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Aus der Nervenpoliklinik der Kénigl. psychiatrischen
Klinik zu Ko6nigsbherg (Prof. Dr. E. Meyer).

Ueber atypische Formen der Thomsen’schen
Krankheit (Myotonia congenita).
Von
Dr. A. Pelz,

ehemaligem I. Assistenzarzt der Klinik,

(Hierzu eine Abbildung.)

Erb, dem wir in der Feststellung des Krankheitshildes der Myo-
tonia congenita am meisten verdanken, sagte bereits im Jahre 1889, in
seiner zweiten zusammenfassenden Darstellung, ,,dass die Uebereinstimmung
eine so vollkommene unter den neu mitgetheilten Fillen sei, dass es
nachgerade anfange, ermiidend zu werden, immer neue Beobachtungen
von Thomsen’scher Krankheit zu publiciren — — und zu lesen! Auf
rein klinischem Wege sei es vielleicht nicht mehr méglich, viel weiter
zu kommen, bei dieser merkwiirdigen Krankheit“. Trotzdem hat sich
das Interesse fiir dieses eigenthiimliche Leiden nicht nur erhalten, son-
dern fortdauernd gesteigert. Es sind nicht nur eine betrichtliche An-
zahl von Beobachtungen typisecher Fille mitgetheilt worden, sondern
vornehmlich haben auch die atypischen Erscheinungen im Bilde der
scheinbar so eindeutigen Krankheit die Aufmerksamkeit der Forscher
auf sich gezogen. Fingt doch nicht selten das Interesse erst da anm,
wo das Typische, Alltiigliche aufhort. Und es ist interessant, dass
schon Erb selber, am Ende seiner ersten beriihmten Monographie (1886),
vorausschauend als einer der ersten auf die Moglichkeit ,vielleicht
existirender, nicht ganz typischer Formen“ der Krankheit hin-
wies; ja Erb erwihnt sogar bereits die Moglichkeit ,,des symptoma-
tischen Vorkommens der echten myotonischen Storung®. Der erste,
der einen atypischen Fall als Thomsen’sche Krankheit mitgetheils
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hat, ist wohl Mobius (1883) gewesen; wenn wir auch spiter sehen
werden, dass dieser Fall. wohl kaum in die Gruppe der Thomsen-
schen Krankbeit hineingehort, so ist es doch bemerkenswerth, dass er
bereits damals, als erster, fiir diese Krankheit den Begriff und die Be-
zeichnung ,.forme fruste”, die fiir die Pathologie so vieler anderer Ner-
venleiden so bedeutungsvoll geworden ist, gebraucht.

Martius (1889) stellte sodann uls besondere Form die sogenannte
»Myotonia congenita intermittens” auf, welchen Namen Weichmann
bereits fiir zwei ziemlich typische Fialle gebraucht hat. Eulenburg
(1886) und nach ibhm andere theilten die merkwiirdigen Bilder der
Paramyotonia congenita mit; J. Hoffmann, F. Schultze und eine
grosse Reihe anderer Forscher berichteten iiber die eigenthiimliche Com-
bination von Myotonie mit Muskelatrophie, und in jingster Zeit
wurden auch differente Formen als ,partielle Myotonie beschrieben
{(Gaupp, Curschmann u A.). Besonderes Interesse erweckten die
Fille von erworbener Thomsen’scher Krankheit (Myotonia acquisita,
Talma, Jolly u. A.). '

Trotzdem so, vornehmlich in dem letzten Jahrzehnt, unsere Kennt-
niss von den atypischen Formen der Thomsen’schen Krankheit durch
éine grosse Zahl von Publicationen erweitert worden ist, kann man doch
nicht sagen, dass es bisher gelungen sei, einheitliche Normen fiir die
Beziehungen dieser Atypien zur typischen Myotonie zu gewinnen; dazu
reicht thatsichlich das vorbandene Material noch nicht aus. FEs existirt
nicht einmal eine einigermassen vollstindige Zusammenstellung dieses
Materials, und so wird es gerechtfertigt erscheinen, dies, unter Hinzu-
fiigung neuer Beobachtungen, zu versuchen. Die Uebersicht der Literatur
ergiebt trotz der scheinbaren Einfachheit des typischen Bildes eine iiber-
raschende Reichhaltigkeit und Mannigfaltigkeit der abweichenden For-
men, wie sie bisher vielfach unbemerkt geblieben zu sein scheint.

Als erste grossere, gewissermassen einheitliche Gruppe atypischer
Formen seien die Fille von ,Paramyotonie“ erwahnt. Die ersten
Beobachtungen hat Eulenburg im Jahre 1886 mitgetheilt.

Eulenburg, Ueber eine familidre, durch sechs Generationen
verfolgbare Form congenitaler Paramyotonie (Neurol. Centralblatt.
1886. S. 265).

Es handelt sich bei den Patienten Eulenburg’s um einen bereits durch
sechs Generationen hindurch beobachteten Zustand von temporirer Versteifung,
von ,Krampf® von ,Klammbheit“, in der gesammten willkirlichen Muskulatur,
wenn auch nicht iiberall gleichméssig vertheilt. Dieser eigenartige ,,Krampf-
zustand“ tritt nur ein unter dem Einfluss von K#lte, und zwar nicht erst bei
intendirten Bewegungen, sondern er ist dann anhaltend vorhanden, 1-—2 Stun-
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den, auch wohl den ganzen Tag ohne Nachlass andauernd. Tm hchsten Sta-
dium fallen die Patienten in Folge der ,Klammheit“ um, ohne sich ohne Hiilfe
erheben zun konnen. In den Beinen  besteht noch 12—24 Stunden danach
Schwichegefiihl. Eine eigentliche persistirende Liahmung bestand nie. In
der Warme, im Sommer ist die Beweglichkeit vollig frei. Die Stérung ist schon
beim Neugeborenen erkennbar. — Krhohung und Nachdauer der mechanischen
Muskelerregbarkeit bestand nicht. — Elekirische Erregbarkeit der Nerven im
Allgemeinen normal. Faradische Muskelerregbarkeit etwas herabgesetzt, be-
sonders zur Zeit der ,Klammheit“. Galvanische Muskelerregbarkeit deutlich
herabgesetzt; Geneigtheit zum Eintritt von Dauerzuckungen, Schliessungs-
tetanus, an der Ka. wie an der An., an kleinen Muskeln schon bei ganz schwa-
chen Stromen. Niemals Nachdauer, noch weniger die Erb’schen wellenfor-
migen Zuckungen.

Delprat, Thomsen’sche Krankheit in einer paramyotoni-
schen Familie. (Deutsche med. Wochenschr. 1892. S. 158.)

Delprat berichtet von einer Familie, in der dieser ,Krampf“ ebenfalls
durch mehrere Generationen hindurch, mit genan denselben Erscheinungen,
wie sie Eulenburg geschildert, unter dem Kinfluss von Kilte auftrat. Er
iritt hauptsdchlich im Gesicht und in den Hénden auf. Die Augen sind dann
fest geschlossen, so dass dem Patienten das Sehen schwer wird. Die Mund-
muskeln sind zusammengezogen, selbst die Zunge kann steif sein. Bemerkens-
werth war nun, dass Delprat in dieser Familie zwei Falle von echter typi-
scher Myotonie nachweisen konnte. Beide Patienten litten von Jugend an an
dem in der Familie erblichen ,Krampf“; allmilig, aber schon in dem jugend-
lichen Alter von 12 bezw. 15 Jahren, entwickelten sich bei ihnen die Erschei-
nungen der tvpischen Thomsen’schen Krankheit.

Wahre myotonische Stérungen konnten bei solchen Patienten, die vorher
immer nur an Paramyotonie gelitten hatten, auch zeitweilig auftreten, z. B.
bei der Mutter der -eben erwihnten Patienten. Vor der Heirat nur Paramyo-
tonie, hochstens einmal myotonische Stérung in den Beinen. Dann die Para-
myotonie bedeutend gebessert. Aber vor Kurzem mehreremals deutliche myo-
tonische Nachdauer der Contraction bei Handschluss. Ein Bruder ebenfalls,
nach Angabe des Hausarztes, Myotoniker.

v. S6lder, Zur Kenntniss der Paramyotonia congenita. (Wiener
klin. Wochenschr. 1895.)

Beob. I. 52 Jahre. Seit frithester Kindheit krank, Mutter und 5 Ge-
schwister haben dasselbe Leiden, aber nur bei Kélte. Im Sommer und bei
Zimmertemperatur langsame, nicht angestrengte Bewegungen ohne jede Storung.
Anders bei raschen oder mit mdglichster Kraft intendirten Bewegungen die
erste Contraction nur mit geringer Kraft, aber sonst ohne bemerkbare Stérung;
nach wenigen Wiederholungen bleiben die bewegten Muskeln mehrere Secun-
den contrahirt, bis sie langsam und allmilig sich lésen. Bei erneuten willkiir-
lichen Bewegungen Nachdauer der Contraction bis zu 40 Secunden; gleichzeitig
zunehmende l8hmungsartige Schwiche, bis schliesslich iberhaupt keine Con-
traction mehr zu Stande komms. In der Kilte — !/, Stunde bei 00 — Muskel-
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Iraft minimal ; Nachdauer iiberall schon bei erstmaliger Contraction ; bei stirk-
sten Kiltegraden vollige Versteifung der ganzen Muskulatur. Wirme macht
alles verschwinden, zuerst im Gesicht, in den Beinen, !/, Tag dauernd. —
Mechanische Erregbarkeit im Gesicht nicht wesentlich, am ibrigen Korper be-
trachtlich gesteigert, Nachdauer! Faradische Reizung der Nerven ergab.
Zuckungsnachdauer, faradische Reizung der Muskeln, langsame Contration mit
Nachdauer. Anatomisch fand sich der typische Erb’sche Befund.

v. S6lder. Beob. II. Stiefbruder des vorigen Patienten. 40 Jahre. In
der Jugend dieselben Erscheinungen von Schwiche und Steifigkeit nach Kilte,
aber in geringerem Grade, Seit Pubertdt zunehmende Besserung in Folge giin-
stiger Lebensverhiltnisse. - Gegenwirtig ohne Stérung, nur bei stundenlangem
Aufenthalt in starker Kalte Steifigkeit in den Augen-, Augenschliess- und
Handmuskeln. — Muskulatur sehr voluminds; Kraft aber gar nicht entspre-
chend. Willkiirliche Bewe‘glichkeit frei. Mechanische Erregbarkeit sehr gestei-
gert, Nachdauer, Bildung langer Furchen. Bei faradischer Reizung der Nerven
langsame Zuckung, bei directer faradischer Reizung langsame Zuckung und
Nachdauer; bei galvanischer directer Reizung An = bezw. ~> Ka; typische
My. R.

Hlawaczek, Ein Fall von Myotonia congenita, combinirt mit
Paramyotonia. (Jahrbuch f. Psychiatrie und Neurol. 1895. Bd. XIV. Ref.
Neurol. Centralbl. 1895. S. 917.)

17 Jahve, Hereditit . Beginn in friihester Jugend. Typische Sym-
ptome der Myotonia congenita (Nachdauer der willkiirlichen Contraction, Nach-
lassen bei Wiederholungen; mechanische und elektrische My. R., Hypertrophie
der Muskeln etc.). Ausserdem in den Lippen, Augenlidern, Handen nach Kilte
fast vollige Bewegungshemmung, den Kéaltereiz moch Stunden iiberdauernd.
Die der Kialte nicht ausgesetzten Partien zeigen bloss eine Steigerung des auch
sonst vorhandenen typisch myotonischen Verhaltens.

Was diese als ,Paramyotonie” beschriebenen Fille gemeinsam von
der reinen Myotonia congenita unterscheidet, ist die besondere Art der
willkiirlichen Bewegungsstorung. Sie besteht in einer nur unter dem
Einfluse von Kilte sich einstellenden Steifigkeit, die die sonst ganz un-
gehinderten Kranken oft vollig bewegungsunfihig macht, und in einem
nach der Losung dieser Starre folgenden, bis zu Stunden anhaltenden
Zustand von lihmungsartiger Schwiche; befallen werden hauptsichlich
die Muskeln des Gesichts. Eulenburg hatte noch als weitere unter-
scheidende Merkmale angegeben den Mangel der mechanischen Erreg-
barkeitsstérung und die besondere Art des elekirischen Verhaltens, das,
wie ausgefiihrt, eine Neigung zu Dauerzuckungen bis Tetanus schon bei
schwachen Stromen, ohne Nachdauer bei Unterbrechung, zeigen sollte.
Eulenburg hat auf Grund dieser Unterschiede seine Fille von der
Thomsen’schen Krankheit abtrennen zu diirfen geglaubt, wenn er auch
anf die gemeinsamen Merkmale, das familidre, hereditire und congeni-
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tale Auftreten, die Gemeinsamkeit gleicher begiinstigender Einfliisse wie
Kilte etc. hingewiesen hat. Nur die Delprat’sche Familie zeigt dieses
Bild in annihernd gleicher Reinheit. Alle tbrigen mitgetheilten Falle
und sogar auch zwei von den Delprat’schen Beobachtungen weisen
daneben die Zeichen echter Thomsen’scher Krankheit auf. Das ist
fur die Einordnung dieser Gruppe ein bedeutungsvolles Factum. Es
besteht eben die Frage, ob diese Formen zur Thomsen’schen Krank-
heit, wenn auch als atypisch zu zihlen sind, oder ob es sich um ein
zwar dhnliches, aber doch verschiedenes, nothwendig abzutrennen-
des Krankheitshild handelt. Es bestinde noch die Moglichkeit unter
den bisher als , Paramyotonie“ mitgetheilten Beobachtungen noch eine
Scheidung zu machen, und nur die Falle von Eulenburg und Delprat
als einzige Fille von wesentlicher Paramyotonie gelten zu lassen, wih-
rend bei den ibrigen Beobachtungen der Paramyotonie nur eine sym-
ptomatische, das typische Bild der Myotonia congenita modificirende
Bedeutung zukime. Dagegen scheinen mir aber die Beobachtungen von
Delprat selber zu sprechen, die ja nicht Paramyotonie bei Thomsen,
sondern umgekehrt Thomsen nach Paramyotonie zeigen.

Kehren wir also zu unserer obigen Fragestellung zuriick, so scheint
es erlaubt, die erste Frage zu bejahen, d. h. die als ,,Paramyotonie
beschriebenen Fialle zu den atypischen Formen echter Thomsen-
scher Krankheit zu rechnen. So betrachtet, bildet die wesentlichste
Abweichung vom Typus die Functionsstirung, wie sie oben geschildert,
und die eigenthiimliche Verlaufsform, dass die Storungen nur in ,An-
fallen“, unter dem Einfluss von Kilte, erscheinen, dazwischen aber in
je mach der Temperatur unbegrenzten Intervallen vollig fehlen. Es
kann nieht bestritten werden, dass diese Abweichungen recht betricht-
lich sind; allein wir werden spater sehen, dass einerseits iiberhaupt das
Symptom der willkiirlichen Functionsstorung durchaus nicht so gleich-
missig und einheitlich ist, wie es bisher beschrieben. Und auf der
anderen Seite sind durchaus sichere Fille bekannt, wo die Stérung fiir
gewohnlich so gering ist, dass sie kaum bemerkt wird und nur unter
dem Einfluss von Kilte sich steigert. Die Abweichungen der elektri-
schen Erregbarkeit erinnern schon weit eher an die typischen Stérungen,
an die My. R., die gleichfalls auch an den sonst typischen Fillen durch-
aus nicht einheitlich erscheint. Man darf wohl Huet(8) zustimmen,
wenn er mit Remak die ,Neigung zu Dauerzuckungen bei directer gal-
vanischer Reizung® als ,incomplete” myotonische Reaction bezeichnet.
Dass die Stérung der mechanischen Erregbarkeit, wie bei den Eulen-
burg’schen Fallen, auch bei echten Myotonien fehlen kann, werden
wir spiter sehen. Deutlicher und zwingender aber sprechen fiir den
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innigen und inneren Zusammenhang dieser beiden Symptomencomplexe
ihr gemeinschaftliches Nebeneinander-, bezw. Nacheinander-
vorkommen an demselben Individuum, wie es die Mehrzahl der bisher
bekannten oben zusammengestellten Fille zeigt. Auf die {ibrigen ge-
meinschaftlichen Ziige wie Hereditit bezw. familiires Vorkommen, Ein-
fluss von Gemiiths- und Temperaturschwankungen ete. ist bereits oben
- hingewiesen. Dazu kommt noch, dass in den beiden anatomisch unter-
suchten Fillen, Beobachtung 1 von v. Sé6lder und der von Hlawa-
czek, der typische Erb’sche Befund erhoben wurde. Von den Autoren
hat Hlawaczek bereits die Ansicht ausgesprochen, dass beide Zustinde
unter einander Ueberginge zeigen, dass sie nor graduelle Verschieden-
heiten desselben Processes seien. v. S&lder glaubt, dass der in
dauernden Symptomen - sich  manifestirende krankhafte Zustand nicht
ohne weiteres als Grundlage der pathologischen Kiltereaction gedeutet
werden konne, da ja dann auch seine Beobachtung Il die Kilteerschei-
nungen zeigen miisste. Dem gegeniiber lisst sich aber leicht einwen-
den, dass ja Beobachtung II gleichfalls solche Kilteerscheinungen {riiher
gehabt hat. Dass dann eine Besserung eingetreten ist, erscheint nicht
auffillig; kommt doch auch hei echten Myotonien ein ausgeprigter
Wechsel der Stirke und Ausdehnung der Stérung vor. Es kann natiir-
lich nicht absolut ausgeschlossen werden, dass doch spitere Unter-
suchungen auf Grund reicheren Materials, wie oft in der Pathologie,
dort auch Vielheil der Formen erweisen, wo anfinglich die Tendenz
zur einheitlichen Auffassung berechtigter erschien,

Im Anschluss hieran sei kurz einiger Mittheilungen Erwihnung ge-
than, die an das paramyotonische Bild erinnern, deren Mittheilung aber
zu ungenau ist, als dass sie zur Gewinnung und Stiitze eines Urtheils
ausreichten. Es ist einmal die Beobachtung IIT von v. Sélder (I. c.).

15 Jahre, ohne Hereditdt. Seit Jugend nach Kilte zunchmende Er-
schlaffunyg und Schwiche; sinkt schliesslich- zusammen. Auch Gesicht- und
Augenmuskulatur betheiligt. Nie Steifigkeit. Sehr geringe grobe Kraft.
Nachdauer willkiirlicher Contractionen nur im Gesicht bei starker Kilie.
Mechanische und elektrische Erregbarkeit unverindert.

Die einzige Aehnlichkeit bildet in diesem Falle eigentlich nur der
itiologische Einfluss der Kilte, und die selten vorkommende Nachdauer
willkiirlicher Zuckungen und der frithe Beginn; sonst fehlt alles, was
an Paramyotonie oder Myotonie denken Iassén kénnte.

Senator (4) hat einige Male Personen beobachtet, die angaben,
nach starkem Frost nur schwer den Mund 6ffnen, die Augen nur schwer
schliessen und auch nur die anderen mimischen Gesichtsbewegungen
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zuerst nur mithsam ausfithren zu konnen. Nach einiger Zeit, besonders
nach wiederholten Bewegungsversuchen, ginge das voriiber.

Ueber das elektrische Verhalten und - iber die willkiirliche Fune-
tion der iibrigen Kérpermuskulatur giebt Senator nichts an; immerhin
erinnert die geschilderte Storung einerseits an das sogenannte paramyo-
tonische Verhalten, andererseits die Angabe, dass die Erscheinungen in
kurzer Zeit, besonders nach Bewegungsversuchen, voriibergingen, an die
typische Thomsen’sehe Krankheit.

Ferner berichtet noch Kiesewalter (Deutsche med. Wochenschr.
1897. 8. 63) von einem Soldaten, dessen Vater und Schwester an der-
selben Krankheit litten. In der Kiite blieben die Muskeln des Gesichts
und der Arme krampfhaft ad maximum contrahirt stehen. Ueber elek-
trische Untersuchung finden sich keine Angaben.

Weit mehr gleicht den obigen Fillen die Mittheilung von Holl-
mann (5), dessen Patient aus einer ausgesprochen myotonischen Familie
stammt, und dem in kalter Luft die Kau-, Schlund- und zuweilen auch
Augenschliessmuskulator in Krampf gerieth, Im Sommer bestanden fast
gar keine Beschwerden. Auch im Fall I von Friis (Neurol. Centralbl.
1892) fanden sich bei einer sonst véllig typischen Myotonie unter dem
Einfluss von Kilte spontane Contracturen in den Gesichtsmuskeln.

Haben wir als eines der wesentlichsten Kennzeichen die paramyo-
tonische Modification der Thomsen’schen Krankheit das periodische an-
fallsartige Auftreten von Bewegungsstérungen unter dem Einfluss von Kilte
gefunden, so bildet der folgende Fall zum Theil gewissermassen die
Ueberleitung von der typischen Myotonia zur Paramyotonia.

Martius und Hansemann, Myotonia congenita intermittens.
(Virchow’s Archiv. CXVIL S. 578.)

21 Jahre alt. Hereditit sehr ausgesprochen. Begirn in frithester Jugend.
Stérung nur bei Kalte; im Sommer fast frei. Bei complicirten Verrichtungen
auch im Intervall gewisse Ungeschicklichkeit der Bewegungen, die aber in
nichts an die myotonische Bewegungsstérung erinnert. Im Winter fast tiglich
»Anfialle“, besonders frithmorgens. Pat. fiihlt den , Anfall“ nahen. Die will-
kiirliche Functionsstérung und der objective Befund auf der Hohe des Anfalles
entsprechen nahezu in allen Kinzelheiten der typischen Myotonie. Zumeist in
den Unterarm-, Mund- und Kinnmuskeln, zuweilen auch Kaumuskeln und
Biceps. Beine fir gewthnlich frei, nur einmal in einem kalten Flussbade
Stérung bemerkt. Dauer des Anfalls héchstens ein paar Stunden. Wieder-
holung der Bewegungen lisst den Krampf nicht schwinden. Ausserhalb des
Anfalls fehlt sowohl myotonische Stérung wie myotonische Reaction (My. R.).
Anatomischer Befund typisch nach Erb.

Dieser Fall steht in seiner Eigenart einzig da; és lisst sich keiner
seines gleichen in der Literatur finden. Das Wesentlichste an ihm ist
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das periodische Auftreten des Leidens in ,Anfillen¥, in denen, zum
Unterschied gegen die Anfille der paramyotonischen Modification, die
Erscheinungen durchaus dem Typus entsprechen. Dies und seine Ab-
stammung aus einer exquisit myotonischen Familie und der anatomische
‘Befund lassen wohl die Annahme einer wirklichen Myotonie ebenso
nothwendig fordern, wie es gerechtfertigt ist, den Fall als ganz eigen-
artig ,atypisch® zu bezeichnen. Wie gesagt, bildet er gewissermassen
ein Zwischenglied zwischen der Paramyotonie, wo der gleiche Grund-
process unter dem Einfluss der Kilte zwar auch anfallsweise, aber
in modifieirter Form in die Erscheinuung tritt, und der typischen
Myotonie. ~Auf seine weitere Bedeutung als erster ,partieller® Fall
von Thomsen’scher Krankheit, bei dem, wie Martius sich ausdriickt,
nicht nur, wie bis damals beschrieben, Intensitits-, sondern aueh Exten-
sititsunterschiede sich finden, wird spiter im Zusammenhang einge-
gangen werden.

Aehnlich wie die paramyotonischen Fille zeigt auch der folgende
Fall eine Abweichung derart, dass bei ihm die Functionsstsrung in ab-
geinderter Form ,,anfallsweise® auftreten kann.

J.K.A. Wertheim-Salomonsohn, Een atypisch gevall van Myo-
tonia. (Psychiatr. en neurol. Bladen. 1897. No. 1. Ref. Neurol. Centralbl.
1899. 8. 223.) ' :

20 Jahre alt, Obne Hereditdt. Seit spéterer KindheitGefiihl von Stramm-
heit in Armen und Beinen. Im 14. Lebensjahre rasche Zunahme besonders
links, ohne bekannte Ursache. Stirke sehr wechselnd, manchmal gar nicht zu
bemerken. Rechter Arm gewdhnlich frei; nahm nur, wenn Stérung sehr stark,
anch daran Theil. Gleiche Stdrungen .in der ganzen linken Gesichts-, Kau-
und Schlingmuskulatur. - Augenmuskeln frei. Verschlimmerung nach Anstren-
gung oder Bewegung; aber nach Ruhe erste Bewegungen sehr erschwert;
allmalig wurden sie leichter. Schreck konnte plétzlich allgemeine Muskel-
schwiche hervorrufen; Patient hatte dabei das Gefiibl, als ob er die Herr-
schaft iiber seinen Ktrper verloren habe; nach weniger heftigen Gemiithsbewe-
gungen trat der Zustand langsamer ein. Die Anfille kamen schliesslich tig-
lich einige Male und dauerten manchmal 3/,—1 Stunde. Bei Ruhe rasch vor-
tibergehend; bei Bewegungen linger — bis zu mehreren Stunden — anhaltend.
Kilte wirkte ungiinstig, Wirme giinstig. Sinne und Sensibilitdt frei. Tiefe
Reflexe links Spur > rechts. Rechter Arm 21/, om kiirzer und etwas diinner.
Muskulatur gut entwickelt, Quadriceps hypertrophisch, 1. > r. Die elekirische
Untersuchung ergab myotonische Reaction.

Der Fall zeigt alle typischen Erscheinungen der Thomsen’schen
Krankheit; Beginn in der Kindheit, eigenartige Sttrung der willkiirlichen
Bewegungen, myotonische Reaction. Daneben aber bestehen Erschei-
nungen, die bei der typischen Myotonie nicht vorkommen, nimlich
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linger anhaltende, gleichmissige , Anfille* volliger Bewegungshemmung.
Die Art der Bewegungsstorung, die Muskelschwiiche, erinnert dabei an
die Beobachtung Il von v. S¢lder und an den spiter mitzutheilenden
Fall von Stein. Ueberhaupt kommen bei sonst durchaus typischer
Myotonie #hnliche Angaben, dass die Kranken bei plotzlichem Sehreck
oder bei #hnlichen Anlissen ein Gefilhl von aligemeiner Starre oder
allgemeiner Schwiche hitten und umfallen missten, gar nicht selten
vor. Das einzige, woran zur Erklirung hier, wie 6fters noch in spiteren
Fillen gedacht werden muss, wire eine Combination von Myotonie mit
Hysterie. Da aber in der Mittheilung nichts von hysterischen Zeichen
erwiahnt wird, da ferner begiinstigend auf die Entstehung bezw. auf die
Verstirkung solcher ,Anfille* dieselben Momente, z. B. Kilte, Gemiiths-
bewegungen etc. einwirkten, die das Aufireten der typischen myotoni-
schen Functionsstorung gleichfalls begiinstigen, erscheint es berechtigt,
auch diesen Fall als echten Thomsen aufzufassen, bei dem sich die
fiir gewdhnlich typische myotonische Functionsstérung auch in der auf-
fallenden Form allgemeiner Schwiiche, und zwar dann anfallsweise,
dussern kann. Wegen der eigenthiimlichen ,partiellen” Vertheilung der
Erscheinungen wird es ndthig sein, spiter auf diesen Fall noch ein Mal
suriickzakommen.

Die folgenden Fille zeigen zumeist verschiedenartige Abweichungen
von der in den typischen Fallen so charakteristischen Storung der will-
kiirlichen Bewegungen.

Stein, Eine aussergewthnliche Form von Bewegungsstérung
mit myotonischer Reaction. (Wiener klin. Rundschaun. 1897, 6/8. Ref,
Neurol. Centralbl. 1897. S. 421.) '

20 Jahre alt. Beginn in frither Jugend. Die Bewegungsstorung bestand
in einer lihmungsartigen Schwéche, von welcher die willkiirliche Muskulatur,
einschliesslich der Zunge und der Kaumuskeln, bei Beginn jeder intendirten
Bewegung befallen wurde, und die sich in den betreffenden Muskeln erst nach
wiederholten Bewegungsversuchen verlor und einer zunehmenden Verstirkung
und Leistungsfahigkeit der Muskeln Platz machte. Auasserordentliche Entwick-
lung der Muskulatur! Steifigkeit an den Beinen wurde nur beobachtet, wenn
Pat. auf plotzlichen unerwarteten Zuruf hin zur Laufbewegung sich anschickte,
oder bei den ersten Laufversuchen an ein Hinderniss stiess und stolperte. Die
Muskeln zeigten alle Erscheinungen der Erb’schen My. R.

Stein selber hilt es fiir gerechtfertigt, Thomsen’sche Krankheit
fiir seinen Fall auszuschliessen. Gewiss zeigt, flir den ersten Blick, die
functionelle Stérung hier fast das entgegengesetzte Bild wie bei der
typischen Myotonie, statt tonischem Krampf Ishmungsartige Schwiche.
Allein auf der anderen Seite zeigt die Storung dieses Falles mit der
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myotonischen wieder die auffallende Aehnlichkeit, dass sie nur bei Be-
ginn einer intendirten Bewegung auftritt, und nach wiederholten Bewe-
gungsversuchen schwindet. Dazu kommt, dass auch die typische Form
der Storung, niamlich die Steifigkeit, im Beginn - einer plétzlich inten-
dirten Bewegung, gar nicht einmal vollig fehlt, wie aus den fiir Myo-
toniker fast pathognomonischen Angaben des Patienten hervorgeht, bei
plotzlichen Laufversuchen oder bei unerwartetem Anruf oder bei An-
stossen an ein Hinderniss Steifigkeit in den Beinen zu verspiiren. Be-
tonen wir auf der anderen Seite das vollkommene Vorhandensein der
objectiven mechanischen und elektrischen ,myotonischen. Reaction“,
ferner das Vorhandensein von Muskelhypertrophie etc., so ist der Schluss
durchaus gerechtfertigt, auch diesen Fall zu den wirklichen, wenn auch
atypischen Myotonien zu rechnen.

Weichmann, Ueber Myotonia intermittens congenita. (Inaug.-
Diss. Breslau 1883.)

22jibriger junger Mann (Bildhauer). Grossvater dhnliches Leiden. Ein
Bruder Epileptiker. Pat. selber leidet seit 4 Jahren an doppelseitiger Migrine.
Beginn in friihester Jugend. Tonische Spannung erst bei forcirten Bewegun-
gen. Unfihig sich zu riibren; nach wenigen Minuten normaler Zustand. Bei
nichstem Versuch dasselbe Bild in verstirktem Maasse. Bei fortgesetzien Be-
wegungen also kein Schwinden! Immer bedarf es sehr angestrengter oder
mehrfacher forecirter Bewegungen, um die Spannung hervorzurufen, die
dann mehrere Minuten in plastischer Form bestehen bleibt. Bei langsamen,
ruhigen Bewegungen, Gehen, Treppensteigen etc. keine Stérung. — Aehnlich
im Gesicht, im Nacken, Kaumuskeln, Augenschliessmuskeln etc, Kalte steigert
den Krampf. Muskeln athletisch entwickelt. Lebhafte Kniephinomene. Ge-
steigerte mechanische Muskelerregbarkeit, Nachdauer; auch bei clektrischer
Reizung der Muskeln.

Auch dieser Fall zeigt in anderer Richtung als die Stein’sche
Beobachtung, dass das entgegengesetzte Bild der typischen myotonischen
Bewegungsstorung, indem der tonische Krampf nicht bei jeder spontanen,
normal starken motorischen Erregung eintritt und nach mehrfachen
Bewegungsversuchen schwindet, sondern gerade umgekehrt, erst bei
forcirten, mehrfachen Bewegungen erscheint und durch Wieder-
holungsversuche keine Erleichterung erfihrt. Schon Erb (1886) ist die
Atypie dieses Falles aufgefallen. Trotzdem hat er ihn ebenso wie
Weichmann selber unter die Gruppe der ,reinen typischen Falle“ auf-
genommen, ,besonders wegen der ziemlich charakieristischen Ergebnisse
der elektrischen und mechanischen Untersuchung® (Erb). Thatsschlich
gehort wohl der Fall, trotz der sehr bemerkenswerthen Abweichung
eines der Cardinalsymptome der Thomsen’schen Krankheit, die aber
doch noch gewisse Aehnlichkeit mit dem Typus erkennen lisst, wie
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Spannung und Nachdauer, zur Myotonia congenita, wenn auch allerdings
nicht zu den ,reinen typischen F#llen. Dafiir sprechen neben dem
elektrischen und mechanischen Befund, die Familiaritit, der {riihe
Beginn des Leidens, die Hypertrophie der Muskeln und wie eben ge-
sagt, die Aechnlichkeit der functionellen Stérung mit der typischen.
Das gleiche abweichende Verhalten der willkiirlichen Bewegungsstérung
zeigt ein sonst vollig typischer Fall von Nalbandoff(6). Auch
bei ihm verliefen Bewegungen von mittlerer Stirke leicht und erst
bei energischen Impulsen trat Behinderung auf, die aber bei Wieder-
helung schwand.

Die in dem eben besprochenen Falle von Weichmann sich fin-
dende Erscheinung, dass mehrfache Bewegungsversuche nicht zu einer
Losung des Tonus, zu einer volligen Freiheit der Beweglichkeit fithren,
ist auch von Hoffmann in zwei Fillen beobachtet worden.

Wichmann, EinFall von der Thomsen’schen &hnlichen Krank-
heit. (Neurcl. Centralbl. 1897. S. 41.)

39 Jahre alt; ohne Hereditdit. Beginn in der Kindheit; Bewegungen an-
fangs leicht und schnell; je mehr Bewegungen, desto langsamer, bis schliess-
lich die Muskeln bretthart werden. Nach dem Aufhoren der Bewegungen Nach-
dauer der Contraction und allmélige Erschlaffung. Sprechen und Schreiben
nicht behindert. Treppensteigen ganz langsam méglich, sonst Starre. Keine
Schmerzen, aber nach lingerem Sitzen hiuflg Gefiihl von Eingeschlafensein in
Armen und Beinen. Kalte keinen Einfluss. Muskulatur nicht hypertrophisch.
Mechanische Muskelerrgbarkeit nicht gesteigert. Elektrische Erregbarkeit nicht
gestért, nur starke faradische Strome, welche Tetanus hervorrufen, bewirken
deutliche Nachdauer der Contraction. Anatomisch: Quer- und Langsstreifen
sehr deutlich. Muskelfasern verbreitert; nicht ganz glatt; bedeutende Kern-
vermehrung.

Wichmann hilt den Fall fir eine Spielart der Thomsen’schen
Krankheit. So bedenklich das fiir den ersten Aungenblick erscheint, so
ist doch Wichmann zuzustimmen. Die Functionsstorung ist fast die
gleiche wie in dem angefiihrten Falle Weichmann’s; auch hier erst
Storung bei wiederholter Bewegung, auch hier starke Spannung mit
Nachdauer. Dort fand sich daneben typisech complete My. R. Fehlt
diese in unserem Falle nun v8llig? Die mechanische Erregbarkeits-
storung feblt allerdings, — wir werden seben, dass sie in sonst durch-
aus typischen Fillen gleichfalls fehlen kann —; dagegen ist deutlich
die elektrische myotonische Reaction zu erkennen, aber allerdings nur
in der bereits oben erwihnten sogenannten ,incompleten” Gestalt, wie
wir sie bereits bei den Fillen von sogenannter Paramyotonie gefunden
haben, d. i. die Neigung zu tetanischen Zuckungen mit Nachdaner der
Contraction. Fiir die Annahme einer zwar ,atypischen“, aber echten
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Myotonia congenita spricht auch der Befund der mikroskopiseben Unter-
suchung der im wesentlichen dem Erb’schen entspricht.

Es mogen hier die zwar seltenen, aber darum um so bemerkens-
wertheren Fille angereiht werden, in denen das zweite Hauptsymptom
der Erb’schen Trias, die mechanische Erregbarkeitsstorung,
eine Abweichung erfahren hat, bezw. ganz fehlt. Es sind einmal zwei
Beobachtungen von Seeligmiiller aus den Jahren 1876 und 1878, die
schon Erb in seiner ersten Monographie zu den typischen Fdllen ge-
zihlt hat, trotzdem bei ihnen ,die mechanische Reizung mit dem Per-
cussionshammer erfolglos® war.. Auch die Fille von Striimpell (Ber-
liner klin. Wochenschr. 1883) — , mechanische Muskelerregbarkeit nicht
erhoht, auffallend - undeutlich® —, und von Pontoppidan (Neurol.
Centralbl. 1884, S. 520) — ,,mechanische Krregbarkeit nicht erhoht* —
ordnete Erb trotz Mangels dieses Hauptsymptomes in seine Gruppe A
pder typisch reinen Fille” ein. - Von neueren Beobachtungen seien dann
erwihnt die beiden Fille von Bernhard und von Gaupp, deren aus-
fiihrliche Mittheilungen weiter unten bei der Gruppe der atrophischen
Myotonie erfolgen soll.

Von den Beobachtungen, die Verdnderungen oder ginzliches
Fehlen der elektrischen My. R. anfweisen, miissen hier natiirlich
diejenigen ausgeschlossen werden, die vor der genauen Fixirung dieser
elektrischen Erregbarkeitsstérung durch Erb in seiner ersten Monogra-
phie mitgetheilt sind. Von den weiter unten angefiihrten Mittheilungen
iiber Thomsen’sche Krankheit, bei denen elektrische Stérungen viollig
fehlten, z. B. die von T. Cohn, Bechterew, Hughes, lasst sich keine
als wirkliche Myotonia congenita ansprechen. Aber so durchaus gleich-
artig, wie Erb die elektrische My. R. geschildert hat, kommt sie durch-
ans nicht in allen Fallen vor. Am lingsten bekaunt ist, dass die so-
genannte Erb’sche Wellenbewegung in einer grossen Zahl durchaus
einwandsfreier Fille fehlt. Spiter haben Bernhard (1889) und Jolly
(1896) die Kenntniss erweitert; dieser, indem er zeigte, dass ebenso wie
die functionelle Stérung bei wiederholter Uebung geringer wird, so auch
die elektrische Storung bei wiederholter Reizung allmilig schwinden
kann; und jener, indem er darauf hinwies, dass bei galvanischer Rei-
zung, bevor die langsame anbaltende Zuckung eintrete, eine kurze blitz-
artige Schliessungszuckung erscheint. Eine besondere Erweiterung un-
serer Kenntniss von der elektrischen My. R. scheint mir aber die ,i
complete My. R.“ nach Remak und Huet(3) zu sein, wie sie oben
fir einen Theil der paramyotonischen Fille und fir die Beobachtung
von Wichmann besprochen wurde. Erb hat zwar, bei der Besprechung
zweier Beobachtungen von Kahler und Pick (Archiv fiir Psych. X.
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840. 1880), die zweimal bei spinalen Muskelerkrankungen bei faradi-
scher Reizung schmerzhafte tetanische nachdauernde Contraction ge-
sehen hatten, darauf hingewiesen, dass es sich bei diesem Fund um eine
ganz gewdhnliche Erscheinung handele, welche wohl Jedem, der sich
viel mit elektrischen Untersuchungen beschiftige, sowohl bei Gesunden
als auch bel Kranken vorgekommen sein werde. Erb hielt diese
pokrampfhafte, deutlich schmerzhafte, harte Contraction der Mus- -
keln* fiir nichts anderes, als einen richtigen Crampus, wie jeden
Wadenkrampf. Von der elektrischen Reaction bei der Thomsen’schen
Krankheit unterscheide sie sich durch die pralle Hirte und besonders
durch die Schmerzhaftigkeit der Contraction, durch das entschieden
,Krampfhafte“ derselben. Allein diese. beiden letzten Kennzeichen: das
Schmerbafte und das Krampfhafte, fehlen gerade in den erwihnten
Fallen mit incompletter My. R. durchaus; da andererseits so viele an-
dere Beziehungen zwischen Paramyotonie und Myotonie bestehen, kann
es wohl berechtigt erscheinen, diese elektrische Storung in jenen Fillen
nicht ,als eine ganz gewohnliche Erscheinung®, sondern als ein sehr
bemerkenswerthes Symptom anzusehen und es mit der typischen My. R.
in Zusammenhang zu bringen.

Dass die Hauptsymptome auch in den klassischen Fillen durchaus
nicht jedesmal und jeder Zeit in gleicher Vollstindigkeit und Stirke
vorhanden sind, ist schon von Erb betont worden. Von zufilligen Be-
dingungen abhingig, zeigt sich oft bei demselben Individuum ein starker
Wechsel der Stirke der Erscheinungen. Aber auch die Extensitit
der Stérung kann eine sehr verschiedene sein. Am regelmiissigsten sind
Extremititen-, Rumpf- und Zungenmuskulatur betheiligt, seltener schon
Gesichts- und Kaumuskeln, sebr selten Augenmuskeln, und Storungen
des Larynx finden sich nur einmal erwihnt bei einem im Uebrigen
typischen Falle von Panski (Ref. Neurol. Centralbl. 1904). Verande-
rungen der Sprache in Folge der Erkrankung der Mund-, Zungen- und
Kiefermuskulatur werden oft berichtet.

Ausgesprochene ,partielle* Formen der Krankheit sind aber erst
in den letzten Jahren beschrieben worden; der erste, der darauf hinge-
wiesen, war Martius bel dem oben mitgetheilten Falle. Es ist eine
auffallende Erscheinung, dass die iiberwiegende Mehrzahl der Fille, die
das Leiden nur , partiell* zeigen, gleichzeitig sich von dem Typus durch
eine der interessantesten Abweichungen auszeichnen, némlich durch
myatrophische Storungen. Ausgenommen sind hiervon eigentlich nur
die bereits mitgetheilten Fille von Wertheim-Salomonsohn und von
Martius und Hansemann, die die ,partielle* Storung ohne Atro-
phien zeigen. Es sei hier bemerkt, dass es allerdings auch umgekebrt



. Ueber atypische Formen der Thomsen’schen Krankheit. 717

atrophische Formen giebt, die die myotonische Stérung nicht partiell,
sondern total zeigen, wie z. B. der sehr wichtige IFall von Schultze
u. A. Immerhin seien der Einfachheit halber die Beobachtungen iiber
partielle und atrophische Formen zusammen mitgetheilt. Hoffmann
hat die meisten der bis' zum Jahre 1900 mitgetheilten Beobachtungen
iiber Myotonie mit Myatrophie zusammengestellt und in ausgezeichneter
kritischer Weise beleuchtet. Er kommt zu dem Schluss, dass — ab-
gesehen von zufilligen Complicationen — die Myotonie die Grundkrank-
sei, bel der die Myatrophie als ein Symptom auftrete oder hinzutrete,
das urspringlich fir den Typus der Thomsen’schen Krankheit nicht
gekannt sei. Schultze schliesst sich auf Grund seiner sehr bewei-
senden Beobachtung dem Urtheil Hoffmann’s an. Ich lasse die
kurzen Mittheilungen der hierher gehisrigen Beobachtungen folgen.

J. Hoffmann, Zur Lehre von der Thomsen’schen Krankheit
mit besonderer Beriicksichtigung des dabei vorkommenden Mus-
kelschwundes. (Deutsche Zeitschr. fiir Nervenheilk. 1900. XVIIL S. 197.)

Beobachtung I. Hereditdt 0. Beginn beim Militdr. Schwiche in
den Hinden, besonders in der Kilte, nie Muskelspannungen, aber seit einigen
Jahren frih morgens Erschwerung der Sprache. Atrophie und Parese der
beiderseitigen Gesichtsmuskeln und des weichen Gaumens. Zunge normales
Volumen. M. sternocleidomastoid. fast véllig atrophisch. Beugemuskeln des
linken Oberarms leicht atrophisch und paretisch. M. supin. long. beiderseits
vollig geschwunden. Vorderarmmuskeln stark abgemagert, Beuger mehr als
Strecker; paretisch. Spatia interossea etwas vertieft, M. inteross. I. dext. deut-
lich atrophisch. Kleine Handmuskeln frei! Beine frei!l

Willkiirliche myotonisshe Stérung deutlich an Hand- und Vorderarm-
muskeln und in der Zunge, weniger am Halse, .an -den Schultergiirtel- und
Rumpfmuskeln ; fehlt an den atrophischen Gesichtsmuskeln und véillig an den
Beinen. Mechanische myotonische Erregbarkeit in den Hand- und Vorderarm-
muskeln und der Zunge. Galvanische My. R. in der Zunge, in allen Muskeln
der Arme, geringer im M. deltoid., cucull. und pector. AnSz > KaSz.

Im Gesicht elektrische My. R. nicht deutlich, vielleicht in den Kaumus-
keln. Beine vollig frei.

Hoffmann (1. ¢.). Beobachtung II. Schwester des vorigen. Nie
Muskelspannungen; hielt sich fir gesund. Gesichts- und Kaumuskeln atro-
phisch und paretisch. Zunge und Gaumen frei. M. sternocleidom. beiderseits
sehr schwach und diinn. Vorderarm atrophisch, bes. volare Beuger. Exten-
soren des Unterarms schmichtig, aber kréftig. Kleine Handmuskeln nicht ab-
gemagert. Leichte Schwiiche des Hypothenar. Beine v&1lig frei (Maschinen-
naherin). Willkiirliche myotonische Storung in den Hand- und Unterarmmus-
keln bis derauf zum M. supin. long. Bei Wiederholung keine vollstin-
dige Losung. Sonst alles frei!:

Mechanische myotonische Storung an den Hand- und Unterarmmuskeln,
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sohwicher im Sup. long., Tric., Deltod. und Cucull.; nicht deutlich i Biec.
und Pector. Im Bic., Pect. und Cucull. idiomuscalire Wiilste. Sehr deutlich
an der Zunge, sechwach an den Kaumuskeln, Wade, Strecker am Unter-
schenkel, M. abduct. halluc. und Vast. int. geben trige mecha-
nische Contraction mit langer Nachdauer! Elektrische My. R. in
ungleicher Deutlichkeit an der oberen Kérperhilfte inclusive Arm, Lippe und
Zunge, besonders stark im Thenar und um den Strecker der Vorderarme, im
Thenar AnSz > KaSz. Elektrische My. R. an der Wade, Streckern des
Unterschenkels, am Vast. int., semimembranosus, Abductor hallu-
cis. Mechanische und elektrische My. R. an der Wade viel stiérker als in
den Armen, abgesehen vom Thenar und Vorderarm. Keine Wellenbewegung.

Jolly, Ueber Myotonia acquisita. (Neurol. Centralbl. 1896. S.140.)

Beginn im 42. Lebensjahre nach Erkdliung und Anstrengung mit
Schwiche in beiden Handen, besonders in der iiberanstrengten rechten Hand.
Atrophie und Parese des rechten Daumenballens; EaR. Schwiche der Strecker
des rechten Vorderarms und der linken Hand. My. R. (elekirische, mecha-
nische und willkirliche) in der Hand, weniger am Biceps, M. brachialis und
in den Beinen. _

Pelizdus (Neurol. Centralbl. 1895. S. 139).

Beginn im 17. Lebensjahre. Zwei Schwestern Myotonie ohne Atrophie.
Atrophie beider Deltoid. und beider Daumenballen. EaR. im Daumenballen,
My. R. in den atrophischen Muskeln. Bulbidre Symptome.

Kornhold, La maladie de Thomsen. (Thése de Paris. 1897.)

101/, Jahre Soldat. Mit 34 Jahren fortschreitende Schwiche der
Hinde. Nach einem Jahre Steifigkeit beim Handschluss und in den Armen.
Vier Jahre spiter, im 38. Lebensjahre, Beine diinner und schwicher. Mit
42 Jahre Spannung beim Kauen. Atrophie der Mm. ileospin. und sacrolum-
bal., der Arme, nach oben zu geringer. An den Beinen Atrophie geringer,
an den Fiissen fast nichts. Knieph. 0. Willkiirliche myotonische Stérung con-
stant pur bei Handbewegungen. Rlektrische My. R. im Thenar und Hypo-
thenar ohne Herabsetzung der elektrischen Erregbarkeit (AnSz > KaSz), im
Supin. longus; an den Beinen bei starken Stromen; in den Muskeln des Vor-
derarmes keine My. R., aber starke Herabsetzung der Erregbarkeit; keine EaR.
Im Vast. int. und in den Wadenmuskeln AnSz >> KaSz. Erregbarkeit der
Strecker am Unterschenkel so stark gesunken, dass tonische Zuckungen nicht
mehr zu erzielen sind; keine EaR.

Schonborn, Ein casaistischer Beitrag zur Lehre von der
Thomsen’schen Krankheit. (Deatsche Zeitschr. fir Nervenheilk. 1889,
XV. S. 274.)

22 Jahre. Ohne Hereditdt; nie subjective Beschwerden. Mit 18 Jahren
Hufschlag gegen das linke Bein; Phlegmone. Seit damals Schwéche des lin-
ken Beines. Seit 2 Jahren Schwiche des rechten Beines. Abmagerung der
Hénde und Vorderarme. Steifigkeit der Hénde bei Kilte. — Atrophie und
Parese der Hand- und Vorderarmmuskeln, der Extensoren der Unterschenkel,
vielleicht auch der Oberarmmuskeln. Mechanische My. R. in den paretischen



Ueber atypische Formen der Thomsen’schen Krankheit. 719

Muskeln, in den nicht atrophischen Biceps, Deltoid., Pector., Zunge, Waden
und Oberschenkelh. Elekirische My. R. in den nicht geldhmten Muskeln der
Beine; in den Streckern am Unterschenkel trige galvanische Zuckung; AnSz
>> KaSz ohne Nachdauer (Anatomisch im M. delt. Erb’s typische Verén-
derung fir Thomsen’sche Krankheit, in den atrophischen Muskeln degenera-
tive Atrophie).

Nogués et Sirol, Maladie de Thomsen & forme fruste avec
atrophie musculaire. (Nouv. Iconogr. de la Salpét. 1899. Ref. Neurol.
Centralbl. S. 469.)

Im 17. Lebensjahre Schwierigkeit beim Kauen und beim Handoffnen. Mit
" 28 Jahren Schwiche und Steifigkeit nach Sitzen in den Beinen. — Atrophie
an den Muskeln der Unterschenkel und Vast. int. mit einfacher Herabsetzung
der elektrischen Brregbarkeit; bei starken Strémen Dauerzuckung am Ober-
schenkel, An > Ka. An den Armen allgemeine Schwiche und Magerkeit und
myotonische Erscheinungen.

Frohmann, Ueber Thomsen’sche Krankheit mit Muskelatro-
phie. {Deutsche med. Wochenschr. 1900. V. 8. 6.)

Mit 17 Jahrén Myotonie mit allen Symptomen. 11/, Jahre. spiter fast
totale Atrophie beider Cucullares sowie der Interossei beiderseits. Ausserdem
Nystagmus und Romberg. Anatomisch in dem nicht atrophischen, aber
myotonischen Gastrocnemius hypertrophische Fasern, Kernvermehrung, da-
neben ziemlich viele atrophische mit kdrnigem Zerfall. '

Bernhard, Ein atypischer Fall von Thomsen’scher Krank-
heit. (Deutsche med. Wochenschr. 1899.)

Keine Hereditdt; keine Familiaritit. VonKindheit an anHénden schwach,
besonders nach Aufenthalt in der Kdlte. In der Warme fast vollig frei. Mus-
keln gut entwickelt. Muskeln des Kleinfingerballens, weniger des Daumen-
ballens, und die Mm: interossei schlaff und diinn. Unterarmmuskeln nicht
atrophisch, aber weich. Deutliche myotonische Bewegungsstorung der Augen-
schliessmuskeln — das iibrige Gesicht frei —, zuweilen in den Kaumuskeln,
besonders bei Kélte, in den Beugern und Streckern derHénde und andeutungs-
weise in der Schulter- und Oberarmmuskulatur. In den Beinen fehlt die myo-
tonische Bewegungsstérung véllig. Mechanische Muskelerregbarkeit in den
Stirn- und Kinnmuskeln erhéht. Galvanische My. R. an den Muskeln der
Beine und weniger an dem M. delt. und biceps. Die Erregbarkeit der Beuger
und Strecker der Hinde und der kleinen Handmuskeln herabgesetzt, keine
My. R., keine KaR.

Gaupp, Partielle congenitale Myotonie. (Centralbl. f. Psych.
und Neurol. 1900.)

Von Kindheit an Steifigkeit in den Armen, Hénde und Arme stets mager.
— Infantilismus! Zunge schwer beweglich, ohne myotonische Erscheinungen.
Muskulatur der Arme geringer ‘als der Beine. In Schulter und Oberschenkel
Muskelwogen. Muskeln der Vorderarme und der kleinen Handmuskeln, Tri-
ceps, Supin. long. atrophisch. Nach Faustschluss gelingt Streckung nur mit
Miihe nach mehreren Secunden; nach Wiederholungen besser. Mechanische

Archiv f. Psychiatrie. Bd. 42. Heft 2. ' 46
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Brregbarkeit frei. Galvanisch-elektrische ,,myotonische Reaction* an heiden
Armen; AnSz — KaSz.

Schott, Partielle Myotonie mit Muskelschwund. (Deutsche
Zeitschr. f. Nervenheilk. 1902. XXI. S. 261.)

18 Jahre. Seit 3 Jahren Verdnderung in den Handen, nie in den Beinen.
Schon vor 5 Jahren der Mutter ,schwere Zunge* aufgefallen. (Vater habe
das auch gehabt!!) Seit 1 Jahr Kaubeschwerden. Morgens die ersten Worte
und die ersten Bewegungen besonders schwer. Willkirliche myotonische Sto-
rung bei kriftigen Bewegungen in Zunge, Kaumuskeln und Hénden. Spatia
interossea und Thenar abgeflacht. Mechanische My. R. in den Streckern der
Unterarme, in der Zunge, im Pector. maj., Deltoid., Biceps und Supinator
long. (Nerv. facialis II. und JII. Ast erhéhte mechanische Erregbarkeit). An
den meisten kleinen Handmuskeln bei direcier galvanischer Reizung langsame,
wurmformige, allmélig abklingende Contractionen und starke Herabsetzung:
AnSz ™> KaSz, Am M. ext. digit. comm. und M. sup. long. und an der Zunge
deutliche Nachdauer bei faradischer Reizung. Keine Erh’schen Wellen, auch
bei 35 M.-A. nicht. In den Beinen nichts von My. R.

Rossolimo, Forme atrophique de la maladie de Thomsen.
(Nouv. lconogr. de la Salpétr. 1901.)

37 Jahre. Seit drei Jahren myotonische Steifigkeit im Gesicht, Hals,
Schulter, Rumpf und Beinen. Typische mechanische und elektrische My. R.
Spéter Schwiche und Atrophie im Gesicht, in Armen und Beinen (in dem
rechten Bein nach einer Kniegelenksentzindung eintretend). In den atrophi-
schen Muskeln EaR,

Jaquet, Les troubles de la motilité dans ia maladie de Thom-
sen. (Semaine méd. 1903. No. 47. Ref. Neurol. Centralbl. 1904, S. 952.)

26 Jahre. Vater dasselbe Leiden. Beginn in der Kindheit. Mit 17 Jahren
Schwiche der Arme. Typische Erb’sche Myotonie ausser Wellenbewegung,
Atrophie und Schwiche jw hinteren Theil des Deltoideus und im Vorderarm.
Neigung zu EaR im Delt. und Pector. maj.

Fr. Schultze, Zur Kenntniss der Myotonia congenita. (Deutsche
Zeitschr. f. Nervenheilk. 1904. XXV.)

Beobachtung 1. Es handelt sich um einen bereits 1897 und 1902 in den
Verhandlungen der Stdwestdeutschen Nerven- und Irreniirzte kurz berichteten
typischen Fall von Thomsen’scher Krankheif, bei dem sich in der Pubertat,
im Verlaufe von einigen Jahren unter den Augen des Beobachters eine langsam
fortsehreitende Atrophie der Vorderarme, besonders links, einstellte.

Als Besonderheit zeigte der Fall mechanische Uebererregbarkeit der mitt-
leren Facialisiste. Mechanische und elektrische My. R. auch in den atrophi-
schen Muskeln.

Curschmann, Ueber partielle Myotonie unter dem Bilde einer
Beschiftigungsneurose und -ldhmung. (Berliner klin. Wochenschr.
1905. S. 1175.)

19 Jahre alt. Keine Hereditdt. Mit 17 Jahren nach einer besonders die
Strecker des rechten Vorderarmes iberansirengenden Handarbeit (Biirsten-
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macherei) allmilig Parese und Atrophie der radialen Strecker der Hand und
aller Strecker und Abductoren des rechten Daumens. Spiter krampfhafte Zu-
stinde in den adducirenden und opponirenden Muskeln des rechten, dann auch
des linken Daumens und im Flexor. carpi uln. dext. bei intendirten Bewegun-
gen. In diesen, den atrophischen Muskeln genau antagonistischen, und
nur in diesen Muskeln typische myotonische Erscheinungen in functioneller,
mechanischer und elektrischer Hinsicht. An der linken Hand deutliche Parese
des Abduct. pollic. und geringer der Extensoren des Daumens; totale Myotonie
im M. oppon. pollic. . Mechanische und elekrische Erregbarkeit der paretisch-
atrophischen Muskeln. Typische myotonische Dellenbildung mit Nachdauer
an der Zunge, aber nur bei mechanischer, nicht bei elektrischer Reizung und
nicht bei activen Bewegungen (,,rudimentére latente Myotonie* Curschmann).
Deutliche Uebererregbarkeit der N. faciales.

Siemerling, Fall von Thomsen’scher Krankheit mit Myatro-
phie und Myasthenie, (Miinchener med. Wochenschr. 1905. 1072.)

Es handelt sich um einen Fall, iiber den bereits Strimpell (Minchener
med. Wochenschr. 1903, No. 22), Steinert-Leipzig, Hoffmann-Heidelberg
und Toby Cohn (Neurol. Centralbl. 1904, S. 1118) berichtet hatten. 31 Jahre.
1900 Abmagerung Schwiche der Unterarme, dann Schwiche der Fiisse. 1901
Gefiihl von Steifigkeit bei Bewegungen, mit Besserung bei Wiederholung. 1903 -
myotonische Bewegungsstérung in der Gesichtsmuskulatur. Atrophisch: Ge-
sichtsmuskeln, Zunge, Sternocleidom., Cucull. r. 7> 1.; Gegend der Deltoidei
und Supra- und Infraclaviculargruben abgeflacht, Muskeln der Arme stark
atrophisch. Unterschenkel paretisch. IElektrische Erregharkeit erloschen im
Sternocleidom. und im Supin. long., im dbrigen herabgesetzt. Mechanische
My. R. in Zunge, Deltoid., Thenar, Gastrocnem., elektrische My. R. in Deltoid.,
Gastrocnem., Thenar, Hypothénar. Functionelle myasthenische Reaction
an den Augenmuskeln, elektrische nirgends. (Anatomisch: Erb’scher
Befund.)

Die Bedeutung und Wichtigkeit dieser vielgestaltizen Fille liegt in
den myatrophischen Erscheinungen. Auf die mannigfachen sonstigen
Besonderheiten wird bei ‘Gelegenheit eingegangen werden. Was aber
die Beurtheilung der myatrophischen Erscheinungen angeht, so folge
ich durchaus den Ausfiihrungen und] dem Urtheil Hoffmann’s. Es
handelt sich im wesentlichen um die Frage, ob Myotonie und
Myatrophie in einem bestimmten Abh#ngigkeitsverhalt-
niss zu einander stehen. Gegen die Annahme einer einfachen Zu-
falligkeit der Coincidenz macht Hoffmann mit Recht die relative Sel-
tenbeit beider Krankheiten und ihr dafir etwas zu hiufig beobachtetes
Zusammentreffen geltend. Er berechnet den Procentsatz der atrophi-
scaen Myotonien auf etwa 9 pCt.; nach unserer Schiitzung ist er noch
otwas héoher, 11—12 pCt. Eher annchmbar erscheint die Annahme,
dass Myotonie und Myatrophie selbststiindig auf einer gleichartigen

46*



722 Dr. A. Pely,

Disposition, sei es der motorisch-nervisen Elemente, sei es der Mus-
keln, entstehen. Jolly nahm an, dass die Atrophie das Primire sei,
zu dem die Myotonie als secundiires Symptom hinzugekommen sei,
dass die My. R. gewissermassen die gleiche Bedeutung habe, wie die
»hak.“ Gegen alle diese Annahmen sprechen entschieden die Thatsachen,
die fiir die von Hoffmann vertretene Auffassung sprechen. Thatssich-
lich ist in der Mehrzahl der Fille (Pelizius, Nogués et Sirol,
Hoffmann, Frohmann, Rossolimo, Gaupp, Schott, Jaquet,
Schultze, eigene Beobachtung I) die Myotonie der Atrophie bezw. Parese
jahrelang vorausgegangen; besonders interessant und beweisend ist der
Fall von Schultze, wo sich unter den Augen des Beobachters die
Atrophie auf der Myotonie allmilig entwickelte. Dafiir sprechen auch
die Thatsachen, dass z. B. der Vater des Patienten von Nogues und
Sirol an reiner Myotonie litt, der Sohn aber an Myotonie mit Atrophie,
und ferner, dass in der Familie, die Pelizfius beschrieben, alle an
Myotonie, aber nicht alle gleichzeitiz an Myatrophie litten. Umgekehrt
ist nirgends der directe Nachweis aus eigener Beobachtung zu erbringen,
dass die Atrophie der Myotonie vorausgegangen. Denn immer wurde
bei der ersten Untersuchung Myotonie und Atrophie gleichzeitig fest-
gestellt, und es bleibt die Moglichkeit, die spater noch ausfilhrlicher
erdrtert werden soll, dass schon vor der Untersuchung die bis dahin
vom Patienten nicht bemerkte Myotonie rudimentdr, latent als ,forme
fruste“ bestanden habe. Gegen die Annahme der Selbststindigkeit der
Myatrophie fihrt Hoffmann auch die sehr lichtvolle Erwigung an,
dass es schwer sei, einen einheitlchen Typus der bis jetzt bekannten
Muskelerkrankungen fiir die Fille von Myotonie mit Myatrophie zu be-
stimmen. Von einer Gesetzmissigkeit z. B. der Localisation, die ja fiir
die Unterscheidung spinaler Atrophie und musculirer Dystrophie ausser-
ordentlich wichtig ist, kann thatsiichlich in unseren Fillen keine Rede
sein. Hochstens tritt eine gewisse Neigung zur Betheiligung der Ge-
sichtsmuskeln hervor, und, wie Hoffmann bemerks, ein hiufiges, auf-
filliges Verschontbleiben der kleinen, distalsten Muskelgruppen bei Mus-
kelschwund an den Vorderarmen oder Unterschenkeln. Andererseits
findet sich zuweilen eine Localisation erwihnt, wie sie gerade bei Dys-
trophie vorkommt, wihrend gegen Dystrophie wieder spricht, dass fast
alle Autoren bemerken, dass kein Hypervolumen bestinde. Auf der
anderen Seite sind wiederum fibrillire Zuckungen nie erwihnt. Also
schon diese Unmoglichkeit, ein bestimmtes myatrophisches Krankhejts-
bild herauszuschilen, spricht gegen die Annahme der primiren Selbst-
standigkeit der Atrophie, und stirkt die umgekehrte Auffassang, dass
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die Myotonie das Prim#re und die Atrophie nur cin Symptom des ein-
heitlichen Krankheitsprocesses sei.

Es bestinde noch die von Hoffmann nicht erwihnte Moglichkeit,
die Frage tiberhaupt nicht so zu stellen, was das Primire, was das
Secundire sei, somdern unter Annahme eines inneren Zusammenhanges
die Complexion von ,myotonischen” und ,myatrophischen“ Sympto-
men als ein neues, selbststindiges, wenn auch vielleicht beiden ver-
wandtes Krankbeitsbild sowohl von der Myotonie als auch von der
Atrophie abzutrennen. Absolut von der Hand zu weisen ist diese An-
schauung nicht, und man muss ihr zugestehen, dass thatsdchlich die
atrophischen Formen der Thowsen’schen Krankheit eine ganz erheb-
liche und sicherlich bislang noch nicht erklirbare Abweichung von dem
urspriinglich und lange geltenden Typus darstellen. Allein gegen die
eben aufgestellte Moglichkeit einer verschiedenartigen, neuen Krankheit,
und fiir die allerdings atypische Identitit mit Myo.tonie scheinen mir
doch sehr entschiedene Thatsachen zu sprechen, wie z. B. die oben an-
gefilhrten, einmal, dass der Atrophie oft jahrelang eine durchaus typi-
sche Myotonie vorherrscht; dann besonders die eigenartigen, vorhin be-
reits betonten familiiren Thatsachen, in den Fallen von Pelizius oder
von Nogués und Sirol ete. Wir finden hierbei merkwiirdigerweise
die gleichen oder ahnlichen Erscheinungen, die uns zum. Theil dazu
gefiihrt haben, die Paramyotonie nicht als eine besondere Krankheit,
sondern als atypische Form der Thomsen’schen Krankheit aufzu-
fassen. .

Auch das Symptom, das anfangs so typisch erschien, dass Striim-
pell es zur ,determinatio” zu benutzen sich berechtigt glaubte, das
congenitale Auftreten des Leidens, hat sich bei weiterer Kenntniss
nicht als absolut giiltig erwiesen. Ebenso kann die Anschauung von
der durchweg hereditiren bezw. familisrenl) Natur der Krankheit lingst
nicht mehr als ausnahmslos gelten; es sind eine grosse Reihe von Fillen
ohne Hereditit und Familiaritit beschrieben; sie einzeln aufruziihlen,
eriibrigt sich. — Schon Erb war es bekannt, dass nicht selten die
Krankheit nicht schon in der frithen Jugend, sondern erstin der Puber-
tit oder gar in reiferem Alter beginnen kénmne. Gehoren doch schon
von seinen eigenen Beobachtungen aus der ersten Monographie der
Fall III (Martin) hierher, bei dem das Leiden erst im 16. Lebensjahre,
und Fall IV (Miiller), wo es bei dem Kranken, der Sergvant und Schie-

1) Ich gebrauche die Ausdriicke: congenital, familiiir, hereditir in her-
kommlicher Bedeutung, bin mir aber der Kritik, die moderne Anschauungen
an diesen Begriffen geiibt haben, bewusst.
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ferdecker gewesen, in spiteren Jahren erst entstanden war. Talma (7)
war dann der erste, der mit Entschiedenheit gegen die Lehre von der
ansschliesslich angeborenen Natur des Leidens auftrat, und unter Mit-
theilung von fiinf Fillen nachzuweisen suchte, dass das Leiden auch
erworben werden konote, dass man gegeniiber der Myotonia conge-
nita auch eine Myotonia acquisita unterscheiden misse. So anregend
diese Mittheilung geworden ist, so kann es doch meines Erachtens
keinem Zweifel unterliegen, dass die Fille Talma’s mit Ausnahme
vielleicht des ersten, nicht zur Thomsen’schen Krankheit gehdren.
Es handelt sich zumeist um Fille acuter, schwer-infectioser Intestinal-
erkrankung, bei denen, wie oft bei schweren infectidsen Darmleiden —
ich erinnere nur an Cholera, Ruhr ete. — Neigung zu schmerzhaften
tetanischen Contractionen der Muskeln besteht; natiirlich reagirten die
tberregbaren Muskeln auch auf mechanische und elektrische — sowohl
indirecte als directe — Reize mit erhohten tetanischen Zuckungen. Mit
der schnell auftretenden Heilung bezw. Bessernng des Grundleidens
schwand auch die symptomatische Uebererregbarkeit der Muskulatur. Das
ganze Bild, die Schmerzhaftigkeit, der sofortige Tetanus ete. gleicht
trotz der apodictischen Bemerkung Talma’s: ,die myotonische Reac-
tion steht also fest”, so wenig der myotonischen Stérung, dass wir nicht
einmal eine ,symptomatische® Myotonie annehmen konnen, geschweige
denn wirkliche, erworbene Thomsen’sche Krankheit. Auch der
Fall, den Firstner (14) unter dem Namen ,Myotonia acquisita® mit-
getheilt hat, gehort, auch nach Fiirstner’s eigener Auffassung, nicht
zur echten Thomsen’schen Krankheit.

Es folgten aber der Publication T'alma’s eine Reike von Mitthei-
lungen unzweifelhafter Myotonie, die erst im spiteren Alter aufgetreten
war, theils allmilig, theils plotzlich, mit und ohne auffillige vorher-
gehende Veranlassung, Es sind dies z. B. die Fille von Siisskand (8)
{(mit 161/, Jahren), von Kron (9) (Beobachtung II mit 15 Jahren), von
Rosenthal (10), der vier Briider untersuchte, von denen drei den Krank-
heitsbeginn zwischen dem 25. und 28. Lebensjahre und der vierte wah-
rend der Militirzeit merkten. Auch die oben erwihnten Tille von
Pelizdus (17 Jahre), Nogues et Sirol (17 Jahre), Hoffmann (Mili-
tirzeit), Kornhold (85 Jahre), Schott (15 Jahre), Siemerling
(28 Jahre) und einer, der schon von Erb zu den typischen gezéihlten
Beobachtungen von Seeligmiiller (23 Jahre) gehdren hierher.

Interessanter und bedeutungsvoller aber sind die Fille, wo dem
spiteren Beginn eine anschuldbare, unmittelbare Veranlassung voraus-
ging, die also im eigentlichen Sinne als ,erworbene“ gelten konnten.
Wiederum hat bereits Erb zwei solcher Fille, und zwar unter der
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Gruppe A. der ,typischen reinen“ Fille erwihnt, den Fall Peters’,
der nach heftigem Schreck und Sturz von einer kleinen Treppe im
7. Lebensjahre begann, und den Fall Schénfeld’s, der im 14. Lebens-
jahre nach Schreck in Folge Hundebisses entstand. Aehnlich erkrankte
der oben mitgetheilte Fall Sehénborn’s im 18. Lebensjahre nach einem
Hufschlag. Ebenfalls nach einem Traume (Schreck!) begann ein Fall
Jakoby’s (11) im 49. Lebensjahre, wihrend derselbe Autor ein ander
Mal die Krankheit im 26. Lebensjahre nach Typhus entstehen sah.
Kann man fiir die meisten dieser Beobachtungen ohne viel Zwang
als gemeinschaftliche Veranlassung ein Trauma — psychischer oder
kérperlicher Art — auffassen, so giebt es eine kleine Gruppe hierber
gehoriger, sehr interessanter Fille, denen auch mehr weniger eine gleiche
Veranlassung gemeinsam ist, nimlich allgemeine oder localisirte Ueber-
anstrengung. Die erste Mittheilung stammt von Moyer (12). Der
aus gesunder Familie stammende, 25 Jahre alte Kranke musste seit zwei
Jahren in einer Nagelfabrik andauernd und schnell Beugungen und
Streckungen mit Armen und Hinden ausfiihren und sich dabei seitwirts
hin- und herbewegen; allmilig entstanden dabei Beschwerden, die den
von Myotonikern angegebenen gleichen. Bei der Untersuchung fand
sich das typische Bild. Diesem ausserordentlich ihnlich ist der oben
mitgetheilte Fall von Curschmann, der im 18. Lebensjahre ebenfalls
unter dem Bilde einer Beschiftigungsneurose sich entwickelte. Auch
Jolly nahm als Ursache fiir seinen frither schon erwihnten Fall als
Ursache Ueberanstrengung neben Erkiltung an, und glaubte wegen dieser
Art der Entstehung zusammen mit den atrophischen Erscheinungen
eigentliche Thomsen’sche Krankheit ausschliessen zu diirfen. Eine
plotzlichere Entstehung bei ebenfalls wiederholter, aber jedes Mal stiir-
kerer Ueberanstrengung zeigt ein Fall von Kornhold (1. ¢.), wo bei
einem 34jihrigen, frither nie #hnlich erkrankten Mann bei Uebungen
am Reck plétzlich fonische Krimpfe an den Armen und spiter an den
Beinen entstanden waren und von da an dauernde Myotonie bestand;
and die eine der Beobachtungen von Deléage (18): Ein 33jahriger,
aus myotonischer Familie stammender Mann, der nie etwas von Stei-
figkeit bemerkt hatte, im Gegentheil den Beruf eines Jahrmarkts-
athleten, eines ,Herkules“, ausiibte, fihlte plotzlich im 20. Lebens-
jahre beim Gewichtheben Krampf und Schwiche in den Armen. Von
da an dauernde, allgemein sich verbreitende Myotonie. Die Schwester
dieses Kranken wurde ebenso plétzlich von ,Krampf“ befallen.
Handelt es sich in diesen Beobachtungen nun thatsichlich um eine
durch #ussere Ursachen neu hervorgerufene, im eigentlichen Sinne
nerworbene® Krankheit, oder lisst sich die theoretisch naheliegende
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Vermathung rechtfertigen, dass auch hier die congenitale Anlage die
die ,virtuelle Existenz“ des Leidens, wie es Fischer (15) nennt, be-
standen hatte, zum Aushruch aber erst eines besonderen Anlasses be-
durfte? Es lassen sich eine Reihe von Thatsachen zusammenstellen,
die fir diese Annahme sprechen. Einmal sind hier von Bedeutung die
Falle von Rosenthal (10) und von Deléage (18), wo der spite Beginn
in familidirem Vorkommen beobachtet wurde. Da die Krankheit in allen
diesen Filien das gleiche, vollig typische Bild zeigte, wire doch die
Annahme sehr gezwungen, eine zufillige, exogene Erwerbung des Lei-
dens anzunehmen, anstatt an der congenitalen Natur festzuhalten und
nur hinzuzufiigen, dass eben die Anlage bis in ein spiiteres Alter latent
bleiben kann. Ja, wir kénnen auf Grund gewisser Fille unserer Zu-
sammenstellung und besonders auf Grund unserer eigenen Beobach-
tung 1I (s. u.) noch weiter gehen und auf die Vermuthung schliessen,
dass diese Anlage in jenen Fillen angeblich spit ausgebrochener oder
exogen erworbener Myotonie vielleicht gar nicht immer vollig latent,
villig virtuell gewesen ist oder auch gewesen zu sein braucht, sonderu
dass thatsdchlich bereits die ,objectiven” —sit venia verbo — Zeichen der
mechanischen und elektrischen My. R., wenn auch nur partiell oder
rudimentir oder beides, bestanden haben, und dass es erst des Zufalles
anderweitig nothwendig gewordener Untersuchung bedurfte, um sie zu
entdecken; und dass andererseits die ,subjectiven* Symptome der will-
kiirlichen Bewegungsstérung ganz fehlten, oder dass die vorhandene
Steifigkeit und Spannung von Jugend auf so gering war, dass der Kranke
sie gar nicht merkte, weil er ja, wie Hoffmann (16) es treffend aus-
driickt, eine ,vdllige Muskelfreiheit“ nie gekannt hat. Solche Fille,
die zufillig entdeckt wurden und dann das complete, aber wenig aus-
gesprochene Bild der objectiven und willkirlichen My. R. zeigten, sind
z. B. die Beobachtung 1 von Hoffmann (16), die Beobachtung von
Nalbandoff (6) u. A. Recht charakteristisch ist dabei, dass diese Fille
meist so entdeckt werden, dass ein sehr ausgesprochener Fall zur Beob-
achtung kommt, dass der kundige Untersucher sich, trotz vielleicht
negativer anamnestischer Angaben, die Verwandten genauer ansieht und
dann solche Ueberraschungen erfshrt, d. h. also, dass diese Fille zu-
meist familiir sind, was auch dafiir spricht, dass ihre Anlage ange-
boren und nicht erworben ist. Werden in diesen Fillen die Symptome
zwar vollig vorhanden, aber nur gering aunsgesprochen gefunden, so dass
sie deswegen nicht schon vor dem zufilligen Untersucher von dem Tra-
ger selber bemerkt werden, so sind andererseits fiir die Begriindung
unserer oben ausgesprochenen Vermuthung noch bedeutungsveller jene
Beobachtungen, bei denen bei zufilliger Untersuchung wirklich nur die
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,objectiven“ Symptome der mechanischén und elektrischen My. R. ge-
funden wurden, wahrend von der willkirlichen Bewegungsstorung weder
subjectiv, noch bei directem Suchen danach irgend etwas bemerkt wer-
den konnte. Es sind das besonders die bereits oben angefithrten Beob-
achtungen von Hoffmann, Bernhard, Curschmann und dazu un-
sere eigene Beobachtung II. Hoffmann (Fall IT) fand bei seinem Kran-
ken an den Beinen keine Spur von Spannung oder Steifigkeit weder bei
Ruhe noch bei Bewegungen — die Kranke war Maschinennsiherin —,
wohl aber daselbst deutliche mechanische und elektrische My. R., sogar
,an der Wade viel -stirker als in den Armen“ Im Falle
Bernhard’s, wo gleichfalls die Beine von jeglicher Steifigkeit oder
Schwiiche vollig frei waren, bestand gleichwohl die typische elektrische
My. R. und Curschmann fand bei seinem Patienten, der ja das Leiden
in einer so eigenthiimlichen beschriankten Localisation zeigte, eine aus-
gesprochene mechanische My. R. an der Zunge, ohne dass die Bewe-
gungen der Zunge irgend welche myotonische Storungen zeigten. Be-
ziiglich der eigenen Beobachtung verweise ich auf die weiter unten
folgende Besprechung. Hoffmann und Bernhard haben meines Er-
achtens diese Thatsachen nicht entsprechend betont, Curschmann aber
hat wegen dieser sicheren, wenn auch rudimentiren Myotonie der Zunge,
d. h. einer der Ueberanstrengungssphire absolut fernliegenden Muskel-
gruppe, die aber als Pridilectionsstelle der klassischen myotonischen
Reaction bekannt ist, seinen so sonderbaren Fall ,,mit aller Reserve“
fir eine latente Myotonie zu erkliren versucht; er hat also zugegeben,
dass die Ueberansirengung in seinem Falle nicht das ursichliche, son-
dern nur das auslésende Moment gebildet hat. Dieselbe Anschauung
hatte bereits Remak fiir den Fall Jolly’s in seiner damaligen Dis-
cussionshemerkung als mdglich bezeichnet. Wie man diese Formen auch
nennen will, mag man sie ,latente” Myotonie, oder vielleicht besser
Myotonie ,a forme fruste* nennen, welchen Namen sie eher verdienen,
als jene Fille mit completem, aber undeutlich ausgesprochenem Sym-
ptomencomplex: immer beweisen sie, dass Myotonie sicher bestehen kann,
ohne dass es dem Kranken und zuweilen nicht einmal sofort dem Un-
tersucher bemerkbar wird, so dass es, kommt der Fall wegen irgend
einer dusseren Veranlassung zum Arzt, dann scheinen kann, als wire
diese die Ursache der plotzlich festgestellten Myotonie. Diese Erwi-
gungen scheinen mir, wie gesagt, fiir das Verstindniss der sogenannten
erworbenen oder Spitmyotonien von gewisser Bedeutung zu sein. Denn
sie lassen den Schluss als méglich zu, dass es Falle giebt, wo es sich
thatsiichlich nicht um ein plotzliches frisches Auftreten, nicht einmal
nur um die exogene Auslsung einer inneren Anlage, sondern um eine
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Exacerbation eines wirklich Dbereits bestehenden Processes handelt.
Dafiir spricht in gewisser Weise auch die Thatsache, dass eine einheit-
liche Form der Ursache gar nicht besteht, sondern dass es ent-
weder Traumen sind, wobei als schidigendes Moment wohl mehr
die begleitenden psychischen Factoren wie Schreck ete. anzuschul-
digen sind; oder es werden Ueberanstrengungen dauernder oder acuterer
Art, einmal sogar eine schwere Infection erwihnt. Es ist klar, dass
es sechwer wiire, Beziehungen zwischen diesen verschiedenartigen Ursachen
und dem so eigenartigen Leiden festzustellen; und selbst wenn man
diesen veranlassenden oder auslosenden Momenten sehr viel Gewicht
beilegen will, immer wird man ohne das Zwischenglied der specifischen,
congenitalen Disposition nicht auskommen konnen, das heisst aber
eine wirkliche Myotonia acqu'isita ansschliessen. Ich glaube deshalb,
die Anschauung von einer erworbenen Thomsen’schen Krankheit
,mit aller Reserve* hinnehmen zu miissen, und halte es trotz einer
Reihe von Fallen ohne nachweisbare hereditire bezw. familiire Belastuog
und ohne frithzeitigen Beginn fiir gerechitfertigt, im Allgemeinen die
durch die itberwiegende Mehrzahl der Beobachtung und durch unsere
letzten Ausfiihrongen gestiitzte urspriingliche Auffassung von der con-
genitalen Natur des Leidens allgemein aufrecht zu erhalten; und ich
glaube, dass es klarer und einfacher sein wird, die Bezeichoung ,Myo-
tonia acquisita“ fallen zu lassen und statt dessen etwa den Namen
sMyotonia congenita adultorum* o. & zu gebrauchen.
Ich lasse nunmehr die eigenen Beobachtungen folgen.

Beobachtung XK.

Franz R., 33 Jahre alt, Maurer, der Poliklinik iberwiesen am 3. Juni
1905 von Herrn Prof. Gerber, dem ich auch an dieser Stelle meinen Dark
ausspreche,.

Anamnese: Vater fodt, war gesund. Nach Auskunft der Heimaths-
behorde waren der Vater, die Vorfahren und die gegenwiriigen Familienmit-
glieder fast ansnahmslos dem Trunke ergeben. Mutter auch todt, hat an Mus-
kelsteifigkeit gelitien, ebenso wie Patient selber. Grossmutter — Mutter der
Mutter — soll ebenfalls daran gelitten haben. Es leben vier Briider, davon
sind, soweit Patient weiss, drei gesund; nur einer (s. u. Beobachtung II)
habe dieselbe Krankheit und sei ebenfalls deswegen vorzeitig
vom Militdr entlassen. Patient ist seit 1894 verheirathet. Von zwei Frauen
7 Kinder, an denen Patient keinerlei Stérung bemerkt haben will. Nur ein
kleines Midchen von4.Jahren konne so schiecht gehen; Patient fiirchtet, dass es
auch daran erkranken werde!l) Ueber frilhere eigene Krankheiten giebt Patient

1) Wir haben dieses Kind des Patienten kommen lassen. Die begleitende
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an, dass er seit der Lehrlingszeit an Nagsenbluten leide (Varicen am Septum
und Hyperplasie der unteren Muscheln; Prof. Gerber). Sonst nicht krank
gewesen.

Das jetzige Leiden bestehe, so lange er denken konne. FEr konnte nicht
turnen lernen! Das Erlernen des Handwerks sei ihm sehr schwer geworden.
Sein Lehrherr schrieb auf hierorts eingezogene Erkundigung, dass R. die Lehr-
zeit nicht beendet, und dass er oft zu Tadel Anlass gegeben habe; etwas
Krankhaftes sei nicht aufgefallen. — Mit 20 Jahren (1892) zum Militér einge-
zogen, kam er schon nach wenigen Wochen in’s Lazareth zur Untersuchung und
wurde nach 1/, Jahr als dienstunbrauchbar entlassen. Nachfolgend ein Auszug
aus der Krankengeschichte des Militdrlazareths zu G. ,Bei der Rekrutenunter-
suchung fiel der eigenthiimliche Gang des R. auf. Nachforschungen bei der
Compagnie ergaben, dass R. im Dienste eigenartige Bewegungsstorungen in
Armen und Beinen gezeigt habe. Hr trat langsam und nur mit Mihe an;
Laufversuche sind anfangs unmdoglich, bis im Verlauf der Uebungen die Bewe-
gungen etwas freier werden, ohne jedoch die Norm zu erreichen. Nach An-
gabe des R. besteht das Leiden schon von Kindheit an; Mutter und ein Bruder
sollen in gleicher Weise erkrankt sein. R. klagt iber ein unangenehmes
spannendes Gefiihl in den Gliedern, besonders nach lingerer Ruhe, iber Em-
pfindung des Widerstandes beim Erheben oder Fortgehen, auch wieder beson-
ders nach lingerem Liegen oder Sitzen. Am schlimmsten store diese Steifig-
keit beim Laufen oder Tarnen. Auch das Kauen sei behindert und die Bewe-
gungen der Zunge und der Augen Seien nach lingerer Ruhe nur mit gewisser
Anstrengung moglich. Wiarme und hiufigere Wiederholung verringerten die
Steifigkeit; Kilte, Schreck und plitzliche Willensreize steigerten dieselben.

Muskulatur des ganzen Korpers auffallend kriftig entwickelt. Umfang
der Oberarme in der Mitte 30 cm, der Unterarme 28 ocm, der Oberschenkel in
der Mitte 53 cw, oberhalb des Kniegelenkes 38 cm,. der Waden 36 ¢m. Der
Gesichtsausdruck hat etwas Unbeholfenes, Maskenartiges. Die mimischen Be-
wegungen erfolgen triger als beim Gesunden. Oeffnen und Schliessen der
Kiefer erfolgt zuerst langsam und nur mit Mihe. Stérung der Augenbewe-
gungen nicht festzustellen. Die Sprache hat etwas Ungeschicktes, Stammeln-
des. Bei gewissen Bewegungen macht sich ein deutlicher Widerstand bemerk-
bar, der mit der Haufigkeit der Bewegungen schnell abnimmt. Der Gang ist,
besonders im Anfang, eigenthiimlich stampfend, mit kurzen” Schritten. Im
Gegensatz zu der scheinbar athletischen Muskulatur grobe Kraft ausserordent-
lich gering. Keine fibrilliren Zuckungen. Sensibilitit vollig frei. Knieph.
kriftig. Kein Patellar- oder Fussclonus, Bauchdeckenreflexe undeutlich, Fuss-
sohlen- und Hodensackreflexe vorhanden. Romberg wechselnd, Blase, Mast-
darm frei!

Mutter, die geistig sehr gewandt erschien, gab an, dass das Kind erst mit vier
Jahren gehen gelernt habe. Ordentlich sprechen konne es heute noch nicht.
Irgend welche Erscheinungen von Muskelsteifigkeit o. 4. habe sie nis bemerkt.
Obj. nichts fiir Myotonie. Leichter Grad von Idiotie.
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Klopft man mit dem Percussionshammer auf die einzelnen Muskeln, so
folgen trdge, langsam ablaufende Zuckungen, die nach mehrfachem Klopfen
schueller werden. An der Wadenmuskulatur bilden sich tiefe Dellen, die sich
allmilig ausgleichen, Bei faradischer Reizung Erregbarkeit der Muskeln und
Nerven nicht veréindert, Zuckungen aber langsam wie Lei mechanischer Rei-
zung; Muskelwiilste und Nachdauer der Zuckungen. Bei galvanischer Reizung
zuerst KaSz., gleich darauf AnSz., selbst bei Stérke von 52 Elementen, aber
keine Oeffnangszuckung und keine Erb’schen Wellen. Nachdauer der Zuckun-
gen, die langsam waren und trige Form zeigten“. — —

Patient iibte dann 10 Jahre lang seinen Beruf als Maurer aus, der ihm
aber von Tag zu Tag schwerer wurde.

Zur Zeit hat Patient dieselben Beschwerden, wie zur Militérzeit, doch
giebt er an, dass das Leiden sich verschlimmert habe. Er klagt dher die
grosse Anstrengung und Mithe, die jhm jede Bewegung koste, wenn er eine
Bewegung beginnen wolle, miisse er sich ,collossal zwingen®; wenn er dann
»in Schweiss gerathen* sei, gehe es besser, aber nie werde die Bewegliohkeit
ganz frei. Wenn er eine Zeit lang nicht gesprochen habe, miisse er sich lange
mihen, che er den Mund &ffnen kénne. Beim Kauen miisse er oft mit der Hand
dem Kiefer nachhelfen. Die Speisen miisse er oft mit der Hand aus den Backen
schieben, weil die Zunge zu steif sei!l Auch in den Augenmuskeln fiihle er
zuweilen diese Steifigkeit, besonders wenn er lange auf einen Punkt gesehen
habe. Wenn er friith erwache, sei er wie ein Stock; er miisse sich dann
erst einigemale hin- und herrollen, um in Bewegung zu kommen; allmilig
gehe es dann leichier. Wenn er lingere Zeit stehe und Jemand an ihn stosse,
falle er um wie ein Klotz. Er kdnne gar nicht mehr schreiben. Wenn er ldn-
gere Zeit gesessen habe, bereite es ihm grosste Mihe aufzustehen, und es ge-
linge nur sehr langsam. Hs sei wie eine ,,Spannung® in den Muskeln.

Ferner klagt Patient iiber zunehmende Schwiche, besonders im
linken Arm. Er kinne kaum ein paar Pfund heben. Schwere Arbeit kinne
er iibethaupt nie arbeiten, sondern nur leichte ,eigene® Arbeif, wie Fugen-
schmieren etc. Meist sei es so, dass er, wenn er eine halbe Woche gearbeitet
habe, er gleich eine halbe pausiren miisse. Dass er {iberhaupt bis jetzi noch
habe arbeiten kénnen, verdanke er nar .der Unterstiitzung seiner Collegen. Be-
sonders der linke Arm sei so schwer und schwach und ungeschickt; wenn er
ihn bewegen wolle, miisse er immer mit dem rechten Arm nachhelfen. In der
linken Hand habe er gar keine Kraft; er lasse alles aus der Hand fallen; er
sei wie vom Schlage geriihrt, wie gelahmt. Das sei erst seit einiger Zeit, sei
frither nicht gewesen.

Des weiteren klagt Patient tber heftiges Reissen und Schmerzen im gan-
zen Korper, das Kreuz sei wie gebrochen. Bel jeder plotzlichen Bewegung
verspiire er die grossten Schmerzen in den Muskeln und besonders in den
Gelenken. Kriebeln selten. Seit einiger Zeit habe er auch iber Schwindel,
Gedéchtnissschwiche und Traurigkeit zu klagen. Die Spannung in den Mus-
keln sei nach Alkohol im Sommer geringer, im Winter bekomme er die Fiisse
nicht vom Boden. Nach Aufregungen sei die Steifigkeit grosser.
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Status praesens. Grosser, starkknochiger Mann, von kriftigem Erndh-
rungszustand, aber missigem Fettpolster. Die Haut zeigt ausser sehr starker
Schweisssecretion, besonders an den Fiissen, nichts Besonderes. Das vasomo-
torische Nachrothen ist gering. Die Enwickelung der Muskulatur ist kréftig,
aber nicht auffallend hypervolumings. Der Umfang des Unterarms 10 ¢m un-
terhalb des Olecranons betriigt rechts 27 em, links 26 ¢cm, der Umfang des
Oberarms in der Mitte rechts 28 cm, links 27 cm. Der grosste Umfang der
Wade betriagt beiderseits 35 om, des Oberschenkels beiderseits 46 cm., Fibril-
lare Zuckungen werden nicht beobachtet. Die Muskeln fiihlen sich schlaff und
weich an. Bei ruhigem Stehen oder Liegen macht Patient einen aunsserordent-
lich schlaffen, kraftlosen Eindruck.

Die grobe Kraft ist dementsprechend iiberall sehr gering, der Hindedruck
am Dynamometer betragt rechts 15 kg, links 8 kg (Pression!). Beim Gehen
und beim Arbeiten ermiidet Patient sehr leicht. Die erhobenen Beine fallen
schlaff herab. :

Motilitdt. Runzeln und Glitten der Stirn geht chne grébere Stérung.
Der Lidschlag erfolgt normal. Das Ocffnen der Lider ist anfangs sehr be-
schwerlich und langwierig; Patient muss mit den Hinden nachhelfen. Die
Aungenbewegungen zeigten bei der ersten Untersuchung keine Stérung; bei den
mehrfach folgenden, zu verschiedenen Zeiten vorgenommenen fand sich aber
deutlicher grobschligiger Nystagmus horizontalis, der bei wiederholten Ver-
suchen geringer wurde und schwand. Meist war er in derselben Untersuchung
bei spiterer Wiederholung nur wenig und nor fiir kurze Zeit hervorzurufen.
Eine Erschwerung der Augenbewegungen bestand nicht. Die Gesichts- und
Mundmuskeln wurden beiderseits gleich stark innervirt; das Gesicht zeigt einen
etwas starren, aber unbewegten Ausdruck. Das Fletschen der Zahne und
das Oeffuen des festgeschlossenen Mundes gelingt nur mit Anstrengung
und nur allmilig. Spitzen des Mundes nur mithsam, Pfeifen unméglich.
Patient hat ein Gefiihl von Spannung in den Gesichtsmuskeln. Soll Patient
die Kiefer auseinanderbringeén oder die gedffneten Kiefer schliessen, so ge-
schieht das nur ruckweise, langsam und mit grosser ersichtlicher Mithe.

Das Sprechen ist eigenthimlich stotternd, meckernd. Genau wie beim
Stotterer entsteht der Eindruck, als wenn ruckweise ein grosser Widerstand
iiberwunden wird. Die Storung tritt besonders deutlich nach lingerer Ruhe
oder bei plotzlichen Fragen hervor. An den Bewegungen der Stimmbénder
keine wesentliche Stérung (Klinik von Prof. Gerber).

Die Zunge kommt gerade, aber ganz langsam in ruckartigen Absétzen,
und ebenso geht es beim Zuriickziehen. Beim Schlucken und beim Athmen
keine subjectiven oder objectiven Stirungen.

Die Arme werden auf Commando schnell erhoben; plétzlich stehen sie
still, wie wenn es sich spannt, dann werden sie langsam weiter vertical ge-
hoben. Dabei tritt Zittern in den Armen auf. Das Senken der Arme geschieht
ebenfalls langsam und mithsam. Die stark gebeugten Unterarme werden nur
mit grosser Mithe und langsam gestreckt. Die kriiftig geschlossene Faust Gffnet
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Patient in sehr eigenthiimlicher Weise. Langsam, von Gelenk zu Gelenk, wer-
den die Finger geGffnet und gestreckt, wie wenn langsam und gleichmissig
eine spannende Feder iberwunden werden misste. Kin unlosbarer totaler
Krampfzustand in den Beugemuskeln unmittelbar nach dem Handschluss be-
steht also nicht, sondern nur eine partielle Spannung.

Aufrichten aus der Ruhelage ist ausserordentlich anstrengend. Hat Pat.
eine Zeit lang gesessen und versucht dann aufzustehen, so geschieht das in
sehr charakteristischer Weise: eigenthiimlich spiralig gewissermassen drehen
sich die Beine an sich selber rackweise, in deutlich abgesetzten Pausen, in die
Hiohe. Dabei fiihlt Patient selber lebhafte Spannung in den Gliedern; er giebt
das als Entschuldigung dafiic an, dass er beim Bintreten des Arztes nicht
schnell aufstehen konne. Aufgefordert, zu gehen, kann Patient zuerst nur mit
grosser Ueberwindung kleine, spastisch erscheinende, steife Schritte machen,
die allmédlich besser werden. Der Gang ist unsicher und schwankend. Retro-
oder Propulsion besteht nicht. Alle Bewegungen in den Beinen zeigen den-
selben Typus. Die grosse Anstrengung, die zur Ueberwindung der Spannung
néthig ist, zeigt sich dabel lebhaft in der beschleunigten Athmung, Patient
gebraucht auch oft die Arme zur Unterstiitzung. Der rechte Fuss steht etwas
in Equino-varus-Stellung. Bei allen diesen verdnderten activen und willkiir-
lichen Bewegungen besteht nicht im Anfang nach lingerer Ruhe oder nach
kriftigen Innervationen ein tonischer Krampfzustand, eine Unmoglichkeit, tber-
haupt die mewollte, entgegengesetzte Bewegung auszufithren, sondern die ge-
wollte Bewegung setzt sofort merkbar ein, aber inFolge der Spannung geschieht
sie nur ruckweise, in abgesetzten Pausen, wie es sich am deutlichsten beim
Oeffnen der Faust zeigt. Wiederholte Bewegungen verringern subjectiv das
Gefiihl von Steifigkeit und objectiv die Erschwerung der Beweglichkeit, aber
eine villig freie, normale, ungehinderte Beweglichkeit tritt auch nach oft wie-
derholten Bewegungen nicht ein, sondern diese behalten auch danach ihren
eigenthimlichen Spannungstypus.

Die passive Beweglichkeit ist nirgends herabgesetzt, eher erhght; Arme
und Beine zeigen grosse Schlaffheit!

Die mechanische Erregbarkeit der Muskeln zeigt die fiir die Myotonie
typischen Verinderungen. Sie ist einmal ausserordentlich gesteigert; beim Be-
klopfen mit dem Percussionshammer treten entweder Zuckungen der getroffenen
einzelnen Biindel ein, oder zuweilen auch Zuckungen der Muskeln in toto
(Supin. long., Bxt. digit. etc.) auf: an vielen Muskeln tritt auch ein localer
Querwulst (idiomusculdre Zuckung) auf. Ausserdem besteht auch die typische
Nachdauer der Zuckungen in Form von Rinnen- und Dellenbildungen, und ein
nur langsames allmiliges Ausgleichen zur Norm. Ein eigenthtimliches nach-
dauerndes Vibriren der getroffenen Muskelbiindel, wie ich es in letzter Zeit
hiufig beim Beklopfen der Waden anderer Patienten, besonders von Alkoholi-
kern, gefunden habe, wurde bei unserem Patienten nicht bemerkt. Wenn auch
fast die ganze Muskulatur an diesen Stérungen der mechanischen Erregharkeit
betheiligt war, so waren sie doch durchaus nicht gleichméssig vertheilt. Be-
sonders deutlich waren sie in den Stirnmuskeln, in der Zunge — tiefe anhaltende
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Dellenbildung ~— am M. triceps und an den simmtlichen Muskeln der Beine,
Sehr gering ist die Stérung an den Handballenmuskeln, deutlich aber an den
Interossei. Die Zeit der Nachdauer betrigt zwischen 8 und 12 Secunden.

Die mechanische Erregbarkeit der Nerven, auch des Nevv. facialis ist
nicht verandert. )

Auch die elektrische Untersuchung zeigte das von Erb fixirte Bild der
myotonischen Reaction (My. R.). '

Die faradische und galvanische Eiregharkeit vom Nerven aus zeigt keine
wesentliche Veréinderung, insbesondere bestand kein Unterschied der beiden
Korperhalften, keine Herabsetzung oder Verinderung der Erregbarkeit in dem
linken Arm. Es eriibrigt sich die einzelnen Werthe, die fiir fast simmtliche
Nerven untersucht wurden, hier anzugeben; erwédhnt sei nur, dass die Erreg-
barkeit des Nerv. facialis fiir den galvanischen Strom beiderseits etwas heralb-
gesetzt war. Auch die quantitative Erregbarkeit der Muskeln bei directer
Reizung ist weder fiir den faradischen, noch fiir den constanten Strom wesent-
lich verindert. Dagegen ergiebt die gualitative Untersuchung die bekannten
Erb’schen Resultate. Nur gelang es nie, trotz wiederholter und verschieden-
ster Untersuchungsanordnung genau nach Erb’s eigener Vorschrift, irgendwo
das Erb’sche Phinomen der rthythmischen Wellenbewegung zu erzielen.

Bei galvanischer Reizung war die Form derZuckung exquisit trige, lang-
sam verlaufend, Die AnSz. war oft der KoSz. ziemlich nahe, immer aber iiber-
wog die letztere! Die Zuckungen zeigten betrichtliche Nachdauer, an der
Aufsatzstelle der Elektrode bestanden tiefe Dellen. Nach mehrfachem Oeffnen
und Schliessen wurden die Zuckungen schneller, ihre Nachdauer geringer, bis
sie sich schliesslich fast ganz der Norm naherten (Jolly).

Aunch fiir den faradischen Strom bestand, bei gutem, blitzartigem Er-
scheinen der Zuckung erhebliche Nachdauer derselben nach Aufhéren des Rei-
zes, und zwar meist erst bei hoheren Rollenabstinden. Daneben bestand beim
M. vast. int. z. B. schon bei Rollenabstinden von 90—100 mm eine sigen-
thiimliche Verinderung der Form der Zuckung; dieselbe war hiufig nicht, wie
in der Norm, dauernd tetanisch, sondern es entstand, wihrend der Strom ein-
wirkte, zuerst eine etwas andauernde Zusammenziehung, dann aber trat ein
eigenthiimliches Wogen und Vibriren der einzelnen Biindel in der Nihe der
Blekirode anf, erst grossschwingig und deutlich, allmilig kleiner und schneller,
um schliesslich, noch wihrend der Andauer des Reizes, ganz zu erschlaffen.

Beide Krscheinungen bei faradischer Einwirkung, sowohl Nachdauer, als
auch das Unduliren, verminderten sich bei Wiederholung und niherten sich
der Norm.,

Die Sinnesorgane und die Sensibilitdt, bis auf die Schmerzempfindung
zeigen keine Storung. Die Schmerzempfindung aber ist am ganzen Korper
ansserordentlich gesteigert. Druck oder Klopfen auf die Muskeln, der elek-
trische Strom, schnelle Bewegungen oder gar Nadelstiche rufen die lebhaf-
testen Schmerziusserungen hervor; auch bei der Excision eines Muskelstiick-
chens (s. unten) zeigte sich der Muskel, nach Urtheil des Operateurs, ausser-
ordentlich schmerzempfindlich.
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Die Pupillen sind gleichweit, rund, R./L. etwas trige, R./C. . Es
besteht grosse Lichtscheu und hiufiges Blinzeln, Conj.

} Refl. —-.
Corn.

Der Gaumen- und Rachenreflex fehlt. Die Sehnenreflexe der Arme sind
nicht zu erzielen, ebenso wenig die Achillessehnenreflexe. Die Knieph. sind
zuweilen sehr lebhaft, zuweilen nur missig gesteigert; sonst zeigen sie keine
besondere Eigenthiimlichkeiten. Cremaster-, Bauchdecken-, Fusssohlenreflexe
fehlen vollig. Romberg fehlt.

Die inneren Organe, Urin ohne besonderen Befund.

Die Psyche des Patienten zeigt ganz aufféllige Verinderungen. Einmal
ist seine Intelligenz deutlich vermindert. Patient ist ausserordentlich schwer-
fallig im Denken und Auffassen; Patient klagt selber iiber Geddchtnisschwiche;
seine Urtheilsfahigkeit ist unselbststindig, gering vnd sehr beeinflussbar.
Mehr hervortretend sind aber die affectiven Storungen. Es besteht eine hoch-
gradige Depression, Patient ist weinerlich, verzagt, oft vollig verzweifelt bis zu
Suicidgedanken. Ausdriicke wie: ,wire ich doch erst von der Welt“, ,das
beste, ich gehe ins Wasser“, ,ich bin doch ein Kriippel“, kehren sehr hiufig
wieder. Besonders ldngere Untersuchungen mit der dadurch gesetzten Hinlen-
kung auf die Ausdehnung seines Leidens steigern diese Depression. Ausser-
dem bestehen eine Reihe hypochondrischer Beschwerden: ,Reissen in allen
Gliedern*, ,es spicke bis in den Kopf“, das Kreuz sei wie gebrochen.

Patient wurde wiederholt!) untersucht und im Wesentlichen mit dem
gleichen Resultat. Doch waren gewisse Schwankungen, besonders der Motilitats-
stérungen, haufig. Besonders hatten wir Gelegenheif, Patient einmal nach einer
recht betrdchtlichen Alkoholisirung zu untersuchen, und fanden danach eine
ganz erhebliche Minderung aller Symptome; allerdings schon am nichsten
Tage fand sich der frithere Zustand.

Patient musste seinen Beruf aufgeben und erhielt auf Grund unseres Gut-
achtens die Invalidenrente.

Beobachtung II.

Eduard R., Brader des vorigen Patienten, 39 Jahre alt, Maurergeselle aus
Goldap (Ostpr.).

Patient kommt am 16. Juli 1905 in die Poliklinik, von uns auf Angabe
des Bruders citirt.

Von einer Brkrankung der Mutter oder des Bruders weiss Patient nichts.
Der Bruder sel vom Militér freigekommen, weil er keine schnellen Griffe habe
machen konnen. Patient selber behauptet, nie krank gewesen zu sein, ausser
Rheumatismus in Folge der schweren, nassen Arbeit(Patient ist beim Briicken-
bau — schwerste Maurerarbeit! — beschiftigt). Er habe fiinf gesunde Kinder,
habe 1/, Jahr beim Train gedient, zur Zufriedenheit. Nach ,myotonischen“

1) Die letzte Untersuchung des nach seinem Heimathort verzogenen Pat.
fand Mitte October 1905 statt.
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Beschwerden aufs eingehendste befragt, giebt er, sichtlich durch die sonderbaren
Fragen amiisirt, an, nie je so etwas gehabt zu haben; er habe immer seine
(lieder vollig normal brauchen konnen. Sonst hétte er gar nicht gerade bei
der schwersten Arbeit beschiftigt sein kénnen! Auch frither habe er mic so
etwas, auch nicht die Spur, gemerkt.

Status praesens. Ausserordentlich robuster, gesund aussehender, gut
gendhrter, starkknochiger Mann. Sehr kréftige Muskulatur. Haut ohne Beson-
derheiten, Dermographie nicht vorhanden. Innere Organe, Urin ohne krank-
haften Befund.

Die Pupillen sind gleichweit, rund, R./L. -}, R./C. 4. Es besteht
deutlicher, sehr grobschlégiger Nystagmus horizontalis, besonders beim Blick
nach rechts. WNach mehrfacher Untersuchung schwindet er allmilig und ist
dann nicht wieder zu erzielen, auch nicht nach mehirfachen Umdrehungen des
Patienten um seine eigene Axe (Bach). Im Uebrigen Augenbewegungen und
auch die Functionen der anderen Hirnnerven frei. Die Zunge kommt gerade
und leicht. Das Gaumensegel hiingt in der Mitte, wird gleich stark bewegt;
die Reflexe am Gaumen und Rachen sind vorhanden. Die Sprache ist leicht,
fliessend, vollig ungestort.

Die Beweglichkeit der gesammten Kdrpermuskulatur, Gesicht,
Rumpf, Arme, Bein, ist activ und passiv véllig frei. Keine Spur von
Steifigkeit, von Spannung, nichts von myotonischer Stérung. Die grobe Kraft
ist ausgezeichnet.

Die mechanische Erregbarkeit der Nerven zeigt keine Stérung, dagegen
giebt die Untersuchung der mechanischen Muskelerregbarkeit ein iberraschen-
des Resultat, die typische Erb’sche myotonische Storung: erhebliche Steige-
rung und Nachdauer, im wesentlichen genau wie beim Bruder, zum Theil
sogar mit denselben Pridilectionsstellen. Das Ausgleichen der contrahirten
Muskelbiindel geschieht aussercrdentlich langsam und trige. Es besteht aus-
gesprochene Dellen- und Rinnenbildung und idiomusculdrer Querwulst. Am
deutlichsten tritt die Storung zu Tage wieder an den Waden, an den Beugern
des Oberschenkels, an dem M. triceps; dabei ist aber bemerkenswerth, dass
die Erscheinungen am Biceps, am Triceps, am Quadriceps, sowie an den
Rickenmuskeln und an den normalen Handstreckern, rechts bedeutend stirker
sind als links. An den grossen Brustmuskeln, in den Glutaei, den Streckern
des Oberschenkels ist die Stérung geringer. Bei wiederholtem Klopfen werden
die Zuckungen schneller und besser, und es bedarf erst einer Erholungspause,
um das Phanomen wieder hervortreten zu lassen. Besonders bemerkenswerth
erscheint es, dass, hier noch mehr wie beim Bruder, auch an den sehr
schén reagirenden Muskeln das Phénomen nur oder wenigstens besonders deut-
lich bei Reiz von bestimmten Stellen auftrat. Dass diese ,Reizpunkte®
den Eintrittsstellen der Nerven in den Muskeln wie bei den elektrischen Reiz-
punkten entsprachen, liess sich nicht feststellen.

Auch die elektrische Untersuchung ergab fast dieselben Resultate wie
beim Bruder. Die quantitative Erregbarkeit fiir den galvanischen Strom ist
weder vom Nerven, noch vom Muskel aus verindert; KaSz *> AnSz. Es
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besteht trige, langsame Zusammenziehung und Nachdauer der Zuckung. Beides
wird nach Wiederholung besser. Die Dellenbildung an der Stelle der Elek-
trode tritt nicht so deutlich auf wie beim Bruder.

Auch fiir den faradischen Strom besteht keine Stérung der quantitativen
Errogbarkeit, weder bei directer, noch bei indirecter Reizung.

Es besteht aber Nachdauer und langsames Abklingen der Zuckung. Halt
aber der Reiz an, so bleibt, ebenso wie beim Bruder, die Zusammenziehung
nicht tetanisch, sondern nach einer kurzen Weile tritt jenes oben beschriebene
Unduliren der Muskeln auf, erst mit grossen Amplituden, dann allmalig kleiner
werdend und schliesslich ganz verschwindend. Dies Phanomen fritt schon bei
80 mm RA. auf, besonders schin an den Wadenmuskeln.

Die Sensibilitdt zeigt keinerlei Storung.

Die Sehnenteflexe sind gesteigert, beiderseits gleich, die Hautreflexs sind
vorhanden.

Die Psyche ist vdllig frei.

Hine nochmalige Zusammenfassung dieser beiden eigenartigen Beob-
achtungen eriibrigt sich wohl. Erbrtern wir vielmehr sogleich ihre
nosologische Stellung, so zeigt der erste Fall Franz R. ein Bild, fur
das sich schon beim ersten Blick die Diagnose: Thomsen’sche Krank-
heit aufdringt. Wir haben die gleichnamige hereditire Belastung, wir
haben den Beginn in frithester Jugend, ferner die fiir den Myotoniker
fast typischen Angaben, dass er nicht habe turnen kénnen, dass er nach
lingerer Ruhe steif wie ein Stock sei, so dass er bei plotzlichem Stoss
einfach hinstiirze, dass er frithmorgens sich erst hin- und herwilzen
miisse, um beweglich zu werden, dass die Bewegungen, , wenn er in
Schweiss gerathe“, d. h. wenn er sie unter vieler Mithe mehrfach wie-
derholt hatte, allmilig leichter wiirden etc. Wir fanden objectiv eine
eigenartige Stérung der willkiirlichen Beweglichkeit, die zwar in gleich
zu erbrternder Weise von der gewdhnlichen ,myotonischen” Functions-
stérung abweicht, aber doch durch ihre sofort in’s Auge springende
Aehnlichkeit an sie erinnert. Wir fanden ferner von Einfluss auf Ver-
lauf und Intensitit der Erscheinungen dieselben Momente, wie Tempe-
raturschwankungen, psychische Erregungen, Genuss von Alkohol, Ruhe
etc. Hs bestanden vor Allem aber in exquisiter Deutlichkeit und fast in
volliger Uebereinstimmug jene klassischsn Zeichen der Erb’schen mecha-
nischen und elektrischen myotonischen Reaction (My. R.).

Soweit also wire die Diagnose ,Thomsen’sche Krankheit* ohne
Bedenken und einfach. Allein das Bild ist doch erheblich complicirter.
Zunichst gleicht, wie oben bereits angedeutet, die Stérung
der willkiirlichen Beweglichkeit durchaus nicht ganz der
typischen myotonischen. Es handelt sich in unserem Falle nicht,
wie gewghnlich, um eine tonisch-tefanische Anspannung der durch den
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Willen in Thitigkeit gesetzten Muskeln, die jedesmal erst nach einer
lingeren Zeit fiberwunden und dann allmilig geldst werden kann; son-
dern map ‘sieht jedesmal deutlich, dass der Patient die gegentheilige
Bewegung sofort beginnen kann, dass also der ,Krampf“ kein totaler,
absolut starrer ist. Aber die sofort eingeleitete Bewegung verliuft nun
nicht leicht und frei, sondern sie wickelt sich langsam, ruckweise ab,
wie wenn ein elastischer Widerstand bestinde, wie wenn man es mit
einem zihen Teige zu thun hitte. Am deutlichsten tritt dieser Unter-
schied gegen die typische Storung beim Oeffnen der geschlossenen Hand
und beim Erheben aus dem Sitz hervor, auch beim Gehen etec. Von
den oben aufgefihrten Fillen mit nicht typischer Bewegungsstorung
zeigte keiner ein #hnliches Verhalten. Ist nun dieser Unterschied ein
wesentlicher,” ein die Diagnose , Myotonia congenita® ausschliessender?
Das nichstliegende wire wohl, diese Stérung als eine nur quantitativ
verschiedene anfzufassen; anzanehmen, dass es sich nur um einen ge-
ringen Grad von Tonus handele, der zwar dem Willensimpule noch er-
heblichen Widerstand zu leisten, ihn aber nicht vollig unwirksam zu
machen vermag. Diese Erklirung erscheint mir nicht ausreichend; denn
betrachten wir typische Fille von Thomsen, so ist es ja seit langem
bekannt, dass bei ihnen sehr starke Intensititsschwankungen vorkommen
konnen; aber selbst in den Phasen geringster Intensitit bleibt die Form
der Storung doch dieselbe. Eher wire vielleicht daran zu denken,
dass der Process, der sich in der Muskulatur in Gestalt beginnender
Paresen bemerkbar macht, auch eine Verinderung der typischen Form
der myotonischen Stérung bewirkt hat, wenn zwar die Fille von ,Myo-
tonia atrophica“ selbst in den atrophischen Muskeln, wenn iiberhaupt,
nur die typische myotonische Bewegungsstérung zeigen. Es scheint sich
immerhin bei dieser Abweichung nicht um einen bereits langdauernden,
abgeschlossenen, sondern um einen eben in der Entwickelung begriffenen
Zustand zu handeln. Wir finden nicht nur zur Zeit in einzelnen Theilen,
z. B. den Gesichtsmuskeln, und zu gewissen Zeiten, besonders friih-
morgens, noch die typische Storung, sondern wir wissen ja auch durch
die Beobachtung wirend der Militirzeit, dass frither die Bewegungs-
storung eine durchaus typische war und nichts von den gegenwirtigen
Abweichungen bemerkt wurde. Wie dem auch sei, mag es sich um eine
nur quantitative oder um eine wirklich qualitative Verschiedenheit han-
deln, sicher geht aus den zuletzt angefithrten Thatsachen hervor, dass
diese besondere Art der functionellen Storung keinen wesentlichen Un-
terschied bedeutet, dass sie durchaus nicht gegen die durch das Ge-
sammtbild begriindete Annahme einer wirklichen Myotonie spricht. Auch
die Erscheinung, dass vielfache Wiederholungen die Bewegungsstorung
47%
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nicht véllig schwinden machen, spricht nicht dagegen; wir sind ihr be-
reits in zwei einwandsfreien Fallen von Hoffmann (16, 17) begegnet.

Bemerkenswerther sind dieErscheinungen von Muskelschwiche,
die beim Patienten bestanden. Ein deutlicher Muskelschwund liess sich
allerdings nicht nachweisen, auch nicht im linken Arm, dessen Kraft-
losigkeit dem Patienten besonders bemerkbar geworden war; die Mus-
kein filhlten sich aber weich und schlaff an. Ebenso wenig fand sich
eine Herabsetzung oder eine halbseitige Ungleichheit der directen oder
indirecten Muskelerregbarkeit, geschweige denn EaR. Dagegen zeigte
sich objectiv die Parese deutlich genug in Zahlen des Dynamometers,
besonders in dem minimalen Werth fiir die linke Hand, in der itberaus
schnellen Ermiidbarkeit und Schlaffheit der Bewegungen und besonders
nech fiir das rechte Peroneusgebiet in der ausgesprochenen Stellungs-
anomalie, der Klumpspitzfussstellung. Der Kranke klagt erst seit einiger
Zeit iiber diese Schwiiche; sie macht ihn erst jetzt allmilig unfihig, sein
Handwerk weiter auszuiiben. Am kenntlichsten ist also wie auch sonst
bei Myatrophien der Beginn in Hand und Unterarm uand den Mm. pero-
nei, d. h. in den mehr distalen Muskelgruppen. Der Fall zeigt da-
durch deutliche Beziehungen zu der Gruppe der Myotonia
congenita atrophica. Und zwar scheint die Vermuthung gerecht-
fertigt, dass wir hier wahrscheinlich eben den ersten Beginn einer hin-
zutretenden Atrophie bezw. Parese zu beobachten Gelegenheit haben.
Noch besteht kein offenbarer Muskelschwund, noch giebt die elekirische
Untersuchung nicht den Befund der degenerativen Muskelerkrankung,
aber in omindsen Signalen kiindigt sich der verhdngnissvolle Process
an. In so frilhem Stadium und in so deutlichem Uebergang von der
typischen zur atrophischen Form der Myotonia congenita sind bisher
selten Kranke zur Beobachtung gekommen. Hierher zu rechnen sind
hochstens die schon oben erwihnten Fille von Bernhardt (1899) und
von F. Schultze (1905). Mit dem ersteren Falle von Bernhardt theilt
auneh unsere Beobachtung den Mangel bereits ausgesprochener Atrophie
bezw. degenerativer elektrischer Reaction bei deutlicher Parese. Es
wire von besonderem Interesse, wenn es moglich wire, den Patienten
nach einiger Zeit wieder zu untersuchen und auf etwaige Fortschritte
der elektrischen ete. Verinderungen zu fahnden.

Die iibrigen Besonderheiten des Falles lassen sich kiirzer bespre-
chen. Zunichst der Nystagmus. Er ist bisher bei Myotonie iiber-
haupt erst in einem Falle bemerkt worden, bei dem es sich auch um
die atropbische Form der Thomsen’schen Krankheit handelte. Nim-
lich in dem Falle von Frohmann (loc. cit.); dazu kommen nun un-
gere beiden Beobachtungen. Es handelte sich sicher um keinen reinen
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Nystagmus, der nach Grafe’s (18) Definition ,in ruhelos hin und her
pendelnden Bewegungen® besteht. Hier aber bestanden zwar anfangs
deutliche nystagmusartige Zuckungen bei Endstellungen, aber es war
doch auffallend, dass nach mehrfacher Wiederholung der extremen
Augenbewegungen der Nystagmus vollig verschwand und, wenn {iiber-
haupt noch in derselben Sitzung — bei unserm Fall IT gelang es z. B.
nicht —, erst nach einer lingeren Erholungspause wieder erschien.
Dies erinnert eigenthiimlich an das Verhalten myotonisch erkrankter
Muskeln, und es legt den Gedanken nahe, dass wir es in den nystag-
musartigen Zuekungen hier nur mit einer Arbeit der myotonischen
Funectionsstérung zu thun haben. So bestechend diese Annahme er-
scheint, so muss doch darauf hingewiesen werden, dass von der zwar
selten, aber doch sicher beobachteten charakteristischen, der Stérung
der iibrigen Kérpermuskeln durchaus gleichartigen myotonischen Bewe-
gungsanomalie der Augenmuskeln an unserem Kranken nichts bemerkt
wurde, und dass andererseits bei jenen Kranken, bei denen auch die
Augenmuskeln betheiligt waren, doch nie — mit einer einzigen Aus-
nahme — Nystagmus bestand. Eine eindeutige Erklirung verméigen
wir nicht zu geben.

Fiir "die auffallenden Verinderungen der Reflexe, insbeson-
dere filr den Mangel der Hautreflexe bei unserem Patienten, ist es eben-
falls schwer eine Erklirung zu finden. Sie sind allerdings nicht ohne
Analogie in der Literatur. Freilich sind es da vorziiglich die Sehnen-
reflexe, hauptsichlich die Kniephinomene, die ein durchaus ungleich-
méssiges Verhalten zeigen. Im Aligemeinen sind ja die Kniephinomene
gesteigert, oft sogar sehr lebhaft gesteigert; daneben heobaclitete Erb in
seinen Fillen I und V das eigenthiimliche Verhalten, dass beim ersten
Schlage die. Reflexcontraction sehr -lebhaft eintrat, dann aber rasch
schwicher wurde, bei einzelnen Schligen schliesslich ganz fehlte, um
nur bei anderen Sehligen wieder aufzutreten. Wiederholung des Ver-
suchs nach einer Pause zeigte dasselbe Verhalten. Von diesen Erschei-
nungen bot unser Fall nichts. Die Erh¢hung der Sehnenreflexe ist aber
nicht ohne Ausnahme. Bei einer durchaus nicht vollstindigen Durch-
sicht liessen sich leicht — schon in der ersten Erb’schen Monographie
— Fille finden, bei denen- die Kniephfinomene gang fehlten (Seelig-
miiller, Buzzard, Pelizfus etc.) oder mebr weniger schwach und
schwer auslosbar waren (Bernhardt, Peters, Pontoppidan, Eulen-
burg und Melchert, Erb, Hoffmann etc). Dieses Verhalten hat
auch eine gewisse practisch-diagnostische Bedeutung, da bereits zwei
Combinationen von Tabes mit Thomsen’scher Krankheit (Hoffmann,
Nalbandoff) beobachtet wurden. Hoffmann erzahlt noch von einem
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anderen Falle, wo dies Verhalten der Kniephinomene zur Fehldiagnose
Tabes Veranlassung gegeben hatte. Auch fur die Hautreflexe finden
sich zuweilen Angaben #iber Schwiche oder volliges Fehlen derselben
(Eulenburg und Melchert, Buzzard ete.).

Die Storung der Sensibilitit, die allgemeine Hyperalgesie der
Haut, der grossen Nervenstimme, der Muskulatur, konnte besonders auf-
fallend erscheinen. Denn es gilt als Dogma, dass die Sensibilitit bei
Thomsen’scher Krankheit immer intact ist, und auch mit Recht.
Thatsichlich giebt es, soweit unsere Kenntniss geht, keinen einzigen
Fall, der wirklich eine Ausnahme von dieser Regel bildete. Das ein-
zige was in den vier Fillen von Striimpell, von Schonfeld, von
Westphal und von Wichmann (s. 0.) beschrieben ist, sind Parfisthe-
sien der Beine, zum Theil Gefithl von Ameisenlaufen oder Kitzel, zum
Theil listiges Hautjucken. Da die objective Priifung aber immer nor-
male Sensibilititsverhéltnisse ergab, so ist wohl anzunehmen, dass es
sich nm intercurrente Stdrungen handelte, da es sich jedesmal um die
Unterschenkel handelte, scheint mir Verdacht auf Varicen oder auch
auf Alkoholmissbrauch sebr naheliegend. Die beiden ersten Erb’schen
Falle und der von Ballet und Marie zeigten #hnlich wie der unsrige,
Druckschmerzempfindlichkeit gewisser Muskeln. Sonst sind nirgends
Stérungen der Sensibilitdt in sicheren Fallen erwihnt. Auch in unserem
Falle lisst sich allgemein gesteigerte oberflichliche und tiefe Schmerz-
empfindlichkeit auf eine nebenher gehende Storung, nimlich auf die
Veranderung der Psyche unseres Kranken, beziehen.

Psychische Storungen bei Thomsen’scher Krankheit sind bis-
her nicht beschrieben, abgesehen von der bereits von Thomsen selber
erwahnten eigenthiimlichen Scheu der Kranken, von ihrer Neigung, ihr
Leiden anderen zu verbergen. Thomsen glaubte ja deswegen das
ganze Bild als psychische Stérung auffassen zn dirfen. Es handelt
sich bel unserem sicher von Haus aus beschriinkten Patienten um eine
schwere depressive Verstimmung, die hervorgegangen ist aus der immer
deutlicheren Erkenntniss von der zunehmenden Herabsetzung- der eigenen
Leistungsfihigkeit, von der Verschlimmerung seiner Krankheit. Der
Patient, dem es bisher gelungen war, den meisten Menschen und sogar
seiner Frau zu verheimlichen, an welch eigenthiimlicher und noch dazu
angeborener Krankheit er leide, sieht sich dazu mehr und mehr ausser
Stande. Zu der Scham und Scheu dariiber kommt hinzu die Sorge um
dié Unterhaltung seiner zahlreichen Familie. So verfillt er leicht vollig
diesen ftrilben Stimmungen. Sein Gemiithszustand ist fast dauernd tief-
traurig, er weint oft bitterlich, und Todessehnsucht, Hoffnungslosigkeit
und Verzweiflung, sogar Selbstmordideen Aussert er sehr hiufig.
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Die Grundlage dieser affectiven Storung ist wohl die angeborene
psychische Schwiiche. Ich halte es nun berechtigt, die korperliche
Hyperalgesie aus dieser allgemeinen gesteigerten Reizharkeit der Psyche
zu erkliren, mit der sich ja oft sensorische und sensible Hyperisthesie
verbindet.

Wir haben es also, zusammengefasst, in unserer ersten Beobachtung
mit einem zweifellos echten Fall von Thomsen’scher Krankheit zu
thun, der eine Reihe ungewohnlicher atypischer Symptome aufweist,
von denen ein Theil, wie das eigenartige Verhalten der Reflexe, der
Nystagmus, die psychische Storung etc., keine wesentliche Bedeutung
hat. Dagegen gebiihrt ihm durch die Eigenart der Bewegungsstorung
und durch die ausgesprochenen Paresen Interesse sowohl fiir die Lehre
von den atypischen Formen der Thomsen’sechen Krankheit im Allge-
meinen als anch besonders fiir die Kenntniss der sogenannten Myotonia
congenita atrophica.

Ieh fiige hier die Besprechung der anatomischen Untersuchung an.
Herr Dr. Mathias, Specialarzt fiir Chirurgie hier, hatte die Liebens-
wiirdigkeit, in der Dr. Hoftmannn’schen Klinik aus dem linken Musc.
biceps ein etwa bohnengrosses Stiickchen Muskel zu excidiren. Ich
mochte mir erlauben, den genannten Herren auch an dieser Stelle meinen
verbindlichsten Dank fiir ihr Entgegenkommen zu sagen. Das Muskel-
stick wurde in zwei Theile zerlegt, und je eines in Miller und in
Miller-Formol (Orth) fixirt. Ieh will mich in der Beschreibung und
Deutung der Befunde kurz fassen; denn einmal sollte der Zweck der
vorliegenden Arbeit in der Hauptsache eine klinische Untersuchung sein;
und sodann hat Schiefferdecker (19) in allerjiingster Zeit eine um-
fassende Zusammenstellung und Bearbeitung der anatomischen Verhilt-
nisse bei der Thomsen’schen Krankheit gegeben, und hat dabei mittels
einer eigenen neuen Methode auch bedeutsame, vorher nicht gekannte
Thatsachen hinzufiigen konnen. Er fand besonders in dem Sarcoplasma .
eine eigenartige Verfinderung, eine Kornelung, in Folge wovon auch die
Fibrillen erkrankten, und er fasst die Hypertrophie der Fasern und die
Vermehrung ihrer Kerne erst als secundire Symptome dieser Erkran-
kung des Sarcoplasma auf; die Erklirong der Hypertrophie als Acti-
vitatshypertrophie, die Dejerine und Sottas gegeben hatten, lehnt
er ab.

Wie die umstehende Zeichnung zeigt, ergab die mikroskopische
Untersuchung in unserem Falle das von Erb geschilderte Verhalten,
deutliche Hypertrophie der Fasern (in der Zeichnung besonders in der
oberen Hilfte erkenntlich) und iiberall eine sehr reichliche Vermehrung
der Kerne. Eine Vermehrung des Bindegewebes bestand nicht. Auf-
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fallend war, dass in den Schnitten, die von dem in Miiller-Formol
(Orth) fixirten Stiick stammten (s. Zeichnung), nirgends Vacuolen zu
finden waren, wihrend sie sich in den mit Miller fixivten Schnitten, die
nach Marchi gefsirbt waren — das Resultat der Untersuchung mittels
dieser Methode war fibrigens vollig negativ — deutlich und gar nicht
selten fanden. Auch Schiefferdecker weist darauf hin, dass er in
seinen in Formollosung nach Jores fixirten Schnitten Vacuolen nicht
gefunden hat, und macht darauf aufmerksam, dass simmtliche bisher
untersuchten Fille von Thomsen’scher Krankheit, die die Vacuolen-

Querschnitt aus dem Muse. biceps sin. (Beob. I); in Miiller-Formol (Orth)
fixirt, mit Hémalaun-Eosin gefdrbt. Mittelstarke Vergrésserung.

bildung zeigten, mit Milller fixirt waren. Ein Zhnliches Verhalten er-
wahnt bereits Wersiloff (20), der nur in Millerpraparaten Vacuolen
fand. —

Auffalliger ist ein anderer Befund. Zwischen den hypertrophischen
Faserquerschnitten, in der Zeichnung im linken unteren Felde, besonders
aber {iberall in den unteren rechten Feldern, sieht man zahlreiche kleine
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atrophische Querschnitte, die, in dem Priiparat noch deutlicher als auf
der Zeichnung, eigenthiimlich undeutliche Structur, eine Art Canalnetz
zeigten, wie zerfallen aussahen. Es liegt nahe, diesen Befund, wenn
er zwar nicht dem Befund bei degenerativer Atrophie mit Bindegewebs-
wucherung gleicht, als anatomisches Substrat des klinisch sehr deut-
lichen Symptoms der Paresen aufzufassen. Der Befund wiirde dadurch
an den Fall von Frohmann (21) erinnern, wo sich ebenfalls neben
hypertrophischen atrophische Fasern fanden. Im wesentlichen aber
gleicht unser mikroskopischer Befund so sehr dem bekannten
Erb’schen, dass wir auch hierin eine Bestitigung und Siche-
rung der Diagnose unserer ersten Beobachtung sehen konnen.

‘Viel weniger einfach und eindeutig ist die Beurtheilung unseres
zweiten Falles, Eduard R. Wir hatten den Kranken von ausserhalb
kommen lassen wegen der Angabe des Franz R., dass nicht nur seine
Mutter und Grossmutter, sondern auch sein Bruder an der gleichen
Krankheit gelitten habe. Wir waren aunf den ersten Blick recht unan-
genehm enttiuscht. Keine Spur gegenwirtig von Thomsen’scher Sts-
rung. FEin kriftiger, sehr gewandt aussehender, vollig gesund erschei-
nender Mann. Auch fiir die Vergangenheit ergeben die eingehendsten,
vielfachen anamnestischen Fragen nicht den geringsten Anhaltspunkt,
dass bei dem Kranken eine solche Storung je bestanden habe. Der
Kranke war sichtlich -befremdet und amiisirt durch die Sonderbarkeit
unserer Inquisition. Aber wir mussten nach dem véllig negétiven Gegen-
wartsbefund die Moglichkeit, dass frither vielleicht solche, wenn auch
nicht sehr auffilligen Stérungen vorhanden gewesen seien, annehmen,
da ja Franz R. ausdriicklich angegeben hatte, dass der Bruder an der-
selben Krankheit leide; das war ja iiberhaupt erst der Anlass, den
zweiten Patienten zu citiren. Woher wusste denn Franz R. etwas von
der Krankheit des Eduard, wenn sie nicht bestanden hatte? Es war
erforderlich, diesen Kinwand zu machen. Er konnte auf eine sehr harm-
lose Art abgethan werden. Als wir nimlich Franz R. fragten, woher
er denn wisse, dass der Bruder Eduard an derselben Krankheit leide,
gab er zu, dass er selber nie etwas davon beobachtet habe; aber da
Eduard auch nur 1/, Jahr beim Militir gewesen sei, habe er angenom-
men, dass jener wohl aus dem gleichen Grunde entlassen worden sei,
wie er selber — wegen seiner Krankheit. Eduard aber hatte beim Train
gedient, und war natiirlich deswegen nur 1/, Jahr Soldat gewesen, und
so gab ein amiisanter Irrthum Gelegenheit zur Kenntniss des eigen-
artigen Falles.

Thatstichlich konnte Eduard R. sich nicht erinnern, je auch nur
andeutungsweise an einer Ahnlichen Storung gelitten zu haben. Miihelos
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konnte er dauernd den schweren Beruf eines Maurers ausiiben, ja seit
langerer Zeit war er sogar bei der schwersten Art der Maurerarbeit,
dem Briickenbau, beschiftigt. Und ebenso ergab, um es nochmals hervor-
zuheben, die durchgehendste genaueste Priifung simmtlicher willkiirlicher
Bewegungen nichts von myotonischer Verinderung. Um so iiberraschen-
der war dann der Befund der mechanischen und elektrischen Unter-
suchung, der fast villig dem typischen Erb’schen entsprach.

Worum handelt es sich nun in diesem Falle? Schliesst gegeniiber
der Gesammtheit der Erscheinungen das villige Fehlen der willkiirlichen
myotonischen Bewegungsstérung die Diagnose: Thomsen’sche Krank-
heit aus?

So einzigartig der Fall zuerst erscheint, so iiberraschend der Be-
fund awnch ist, ganz ohne Analogie stehi, wie wir bereits gesehen
haben, unser Fall bei genauerer Durchsicht der Literatur nicht da. Ich
meine, er darf in Beziehung gebracht werden mit jenen eigenthiimlichen
Beobachtungen von Hoffmann, Bernhardt und Curschmann, die
oben bei Besprechung der Myotonia acquisita eine eingehende Wiirdi-
gung erfahren haben. Aus diesen Beobachtungen geht unzweifelhaft
hervor, dass es Fille von wirklicher Myotonie giebt, wo in ge-
wissen Regionen die willkiirliche Bewegungsstérung fehlen kann, wo
aber durch die objective Untersuchung auch fiir diese Gebiete das Vor-
handensein des myotonischen Processes charakteristisch zum Ausdruck
gebracht und festgestellt werden kann. Von diesen Fillen zu dem un-
serigen ist dann nur ein guantitativer Unterschied. Dort partielles, hier
allcemeines Fehlen der willkiirlichen myotonischen Bewegungsstorung;
hier wie dort ausgesprochene My. R. Wir konnen also auch fiir
unseren Fall das Vorhandensein wirklicher Thomsen’scher
Krankheit annehmen, die sich aber unerklarlicherweise in den sonst
haofigsten und auffilligsten Symptomen hier nicht manifestirt. Der
thatsichlich vorhandene Krankheitsprocess, der sich ja fir unsere Beob-
achtung immer erst nach Wirkung bestimmter Reize dussert, fritt in
unserem besonderen, sehr seltenen Falle, nicht schon nach dem physio-
logischen Reiz des Willens, sondern erst nach anders gearteten Reizein-
wirkungen in Reaction, in Erscheinung. Auf die angenommene Diagnose
weisen natirlich auch die hereditar-familiiren Verhiltnisse hin; es wire
wirklich sehr gesucht, bei einem Kranken, der zwei der charakteristisch-
sten objectiven Symptome eines Leidens zeigt, mit dem Grossmutter,
Mutter und Bruder behaftet waren bezw. sind, und fiir das bekannter-
massen eine exquisite Neigung zu familiirem Vorkommen feststeht; bei
einem solechen Patienten nun eine andere Krankheit annehmen zu sollen.
Ja, gesetzt den Fall, man wollte das, so wire es weit schwieriger, eine
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andere bekannte Krankheit als Ursache dieser beiden eigenartigen Sym-
ptome, der mechanischen und elektrischen My. R., zu finden. Voraus-
setzung dafiir wire, die myotonischen Erscheinungen nur ,symptoma-
tisch“ aufzufassen. Die Méglichkeit daran zu denken, ist gegeben;
denn thatsiichlich wird von vielen Autoren ein ,symptomatologisches®
Vorkommen myotonischer Siérungen durchaus angenommen. In ausfibr-
licher Weise ist dies zuletzt von Schultze (22) behandelt worden im
Anschluss an eine Beobachtung von Tetanie mit myotonischen Erschei-
nungen, nicht nur mit Stérung der willkiirlichen Bewegungsstorung in
Form von ,Intentionskrimpfen“, sondern auch mit deutlicher mecha-
nischer Erregbarkeitssteigerung — Dellenbildung — in der Zunge. Es
giebt noch eine ganze Reihe von Fillen, die gleichzeitig Tetanie und
Myotonie hoten [Schultze (28), Hoffmann (24), Bettmann (25),
v. Voss(25) u. A.]. Die einzelnen Autoren sind durchaus nicht zu dem
gleichen Resultat gekommen; fiir einzelne Fille, z. B. fiir den von
Hoffmann und von Bettmann ist es sicher, dass es sich um echten
dauernden Thomsen gehandelt hat, neben dem Tetanie, einmal nach
Kropfektasie, einmal nach chronischer Magenerkrankung, intercurrent sich
entwickelt hatte. Schultze kommt zu dem Resultat, dass bei unzwei-
felhaften Tetanien, sowchl der spontanen Art, als bei Entkropfungs-
und Magentetanien tonische Krimpfe myotonischer Art vorkommen.
Diese Thatsache ist wohl ohne weiteres zuzugeben, Aehnliche Stérun-
gen, die also nur den ,myotonisch® verinderten Ablauf willkiirlicher
Bewegungen zeigen, ohne die gleichzeitigen charakteristischen Veriinde-
rungen der mechanischen und elektrischen Erregbarkeit, sind auch sonst,
ohne jede Spur von Tetanie oder Myotonie beschrieben. So hat Toby
GCohn (7) tiber einen Fall berichtet, der mit der Vermuthungsdiagnose
Ischias zur Poliklinik kam, und bei dem sich bei der Untersuchung
fand, dass bei etwas forcirten Bewegungen des Unterschenkels jedesmal
erst eine abnorm lange Zeit verging, ehe die Contraction sich loste;
ausser in den Beugern und Streckern des Unterschenkels fand sich das-
selbe Phianomen im Biceps und Triceps und in den Kaumuskeln einer
Seite. Der Kranke hatte die Storung iberhaupt nicht bemerkt, erst
durch sehr eingehendes Fragen konunte festgestellt werden, dass er etwa
seit einem Jahre frithmorgens die Hand nicht ordentlich 6ffnen konnte
und zuweilen eine gewisse Steifigkeit in den. Beinen fiihlte. Die mecha-
nische und elektrische Erregbarkeit war véllig normal. Worum es sich
in diesem Fall handelte, ist schwer zu sagen. Thomsen’sche Krank-
heit ist wohl sicher auszuschliessen. Moglich wire es, dieses Phéinomen
als Ausdruck einer allgemeinen Neurose aufzufassen; denn es giebt
Falle, bei denen die gleiche Stérung bestand, und wo unzweifelhaft
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Hysterie vorlag. Hierher gehdrt z. B. der Fall von Hughes (28), der im
20. Lebensjabre an hysterischen Krampfen und Contracturen erkrankte.
Einige Woehen spiter traten im Beginn jeder gewoliten Bewegung kurz
dauernde tonische schmerzlose Contractionen hinzu; My. R. war nicht
auszilésen. In dem Falle von Bechterew (29) handelte es sich nicht
um eigentliche Intentionskrimpfe, die allmilig schwanden, sondern um
eine allgemeine gleichmissige sehr eigenartize Spannung und Hemmung
fir willkiirliche Bewegungen; die grobe Kraft war sehr gut. Von me-
chanischer oder elekirischer My. R. keine Spur. Bechterew bhat an
an Hysterie gedacht, hat aber, da Stigmata nicht nachzuweisen waren,
eine allsemeine ,rein nervise Affection” angenommen. Fuchs (80)
stellte im Wiener psychiatrischen Verein einen Fall von hysterischer
Myotonie vor, der den Typus der ,myotonischen Hand® zeigte, die
den einmal gefassten Gegenstand erst nach lingerer Zeit frei giebt.
Die gleiche Erscheinung koonte ich selber jiingst bei unzweifelhafter
Hysterie (mit Hemiparese, Hemianisthesie, Gesichisfeldeinschrinkung,
transitorischen Dimmerzustinden ete.) beobachten. Gab man dem Kran-
ken einen Gegenstand, z. B. die eigenen Finger oder das Dynamometer,
in die Hand und hiess ihn kriftig zudriicken, so vermochte er prompt
und auf der nicht paretischen Seite mit guter Kraft, die Hand zn
schliessen. Oeffnung der Hand war nicht moglich; man sab, dass Patient
sich Miihe gab, die Finger blieben aber in krankhafter, schmerzloser,
tonischer Beugung, auch wenn mai vorsichtig den Gegenstand aus ihrer
Umklammerung entfernte. Passive Versuche die Stellung zu #ndern,
wurden #susserst schmerzhaft empfunden. Nach einiger Zeit loste sich
der Krampf langsam. Bei gewdhnlichen Bewegungen bestand
keine Storung.

Auch .in den Fillen von angeblich ,symptomatologischer®
Myotonie bei Syringomyelie handelte es sich in der iiberwiegenden
Mehrzahl nur um mehr weniger ahnliche Storungen der willkiirlichen
Beweglichkeit, z. B, in zwei Fillen von H. Schlesinger (81), der auch
die tibrigen hierher gehorigen Beobachtungen von Rybalkin, West-
phal, Patrick ete. zusammengestellt hat. Aehnlich hat Kaiser (32)
u. A. solche tonische Intentionskrimpfe in Fillen von Athetose gesehen,
und schon Leyden (33), der ja bereits vor Thomsen in seiner ,Klinik
der Riickenmarkskrankheiten“ das Bild beschrieben hat, giebt an, &hn-
liche Erscheinungen in einem Falle von Dem. paral. mit Muskelatrophie,
ferner bei sogenannter aufsteigender Paralyse etc. beobachtet zu haben.

Will man in allen diesen Fallen von einem symptomatologi-
schen Vorkommen myotonischer Storungen sprechen, so scheint das
unbenommen bleiben zu diirfen; nur ist es ndthig, dass man sich ein-
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gedenk bleibt, dass das willkiirliche Verhalten bei echter Myotonie
durchaus nicht einheitlich ist. Iech selber halte den Vorschlag Jako-
by’s (11) am zweckmissigsten, in den Fillen, wo diese Phino-
mene ohne Begleitung der sonstigen Symptome der Myotonie
Vofkommen, trotz aller Aehnlichkeit nicht von ,myotoni-
schen Symptomen* zu sprechen, sondern um Verwirrungen zu
vermeiden, den ganz allgemeinen Ausdruck ,Intentions-
kraimpfe* zu gebrauchen.

Schwieriger ist die Frage bei den Fillen von Tetanie, Syringo-
myelie etc., wo sich neben den eigenartigen, mehr weniger #hnlichen
Bewegungsphinomenen auch die Storungen der mechanischen oder elek-
trischen Erregbarkeit, wenn auch pur andeutungsweise, in einzelnen
Muskelgebieten z. B. der Zunge, fanden, wie in den Féllen von Schultze,
von v. Voss ete.l). Schultze selber nimmt an, dass ,bei Tetanie in
einer Anzahl von Fillen“ eine ,myotonische“ Reaction der Muskeln
auch nach mechanischer und elektrischer Reizung eintreten kénne“. Ich
glaube, die sehr eingehenden Ausfihrungen Schultze’s sind nicht fiber-
zeugend genug. Die Moglichkeit, dass es sich in all diesen Fillen um
oformes frustes® von Thomsen’scher Krankheit handeln konne, bei
denen, wie es -fiir die Fille von Hoffmann und Bettmann sicher ist,
sich eine Tetanie intercurrent entwickelt hat, ist gar nicht ausdriick-
lich erwogen und erst recht nicht mit Sicherheit ausgeschlossen wor-
den; fiir diese Moglichkeit liesse sich die Vermuthung anfiihren, dass
vielleicht die Thomsen’sche Krankheit oder die angeborene Disposition
dafiir zur Erwerbung von Tetanie einen giinstizen Boden gebe, woran
z. B. die Fille von Thomsen’scher Krankheit denken lassen, die aus-
gesprochenes Chvostek’sches Phiinomen zeigten, ohne jedes sonstige
Zeichen friiher oder spiter von Tetanie (Bernhard, Schott, Schultze,
Curschmann etc.). Das symptomatologische Vorkommen wirklicher
My. R. bei Tetanie etc. scheint mir also durchaus nicht bewiesen.

Wie dem auch sei, kehren wir zur Besprechung unserer eigenen
Beobachtung zuriick, und setzen wir gar fiir sie das symptomatologische

1) Frohmann theilt in einer inzwischen erschienenen Arbeit (Deutsches
Archiv {. klin. Med. 1905. Bd. 86) einen Fall von Myelitis transversa mit Mus-
kelwogen (Myokymie) mit, der ausserdem deutliche Nachdauer der indirecten
nicht nur, sondern auch der directen faradischen und galvanischen Zuckun-
gen und Erschopfbarkeit dieser Reaction bei wiederholtem Reize zeigte; die
Zuckungen waren aber nicht trige und langsam; auch fehlte die mechanische
und willkiirliche ,myotonische“ Storung. Frohmann selber schloss Myo-
tonie aus, und wies selber auf die bedeutenden Unterschiede gegeniiber der
typischen My. R. hin.
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Vorkommen wirklicher My. R. voraus, so wird es immer noch sehr
schwierig oder vielmehr unmoglich sein, eine der angefiihrten Krank-
heiten oder sonst eine festzustellen, als deren Symptom die sichere com-
plete My. R. hier gelten konnte. Also auch per exclusionem diirfen
wir zu dem Schluss gelangen, dass es sich in unserer Beobachtung Il
ebenfalls um eine wirkliche, aber allerdings atypische Thomsen’sche
Krankheit handelt. Von den iibrigen Besonderheiten des ersten Falles
bot er sonst, mit Ausnahme des Nystagmus, der aber bereits dort seine
Besprechung erfahren hat, nichts; Reflexe, Psyche, Sensibilitit waren
vollig frei.

Das Resultat unserer klinischen Untersuchung ist eine Reihe eigen-
artiger Ergebnisse. Die Zahl und Mannigfaltigkeit der Abweichungen
sowohl des Gesammtbildes nach Entstehung, Verlauf, Vertheilung etc.,
als auch der einzelnen Hauptsymptome ist eine iiberraschende. Die
geringsten Abweichungen bieten die Stdrungen der mechanischen und
elektrischen Erregbarkeit. Fir die erstere konnten wir nur feststellen,
dass sie in ganz seltenen Fillen vollig fehlen, in hiufigeren nur par-
tiell, wie eben auch das Gesammtbild, vorhanden sein k&nnen. Die
wichtigste Abweichung von dem Typus der elektrischen Storung ist
die sogenannte ,incomplete* My. R. nach Huet, wie sie besonders in
den Eulenburg’schen Paramyotoniefillen sich findet.

Die Storung der willkiirlichen Beweglichkeit, das bekannteste, auf-
falligste und #lteste Symptom, bietet die zahlreichsten und eingreifend-
sten Abweichungen. Die wichtigste Thatsache wird durch unsere Beob-
achtung Il gegeben, dass nimlich die Stérung der willkiirlichen Bewe-
gungen, die ,myotonische® Storung, voéllig fehlen kann. Paradox
ausdriicken l#sst sich diese Thatsache in dem Satze, dass, ebenso wie
es z. B. Paralysis agitans sine agitatione, wie ein Delirium tremens sine
tremore giebt, es auch eine Myotonia sine tonu giebt. Ja, nicht nur
jeder Tonus kann fehlen, sondern gerade das Gegentheil, ausgesprochene
lihmungartige Schwiche und Schlaffheit, kann als Ausdruck der will-
kiirlichen Functionsstérung bestehen. Als Uebergang zwischen diesen
Extremen kann die Functionsstorung zwar typisch vorhanden sein, aber
in so geringer Stirke, dass sie subjectiv iberhaupt nicht, sondern erst
bei sorgfaltiger Priifung bemerkt wird oder aber dass sie erst bei an-
gestrengten, forcirten Impulsen erscheint. Als weitere Abweichung der
Bewegungsstorung haben wir die paramyotonische kennen gelernt, und
schliesslich in unserer eigenen ersten Beobachtung die Erscheinung,
dass statt tonischem starrem Krampf nur eine elastische Spannung zu
bestehen braucht.
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Die Hereditit, bezw. Familiaritit und der congenitale Beginn in
frither Jugend konnen in einer grossen Zahl der Fille fehlen; jedoch
handelt es sich auch da, wo der Beginn der Krankheit erst in ein
spateres Alter fallt, nicht um ein wirklich erworbenes Leiden,
sondern entweder um eine mehr weniger plotzliche, vorzugsweise durch
korperliche oder - psychische Hyperfunction veranlasste Exacerbation
des rudimentir vorhandenen Leidens oder nur um eine lingere Latenz
desselben, tnd wm einen tardirten Ausbruch bei virtueller Existenz der
Krankheit; daher empfiehlt sich statt der Bezeichnung ,,Myotonia acqui-
sita* die Bezeichnung Myotonia congenita adultorum.

Der Verlauf des Leidens ist kein gleichmissiger, mit nur geringen
Schwankungen unverindert fortdauernder. Einmal kann das Leiden in
periodischen Anfillen auftreten, und dann konnen sich im weiteren
Verlauf neue Symptome, nfmlich Muskelatrophien mit Paresen, hinzu-
gesellen. Das Leiden braucht nicht den ganzen Korper zu ergreifen,
sondern befillt off nur bestimmte Regionen, in sehr seltenen Fillen
zeigt sich halbseitiges Befallensein. Zuweilen aber zeigen sich auch in
den fir gewdhnlich vollig freien Regionen, besonders in starker Kilte,
die typischen Erscheinungen. Eine Combination reiner oder atypischer,
hesonders rudimentirer Formen des Leidens mit anderen Nervenkrank-
heiten kommt vor, aber nicht allzu biufig. Ein symptomatologisches
Vorkommen von der willkiirlichen myotonischen Storung dhnlichen Er-
scheinungen ist bei verschiedenen Nervenkrankheiten, besonders bei
Tetanie und Neurosen, beobachtet; es empfiehlt sich dafiir zur Unter-
scheidung die Bezeichnung ,Intentionskrimpfe“. Das symptomato-
logische Vorkommen der echten mechanischen und elektrischen My. R.
bei anderen Nervenkrankheiten ist nicht sicher gestellt.

Was die Erkennung der atypischen Formen anlangt, so gilt das
Resultat, dass es ein einzelnes, absolut pathognomonisches klinisches
Symptom, wie iiberhaupt nicht, auch fiir die Myotonia congenita nicht
giebt. Sowohl was die typische Form als auch ihr Vorkommen anbe-
trifft, sind die Storungen der mechanischen und elektrischen Erregbar-
keit die constantesten, d: h. also wohl auch die am meisten pathogno-
monischen. Ihr Vorhandensein oder Fehlen wird stets den Ausschlag
geben, sichern aber kann die Diagnose immer erst eine Summe der
Erscheinnngen.

Meinem hochverehrten Chef, Herrn Prof. Meyer, sage ich auch
hier fiir die giitige Ueberlassung des Materials, fiir die Anregung und
die stets bereitwillige Unterstiitzung meinen aufrichtigsten Dank.



-1
ot
<

L0 1=

3.
9.
10.
11,

12.
13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.
21.

22.

23.

Dr. A. Pelz,

Liiteratur!).

Erb, W., Die Thomsen’sche Krankheit. Monographie. 1886.

Erb, W., Ueber die Thomsen’sche Krankheit. Deutsches Archiv f. klin,
Med. Bd. 45. 1889.

Huet, B., Nouv. Tkonogr. de la Salp. 1892 (cit. nach Lévy).

. Senator, H., Discussionsbemerkung. Berliner klin. Wochenschr. 1898,

S. 448.
Hollmann, Festschrift zur Feier des 50jahrigen Bestehens des Diissel-
dorfer Aerztevereins (cit. nach Haas).

. Nalbandoff, Ein Fall von Myotonia congenita complicirt mit Tabes dor-

salis. Neurol. Centralbl. 1899. S. 336.

S. Talma, Ueber Myotonia acquisita. Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilk.
1892. Bd. 1L

Sisskand, Inaug.-Dissert. Breslan. 1893. Deutsche Zeitschr. fiir klin.
Med. 1894.

Kron, Berliner klin. Wochenschr. 1898. S. 448.

Rosenthal, Inaug.-Dissert. Berlin 1902.

Jakoby, On Myotonia. Journ. of ment. and nerv. diseas. 1898. (Ref.
Neurol, Centralbl, 1899. S. 224.)

Moyer, Medical News. 1890.

Deléage, Eiude clinique sur la maladie de Thomsen. Thése de Paris.
1890.

Fiirstner, Myotonia acquisita. Archiv f. Psyeb. 1895. XXVIL 8. 600.
Fischer, Neurol. Centralbl. 1886.

Hoffmann, J., Zur Lehre von der Thomsen’schen Krankheit mit beson-
derer Berficksichtigung des dabei vorkommenden Muskelschwundes. Deut-
sche Zeitschr. {. Nervenh. Bd. XVIIL. 1900. (Literatur.)

Hoffmann, J., Ein Fall von Tetanie mit Thomsen. Deutsche Zeitschr.
f. Nervenh. 1X. 1897. S. 284.

Grafe, Grife-Simisch’s Handbuch der gesammten Augenheilkunde.
1898. 8. 211.

Schiefferdecker, Beitrige zur Kenntniss der Myotonia congenita ete.
Deutsche Zeitschr. f. Nervenh. XXV. 1904, (Literatur.)

Werziloff, Neurol. Centralbl. 1897. Heft 15.

Frohmann, J., Ueber Thomsen’sche Krankheit mit Muskelatrophie.
Deutsche med. Wochenschr. 1900. V. p. 6.

Schultze, Fr., Beitriige zar Kenntniss der Myotonia congenita. Deutsche
Zeitschr. f. Nervenheilk. XXV. 1904. (Literatur.)

Schultze, Fr., Myotonia bei Magenektasie. Neurologisches Centralblatt.
1897. 3.

1) Der grosste Theil der Literaturangaben findet sich im Text selber.



2.
26.
217.

28.
29.

30.
31.
32.
33.
34.

35.
36.

Ueber atypische Formen der Thomsen’schen Krankheit. 751

. Hoffmann, Weiterer Beitrag zur Lehre von der Tetanie. Deutsche Zeit~

schrift f. Nervenh. IX. 1897. S. 278.

Bettmann, Ebenda IX. S, 331,

v. Voss, Monatsschr. f. Psych. und Neurol. VIIL. S. 85.

T. Cohn, Discussionsbemerkung. Berliner klinische Wochenschr, 1898.
S. 448.

Hughes, Alien. and Neurolog. XI. p. 62 (cit. n. Brinkmann).
Bechterew, Eine nervise Erkrankungsform mit den Zusseren Merkmalen
der Myotonie. Deutsche Zeitschr. f. Nervenh. XXIX. 1905.

Fuchs, Neurol. Centralbl. 1905. S. 783.

Schlesinger, Die Syringomyelie. 1902. S. 11. 2. Aufl.

Kaiser, Myotonie bei Athetose. Neurol. Centralbl. 1897.

v. Leyden, Klinik der Riickenmarkskrankheiten. 1874. Bd. I. S. 129.

L. Lévy, Le syndrome myotonique. Sem. médic. 1905. p. 541, (Lite-
ratur.)

Haas, Inaug.-Dissert. Bonn 1897. (Literatur.)

Brinkmann, Inaung.-Dissert. Kiel 1902. (Literatur.)

Archiv f. Psyehiatrie. Bd. 42. Heft 2 48



