
XXVI. 
Ueber Pseudohypertrophie der  luskeln. 

Von 

Prof. O. Berger 
in Breslau. 

Die merkwiirdige Krankheit, die zuerst im Jahre 1861 yon D u c h e n n e  
geschildert wurde und jetzt allgemein als , P s e u d o h y p e r t r o p h i a  
m u s c u l o r u m "  bezeichnet wird, hat bereits eine sehr reichhaltige 
Literatur aufzuweisen, so dass G o w e r s  seiner vortrefflichen Arbeit, 
(1879) die stattliche Zahl yon 264 Fgllen zu Grunde legen konnte. 
Diesen gehguften Beobachtungen gegeniiber hat sich die Darstellung 
D u c h e n n e ' s  gl~tnzend bewlihrt; uoch heute kann das von ihm ent- 
worfene, durch Klarheit und Pr/icision ausgezeichnete Krankheitsbild 
als mustergfiltig bezeichuet werden. Eine wesentliche Bereicherung 
desselben hat uns die neuereZeit  nicht gebracht. Die G r i e s i n g e r -  
B il l  r o t h '  sche Entdeckung der interstitiellen und iuterfibrilI/iren Fett- 
wucherung als anatomische Grundlage der pathognostisehen Volums- 
zunahme hatte verschiedene Autoren dazu verleitet, den pathologlsch- 
histologischen Muskelbefund als das essentielle Criterium der Krank- 
heir aufzufassen, mit unbegreiflicher Vernaehl~tssigung ihrer ~ttiologi- 
schen und symptomatologischen Charaktere. Da abet die Lipomasie 
der Muskeln bei einer Reihe versehiedener Affectionen vorkommen 
kann, die die wesentlichsten Differenzen mit der Muskel-Pseudohyper- 
trophie darbieten, so sind derartige Beobachtungen und insbesondere 
die aus gleichzeitigen Beflmden am R-fickenmark hergeleiteten Schlfisse 
ffir das Studium diesel" Erkrankung vSllig werthlos. Die bis ill die 
neuere Zeit fortgesetzte Discussion der Frage, ob das Leiden als ein 
rein myopathischer Process aufzufassen sei, unabhangig yon einer 
anatomischen Veranderung des centralen und peripherischen Nerven- 
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systems, oder ob in analoger Weise wie bei einer bestimmten Form 
der progressiven Muskelatrophie eine s p i n a l e  Grundlage - -  Atrophie 
und Degeneration der Vorderhornzellen - -  vorliege, ist dutch eine 
Anzahl hinsichtlich des Nervensystems negativer Obductionsbefunde 
(Me r yon ,  C o h n h e i m ,  C h a r c o t ,  B r i e g e r ,  S c h u l t z e  - -  die bei- 
den ersten nut makroskopisch) in ersterem Sinne entschieden. Ge- 
genfiberstehende positive Ergebnisse lassen theils bestimmte Zweifel 
bezfiglich ihrer Dignit~it zu ( C l a r k e  und G o w e r s ,  K e s t e v e n ,  
G6tz ) ,  theils sind sie als Entwickelungsanomalien, als congenitale 
Missbildungen des Centralnervensystems aufzufassen ( D r u m m o n d ,  
B r a m w e l [ ) ,  die mit der Muskelerkrankung in keinem directen Zu- 
sammenhange stehen, obwohl sie immerhin ein hohes nosogenetisches 
Interesse darbieten, da gerade heredit~re (degenerative) Momente in 
der Aetiologie der Krankheit eine hervorragende Rolle spielen:~). 

Ein neuerdings yon 1 ) e k e lh a r i n g beschriebener,Fall yon Rficken- 
markserkrankung bei PSeudohypertrophie der Muskeln" ist yon S ch ul t z e 
dahin corrigirt worden, dass das Rfickenmark ein darchaus normales 
Verhalten zeigte. 

Bei der geringen Zahl der  his jetzt vorliegenden Obductionsbe- 
funde dfirfte es nicht fiberfiiissig erscheinen, einen neuen typischen 
Fall milzutheilen, der bereits vor liingerer Zeit auf meiner Abtheilung 
zur Section gekommen ist. Es handelt sich um einen, bei seinem 
Tode 16jlihrigen Knaben, der bereits im Jahre 1875 in der Medicini- 
schen Section der Schlesischen Gesellschaft ftir vaterliindische Cultur 
yon mir vorgestellt wurde**). Mein Freund Maas hatte ein Stiick- 
chert Muskel aus der linken Wade excidirt, dessen mikroskopische 
Untersuchung eine h o c h g r a d i g e  W u c h e r u n g  des i n t e r s t i t i e l l e n  
F e t t -  und B i n d e g e w e b e s  ergab, mit reichlichen Kernen und spin- 
delfSrmigen Elementen in dem letzteren und versehieden hochgradiger 
einfacher Atrophie der Muskelfasern. Daneben fanden sich noch viele 
Fasern yon ganz normalem Durchmesser. Die Krankengeschichte 
des spi~ter auf die Krankenabtheilung des hiesigen stiidtischen Armen- 
hauses verlegten Knaben wurde im Jahre 1876 in einer unter L i ch t -  
h e l m ' s  Leitung geschriebenen Dissertation yon Olbr ieh***)  mit- 
getheilt. 

*) S. MSbius: Ueber die heredit~iren Nervenkrankheiten. Volkm~nn's 
Sammlung klinisoher Vortri~ge Nol 171. 

**) S. Jahresboricht der Schlesischen Gesellsohaft fiir vaterliind. Cultur. 
1876. S. 202. 

***) Ueber hypertrophischo Muskoll~hmung. Breslau, 1876. 
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Richard Bt i t sch ,  13 Jahre alt, Arbeitersohn. Der Gross~'ater dos Kna- 
ben starb im Alter yon 60 Jahren, nachdem or in den letzten Jahren an einer 
L~ihmung der unteren Extremitg~ten, die ihn vollkommen an's Bett fesselte, 
gelitten hatte. Das Leiden begann 10 Jahro vor seinem Tode mit reissenden 
Schmerzen in den Beinen~ die sich bis zur Hfifte erstreckten. Dabei ermfidete 
Patient auffallend leieht schon bei geringffigigen Anstrengungen. ND~heres 
fiber die Affection ist nicht zu ermitteln. Im Uebrigen sind die s~mmtlichen 
AngehSrigen vol[kommen gesund und namentlich war keiner seiner Anver- 
wandten yon einem seiner Krankhei~ g~hnlichen Leiden befallen. Seine Ge- 
schwister, eine Schwester yon 4 Jahren und ein Bruder yon 7 Jahren, sind 
ebenfalls gesund. Die (nicht mit einander verwandten) EItern des Patien- 
ten leben in sehr grmlichen VerMltnissen und seine Ern~hrung war dem- 
gemgss keine gfinstige. Trunksucht der Eltern wird in Abrede gestellt. Die 
Wohnung ist dunkel nnd niedrig, im Winter feueht nnd sehr kalt. Im Alter 
yon 6 Jahren fiberstand er in gewShnlicher Weise die Masern und im 7. Jahre 
den Keuchhusten. Sechs Jahre alt,  bekam er ohne besondere Veranlassung 
einen w o h l a u s g e b i l d e t e n  e p i l e p t i s c h e n  A n f a l l ,  mit vollkommenem 
Verlust des Bewusstseins. Aehn]iche Anfiille wiederholten sich im Laufe yon 
2 Jahren siebenmal und sind seitdem nieht wiedergekehrt. Den Anfiillen 
gingen regelm~issig Kopfschmerz und Schwindel eine Zeit lang vorher. Die 
Spuren seines jetzigen Leidens lassen sich bis in seine frfiheste Kindheit zu- 
rfick verfolgen. Er lernte sehr spgt, erst im 4. Jahre, lanfen; sein Gang war 
von vorn herein eigenthfimlich watschelnd, er wurde leicht miide, konnte nie 
rasche Bewegungen ausfiihren und fiel h~ufig. Seine Beine waren immer welt 
auseinander gespreizt, der Rumpf zurfickgebeugt und der Leib hervortretend. 
Erheblicher wurden diese Erscheinungen erst im siebenten Lebensjahre. Zu 
dieser Zeit will die Mutter bemerkt haben, dass die Waden hart und dick wur- 
den, aueh fiel es ihr auf, dass sic sieh auffaliend kalt anfiihlten und die t{aut 
darfiber blgulich verfg~rbt war. hn Alter yon l0  Jahren versehlimmerten sich 
wiederum, angeblich nach einer Erldiltuug, die Erscheinungen sehr bedeutend ; 
Patient konnte jetzt nicht mehr laufen und musste zur Sehule getragen wet- 
den. Gleichzeitig wurde aueh bemerkt, dass seine Arme anfingen, schwach 
zu werden. Bei Bewegungsversuchen ktagte er fiber heftige Sehmerzen in den 
unteren Extremitiiten, auch in den ttfickenmuskeln traten Sehmerzen auf, die 
sich bei Druck sehr erheblich steigerten. Seitdem sind die Erseheinuugen in 
stetem Zunehmen begriffen. 

S t a t u s  p r a e s e n s  am 21. S e p t e m b e r  1876. 

Patientisteinseinem Alter entsprechend grosse~, ziemlichkrgftiggebautes 
Individuum in leidliehen Erniihrungsverhgltnissen, der Panniculus adipesus ist 
fiberallm~issigstark. Die Farbe der Haut, wie die dersichtbaren Schleimhiiute, 
istim Allgemeinen ziemlich blass. Seine Intelligenzist eine vollkommen normale, 
er ist yon lebhaftem Temperament, antwortet auf alle Fragen in zutreffender 
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Weise und sein Verstand ist seinem Alter gemgss entwickel~. Die Funotionen der 
Hirnnerven sind votlkommen intact, GehSr, Gesicht, Gerueh, Gesehmack nor- 
mal. Die Augenbewegungen sind nach allen Riehmngen hin und in vollkom- 
mener Ausdehnung mSglieh, die Pupillen sind mittelweit, auf Lieht reagirend, 
die Sprache ohne auffallende Abweiehung, ebenso die Kieferbewegungen und 
das h'lienenspiel. Der Gesichtsausdruek ist lebhaft. Sehr auffaliend hingegen 
und mannigfach sind die StSrungen der Function und Form yon Rumpf- und 
Extremit~tenmuskulatur. Zun~ichst fgllt an dem Patienten sofort des sehr be- 
deutende ~lissverh~ltniss zwisehen der Entwiekelung der Muskulatur der oberen 
und unteren Extremitgten in die Augen. Oberschenkel sowohl als Untersehen- 
kel sind ~tusserst massig nnd yon einem Umfange, der den iibrigen Dimen- 
sionen des gSrpers durchaus nicht entspricht. Der grSsste Umfang der rech- 
ten Wade betrg:gt 31 Ctm.: der der linken 31t/,~ Ctm. Der Umfang beider 
Oberschenkel in tier N iihe der Inguinalbeuge betrggt 39t/2 Ctm. Dabei be- 
trifft die u nicht die gesammte Muskulatur gleichmg~ssig, sondern 
es sind einzelne Musheln besonders hochgradig getroffen, was in erster Linie 
yon der beiderseitigen Wadenmuskulatur gilt. Die Waden prominiren beider- 
seits ganz auffallend~ besonders wenn Patient sic zu eontrahiren versucht. 
Sic haben den Umfang, wie die eines aussergewShnlich starken Mannes. Die 
Muskeln an der Vorderflgehe des Untersehenkels sind etwa von normalem Vo- 
lumen. Aueh am Oberschenkel sind es haupts:,tchlioh die an der hinteren 
Fl~ehe gelegenen Muskeln, die Musculi bicipites, semitendinosi und semimem- 
branosi, deren Volumen zugenommen, w~hrend die Muskeln an der Vorder- 
fl~ehe einen etwa den Verhgltnissen entspreohenden Umfang haben. Die Con- 
sistesz der hluskulatur ist besonders an den linken Wadenmuskeln derb, 
w~thrend die reehten Waden- und Oberschenkelmuskeln sich weicher ani~hlen. 
An der inneren Seite der linken Wade befindet sieh eine etwa 2 Ctm. lunge, 
derbe ~arbe, die yon der erwghnten Muskelexcision herrtihrt. Ausserordentlich 
stark entwickett sind ferner die Glut~ialgegenden, die als runde, pralle Wtilste 
imponiren. Beide SeitenMnd etwa gleiehmgssig hervorgewSlbt, die Consistenz 
derselben ist nur mg~ssig derb. Am Riicken sieht man beiderseits neben der 
Wirbclsgule die Musculi saerolumbales als runde Wtilste prominiren. Der linke 
springt stg:rker hervor als der rechte, beide fiihlen sich ~iusserst derb und hart 
an. Von den Bauchmuskeln scheinen beiderseits die Musenli reeti abdominis 
stiirker~als normal entwi&elt zu sein. Im Gegensatz hierzu sind dieMuskeln 
der obererf KSrperhglfte sehr viel schwg~cher, als dies normal der Fall sein 
sollte. Die l~[uskulatur der vorderen Brustwa.nd ist sehwach und.welk, die 
51usculi peetorales sind auf beiden Seiten zu gusserst diinnen, sehwachen 
Platten gesehwunden. Die vorderen Partien der Deltamuskeln sind gleiehfalls 
schwach, so dass der Rabensehnabelfortsatz und der Oberarmkopf dieht nnter 
der Itaut liegen; dagegen sind die.hinterenPartien derselben sehr stark, zwei- 
ffellos stiirker als normal und yon derber Consistenz. Sehr sohwach entwickelt 
sind die Museuli la~issimi dorsi, auffallend sLark hingegen und als derbe 
Wiilste imponirend der Nusculus infraspinatus und der Musculus teres major; 
fast vollstg~ndig geschwunden sind die Beugemuskeln des Oberarms, w~hrend 
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die Stre&mnskulalnr etwa das normale Volumen darbietet. Von normMer 
Proportion ist die Vorderarmmusl~ulatur, etwas sehwg, cher soheinbar a]s nor- 
mal, besonders inden Daumenballen, sind die Handmnsl(eln beiderseits. Hals- 
und Gesiehtsmuslieln zelgen normale Verhgltnisse. 

In der ruhigen Ritekenlage des Patienten Nllt zungehst auf, dass 
beide Beine stark nach aussen rotirt sind, Hiift- nnd Kniegelenl<e sind dabei 
in geringer Beugung, die Sprunggelenke in Plantarflexion. Dabei hat be- 
senders der linke Fuss eine sehr ausgesprochene Neigung zur Varusstellung. 
LS~sst man den Patienten die Zehen bewegen, so gelingen Beugebewegun- 
ten gut, wenn sie aueh nioht sehr ltraftvoll ausfatlen; mangelhaff, krafflos 
und die normMen Grenzen nieht erreiehend, slnd die Streekbewegungen. Be- 
wegungen im Sprunggelenk sind so gut wie unausffihrbar. Wenn Patient 
dazu aufgefordert wird, so kann er in irgend erheblichem Umfange derart, ige 
Bewegungen ta r  nicht ausf/ihren, ohne dass er gleiehzeitig das I{niegelenk 
beugt und st~reekt, Bei fixirtem Knie Mng'egen erfoIgen nur Bewegungen tier 
Zehen. In sehr ansgiebigem Grade dagegen und mit erheblieher l{rafg kann 
Patient den Fuss addueiren, d. h. die Fussspitze naeh Innen fiihren; dabei 
tritt beiderseits dieSupinationsstellung des Fusses, also die Senkung des gus- 
seren Fussrandes, stark hervor. Lg.sst man den Patienten das linl~e Kniegelenk 
beugen, so gelingt diese Beugung bis etwas fiber den reehten Winkel hinaus, 
jedoeh nt~r unter Zuhfilfenahme anderer Nusl~eln, als zu der gew6hnliehen 
Beugung des Untersehenl~els erforderlich sind. Patient s~ellt den Fuss stark 
in Adduetion und Supination und maeht fortwS.hrende Bewegungen mit dem- 
selben. Nan sieh~ dabei dureh die Haul hind~lreh die Wadenmusl~eln sich 
stark eontrahiren. Ueber diese Grenze hinaus ist eine active Beugung voll- 
kommen unm6glieh. Ganz dieselben VerMilmisse finden sieb rechts, nut ist 
bier der Effect der intendirten Bewegung' eia noeh viol geringerer. Die 
gussersLe Grenze der Beugung erreiehi, noeh nieht elnen reehten Winkel. Noeh 
besser iibersieht man diese Verhgltnisse bei Banehlago des Patien~en. Die 
Beugebewegungen gesehehen mit minimMer If raft, selbst ein sehr geringerWi- 
derstand kann dureh'dieselbe niche fiberwunden werden. Das gebeugte Knie 
vermag Patient beiderseits nur mit ZuhfilfenM~me des Fusses zu streeken. Er 
maeht fortwiihrende Ab- und Adduetionsbewegungen desselben und bringC so 
dureh Mlmg~liges Vorwgztsrutsehen auf dei' Unterlage den Fuss in die gestreekte 
Stellung. Ohne diese Fussbewegungen kommen nennenswerche Streokeffecte 
fiberhaupt nieht zu Stande. Auch die Beugung im H/iftgelenk ist sehr defect, 
und es gelingt aueh bei den 5mssersten Anstrengungen nicht, den Obersehen- 
kel bis zum reehten Winkel zu beugen. Die I(r~ft der Bewegung ist gleieh- 
falls eine ausserordentlieh goring% so goring, dass sie die Sohwere der ExCre- 
mit/iten nieht tiberwinden l~ann, so class Beugebewegung nut beim Unter- 
stiitzen des Gtiedes eintritt. Die ExtremitS~ten liegen, wie bereits erwg, hnt, 
immer nach aussen rotirt; eine Rotation nach einwgrts ist zwar m6glich, doeh 
gesehieht aueh sie mit sehr geringer Kraft. Aueh die Rotation nach aussen 
ist g, usserst krafflos, Die Streel~ung des gebeugten Hfiftgelenkes ist nur in 
tier R/i_ekenlage, wenn die Schwere diese Bewegung unterstiitzt, mSglieh; in 
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der Bauehlage kann Patient dos Hfiflgelenk nleht strecken. Patient ist fort- 
dauernd zum Sitzen und Liegen verur~heilt; stehen kann er gar nioht. Yer- 
sueht man es, ihn aufzustellen~ so knickt er sofort in allen Gelenken zu- 
sammen. 

Die Bowegungen der Finger sind nach allen Riohtungon hin mSglich 
und goschehen prompt und gesehickt, doch ist der HSmdedruck auf beiden 
Seiton auffallend sehwach. Auch die Bougungen und Streekungen im Hand- 
gelenk sind vorhanden, doch sind auoh sie sehr krafdos und kSnnen nioht den 
geringsten Widerstand tiberwinden. Noeh sehwiicher sind Pro- und Supina- 
tionsbewogungen, besonders die letzteren. Beugebewegungen im Ellenbogen- 
gelenk sind wohl mSglich, doeh geschehen sie mit ttiilfe anderer l~Iuskoln als 
in der Norm. Patient stellt dabei das Handgelenk in starke Hyperextensions- 
stellung und contrahirt die StreckmuskulaLur des Vorderarms. Aueh diese 
Bewegungen sind yon ausserordentlicher Kraftlosigkeit, links nooh sohw~eher 
als rechts. Eine Contraction der Beugemuskeln des Oberarms ist dabei durch 
die Palpation gar nicht zu erkennen. Sehr viol bessor sind die Streckbewe- 
gungen in dem Ellbogengelenk. Man fiihlt daboi  deutlioh die Contr~otionen 
der Streokmuskeln; doeh ist ouch die Kraft dieser Bewogungen sehr erheblich 
herabgesetzt. 

In dot" Schulter r kann Patient die oberon Extromitiiten gar nicht, 
boim Versucho wird die Schulter in die HShe gezogon und die Hand eine 
Spur zur Seite geschleudert. Dabei ffihlt man deutlich die Contraction der 
starken Dellamuskeln. Ebenso wenig kann Patient den Arm nach vorn erhe- 
ben. Will or den Arm mit dora der anderen Seite auf der VorderflS~ohe des 
gumpfes krenzen, so kann or dies nur mit Hiilfe einer Schleuderbewegung, 
welcho din'oh Contraction dor Resto des Pectoralis mt@r zu Stande kommt, 
ein wMdiehes regulates Hinfiberfiihren der Arme ist unmSglioh, huf den 
Rticken kann or gleichfalls die Arme bis zu einer gewissen Grenze schleudern. 
hlle diese Bewegungen geschehen selbstverstgndlich ohne die allermindoste 
Kraft. Die Schulterblgtter naeh Innen gegen die Wirbelsg.ule zu ziehen, kann 
Patient fiberhaupt gar nicht. Auoh in die H6heziehen der Sehultern ist sehr 
wenig ausgiebig und kraftlos. Die Hand zum Munde ffihren, nm zu essen, 
kann Patient nur dann, wenn or den Kopf stark gegen den gumpf beugt, und 
aueh unter dieser Bedingung bodarf es zur Ausf/ihrung eines ganz enormen 
Kraftaufwandes. Die Bewegungen der Halsmuskeln, Drehungen und Beugun- 
gen des Kopfes na~h vern und hinten sind intact und gesehehen mit vollkom- 
mener Exactheit. Aus der horizontalen Lago in die sitzende Stellung iiber- 
gehen kann Patient nur mit sehr vieler M/ihe nach sehr vielen misslungenen 
Versuehen und fiihlbarer Contraction fast allot tlumpf- und ExtremitS~tonmus- 
keln. Sitzt er einmal, so kann er die sitzende Stellung beliebig lunge beibo- 
halten, ohne auffallend zu ormiiden. Streckung der Wirbelsiiule ist, soweit 
sich dies bei dem Patienten priifen l~isst, absolut unmSglich. 

Die elektrische Erregbarkeit der Nerven und Muskeln ist ffir den fara- 
disehen, wie galvanisohen Strom herabgeseiz~, wie ein Vergleich mit einem 
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gleichaltrigen gesunden Individuum lehrte. Qualitative Abweichungen der Er- 
regbarkeit sind nieht vorhanden. 

Die Haut der unteren Extremit~iten ist auffallend kfihl~ yon livider F~r- 
bung und yon reichliehen, dunkel gefirbten Venennetzen durchzogen, welohe 
derselben ein marmorirtes Aussehen verleihen. Seine Tastempfindungen sind 
volli~ommen erhalten, leise Berfihrungen empfindet er, localisirt sic riehtig 
unterscheidet ~adelspitze und :Nadelknopf. 

Aueh die Sehmerzempfindung ist ganz intact, ebenso is~ der Tempera- 
tursinn g~usserst rein und der Drueksinn tier Haul vollkommen unversehrt. 
Passive Bewegungen percipirt der Kranke vollkommen und sind selbe ohne 
Widerstand auszuffihren. 

hTirgends zeigen sich Spannungen oder Steifigkeiten der Muskeln. Auch 
die Reflexerregbarkeit ist normal, eher etwas gesteigert. Die hypertrophischen 
Muskeln sind fiberall etwas auf Dru@ empfindlioh, jedoch ist diese Empfind- 
liehkeit l~eine hoehgradige. Patellarsehnenreilexe fehlen, ebenso wenig lassen 
sich andere Sehnenreflexe erzielen. 

Von Seiten der Respirations- und Circulationsorgane sind keinerlei St~- 
rungen vorhanden. Die Vorg~nge der Verdauung sind bis auf elne geringe 
I%igung zu Stuhlverstopfung ganz normal. Der Urin wird in normaler Menge 
entleert, ist hellgelh, fret yon Eiwelss und Zucker, reagirt saner und hat ein 
speeifisehes Gewieht yon 1012. 

Diesem aus dem Jahre 1876 stammenden Krankheitsberisht ist bis zu 
dem am 3. Juli 1879 erfolgten Tode des Patienten in Kfirze folgendes nach- 
zutragen. Bis gegen Ende des Jahres 1878 erhielt sich dot Zustand ohne 
wesentliche Ver~nderungen in der oben geschilderten Weise, nur die Bewe- 
gungsf~higl~eit in den verschiedenen Muskelgruppen der unteren Extremitg.tea 
war noch wetter unter das frfihere Niveau gesunken. Insbesondere gingen 
jetzt die Beugebewegungen der Zehen nur noch sehr uuvollkommen yon statten 
und ihre Streckbewegungen waren nut minimal zu sehe,- aueh die Adduction 
des Pusses, die Beugung im Knie- nnd flfiftgelenk waren in wei~ geringeren 
Grenzen ausffihrbar. An den oberen Extremit/iten liessen sich keine wesent- 
lichen Fortschritte des Leidens erkennen. Die frfiher derbe Consistenz der 
linken Wadenmusl<eln war allmg iig geschwunden, die Muskeln f/ihlten sich 
vielmehr abnorm welch und schwammig an. Denselben Eindruck einer teigi- 
gen Fettmasse machten anch die fibrigen hypervoluminhsen Theile, besonders 
die hinteren Abschnitte der Deltamuskeln, die Infraspin. und die Ter. major. 
Proportional den zunehmenden Functionssthrungen war auch in den verschie- 
denen zn wiederholten Malea gepr/iften Muskeln die (directe und indireete) 
Erregbarkeit auf beide Stromesarten noch weiter verminderk wie die Vergtei- 
ehung Init den aus einer fr/iheren Zeit vorliegenden Tabellen ergab. Niemals 
fand sich bei den his zum Tode vielfach und genau vorgenommenen elel~tri- 
schen Priifungen s~mmtlicher K6rpermuskeln E n t a r ~ u n g s r e a e t i o n ,  obwohl 
nattirlich speciell darauf gefahndet wurde. Schliesslich gingen die Waden- 
muskeln ihrer elektrischen Erregbarkeit vollst~ndig verlustig, wg~hrend diese 
sonst noch iiberall erhalten blieb, besonders gut an den Muskeln des Daumet,- 
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und Kieinflngerballens, in auffallendem Gegensatz zu der betriichtliohen Her- 
absetzung in den iibrigen gandmuskeln. Die mechanisehe Muskelerregbarkeit 
war proportional der elektrisohon herabgesetzt, resp. aufgehoben, ohne quali- 
tative Aenderung. Im December 1878 sLellten sieh Athembesehwerden, 
Husten und Sehmerzen in der Brust ein. Die Untersuehung ergab eine be- 
ginnende Infiltration der linken Lungenspitze, welehe in den ng.ehsten Monaten 
sich welter ausbreitete und auch die reehte Seito befiel. Jetzt begann auch 
in rapider Weise das hllgemeinbefinden zu leiden und trotz des eine Zeit lang 
nooh gut erhaltenen Appetits maehto sieh eine zunohmendo allgemeine Abma- 
gerung bemerklich. Diese zeigte sieh in besonders auffi~lliger Weise an den 
hyporvoluminSsen Muskeln der unteren Extremit~ten. Kurze Zeit vor dem 
Tode betrug der grSssto Umfang der Wade 25,5 Ctm., Mitte des Obersehen- 
kels 29, obere Drittel des Obersehenkels 29,8, dieht oberhalb des Handge- 
lonl~s 13,07 Mitte des Vordorarms 17,57 des Oberarms 13~5, dieht unterhalb 
der Schulter 17,0. Anfang Juni 1879 traten Fieberersoheinungen auf, mit 
morgendliehengemissionen und abendlichen Exaeerbas his zu 39,8. Am 
20. Juni linksseitige und bald darauf rechtsseitige Pleuritis. Am 3. Juli 
Exitus letalis. 

Die drei Stunden naeh dem Tode erfolgte O b d u c t i o n  (Herr Professor 
B i n s w a n g e r, znr Zeit I. Assistent des hiesigen pathologisehen Instituts) or- 
gab Polgendes : 

" Dem Alter entspreehend mittelgrosse m~nnliche Leiche. Beide Fiisse in 
Equinusstellung', die Kniegelenke in m~ssiger BeugeeQntractur, Zehenm~d 
Finger leioht beweglieh. Die Hautdeeken allgemein sehr b!ass, die Muskulatur 
des ganzen K6rpers ffihlt sieh ausserordentlieh sehlaff, stellenweise an den 
Oberarmen, besonders aber an den Ober- und Unterschenkeln teigig an. 

Dos Unterhautfetlgewebe sp~flich. Beim Abtrennen der Haul und des 
Unterhautzellgewebes springen die Muskeln sowohl an den Extremitg, ten als 
am Rumpfe als sehwefelge!be Piatten vor. W~hrend aber die Muskulatur der 
oberon Extremit~ten und des Rumpfes al!gemein ~erdiinn~ und versehmglort 
ist, springon die Muskelb~uohe des Ober- und Untersehenkels, hauptsiichlich 
die an der Hinterfl~iehe gelegenenen, als breite, sich sehwammig anfiihlende 
Massen vet. In hoehgradigster Weise zeigen sich die Brust- und Bauehmus- 
keIn, die oberfii~ehliche Riiekenmuskulatur und die beiden Sternobleidomastoidei 
zu auffallend d(innen Platten atrophirt, die deutlioh tin streifiges Aussehen 
besitzen. Zwisehen den schmalen, schwefelgelben Streifen, welche die ein- 
zelnen Muskelbiindel repr~sentiren~ finden sieh breitere Absohnitte straffen 
Bindegewebes. Am stS.rksten zeigt sich dieso Vori~nderung an den boiden Pec- 
torales maj., die zu 1,5 Mm. im Durchmesser betragenden Platten verdiinnt 
sind. Die Poctorales minores sind nur als 4 - - 5  dureh ziemlieh weite Inter- 
stitien getrennte Muskelstreifen siehtbar. Die Muse. intercostales zoigen sieh 
als ziemlich breite Biindel yon hellgelber Fi~rbung. Makroskopiseh ansehei- 
nend fast ganz intact erscheinen die Muse. sternohyoidei, thyreo-hyoidei, der 
Biventer maxillae, die stylo-glossi. Die 51asseteron blassroth, mit wenigen 
sohwefelgMben streifigen Muskelbiindeln; letztero ~llgemein schmal, das inter- 
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stitiolle Zollgewebe verbreitert. Die Zunge auffallond breit und gross, die Zun- 
genmuskeln blassroth, yon guterGonsistenz, an der Unterflgche in der NS, heder 
Basis findon sioh vereinzelt auf der Schnittflg~che teieht vorspringendo, wie ge- 
quollen ersoheinende sehwefelgelbe MuskelbiJndek Sowohl die Beckon- als 
die Schultermusknlatur, ferner die Muskeln der oberon und unteren Extremi- 
tiiten, zeigen sich in hoehgradigster Weise vergndert. AuffMlend gut erhalten 
sind die Muskeln des Thenar und des Antithenar, die als dunkelrothe, derbero Mus- 
kelb~iuche hervortreten. Im Gegensatz hierzu sind die M. in terossei auffallend diirf- 
tig zu sohmalen, platten, fottghnliehen Str~ingen umgewandelt. Bet der speciolleron 
Untersuohung der Obersohenkel fSllt die ungleiehe Enartnng der Mm. sertorius 
und gracilis auf; wghrand sic links yon hollrother F~rbuug und gater Oonsistenz 
ersoheinen und nur in den Interstitien etwas fettreicher sind, zeigt sich reehts 
der Muskol betriichtlich platter, verbreitert, yon rein sohwefe]golber Fg~rbung, 
die Muskelbiindel sehr sehmal, des interstitielle Gewebe stellenweise sehnig 
und yon Fott durohwachsen. Die Muskulatur an der hinter'on Fl$ohe dos Ober- 
schenkels, des Untersohenkols und des Fusses in hoohgradigsler Weise vergn- 
dort. Die Wadenmuskulatur beim Durchsohneiden der Ha utdecken wie 
grosse Fettklumpen hervorspringend. Der Herzmuskel im Gegensatz zur 
K6rpermuskulatur von sch6n braunro~her F~irbung und derber Consistenz, doch 
flnden sioh an einzelnen Stellen auf dem Durchsehnitt narbige, sehnigweisse 
Strange, an anderen Stellen tdeinere flecMge, heEgelbe Verfgzbungen. Die 
Dieke des linken Herzens 1 1 Mm., des rechten 7. Das Zwerohfell yon braun- 
rother FS~rbung und gleichmgssig guter Oonsistenz. Die Kehlkopfmuskulatur 
blassroth. Die Muskulatur tier garnblase verdiokt, stark eontrahirt: yon blass- 
grauer Fiirbung. 

Verh~iltnissmgssig breiter, sehr b]utreieher SchKdel. Die Diplog auf dem 
Durebsehnitt sehr breit, die iiussere Tafel sehr dfinn, auf der Oberfl/iche zier~ 
liehe diinne Gefgsszeiehnungen, besonders auf der HShe der Seheitelbeine. 
Die Dura mater zeigt keinerlei VerSmderung, die Pia mater fiberall dfinn 
und durchscheinend. Das Gehirn yon sehr guter Consistenz, die Rinde hell- 
grau, yon mittlerer Breite, in der weissen Substanz enge und spgrliebe Gefiiss- 
lgcher. Das ganze Gehirn ohne irgend welche Besonderheit. Die Dura mater 
des Riiekenmarl~s relatlv diinn und blutarm, der Sack derselben yon mittlerer 
Weite. Die Pia mater durehweg zart und durchseheinend, die GeNsse eng, 
auf der Hinterflgehe mit Blur gefiil!t und m~issig gesehl~tngelt, auf der Vor- 
derflgche durchweg blutleer. Das Rfiekenmark selbst yon blassweisser Fgr- 
bung, sehr guter Gonsistenz, dem Alter entsprechendem Volumen, fiberall 
symmetrisch. Auf dem Durchsehnit~ die graue und weisse Substanz sehr 
blass, die graue an allen Stellen deutlieh gezeichnet. Die austretenden Wur- 
zeln zeigen nirgends Vergnderungen, ebenso die Nerven der Cauda equina ein 
vSllig normales Verhalten. Die peripheren Nerven, die Spinalganglien und 
die Sympatlfiei makroskopiseh ohne jede Ver~ndernng. 

A n a t o m i s che D i a g n o s e : Psendohypertrophia (lipomatosa) museulo- 
rum fore omnium corporis, Pneumonia caseosa et ulcerosa lobi superioris 
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pulmonis utriusque; Pleuritis tuberculosa et partita adhaesiva, Hyperaemia et 
Oedema lobi inferioris pulmonis utriusque. 

Fast sammtliche Kfirpermuskeln waren dem verderbliehen Process 
anheimgefallen. Die M. glutaei, die an der hinteren Fl~iche des 
Oberschenkels gelegenen Muskeln und die Gastrocnemii zeigten pa- 
rallel dem grSssten Volumen auch die intensivste Fettdurehwachsung, 
so dass sie makroskopisch sich als reines Fettgewebe pr~sentirten 
und nur eine undeutliCh streifige Anordnung noch yon dem frfiheren 
Muskel Kunde gab. Auffallend war die Differenz zwischen den M. 
sartor, und gracil, beider Seiten, welche rechts die intensivsten Yer- 
anderungen darboten, links dagegen relativ wenig betroffen waren. 
Von ~usserst reducirtem u  doch ebenfalls mit starkster 
Fett- und Bindegewebsentwickelung - -  waren die Muskeln des Rum- 
pfes und der oberon Extremitaten. Von den Gesichtsmuskeln er- 
schienen die Masseteren nieht unbetraehtlieh befal len und auch die 
Zunge war auffallend breit und gross und liess einzelne gelb ver- 
farbte Stellen erkennen. Hervorzuheben ware endlich noch das ge- 
gensatzliche Verhalten der makroskopiseh gut aussehenden kleinen 
Muskeln des Daumen- und Kleinfingerballens und der schwer ver~n- 
derten Mm. interossei. Auch am Herzen fanden sich vereinzelte krank- 
hafte Partien. Das ganze peripherische und centrale Nervensystem 
erwies erwies makroskopisch als vUllig normal. 

Die verschiedensten Muskeln und die nerviisen Organe wurden von mir 
sowohl im frischen als im geh~rteten Zustande einer eingehenden mikrosko-  
p i schen  U n t e r s u c h u n g  unterworfen. Die Priifung sehr za.hlreicher Zer- 
zupfungs- und Schnittpriiparate der Muskeln ergab Folgendes: 

An den Muskeln, welche bereits makroskopisch die hoohgradigsten Ver- 
~indernngen aufwiesen~ fanden sieh in iiberwiegendem Maasse Fettgewebe und 
nut einzelne zerstreute odor in kleinen Gruppen vereinigte Muskel[asern. Eine 
hyperplastische Bindegewebsentwickelung war dabei nicht zu erkennen. Die 
Muskelfasern selbst yon versehiedenen Dimensionen, doch iiberwiegend sehm~- 
ler als normal, nut vereinzelte mit punkff~rmiger Triibung, der grSsste TheiI 
mit sch5ner Querstreifung nnd ziemlich betr~chtlichem, doch nicht iiber- 
m~ssigem Kernreiehthum, keine hypertrophischen Fasern. Von Interesse war 
der Vergleieh der Priiparate aus den linken Waclenmuskeln mi~ den aus einer 
ffinf Jahr~ zuriickdatirenden Krankheitsperiode stammenden und aufbewahrten 
Pr~paraten (aus dem w~hrend des Lebens exeidirten Muskelstiickchen). In den 
glteren war die Zahl der ~luskelfasern eine welt grSssere, es itberwogen die 
norma len Durohmesser und die'interstitielte Bindegewebswueherung war eine 
viol stgrkere im Verhgltniss zu der ja auch sehr massenhaften interstitiellen 
und interfibrill~ren Fettentwiekluug. Auch die Zahl der in dem Bindegewebe 
liegenden Kerne und spindelfSrmigen Elemente ersehien wesentlich grSsser. 
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An den iibrigen Muskeln ergab sich als consianter Befund die interstitielle 
Fett- und Bindegewebshyperplasie, mit Ueberwiegen der ersteren in der Mehr= 
zahl der Pr~iparate, aueh aus so]chert Musl<eln, die weniger intensiv betroffen 
waren. Die Primitivfasern verschmSlert, zum grossen Theil v511ig atrophiseh, 
nebon nooh normalen Fasern; die Querstreifung gut erhalten, nur ausnahms- 
weise an einzelnen Stellen der Muskelfaser feinkSrnige, nach Essigs~urezusatz 
schwindende Triibung, keine sohr auffallendo Vermehrung der Muskelkerne. 
Hypertrophische Fasern warden nicht gofunden. Von einzelnen Muskeln er- 
wiihnen wit bosonders folgonde: a) A u g e n m u s k e l n .  An einer Zahl yon 
Priiparaten sah man an cinzelnen SLellen des Bildes reiehliehes interstitielles 
traubenfSrmiges Pettgewebe; zwischen den einzelnen Fasern ebenfalls zahl- 
reiche Fettzellen und m~tssig verbreiterte B[ndegewebsstriinge. An den Go- 
fiissen hie und da Verdickung der Adventitia, kein besonderer Kernreiehthum. 
Die Muskelfasern yon verschiedenen Dimensionen, doch die [iberwiegende Zahl 
innerhalb normaler Grenzen~ nur spiirliche verschm~lert~ alle aber mit gut• er- 
halt.ener Querstreifung. b) Zunge .  An einzelnen S t e l l e n -  entsprechend 
dem makroskoloisehen Befunde - -  reiehliehe interstitielle Fettwucherung mit 
nut geringer Bindegewebsvermehrung. (Vergleiehe mit norma]en Zungenmus- 
keln best~tigten das pathologische Ve,'halten.) Muskelfasern selbst ohne Be- 
sonderes. c )  Keh lkopf .  An zahlreichen Partien sehr betdtchtliche Fettan- 
sammlung und reichliches Bindegewebe mi~ vielen auffallend atrophischen 
Muskelfasern, neben normal breiten. Die Quers~reifung unversehrt. Eine ge- 
wisse Anzahl Fasern zeigt eine transversale Zerkliiftung in eylindrisehe Frag- 
monte yon verschiedener L~nge, an welchen aber dis Q.uerstreifnng znmeist 
gut erhalten ist. In den einzelnen Zwischenritumen m~tssig reichliehe Kern- 
haufen, d) Herz. An verschiedenen Stellen auffallend breite Interstitien mit 
sehr viol Felt und ziemlich reichlichem Bindegewebe. Muskelfasern normal. 
e) D a u m e n b a l l e n .  Zum Theit hochgradige interstitielle, theilweise auch 
interfibrilliire Fettentwicklung. Keine wesentliche Bindegewebshyperplasie. 
Adventitia der Gefiisso nictlt, verclickt, keine u der Kerne. Muskel- 
fasern intact, nut ganz vereinzelte parenchymatSs getriibt., f) I l eopsoas .  
Sehr viol interstitielles and inlerfibrilliires Fett, relativ wenig Bindegewebe. 
Nirgends Kernwncherung. ~eben normalen Mnskelfasern zahlreiche versehm~i- 
lert, einzelne mit feink6rniger Triibung, andere in transversalem Zerfall~ tin- 
zelne korkziehorartig gewunden. 

Die mikroskopische Untersuehung des Ri ickenmarks  and der b e t r e f -  
f enden  Nerven  (zum gr6sseren Theil erst nach tier Hiirtung in Mii l ler ' -  
scher Fliissigkeit~ zum Theil abet auch im fl'ischen Zustande) e rgab  ein 
absolut ,  n e g a t i v e s  R e s u l t a t .  Dis Durchsicht sehr zahlreichor Schnitte 
dutch die ganze Liinge des Riickenmarks (mit. Carmin and H~tmatoxylin ge- 
f~irbt) erwies den gesammten Markmantel als vollstiinclig intact.. Ebenso wenig 
war irgend eine laathologische Vergndernng der grauen Subst.anz vorhanden; 
insbesondere zeigten sich die VorclerhSrner sehr gut entwickelt.~ ohne jede 
Difformitiit, und ihre Ganglienzellen in normal zahlreicher Menge and in sehr 
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guter Ausbildung*). Die Wurzeln, die poripherischen Nervon, die Sympathici 
ebenfalls in durehaus normalera Zustande. 

Unser Fall yon Pseudohypertrophie der M u s k e l n -  ein typisches 
Beispiel dieser K r a n k h e i t -  zeichnet sich durch die a u s s e r o r d e n t -  
l i c he  V e r b r e i t u n g  aus, welche der krankhafte Process gewonnen 
hatte; fast das gesammte Muskelsystem zeigte die schwersten Ver~n- 
derungen. Die bisher wenig beachtete Gesiehts- (Masseter), Augen-, 
Kehlkopf-, Zungen-und Herzmuskulatur boten zum Theil bereits ma- 
kroskopisch sichtbare Abweichungen veto normalen Verhalten. In 
dem yon B r i e g e r * * ) s e h r  genau untersuchten Falle fanden sich in 
den Gesichts-, Kehlkopf-, Zungenmuskeln und im Zwerchfell Zerklfif- 
tung und parenehymatSse Tr/ibung tier Fibrillen, w~hrend die inter: 
stitiellen Wucherungen hier ganz in den Hintergrund traten. 

Die Volumszunahme der Waden wurde ca. zehn Jahre vor dem 
Tode dos Knaben zum ersten Mal bemerkt, doch beweist tier Um- 
stand, dass er erst mit vier Jahren laufen lernte und yon Beginn an 
den eigenth/imlich watschelnden und ungeschickten Gang darbot, dass 
das Leiden bereits in den ersten Lebensjahren bestand, resp. ange- 
boren war. In  ~ i t i o log i sche r  Hinsicht bemerkenswerth ist die Er- 
krankung des Grossvaters, welcher offenbar an einem e h r o n i s c h e n  
R f i c k e n m a r k s l e i d e n  zu Grunde gegangen war. Weitere heredit~re 
Momente waren nicht zu eruiren. Der yon tier Mehrzahl der Autoren 
betonte Einfluss armlictier Aussenverhaltnisse und einer feuchten und 
kalten Wohnung trifft aueh ffir unsern Fall zu, in dem ~berdies - -  
wie in zahlreichen anderen Beobachtungen - -  die verschlimmernde 
Einwirkung einer Erkrankung an Masern  zu Tage trat. Hervorzu- 
heben ist ferner das Auftreten e p i l e p t i s c h e r  A n f~ l l e  im Alter 
yon 6--8 Jahren. Bekanntlich existiren eine Anzahl yon Beobach- 
tungen, in welchen Complicationen mit cerebralen Neurosen (Epilepsie, 
Schwachsinn, Idiotie etc.) vorhanden waren. 

lm u mit den bisher bekannten zuverliissigen Obductions- 
ergebnissen lehrt unser Fall, d a s s  die P s e u d o h y p e r t r o p h i e  
der  Muske ln  eine primg.re M y o p a t h i e  ist. Die klinische Ge- 
schichte des Leidens enth~ilt eine grosse Zahl wohl constatirter 
Thatsachen~ welche als die wiehtigste Ursache eine h e r e d i t a r e  

*) In einem (sonst vSllig normalen) Schnitte aus dem oberen Dorsalmark 
fand ich im rechten Vorderhorn eine Ganglienzelle mit zwei Kernen. Mein 
geehrter Freund Binswanger  hat einzelne Stiicke des Riiekenmarks aueh 
mikrosko'pisch untersucht und gleichfalls ein normales Verhalten eonstatirt. 

**) Deutsehes Archly f. klin. l~led. 22. Bd. S. 207. 
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( c o n g e n i t a l @  K r a n k h e i t s a n l a g e  unzweifelhaff darthun and so 
ergiebt sich, unserer heutigen Kenntniss entspreehend, yon salbst 
die Annahme, dass der Psaudohypertrophie elne congenitale myo-  
p a t h i s c h e  Disposition zu Grunde liegt. ( G o w e r s  and S c h u t t z e  
sprechen van einer ,abnormen Entwickiung (̀  des Muskelsystems. ) 
Dass mit dieser h~ufig auch eine n e u r o p a t h i s c h e  Diathese ver- 
verbunden ist, beweisea die zahlreichan Fiille, in welchen offenbar 
niaht zufallige Combinationen mit Schwachsinn, Epilepsie etc. consta- 
tirt wurden. Die solidarische Verknfipiung oder wenigstens nahe 
Verwandtschaft beider erscheint durch das gemeinsame Vorkommen 
der Pseudohypertrophie und degenerativer Neuropathien in ain and 
derselben Familie unzwaideutig bewiesen. Ein in dieser Hinsicht lehr- 
reicher Fall wird welter unten mitgetheitt. 

Der anatomische Mtlskelbefund sowie gewisse kliniscbe Symptoma 
"sprechen daffir, dass die F ri e d r ei c h' sche Auffassung, nach welcher 
es sich bei der Pseudohypertrophie genau ebenso wie bei der pro- 
gressiven Muskelatrophie urn eine chronisehe Myos i t i s  handelt, so 
dass wir in der Krankheit nur eine modificirte Form der Muskel- 
atraphie zu erblicken haben, zurfickgewiesen warden muss. 

Der bekannten Theorie, welche F r i e d r e i c h  fiber die Entstahung 
spinaler u bei progressiver Muskelatrophie aufgestellt 
bat, wfirden gerade die negativen Befunde bei der Pseudohypertro- 
phie, unter der Voraussetzung des entz/indlichen Charakters des Mus- 
kelleidens, unfiberwindliclle Schwierigkaiten entgagenstellen. Es mfiss- 
ten sich eben dann in einem Falle yon so langer Dauer and mit so 
diffuser Verbreitung des Processes wie dem unserigen secundgre 
Rfickenmarksverlinderungen entwickelt liaben. Auch der in so jugend- 
lichem Alter eingetretene Functionsausfall der unteren Extremit~tten 
an and ffir sich hatte trotz der vielen Jahre keinerlei centrale Apla- 
sien zur Folge gehabt. 

Ueber die Art und Weise, wie die bei der Pseudohypertrophie vorge- 
fundenen MuskelverKnderungen zu Stande kommen, hat C h a r c o t  sicl~ 
bekanntlich ffir die Annahme zweier Krankheitsstadien ausgesprochen. 
Das erste Stadium ist darch die Bindegewebshyperplasie und die ein- 
fache Atrophie einer gewissen Zahl yon Muskelprimitivbfindeln cha- 
rakterisirt. (Cirrho~e.) Erst in der zweiten, klinisch durch die be- 
trachtliche Volumszunahme gekennzeichnaten Pariode kommt es zu 
tier excessiven Fettsubstitution. In diesar Hinsicht ist aus unsarer 
Beobachtung der Umstand yon Interesse, dass die linksseitige Waden- 
muskulatur in einem fr/iheren Krankheitsstadium eine derbe Consistenz 
darbot~ wiihrend sie sp~ter sich abnorm welch und schwammig an- 
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ffihlte. Auch nach Aussage der Mutter waren die Waden im Beginne,dick 
und h a r t " .  Die histologische Untersuchung ffinf Jahre vor dem Tode 
allerdings schon mehrere Jahre nach der det~tlichen Volumsvermehrung 
der Wadenmuskulatur - -  ergab neben einer grSsseren Anzah| normaler 
Muskelfasern und der reiehlicheu Fettgewebswucherung, e i n e  wei t  
s t ~ r k e r e  i n t e r s t i t i e l l e  B i n d e g e w e b s e n t w i c k e | u n g  (mit zahl= 
reichen Kernen und spindelfSrmigen Elementen), als die postmortale 
Untersuchung derselben Muskeln, welche jetzt fast vollst~ndig durch 
Fettgewebe substituirt waren und yon reichlichen Bindegewebsfibrillen 
nichts mehr erkennen liessen. Das hyperplastische Bindegewebe hatte 
wiihrend dieser le~zten Eutwickelungsphase des Krankheitsprocesses 
eine vollst~ndige Metamorphose im Fettgewebe erlitten. Diesem za 
Gunsten der Char  e o t '  schen Hypothese sprechenden Verhalten steht 
jedoch eine widersprcchende Thatsache gegenfiber. In der Daumen- 
ballenmuskulatur, welche makroskopisch ein normales Aussehen dar: 
bot, ergab die mikroskopische Untersuchang bereits eine reichliche 
Fettentwickelung, w~thrend eine starkere Bindegewebshyperplasie nicht 
vorhanden war. Dabei verhielten sich die Muskelfasern - - b i s  auf 
ganz vereinzelte parenchymatSs g e t r f i b t e -  intact. W~hrend des 
Lebens war keine wesentliche functionelle StSrung vorhandea und die 
elektrische ContractilW, tt bis zum Tode gut erhalten. Auch in der 
Zunge land sich neben nut geringer Bindegewebsvermehrung eine 
reichliche interstitielle Fettwucherung und trotzdem war yon einer 
Verschm~tlerung der Muskelfasern nicht die Rede. Dam Mangel einer 
ausgesprochenen cirrhotischen u entsprach der normale 
Querdurchmesser der Muskelfasern. Ich glaube reich darnach zu der 
Annahme berechtigt, dass nicht die reichliche Fettwucherung als die 
Ursache der Atrophie angesproehen werden kann, sondern einzig und 
allein die prim/ire Bindegewebshyperplasie, welche, in genfigendem 
Grade entwickelt, den einfachen Druckschwund der Primitivfasern 
herbeiffihrt. Wie bereits erw~hnt, nehmen die Muskelelemente selbst 
an dem krankhaften Process einen nur sehr geringen activen Antheil. 

So verhielt es sich in unserem Falle u n d -  mit vereinzelten 
Ausnahmen --  in fast sammtlichen reinen Beobachtungen. Die Ch a r -  
cot ' sche m fibrigens schon yon B i l l r o t h  ausgesp rochene -  Hypo- 
these, dass eine hyperplastische Bindegewebsentwickelung :der Fett- 
bildung vorausgehe, d[irfte wohl ffir die Mehrzahl der F~lle zutreffen 
und wird  du rch  d ie  bei  u n s e r e m  K r a n k e n  zu v e r s c h i e d e n e n  
Ze i t e n  w i e d e r h o l t e  a n a t o m i s c h e  U n t e r s u c h u n g  d e s s e l b e n  
Muskels  d i r e c t  bewiesen .  Das Verha|ten der Thenarmuskulatur 
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zeigt jedoch,  dass nicht alle Muskeln eines Fal les  in derselben typi-  

schen Weise Reihenfolge gesetzm~ssig erkranken miissen. 

II. 

Paul F., 8 Jahre alt, trat am 8. November 1875 in meine Behandlung. 
A n a m n e s e .  Der Vater des Knaben, gohlenhSndler, /st gesund und 

arbeitsf~hig und war aueh fr~her im wesentlichen frei yon Krankheiten. Abo~r 
sehon vor der Verheirathung war er regelmiissigem und reiehlichem Alk o h o 1- 
ge n as  s ergeben, ohne jedoeh bisher sehwere Erscheinungen yon chrouisehem 
Alkoho]ismus darzubieten. 1Xaeh Aussage seiner Frau ist er an Branntwein 
und Bier so gewSht~t, dass er sehr grosse Quantit~Lten davon vertr~gt. Trotz- 
dem pflegt er mehrma]s in der Woche leichL berauscht zu sein. Die Mutter 
des Patienten ist eine sehr verstgndige~ wirthsehaffliche uad gesunde Frau, 
ihre Familie frei yon jeder erblichea Anlage. Ganz anders aber sieht es in 
der des Mannes aus: Seine Mutter wurde etwa im Alter yon 40 Jahren g e i -  
s t e s k r a n k  und starb ungeheilt naeh einem mehrj~Lhrigen Aufenthalt im 
Irrenhause. Von seinen Sehwestern erkrank[e die eine bereits im jugendliehen 
Alter a n  E p i l e p s i e  und wurde Slo~iter s c h w a c h s i n n i g ,  Eine zweite 
Sehwester blieb gesund, aber deren einzige Toehter ist ebenfalls e pi  1 ep t is e h 
und b l S d s i n n i g .  Ausserdem existirt noch ein ~ilterer Brader~ der sehr so- 
lide and in geordneten Verhiiltnissen lebt. Er sowohl wie seine Kinder er- 
fi'euen sich der besten Gesundheit. Der kranke Knabe hatte 5 Geschwister, 
yon welehen ein MEdchen, 9 ltlonate al~; an einem LuftrShreneatarrh, 2 Kna- 
ben im Altervon 3 resp. 14 Monaten an K r ~ m p f e n  gestorben sind. Von den 
noch lebenden ~lteren ist die eine vollst~ndig gesund, w~hrend die andere an 
einer in ihrem zweiten Lebensjahr entstandenen L E h m u n g  und A b m a g e -  
r u n g  des  l i n k e n  B e i n e s  leidet. Ueber die Entstehung derselben giebt die 
Mutter an, dass das Kind, welches zur Zeit bereits gut laufen konnte, plStzlich 
fieberhaft, unter Erbreehen, doeh ohne Kr~impf% erkrankt sei; zwSlf Stunden 
nach dem Beginn der Erkrankung war die untere ExtremitEt vollst~indig ge- 
l~ihmt, i~aeh einiger Zeit erholte sie sich zwar wieder, blieb aber dauernd in 
Wachsthum und Ern~hrung beeinh'~chtigt~ so dass das jetzt 12 Jahre alte 
Miidchen stark hinkt. Im Uebrigen aber ist sie gesund. Die spiiter yon mir 
selbst vorgenommene Untersuehung ergab : Verkfirzung des linken Beins, hoch- 
gradiger Pes varo-equinus, sehr bedeutende Atrophie der Unterschenkelmus- 
kulatur mit fast vollst~iudiger Aufhebnng der faradisehen und galvanischen 
Erregbarkeit. iNur mit maximalen StrSmen lassen sich veto Nerven aus Zuekun- 
gen auslSsen; die Muskulatur an der vorderen ~usseren Seite des Unterschen- 
kels zeigt deutliche Entartungsreaction. (AnSZ > KaSZ, Zuckung tr~ige.) Die 
Sensibilitiit ungest6rt. 

Der Kranke selbst war in seinem ersten Lebensjahre kr~ftig entwiekelt 
und stets gesund. Schon am Ende des ersten Jahres l~onnto er laufen und 
zeigte auch spEter keine Abnormit~t seines Ganges. Im Alter yon 3 t/2 Jahren 
erkrankte er an den M as e r n~ die mi~ besonderer Heftigkeit (hohem Fieber etc.) 

Archiv f. Psychiatrie. XIV. 3. Reft. 41 



640 Prof. O. Bergor, 

auftralen. Im Reconvalescenzstadium derselben bemerkte die Mutter eine auf- 
fallende Schw~iehe der Beine~ welche sich allm~ilig in progressiver Weise stei- 
gerte. Sehon naeh etwa einem halbert Jahre sell sich eine Volumsvermehrung 
der Waden geltend gemacht haben. 

S t a tu s  p raesens .  DerKnabeist seinemAlterentsprechend gross, geistig 
and kSrperlich gut entwickelt, mit normalem Sch~idelbau und ausser derGehst~- 
rutig fret yon weiteren Krankheitserscheinungen. Sehmerzen sind nieht vorhan- 
den. DerGang in sehr auffallender Weise verKndert; mit gespreizten Beinen und 
erhobenem inneren Fussrande und naeh innen geneigter Fussspitze gelangt 
er watsehelnd nur miihsam fortw~rts. Die Lendenwirbelsiiule zeigt eino hoeh- 
gradige lordotische Verkriimmung, der Bauch ist stark nach vorn g~wSlbt. 
lqach wenigen Sehritten Klagen fiber grossr Mfidigkeit. Das Hinsetzen und 
Erheben aus der sitzenden Stellung, das Erheben aus der horizontalen Riicken- 
lage fallen ~usserst sehwer. An den oberen Extremit~iten ist nichts Besonderes 
zu sehen; sic sind im Ganzen mager, aber in allen Theilen gut beweglieh. 
An den Beinen fiillt sofort das nngew6hnlich starke Volumen tier Unter- und 
Oberschenl~el auf, ganz besonders sind die Waden, und in stiirkerer Weise die 
linl<e, in ihrem Umfange erheblich vergr6ssert, auch die Glutaealgeget{d und 
die Muskulatur der Lendenwirbels~iule sind hypervolumin~is. 

Mitte der Wade r. 24 Ctm., 1. 25,51 
Handbreit oberhalb des Knies r. 26, I. 271 
Mitre des Oberschenkels r. 30, 1. 29, 
Gefiissfalte r. 33, 1. 31. 

Die Muskulatur ffihlt sich auffallend prall und fest an und an der Haut 
der Waden, besonders aber an der inneren Flg~che der Oberschenkel, sieht man 

zahlreiche Yenennetze, wodurch sic eine bl~uliche marmorirte F:,irbung erhal- 
ten hat. Ihre Temperatnr ist besonders an den Fiissen auffallend goring. 
Passive Bewegungen sind im Knie- und Hfiftgelenk ohne Widerstand ausf/ihr- 
bat', dagegen macht sich in den Fussgelenl(en eine mgssige Spannung und 
Resistenz geltend. Die Fiisse befinden sieh, besonders der rechte, in leichter 
varo-equinus-Stellung. Die Einzelbewegungen im Gebiete der Unterschenkel- 
muskulatur, besonders die Plantar- and Dorsalfiexion, ebenso die Supination 
und P,'onation werden sehr mangelhaft ausgefiihrt, w/ihrend die Beweglichkeit 
der Zehen noch gut erhalten ist. Beugung und Streekung im Kniegelenk sind 
nut wenig gest~irt, dagegen ist der Kranlce nieht im Stande, in horizon- 
taler Riickenlage den Obe~sehenkel gegen den Rumpf anzuziehen. Die Sen-  
s i b i l i t~ t  ist in ihren verscbiedenen Qualitiiten ungestSrt, die mechanische 
und elektrisehe Erregbarkeit der Muskeln botr~chtlich vermindert, ganz be- 
senders die directe elektrische Reaction auf den faradischen und galvanischen 
IReiz. Keine Spu r yon E n t a r t u n g s r e a c t i o n .  

Die angeordnete elektrische Behandlung wurde nur wenige Tage fortge- 
setzt und der Knabe entzog sich somit tier weiteren Untersuchung und Beob- 
tung. E r s t  vor wenigen Monaten, also mehr als 7 Jahre nach meiner ersten 
Beobachtung, habe ich ihn wieder aufgesucht und yon der Mutter mehrere mir 
damals fehlende wichtigo anamnestische Angaben eruirt. Der Kranke liegt 
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self oinigen Jahron dauernd im Bert mit hochgradig verkrfimmten Beinen, die 
besonders an den Knien sehr stark auseinandorgespreizt sind, w~hrend die 
Fersen sigh fast berfihren und die Fusssohlen einander zugewandt werden, 
sehr hoehgradigem Pes varo-equinus, Bougecontracturon im Knje- und Hfift- 
gelenk. Vor l~ngerer Zeit ausgeffihlte Durchschneidungen dor Aehillessehnen 
sollen die Difformitiit der Ffisse noach gesteigert haben. 

Die Waden sind jetzt yon schwammig derbweicher Consistenz, wie eia 
Lipom, das subcutane Fettgewebe dagegen im Verh~iltniss zu frfiher eher ver- 
mindert. Vollst~ndige Unfiihigkeit zu stohen und zu gehen, die Boweglichkeit 
der Beine i~usserst gering', die Sensibilit~t auf Beriihrung und :Nadelstiche 
erhalten. 

Betr~ichtliche Atrophie und BewegungsstSrung tier hrme, welehe nur 
wenig fiber die HorizonLale erhoben werden kgnnen, w~ihrend die H~nde gut 
beweglieh und geschiekt geblieben sind. Aueh hier und am Rumpfe ist die 
Sensibilit~t erhalten. Die vegetativen Functionen gohen in normaler Weise 
yon statten, keino Blasensehw~iehe. Der Knabe ist in soinem Wachsthum auf- 
fallend zurfickgeblieben und macht den Eindruck eines kaum 10--1 2j~hrigen. 
Geistig ist er zwar vollkommen verst~ndig, doeh zeigt er ein auffallond kind- 
liehes Wosen und ist bei meinom Besuehe mit Aussehneidon yon Papierfiguren 
besch~ftigt. ~ach hngabe der Mutter bringt er den grSss~en Theil des Tages 
mit Spielen zu; Zeichen sexueller Reife fehlen*). 

Auch unsere zweite Beobachtung giebt ein typisches Beispiel der 
Pseudohypertrophia muscutorum, In semiotischer Hinsieht zwar ohne 
bemerkenswerthes Interesse - -  die leichte geistige Imbecillit~it ffihre 
ich nur auf den Ausfall jedes geregelten Schulunterrichts und des 
Verkehrs mit Altersgenossen z u r / i c k -  erschien sie mir aus a t i o l o -  
g i s e h e n  Grfinden eine besondere Mittheilung zu verdienen. W~e nur 
wenige F~iIle ist sit dazu angethan, den trefflichen Auseinander- 
setzungen yon MSbius  zur St/itze zu dienen. DiG Degenerescenz der 
Familie, welcher der kranke Knabe angeh6rt, tritt in fiberzeugender 
Weise zu Tage, Durch mehrere Generationen l~isst sich der Fluch 
der erblichen Belastung verfolgen. Einer geisteskranken Mutter ent- 
stammt eine epileptisch-blSdsinnige Tochter, die zweite gesund ge- 
bliebene Tochter fibertr~igt die hereditare Neuropathie ebenfalls auf 
ihre Toehter, dig im jugendlichen Alter an Epilepsie mit Schwaehsinn 
erkrankt. Die beiden SShne der geisteskranken Mutter bleiben selbst 
verschont und ebenso die Kinder des einen, welcher sich durch ge- 
ordnete Lebensverh~iltnisse auszeiehnet. Der andere dagegen ergiebt 
sieh dem Trunk und in dessen Kindern gewinnt die Degeneration 

*) Der Fall befindet sich boreits bei M S b i u s  (1. c. No. 94)  kurz er- 
w~hnt, doch ohne genfigende anamnestischo Daten. 
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wieder einen manifesten Ausdruck. Von sechs Kindern desselben 
sterben drei im frfihen Kindesalter, zwei davon an Krlimpfen. Ein 
M/tdchen erkrankt an einer s p i n a l e n  K i n d e r l i t h m u n g  und das 
ffinfte der Kinder ist unser Knabe, so dass nur tin einziges seine 
Gesundheit bisher bewahrt hat. Als besonderer Beachtung werth 
mSchte ich die Thatsaehe hervorheben, ,dass die eine Schwester 
des an Pseudohypertrophie leidenden Knaben ebenfalls yon einer 
schweren L~sion des m o t o r i s c h e n  A p p a r a t e s  betroffen ist, deren 
anatomischer Ausgangspunkt aber, im Gegensatz zu dem myopathi- 
schen Processe, welcher jener zu Grunde liegt, in den s p i n a l e n  
r a o t o r i s c h e n  C e n t r e n  zu suehen ist. Die Solidaritlit des motori- 
schen Apparates - -  spinales Centrum, l~erv und Muskel (Siegmund 
May e r ) - -  scheint durch eine derartige klinisch-~ttiologische Feststellung 
treffend illustrirt. Welch' wichtige Gelegenheitsveranlassung ffir den 
Ausbruch der Pseudohypertrophie die Erkrankung an Masern  bildet, 
geht gerade auch aus dieser Beobachtung - -  das Gehverm~gen war 
his zu diesem Zeitpunkte ein ausgezeichnet gutes - -  deutlich ilervor. 


