ganglienzellen 
in den Clarkeschen S/iulen, sch/itzt aber selbst die Bedeutung dieses 
Befundes fiir die allgemeine Erkrankung nicht sehr hoch ein. Ebenso 
ist die ,,Kleinheit der motorischen Vorderhornzellen", die Kollarits 
bei Muskeldystrophie ohne und mit Sklerosen als auffallend bezeichnet, 
nicht als sichere anatomische Grundlage anzusehen und als obligat zu 
fordern. Bei unserem Patienten spricht such das histopathologische Bild 
der untersuchten Muskelstiicke gegen einen Ein/lu[3 vom Nervensystem. 
:Fiir die spinalen und neuralen Muskelatrophien heben Slauck und Biel- 
schowsky als eharakteristisch hervor, dab breite und schmale Fasern 
eine biindel/6rmige Anordnung zeigen. Diese Gruppierung, die darauf 
beruht, dab yon jeder motorischen Nervenzelle beziehentlich jeder 



Typus der heredodegenerativen Erkrankungen des neuromuskularen Systems. 187 

,_Nervenfaser ein ganzes Bi~ndel yon Muskelfasern innerviert wird (Biel- 
8chowsky), ist in den Schnittpr/~paraten unseres Falles nicht festzusteilen. 
Die Ver/inderungen sind vielmehr ganz diffus und im Gastrocnemius 
finden sich alle l~berg/~nge yon den schmalen bis zu den vereinzelten 
breitenFasern undFaserfragmenten unmittelbar nebeneinander (Abb. 10). 
Wenn ferner die ziemlich gleichm/~Bige Verschmiilerung der Fasern 
im Gastrocnemius, deren Struktur im allgemeinen wohl erhalten ist, 
auch nicht ausschliel31ich durch regressive Vorg/~nge entstanden zu 
sein braucht, sondern zum Teil Folge einer unvollkommenen Entwicklung 
sein kann, so /ehlen jeden/aUs Degenerationserscheinungen weder an den 
schmalen Fasern des Gastrocnemius noch an den breiten des Rectus ab- 
dominis. Zur Differenzierung der einzelnen Formen der progressiven 
Muskeldystrophie werden die sehr mannigfaltigen Ver~nderungen der 
Muskelfasern in Gestalt, Kaliber, Struktur und Kerngehalt allgemein 
Ms ungeeignet angesehen. Sie finden sich in gleicher Weise in pseudo- 
hypertrophischen, atrophischen sowie in sklerotischen Muskeln. Das 
histologische Bild der letzteren ist wohl nur dutch eine ungewShnlich 
m/~chtige Vermehrung des interstitiellen Bindegewebes ausgezeichnet, 
so dab das Muskelparenchym ganz zurficktritt. Die Schilderung Pappen. 
heims da[3 der,,Musculus gracilis zum gr5Bten Toil aus derbem, in Streifen 
geordnetem Bindegewebe besteht, in dem man sehr schlanke gerade ver- 
laufende Muskelfasern finden kann . . . . .  die zum Tefl noch sch5ne 
Querstreifung und gut gef/~rbte Kerne zeigen", entspricht weitgehend 
den oben wiedergegebenen Pr/iparaten veto Musculus rectus abdominis 
unseres Patienten. Cestan und Le]onne, sowie Heuyer fanden neben 
einer starken Bindegewebsvermehrung auch reichlich Fettzellen vor, 
die aber doch um so mehr zurticktraten, je st/irker in den betreffenden 
Muskeln die Contractur ausgesprochen war. Wahrscheinlich h/itte auch 
bei unserem Patienten die Untersuchung einer gr5[3eren Zahl yon Muskeln 
Uberg/~nge zum gewShnlichen Bild der progressiven Muskeldystrophie 
ergeben. 

Da dieses Leiden bekanntlich h/~ufig familiar und heredit/~r ist, 
unsere F/ille bisher aber in ihrer Familie isoliert geblieben sind, kSnnte 
hierin ein Einwand gegen die Diagnose gesucht werden. Abgesehen davon, 
da{3 bei der gewShnlichen wie auch bei der sklerotischen Form der Muskel- 
dystrophic erratische F~lle nichts ungew6hnliches sind (in den zitierten 
Arbeiten handelt es sich nur bei Cestan und Le]onne, Dreyer, Steinert 
und Versd, sowie bei einem Falle Hahns um famfli/ire, ann/ihernd homotyp 
undhomochronaufgetretene Erkrankungen), spricht bei unseren Patienten 
auger dem kongenitalen Bestehen der Krankheitserscheinungen und 
dem Fehlen ektogener Faktoren vor allem eine Konsanguiniffit der Eltern 
des Falles 2 (Onkel und Nichte mfitterlicherseits)/iir die endogene Natur 
des Leidens. Ein zweiter Kn~be dieser Ehe, der nach dem Tode unseres 
l%tienten geboren wurde, soil - -  wie uns beriehtet wird - -  normal sein; 
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von Muske le rkrankungen  in der  Ascendens is t  nichts  bekannt .  Genea- 
logische Erhebmrgen  be im Fa l le  1, einem Einkind ,  das  aus  einem kle inen 
landl ichen Orte  s t ammt ,  erschienen infolge zahlreicher  i l legi t imer Ver- 
b indungen  wenig erfolgversprechend.  

Nach  dem Gesagten  is t  auf  Grund  der  exzessiven , ,Pseudocon- 
t r ac tu ren" ,  des Obdukt ionsbefundes  und  des endogenen Charak te rs  
die Zugehgrigkeit der beschriebenen F~ille zur Dystrophia musculorum 

progressiva nicht zu bezwei/eln. Von dem kon- 
geni ta len  T y p u s  dieses Leidens,  wie er sich 
in den beiden, vone inander  unabhi~ngigen F/i l len 
durch die Kongruenz  des Krankhe i t sb i ldes  
offenbart ,  is t  nun ganz besonders bemerkens. 
wert, daft er viele Zi~ge mit der Myatonia  
congenita Oppenheim gemeinsam hat .  Als 
solche sind zu nennen:  die yon  der  Gebur t  
an  beobach te te  Bewegungsarmut ,  die aul~er- 
ordent l iche Schlaffheit  und  LTberstreckbarkeit  
der  d is ta len  Extremit /~tentei le  mi~ vo l lkommen  
atonischer ,  pa lpa tor i sch  n icht  abgrenzbare r  
Muskula tur ,  die norm~le geistige En twick lung  
und  das  re la t ive  Verschontb le iben  der  von  
den Gehi rnnerven  versorgten  Muskeln, sowie 
vor allem die Besserung der Motilitgit. Der 
le tz te  P u n k t  is t  besonders  bedeutungsvol l ,  da 
dieses Verha l ten  als ein sehr wesentl iches 
Merkmal  der Mya ton ia  congeni ta  angesehen 
wird. 

Im Auszug der Krankengeschichten ist bereits 
erwi~lmt, dal~ sich bei beiden Patienten die unmittel- 
bar naeh der Geburt bestehenden Contractions- 
stellungen zum Teil beheben bzw. verringern liel3en, 

Abb. 14. Kind A.K., und dab die motorischen Leistungen des 2. Falles im 
4~/, Jahre alt. Verlaufe des mehrmonatigen Klinikaufenthaltes bis 

zum Beginn der terminalen Bronchopneumonie ent- 
schieden zugenommen hatten. Viel eklatanter ist die Besserung der Motorik im 
Falle 1, der noch am Leben ist. Dieser jetzt 43/4j/~hrige, geistig sehr geweekte 
Knabe hat daheim unter Massage und Bewegungsiibungen gelernt sich auf- 
zurichten, frei zu sitzen, auf Stuhl und Tisch zu klettern und mit dem Scheme! 
im Reitersitz durchs Zimmer zu rutsehen. Er war Ende des 4. Lebensjahres 
nahe daran frei stehen und laufen zu k6nnen (Abb. 14), als er bei einem Sturz 
der ihn tragenden Mutter einen Oberschenkelbruch erlitt. Zur Heilung der 
Fractura subtrochanterica fern. sin. wurde der Knabe in die Klinik aufgenommen. 
Die Konsolidierung des Bruehes vollzog sich mit guter Callusbildung in normalem 
Tempo. Eine infolge der notwendigen Immobilisierung entstehende sehwere 
Pneumonie wurde vom Patienten iiberstanden. Er setzt jetzt wieder seine Lauf- 
fibungen mit Erfolg fort. 

Der Zustand der Muskulatur ist im wesentliehen unver/~ndert. Die Atrophie 
der Extremit~tenmuskulatur hat eher zugenommen. Andererseits ist zu erw~hnen, 
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daft die Streckf~higkeit der Arme und des nieht frakturierten Beines kaum mehr 
beschr~nkt ist, und dal3 sich die robe Kra/t in den Hdnden, mit denen der Knabe 
gar nicht ungeschickt greift, gebessert hat. Wenn sieh Himde und FiiBe im nicLt- 
innervierten Zustande auch immer noch wie lose Anhiingsel bewegen lassen, so ist 
die Hyperflexibilit~t doch etwas geringer geworden. Die Ful3riicken kSnnen nicht 
mehr mit der Tibiakante zur Berfihrung gebracht werden; beim Versuch hierzu 
spannt sich vielmehr die Wadenmuskulatur als diinner Strang deutlich an. 

Die Patellarsehnenreflexe sind naeh wir vor lebhaft, die Aehillessehnenreflexe 
nicht immer, aber doch deutheh zu erhalten, die Sehnen- trod Periostreflexe der 
oberon Extremitaten leicht auszulSsen. Auch jetzt noch treten beim Bestreiehen 
der Wangen lebhafte Zuckungen in allen 3 Facialis~sten auf, desgleiehen is~ das 
Peroneusph~nomen noeh vorhanden. Die elektrische Priifung ergab wiederum sehr 
niedrige Werte (KS = 0,7, AS ~ 0,9, A0 = 1,0, K~) = 1,6 MA). Die Erregbarkeit 
auf faradischen Strom ist anscheinend weniger gesteigert. In 100 ccm Serum 
fanden sieh 10,4 Ca. 

Die Besserung der Motilit/~t bei unseren Patienten entspricht also 
durchaus dem Verlauf der Myatonia congenita, so da[~ vom geschilderten 
Krankheitsbild eigentlich nur 1. die gesteigerte mechanische und elek- 
trische Erregbarkeit,  2. die hoehgradigen Contracturen am Rumpf  und 
3. die lebhaften Sehnenreflexe nicht zum Bilde der Oppenheimschen Er- 
krankung passen. Diese unsersn beiden F~llen als besondere Charakte- 
ristica zukommenden Symptome liel~en bsi kliniseher Betrachtungsweise 
die Diagnose einer Myatonia congenita nur in Kombinat ion mit cere. 
brMen Veri~nderungen zu. Da das Obduktionsergebnis diese Annahme 
hinf~llig macht  und unsere Patienten den prim~ren Myopathien zuteilen 
li~]t, riickt ihre Stellung zur Myatonia congenita in ein ganz anderes 
Lisht. Die Abweichungen yon diesem Krankheitsbfld miissen daher 
noshmals n~her betrachtet  werden. 

Ad 1. Die elsktrische Erregbarkeit  ist bei der Myatonia congenita 
in der Regel herabgesetzt, nur Muggia und Bing (zitiert naeh Archan. 
gelsky und Abrikoso//) haben sis normal befunden. Von einem positiven 
Chvostekschen Ph~nomen ist in der Literatur nirgends die Rode. An 
der Mtinchener Kinderklinik wurde jedoch vor der Einlieferung der 
mitgotoilten Fs bei einem Kinds mit typischer Oppenheimscher Krank. 
heit ohne Contracturen eine gesteigerte elektrische und mechanische Erreg. 
barkeit mit stark positivem Faeialphs als auffallender Befund 
registriort. Bei diesem Patienten und bei den Fi~llen mit  Sklerose konnte 
eine Kombinat ion mit  Tetanie auf rachitiseher Basis klinisch und rSnt- 
genologisch und im Fall 1 dieser Arbeit aueh durch die blutehemische 
Untsrsuchung ausgesehlossen werden. Die physiologiseh-chemisehe Grund- 
lage dieser erhShten Erregbarkeit  der Nerven (odor Muskeln?) ist so 
wenig durehsichtig wie die des Chvosteksehen Phs bei post- 
diphtheriseher Polyneuritis. Theoretische Erkl/~rungsversuche sollen des- 
halb hier unterbleiben. Fiir die nosologische Stellung der kongenitalen 
slderotisehen Muskeldystrophie zur Myatonia eongenita ist nur wichtig 
dab die bei ersterer nachweisbare Ubererregbarlceit des peripheren Nerven. 
systems auch bei der letzteren zur Beobachtung gelcommen ist. 
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Ad 2. l~ber Contracturen bei Myatonia congenita i s t - -  wie erw/~hnt - -  
5fters berichtet worden (GStt, P/aundler, Kaumheimer, Marburg, Stransky 
Collier-Wilson u. a). Zwangshaltungen der Extremit/~ten in Form der 
Pronationscontracturen sind sogar von GStt und P/aundler (in etwas 
erweiterter Form auch yon Kaumheimer) als typisch fiir das Krankheits- 
bfld angesehen worden. Da aber diese Kontrakturen in keinem Falle 
so hochgradig wie bei unseren Patienten waren, ist verst/~ndlich, dab 
ihnen nur eine untergeordnete Bedeutung als sekund/~re Ver/~nderungen 
beigemessen wurde. So fiihrt sie Kaumheimer auf Schrumpfungsvorg/inge 
der Muskulatur infolge Degeneration der motorischen Vorderhornzellen, 
Slauck auf bindegewebige Ver/inderungen der Gelenkkapseln zuriick, 
w/~hrend Stransky und Lehoczky sie am zwangslosesten - -  entspreehend 
den Spiitcontracturen bei anderen Muskelatrophien - -  mit einer StSrung 
des Gleichgewichtes durch einen verschiedenen Grad der Erkrankung 
in antagonistisehen Muskelgruppen erkls Sower solehe F~lle ob- 
duziert werden konnten (Kaumheimer, Neurnann, Slauck, Marburg, 
Lehoczlcy, Katz), ergaben sich Ver/inderungen im Riickenmark. Bei 
dieser Sachlage kSnnen die Contracturen tats/ichlich nicht nur quanti- 
tat iv verschieden, sondern prinzipiell andersartig Ms bei unseren Patienten 
sein. Klinische J~hnlichkeit mit diesen hat jedoch ein yon Collier-Wilson 
(Fall 10) beobachteter 4jS, hriger Knabe, der yon Geburt an erhebliche 
Contracturen in der Ileopsoasmuskulatur, in den Adductoren und in der 
Beugegruppe der Oberschenkelmuskulatur aufwies. Die distalen Ex- 
tremit~tenteile waren enorm schla]/und iiberstree#bar, die aktive Bewegungs- 
f/thigkeit jedoch nicht schlecht. Die Bilder dieses Knaben erinnern 
im ganzen Habitus mit einer Taille de gu@e sehr an unsere Patienten. 
Der Fall yon Collier-Wilson, bei dem die Sehnenreflexe fehlten, und der 
Schultergfirtel sowie die Nackenmuskulatur schlaff und nicht sklerotisch 
waren, steht also wohl in der Mitre zwischen typischer Myatonia congenita 
und unserem Krankheitsbild. t~hnlich verhiilt es sich mit dem 2. FaUe 
yon Lereboullet und Heuyer, den diese Autoren als sklerotische Form 
der Myopathie auffassen. Bei diesem 6j/~hrigen Knaben fiel bereits 
in den ersten Tagen nach der Geburt eine fast vSllige Bewegungslosigkeit 
der GliedmaBen auf, die sich dann so welt besserte, dal3 sich das Kind 
im 3. Lebensjahre vorfibergehend mfihsam aufrechthalten konnte. Eine 
Myatonia congenita, mit der das Krankheitsbfld viele Ahnlichkeit hatte, 
wird wegen der symmetrischen Contracturen im Quadriceps femoris 
und Biceps brachii abgelehnt. I)ber den Beginn der Muskelverkiirzung 
ist nichts gesagt. Die Sehnenreflexe waren erloschen. In der Beschreibung 
wird noch hervorgehoben, dal3 dieser Knabe einen voluminSsen Sch&del 
mit olympischer Stirn, ovigalem Gaumen und ein sehr schlechtes GebiB 
hatte. Er  weist somit eine ganze Reihe gemeinsamer Ziige mit unseren 
Patienten auf und stellt ebenso wie der FaU yon Collier- Wilson ein Binde- 
glied zwischen diesen und der Myatonia congenita dar. 



Typus der heredodegenerativen Erkrankungen des neuromuskul~ren Systems. 191 

Ad 3. Das Verhalten der Sehnenreflexe unserer Patienten scheint 
diese yon der Myatonia congenita ganz abzusondern. Naeh der fiber- 
einstimmenden Angabe aller Autoren sind hierbei die Sohnenreflexe 
erloschen oder abgeschw~cht. Der durchaus ungew6hnliche lebhafte 
Ablauf verliert jedoch sofort seine Gegens~tzliehkeit, wenn man in 
Erws zieht, dal3 die yon Jendrassik als eine besondere Form dystro- 
phischer Muskelerkrankungen angesehenen Sklerosen mit gesteigerten 
Re/lexen auch bei der Myatonie vorkommen k6nnen. Dann lassen sich 
unsere Fdlle, da sonst keines ihrer Symptome der Myatonia congenita 
ganz /remd ist, zwanglos als die sklerotische Form der Oppenheimsc~en 
Krankheit au//assen. Da nun alle in der Literatur beschriebenen :F~lle 
yon Myosklerosen nut Variationen der geliiu/igen Typen der progressiven 
Muskeldystrophie sind und da die kongenitale sklerotische Muskeldystrophie 
unserer Patienten so o//ensichtlich nur eine Abaft des von Oppenheim 
au/gestellten Kranlcheitsbildes ist, so wird letzteres damit - -  wenigstens 
zum Tell - -  aueh als echte kongenitale Muslceldystrophie eharakterisiert. 
Dieser Schlui3 setzt ffeilich voraus, dan der Begriff der ,,Myatonia con- 
genRa" nicht zu eng gefaGt wird. 

])as Wesen der mit diesem Namen bezeichneten Zust~nde ist noch 
immer umstritten. Die herrschendo Unklarheit ist am besten aus der 
verschiedenen Rubrizierung des Krankheitsbildos in den einschliigigen 
Lehr- und Handbfichern zu erkennen. Oppenheim selbst behandelte 
es als Anhang nach der Poliomyelitis anterior acuta; im Lewandowskyschen 
Handbuch wird es als Sonderkapitel - -  yon Cassirer bearbeitet - -  zwi- 
schen Myasthenio und kongenitale Muskeldefekte eingereiht, und im 
Handbuch der inneren Medizin yon Bergmann-Staehelin erscheint es 
abgetrennt yon dem Kapitel der progressiven Muskelatrophien in dem 
bunten Sammelbecken ,,famili~re und angeborene Dyskinesen". In 
der 3. Auflage des Handbuches der Kinderheilkunde yon P/aundler- 
Schloflmann nimmt Ibrahim die Myatonia congenita unter die herodo- 
degenerativen Erkrankungen auf und schliel~t sie anhangsweise der 
infantflen progressiven Muskelatrophio an. Wenn daraus auch zu er- 
kennon ist, dal~ die Myatonia congenita yon ihrer Sonderstellung mehr 
und mehr eingebfil3t hat, so scheinen doch noch einige Unterschiede 
gegeniiber den erblichen Erkrankungen des neuromuskuls Systems 
zu bestehen, die bei kritischer Einstellung eine v611ige Unitarisierung 
verhindern. Beim Versuch hier welter zu kommen, mul3 zun/~chst davon 
abgesehen werden, die Oppenheimsche Erkrankung einem bestimmten 
Typus der heredodegenerativen Muskelatrophien zuteilen zu wollen. 
Li~Gt man Sondertypen auger Betracht, so bleiben als Einw~nde gegen 
den heredodegenerativen Charakter der Myatonia congenita nur zwei 
urspriinglich als wesentlich angesehene MerkmMe fibrig: die /ehlende 
Familiaritiit und die /ehlende Progression. 

Die Mitteilungen fiber Erkrankungen von Geschwistern (LReratur 
bei Katz und Boddin) sind so zahlreich geworden, dal~ ein familiares 
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Vorkommen nieht mehr zu bezweifeln ist. Auch die HereditAt kann als 
nachgewiesen gelton. Krabbe stellto in einer Famflio mit mehreren 
blutsverwandten Ehen die Erblichkoit eines kongenitalon Leidens lest, 
das anatomisch Boziohungen zur Werdnig-Ho//mannschen Erkrankung 
aufwies, klinisch aber durchaus der Myatonia congenita zugerechnet 
werden mul~. Nach Lehoczky ist Konsanguinit~t der Eltern myatonischer 
Kinder 6ftors beobachtet worden. Da bei den obduzierten familiAren 
FAllen bisher immer VerAnderungen am Nervensystem nachgowiesen 
wurden, ist die Blutsverwandtscha/t der Eltern unseres rein muskul~iren 
Falles besonders beachtenswert. Im t3berwiegen der ,,sporadischen Fiflle" 
ein Argument gegen die endogene Natur des Leidens erblicken zu wo]len, 
ware beim heutigen Stand der Erblichkeitslehre verfehlt. Dal~ familiAre 
HAufung nicht noch 5fters beobachtet wird, braucht aber nicht nur in 
Besonderheiten des Erbmodus begriindet zu sein. Jendrassi]c ist auf- 
gefallen, dab Mfitter myatoniseher Kinder nur selten andere lebensfAhige 
Friichte zur Welt gebracht haben und da~ in den Anamnesen die Zahl 
der totgeborenon, beziehentlich frfih verstorbener~ Kinder eine hohe ist. 
Eine Polyletalit/~t infolge fetalor Manifestation endogener Erkrankungen 
wird diese relativ hAufig isoliert erscheinen lassen. Es liegt also kein 
Grund vor, Einzelfitlle von Myatonia congonita als andersartig yon den 
famfliAren abzugrenzen (Krabbe, Bing). 

Die Those yon der fehlenden Progression dor Myatonia congenita 
ist gleiehfalls sehon von verschiedenen Autoren (Jendrassik, Slauclc, 
Lehoczky, Katz u. a.) als revisionsbodtirftig befunden worden. Oppenheim 
hat auf Grund dor ersten yon ihm beobachte~en FAlle, bei donon sich 
die statischen Funktionen besserten, die M6glichkeit vollst~ndiger Riick- 
bildung der Symptome erwogon. Fiir diese Vormutung schien auch zu 
sprechen, dal~ die Krankheit bei iilteren Kindern nie zur Beobachtung 
gekommen war. Von einer vollstitndigen Heilung ausgesprochener Krank- 
heitsbilder ist aber bis jotzt noch nichts bekannt geworden. Die Prognose 
der Myatonia congenita hat  sich vielmehr als sehr ungiinstig erwiesen. 
Auch die Kinder mit anscheinender Besserung sterben t rotzdom--  gr6Bten- 
teils in/olge pulmonaler Affektionen - -  boreits in den ersten Lebensjahren. 
Von den 10 Fi~llen, die an der Miinchener Kinderklinik sei~ 1915 zur 
Beobaehtung gekommen sind, hat der noeh lebende, jetzt fast 5jAhrigo 
Knabe mit Sklerosen das h6chste Alter erreicht, wAhrend alle anderen 
ihrer Krankheit meist noch als SAuglinge erlegen sind. Diese Erfahrung 
deckt sich mit denkatamnestischen Erhebungen Hamburgers bei 12 FAllen, 
die alle gestorben sind. Unter Beriicksichtigung dieses Materials scheint 
die Angabe Jbrahims, da~ nur otwa 300/0 bereits in den ersten Lobens- 
jahren sterben, wesentlich zu niedrig zu sein. Das Los der iAnger am Leben 
bloibondon ist ebenfalls kein gliiekliches. Die BesserungsfAhigkeit ist 
meist recht besehri~nkt (Collier-Wilson). Die 14ji~hrige Patientin yon 
Thorspecken-Neumann und der 21ji~hrige Mann Slauks - -  die unter der 
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Diagnose Myatonia congenitai  das hSchste Alter orreicht zu habon 
scheinen - -  waren Jammerbflder  mensehlicher Hilfslosigkeit. Sonst 
ist fiber F/file jenseits des Pubert~tsalters bisher nichts bekarmt goworden. 
Der Grund ffir das Fehlen der Myatonia congenita bei den hSheron 
Altersstufen ist j edenfalls nicht in einer Heilung, sondern im ]riihzeitig 
er]olgenden letalen Ausgang zu suchen. Wenn die Oppenheimsche Krank-  
heir nach ihrem Bokanntwerden zun~chst prognostiseh viol zu gfinstig 
beurteilt wurde, so ist das darauf zurfiekzuffihren, dab bei kurzer Beob- 
achtungsdauer die Zunahme der Bewegungsf/~higkeit und in einzelnen 
F/~llen die Erlernung des Gohens tats/~ehlich als wesentliehe Besserung 
imponiorte. Es ist aber durchaus fraglieh, ob darin eine Regression 
der Krankheit erblickt werden daft. Vorgegenw/~rtigt man sich, mit  
welchom Geschick /~ltore Individuen mit progressivom Muskelschwund 
die Ausfi~lle der gesch/~digten Muskulatur zu komponsieren verstehen, 
so i s t  erkl/~rlieh, dab dor myatonische S/~ugling mi t  den wenigor stark 
botroffenen Muskolgruppen mancherlei motorisehe Funktionen orlornen 
kann. Der mitgeteilte Fall 1 zeigt sehr doutlich, dab eine erhebliehe 
Besserung der Motilit/~t mSglich ist, aueh wonn die anatomischen Ver- 
/~nderungen nicht regressiv, sondern sogar langsam progressiv sind. Ferner 
ist zu berficksichtigen, dab sicher viele F/~lle von Myatonia eongenita, 
und zwar gerade die schwersten, entweder schon intrauterin odor bald 
naeh der Geburt unerkannt  ad exitum kommen werden. Die Kinder, 
bei denen die Krankhei t  diagnostiziert wird, stellen also eine Auswah! 
mit relativ giinstigem Verlau] dar. Nimmt  man hinzu, dab auch die orst 
sp/~ter manifest werdendon Formen endogener Erkrankungen des Nerven- 
systems und der Muskeln zum Toil nur /~uBerst langsam fortschreiten 
und Jahre hindurch anseheinend ganz stationer bleiben kSnnen 
Erb beriehtet sogar yon weitgehender Riickbildung in einem sicheren Falle 
von in]antiler Dystrophic - -  so kann die Besserung der Motilit/~ bei der 
Myatonia congenita kaum als essentieller Unterschied des Krankheits-  
brides yon den heredodegenorativen Erkrankungen gewortet werden. 
Wenn jodoeh vorhor fehlende odor stark abgeschw/~chte Sehnenreflexe 
deutlich positiv werden, wie yon einigen Autoren (Collier-Wilson, Bern- 
heim-Karrer) ~ berichtot wird, so ist das nieht ohne weitores als 

1 Bei dem Falle Thorspecken-Neumann setzten die L/~hmungserscheinungen 
wahrscheinlich erst einige Monate nach der Geburt ein; sonst war das Krankheits- 
bild typisch und die Motilit/~t der Patientin besserte sich w/~hrend des Kleinkindes- 
alters deutlich. Der Patient Shucks diiffte eher als Werdnig-Ho]]mannsehe Krank- 
her aufzufassen sein. Auch bei ihm waren aber Stillst/~nde zu verzeichnen. 

2 Bei dem Falle Bernhelm-Karrers ist eine Poliomyelitis anterior aeu~ trotz 
symmetrischer Paresen aller 4 Extremit/~ten in differentialdiagnostische Erw/~gung 
zu ziehen. Die L/~hmungserscheinungen setzten n/~mlieh im Anschlul3 an eine akute 
fieberhafte Erkrankung bei dem 8 Tage alton Kinde ein und betrafen auch das 
Zwerchfell, das beider Myatonia congenita fast stets unbeteiligt bleibt. Auch die 
Entwicklung eincr hochgradigen Hiihnerbrust trotz weitgehender Besserung der 
Motilitat ist etwas ungew6hnlich. 

Z, f, d. g.  l~cur, u.  P sych .  126. 13 
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Scheinbesserung zu deuten. Dieses Verhalten rechtfertigt immerhin gewisse 
Zweifel an dem fortschreitenden, degenerativen Charakter der Myatonia 
congenita, die unter anderem auch von Ibrahim ge~ul~ert werden. Es 
ist daher zu erw~gen, ob die Oppenheimsche Krankheit  zwar ein endo- 
genes, aber ein nieht progressives Leiden, im wesentlichen also eine mehr 
oder minder ausgleichbare Entwic]dungshemmung ist. 

Diese Auffassung, die der urspriinglichen Oppenheimschen Deutung 
nahesteht, wird neuerdings yon Bielschowsky vertreten. Er  kommt auf 
Grund vSllig fibereinstimmender histopathologischer Befunde bei 5 F~tllen 
zu der Ansicht, da~ dem Krankheitsbild eine Agenesie beziehent]ich 
Dysplasie der Vorderhornzellen und ihrer Axone zugrundeliegt. Ffir 
besonders wichtig h~lt er eine mangelhafte Ausreifung der Endaus- 
breitungen bei einem Tell der Nervenfasern, die im myatonischen Muskel 
zu einer /elder/6rmigen Anordnung schmaler, unrei/er Muskelfasern neben 
Gruppen normalbreiter Fasern fiihrt. Den Zuwachs an funktioneller 
Leistungsf~higkeit und die Wiederkehr der Reflexe bezieht er dann auf 
Besserung der Innervation infolge Sprossung intakter Nerve~ffasern 
oder Ausreifung nicht bis zur Peripherie vorgedrungener Axone. Bid- 
schowslcy setzt ffir eine einheitliche Auffassung der Myatonia congenita 
auf dieser anatomisehen Grundlage voraus, da~ 1. regressive Vers 
rungen am Nervensystem fehlen, und dal~ vor allem 2. eine gruppenweise 
Anordnung breiter und unrei/er, aber nicht degenerativ vergnderter, schmaler 
Muskelfasern zu erkennen ist. Trifft letzteres zu, so hMt Bielschowslcy 
aueh die Fiille, bei denen am Nervensystem iiberhaupt keine Ver~tnde- 
rungen festgeste]lt wurden (Spiller, Silberberg), mit seiner Definition 
vereinbar; auch bei normalem Ganglienzellbefund kSnnten ni~mlich 
partielle dysgenetische Veriinderungen an den Axonen allein bestehen, 
deren Nachweis nur mit besonderen Untersuchungsmethoden mSglich 
ist. Das histopathologische Bild der Mus]celn unserer Fiille ls sich aber 
mit der Auffassung yon Bielschowslcy nicht in Ein]clang bringen. Hier 
sprechen die diffusen Degenerationserscheinungen an breiten und schmalen 
aber wohl strukturierten, also nicht un/ertigen Muskelfasern, sowie das 
Fehlen einer biindel]Srmigen Gruppierung entschieden gegen einen fiber- 
geordneten neuralen Faktor. Will man aber unsere Patienten v o n d e r  
Myatonia congenita ganz ausschlie~en, so bleiben auch gegen die erste 
Voraussetzung von Bielschowslcy Bedenken bestehen. Er  selbst gibt 
zu, dal~ auch in seinen Fifllen am Nervensystem und an den breiten 
differenzierten Muskelfasern ein ,,progressiv-degenerativer Einschlag" 
nicht /ehlt, und dal~ selbst der ,,histologischen Differentialdiagnose 
Sehwierigkeiten erwachsen kSnnen, wenn sich bei der Myatonia congenita 
auf die Dysgenesie und Hypoplasie der Ganglienzellen noch regressive Vor- 
giinge au/p/lanzen*". Zweifellos trifft dies nieht selten in ausgesprochenem 

* Ira Original nich~ gesperrt. 
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Mal~e zu ( Rothmann, Neumann, Kaumheimer, Slauck, Krabbr Lehoczky). 
Daraus erhellt die nahe Beziehung der Myatonia congenita zu don 
heredodegonerativen Erkrankungen. Ein Unterschied bleibt schlieit- 
lich nur insofern bestehen, als bei letzteren die regressiven Ver~nde- 
rungen scheinbar normal aussehende Gewebe betreffen, wi~hrend bei 
der Myatonia congenita (im Sinne von Bielschowsky) die besonders 
hoehgradige Untauglichkeit der Anlage auch morphologisch erkennbar 
ist. Das von diesem Autor festgestellte anatomisch-pathologisehe Sub- 
strat der Myatonia congenita diir/te also mehr in gradueller als in prin. 
zipieller Hinsicht yon den heredodegenerativen Erkrankungen verschieden 
8ein. Eine Besserung der Neurotisation ist noch nicht bewiesen. Sofern 
die Abiotrophie der Nervenbahnen nur eine partielle ist, 1/s die grSl~ere 
histogenetische Potenz jugendlichen Gewebes die Erweiterung des 
Aktionsradius voll funktionsfi~higer Nervenfasern immerhin m5glich 
erseheinen. Ein solch teilweiser Ausgleich eharskterisiert sber such 
noch nicht den Gesamtverlau/ der Krsnkheit als regressiv. 

Zussmmenfsssend ergibt sich 1. dsl~ die Prognose der Mystonis 
congenits, deren endogener Chsrakter nicht mehr zu bezweifeln ist, 
eine recht ungtinstige ist; 2. dsl~ eine vSllige Ausheilung einwandfreier 
und ausgesprochener F/tlle noch nieht beobsehtet worden ist ; 3. dal~ die 
Zunahme der Bewegungsf/~higkeit grSBtenteils beschriinkt ist und sich 
ohne Riiekbildung der snstomischen Ver/~nderungen erkl/iren 1/i~t; 
4. dal~ eine weitgehende und nicht nut scheinbare Besserung selten ist 
und auf psrtiellen Repsrationsbes~rebungen beruhen kann; 5. dab 
such bei sicheren F/illen progressiver Muskeldystrophie ststion/~rer Ver- 
lsuf und sogar Riickbildung (Erb) beobachtet worden ist; schliel~lich 
6. dal~ prinzipielle anatomische Unterschiede zwischen der Mystonis 
eongenits und den heredodegenerativen Erkrsnkungen des neuromusku- 
1/~ren Systems nicht bestehen. Demnach scheinen mir Zwei]el an dem 
heredodegenerativen Wesen der Oppenheimschen Krankheit ~ nicht mehr 
berechtigt zu sein. 

Soweit bisher Angriffe suf die Sonderstellung der Myatonis congenits 
unternommen worden sind, laufen sie grSl]tenteils dsrsuf hinsus, dieses 
Krsnkheitsbfld nur als die congenitsle Form der friihinfsntilen spinalen 
Muskelstrophie zu kennzeiehnen. Diese Auffsssung wurde erstmalig 
von Rothmann vertreten, dem sich seither nach anf/inglich sehr lebhsftem 
Widerspruch eine ganze Reihe von Autoren (Slauelc, Neumann, Hiinekens 
und Bell, Lehoczky u. a.) sngesehlossen hsben. Ohne Zweifel entspricht 
der pathologiseh-snatomische Befund in einer groJien Anzahl yon Mys- 
tonief/~llen weitgehen4 dem der Werdnig-Ho//mannsehen Krsnkheit. Wenn 
aueh nsch den Untersuchungen yon Bielschowsky graduelle Unterschiede 
mehr Beachtung verdienen mSgen, sls sie bisher gefunden hsben, so ist 
jedenfalls verst/~ndlieh, dsB Entsrtungsreaktion, fibrill~re Zuckungen und 
st/irkeres Befallensein partieller Muskelgebiete bei der Oppenheimschen 

13" 
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Krankheit  beobachtet  werden konnten. Umgekehrt  werden Pronations- 
contraeturen und die Caschierung der Muskelatrophie durch reichliches 
Fettpolster - -  Merkmale, die als charakteristiseh fiir die Myatonia 
congenRa angesehen worden sind - -  auch bei der Werdnig-Ho[/mannsehen 
Krankhei t  gefunden. Alle diese Symptome lassen sich also nicht zur 
Begriindung einer dualistischen Au//assung verwerten. Vielmehr ist nieh$ 
zu bestreiten, dal~ eine kongenitale, progressive spinale Muskelatrophie 
vorkommt  und kiiniseh zur Myatonia congenita gerechnet werden muB. 
Das letzte Glied der Beweiskette stellen die Mitteflungen von Biebergeil, 
sowie Hiinekens und Bell dar, die fiber das Vorkommen beider Krank-  
heiten bei je einem Geschwisterpaar berichten. Auch in den famfli~ren 
Myatoniefi~llen von Boddin und Katz 1 haben sich die Krankheitserschei- 
nungen bei je einem yon den Geschwistern erst im Verlaufe des 1. Lebens- 
jahres entwickelt. Trotzdem w/~re eine v611ige Unitarisierung der Werdnig- 
HoHmannschen mit der Oppenheimsehen Krankhei t  ebenso ver/ehlt wie 
eine prinzipielle Trennung. Die Myatonia congenita ist vielmehr im 
Gegensatz zur frfihinfantilen progressiven Muskelatrophie kein Krank- 
heitsbild mit einheitlicher pathologisch-anatomischer Grundlage. Es geniigt 
jedoeh auch nieht - -  wie Katz und mit  entsprechenden Einschr~nkungen 
aueh Bielschowsky vorschlagen - -  die spinalen der Werdnig-Ho/]mann- 
schen Krankheit  entsprechenden Formen der Myatonia eongenita als 
Untergruppe neben mehr neuromuskul/~ren Krankheitsbildern aufzu- 
steUen, dann aber die Myatonia congenita yon den progressiven Muskel- 
dystrophien schar] abzugrenzen. Die Verfeehter einer neurogenen Theorie 
wollen in den nicht sehr zahlreiehen F/~llen von Myatonia congenita, 
bei denen die histologische Untersuchung keine krankhaften Ver/~nde- 
rungen am Nervensystem ergab (Spiller, Councilman-Dun, Lereboullet 
und Baudouin, Silberberg) entweder die Diagnose nicht als einwandfrei 
oder aber die histopathologischen Untersuehungen nicht als technisch 
vollkommen ansehen. Unsere F/~lle, die sich nicht nut dutch den negativen 
Be/und am Nervensystem, sondern besonder s durch die M yosklerosen ( A nm. ) 

1 Das von Katz beschriebene Geschwisterpaar gehSrt mit zu den 5 yon Biel- 
schowsky histologisch untersuchten Fallen. Die Entwicklungshemmung der motori- 
schen Nervenbalmen und der Muskulatur war bei beiden Kindern im gleiehen Marie 
nachweisbar. Da aber das Nachlassen der Beweglichkeit in einem Fa|le erst vom 
3. Lebensmonat an festgestellt wurde, geht daraus hervor, dab die von Bielschowsky 
als Grundlage der Myatonia congenita angesehene Dysgenese beziehentlich 
Aplasie des neuromuskul/~ren Systems allein nicht zu feststellbaren Ausfalls- 
erscheinungen gefiihrt hat, dab vielmehr das Krankheitsbild erst durch degenerative 
Prozesse manifest geworden ist. 

Anm.: Die Vermehrung des interstitiellen Gewebes in atrophischen Muskeln wird 
meist als ,,Ersatzwucherung" aufgefaBt. Diese Deutung ist fiir die exzessive An- 
h/iufung festgeffigten fibrill~ren Bindegewebes im sklerotisch-dystrophischen Muskel 
und fiir die m~chtige Yermehrung des Fettgewebes bei Pseudohypertrophien wenig 
befriedigend. Fiir die Pathogenese dieser Zust~nde diirfte daher folgendes er- 
w~genswert sein: Der Reifungs- und AlterungsprozeB des KSrperganzen verl/iuf~ 
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als echte Muslceldystrophie erweisen, sind geeignet, diese Zweifel am kon- 
genitalen Vorkommen  prims Myopathien unter  dem Bilde der 
Myatonia  congeni ta  zu beseitigen i. Da  aber diese sieher nicht  immer mi t  
hochgradigen Pseudocontrac turen  verbunden  zu sein brauchen, wird es 
klinisch vorl~ufig nicht  mSglich sein, rein muskul~re und  neurogene 
Formen  exakt  zu trennen. Es erseheint daher unzweekmal~ig, den 
Begriff der Myatonia  congenita mi t  einer bes t immten anatomischen 
Lokalisation zu verbinden oder sogar auf ein besonderes, nur  mit  
subtiler histologischer Technik differenzierbares Substrat  zu beschrs 
Is t  doeh auch die Bezeichnung, die Oppenheim auf Grund rein kliniseher 
Merkmale w~hlte, als anatomischer  Begriff ungeeignet, w~hrend die 
allen Formen  angeborener Myopathien eigene Muskelschlaffheit gut  
dami t  gekennzeichnet wird. Daher  ist es wohl das Gegebene den ein- 
gebiirgerten und  relativ unverf~ngliehen Namen  als ldinischen Sam- 
melbegri// beizubehalten und nicht nur fiir die spinalen und neuro- 
muskulgren Muskelatrophien, sondern aueh fiir die prima'ten Myopathien 
mit und ohne Sklerosen gelten zu lassen. Silberberg schie•t aber fiber 
das Ziel hinaus, wenn er auch noch cerebrale und bulbgre Erkrankungen  ~ 

dem der einzehlen Gewebsarten nicht proportional. Vielmehr wissen wir, dal~ die 
Ganglienzellen etwa schon bei der Geburt ihre Wachstums- nnd Fortpflanzungs- 
f~higkeit verloren haben, und dab auch die Muskelzellen keinem lebhaften Genera- 
tionswechsel unterworfen sind, wi~hrend weniger hoch differenzierte Zellen und 
Gewebe st~ndig ersetzt werden und auch beim Greise noch so jugendlich wie beim 
Kinde sind (P/aundler). Der harmonische Ablauf der Ontogenese bis zum Alter 
erfordert also eine auBerordentlieh subtile Abstimmung des Wachstums- und Er- 
haltungspotentials in den Primordialzellen der einzelnen Gewebsarten. Dabei 
kann nun sowohl ein ,,Zuwenig" als auch ein ,,Zuviel" unterlaufen, so dal~ spi~ter 
die Wachstumsharmonie entweder durch partielle Ausf~lle oder dureh das l~ber- 
wiegen eines Gewebes gestiirt wird. Mit diesen, die Gowersche Theorie der Abio- 
trophie erweiternden Vorstellungen lassen sieh die auBerordentlich wechselvollen 
Bilder der heredodegenerativen Erkrankungen gut erkl~ren. Es kann damit nicht 
nur die Wucherung yon Fett und Bindegewebe im Muskel sondem auch die Kombi- 
nation der Muskelatrophien mit trophischen Skeletver~nderungen, mit Sklero- 
dermie, mit iiberm~Biger, bei der Myatonie bisweilen verhi~rteter Fettanh~ufung 
im Unterhautzellgewebe usw. verst~ndlich gemaeht werden. 

Die heredo-degenerativen Erkrankungen werden sich um so friiher in der 
Ontogenese manifestieren, je grSBer der Mischungsfehler der Wachstumspotenzen 
einzelner Gewebsarten ist. Bei den kongenitalen und friihinfantilen Formen driickt 
sich eine besonders grebe StSrung des Akkordes auch durcb die Vielgestaltigkeit 
der Bilder aus. Die Manifestation wird umso spgter erfolgen, je geringer die Dis- 
krepanz ist, die dann auch zu mehr ein fSrmigen Bildern fiihrt. 

1 Silvestri beobachtete Myatonia eongenita bei 2 Geschwistern, deren Tante 
eine Dystrophie hatte.--Jendrassiks Fall yon ,,congenitaler Muskeldystrophie" 
(lljghriger Knabe mib angeborener allgemeiner Muskelsehw~che, lebha/ten Patellar- 
sehnenre]lexen, und Boweglichkei~sdefekten im Hirnnervenbereiehe) mSehte ich 
ebenfalls der Myatonia eongenita zureehnen. 

i Was Silberberg unter den ,,cerebralen Formen" versteht, ist nicht klar er- 
sichtlich, da er in seinem Schema unter dieser Rubrik den Moebiusschen Kem- 
8chwund und die Heubn,rsche Kemaplasie, al~o Erkrankungen peripherer Neurone 
auffiihr~ und bei den bulbi~ren Formen die ,,Atrophia museulorum bulbaris" nennt. 
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entsprechender Art dem Begriff unterordnen will. Der bishorigon Ge- 
pflogenheit entsprechend mug die Bezeichnung Myatonia congenita 
- -  auch wenn damit eine ganzo Gruppe verschiedonartiger Erkrankungen 
zusammengefaBt wird - -  au/ generalisierte Schwiichezustdnde der Mus. 
kulatur mit Bevorzugung der Extremitdten und des Stammes beschr/inkt 
bleiben. Bei einem solehen rein klinischen Gebrauch des Begrfffes muB 
au/ die Kongenitalitdt besonderes Gewicht gelegt werden. Gewig wird 
bisweilen schwer zu entscheiden sein, ob die Ausfallserscheinungen 
yon Geburt an bestanden haben, da sie in den ersten Lebenstagen und 
-wochen fibersohen werden k6nnen. Wird aber bestimmt angegeben, 
d~B die Bewegungsf~higkeit Monate hindurch normal war, so sollten 
solche F/ille den friihinfantilen Formen der Myopathion zugoteil~ werden. 
Die Myatonia congenita kann natfirlich, als Pauschalbegriff definiert, 
so wenig wie etwa die Bezeichnung ,,cerebrale Kinderliihmung" als 
exakteDiagnoseangesehenwerden. Sie mul~ vielmehr durch entsprechende 
Zus/~tze erg/inzt werden, soweit Iibrill/ire Zuckungen, das Ergebnis der 
elektrischen Priifung odor abet sklorotische Ver/inderungen einen spinalen 
beziehentlich neuralen odor myopathischen Typus anzeigen. Es ist zu 
hoffen, dab mit der Zeit dureh weitero Besonderheiten (Verhalten der 
I~eflexe, mechanische Erregbarkeit usw.) die ldinischo Differenzierung 
der einzolnen Formen immor zuverl~ssiger durchfiihrbar wird. F/Jr die 
Prognoso ist die LokMisation der Krankheir und die Neigung zu raseher 
odor langsamer Progression ausschlaggebender als dot anatomisehe 
Charakter. Wenn man aueh geneigt ist, leichtere F~lle, yon denen aus 
es Mle l~bergangsstufen bis zu einfachen, hypotonischen Zustgnden 
ohno wesentlicho Funktionsbeeintr/tchtigung geben kann, zu don pri- 
m/iron Myopathien zu reehnen, so brauchen doeh aueh die spinalen 
Formen nieht rasch progredient zu sein. Das zeigen diezitierten, relativ 
alt gowordenen F/~lle von Thorspeken-Neumann und Slauck, aueh wenn 
diese zu den friihinfantilen und nicht zu den kongenitalen spinalon 
Muskelatrophiert gehSren mSgen. 

Differentialdiagnostische Schwierigkeiten bleiben nicht nur in bezug 
auf die Trennung der verschiedenen Untorgruppen, sondern auch hin- 
sichtlich der Abgrenzung der heredodegenerativen Myatonia congenita 
als Ganzes anderen Krankheiten gegenfiber bestehen. So k6nnten - -  yon 
cerebrM bedingten Tonus/tnderungen dor Muskulatur abgesehen - -  in 
einzelnen F/tllen Sch/~digungen der peripheren Neurone entzfindlicher 
odor toxischer Art (Marburg, Miraglia, Gordon u. a.) das Bild der Oppen- 
heimschen Kra1~kheit vort/~uschen, und auch die Erkennung geburts- 
traumatischer giiekenmarksl/isionen braueht nicht immer einfach zu 
sein. Mi~ dem Wesen der Myatonie haben alle diese Zust/inde aber 
nichts gomeinsam. 

Die Erkenntnis, dab sich unter dem Bildo der bisher als bosondere 
Art der Myopathien angesehenen Myatonia congenita die verschiedenen 
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Formen heredodegenerativer neuromuskul~rer Systemerkrankungen ver- 
bergen, dfirfte die Verbindung der entsprechenden Zust~nde bei h6heren 
Altersstufen enger gestalten und vor allem die progressive spinale Muskel- 
atrophie veto Typus Aran-Duchenne trotz weniger ausgesprochener 
Familiarits in ~tiologischer Hinsieht n~her anschliel3en. Noch wichtiger 
erscheinen mir aber die sich ergebenden Beziehungen zu anderen kon- 
genitalen Krankheitszusti~nden, die sich von den generalisierten, degene- 
rativen Ver~nderungen dem Wesen naeh nur quantitativ zu unterscheiden 
brauchen. Von Rothmann, Ibrahim, Katz und Silberberg ist bereits 
darauf hingewiesen worden, da]~ L~hmungen im Gehirnnervenbereicb 
vielleicht als umschriebene, besonders lokalisierte Erscheinungen in 
Parallele zur Myatonia congenita zu setzen sind 1. Der Nachweis ver- 
breiteter sklerotischer Ver~nderungen wirft nun ein neues Lieht auf das 
Wesen angeborener isolierter Contraeturen, wenn hierffir oft auch 
ektogene Faktoren ma~gebend sein kSnnen. Jendrassik hat bereits auf 
Grund familii~rer Krankheitsbilder mit Pseudocontraeturen die Auffassung 
des angeborenen Klumpful~es als heredodegeneratives Leiden vertreten. 
Unsere Fiflle, die beide ein Caput obstipum hatten, kSnnen wesentlich 
zur Kl~rung der Genese dieser Krankheit beitragen. Ist doch gerade 
fiir den Schiefhals nich~ nur eine rein traumatische Ursache unwahr- 
scheinlieh, sondern auch der mechanistische Erkli~rungsversuch als 
isch~mische Contractur - -  infolge Kompression der nutritiven Gef~i~e 
dos Kopfnickers durch Kopf- Schulterann~herung in utero (V61ker, Sippel, 
H o h m a n n ) -  nieht vollbefriedigend. Partielle Myosklerosen endogener 
Art als Grundlage des Caput obstipum m~chen nicht nur ein familii~res 
Auftreten und die Kombination mit anderen Abartungen (KlumpfuB, 
Muskeldefekten, Hfiftgelenksluxationen u. v. a.) verst~ndlieh, sondern 
kSnnen fiber die Sehwierigkeiten bei einer erweiterten Problemstellung 
(Mollier) hinweghe]$en, dab n~mlich das Krankheitsbild mit der Ver- 
kfirzung eines Kopfnickers fiberhaupt nicht ausreiehend erkls werden 
kann. Bemerkenswert ist ferner die kongenitale Hfiftgelenksluxation 
eines unserer Patienten. Auch hierffir sind endogene Momente in Form 
primi~rer sklerotischer Muskelver~nderungen in Betracht zu ziehen. 
Die naheliegenden Beziehungen zwisehen partiellen Contracturen und 
der sklerotischen Muskeldystrophie lenken weiterhin erneut auf einen 
Zusammenhang angeborener Muskeldefekte mit der einfachen progressiven 
Muskeldystrophie hin (Erb, Bing). Andererseits zeigt die hi~ufige Kombi- 
nation von angeborenen Hirnnervenl~hmungen mit Muskeldefekten und 
anderen Abartungen, darunter auch rait Kontraktionszust~nden (Schief- 
hals, Klumpfui3 usw.), dab die isolierten heredodegenerativen Erkrankungen 

x Davison und Weiss beriehten fiber die Kombination von Oppenhelmscher 
Krankheit mit kongenitaler Ptosis (und Vitium eordis). -- Hier einsehl~gig ist auch 
der auf Seite 197, Ful~note 1 erw~hnte Fall yon Jendrassik. 
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des neuromuskul/iren Apparates ebenso eng zusammengehSren wie die 
auf ein ganzes System verbreiteten Formen. 

Zusammenfassung. 

1. Zwei vSllig kongruente F/ille mit einer eigenartigen, bisher nicht 
beschriebenen, angeborenen Myopathie endogener Art (Konsanguiniti~t 
tier Eltern eines Kindes) erweisen sich durch normalen histopatholo- 
gischen Befund des Nervensystems und durch ausgedehnte Myosklerosen 
mit lebha/ten Reflexen vom Typus der ,,Pseudocontracturen" (nach 
Jendrassilc) als echte Muskeldystrophie. Das Krankheitsbild deckt sich 
im iibrigen mit der Myatonia congenita Oppenheim, mit der es vor allem 
eine hochgradige Atonie der nicht sklerotischen Extremitiitenmuskulatur 
und eine weitgehende Besserung der Motili~t gemeinsam hat. 

2. Eine Absonderung der Oppenheimschen Krankheit yon den heredo- 
degener~tiven Muskelatrophien ist nicht mehr berochtigt. Der Verlauf 
dor Myatonia congenita, deren famfli/ires und heredit/ires Vorkommen 
erwiesen ist, entsprieht dem der ,,abiotrophischen" Erkrankungen, wenn 
zur Beurteflung die fetale Manifestation des Leidens beriieksiehtigt 
wird. Diese entzieht vielo rasch progrediento F~lle durch friihzeitigen 
Ted der Erkennung und l~13t fiir die Diagnose eine Auswahl relativ 
gutartiger Verlaufsformen iibrig, bei denen im S~iuglings- und Klein. 
kindesalter oine weitgehende Zunahme der Bewegungsfiihigkeit ohne 
Regression der kranlcha/ten Verdnderungen eintreten kann. 

3. Die pathologisch-anatomiseho Grundlage der Myatonia congenita 
ist keino einheitliche; es kommen wie bei den progressiven Muskel- 
atrophion h6herer Altersstufen spinale, neurale und myopathische Formen 
vor. Da sieh diose bei kongenitaler Manifestation alle durch hochgradige 
Atonie ~uszeiehnen und sich klinisch nicht immer mit Sicherheit unter- 
scheiden lassen, empfiehlt es sich, die Bezeichnung Myatonia congenita 
als Sammelbegri// beizubehalten und nach MSglichkeit mit entsprechenden 
Zus~itzen zu spezi/izieren. 

4. Angeborene, umsehriebeno Kontraktionszust~nde wie Caput obsti- 
pum, Klumpfu~ und Luxatio coxae lassen sich--soweitUmweltseinfliisse 
als Ursache nicht in Frage kommen - -  als isolierte Degenerationskrank- 
heiten der generalisierten kongenitalen sklerotischen Muskeldystrophie 
in gleicher Weiso zur Seite stellen, wio angeborene Hirnnerven- und 
Muskeldofokte zu den spinalen beziehentlich einfachen myopathisehen 
Formen der Myatonia congenita in Parallele gesetzt werden k6nnen. 
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