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Aus der Nervenpoliklinik Bet KSnigl. psychiatrischen 
Klinik zu KSnigsberg (Prof. Dr. E. Meyer). 

geber  atypische Formen tier Thomsen'schen 
Krankheit (Myotonia congenita). 

Von 

Dr. A. Pelz, 
ekemMigem I. Ass~stenzarzt tier Klinik. 

(Hierzu eine Abbildung.) 

Erb~ dem wir in der Feststellung des Krankheitsbildes der Myo- 
tonia congenita am meisten verdanken~ sagte bereits im dahre 1889~ in 
seiner zweiten zusammenfassenden Darstellung~ ,dass dieUebereinstimmung 
eine so vollkommene unter den neu mitgetheilten FMlen sei, dass es 
naehgerade anfange, erm[idend zu werden, immer neue Beobaehtungen 
yon Thomsen ' sche r  Krankheit zu p u b l i c i r e n - -  und zu lesen! Auf 
rein klinisehem Wege sei es vielleicht nieht mehr m6glich~ viel welter 
zu kommen~ bei dieser merkwtirdigen Krankheit". Trotzdem hat sich 
das Interesse ffir dieses eigenth~imliche Leiden nicht nur erhalten, son- 
dern fortdauernd gesteigert. Es sind nicht nur eine betrfichtliche An- 
zahl yon Beobaehtungen typiseher FMle mitgetheilt worden~ sondera 
vornehmlich haben aueh die a t y p i s e h e n  Erseheinungen im Bilde der 
seheinbar so eindentigen Krankheit die Aufmerksamkeit der Forseher 
auf sieh gezogen. F~ngt doch nicht selten das Interesse erst da an~ 
we das Typisch% Allt~tgliche aufhSrt. Und es ist interessant~ dass 
sehon Erb  selber~ am Ende seiner ersten berfihmten Monographie (1886)~ 
voraussehauend als einer der ersten auf die M6glichkeit , v i e ] l e i e h t  
ex i s t i r ender~  n ieh t  ganz  t y p i s e h e r  F o r m e n  a der Krankheit hin- 
wies; j~ Erb erw~hnt sogar bereits die M6gliehkeit ,des s y m p t o m a -  
t i s c h e n  u der echten myotonisehen StOrung". Der erst% 
der einen a t y p i s c h e n  Fall als Thomsen ' s ehe  Krankheit mitgetheilt 
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hat~ ist wohl MObius (1883) gewesen; wenn wir aueh spi~ter sehen 
werden~ dass dieser Fall  wohl kaum in die Gruppe der Thomsen-  
schen Krankheit hineingehOrt, so ist es doch bemerkenswerth~ dass er 
bereits damals, als erster~ ffir diese Krankheit den Begriff und die Be- 
zeichnung ,:forme fruste"~ die ffir die Pathologie so vieler anderer Ner- 
v-enleiden so bedeutungsvoll geworden ist, gebraucht. 

Mart ius  (1889) stellte sodann als besondere Form die sogenannte 
,Myotonia congenita i n t e r m i t t e n s "  auf, welchen :Namen Weichmann 
bereits fiir zwei ziemlich t y p i s c h e  Fiil!e gebraucht hat. E u l e n b u r g  
(1886) und nach ibm andere theilten die merkwfirdigen Bilder der 
P a r a m y o t o n i a  congenita mit; J. Hof fmann ,  F. S ch u l t z e  and eine 
grosse Reihe anderer Forscher berichteten fiber die eigenthiimliche Com- 
bination yon Myotonie  mit  Muske l a t roph i e ,  und in jfingster Zeit 
wurden auch differente Formen als , p a r t i e l l e "  Myo~onie beschrieben 
(Gaupp~ CursChmaun u.A.). Besonderes Interesse erweekten die 
F~lle yon e r w o r b e n e r  Thomsen'scher  Krankheit (Myotonia acquisita, 
Talma~ J e l l y  u. A.). 

Trotzdem s% vornehmlich in dem letzten Jahrzehnt, unsere Kennt- 
hiss yon den a t y p i s c h e n  Formed der Themsen'schen Krankheit durch 
eine gresse Zahl yon Publicationen erweitert worden ist~ kann man doch 
nicht sagen~ class es bisher ge]ungen sei~ einheitliche Normen ffir die 
Beziehungen dieser Atypien zur typischen Myotonie zu gewinnen; dazu 
reicht thatslichlich das vorhandene Material noch nieht aus. Es existirt 
nieht einmal eine einigermassen vollstiindige Zusammenstellung dieses 
Materials~ und so wird es gerechtfertigt erscheinen~ dies~ unter Hinzu- 
ffigung neuer Beobachtungen, zu versuchen. Die Uebersicht der Literatur 
ergiebt trotz der seheinbaren Einfachheit des typischen Bildes eine fiber- 
rasehende Reichhaltigkeit und Mannigfaltigkeit der abweichenden Fer- 
men~ wie sie bisher vie]fach unbemerkt geblieben zu sein scheint. 

Als erste gr0ssere~ gewissermassen einheitliche Gruppe a t y p i s c h e r  
Formen seien die Fiille yon , P a r a m y o t o n i e "  erwahnt. Die ersten 
Beobachtungen hat E u l e n b u r g  im Jahre 1886 mitgetheilt. 

Eulenburg~ Ueber eine famili~re~ duroh sechs Gonerat ionen 
~'erfolgbare Form cengen i ta le r  Paramyotonio (Neurol. Centralbla~t. 
1886. S. 265). 

Es handelt sieh bet den Patienten E ulenb urg 's  am einon bereits dureh 
sechs Generationen hindm'ch beobachteton Zustand yon tempor~rer Versteifung, 
yon ,,Krampf" yon sKlammheit", in dor gesammten willkfirlichen Muskulatur~ 
wenn auch nieht iiborall gleichm~ssig verthoilt. Dieser eigenartige ,Krampf- 
zustand" tritt nur oin untor dem Einfiuss yon 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, lm hhchsten Sta- 
dium fallen die Patienten in Folge tier ,Klammheit" um~ ohne sioh ohne Hiilfe 
erheben zu khnnen. In den Beinen besteht noch 12--24 Stunden danach 
Schwiiehegef/ihl. Eine eigentliche p e r s i s t i r e n d e  L~hmung bestand nie. In 
der W~irm% im Sommer isC die Bewegliehkeit vhllig frei. Die Sthrung ist schon 
beim Neugeborenen erkennbar. - -  Erhhhung und Nachdauer der mechanischen 
Muskelerregbarkeit bestand nic hr. - -  Elektrische Erregbarkeit der Nerven im 
Allgemeinen normal. Faradische Muskelerregbarkeit etwas herabgesetzt, be- 
senders zur Zeit der ,Klammheit". Galvanische Muskelerregbarl~eit deutlich 
herabgesetzt; Geneigtheit zum Eintritt yon Dauerzuckungen, Schliessungs. 
tetanus, an der Ka. wie an der An., an kleinen Muskeln schon bei ganz schwa. 
chert Strhmen. Niemals Naehdauer~ noch weniger die Erb'schen wellenfhr- 
migen Zuckungen. 

D e l p r a t ,  T h o m s e n ' s c h e  Krankhe i t  in einer  p a r a m y o t o n i -  
schen  Pamilie.  (Deutsche reed. Woehenschr. 1892. S. 158.) 

De lp r a t  beriehtet yon einer Yamilie, in tier dieser ,Krampf" ebenfalls 
durch mehrere Generationen hindurch~ mit genan denselben Erscheinungen, 
wie sic E u l e n b u r g  geschildert~ unter dem Einfluss yon Ki~lte auftrat. Er 
~ritt hauptsiiehlieh im Gesicht und in den Itifnden auf. Die Augen sind dann 
fest geschlossen, so dass dem Patienten das Sehen schwer wird. Die Mund- 
muskeln sind zusammengezogen, selbst die Zunge l~ann steif sein. Bemerkens- 
worth war nun, dass De l p r a t  in dieser Familie zwei Fglle yon echter t yp i -  
s ch or Myotonie nachweisen konnte. Beide Patienten litton yon Jugend an an 
dem in der Familie erblichen ,Krampf"; allm~ilig, aber schon in dem jugend- 
lichen Alter von 12 bezw. 15 Jahren~ entw%kelten sieh bei ihnen die Erschei- 
nungen der t y p i s c h e n  Thomsen ' sehen  Krankheit. 

Wahre myotonische Sthrungen lmnnten bei solehen Patienten, die vorher 
immer nur an Paramyo~onie geiitten hatten, auch ze i twe i l ig  auftreten~ z. B. 
beider Mutter der "eben erwiihnten Patienten. Vor der Heirat nut Paramyo- 
tonie, hi3chstens einmal myotonisehe Sthrung in den Beinen. Dann die Para- 
myoton% bedeutend gebessert. Abet vor Kurzem mehreremals deutliche myo- 
tonische Naehdauer der Contraction bei tlandschluss.. Ein Bruder ebenfalls, 
nach Angabe des Hausarztes, Myotoniker: 

v. Shlder ,  Zur Kenn tn i s s  der P a r a m y o t o n i a  eongeni ta .  (Wiener 
klin. Wochensohr. 1895.) 

Beob. I. 52 Jahre. Seit frtihester Kindheit krank. Mutter und 5 Ge- 
schwister haben dasselbe Leiden, aber nnr bei K~lte. Im Sommer und bei 
Zimmertemperatur langsam% nieht angestrengteBewegungen ohne jede Sthrung. 
Anders bei rasehen odor mit mhglichster l(raft intendirten Bewegungen die 
erste Contraction nur mit geringer Kraft, aber sonst ohne bemerkbare Sthrung; 
naeh wenigen Wiederholungen bleiben die bewegten Muskeln mehrere Secnn- 
den contrahirt, his sic langsam und allmiiiig sieh 15sen. Bei erneuten willkiir- 
lichen Bewegungen Naehdauer der Contraction his zu 40 Secunden ; gleiehzeitig 
zunehmende l~ihmungsartige Schw~ehe, bis schliesslieh iiberhaupt keine Con- 
traction mehr zu Stande kommt. In tier Kg.lte ~ ~/4 Stunde bei 0 o - -  Muskel- 
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kraft minimal; Naehdauer iiberall schon bei erstmaliger Contraction; bei stErk- 
sten KEltegraden vSllige Versteifung der ganzon Muskulatur. W~rmo macht 
alles verschwinden~ zuerst im Gesicht, in den Beinen~ 1/2 Tag dauernd. - -  
Meehanisohe Erregbarkeit im Gesicht nicht wesentlich~ am iibrigen KSrper be- 
t r~cht l ich  gesteigert, Nachdauer!  Faradische geizung der hTerven ergab 
Zuckungsnachdauer, faradische Reizung tier Muskeln, langsame Contration mit 
Nachdauer. Anatomisch land sich der typische Erb'sche Befund. 

v. SSlder. Beob. II. Stiefbruder des vorigen Patienten. 40 Jahro. In 
der Jugend dieselben Erseheinungen yon SehwEche und Steifigkeit nach KElte, 
abet in geringerem Grade. Seit Pubert~t zunehmende Besserung in Folge grin- 
stiger Lebensvorh~ltnisse. Gegenwiirtig ohne StSrung~ nur bei stnndenlangem 
Aufenthalt in starker Kglte Steifigkeit in den Augen-, Augensehliess- und 
ttandmuskeln. --  Muskulatur sehr voluminSs; Kraft aber gar nicht entspre- 
chend. Willkiirliche Bewegliehkeit frei. Meohanische Erregbarkeit sehr gestei- 
gert~ Naehdauer~ Bildung langer Furehen. Bei faradiseher Reizung der Nerven 
langsame Zuekung~ bei direeter faradiseher Reizung langsame Zuekung und 
Naehdauer; bei galvanischer direeter t~eizung An = bezw. ~> Ka; typisehe 
My. i%. 

Hlawaezek~ Ein Fall yon Myotonia eongenita ,  eombinir t  mit 
Paramyotonia .  (Jahrbuch L Psychiatric nnd Neurol. 1895. Bd. XIV. Ref. 
Neurel. Centralbl. 1895. S. 917.) 

17 Jahre. tteredit~t -4-" Beginn in friihester Jugend. Typische Sym- 
ptome der Myotonia congenita (Naehdauer der willkfirliehen Contraetio% Nach- 
lassen bei Wiederholungen; meehanische und elektrische My. R.~ ttypertrophie 
der Muskeln etc.). Ausserdem in den Lippen~ Augenlidern~ H~nden naeh Kglte 
fast vSllige Bewegungshemmung, den K~ltereiz noch Stunden fiberdauernd. 
Die der K~lte nieht ausgesetzten Partien zeigen bless eine Steigerung des aueh 
sonst vorhandenen typiseh myotonischen Verhaltens. 

Was diese als , P a r a m y o t o n i e "  beschriebenen FS, lle gemeinsam yon 
der r e inen  Myotonia congenita unterseheide L i s t  die besondere Art der 
willkfirliehen BewegungsstSrung. Sie besteht in einer nur unter dem 
Einfluse yon Kiilte sich einstellendea Steifigkeit~ die die sonst ganz un- 
gehinderten Krankea oft vSllig bewegungsunflihig macht~ und in einem 
nach der Liisung dieser Starre folgenden, bis zu Stunden anhaltenden 
Zustand yon lS, hmungsartiger Sehwiiche; befallen werden hauptsachlich 
die Muskeln des Gesichts. E u l e n b u r g  hatte noeh als weitere unter- 
scheidende Merkmale angegeben den Mangel der mechanischen Erreg- 
barkeitsstSrung und die besondere Art des elektrischen Verhaltens~ das~ 
wie ausgefiihrt, eine Neigung zu Dauerzuckungen bis Tetanus sehon bei 
sehwachen StrSmen, ohne ~achdauer bei Unterbreehung, zeigen sollte. 
E u l e n b u r g h a t  auf Grund dieser Unterschiede seine FMle yon tier 
Th omsen '  sehen Krankheit abtrennen zu dfirfen geglaub L wean er aueh 
auf die gemeinsamen Merkmale, das famililir% hereditiire und eongeni- 
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tale Auftreten, die Gemeinsamkeit gieicher begfinstigender Einfliisse wie 
K~tlte etc. hingewiesen hat. Nut die De tp ra t ' s che  Familie zeigt dieses 
Bild in anni~hernd gleicher Reinheit. Alle fibrigen mitgetheilten Falle 
und sogar auch zwei yon den Delpra t ' schen  Beobachtungen weisen 
daneben die Zeichen echter Thomsen ' scher  Krankheit auf. Das ist 
fiir die Einordnung dieser Gruppe ein bedeuCungsvolles Faetum. Es 
besteht eben die Frag'% ob diese Formen zur Thomsen 'sehen Krank- 
heir, wenn auch als a t y p i s c h  zu zi~hlen sind, oder ob es sieh um ein 
zwar ~hnliches, aber doch verscl~iedene% nothwendig a b z u t r e n n e n -  
des Krankheitsbild handelt. Es best~mde noch die MSglichkeit unter 
den bisher als ,Paramyotonie" mitgethei[ten Beobachtungen noch eine 
Scheidung zu machen, und nut die Falle yon E u l e n b u r g  and D e l p r a t  
a]s einzige Fi~]]e yon wesenflicher Paramyotonie ge]ten zu lassen, w~h- 
rend bei den fibrigen Beobachtungen der Paramyotonie nut eine sym- 
ptomatische, das typische Bild der Myotonia congenita modificirende 
Bedeutung zuk~ime. Dagegen seheinen mir abet die Beobachtungen yon 
D e l p r a t  selber zu spreehen, die ja nicht Paramyotonie bei Thomsen ,  
sondern umgekehrt Thomsen  na~h Paramyotonie zeigen. 

Kehren wit also zu unserer obigen Frageste]lung zuriick~ so scheint 
es erlaubt, die e r s t e  Fr~ge zu bejahen~ d. h. die als ,,Paramyotonie" 
beschriebenen F~lle zu den a t y p i s c h e n  Formen ech te r  Thomsen-  
scher Krankheit zu rechnen. So betrachtet, bildet die wesentlichste 
Abweichung veto Typus  die FunctionsstSrung, wie sie oben geschildert, 
and die eigenthi;~mliche Verlaufsform, dass die StSrungen nur in ,An- 
fi~llen", nnter dem Einfluss yon Kalte, erscheinen, dazwischen aber in 
je naeh der Temperatur unbegrenzten Interval]en vSllig fehlen. Es 
kann nicht bestritten werden~ dass diese Abweichungen recht betraeht- 
lieh sind; allein wir werden spi~ter sehen, dass einerseits fiberhaupt das 
Symptom der willktirlichen FunctionsstSrung durchaus nicht so gleich- 
m~ssig und einheitlich ist, wie es bisher beschrieben. Und auf der 
anderen Seite sind durchaus sichere Fi~lle bekannt, wo die StSrung fiir 
gewShnlich so gering ist, dass sie kaum bemerkt wird und nur unter 
dem Einfiuss yon Ki~lte sich steigert. Die Abweichungen der elektri- 
schen Erregbarkeit erinnern schon welt eher an die typischen StSrungen, 
an die My. R ,  die gleichfalls auch an den sonst typischen F~llen durch- 
aus nicht einheitlich erscheint. Man daft wohl Huet(3)zustimmen~ 
wenn er mit Remak die ,5~eigung zu Dauerzuckungen bei directer gal- 
vanischer Reizung" als ,:incomplete" myotonische Reaction bezeichnet. 
Dass die StSrang der mechanischen Erregbarkcit, wie bei den Eu l en -  
burg'schen F~llen, auch bei echten Myotonien fehlen kann~ werden 
wis sparer sehen. Deutlieher und zwingender aber sprechen ffir den 
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innigen uud inneren Zusammenhang dieser beiden Symptomencomplexe 
ihr g e m e i n s c h a f t l i c h e s  Nebene in~nder -~  bezw. N a c h e i n a n d e r -  
v o r k o m m e n  an demse]ben Individuum, wie es die Mehrzahl der bisher 
bekannten oben zusammengestellten F~lle zeigt. Auf die fibrigen ge- 
meinschaftlichen Zilge wie Heredit~t bezw. famili~res u Ein- 
fluss yon Gemfiths-und Temperaturschwankungen etc. [st bereits oben 
hingewiesen. Dazu komrat noch, dass in den be[den anatomisch unter- 
suchten F~llen~ Beobachtung I yon v. SSlder  und der yon H l a w a -  
czek,  der typische Erb 'sche  Befund erhoben wurde. u den Autoren 
hat Hla  w acz ek bereits die Ansicht ~usgesprochen, dass be[do Zust~nde 
unter einander Uebergange zeigen~ dass sie nur g r a d u e l ] e  Verschieden- 
he[ten d e s s e l b e n  Processes seien, v. SSlder  glaubt, dass der in 
dauernden Symptomen sich manifestirende krankhafte Zustand nicht 
ohne weiteres als Grundlage der pathologischen K~ltereaetion gedeutet 
werden kSnne, da ja dann auch seine Beobaehtung II die K~lteerschei- 
nungen zeigen mfisste. Dem gegenfiber lasst sich aber leicht einwen- 
den~ dass ja Beobachtung II gleichfalls solehe Kfi.lteerscheinungen frfiher 
gehabt hat. Dass dann eine Besserung eingetreten ist~ erscheint nicht 
auff~llig; kommt doeh auch bei echten Myotonien ein ausgepr~gter 
Wechsel der St~rke und Ausdehnung der StSrung vor. Es kann na~fir- 
lieh nicht absolut ausgesehlossen werden, dass doch sp~tere Unter- 
suchungen auf Grund reicheren Materials, wie oft in der Pathologie, 
deft auch u der Formen erweisen~ we anf~nglieh die Tendenz 
znr einheitlichen Auffassung berechtigter erschien. 

Im Anschluss hieran sei kurz einiger Mittheilungen Erw~hnung go- 
than, die an das paramyotonische Bild erinnern, deren Mittheilung aber 
zu ungenau [st~ als dass sie zur Gewinnung und Stfitze eines Urtheils 
ausreichten. Es ist einmal die Beobachtung II[ yon v. S6]der  (1. c.). 

15 Jahre~ ohne Heredit~t. Seit Jugend nach K~lte zuuehmende Er- 
sch]~ffung und Schw~ehe; sinkt schliess]ieh zusammen. Auch Gesieht- und 
Augenmuskulatur betheiligt. Nie Steif igkeit .  Sehr geringe grebe Kraft. 
N achdauer  willkfirlicher Contractionen nur im Gesicl~t be[ starker K~lte. 
Mechanische und elektrische Erregbarkeit unver~ndert. 

Die einzige Aehn]ichkeit bildet in diesem Falle eigentlich nur der 
~tiologische Einfluss der K~lte, und die selten vorkommende Nachdauer 
willkfirlicher Zuckungen und der frfihe Beginn; sonst fehlt alles~ was 
an Paramyotonie odor Myotonie denken lassen kSnnte. 

Sena to r (4 )  hat einige Male Personen beobachtet, die angaben, 
nach starkem Frost nur schwer den Mund 5ffnen~ die Augen nur schwer 
schliessen und auch nnr die anderen mimischen Gesiehtsbewegungen 
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zuerst nur m~ihsam ausffihren zu kSnnen, aNach einiger Zeit, besonde~'s 
nach wiederholten Bewegungsversuchen, ginge das vorfiber. 

Ueber das elektrische Verhalten und fiber die willkfirliche Func- 
tion der fibrigen KSrpermuskulatur giebt S e n a t o r  nichts an; immerhin 
erinnert die geschilderte StSrung einerseits an das sogenannte paramyo- 
tonische Verhalten~ andererseits die Angabe~ dass die Erseheinungen in 
kurzer Zeit~ besonders nach Bewegungsversuchen~ vorfibergingen~ an die 
typische T h o m s e n' sche Krankheit. 

Ferner berichtet noch K i e s e w a l t e r  (Deutsche reed. Wochenschr. 
1897. S. 63) yon einem Soldaten~ dessen Vater and Schwester an der- 
selben Krankheit litten. In der K~lte blieben die Muske]n des Gesichts 
und der Arme krampfhaft ad maximum contrahirt stehen. Ueber elek- 
trische Untersuchung finden sich keine Angaben. 

Welt mehr gleicht den obigen F~llen die Mittheilung yon Hol l -  
m a n n  (5)~ dessen Patient aus einer ausgesprochen myetonischen Familie 
stammt~ und dem in kalter Luft die Kau-~ Schlund- and zuweilen auch 
Augensehliessmuskulatnr in Krampf gerieth. Im Sommer bestanden fast 
gar keine Beschwerden. Auch im Fall I yon Fr i i s  (Neurol. Centralbl. 
1892) fanden sich bei einer sons~ vSllig typischen Myotonie unter dem 
Einfiuss yon KMte spontane Contracturen in den Gesichtsmuskeln. 

Haben wit a]s eines der wesentlichsten Kennzeichen die paramyo- 
tonisehe Modification der Thomsen 'schen Krankheit das periodische an- 
fallsartige Auftreten yon BewegungsstSrungen unter dem Einfluss yon K~lte 
gefunden~ so bildet der folgende Eall zum Thei! gewissermassen die 
Ueberleitung yon der typischen Myotonia zur Paramyotonia. 

Martius und Hansemann 7 Myotoni~ congeni ta  in termi t tens .  
(Virohow~s Archiv. CXVII. S. 578.) 

21 Jahre alt. Hereditgt sehr ausgesprochen. Beginn in friihester Jugend. 
St5rung nur bei K~ite; im Sommer fast frei. Bei complicirten Verrichtungen 
aueh im Intervall gewisse Ungeschicklichkeit der Bewegungen, die abet in 
nichts an die myotonische BewegungsstSrung erinnert. Im Winter fast t~glich 
,Anf~tle"~ besonders frfihmorgens. Pat. fiihlt den ~Anfall" nahen. Die will- 
ktirliehe FunctionsstSrung und der objective Bofund auf der HShe des Anfalles 
entsprechen nahezu in allen Einzelheiten der typischen Myotonie. Zumeist in 
den Unterarm-~ Mund- und Kinnmuskeln, Zuweilen anch Kaumuskeln und 
Biceps. Beine fiir gewShnlich frei, nur e inmal  in einem kalten Flussbade 
StSrung bemerkt. Dauer des Anfalls hSchstens ein paar Stunden. Wieder- 
holung der Bewegungen l~sst den Krampf nicht schwinden. Ausserhalb des 
Anfalls fehlt sowohl myotonische StSrung wie myotonische l%action (My. R.). 
Anatomiseher Befnnd typisch nach Erb. 

Dieser Fall steht in seiner Eigenart einzig da; es lasst sich keiner 
seines gleichen in der Literatur finden. Das Wesentlichste an ihm ist 
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das periodische Auftreten des Leidens in ,Anf~l len"~ in denen~ zum 
Unterschied gegen die Anf'~lle der paramyotonischen Modification~ die 
Erscheinungen durchaus dem Typus entsprechen. Dies und seine Ab- 

�9 stammung aus einer exquisit myotonischen Familie und der anatomisclie 
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 Paramyotoni% we d e r  gleiche Grund- 
process unter dem Einfluss der Kiilte zwar auch a n f a l l s w e i s %  aber 
in m o d i f i c i r t e r  Form in die Erscheinung tritt~ und der typisehen 
Myotonie. A u f  seine weitere Bedeutung a]s erster , p a r t i e l l e r "  Fall 
yon Thomsen ' sche r  Krankheit~ bei dem~ wie Mar t ius  sich ausdrfickt~ 
nicht nur~ wie bis damals beschrieben, Intensit~ts-, sondern aucb Exten- 
sit/itsanterschiede sich finden~ wird sp~iter im Zusammenhang einge- 
gangen werden. 

Aehnlich wie die paramyotonisehen Falle zeigt auch der fo]gende 
Fall eine Abweichung derart, dass bei ihm die FunctionsstSrung in ab- 
ge~nderter Form ,anfal]sweise" auftreten kann. 

J.K.A. Wer the im-Salomonsohn,  Een a typisch geval l  van Myo- 
tonia. (Psyehiatr. en neurol. Bladen. 1897. No. 1. ReL Neurol. Centralbl. 
1899. S. 223.) 

20 Jahre alt. Ohne tteredit~it. Seit sp~terer KindheitGeffihl yon Stratum- 
heir in Armen und Beinen. Im 14. Lel~ensjahre rasche Zunahme besonders 
links~ ohne bekannte Ursache. StErke sehr wechselnd~ manehmal ga r nieht zu 
bemerken. Rechter Arm gewShnlieh frei; nahm nur~ wenn St5rung sehr stark~ 
aueh daran Theil. Gleiehe StSrangen in der ganzen linken Gesiehts-~ Kaa- 
und Sehlingmuskulatar. Aagenmuskeln frei. Vorsehlimmerang naeh Anstren- 
gang oder Bowegung; aber naeh I~uhe erste Bewegungen sehr ersehwert; 
allm~lig wurden sio leiehter. Sehreek konnte plStzlich ailgemeine Muskel- 
sehw~iehe hervorrufen; Patient hatte dabei das Geffihl~ als ob er die Herr- 
sehaft fiber seinen KSrper verloren habe; naeh weniger heftigen Gemfithsbewe- 
gungen trat dor Zustand langsamer ein. Die Anf/~lle kamen sehliesslieh t~ig- 
lich einige Male und dauerten manchmal ~/4--1 Stunde. Bei Ruho raseh vor- 
iibergehend ; bei Bewegangen l~inger - -  bis zu mehreren Stunden - -  anhaltend. 
K~ilte wirkte ungfinstig~ W~rme gfinstig. Sinne und Sensibilit~it frei. Tiefe 
Reflexe links Spar > reehts. Rechter Arm 21/2 em kiirzer und etwas dfinner. 
Muskulatur gut entwickelt, Quadri~eps hypertrophisch~ 1. > r. Die e]oktrische 
Untersuehung ergab myotonisehe geaetion. 

Der Fall zeigt alle typischen Erscheinungen der Them sen'schen 
Krankheit; Beginn in der Kindheit, eigenartige StSrung der willkfirlichen 
Bewegungen~ myotonische Reaction. Daneben aber bestehen Erschei- 
nungeu~ die bei der typischen Myotonie nieht vorkommen~ n/imlich 
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l~nger mlhaltende, gleichm~ssige ,,Anf~tlle" vSlliger Bewegungshemmung. 
Die Art der BewegungsstSrung~ die Muskelschw~che, erinnert dabei an 
die Beobaehtang III yon v. SOlder und an den sparer mitzutheilenden 
Fall yon Stein.  Ueberhaupt kommen bei sonst durehaus t y p i s c h e r  
Myotonie Ahnliehe Angaben~ dass die Kranken bei plStzliehem Sehreek 
oder bei Ahnliehen AnlAssen ein Geffihl yon allgemeiner Starre oder 
allgemeiner SehwAche hAtten and umfallen mfissten, gar nicht selten 
vor. Das einzige, woran zur Erklgrung hier~ wie 8fters noch in spgteren 
FAllen gedaeht werden muss~ ware eine Combination yon Myotonie mit 
Hysterie. Da aber in der Mittheilung niehts yon hysterisehen Zeiehen 
erwahnt wird, da ferner begfinstigend auf die Entstehung bezw. auf die 
VerstArknng soleher ,~Anfglle" dieselben Momente~ z. B. K~lte, Gemi~ths- 
bewegungen etc. einwirkten~ die das Auftreten der typischen myotoni- 
schen FunctionsstSrung gleichfalls begt~nstigen~ erscheint es bereehtigt, 
aueh diesen Fall als ech t en  Thomsen  aufzufassen, bei dem sieh die 
ffir gewShnlich t y p i s c h e  myotonische FunctionsstSrung aueh in der auh 
fallenden Form allgemeiner Schw~ehe, und zwar dann a n f a l l s w e i s e ,  
Aussern kann. Wegen der eigenthfimliehen ,partiellen" Vertheilung der 
Erscheinungen wird es nSthig sein, sp~ter auf diesen Fa]i noeh ein Mal 
zurfickzukommen. 

Die folgenden Palle zeigen zumeist versehiedenartige Abweichungen 
yon der in den typischen FAllen so charakteristisehen St0rung der will- 
ktirliehen Bewegungen. 

Stein~ E i n e ~ u s s e r g e w S h n l i e h e F o r m v o n  Bewegungss tSrang 
mit myotonischer  l%eaetion. (Wiener klin.. Igundsehau. 1897. 6/8. Igor. 
Neurol. Centralbl. 1897. S. 421.) 

20 Jahre alt. Beginn in fr~ther Jugend. Die BewegungsstSrung bestand 
in einer l~hmungsartigen Sehw~ohe, yon weleher die willldirliche Muskulatur, 
einschliesslich der Zunge and der Kaumuskeln~ bei Beginn jeder intendirten 
Bewegung befMlen wurd% und die sich in den betreffenden Muskeln erst nach 
wiederholten Bewegungsversuchen verlor und einer zunehmenden u 
und Leistungsfghigkeit der Muskeln Platz machte. Aasserordentlicbe Entwiek- 
lung der Muskulatur! Steifigkeit an den Beinen wurde nur beobaehtet~ wenn 
Pat. auf plStzlichen unerwarteten Zuruf hin zur Laufbewegung sieh anschiekt% 
oder bei den ersten Laufversuehen an ein Hinderniss stiess und stolperte. Die 
Mnskeln zeigten alle Ersoheinungen der Erb'schen My. 1%. 

Ste in  selber h~tlt es ftir gereehtfertigt, Thomsen ' sehe  Krankheit 
ffir seinen Fall auszuschliessen. Gewiss zeigt~ fiir den ersten Bliek~ die 
functionelle StSrung hier fast das entgegengesetzte Bild wie bei der 
typischen Myotoni% start tonisehem Krampf lahmungsartige Sehw'~che. 
Allein auf der anderen Seite zeigt die StSrung 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- 
gungsversachen schwindet. Dazu kommt~ dass auch die t y p i s c h e  Form 
der StSrung~ n~mlich die Steifigkeit, im Beginn einer plStzlich inten- 
dirten Bewegung, gar nicht einmal vSllig fehlt~ wie aus den ffir Myo- 
toniker fast pathognomonischen Angaben des Patienten hervorgeht: bei 
pl5tzlichen Laufversuchen oder bei unerwartetem Anruf oder bei An- 
stossen an ein Hinderniss Steifigkeit in den Beinen zu verspfiren. Be- 
torten wir auf der anderen Seite das vollkommene Vorhandensein der 
objectiven mechanischen und elektrischea ,myotonischen Reaction", 
ferner das Vorhandensein yon Muske]hypertrophie et% so ist der Schluss 
durchaus gerechtfertigt, auch diesen Fall za den wirklichen, wenn auch 
atypischen Myotonien zu rechnen. 

Weichmann, UeberMyotonia  in te rmi t tens  congenita.  (Inaug.- 
Diss. Breslau 1883.) 

22j~hriger junger Mann (Bildhauer). Grossvater ~hnliches Leiden. Ein 
Bruder Epileptiker. Pat. selber leidet seit 4 Jahren an doppelseitiger Migraine. 
Beginn in friihester Jugend. Tonische Spannung erst bei forcirten Bewegun- 
gem Unf~hig sich zu rtihren; nach wenigen Minuten normaler Zustand. Bei 
n~chstem Versuch dassolbe Bild in verst~irktem Maasse. Bei ibrtgesetzten Be- 
wegungen also kein Schwinden! Immer bedarf es sehr angestrengter oder 
mehrf~cher forc i r te r  Bewegungen, um die Spannung hervorzurufen: die 
dann mehrere Minutea in plastischer Form bestehen bleibt. Bei langsamen~ 
ruhigen Bowegungen, Gehen, Treppensteigen etc. keine StSrung. - -  Aehnlich 
im Gesicht, im Nacken: Kaumuskeln: Augenschliessmuskeln etc. K~lte steigert 
don Krampf. Muskeln athletisch entwickelt. Lebhafte Knieph~.nomene. Ge- 
steigerte mechanische Muskelerregbarkeit, Nachdauer; auch bei elektrischer 
l~eizung der Muskeln. 

Auch dieser Fall zeigt in anderer Richtung als die Stein 'sche 
Beobachtang, dass das eatgegengesetzte Bild der typischen myotonischen 
Bewegungsst0rung~ indem der tonische Krampf nicht bei jeder spontanen, 
normal starken motorischen Erregung eintritt und nach mehrfachen 
Bewegungsversuchen schwindet: sondern gerade umgekehrt i erst bei 
fo rc i r t en~  m e h r f a c h e n  Bewegungen erscheint und durch Wieder- 
holungsversuche keine Erleichterung erf~ihrt. Schon Erb (1886) ist die 
Atypie dieses Falles aufgefallen. Trotzdem hat er ihn ebenso wie 
Weichmann selber unter die Gruppe der ,reinen typischen FMle" auf- 
genommen, ,besoaders wegen der ziemlich charakteristischen Ergebnisse 
der elektrischen und mechanischen Untersuchung" (Erb). Thatsachlich 
gehSrt wohl tier Fall, trotz der sehr bemerkenswerthen Abweichung 
eines der Cardinalsymptome der Thomsen 'schen Krankheit, die aber 
doch noch gewisse Aehnlichkeit mit dem Typus erkennen l~sst~ wie 
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Spannung und Nachdauer~ zur Myotonia congenita~ wenn auch allerdings 
nicht zu den , r e i n e n  t y p i s c h e n  Fa l l en .  Dafiir sprechen neben dem 
elektrisehen und mechanisehen Befund~ die Familiaritat~ der frfihe 
Beginn des Leidens, die Hypertrophic der Muskeln und wie eben ge- 
sag L die Aehnlichkeit der functionellen StSrung mit der typisehen. 
Das gleiehe abweichende u der willkiirlichen BewegungsstSrung 
:zeigt ein sonst ~T611ig t y p i s c h e r  Fall yon Na lbandof f (6 ) .  Auch 
bei ihm verliefen Bewegungen yon mittlerer Starke leieht und erst 
bei energischen Impulsen trat Behinderung auf~ die aber bei Wieder- 
holung sehwand. 

Die in dem eben besprochenen Falle ~Ton W e i e h m a n n  sieh fin- 
dende Erscheimmg~ dass mehrfache Bewegungsversuche nieht zu einer 
LSsung des Touus, zu einer vOlligen Freiheit der Bewegliehkeit fiihrem 
ist auch yon H o f f m a n n  in zwei Fallen beobachtet worden. 

Wichmann,  Ein Fal l  von der Thomsen ' schen  ~hnl ichen Krank-  
heit. (NeuroI. Centralbl. 1897. S. 41.) 

39 Jahre alt; ohne Heroditiit. Beginn in der Kindheit; Bewegungen an- 
fangs ]eicht and schne]l; je mehr Bewegunge% desto langsamer~ bis schliess- 
lich die Muskeln bretthart werden. Nach demAufhSren der Bewegungen Nach- 
dauer der Contraction and allm~lige Erschlaffung. Spreehen und Sehreiben 
nicht behindert. Treppensteigen ganz langsam mSglieh, sonst Starre. Keine 
Sehmerzen, abet nach l~ingerem Sitzen h~ufig Geffihl yon Eingeschlafensein in 
Armen und Beinen. Kglte keinen Einfluss. Muskulatur nieht hypertrophisch. 
Meehanisehe Muskelerrgbarkeit nicht gesteigert. Elektrisehe Erregbarkeit nicht 
gestSrt~ nur starke faradische StrSme~ welehe Tetanus hervorrufen~ bewirken 
deutliebe bTachdauer der Contraction. Anatomiseh: Quer- and L~ngsstreifen 
sehr deutlich. Muskelfasern verbreitert; nicht ganz glatt; bedeutende Kern- 
vermehrung. 

W i c h m a n n  halt den Fall ffir eine Spielart der Thomsen ' schen  
Krankheit. So bedenklieh das fiir den ersten Augenb]iek erscheint~ so 
ist doch W i c h m a n n  zuzustimmen. Die FunctionsstSrung ist fast die 
gleiche wie in dem angeftihrten Falle W e i c h m a n n ' s ;  auch hier erst 
StSrung bei wiederholter Bewegung~ auch hier starke Spannung mit 
Nachdauer. Dort fand sich daneben typiseh complete My. R. Fehlt 
diese in unserem Falle nun vSllig? Die mechanische Erregbarkeits- 
stOrung fehlt allerdings~ - -  wir werden sehen, class sie in sonst durch- 
aus typischen Fallen gleiehfalls fehlen kann - - ;  dagegen ist deutlich 
die elektrische myotonische Reaction zu  erkennen~ abet allerdings nur 
in der bereits oben erwi~hnten sogenannten ,~incompleten" Gestalt, wie 
wir sie bereits bei den Fallen yon sogenannter Paramyotonie gefunden 
babel b d. i. die Neigung zu tetanischen Zuckungen mit Nachdauer der 
Contraction. Ffir die Annahme einer zwar ,,atypischen", abet echten 
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Myotonia congenita spricht auch der Befund der mikroskopischen Unter- 
suchung der im wesentlichen dem Erb'schen entspricht. 

Es mSgen bier die zwar seltenen, aber darum um so bemerkens- 
wertheren Fi~lle angereiht werden, in denen das z wei te  Hauptsymptom 
der Erb'schen Trias~ die m e c h a n i s c h e  E r r e g b a r k e i t s s t 6 r u n g ,  
eine Abweichung erfahren hat~ bezw. ganz fehlt. Es sind einmal zwei 
Beobachtungen yon See l igmf i l l e r  aus den Jahren 1876 und 1878, die 
schon Erb in seiner ersten Mon0graphie zu den typischen Fallen ge- 
ziihlt hat, trotzdem bet ihnen ,die mechanische Reizung mit dem Per- 
cussionshammer erfolglos" war. Auch die F~tl]e yon S t r i impe l l  (Ber- 
liner klin. Wochenschr. 1883) - -  ,mechanische Muskelerregbarkeit nicht~ 
erh6ht~ auffallend undeutlich" -- ,  und yon P o n t o p p i d a n  (Neurol. 
Centralbl. 1884, S. 5 2 0 ) -  ,mechanische Erregbarkeit nicht erh~iht" - -  
ordnete Erb trotz Mangels dieses Hauptsymptomes in seine Gruppe A 
,der typisch reinen Falle" ein. Von neueren Beobachtungen seien danu 
erwahnt die beiden Fi~lle yon Bernha rd  und yon Gaupp,  deren aus- 
ffihrliche Mittheilungen welter unten bei der Gruppe der atrophische~ 
Myotonie erfolgen soil. 

Von den Beobachtungen, die Ver~nderungen  oder  g i inzl iches  
Fehlen  der e l e k t r i s c h e n  My. R. aufweisen: mfissen hier natiirlich 
diejenigen ausgeschlossen werden, die vor der genauen Fixirung dieser 
elektrischen Erregbarkeitsst6rung durch Erb in seiner ersten Monogra- 
phie mitgetheil~ sind. Von den welter unten angeffihrten Mittheilungen 
fiber Thomsen 'sche Krankheit, bet denen elektrische St6rungen vSHig 
fehlten, z. B. die yon T. Cohn, Bech te r ew ,  Hughes~ l~sst sich keine 
als w i r k l ic h e Myotonia congenita ansprechen. Aber so durchaus g[eich- 
artig~ wie Erb die elektrische My. R, geschildert hat, kommt sie durch- 
aus nicht in alien F'~[ten vor. Am llingsten bekannt ist~ dass die so- 
genannte Erb 'sche Wel|enbewegung in einer grossen Zahi dm'chaus 
einwandsfreier Falle fehlt. Spi~ter haben Bernha rd  (1889) und Jo l ly  
(1896) die Kenntniss erweitert; dieser: indem er zeigt% dass ebenso wie 
die fonctioneile StSrung bet wiederholter Uebung geringer wird, so auch 
die elektrische StSrung bei wiederholter Reizung allmi~lig schwinden 
kann; und jener: indem er darauf hinwies~ dass bet galvanischer Rei- 
zung~ bevor die ]angsame anha|tende Zuckung eintrete: eine knrze blitz- 
artige Schliessungszuckung erscheinto Eine besondere ErweJterung un- 
serer Kenntniss yon der elektrischen My. R, scheint mir aber die ,in- 
complete My. R." nach Remak und Huet (3)  zu sein~ wie sie obell 
ffir einen Theil der paramyotonischen F'~lle und ffir die Beobaehtung 
yon Wichmann besprochen wurde. Erb hat zwar, bet der Besprechang 
zweier Beobachtungen yon Kahle r  und Pick (Archiv flit Psych. X. 
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340. 1880), die zweimal bei spinalen Muskelerkrankungen bei faradi- 
scher Reizung s c h m e r z h a f t e  tetanische nachdauernde Contraction ge- 
seheu hatten, darauf hingewiesen, class es sich bei diesem Fund um eine 
ganz gew0hnliche Erscheinung handel% welche wohl Jedem~ der sich 
viel mit elektrischen Untersuchungen beseh~ftige~ sowohl bei Gesunden 
als auch bei Kranken vorgekommen sein werde. Erb hielt diese 
, k r a m p f h a f t e ~  deatlich s c h m e r z h a f t e ,  ha r t e  Contraction der Mus- 
keln ~ fiir nichts anderes~ als einen richtigen Crampus~ wie jeden 
Wadenkrampf. u der elektrischen Reaction bei der Thomsen 'schen 
Krankheit unterscheide sie sich durch die pralle tt~rte and besonders 
durch die Schmerzhaftigkeit der Contraction~ dutch das entschieden 
,,Krampfhafte" derselben. Allein diese beiden letzten Kennzeichen: das 
Schmerhafte und das Krampfhafte, fehlen gerade in den erw~thnten 
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 St0rung in jenen Fallen 
nicht ,als eine ganz gewShnliche Erscheinung"~ sondern als ein sehr 
bemerkenswerthes Symptom anzusehen undes  mit der typischen My.R. 
in Zusammenhang zu bringen. 

Dass die Hauptsymptome auch in den klassischen Fallen durchaus 
nicht jedesmal und jeder Zeit in gleicher Vollstandigkeit und Starke 
vorhanden sind~ ist schon yon Erb betont worden. u zuf~lligen Be- 
dingungen abhi~ngig, zeigt sich oft bei demselben Individuum ein starker 
Wechsel der Stlirke der Erscheinungen. Abet auch die Ex tens i t i i t  
der St6rung kann eine sehr verschiedene sein. Am regelmi~ssigsten sind 
Extremit~iten-~ Rumpf- und Zungenmuskulatur betheiligt~ seltener schon 
Gesichts- und Kaumuskeln~ sehr selten Augenmuskeln, and StSrnngen 
des L a r y n x  finden sich nur e inmal  erwlihnt bei einem im Uebrigen 
typisehen Falle yon Pansk i  (Ref. Neurol. Centralbl. 1904:). Veriinde- 
rungen der Spraehe in Fo]ge der Erkrankung der Mund-, Zungen- und 
Kiefermuskulatur werden oft berichtet. 

Ausgesprochene , , pa r t i e l l e  :~ Formen der Krankheit sind abet erst 
in den letzten Jahren beschrieben worden; der erste, der darauf hinge- 
wiesen~ war iMartius bei dem oben mitgetheilten Falle. Es ist eine 
auffallende Erscheinung~ dass die fiberwiegende Mehrzahl der Fiill% die 
das Leiden nur ,partielP' zeigen~ gleichzeitig sich yon dem T vpus durch 
eine der interessantesten Abweichungen auszeiehnen~ nlimlich durch 
m y a t r o p h i s c h e  StSrungen. Ausgenommen sind hiervon eigentlich nut 
die bereits mitgetheilten F~ille yon W e r t h e i m - S a l o m o n s o h n  und yon 
Mart ius  und Hansemann ,  die die ,partielle :~ StSrung ohne Atro- 
phien zeigen. Es sei hier bemerkt, dass es allerdings aueh umgekehrt 
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atrophische Formen giebt, die die myotonische StSrung nicht partiell, 
sondern total zeigen, wie z. B. der sehr wichtige Fall yon S e h u l t z e  
u.A. Immerhin seien der Eil~fachheit halber die Beobaehtungen fiber 
partielle und atrophische Formen zusammen mitgetheilt. H o f f m a n n  
hat die meisten der bis zum Jahre 1900 mitgetheilten Beobachtungen 
fiber Myotonie mit Myatrophie zusammengestellt und in ausgezeichneter 
kritischer Weise beleuehtet. Er kommt zu dem Schluss, dass - -  ab- 
gesehen yon zuf~lligen Complicat ionen-  die Myot0nie die Grundkrank 
sei, bei der die Myatrophie als ein Symptom auftrete oder hinzutrete, 
das ursprfinglich f/ir den Typus  der Thomsen ' schen  Krankheit nieht 
gekannt sei. Schu l t ze  schliesst sieh auf Grund seiner sehr bewei- 
senden Beobachtung dem Urtheil I-Ioffmann~s an. Ieh ]asse die 
kurzen Mittheilungen der hierher gehSrigen Beobaehtungen folgen. 

J. Hoffmann,  Zur  Lehre yon der Thomsen ' s chen  Krankhe i t  
,m i tbe sonde re r  Ber i icks icht igung des dabei  vorkommenden Mus- 
ke lschwundes .  (Deutsche Zeitschr. f/ir NervenheilK 1900. XV[II. S. 197.) 

B e o b a c h t u n g I .  Heredit~t0. Beg innbe imMi l i t~ r .  Sehwachein 
den H~nden~ besonders in der K~lte, hie Muskelspannungen, aber seit einigen 
Jahren fr/ih morgens Ersehwerung der Spraehe. Atrophie and Parese der 
beiderseitigen Gesiehtsmuskeln und des weichen Gaumens. Zunge normales 
Volumen. M. sternocleidomastoid, fast vSllig atrophiseh. Beugemuskeln des 
linken Oberarms ]eicht atrophiseh und paretiseh. M. supin, long. beiderseits 
v511ig gesehwunden. Vorderarmmuskeln stark abgemagert, Beuger mehr als 
Streeker; paretiseh. Spatia interossea etwas vertieft, M. intoross. I. dext. deut- 
lieh atrophiseh. Kleine Handmuskeln frei! Boine frei! 

Willk/irliehe myotonisshe'StSrung deutlieh an Hand- und Vorderarm- 
muskoln nnd in der Zunge, weniger am Halse, an den Sehultergfirtel- und 
Rumpfmuskoln; fehlt an den atrophisehen Gesichtsmuskeln und vSlllig an den 
Beinen. Mecbanisehe myotonisehe Erregbar]~eit in den Hand- und Vorderarm- 
muskeln und der Zunge. Galvanischo My. R. in der Zunge~ in allen Muskeln 
der Arme~ geringer im M. deltoid., eucull, and peetor. AnSz ~ KaSz. 

Im Gesicht elektriseho My. g. nieht deatlieh, vielleieht in den Kaumus- 
koln. Boino v511ig froi. 

Hoffmann (1. c.). Beobaeh tungI I .  Schwester  desvorigen, l~io 
Muskelspannungen; hielt sieh f/ir gesund. Gesiehts- and Kaumuskeln atro- 
phisch und paretiseh. Zunge und Gaumen frei. M. sternor beiderseits 
sehr schwach und d/inn. u atrophiseh, bes. relate Bouger. Exten- 
soren des Unterarms sehm~chtig, aber kr~ftig. Kleine Handmuskeln nieht ab- 
gemagert. Leiehte Sehw~iche des Hypothenar. B e in e v 511 ig fr e i (Masehinen- 
n~herin). Willk/irliehe myotonisehe StSrung in den Hand- and Unterarmmus- 
keln his deraufzumM, supin, long. B e i Wi ede rho lung  k o i n e v o l l s t ~ n -  
dige LSsung. Sonst alles frei! 

Meehanische myotonische St5rung an den Hand- und Unterarmmuskeln~ 
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schw~cher im Sup. long., Trio., Deltod. and Cuoull.; nicht doutlich ila Bic. 
und Pector. Im Bit., Poet. and Cucull. idiomusculgre Wiilste. Sehr deutlioh 
an der Zunge, sohwach an den Kaumuskoln. Wads, S t reoker  am Untor-  
schenke l ,  M. abduct ,  ha l luc ,  und Vast. int. gebon t rggo meoha-  
n i seho  Con t r ac t i on  mit l onge r  N a o h d a u o r !  Elektrische My. R. in 
ungleichor Deutlichkeit an der oberon KSrperhiilfto inclusive Arm, Lippo und 
Zunge, besonders stark im Thenar and um den Strecker dot Vorderarme, im 
ThenarAnSz > KaSz. ElektrischeMy. R. an dor Wads, S t rookern  des 
Un te r sehonke l s ,  am Vast. int.~ s e m i m e m b r a n o s u s ,  A b d u c t o r h a l l u -  
cis. Meohanischo und elektrische My. t~. an der Wade viol s tg rker  als in 
den Armen, abgesehen vom Thenar und u Keino Wdlenbewogung. 

Jo l l y ,  Uebor Myotonia  aequ i s i t a .  (Neurol. Centralbl. 1896. S. 140.) 
Beginn im 42. Lebensjahro nach Erkiiltnng und A n s t r e n g u n g  mit 

Schwiiche in beiden Hgnden, besonders in der iiberanstrengten rechten Hand. 
Atrophic and Parese des reohten Daumenballens; EaR. Sehwiiche der Strecker 
des rechten Vorderarms nnd der linken Hand. My. R. (elektrische, meoha- 
nische und willMirliche) in der Hand~ weniger am Biceps~ M. brachialis and 
in den Beinen. 

Pel iz i ius  (Neurol. Centralbi. 1895: S. 139). 
Beginn im 17. Lebensjuhre. Zwei Sehwestern Myotonie ohne Atrophic. 

Atrophic beider Deltoid. und beider Danmenballen. EaR. im Daumenballen, 
My. g. in den atrophischen Mnskeln. Bulbgre Symptome. 

K o r n h o l d ,  L a m a l a d i e  do Thomson.  (Th~se de Paris. 1897.) 
101/2 Jah ro  Soldat .  Mit 34 J a h r e n  fortsehreitende Schwgche der 

Hgnde. Nach oinem Jahrc Steifigkeit beim Handschluss nnd in den Armen. 
Vier Jahro spgter~ im 38. Lebensjahre~ Beino diinner und schwgcher. Mit 
4=2 Jahre Spannang beim Kauen. Atrophie der Mm. ileespin, and sacrolam- 
bal., der Arms, nach oben ztl geringer. An den Beinen Atrophic geringer, 
an don Fiissen fast niehts. Knieph. 0. Willkiirlicho myotonisohe StSrung con- 
stant nur bei Handbewegungen. Elektrische My. R. im Thonar und Hypo- 
thonar ohne Herabsetzung dor elektrischen Erregbarkeit (AnSz ~ KaSz), im 
Supin. ]ongus; an don Beinen bei starken Str5men; in den Muskeln des Vor- 
derarmes keine My. R. 7 aber starke Herabsetzung der Erregbarkdt; keine EaR. 
Im Vast. int. and in den Wadenmuskeln AnSz ~ KaSz. Erregbarkoit der 
Strecker am Untersohenkel so stark gesnnke% dass tonische Zuckungen nicht 
mohr zu orzielen sind; keine EaR. 

SchSnborn~ Ein e a s a i s t i s c h e r  Be i t rag  znr Lehre  yon der 
Thomsen~sohen  Krankhe i t .  (Deutsche Zeitsehr. fiir Nervonheilk. 1889~ 
XV. S. ~74.) 

22 aah~e. 0hue Hereditiit; hie subjective Beschwerden. Mit 18 Jahren 
Hufschlag gegen das linke Bein; Phlegmone. Seit damuls 8chwgehe dos lin- 
ken Beines. Seit 2 Jahren Schwiiehe des re&ten Beines. Abmagerung der 
Hgnd~ and u Stdfigkeit der Hgnde bei K g l t e . -  Atrophie und 
Parese der Hand- and Vorderarmmuskdn~ der Extensoren der Unterschenkel, 
vielleicht auch der Oberarmmuskeln. Mechanische My. R. in den paretischen 
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Muskeln~ in den nicht atrophisehen Diceps, Deltoid., Petter., Zunge, Waden 
and 0berschenke]n. Elektrische My. R. in den nicht gel~ihmten Muskeln der 
Beine; in den Streokern am Untersehenkel tr~ige galvanisehe Zuekung; AnSz 

KaSz ohne Nachdauer (Anatomisch im M. delt. E r b ' s  typische Vergn- 
derung ffir T h o m s e n '  sehe Krankhei% in den atrophischen Muskeln degenera- 
tive Atrophie). 

Nogu6s et Siroi ,  Maladie de Thomsen  k forme f r u s t e  avec 
a t r o p h i c  museu la i r e .  .(Nom~. Iconogr. de ]a Salp6t. 1899. Ref. Neurol. 
Centralbl. S. 469.) 

Im 17. Lebensjahre Schwierigkeit beim Kauen und beim Haudhffnen. Mit 
28 Jahren Schwh~che und Steifigkeit nach Sitzen in den Beinen. - -  Atrophic 
an den Muskeln der Untersehenkel and Vast. int. mit e[nfaeher Herabsetzung 
der elektrischen Erregbarkeit; hei starken Strhmen Dauerzuekung am Ober- 
schenkel, An > Ka. An den Armen allgemeine Schwhoche und Magerkeit und 
myotonische Erscheinungen. 

F r o h m a n n ,  Ueber T h o m s e n ' s e h e  Krankhei t  mit  Muske l a t ro -  
phie.  (Deutsche reed. Wochensehr. 1900. V. S. 6.) 

Mit 17 Jahren Myotonie mit allen Symptomen. 11/2 Jahre  sparer fast 
totale Atrophic beider Cucullares sowie der Interossei beiderseits. Aasserdem 
N y s t a g m u s  nnd gomberg .  Anatomisch in dem nieht atrophischen: aher 
myotonisehen Gastroenemius hypertrophisehe Fasern, Kernvermehru.ng, da- 
neben  z ieml ieh  vie le  a t r o p h i s c h e  mit khrnigem Zerfall. 

Be rnha rd ,  Ein a t y p i s e h e r  Fal l  ~Ton T h o m s e n ' s c h e r  Krank-  
heir. (Deutsche med. Wochenschr. 1899.) 

Keine Heredit~it; keine Familiaritiit. VonKindheit an anHh~nden sehwaeh~ 
besonders nach Aufenthalt in der g~lte. In der W~irme fast vhllig frei. Mus- 
keln gut entwickelt. Muskeln des KleinfingerbMlens, weniger des Daumen- 
ballens~ und die Mm~ Jnterossei schlaff and dfinn. Unterarmmuskeln nicht 
atrophisch, aber welch. Deutliehe myotonische Bewegungssthrung der Augen- 
schliessmuskeln - -  das fibrige Gesicht frei --~ zuweilen in den 1(aumuskel% 
besonders bei KhJte, in den Beugern und Streekern derttiinde und andeutungs- 
weise in der Sehulter- und Oberarmmuskulatur. In den Beinen fehlt die myo- 
tonische Bewegungssthrung vbllig. 1VIechanische Muskelerregbarkeit in den 
Stirn- und ginnmuskeln erhhht. @alvanische My. t/.. an den Muskeln der 
Beine und weniger an dem M. dolt. und biceps. Die Erregbaikeit der Beuger 
und Strecker der ttgnde und der kleinen Handmuskeln herabgesetzt, keine 
My. R.~ keine EaR. 

Gaupp,  P a r t i e l l e  e onge n i t a l e  Nyotonie .  (Centralbl. f. Psych. 
und Neurol. 1900.) 

Von Kindheit an Steifigkeit in den Armen~ I-Iiinde and Arme stets ranger. 
- -  InfantilismusI Zunge sehwer beweglich~ ohne myotonische Erscheinungen. 
Muskulatur der Arme geringer als der Beine. in Sehulter und Oberschenkel 
Muskelwogen. Muskeln der u und tier kleinen I/andmuskeln~ Tri- 
ceps, Supin. long. atrophisch. Nach Faustsehluss gelingt Streekung nnr mit 
Mfihe naeh mehreren Seounden; nach Wiederholungen besser. M e e h a n i s c h e  

Archiv f. Psychiatric. Bd. 42. Hef~ 2. ~6 
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E r r e g b a r k e i t  frei. Galvanisch-elektrisehe ,myotonisohe Reaction" an beiden 
Armen; AnSz ~ KaSz. 

Sohott~ P a r t i e l l e  Myotonie  mit Muske l schwund .  (Deutsche 
Zeitschr. f. Nerve'nheilk. 1902. XX[. S. 261.) 

18 aahre. Seit 3 aahren Veriinderung in den Hgnden~ nie in den Beinen. 
Schon vor 5 aahren der Mutter , s chwere  Zunge"  aufgefallen. (Vater babe 
des auch gehabt!!) Seit 1 Jahr Kaubeschwerden. Morgens die ersten Worte 
und die ersten Bewegungen besonders sehwer. Willkiirliche myotonisehe StS- 
rung bei krgftigen Bewegungen in Zung% Kaumuskeln nnd Hinden. Spatia 
interossea und Thenar abgeflaoht. Mechanisehe My. R. in den Streekern tier 
Unterarm% in der Zunge, im Peetor. maj.~ Deltoid.~ Biceps und Snpmator 
long: (Nerv. facialis II. nnd III. kst erhShte mechanische Erregbarkeit). An 
den moisten kleinen Handmuskeln bei director galvanischer Reizung langsame, 
wurmfSrmige, allmilig abklingende Contraetionen and starke Herabsetzung; 
AnSz ~> KaSz. Am M. ext. digit, comm. und M. sup. long. und an der Zunge 
deutliehe Nachdauer bei faradischer Reizung. geine Erb 'schen Wellen, auch 
bei 35 M.-k. nicht. In den Beinen nichts yon My. g. 

t~ossolimo~ Porme a t r o p h i q u e  de la malad ie  de Thomson.  
(Nouv. Iconogr. de la Salp6tr. 190l.) 

37 Jahre. Seit drei Jaht:en myotoniseho Steifigkeit im Gesich b Hals~ 
Sehulter~ Rumpf nnd Beinen. Typische meehanisehe und elektrische My. t~. 
S p i t e r  Schwiiche und Atrophic im Gesieht, in Armen und Beinen (in dem 
rechten Bein naeh einer Kniegelenksentziindung eintretend). In den atrophi- 
sohen Muskeln EaR. 

Jaquet~ Los t roub le s  de l a m o t i l i t g  duns la ma lad ie  do Them-  
sen. (Semaine m6d. 1903. No. 47. B, ef. Neurol. Centralbl. 1904. S. 952.) 

26 Jahro. rater dasseIbe Leiden. Beginn in der Kindheit. Mit 17 Jahren 
SchwS~ohe der Arme. Typische Erb 'sehe Myotonie ausser Wellenbewegung, 
Atrophic und Sehwg, che im hinteren Theil des Deltoideus und im Vorderarm. 
Neigung zu EaR im Dolt. nnd Petter. maj. 

Fr. Schul tze~ Zur Kenn tn i s s  tier Myotonia  eongeni ta .  (Deutsche 
Zeitsohr. f. Nervenheilk. 1904. XXV.) 

Beobaehtung I. Es handelt sieh um einen bereits 1897 und 1902 in den 
Verhandlungen der Stidwestdeutsehen Nerven- und Irreniirzte kurz berichteten 
typisehen Fall ~on Thomsen ' sehe r  Krankheit, bei dem sieh in der Pubertit, 
im Verlaufe yon einigen Jahren unter den Angen des Beobachters eine langsam 
fortsohreitende Atrophie tier Vorderarm% besonders links, einstellte. 

Als Besondorheit zeigte dot Fall meehanisehe Uebererregbarkeit tier mitt- 
leren Faeialisiste. Mechanisehe und elektrisehe My. I~. auoh in den atrophi- 
sehen Muskeln. 

Curschmann~ Ueber p a r t i e l l e M y o t o n i e  un te r  d e m B i l d e  e iner  
Besch~i f t igungsneurose  und - l i h m u n g .  (Berliner klin. Woehensehr. 
1905. S. 1175.) 

19 Jahre alt. Keine Hereditiit. Nit 17 Jahren nach einer besonders die 
Streoker des reehten Vorderarmes iiberanstrengenden Itandarbeit (Biirsten- 
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macherei) ailm~ilig Parese and Atrophie der radialon Strecker der Hand und 
aller Strecker und Abductoren des rechten Daumens. Sp~ter krampfhafte Zu- 
stiinde in den adducirenden and opponirenden Muskeln des rechten~ dann auch 
des linken Daumens und im Flexor carpi uln. dext. bei intendirten Bewegun- 
gem In diesen, den atrophisohen Muskeln genau an t agon i s t i s chen ,  und 
nur in diesen Muskeln typische myotonische Ersehoinungen in funotioneller, 
meehanischer nnd elektrischer Hinsieht. An der linken Hand deutliche Parese 
dos Abduct. pollic, and geringer der Extensoren des Daumens; totale Myotonie 
im M. oppon, pollic. Meehanische und elekrische Erregbarkeit der paretisch- 
atrophischen Muskeln. Typisehe myotoniscbe Dellenbildung mit Nachdauer 
an der Z u n g % aber nut bei mechanischer~ nicht bei elektrischer Reizung und 
nieht bei aetiven Bewegungen (~,rudimentare latente Myotonie" C u r s c h m a n n). 
Deutliche Uebererregbarkeit der ~q. faciales. 

Siemerling~ Fall  yon Thomsen~seher Krankhe i t  mit Myatro-  
phie und Myasthenie. (Miinchener reed. Wochenschr. 1905. 1072.) 

Es handelt sich um einen Fall~ fiber den bereits Strf impell  (M[inchener 
reed. Wochenschr. 1903~ No. 22), Steinert-Leipzig~ Hoffmann-Heidelberg 
and Toby Cohn (Neurol. Centralbl. 1904; S. 1118) beriehtet hatten. 31 Jahre. 
1900 Abmagerung Sehw~che der Unterarm% dann Schw~che der Ffisse. 190l 
Gefiihl yon Steifigkeit bei Bewegunge% mit Besserung bei Wiederholung. 1903 
myotonische BewegungsstSrung in der Gesichtsmuskulatur. Atrophisch: Ge- 
sichtsmuskeln, Zunge, Sternocleidom.~ Cucull. r. ~ 1.; Gegend der Deltoidei 
and Supra-und Infraclavieulargruben abgeflacht, Muskeln der Arme stark 
atrophisch. Untersehenkel paretisch. Elektrisehe Erregbarkeit erlosehen im 
Sternooleidom. and im Supin. long., im fibrigen herabgesetzt. ~Ieebanische 
My. R. in Zung% Deltoid, Thenar, Gastroenem.~ elektrisehe My. 1~. in Deltoid, 
Gastroonem.~ Thenar~ Hypothenar. Funot ionel le  myasthenische Reaction 
an den Augenmuskeln~ e lekt r ische  nirgends. (Anatomisch: Erb'scber 
Befund.) 

Die Bedeutung und Wichtigkeit dieser vielgestaltigen F~t]le liegt in 
den myatrophisehen Erscheinungen. Auf die mannigfachen sonstigen 
Besonderheiten wird bei Gelegenheit eingegangen werden. Was aber 
die Beurtheilung der myatrophischen Erscheinungen angeht~ so loire 
ich durchaus den Ausffihrungen und] dem Urtheil H o f f m a n n ' s .  Es 
handelt sich im wesentlichen um die F r a g e ,  ob Myotonfe  und 
M y a t r 0 p h i e  in e inem b e s t i m m t e n  A b h ~ n g i g k e i t s v e r h ~ l t -  
niss  zu e i n a n d e r  s tehen.  Gegen die Annahme einer einfachen Zo- 
f~tlligkeit der Coincidenz macht H o f f m a n n  mit Recht die relative Sel- 
tenheit beider Krankheiten und ihr daffir etwas zu hfiufig beobaehtetes 
Zusammentreffen geltend. Er berechnet den Procentsatz der atroph i- 
scaen Myotonien auf etwa 9 pCt.; naeh unserer Schgtzung ist er noch 
etwas hOher, 11--12 pCt. Eher annehmbar erscheint die Annahme~ 
class Myotouie und Myatrophie selbststandig auf einer gleicbartigen 

46* 
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Disposition~ sei es der motoriseh-nervSsen Element% sei es der Mus- 
keln~ entstehen. Jo l l y  nahm an~ dass die Atrophic das Primi~re sei, 
zu dem die Myotonie als secundi~res Symptom hinzugekommen sei. 
class die My. R. gewissermassen die gleiehe Bedeutung hab% wie die 
,EAR." G e gen alle diese Annahmen sprechen entschieden die Thatsaehen, 
die ftir die yon Hof fmann  vertretene Auffassung spreehen. Thats~ch- 
lich ist in der Mehrzahl der Fi~lle (Peliz~tus~ Nogugs et S i ro l ,  
Hoffmann~ Frohmann~ g o s s o l i m o ,  Gaupp ,  S eh o t t ,  J a q u e t  7 
Schu l t ze ,  eigene Beobaehtung I) die Myotonie der Atrophic bezw. Parese 
jahrelang vorausgegangen; besonders interessant und beweisend ist der 
Fall yon Sehultze~ wo sieh unter den Augen des Beobaehters die 
Atrophic auf der Myotonie allmMig entwiekelte. I)afiir sprechen aueh 
die Thatsachen~ dass z. B. der Vater des Patienten yon Nogugs und 
Sirol  an reiner Myotonie lit L der Sohn aber an Myotonie mit Atrophic, 
und ferner~ dass in tier Familie~ die Pel iz i ins  besehrieben~ alle an 
Myotoni% aber nieht alle gleichzeitig an Myatrophie ]itten. Umgekehrt 
ist nirgends der directe Nachweis aus cigener Beobaehtung zu erbringen~ 
dass die Atrophic der Myotonie vorausgegangen. Denn immer wurde 
bei der ersten Untel'suchung Myotonie und Atrophic gleichzeitig fest- 
gcstellt, und es bleibt die Mgglichkeit~ die sparer noch ausfiihrlicher 
er6rtert werden soll~ dass schon vor der Untersuchung die bis damn 
vom Patienten nieht bemerkte Myotonie rudimentii U latent als ,forme 
fruste" bestanden habe. Gegen die Annahme der Selbstst~ndigkeit der 
Myatrophie ffihrt Hof fmann  aueh die sehr liehtvolle Erw~gung an, 
dass es sehwer sei, einen e i n h e i t l e h e n  Typus der bis jetzt bekannten 
Muskelerkrankungen fiir die F~lle yon Myotonie mit Myatrophie zu be- 
stimmen. Von einer Gesetzm~ssigkeit z. B. der Loealisation, die ja ftir 
die l.;nterseheidung spinaler Atrophic und museul~rcr Dystrophic ausser- 
ordentlieh wichtig ist, kann thats~chlieh in unseren F~llen keine [lode 
sein. H6ehstens tritt eine gewisse Neigung zur Betheiligm)g der Ge- 
siehtsmuskeln hervor, und, wie H o f f m a n n  bemerkt, Bin h~ufiges, auf- 
f~lliges Versehontbleiben der kleinen~ distalsten Muskelgruppen bei Mus- 
kelsehwund an den Vorderarmen oder Untersehenkeln. Andererseits 
findet sieh zuweilen eine Loealisation erw~,thnt, wie sic gerade bei Dys- 
trophic vorkommt, w~hrend gegen Dystrophic wieder sprieht~ dass fast 
nile Autorcn bemerken, dass kein Hypervolumen best~nde. Auf der 
anderen Seite sind wiederum fibrill~re Zuekungen nie erw~hnt. Also 
sehon diese UnmSgliehkei L ein bestimmtes myatrophisehes Krankheits- 
bild herauszuseh~len, sprieht gegen die Annahme der prim~ren Selbst- 
st~ndigkcit der Atrophie, und st~rkt die umgekehrte Auffassung~ dass 
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die Myotonie das Primare und die Atrophie nur ein Symptom des ein- 
heitlichen Kran~heitsprocesses sei. 

Es best~inde noch die yon H o f f m a n n  nicht erwahnte MOglichkeit, 
die Frage fiberhaupt nicht so zu stellen, was das Primare, was das 
Secnnd~re sei, sondern unter Annahme eines inneren Zusammenhanges 
die C o m p l e x i o n  yon ,myotonischen" und ,,myatrophischen" Sympto- 
men als ein neues ,  selbststltndiges, wenn auch vielleicht beiden ver- 
wandtes Krankheitsbild sowohl yon der Myotonie als auch yon der 
Atrophie abzutrennen. Absolut yon der Hand zu weisen ist diese An- 
schauung nicht, und man muss ihr zugestehen, dass thats~ichlieh die 
atrophischen Formen der Thomsen ' schen  Krankheit eine ganz erheb- 
]iche und sicherlich bislang noch nicht erklarbare Abweichung yon dem 
urspriinglich und ]ange geltenden Typus darstelien. Atlein gegen die 
eben aufgestellte MSglichkeit einer verschiedenartigen, neuen Krankheit, 
und ffir die allerdings a t y p i s e h e  Identitiit mit Myotonie scheinen mir 
doch sehr entschiedene Thatsaehen zu sprechen, wie z. B. die oben an- 
geftih~'ten, einmal, class der Atrophie oft jahrelang eine durchaus typi- 
sche Myotonie vorherrseht; dann besonders die eigenartigen, vorhin be- 
reits betonten famili~iren Thatsachen, in den Fallen yon Pe l iz~us  oder 
yon Noguhs  und Si ro l  etc. Wir finden hierbei merkwfirdigerweise 
die gleichen oder ~ihlflichen Erseheinungen, die uns zum Theil dazu 
gefiihrt haben, die P a r a m y o t o n i e  nicht als eine besondereKrankheit, 
sondern als a t y p i s c h e  Form der Thomsen~schen Krankheit atlfzu- 
fassen. 

Aueh das Symptom, das anfangs so typisch erschien, dass Strf im- 
pe l l  es zur ~determinatio" zu benutzen sich berechtigt glaubte, alas 
c o n g e n i t a l e  Auftreten des Leidens, hat sich bei weiterer Kenntniss 
nicht als absolut gfiltig erwiesen. Ebenso kann die Anschauung yon 
der durch weg hereditaren bezw. familiarenl) ~atur der Krankheit ]angst 
nicht mehr als ausnahmslos gelten; es sind eine grosse Reihe yon Fallen 
ohne tlereditat und Familiarit~t beschrieben; sie einzeln aufzuzahlen, 
erfibrigt s i c h . -  Schon Erb war es bekannt, dass nicht selten die 
Krankheit nicht schon in der frtihen Jugend, sondern erst in der Puber- 
tat oder gar in reiferem Alter beginnen k6nne. GehSren doch schon 
yon seinen eigenen Beobachtungen aus der ersten Monographie der 
Fa]l I[I (Martin) hierher~ bei dem das Leiden erst im 16. Lebensjahre, 
und Fall IV (Mfiller), woes  bei dem Kranken~ der Sergeant und Sehie- 

l) Ich gebrauche die Ausdrficke: congenitM~ familiar, herodit~ir in her- 
kSmmlicher Bedeutung, bin mir abet tier Kritik, die moderne Anschauungen 
an diesen Begriffen geiibt haben, bewusst. 
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ferdecker gewesen, ill sp~teren Jahren erst entstanden war. T a l m a  (7) 
war dann der erste~ der rnit Entschiedenheit gegen die Lehrs von der 
aussehliesslich angeborenen Natur des Leidens auftrat~ und unter Mit- 
~heilung yon fiinf FMlen nachzuweisen sucht% dass das Leiden auch 
e r w o r b e n  werden kSnnt% dass man gegentiber der Myotonia eonge-  
n i ta  aueh eine Myotonia a e q u i s i t a  unterscheiden nffisse. So anregsnd 
diese Mittheilung geworden ist~ so kann es doeh meines Erachtens 
keinem Zweifel unterliegen~ dass dis FMle T a l m a ' s  mit Ausnahrne 
vielleicht des ersten~ n ich t  zur Thornsen 'schen Krankheit gehSren. 
Es handelt sieh zurneist urn F~]le aeuter~ schwer-infectiSser Intestinal- 
erkranku,~g~ bei denen~ wis oft bei schweren inf'ecti~sen Darmleiden - -  
ieh erinnere nut an Cholera~ Ruhr e t c . -  Neigung zu s c h m e r z h a f t e n  
tetanisehen Contraetio,.~en der Muskeln besteht; natfirlich reagirten die 
tiberregbaren MuskeIn aueh auf mechanisehe und elektvische - -  sowohl 
indireete als d i r e e i e -  Reize rnit erhShten tetanischen Zuekungen. Mit 
der sehnel[ auftretenden Heilung bezw. Besserung des Grundleidens 
schwand aueh die symptomatische Uebererregbarkeit der ~Iuskulatur. Das 
ganze 'Bild~ die Schmerzhaftigksi L der sofortige Tetatms etc. gleicht 
t~'otz der apodietisehen Be.merkung T a l m a ' s :  ,die rnyotonische Reac- 
tion steht also feet", so wenig der rnyotonischen StSrung, dass wir nieht 
einmal eine , s y m p t o m  a t i s e h e "  Myotonie annehrnen kSnnen~ geschweige 
denn w i r k | i c h e ,  e r w o r b e n e  Thornsen ' sche  Krankheit. Aueh der 
Fall~ den Ff i r s tne r  (14) unter dem Namen ,Myotonia acquisit# ~ mit- 
getheilt hat, gehSrt~ auch naeh F i i r s t n s r ' s  eigener Anffassnng~ nieht 
zur eehten Tho m sen '  sehen Krankheit. 

Es folgten aber der Publication T a l m a ' s  sine Reihe yon Mitthei- 
Lungen unzweifelhafter Myotoni% die erst im sp~teren Alter aufgetreten 
war~ theils allm~lig~ theils plStzlich~ mit und ohne aufffillige vorher- 
gehende Veranlassung, Es sind dies z. B. die F~lle yon Sf i s skand(8)  
(mit 161/e Jahren), yon Kron (9) (Beobaehtung II mit 15 Jahren), yon 
R o s e n t h a l  (10)~ der vier Brfider untersuchte, von denen drei den Krank- 
heitsbeginn zwischen dem 25. und 28. Lebensjahre und der vierte w~h~ 
rend der Milit~rzeit merkten. Auch die oben erw~hnten F~lle yon 
Pe l i z~us  (17 Jahre), Nogu~s et S i ro l  (17 Jahre)~ H o f f m a n n  (Mili- 
t~rzeit)~ K o r n h o l d  (35 Jahre)~ S e h o t t  (15 Jahre), S i e m e r l i n g  
(28 Jahre) und einer~ der schon yon Erb zu den typischen gezhhlten 
Beobaehtungen yon See l ig rn f i l l e r  (23 Jahre) gehSren hierher. 

Interessanter und bedeutungsvoller aber sind die F~tll% we dem 
sp~eren Beginn eine anschuldbare~ unmittelbare Veranlassung voraus- 
ging~ dis also ira eigentlichen Sinne als , e r w o r b e n e "  gelten k6nnten. 
Wiederam hat bereits l~rb zwei so]eher F~lle~ und zwar unter der 
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Gruppe A. der ,,typischen reinen" F/tlle erwahnt: den Fall P e t e r s ' ,  
der nach heftigera Schreck und Sturz yon einer kleinen Treppe irn 
7. Lebensjahre begann, und den Fall SchSnfe ld ' s ,  der ira 14. Lebens- 
jahre naeh Schreck. in Folge Hundebisses entstand. Aehnlieh erkrankte 
der oben raitgetheilte Fall Sch5nbo rn ' s  ira 18. Lebensjahre nach einem 
Hufschlag. Ebenfalls nach einera Traurae (Schreck!) begann ein Fall 
J a k o b y ' s  (11) ira 49. Lebensjahre, w~ihrend derselbe Autor ein ander 
Mal die Krankheit ira 26. Lebensjahre nach Typhus entstehen sah. 

Kann man flit die raeisten dieser Beobachtungen ohne viel Zwang 
als geraeinschaftliche Veranlassung ein T r a u m a -  psychischer oder 
kSrperlicher Art - -  auffassen, so giebt es eine kleine Gruppe hierber 
gehSriger, sehr interessanter F~lle, denen auch raehr weniger eine gleiehe 
Veranlassung geraeinsara ist, n'~ralich al!geraeine oder localisirte Ueber-  
ans t r engung .  Die erste Mittheilung stararat ~'on Moyer  (12). Der 
aus gesunder Farailie stararaende, 25 Jahre alte Kranke rausste seit zwei 
Jahren in einer Nagelfabrik andauernd und schnell Beugungen und 
Streckungen rait Arraen und H5nden ausffihren und sich dabei seitwarts 
hin- und herbewegen; allra/~lig entstanden dabei Besehwerden, die den 
yon Myotonikern angegebenen gleichen. Bei der Untersuchung fand 
sieh das typische Bild. Diesera ausserordentlich ahnlich ist der oben 
raitgetheilte Fall von Curschraann ,  tier ira 18. Lebensjahre ebenfalls 
unter dem Bride einer Beschaftigungsneurose sieh entwickelte. Auch 
Jo l ly  nahra als Ursache ftir seinen frtiher schon erwahnten Fall als 
Ursaehe Ueberanstrengung neben Erkaltung an: und glaubte wegen dieser 
Art der Entstehung zusamraen rait den atrophisehen Erscheinungen 
eigentliche Thorasen 'sehe  Krankheit ausschliessen zu diirfen. Eine 
plStzliehere Entstehung bei ebenfalls wiederholter~ aber jedes Mal star- 
kerer Ueberanstrengung zeigt ein Fall yon K o r n h o l d  (1. c.), wo bei 
einem 34jahrigeu, frfiher hie ahnlich erkrankten Mann bei Uebungen 
am Reck plStzlich tonische Krarapfe an den Arraen und sp~tter an den 
Beinen entstanden waren und yon da an dauernde Myotonie bestand; 
und die eine der Beobachtungen yon Del6age(13):  Ein 33j~thriger, 
aus rayo ton i seherFara i l i e  stammender Mann, tier hie etwas yon Stei- 
figkeit bemerkt hatte~ im Gegentheil den Beruf eines Jahrmarkts- 
athleten, eines ,Herkules", ausfibt% ffihlte plStzlich ira 20. Lebens- 
jahre beira Gewichtheben Krampf und Schw~che in den Arraen. Von 
da an dauernde~ allgeraein sich verbreitende Myotonie. Die Schwester 
dieses Kranken wurde ebenso plStzlich yon ,,Krarapf" befallen. 

ttandelt es sich in diesen Beobaehtungen nun thatsachlich ura eine 
dutch ~ussere Ursachen neu hervorgerufene, ira eigentlichen Sinne 
, :e rworbene"  Krankheit: oder ]asst sich die theoretiseh naheliegende 



726 Dr. A. Pelz~ 

Verm,~thung rechtfertigen: dass auch hier die congenitale Anlage die 
die ,virtue]le Existenz!' des Leidens, wie es F i sche r  (15) nennt~ be- 
standen hatte, zum Ausbruch aber erst eines besonderen Anlasses be- 
durfte? Es lassen sieh eine Reihe yon Thatsaehen zusammenstellen~ 
die fiir diese Annahme sprechen. Einmal sind bier yon Bedeutung die 
]?alle yon R o s e n t h a l ( l O )  und yon Del~age  (13)~ wo der splite Beginn 
in f a m i l i a r e  m Vorkommen beobachtet wurde. Da die Krankheit in allen 
diesen Fallen das gleieh% vSllig typisehe Bild zeigte: ware doch die 
Annahme sehr gezwungen, eine zufallige~ exogene Erwerbung des Lei- 
dens anzunehmen~ anstatt an der eongenitalen ~Natur festzuhalten und 
nut hinzuzuf/igen~ dass eben die Anlage bis in ein spateres Alter l a t e n t  
bleiben kann. Ja~ wit" kSnnen auf Grund gewisser ]?iiile unserer Zu- 
sammenstellung und besonders auf Grund unserer eigenen Beobaeh- 
tung 1I (s. u.) noch welter gehen und auf die Vermuthung schliessen, 
dass diese Anlage in jenen FallerJ angeblich spat ausgebroehener oder 
exogen erworbener Myotonie vielleicht gar nicht immer vSllig latet~t, 
vSllig virtuell gewesen ist oder aueh gewesen zu sein braueht~ sondern 
dass thatsaehlieh bereits die ,~objeetiven ~ --s i t  venia verbo - -  Zeiehen der 
mechanisehen und elektrischeu My. R,  wenn auch nur partiell oder 
rudimentar oder beides, bestauden haben~ und dass es erst des Zufalles 
anderweitig nothwendig gewordener Untersuehung bedurfte, um sie zu 
entdeeken; und dass andererseits die ,subjectiven" Symptome der will- 
kiirlichen BewegungsstSrung ganz fehlten, oder dass die vorhandene 
Steifigkei~ and Spannung yon Jugend auf so geriug war~ dass der Kranke 
sie gar nieht merkt% well er ja, wie H o f f m a n n  (16) es treffend aus- 
driickt; eine ,v511ige Muskelfreiheit" hie gekannt hat. Solche Fall% 
die zuf~llig entdeckt wurden und dann das eomple te~  abet wenig aus- 
gesproehene Bild der objectiven und willkiirliehen My. R. zeigten~ sind 
z.B. (tie Beobachtung I yon Hof fmann(16) ,  die Beobaehtung yon 
N a l b a n d o f f  (6) u. A. Reeht charakteristiseh ist dabei~ dass diese Falle 
meist so entdeckt werde% dass cin sehr ausgesproehener Fall zur Beob- 
achtung kommt, dass der kundige Untersucher sich~ trotz vielleicht 
negativer anamnestischer Angaben~ die Verwandten genauer ansieht und 
dann solehe Ueberrasehungen erfahrt~ d. h. als% dass diese Fi~lle za- 
meist f a m i l i a r  sind, was auch dafiir sprieht, dass ihre Anlage ange- 
boren und nicht erworben ist. Werden in diesen Fallen die Symptome 
zwar vSllig vorhande% aber nut gering ausgesproehen gefunden: so dass 
sie deswegen nieht schon vor dem zufalligen Untersueher yon dem Tra- 
get selber bemerkt werden, so sind andererseits ftir die Begrfindung 
unserer oben ausgesprochenen Vermuthung noch bedeutnngsvoller jene 
Beobaehtungen, bei denen bei zufalliger Untersuehung wirklich nur  die 
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,ohjectiven" Symptome der mechanisch~n und elektrischen My. R. ge- 
funden wurden~ wahrend yon der wi]lkfirlichen BewegungsstSrung weder 
suhjeetiv, noch bei directem Suchen danach irgend etwas belnerkt wer- 
den konnte. Es sind das besonders die bereits oben angeffihrten Beob- 
aehtungen yon Hoffmann~ B e r n h a r d ,  C u r s c h m a n n  und dazu un- 
sere eigene Beobachtung iI. H o f f m a n n  (Fall II) land bei seinem Kran- 
ken an den Beinen keine Spur yon Spannung oder Steifigkeit weder bei 
Rnhe noch bei Bewegungen - -  die Kranke war Maschinenn~therin - - ,  
wohl aber daselbst deutliche mechanische und elektrische My. R,  sogar 
, a n  der Wade v ie l  s t a r k e r  als in den Armen" .  Irn F a l l e  
B e r n h a r d ' s ,  wo gleichfalls die Beine yon jeglicher Steifigkeit oder 
Schwaehe vSllig frei wareu, bestand gleichwohl die typische elektrische 
My. R. und C u r s c h m a n n  land bei seinem Patienten: der ja  das Leiden 
in einer so eigenthiim]iehen beschrankten Loealisation zeigt% eine aus- 
gesprochene meehanische My. R. an der Zung% ohne dass die Bewe- 
gungen der Zunge irgend welehe myotonis,che StSrungen zeigten. Be- 
zfiglich der eigenen Beobachtung verweise ieh auf die welter unten 
folgende Besprechung. H o f f m a n n  und B e r n h a r d  haben meines Er- 
achtens diese Thatsachen nieht entsprechend betont, C u rs c h m ann abet 
hat wegen dieser sieheren: wenn auch rudiment~ren Myotonie der Zunge, 
d. h. einer der Ueberanstrengungssphiire absolut fernliegenden Muskel- 
gruppe, die aber als Pri~dilectionsstelle der klassisehen myotonisehen 
Reaction bekannt ist, seinen so sonderbaren Fall ,mit  aller Reserve" 
fiir eine latente Myotonie zu erk]aren versueht; er hat also zugegeben, 
dass die Ueberanstrengung in seinem Falle nieht das ursachliche~ son- 
dern nur das auslSsende Moment gebildet hat. Dieselbe Ansehauung 
hatte bereits R e m a k  ffir den Fail J o l l y ' s  in seiner damaligen Dis- 
cussionsbemerkung als mSglieh bezeichnet. Wie man diese Formen aueh 
nennen will~ mag man sic ,latente" Myotonie, oder vielleicht besser 
Myotonie ,,~ forme fruste" nennen:, welchen Namen sic eher verdienen, 
als jene Falle mit eompletem~ aber undeutlich ausgesprochenem Sym- 
ptomencomplex: immer beweisen sie~ class 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 ~usseren Veranlassung zum Arzt~ dann scheinen kann~ als witre 
diese die Ursache der plStzlich festgestellten Myotonie. Diese Erwg- 
gungen scheinen mir: wie gesagt, fiir das Verstlindniss der sogenannten 
erworbenen oder Sp~tmyotonien yon gewisser Bedeutung zu sein. Denn 
sie lassen den Schluss als mOglich z% dass es Falle giebt~ woes  sich 
thatsi~chlieh nicht um ein plStzliches frisches Auftreten, nieht einmal 
nur urn die exogene AuslSsung einer inneren Anlage, sondern um eine 
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E x a c e r b a t i o n  eines wirklieh bereits bestehenden Processes handelt. 
Daftir spricht in gewisser Weise auch die Thatsache, dass eine einheit- 
liehe Form der Ursaehe gar nicht besteht~ sondern dass es ent- 
weder Traumen sind~ wobei als schi~digendes Moment wohl mehr 
die begleitenden psychisehen Faetoren wie Schreck etc. anzusehul- 
digen sind; oder es werden Ueberanstrengungen dauernder oder aeuterer 
Art~ einmal sogar eine schwere Infection erwahnt. Es ist klar, dass 
es schwer w~tre, Beziehungen zwisehen diesen verschiedenartigen Ursachen 
und dem so eigenartigen Leiden festzustellen; und selbst wenn man 
diesen ;~eranlassenden oder ausl6senden Momenten sehr viel Gewicht 
beilegen will~ immer wird man ohne das Zwischenglied der specifisehen~ 
eongenitalen D i s p o s i t i o n  nieht auskommen k/innen, das heisst abet 
eine wirkliehe Myotonia a e q u i s i t a  aussehliessen. Ieh glaube deshalb~ 
die Ansehauung yon einer e r w o r b e n e n  T h o m s e n ' s c h e n  Krankheit 
,,mit aller Reserve" hinnehmen zu mfissen, und halte es trotz einer 
Reihe yon Ffdlen ohne naehweisbare hereditlire bezw. famiHS~re Belastung 
und ohne .friihzeitigen Beginn ffir gereehtfertigt, im Allgemeinen die 
dureh die fiberwiegende Mehrzahl der Beobaehtung und dutch unsere 
letzten Ausfiihrung.en gesttitzte ursprtingliehe Auffassung yon der con- 
genitalen Natur des Leidens allgemeiu aufrecht zu erhalten; und ieh 
glaube, dass es klarer und einfacher sein wird~ die Bezeiehnung ,:Myo- 
tonia acquisita" fallen zu lassen und start dessen etwa den Namen 
, M y o t o n i a  c o n g e n i t a  a d u l t o r u m "  o. ~t. zu gebrauchen. 

I c h  l a s s e  n u n m e h r  die  e i g e n e n  B e o b a c h t u n g e n  fo lgen .  

B e o b a e h t u n g  I .  

Franz l~.~ 33 Jahre alt~ Maurer~ der Polildinik fiberwiesen am 3. Juni 
1905 yen Herrn Prof. Gerber~ dem ieh auch an dieser Stelle meinen Dank 
ausspreche. 

Anamnese :  rater todt, war gesund. Nach Auskunft dot Heimaths- 
behiirde waren der Vater~ die u und die gegenw~irtigen Familienmit- 
gIieder fast ausnahmslos dem Trunke ergeben. Mutter aueh todt~ hat an Mus- 
kelsteifigkeit gelitten~ ebenso wie Patient selber. G rossmutter - -  Mutter der 
Mutter - -  sell ebenfalls daran gelitten haben. Es leben vier Briider, davou 
sind~ seweit Patient weiss~ drei gesund; nur  einer (s. u. Beebachtung II) 
habe d iese lbe  Krankhe i t  und sei ebenfa l l s  deswegen  vo rze i t i g  
vom Militi~r en t lassen .  Patient ist seit 1894 verheirathet. Yon zwei Frauen 
7 Kinder, an denen Patient keinerlei Stiirung bemerkt haben will. Nut ein 
kleines M~idehen von4Jahren ki~nne so sehlecht gehen; Patient fiirehtet, class es 
auoh daran erkranken werde! 1) Ueber fl'iihere eigene Krankheiten giebt Patient 

1) Wir haben dieses Kind des Patienten kommen lassen. Die begleitendo 
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an, dass er seit der Lehrlingszeit an Nasenbluten leide (Varieen am Septum 
und Hyperplasie dor unteren Museheln; Prof. Gerber). Sonst nieht krank 
gewesen. 

Des jetzige Leiden bestehe, so lunge er denken k5nne. Er konnte nicht 
turnen lernon! Des Erlernen des gandwert,-s sei ihm sehr sehwer geworden. 
Sein Lehrherr sehrieb anf hierorts eingezogene Erkundigung, dass P~. die Lehr- 
zeit nicht beendet, and dass er oft zu Tadel Artless gegeben habe; etwas 
Krankhaftes sei nieht aufgefallen. - -  Mit 20 Jahren (1892) zum Milit~ir einge- 
zogen, l~am er sehon naeh wenigen Woehen in's Lazareth zar Untersuehung and 
wurde naeh 1/~ Jahr als dienstunbrauehbar entlassen. Naehfolgend ein Auszug 
aus der Krankengesehiehte des Milit~rlazareths zu O. ,,Bei der Rekrutenunter- 
suehung fielder eigenthiimliche Gang des R. auf. Naehforsehungen bei der 
Compagnie ergaben, dass R. im Dienste eigenartige BewegungsstSrungen in 
Armen and Beinen gezeigt babe. Er trat langsam and nur mit Mfihe an; 
Laufversuehe sind anfangs unmSglieh, bis im Verlauf der Uebungen die Bewe- 
gungen etwas freier werden~ ohne jedoeh die Norm zu erreiehen. Naeh An- 
gabe des g. besteht des Leiden schon yon Kindheit an; Mutter nnd ein Bruder 
sollen in gleicher Weise erkrankt sein. R. klagt fiber ein nnangenehmes 
spannendes Gefiihl in den Gliedern, besonders naeh lgngerer Ruhe~ fiber Em- 
pfindnng des Widerstandes beim Erheben oder Fortgehen, aueh wieder beson- 
tiers nach liingerem Liegen oder Sitzen. Am sehlimmsten stSre diese Steifig- 
keit beim Laufen oder Turnen. Aueh das Kauen sei behindert und die Bewe- 
gungen der Znnge and der Augen seien naeh l~ingerer Rube nur mit gewisser 
Anstrengung mSglieh. W~irme und h~iufigere Wiederholung verringerten die 
Steifigkeit; K~ilt% Sehreck and plStzliehe Willensreize st eigerten dieselben. 

Muskulatur des ganzen KSrpers anffallend kr~iftig entwickelt. Umfang 
der Oberarme in der Mitte 30 era, der Unterarme 28 era, der Obersehenkel in 
der Mitre 53 era, oberhalb des Kniegelenkes 38 era, der Waden 36 em. Der 
Gesiehtsausdruck hat etwas Unbeholfenes, Maskenartiges. Die mimischen Be- 
wegungen erfolgen tr~iger als beim Gesunden. Oeffnen and Sehliessen der 
Kiefer erfolgt zuerst langsam and nut mit M/ihe. StSrung der Augenbewe- 
gungen nieht festzustellen. Die Spraehe hat etwas Ungesehiektes~ Stammeln- 
des. Bei gewissen Bewegungen macht sieh ein deutlieher Widerstand bemerk- 
bar~ der mit tier tt/iufigkeit der Bewegungen sehnell abnimmt. Der Gang ist, 
besonders im Anfang~ eigenthfimlieh stampfend~ mit kurzeffSchritten. Im 
Gegensatz zu der sehein~bar athletisehen Muskulatur grebe Kraft ausserordent. 
lieh gering. Keine fibrill~ren Znekungen. Sensibilit~it vSllig trei. Knieioh. 
krS~ftig. Kein Patellar- oder Fussclonus, Banehdeekenreflexe undeutlich~ Puss~ 
sohlen- und Hodensaekreflexe vorhanden. Romberg weehselnd, Blase~ Mast- 
darm frei [ 

Mutter, die geistig sehr gewandt erschien, gab an, dass des Kind erst mit vier 
Jahren gehen gelernt habe. Ordentlich sloreehen k5nne es heute noeh nieht. 
irgend Welehe Erscheinungen yon Muskelsteifigkeit o. 2. habe sic nie bemerkt. 
Obj. niohts ffir Myotonie. Leichter Grad yon Idiotie. 
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Klopff man mit dem Pereussionshammer auf die einzelnen Muskeln~ so 
folgen tr~ig% langsam ablaufende Zuckungen, die naoh mehrfachem Klopfen 
sehneller werden. An der Wadenmuskulatur bilden sioh tiefe Dellen, die sich 
allm~lig ausgleiehen. Bei faradischer Reizung Erregbarkeit der Muskeln and 
Nerven nieht ver~ndert, Zuckungen aber langsam win bei mechanischer Rei- 
znng; Muskelwalste und Nachdauer der Zuckungen. Bei galvanischer Reizung 
zaerst KaSz., gleich darauf AnSz, selbst bei St~rke yon 52 Elementen~ aber 
keine Oeffnungszuckung und keine Erb 'sehen Wellen. Naehdauer der Zuckun- 
gen: die langsam waren und trgge Form zeigten r - -  - -  

Patient fibre dann 10 Jahre lang seinen Beraf als Maurer aus~ tier ibm 
abet yon Tag zu Tag schwerer wurde. 

Zur Zeit hat Patient dieselben Beschwerden: wie zur Militiirzoit, doch 
giebt er a% dass das Leiden sich v e r s c h l i m m e r t  habe. Er klagt fiber die 
grosse Anstrengung und M(ihe, die ihm jedo Bewegung kost% wenn er eine 
Bewegung beginnen well% masse er sieh ,eollossal zwingen"; wenn er dann 
:~in Sehweiss gerathen" sei: gehe es besser: abet nie werde die Beweglichkeit 
ganz frei. Wenn er eine Zeit lang nieht gesprochen hab% masse er sich lange 
miihen, eheer den Mund 5ffnen kSnne. Beim Kauen masse er oft mit der Hand 
dem Kiefer naehhelfen. Die Speisen masse er eft mit der Hand ~us den Backen 
scbieben, weil die Zunge zu steif sei[ Auoh in den Augenmuskeln ffihle er 
zuweilen diese Steifigkeit, besonders wenn er lange auf einen Punkt gesehen 
habe. Wenn er f rah  erwaehe ,  sei or wie ein Stock; er miisse sich dann 
erst einigemale hin- und herrollon~ um in Bewegung zu kommon; allm~ilig 
geh.e es dann leichter. Wenn er lgngere Zeit stehe and Jemand an ihn stosse, 
falle er um wie ein Klotz. Er kSnne gar nieht mehr schreiben. Wenn er lgn- 
gere Zeit gesessen habe, bereite es ihm grSsste Miihe aufzustehen, und es ge- 
linge nur sehr langsam. Es sei wie eine ,Spannung '~ in den Muskeln. 

FernerklagtPatient fiber z u n e h m e n d e  Sehwgche:  b e s o n d e r s  im 
l i n k e n  Arm. Er kSnne kaum ein paar Pfund heben. Sehwere Arbeit kSnne 
er fiberhaupt nie arbeiten: sondern nur leichte ~eigene ~ Arbeit: wie Pugen- 
schmieren etc. Meist sei es so: dass er: wenn er eine hatbe Woohe gearbeitet 
hab% er gleieh eine halbe pausiren masse. Uass er aberhaupt bis jetzt noch 
habe arbeiten kSnnen, verdanke er nur .der Unterstfitzung seiner Collegen. Be- 
senders der Iinke Arm sei so sehwer und schwaeh und ungeschiekt; wenn er 
ibn bewegen wolle: mfisse er immer mit dem rechten Arm naohhelfen. In der 
linken Hand babe er gar keine Kraft; er lasse alles aus tier Hand fallen; er 
sei wie veto Schlage gerfihrt~ wie geli~hmt. Das sei erst seit einiger Zeit~ sei 
fraher nicht gewesen. 

Des weiteren klagt Patient fiber heftiges Reissen und Sehmerzen im gan- 
zen KSrper: das Kreuz sei wie gebroehen. Bei jeder plStzlichen Bewegung 
verspfire er die grSssten Schmerzen in den Muskeln and besonders in den 
Gelenken. Kriebeln selten. Seit einiger Zeit habe er auoh fiber Sehwindel: 
Ged,[;chtnissschwS~ehe und Traurigkeit zu klagen. Die Spannung in den Mus- 
keln sei naoh Alkohel im Somme~ geringer: im Winter bekomme er die Fiisse 
nieht veto Boden. Nach Aufregnngen set die Steifigkeit grSsser. 
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Sta tus  praesens .  Grosser~ starkknochiger Mann~ yon kraftigem ErnS~h- 
rungszustand, aber miissigem Fettpolster. Die Haut zeigt aussor sehr starker 
Sehweisssecrction, besonders an den Fiissen, nichts Besonderes. Das vasomo- 
torischo NachrSthen ist goring. Die Enwiekelung der Muskulatur ist krtiftig~ 
aber nieht auffallend hypcrvoluminSs. Der Umfang des Unterarms 10 cm un- 
terhalb des Olecranons betriigt rechts 27 cm, links 26 em, tier Umfang des 
Oberarms in der Mitte reehts 28 cm, links 27 cm. Der grSsste Umfang der 
Wade betrS~gt beiderseits 35 cm~ des Oberschenkels beiderseits 46 cm. Fibril- 
l~ire Zuckungen werden nicht beobaehtet. Die Muskeln ffihlen sich schlaff und 
welch an. Bei ruhigem Stehen odor Liegen macht Patient einen ausserordent- 
lich schlaffon~ kraftlosen Eindruck. 

Die grebe graft ist dementsprechend fiberall sehr gering~ der HS~ndedruck 
am Dynamometer betriigt rechts 15 kg, links 8 kg" (Pression!). Beim Gehen 
und beim Arbeiten ermfidet Patient sehr leicht. Die erhobenen Beine fallen 
sehlaff herab. 

Motilitiit .  Runzeln und GlUtton der Stirn g'eht ohne grSbere StSrung. 
Der Lidschlag erfolgt normal. Das Oeffnen der Lider ist anfangs sehr be- 
sehwerlich und langwierig; Patient muss mit den H~inden nachhelfen. Die 
Augenbewegangen zeigten bei der ersten [Jntersuehung keine StSrung; bei den 
mehrfaeh folgenden~ zu verschiedenen Zeiten vorgenommenen fund sieh aber 
deutlicher grobschliigiger Nystagmus horizontalis~ tier bei wiederholten Ver- 
suehen geringer wurde und schwand. Moist war er in derselben Untersuchung 
bei spiiterer Wiederholung nur wenig und nut far kurze Zeit hervorzurufen. 
Eine Ersohwerung der Augenbewegungen bestand nicht. Die Gesiehts- und 
Mundmuskeln wurden beiderseits gleieh stark innervirt; das Gesieht zeigt einen 
etwas starren~ abet unbewegten Ausdruek. Das Pletschen dot Ziihne und 
das Oeffnen des festgesehlossenen Mundes gelingt nut mit Anstrengung 
und nut allmiilig. Spitzen des Mundes nur miihsam, Pfeifen unmSglich. 
Patient hat ein Gefiihl yon Spannung in den Gesichtsmuskeln. Soil Patient 
die Kiefer auseinanderbringen odor die geSffneten Kieter schliessen~ so ge- 
schieht das nur ruekweis% langsam und mit grosser ersichtlicher Miihe. 

Das Sprechen ist eigenthfimlioh stotternd~ meckernd. Genau wie beim 
Stotterer ontsteht tier Eindruek~ als wenn ruckweise ein grosset Widerstand 
fiberwunden wird. Die StSrung tr[tt besonders deutlieh naeh lb;ngerer l{uhe 
odor bei plStzlichen Fragen hervor. An den Bowegungen dot Stimmbiinder 
keine wesentliehe StSrung (Klinik gon Prof. Gerber). 

Die Zunge kommt gerad% abet ganz langsam in ruckartigen AbsS~tzen, 
und obonso geht es beim Zuriickziehen. Beim Sehlueken und beim Athmen 
keine subjeetigen odor objectiven StSrungen. 

Die Arme werden auf Commando sehnell orhoben; plStzlieh stehen sic 
still, wio wenn es sieh spannt~ dann werden sic langsam welter vertical ge- 
hoben. Dabei tritt Zittern in den Armen aaf. Das Senken der Arme gesehieht 
ebenfalls langsam und mfihsam. Die stark gobeugten Unterarme werden nut 
mit grosser Mfihe und ]angsam gestreekt. Die kr~iftig gesehlossene Faust 5finer 
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Patient in sehr eigenthiimlicher Weise. Langsam, yon Gelenk zu Gelenk~ wer- 
den die Finger geSffnet nnd gostreekt~ wie wenn langsam und gleichmgssig 
eine spannende Feder tiberwunden werden mfisste. Ein nnl5sbarer totaler 
Krampfzustand in den Beugemuskeln unmittelbar naeh dem Handsehlnss be- 
steht also nicht~ sondern nut eine partielle Spannung. 

Anfriehten aus tier Ruhelage ist ausserordentlieh anstrengend. Hat Pat. 
eine Zeit lung gesessen und versneht dann aufzustehen~ so geschieht das in 
sehr eharakteristiseher Weise : eigenth[imlich s p i rM i g gewissermassen drehen 
sieh die Beine an sich selber rackweise, in deutlich abgesetzten Pausen, in die 
HShe. Dabei fiihlt Patient selber lebhafte Spannung in den Gliedern; er giebt 
das als Entschuldignng dafiir an~ dass er beim Eintreten des Arztes nicht 
schnell aufstehen kSnne. Aufgefordert, zu gehen~ kann Patient znerst nnr mit 
grosset Ueberwindung kleine, spastiseh erseheinend% steife Schritte maehen, 
die al[mglieh besser werden. Der Gang ist unsicher und sehwankend. Retro- 
oder Propulsion besteht nieht. Alle Bewegungen in den Beinen zeigen den- 
selben Typns. Die grosse Anstrengung~ die zur Ueberwindung der Spannnng 
nSthig ist, zeigt sieh dabei lebhaft in der besehlennigten Athmnng~ Patient 
gebraueht auch oft die Arme znr Unterstiitzung. Der rechte Fuss steht etwas 
in Equino-varns-Stellung. Bei alien diesen vedinderten aetiven und wiIIktir- 
lichen Bewegungen bcsteht nieht im knfang nach lgngerer Ruhe oder naeh 
kr~iftigen Innervationen ein toniseher Krampfznstand, eine UnmSgliehkeit, iiber- 
haupt die gewoHte, entgegengesetzte Bewegnng auszuf~ihren, sondern die ge- 
wollte Bewegung setzt soforl, merkbar ein~ aber inFolge der Spannung gesehieht 
sic nut ruckweise~ in abgesetzten Pausen~ wie es sieh am deutlichsten beim 
Oeffnen der Faust zeigt. Wiederholte Bewegangen verringern subjectiv das 
Gefiihl yon Steifigkeit und objectiv die Ersehwerung der Beweglichkeit, aber 
eine vSllig frei% normale, ungehinderte Bewegliehkeit tritt aueh naeh oft wie- 
derholten Bewegungen nieht ein, sondern diese behalten auch danach ihren 
eigenthiimliehen Spannungstypns. 

Die passive Beweglichkeit ist nirgends herabgesetzt~ eher erhSht; Arme 
und Beine zeigen grosse Schlaffheit! 

Die mechanisehe Erregbarkeit der Muskeln zeigt die ftir die ~,Iyotonie 
typischen Vergndernngen. Sic ist einmal ausserordentlieh gesteigert; beim Be- 
klopfen mit dem Percussionshammer treten entweder Zuckungen der getroffenen 
einzdnen Btindel ein, oder zuweilen auoh Znckungen der Mnskeln in tote 
(Supin. long., Ext. digit, eke.) auf: an vielen Muskeln tritt anch ein loealer 
Querwulst (idiomusculgre Znckung) anf. Ausserdem besteht aneh die typisehe 
Naehdauer tier Znekungen in Form von ginnen- und Dellenbildungen~ und ein 
nnr langsames allmgiiges Ansgleichen zur Norm. Ein eigenthiimliehes nach- 
danerndes Vibriren der getroffenen Muskelb/indel~ wie ieh es in letzter Zeit 
hgufig beim Beklopfen tier Waden anderer Patienten~ besonders yon klkoholi- 
kern, gefanden hab% wnrde bei unserem Patienten nieht bemerkt. Wenn aueh 
fast die gauze I~Iusknlatur an diesen StSrungen der mechanisehen Erregbarkeit 
betheiligt war, so waren sic doeh dnrehaus nicht gleiehm~issig vertheilt. Be- 
senders deutlich waren sic in den Stirnmuskeln~ in der Zunge--tiefe anhaltende 
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Dellenbildung - -  am M. triceps und an den s~Lmm~lichen Muskeln der Beine. 
Sehr goring ist die Stdrung an den Handballenmuske]n, doutlich aber an den 
Interossei. Die Zeit der Naehdauer betr~gt zwisehen 3 und 12 Secunden. 

Die mechanische Erregbarkeit der Nerven~ ouch des Nerv. faoialis ist 
nieht vergndert. 

Auch die elektrischo Untersuehung zeigte das yon Erb fixirte Bild der 
myotonisehen Reaction (My. tL). 

Die faradische nnd galvanisehe Erregbarkeit vom Nerven aus zeigt keine 
wesentliehe Ve#inderung, insbesondere bestand kein Untersehied der beiden 
t(Srperhglften, keine Herabsetzung odor Ver•nderung der Erregbarkeit in dem 
linken Arm. Es er/ibrigt sich die oinzelnen Worth% die fiir fast siimmtliehe 
Nerven nntersucht wurden, bier anzugeben; erwghnt sei nur~ dass die Erreg- 
barkeit des Nerv. faeialis ftir den galvanisehen Strom beiderseiCs etwas b erab-  
gese tz t  w~r. Aneh die quantitative Erregbarkei~ der Muskeln bei director 
t~eizung ist weder ffir den faradisehen, noeh ffir den constanten Strom wesent- 
lieh veriindert. Dagegen ergiebt die qualitative Untersuchung die bekannten 
Erb'schen t~esultate. Nur gelang es hie, trotz wiederholter and verschieden- 
ster Untersuchungsanordnung genau naeh E rb ' s  eigener Vorsehrift, irgendwo 
alas Erb 'sche Phanomen der rhythmischen Wellenbewegung zu erzielen. 

Bci galvaniseher geizung war die Form derZsekung exquisit trg~g% lang- 
sam verlaufend. Die AnSz. war oft der K~Sz. ziemlich nah% immer aber iiber- 
wog die letztere! Die Zuckungen zeigten betriichtliehe Nachdauer, an der 
Aufsatzstelle der Elektrode bestanden tiefe Dellen. Naeh mehrfachem Oeffnen 
und Schliessen wurden die Zuekungen sehneller, ihre Nachdauer geringer~ his 
sic sich schliesslieh fast ganz der Norm nS~herten (Jolly). 

Auch ffir den faradisehen Strom bestand~ bei gutem, blitzartigem Er- 
scheinen der Zuekung erhebliehe Naehdauer derselben nach AufhSren des Rei- 
zes~ und zwar meist erst bei hSheren gollenabstg~nden. Daneben bostand beim 
M. vast. int. z. B. sehon bei Rollenabst~inden yon 90--100 mm eine eigen- 
thiimliche VerS~nderung der Form der Zuckung; dieselbe war hSufig nieht~ wie 
in tier Norm, dauernd tetaniseh~ sondern es entstand, w~ihrend der Strom ein- 
wirkt% zuerst eine etwas andauernde Zusammenziehung, dann abet trat ein 
eigenthfimliehes Wogen und Vibriren der einzelnen Bfindel in der NS~he der 
Elektrode aaf, erst grossschwingig und deutlich i allmglig kleiner und sehneller, 
am sehliesslieh~ noeh w~hrend der Andauer des geizes~ ganz zu erschlaffen. 

Beide Erscheinungen bei faradischer Einwirkung~ sowohl Naehdauer~ als 
aueh das Und~liren~ verminderten sich bei Wiederholung und n~herten sich 
der Norm. 

Die Sinnesorgane und die Sensibilit~it, bis auf die Sehmerzempfindung 
zeigen keine StSrung. Die Sehmerzempfindung aber ist am ganzen gSrper 
ausserordentlich gesteigert. Druek oder Klopfen auf die Muskeln, der elek- 
trische Strom: schnelle Bewegungen crier tar Nadelstiche rufen die lebhaf- 
testen Sohmerziiusserungen horror; aueh bei der Excision eines Muskelst/iek- 
ohens (s. unten) zeigte sich tier Muskel, nach Urtheil des Operateurs, ausser- 
ordentlieh sehmerzempfindlieh. 
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Die Pupillen sind gleichweit, rund, R./L. etwas trS~g% R,./C. @.  Es 
besteht grosse Liehtseheu und h~iufiges Blinzeln~ Conj. 1 

Corn. p Refl. § 
Der Gaumen- und l~achenreflex fehlt. Die Sehnenreflexe der Arme sind 

nieht zu erzielen, ebenso wenig die Achillessehnenreflexe. Die gnieph, sind 
zuweilen sehr lebhaft, zuweilen nur mgssig gesteigert; sonst zeigen sic keine 
besondere Eigenthiimlichkeiten. Cremaster-, Bauchdecken-~ Fusssohlenrefiexe 
fehlen vbllig. Komberg fehlt. 

Die inneren Organ% Urin ohne besonderen Befund. 
Die P s y c h e  des Patienten zeigt ganz auff~llige u Einmal 

ist seine Intelligenz deutlieh vermindert. Patient ist ausserordentlich sehwer- 
fSAlig im Denken und Auffassen; Patient klagt selber fiber Gedgchtnissehwiiehe; 
seine UrtheilsfSohigkeit ist unselbstst~ndig~ gering und sehr beeinflussbar. 
Mehr hervortretend sind abet die affeetiven StSrnngen. Es besteht eine hoeh- 
gradige Depression: Patient ist weinerlich~ verzagt~ oft vgllig verzweifelt his zu 
Suicidgedanken. Ausdrficke wie: ~wS, re ich doch erst yon der Welta~ ,das 
best% ieh gehe ins \u ,ich bin doch ein Krfippela: kehren sehr h~ufig 
wieder. Besonders liingere Untersuehungen mit der dadureh gesetzten ginlen- 
kung auf die Ausdehnung seines Leidens steigern diese Depression. Ausser- 
dem bestehen eine Reihe hypochondriseher Besehwerden: :~geissen in allen 
Gtiedern", :~es spicke his in den t~[opf ~, das Kreuz sei wie gebrochen ~. 

Patient wurde wiederholt 1) untersucht und im Wesentlichen mit dem 
gleichenResultat. Doeh waren gewisseSehwankungen, besonders derMotilit~ts- 
stSrungen~ hiinfig. Besonders hatten wit Gelegenhei% Patient einmal nach einer 
recht betrSoehtlichen Alkoholisirung zu untersuehen, und fanden danaeh eine 
ganz erhebliche Minderung aller Symptome; Mierdings schon am ngchsten 
Tage fand sioh der frfihere Zustand. 

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

B e o b a c h t u n g  I I .  

Eduard K.: Bruder des vorigen Patienten~ 39 Jahre al% Maurergeselle aus 
Goidap (Ostpr.). 

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

Von einer Erkrankung der Mutter oder des Bruders weiss Patient nichts. 
Der Bruder sei vom Militiir fr~igekommen: weil er keine schnellen Griffe habe 
machen kSnnen. Patient selber behauptet~ nie krank gewesen zu sein~ ausser 
P~heumatismus in Folge der schweren, nassen Arbeit(Patient ist beim Brficken- 
ban - -  sGhwerste Maurerarbeit[ -- beschgftigt). Er babe fiinf gesunde Kinder~ 
babe 1/2 Jahr beim Train gedient: zur Zufriedenheit. Naeh ,myotonischen" 

1) Die letzte Untersuchung des nach seinem tleimathort verzogenen Pat. 
Nnd Mitre October t905 statt. 
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Besehwerden aufs oingehendste befragt, giebt er, sichtlich durch die sonderbaren 
l?ragen amiisirt, an. hie je so etwas gehabt zu haben; er babe immer seine 
G]iedor vS]lig normal brauchen kSnnen. Sonst hStte er gar nicht gerade bet 
der sohwersten Arbeit beschSftigt sein kSnnen! Aueh frfiher babe er nie so 
etwa% aueh nicht die Spur~ gemerkt. 

S ta tus  p raesons .  Ausserordentlich robuster~ gesund aussehender~ gut 
gen~hrter~ starkknochiger Mann. Sehr kraftige Muskulatnr. Haut ohne Beson- 
derheiten, Dermographie nicht vorhanden. Inhere Organe, Urin ohne lirank- 
haften Befund. 

Die Pupillen sind gleiehweit, rund, K./L. -~-, R./C. @. Es besteht 
deutlicber~ sehr grobschl~giger :Nystagmus horizontalis, besonders beim Blick 
naeh reehts. Naeh mehrfaeher Untersuchung sehwindet er allmS~lig und i s t  
dann nieht wieder zu erzielen~ auoh nicht naeh mehrfachen Umdrehungen des 
Patienten um seine eigene Axe (Bach). Im Uebrigen Augenbewegungen und 
aueh die Functionen der anderen tIirnnerven frei. Die Zunge kommt gerade 
und leicht. Das Gaumensegel hS.ngt in der Mitte, wird gleich stark bewegt; 
die geflexe am Gunmen und Raehen sind vorhanden. Die Spraehe ist leieht, 
fliessend~ vSllig ungestSrt. 

Die Bewegl iehke i t  der gesammten  KSrpermusku la tu r~  Gesieht~ 
Rumpf~Arm% Bein, ist  ac t iv  und pass iv  vSl l ig  frei. geine Spur yon 
Steifigkeit, yon Spannung~ niehts yon myotonischer StSrung. Die grebe Kraft 
ist ausgezeiohnet. 

Die mechanisehe Erregbarkeit ddr Nerven zeigt keine StSrung~ dagegen 
giebt die Untersuehung der mechanisshen Muskelerregbarkeit ein iiberrasehen- 
des t~esnltat, die typisohe Erb 'sche myotonisehe StSrung: erhebliehe Steige- 
rung und Nachdaner, im wesentliehen genau wie beim Bruder~ znm Theil 
sogar mit denselben PriidileetionsstelIen. Das Ausgleiehen der contrahirten 
Muskelbtindel gesehieht ausserordentlich langsam und triige. Es besteht aus- 
gesproehene Dellen- und ginnenbildung nnd idiomuscul~irer Querwulst. Am 
dentlieh~ten tritt die StSrung zu Tage wieder an den Waden~ an den Beugern 
des Obersehenkel% an dem M. triceps; dabei ist aber bemerkenswerth~ dass 
die Erseheinungen am Bleep% am Tricep% am Quadriceps, sowie an den 
gtiekenmuskeln und an den normalen ttandstreekern, rechts bedeutend stgrl~er 
sind als links. An den grossen Brustmuskeln, in den Glutaei~ den Streekern 
des Obersr ist die StSrung geringer. Bei wiederholtem Kloiofen werden 
die Zuckungen sohneller nnd besseq und es bedarf erst einer Erhotungspause, 
um das Phgnomen wieder hervortreten zu lassen. Besonders bemerkenswerth 
erscheint es, dass, h i e r n o c h  m e h r w i e b e i m B r u d e r ,  auchan den seJnr 
schSn reagirenden luskeln das PMnomen nur oder wenigstens besonders deut- 
lieh b e i t l e i z  yon bes t immten  Ste l len  auftrat. Dass diese ~Reizpunkte ~ 
den Eintrittsstellen der Nerven in den Muskeln wie bei den elektrisehen l~eiz- 
punkten entsprachen~ liess sich nicht feststellen. 

Auch die elektrische Untersuchung ergab fast dieselben l~esultate wie 
beim Bruder. Die quantitative Erregbarkeit fiir den galvanischen Strom ist 
weder veto Nerven~ noch veto Muskel aus ver~indert; KaSz ~> AnSz. Es 

Arehiv f. Psyehiatrie. Bd. 42. Heft 2. Ax 7 
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besteht trgg% langsame Zusammenziehung undNachdauer der Zuckung. Beides 
wird nach Wiederholung besser. Die Dellenbildung an der Stelle der Elek- 
trode tritt nieht so deutIich auf wie beim Bruder. 

Auch fiir den faradischen Strom besteht keine St5rung der quantitativen 
Erregbarl~eit~ weder bei directer~ noch bei indirecter gcizung. 

Es besteht aber Nachdauer und langsames Abklingen der Zuekung. Halt 
aber der geiz a% so bleibt~ ebonso wie beim Bruder~ die Zusammenziehung 
nicht tetaniseh~ sondern nach einer kurzen Weile tritt jenes oben beschriebene 
Unduliren der ~askeln auf~ erst mit grossenAmplituden~ dann allm~lig kleiner 
werdend and sehliesslieh ganz versehwindend. Dies Phiinomen tritt schon bei 
80 mm gA. auf, besonders schSn an den Wadenmuskeln. 

Die Sensibilitiit zeigt keinerlei St5rang. 
Die Sehnenreflexe sind gesteigert, beiderseits gleich, die Hautreflexe sind 

vorhanden. 
Die Psyche ist vSliig frei. 

Eine noehmalige Zusammenfassung dieser beiden eigenartigen Beob- 
aehtungen eriibrigt sieh wohl. ErSrtern wit vielmehr sogleieh ihre 
lmsologisehe Stellung, so zeigt der erste Fall Franz R. ein Bild~ ftir 
das sieh sehon beim ersten Bliek die Diagnose: Thomsen ' sehe  Krank- 
heit aufdrS~ngt. Wit haben die gleiehnamige hereditlire Belastung~ wir 
haben den Beginn in friihester Jugend, ferner die fiir den Myotoniker 
fast typisehen Angaben~ dass er nieht habe turnen kSnnen~ dass er naeh 
l~tngerer Ruhe steif wie ein Stock sei, so dass er bei plOtzliehem Stoss 
einfaeh hinstfirz% dass er frfihmorgens sich erst hin- und herwS.Izen 
miiss% um beweglieh zu werden~ dass die Bewegungen~ ,,wenn er in 
Sehweiss gerathe"~ d. h. wenn er sic unter vieler Miihe mehrfaeh wie- 
derholt hatte, allm~lig leiehter wiirden etc. Wir fanden objeetiv eine 
eigenartige StOrung der willkiirliehen Bewegliehkeit~ die zwar in gleieh 
zu erOrternder Weise yon der gewOhnliehen ,myotonisehen" Functions- 
stSrung abweieht~ aber doeh dutch ihre sofort in's Auge springende 
Aehnliehkeit an sic erinnert. Wir fanden ferner yon Einfluss auf Ver- 
lauf und Intensitlit der Erseheinungen dieselben Moment% wie Tempe- 
ramrsehwankungen~ psyehisehe Erregungen, Genuss yon Alkohol, Ruhe 
etc. Es bestanden vor Allem aber in exquisiter Deutliehkeit und fast in 
vOlliger Uebereinstimmug jene klassisehsn Zeiehen der E r b '  sehen meeha- 
nisehen und elektrisehen myotonisehen Reaction (My. R.). 

Soweit also ware die Diagnose , T h o m s e n ' s e h e  Krankheit" ohne 
Bedenken und einfaeh. Allein das Bild ist doeh erheblich eomplieirter. 
Zun~iehst  g le ieht~  wie oben b e r e i t s  angedeute t~  die S tS rung  
der w i l l k i i r t i c h e n  B e w e g l i e h k e i t  d l l r ehaus  n i eh t  ganz  der  
t y p i s c h e n  myot .on isehen .  Es handelt sich in unserem Falle nieht~ 
wie gewShnlich~ um eine tonisch-tetanische Anspannung der dutch den 
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Willen in Th~ttigkeit gesetzten Muskeln, die jedesmal erst naeh einer 
l~ageren Zeit tiberwunden und dann allm'alig gelSst werden kann; son- 
dern mal~ sieht jedesmal deutlich, dass der Patient die gegentheilige 
Bewegung sofort beginnen kann , dass also der ,,Krampf" kein totaler, 
absolut starrer ist. Abet die sofort eingeleitete Bewegung verl~iuft nun 
nieht leieht und frei, sondern sic wiekelt sich langsam~ ruckweise ab~ 
wie wenn ein elastiseher Widerstand bestande, wie wean man es mit 
einem zahen Teige  zu thun hatte. Am deutlichsten tritt dieser Unter- 
schied gegen die typisehe StSrung beim Oeffnen der gesehlossenen Hand 
and beim Erheben aus dem Sitz hervor, auch beim Gehen etc. Von 
den oben aufgeftihrten Fallen mit nieht typiseher BeweguugsstSrung 
zeigte keiner ein ahnliehes Verhalten. Ist nun dieser Untersehied ei~ 
wesentlieher," ein die Diagnose ,,Myotonia eongenita" ausschliessender? 
Das naehstliegende ware wohl, diese StSrung als eine nur quantitativ 
versehiedene aufzufassen; anzunehmen, dass es sieh nut um einen ge- 
ringen Grad yon Tonus Made/e, der zwar dem Willensimpule aoeh er- 
hebliehen Widerstand zu leisten~ ihn aber nieht vSllig anwirksam zu 
maehen vermag. Diese Erklarung erseheint mir nicht ausreiehend; denn 
betraehten wir typisehe Falle run Thomsen:  so ist es ja seit langem 
bekannt, class bei ihnen sehr starke Intensitatssehwankungen vorkommen 
k6nnen; abet selbst in den Phasen geringster Intensitat bleibt die Form 
der StSrung doeh dieselbe. Eher ware vielleieht daran zu denken, 
dass der Process, der sich in der Muskulatur in Gestalt beginnender 
Paresen bemerkbar maeht, aueh eine Veranderung der typisehen Form 
der myotonisehen StSrung bewirkt hat~ wenn zwar die Fiille yon ,,Myo- 
tonia atroph!ea" selbst in den atrophisehen Muskeln, wenn fiberhaupt, 
nur die typische myotonisehe Bewegungsst6rung zeigen. Es seheint sieh 
immerhin bei dieser Abweiehung nieht um einen bereits langdauernden~ 
abgeschlossenen, sondern um einen eben in tier Entwiekelung begriffenen 
Zustand zu handeln. Wit finden nieht nut zur Zeit in einzelnen Theilen~ 
zoBi den Gesiehtsmuskeln, und zu gewissen Zeiten, besonders frtih- 
morgens: noeh die t yp i s ehe  Sttirung, sondern wit wissen ja auch dureh 
die Beobaehtung w~irend tier Militarzeit, class friiher die Bewegungs- 
stSrung eine durehaus typisehe war und niehts yon den gegenwartigen 
Abweiehungen bemerkt wurde. Wie dem aueh sei, mug es sieh um eine 
nut quantitative oder um eine wirklich qualitative Versehiedenheit han- 
deh b sieher geht aus den zuletzt angefiihrten Thatsaehen hervor, dass 
diese besondere Art der funetionellea StSrung keinen wesentliehen Un- 
tersehied bedeutet: class sie durehaus nieht gegen die dureh das Ge- 
sammtbild begrtindete Annahme einer wirkliehen Myotonie. sprieht. Aueh 
die Erseheinung~ dass vielfaehe Wiederholungen die BewegungsstOrung 

47* 
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nicht vhllig schwinden machen, spricht nicht dagegen; wir sind ihr be- 
reits in zwei einwandsfreien F$]len yon H o f f m a n n  (16~ 17) begegnet. 

Bemerkenswerther sind d i e E r s c h e i n u n g e n  yon Muskelsehw~iche,  
die beim Patienten bestanden. Ein deutlicher Muskelsehwund ]less sich 
allerdings nieht nachweisen: auch nicht im linken Arm~ dessert Kraft- 
losigkeit dem Patienten besonders bemerkbar geworden war; die Nus- 
keln ffihlten sich aber welch und schlaff an. Ebenso wenig fund sich 
eine Herabsetzung oder eine halbseitige Ungleichheit der directen oder 
indirecten Muskelerregbarkei L gesehweige denn EaR. Dagegen zeigte 
sich objectiv die Parese deutlich genug in Zahlen des Dynamometers, 
besonders in dem minimalen Werth ffir die linke Hand: in der fiberaus 
sehnellen Erm[idbarkeit und Sehlaffheit der Bewegungen und besonders 
noch fiir das rechte Peroneusgebiet in der ausgesproehenen Stetlungs- 
anomalie~ der Klumpspitzfussstellung. Der Kranke klagt erst seit einiger 
Zeit fiber diese Sehw~iche; sic macht ihn erst jetzt atlm~tlig unf~hig~ sein 
gandwerk welter auszufiben. Am kenntlichsten ist also wie aueh sonst 
bei Myatrophien der Beginn in Hand und Unterarm und den Mm. pero- 
nei~ d. h. in den mehr distalen Muskelgruppen. Der F a l l  ze ig t  da- 
d u r c h  d e u t l i c h e  B e z i e h u n g e n  za der  G r u p p e  der  Myoton ia  
c o n g e n i t a  a t r o p h i c a .  Und zwar scheint die u gereeht- 
fertigt, dass wir hier wahrschein]ich eben den ersten Beginn einer hin- 
zutretenden Atrophic bezw. Parese zu beobachten Gelegenheit haben. 
Noch besteht kein offenbarer Muskelschwund~ noch giebt die elektrisehe 
Untersuchung nieht den Befund der degenerativen Muskelerkrankung, 
aber in omin6sen Signalen ktindigt sich der verh~ingnissvolle Process 
an. in so frfihem Stadium und in so deutlichem Uebergang ~'on der 
typischen ztlr atrophischen Form der Myotonia congenita sind bisher 
selten Kranke zur Beobachtung gekommen. Hierher zu reehnen sind 
hhcbstens die schon oben erw~hnten F~lle yon B e r n h a r d t  (1899) und 
von F. Schu l t z e  (1905). Mit dem ersteren F~lle yon B e r n h a r d t  theitt 
aueh unsere Beobachtung den Mangel bereits ausgesproehener Atrol)hie 
hezw. degenerativer elektrischer Reaction bei deutlicher Pm'ese. Es 
w~re yon besonderem Interess% wenn es m6glich w~r% den Patienten 
nach einiger Zeit wieder zu untersuchen und auf etwaige Fortschritte 
der elektrischen etc. Verfinderungen zu fahnden. 

Die fibrigen Besonderheiten des Falles lassen sich kfirzer bespre- 
ehen. Zun~chst der N y s t a g m u s .  Er ist bisher bei Myotonie fiber- 
haupt erst in einem Falle bemerkt worden, bei dem es sich auch um 
die atrophische Form der Thomsen ' schen  Krankheit handelte. N~m- 
lieh in dem Fa]le yon F r o h m a n n  (lee. cir.); dazu kommen nun un- 
sere beiden Beobachtungen. Es handelte sich sicher um keinen reinen 
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Nystagmus, der naeh Gra f e ' s  (18)Definition ,,in ruhe los  hin und her 
pendelnden Bewegungen" besteht, flier abet bestanden zwar anfangs 
deutliche nystagmusartige Zuckungen bei Endstelhngen, aber es war 
doch auffallend, dass nach mehrfaeher Wiederholung der extremen 
Augenbewegungen der Nystagmus vSllig verschwand und: were1 tiber, 
haupt noeh in derselben Sitzung ~- bei unserm Fall 1i gelang es z. B. 
nicht--~ erst nach einer langeren Erholungspause wieder erschien. 
Dies erinnert eigenthfimlich an das Verhalten myotonisch erkrankter 
Muskeln, und es legt den Gedanken nahe, dass wir es in den nystag- 
musartigen Zuckungen hier nut mit einer Arbeit der myotonisehen 
FanctionsstSrung zu thun haben. 8o bestechend diese Annahme er- 
seheint, so muss doch darauf hingewiesen werden, dass vonder  zwar 
selten, aber doch sicher beobachteten charakteristischen, der StSrung 
der iibrigen KSrpermuskeln durchaus gleichartigen myotonischen Bewe- 
gungsanomalie der Angenmuskeln an unserem Kranken nichts bemerkt 
wurd% und dass andererseits bei jenen Kranken, bei denen auch die 
Augenmuskeln betheiligt waren, doch nie - -  mit einer einzigen Aus- 
n a h m e -  Nystagmus bestand. Eine eindeutige Erklarung vermSgen 
wir nieht zu geben. 

Ffir ~die auffallenden Verande rungen  der Ref lexe ,  insbeson- 
dere ffir den Mangel der Hautreflexe bei unserem Patienten, ist es eben- 
falls sehwer eine Erklarung zu finden. Sie sind allerdings nieht ohne 
Analogie in der Literatur. Freilich sind es da vorzfiglich die 8ehnen- 
reflex% hauptsaehlich die Knieph~nomene, die ein durehaus ungleieh- 
massiges Verhalten zeigen. Im Allgemeinen sind ja die Knieph~nomene 
gesteigert, oft sogar sehr lebhaft gesteigert; daneben beobachtete Erb in 
seinen Fallen I und V das eigenthfimliche Verhalten, dass beim ersten 
Schlage die Reflexcontraction sehr lebhaft eintrat~ dann aber rasch 
sehwaeher wurde, bei einzelnen Schlagen schliesslich ganz fehlte, um 
nur bei anderen Sehlagen wieder aufzutreten. Wiederholung des Ver- 
suehs nach einer Pause zeigte dasselbe Verhalten. Von diesen Erschei- 
nungen bot unser Fall nichts. Die Erh6hung der Sehnenreflexe ist aber 
nicht ohne Ausnahme. Bei einer durchaus nicht vollstihldigen Dureh- 
sicht liessen sich l e i c h t -  schon in der ersten Erb'sehen Monographie 
- -  Falle finden, bei denen, die Kniephanomene ganz fehlten (Seel ig-  
mt i l ler ,  Buzzard ,  P e l i z g u s  eta.) oder mehr weniger schwach und 
schwer ausl6sbar waren (Be rnha rd t ,  Pe te r s ,  P o n t o p p i d a n ,  Eulen-  
burg  und Melcher t :  Erb,  Hof fmann  etc.). Dieses Verhalteu hat 
auch eine gewisse practisch-diagnostische Bedeutung, da bereits zwei 
Combinationen von Tabes mit Thomsen 'scher  Krankheit (Hoffmann:  
N a l b a n d o f f )  beobaehtet wurden. Hof fmann  erzlihlt noch yon einem 
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anderen Fall% wo dies Verhalten der Kniephanomene zur Fehldiagnose 
Tubes Veranlassung gegeben hatte. Auch ffir die gautreflexe finden 
sich zuweilen Angaben fiber Schwache oder v Slliges Fehlen derselben 
( E u l e n b u r g  und M e l c h e r t ,  B uzza rd  etc.). 

Die S tSrung  der  Sensib i l i t i~ t ,  die allgemeine Hyperalgesie der 
Haut, der grossen Nervenst~mme, der Muskulatur, kSnnte besonders auf- 
fallend erseheineu. Denn es gilt a l s  Dogma, dass die Sensibilitat bei 
Thomsen ' sehe r  Krankheit immer intact ist, und auch mit Recht. 
Thats~chlich giebt es, soweit unsere Kenntniss geht, keinen einzigeu 
Fall, der wirklich eine Ausnahme yon dieser Regel bildete. Das ein- 
zige was in den vier F~llen yon S t r i impe l l ,  yon SchSnfe ld ,  yon 
W e s t p h a l  und yen W i c h m a n n  (s. o.) beschrieben ist, sind Parasthe- 
sien der Beine, zum Theil 6effihl yon Ameisenlaufen oder Kitzel, zum 
Theft lastiges Hautjucken. Da die objective Priifung aber immer nor- 
male Sensibilit~tsverhaltnisse ergab, so ist wohl anzunehmen, dass es 
sich um intercurrente StSrungen handelte, da es sich jedesmal um die 
Unterschenkel handelt% scbeint mir u auf Varicen oder auch 
auf A|koholmissbrauch sehr naheliegend. Die beiden ersten Erb 'schen 
F~lle und der yon B a l l e t  und Marie  zeigten ~hnlich wie der unsrige, 
Druckschmerzempfindlichkeit gewisser Muskeln. Sonst sind nirgends 
StSrungen der Sensibilitat in sicheren F~lten erwahnt. Auch in unserem 
Falle l~isst sich allgemein gesteigerte oberfl~chliche und tiefe Schmerz- 
empfindlichkeit auf eine nebenher gehende StSrung, n~mlieh auf die 
Ver~nderung der Psyche unseres Kranken, beziehen. 

P s y c h i s c h e  S t S r u n g e n  bei Thomsen ' scbe r  Krankheit sind his- 
her nicht beschrieben~ abgesehen yon der bereits yon T h o m s e n  selber 
erw'~hnten eigenthfimlichen Scheu der Kranken, yon ihrer ~Neigung, ihr 
Leiden anderen zu verbergen. T h o m s e n  glaubte ja deswegen das 
ganze Bild als psychische Stiirung auffassen zu diirfen. Es bandelt 
sich bei unserem sicher yon Haus aus beschr~nkten Patienten urn eine 
schwere depressive u die hervorgegangen ist aus der immer 
deutlicheren Erkenntniss yon der zunehmenden Herabsetzung der eigenen 
Leistungsf!ihigkeit, yon der Verschlimmerung seiner Krankheit. Der 
Patient, dem es bisher gelungen war~ den meisten Menschen und sogar 
seiner Frau zu verheimlichen, an welch eigenthtimlieher und noch dazu 
angeborener Krankheit er leide, sieht sich dazu mehr und mehr ausser 
Stande. Zu der Scham and Scheu darfiber kommt hinzu die Serge um 
die Unterhaltung seiner zahlreichen Familie. So verfallt er leicht vSllig 
diesen trfiben Stimmungen. Sein Gemiithszustand ist fast dauernd tief- 
traurig, er weint oft bitterlich, und Todessehnsuch~, Hoffnungslosigkeit 
und Verzweiflung, sogar Selbstmordideen "~ussert er sehr h~iufig. 
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Die Grundlage dieser affeetiven StSrung ist wobl die angeborene 
psychisebo Schw~iche. [ch halte as nun bereehtigt~ die kSrperliche 
Hyperalgesie aus dieser allgemeinen gesteigerten Reizbarkeit der Psyche 
zu erklliren~ mit der sich ja oft sensorische und sensible Hyper:,tsthesie 
verbindet. 

Wir haben es also, zusammengefasst~ in unserer ersten Beobachtung 
mit einem zweifellos echten Fall yon Thomsen 'seber  Krankheit zu 
thun~ der eine Reihe ungewShnlicher a t y p i s c h e r  Symptome anfweist~ 
yon denen ein Theft, wie das eig~enartige Verhalten der Reflexe~ der 
Nystagmus~ die psychisehe StSrung etc, keine wesent]iehe Bedeutung 
hat. Dagegen gebtihrt ihm dutch die Eigenart der BewegungsstSrnng 
und durch die ausgesproehenen Paresen Interesse s~)wohl fiir die Lehre 
yon den atypischen Formen der Thomsen'schen Krankheit im AIlge- 
meinen als aueh besonders ffir die Kenntniss der sogenannten Myotonia 
eongenita atrophiea. 

Ich fiige hier die Bespreehung der anatomischen Untersuchung an. 
Herr Dr. Mathias ,  Specialarzt ffir Chirurgie hier, hatte die Liebens- 
wfirdigkeit~ in der Dr. HSftmannn 'schen K]inik aus dem linken Muse. 
biceps ein etwa bohnengrosses Stiiekchen Muskel zu excidiren. Ieh 
mSchte mir erlauben~ den genannten Herren aueh an dieser Stelle meinen 
verbindlichsten Dank ffir ihr Entgegenkommen zu sagen. Das Muskel- 
stiiek wurde in zwei Theile zerlegt, und je eines in Miiiler und in 
Mtiller-Formol (Orth) fixirt. Ich will reich in der Beschreibung und 
Deutung der Befunde kurz fassen; denn einmal sollte der Zweck der 
vorliegenden Arbei~ in der Hauptsache eine klinische Untersuehung sein; 
und sodann hat S c h i e f f e r d e c k e r  (i9) in allerjfingster Zeit eine um- 
fassende Zusammenstellung und Bearbeitung der anatomischen Verhalt- 
nisse bei der Thomsen'sehen Krankheit gegeben~ und hat dabei mittels 
einer eigenen neuen Methode auch bedeutsam% vorher nieht gekannte 
Thatsachen hinzufiigen k(innen. Er fand besonders in dem Sarcoplasma 
eine eigenartige Ver'~nderung~ eine KSrnelung~ in Folge wovon aueh die 
Fibrillen erkrankten, unde r  fasst die tIypertrophie der Fasern und die 
Vermehrung ihrer Kerne erst als secund~re Symptome dieser Erkran- 
kung des Sarcoplasma auf; die Erkl~rung der Hypertrophie als Acti- 
vit~tshypertrophie~ die De j e r i ne  und Sot tas  gegeben hatten~ lehnt 
er ab. 

Wie die umstehende Zeiehnung zeig~ ergab die mikroskopische 
Untersuchung in unserem Falle das yon Erb gesehilderte Verhalten, 
deutliche tIypertrophie der Fasern (in der Zeichnung besonders in der 
oberen H~lfte erkenntlieh) und tiberall eine sehr reichliche Vermehrung 
der Kerne. Eine Vermehrung des Bindegewebes bestand nicht. Auf- 
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fallend war~ dass in den Schnitten, die yon dem in ~Itiller-Formol 
(Orth)  fixirten Stiick stammten (s. Zeiehnnng), nirgends V a e u o t e n  zu 
finden waren, w~hrend sie sieh in den mit Miiller fixirten Sehnitten~ die 
naeh M a r e h i  gef~rbt waren - -  das Resultat der Untersuchung mittels 
dieser Methode war fibrigens vSllig negativ - -  deutlich und gar nieht 
selten fanden. Auch S e h i e f f e r d e c k e r  weist darauf hin~ class er in 
seinen in FormollOsung nach J o r e s  fixirten Sehnitten Vacuolen nicht 
gefunden hat, und macht darauf aufmerksam~ dass s~mmtliehe bisher 
untersuehten Ffille yon T h o m s e n ' s e h e r  Krankheit~ die die u 

Qtterschnitt aus dem Muse. biceps sin. (Beob. I); in Miiller-Formol (Or th) 
fixirt, mit H~mal~un-Eosin gcf~rbt. Mittelstarke VergrSsserung. 

bildung zeigten~ mit Miiller fixirt waren. Ein ~thniiches Yerhalten er- 
w~ihnt bereits W e r s i l o f f  (20)1 d e r n u r  in Mtillerprgparaten Yacuolen 
fand. - -  

Auff~tlliger ist ein anderer Befund. Zwischon den hypertrophischen 
Faserquerschnitten~ in der Zeichnung im linken unteren Fe]d% besonders 
aber tiberall in den unteren rechten Feldern~ sieht man zahlreiche kleine 
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atrophische Querschnitte, di% in dem Prliparat noch deutlicher als auf 
der Zeiehnung, eigenthiimlich undeutliche Structu% eine Art Canalnetz 
zeigten~ wie z e r f a l l e n  aussahen. Es liegt nah% 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 wfirde dadurch 
all den Fall yon Frohmann(21)er innern~ wo sigh ebenfalls neben 
hypertrophisehen atrophische Fasern fanden. Im w e s e n t l i c h e n  abe r  
g l e i c h t  unse r  m i k r o s k o p i s e h e r B e f u n d s o s e h r  dem b e k a n n t e n  
E r b ' s c h e n ~  dass  wit  auch  h i e r in  eine B e s t g t i g u n g  und  S iche -  
rung  der  Diagnose  nns e r e r  e r s t e n  B e o b a c h t u n g  sehen  kSnnen .  

,Viel weniger einfach und eindeutig ist die Beurtheilung unseres 
zweiten Falles~ Eduard R. Wir hatten den Kranken yon ausserhalb 
kommen lassen wegen der Angabe des Franz R., dass night nur seine 
Mutter und Grossmutter~ sondern auch sein Bruder an der gleichen 
Krankheit gelitten habe. Wir waren auf den ersten Blick recht unan- 
genehm enttguseht. Keine Spur gegenwi~rtig yon Thomsen ' scher  StS- 
rung. Ein krSftiger~ sehr gewandt aussehende% vSllig gesund erschei- 
nender Mann. Auch ffir die Yergangenheit ergeben die eingehendsten, 
vielfachen anamnestischen Fragen nicht den geringsten Anhaltspunk% 
dass bei dem Kranken eine solche StSrnng je bestanden habe. Der 
Rranke war sichtlich befremdet und amfisirt durch die Sonderbarkeit 
unserer Inquisition. Abet wir mussten nach dem vSllig negativen Gegen- 
wartsbefund die MSglichkei% dass friiher vielleicht so]ch% wenn auch 
nicht sehr auffglligen St~irungen vorhanden gewesen seien~ annehmen~ 
da ja Franz R. ausdrticklich angegeben hart% 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 yon 
der Krankheit des Eduard~ wenn sie nicht bestanden hatte? Es war 
erforderlich~ diesen Einwand zu machen. Er konnte auf eine sehr harm- 
lose Art abgethan werden. Als wir ngmlich Franz R. fragten~ woher 
er denn wisse~ dass der Bruder Eduard an derse]ben Krankheit leid% 
gab er zu, dass er se]ber hie etwas daVon beobachtet habe; aber da 
Eduard auch nur 1/~ Jahr beim Militar gewesen se% babe er angenom- 
men~ dass jener wohl aus dam gleiehen Grunde entlassen worden sei, 
wie er s e l b e r -  wegen seiner Krankheit. Eduard aber hatte beim Train 
gedient, and war natfirlich deswegen nur 1/2 Jahr Soldat gewesen~ und 
so gab ein amtisanter Irrthum Gelegenheit zur Kenntniss des eigen- 
artigen Fa]les. 

Thatsiichlich konnte Eduard R. sich nicht erinnern, je auch nut 
andeutungsweise an einer ~thnlichen StOrung gelitten zu haben. Mfihelos 
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konnte er dauernd den schweren Beruf eines Maurers ausfiben, ja seit 
langerer Zeit war er sogar bei der sehwersten Art der Maurerarbeit~ 
dem Brfiekenbau: beschaftigt. Und ebenso ergab, um es noehmals hervor- 
zuheben~ die dorchgehendste genaueste Prfifung sammtlicher wi]lkfirlicher 
Bewegungen niehts yon myotonischer u Um so [iberraschen- 
der war dann der Befund tier mechanisehen und elektrischen Unter- 
suehung: der fast vSllig dem typisehen Erb 'sehen entsprach. 

Worum hande]t es sieh nun in diesem Falle? Schliesst gegeniiber 
der Gesammtheit der Erscheinungen das vSllige Fehlen der willkfirlichen 
myotonischen BewegungsstSrung die Diagnose: Thomsen ' s che  Krank- 
heir aus ? 

So einzigartig der Fall zuerst erscheint~ so fiberraschend der Be- 
fund aaeh ist, ganz ohne Analogie steht, wie wir bereits geseheu 
haben~ unser Fall bei genauerer Durchsicht der Literatm" nicht da. Ieh 
meine~ er darf in Beziehung gebracht werden mit jenen eigenthfimlichen 
Beobachtungen yon Hoffmann~ B e r n h a r d t  und Curschmann~ die 
oben bei Besprechung der Myotonia acquisita eine eingehende Wiirdi- 
gong erfahren haben. Arts diesen Beobachtungen geht unzweifelhaft 
hervor~ dass es Falle yon w i r k l i c h e r  Myotonie giebt~ wo in ge- 
wisson Regionen die wiliktirliche BewegungsstSrung fehlen kann, wo 
aber durch die objective Untersuchung auch ftir diese Gebiete das Vor- 
handensein des myotonisehen Processes eharakteristiseh zorn Ausdruck 
gebracht and festgestellt werden kann. Von diesen Fi~llen zu dem un- 
serigen ist dann nm" ein qnantitativer Untersehied. Dort partielles, hier 
allgemeines Fehlen der willkfirliehen myotonisehen BewegungsstSrung; 
hier wie dort ausgesprochene My. R. Wit  k6nnen  also auch  ffir 
u n s e r e n  F a l l  das  g o r h a n d e n s e i n  w i r k l i c h e r  T h o m s e n ' s e h e r  
K r a n k h e i t  a n n e h m e n :  die sich aber unerkl~rlieherweise in den sonst 
haufigsten und auffalligsten Symptomen hier nieht manifestirt. Der 
thatsachlieh vorhandene Krankheitsproeess, der sieh ja fiir unsere Beob- 
aehtung immer erst nach Wirkung bestimmter Reize aussert: tritt in 
unserem besonderen, sehr seltenen Falle, nieht schon nach dem physio- 
logisehen Reiz des Willens: sondern erst nach anders gearteten Reizein- 
wirkungen in Reaction, in Erseheinung. Auf die angenommene Diagnose 
weisen natfirlieh auch die hereditiir-familiaren Verh~ltnisse hin; es w~re 
wirklieh sehr gesueht: bei einem Kranken, der zwei der eharakteristisch- 
sten objectiven Symptome eines Leidens zeigt, mit dem Grossmutter: 
Mutter und Bruder behaftet waren bezw. sind, und ftir das bekannter- 
massen eine exquisite Neigung zu familiarem Vorkommeu feststeht; bei 
einem solehen Patienten nun eine andere Krankheit annehmen zu sollen. 
,}a~ gesetzt den Fall: man wollte das~ so wiire es welt sehwieriger, eine 
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andere bekannte Krankheit als Ursaehe dieser beiden eigenartigen Sym- 
ptome 1 der meehanischen und elektrischen My. R., zu finden. Voraus- 
setzung daffir w~ire 1 die myotonischen Erscheinungen nur : lsymptoma- 
t iseh"  aufzufassen. Die M6glichkeit daran zu denken, ist gegeben; 
denn thatslichlich wird ~Ton vielen Autoren ein ,symptomatologisches ~ 
Vorkommen myotonischer St6rungen durchaus angenommen. In ausffihr- 
licher Weise ist dies zuletzt yon Schu l t ze  (22) behandelt worden im 
Anschluss an eine Beobachtung yon Tetanie mit myotonischen Erschei- 
nungen, nicht nur mit StSrang der willkiirlichen BewegungsstSrung in 
Form yon ,Intentionskrlimpfen ~, sondern auch mit deutlicher mecha- 
nischer Erregbarkeitssteigerung - -  Dellenbildung - -  in der Zunge. Es 
giebt noeh eine ganze Reihe yon F~illen I die gleichzeitig Tetanie und 
Myotonie boten [Schultze (23)1 Hof fmann  (24)1 Be t tmann  (25), 
v. Voss (25)u.A.]. Die einzelnen Autoren sind durehaus nicht zu dem 
gleichen Resultat gekommen; ffir einzelne Fi~llel z. B. ffir den yon 
Hof fmann  und yon Be t tmann  ist es sicher 1 dass es sich um echten 
dauernden Thomsen gehande]t hat 1 neben dem Tetanie, eimnal nach 
Kropfektasi% einma[ nach chroniseher Magenerkrankung, intercurrent sich 
entwieke]t hatte. Schul tze  kommt zu dem Resultat, dass bei unzwei- 
felhaften Tetanien~ sowohl der spontanen Art, als bei Entkropfungs- 
und Magentetanien tonische Krampfe myotonischer Art vorkommen. 
Diese Thatsache ist wohl ohne weiteres zuzugeben, Aehn]iche StSrun- 
gen~ die also nur den ,myotonisch ~ ver~inderten Ablauf willkfirlicher 
Bewegungen zeigen 1 ohne die gleichzeitigen charakteristischen Verande- 
rungen der mechanischen und elektrischen Erregbarkeit I sind auch sonst, 
ohne jede Spur yon Tetanie oder Myotonie beschrieben. So hat Toby 
Cohn (7) fiber einen Fall berichtet 1 der mit der Vermuthungsdiagnose 
Ischias zur Poliklinik kam 1 und bei dem sich bei der Untersuehung 
fand 1 dass bei etwas forcirten Bewegungen des Unterschenkels jedesmal 
erst eine abnorm lange Zeit verging~ ehe die Contraction sich lSste; 
ausser in den Beugern und Streckern des Unterschenkels fand sich das- 
selbe Phgnomen im Biceps and Triceps und in den Kaumuskeln e iner  
Seite. Der Kranke hatte die St6rung fiberhaupt nicht bemerkt I erst 
dutch sehr eingehendes Fragen konnte festgestellt werden, dass er etwa 
seit einem Jahre fi'fihmorgens die t]and nicht ordentlich 5ffnen konnte 
und zuweilen eine gewisse Steifigkeit in den Beinen ffihlte. Die mecha- 
nische und elektrische Erregbarkeit war vSllig normal. Worum es sich 
in diesem Fall handelt% ist sehwer zu sagen. Thomsen 'sche Krank- 
heir ist wohl sicher auszuschliessen. MSglich w~ire es, dieses Ph~inome~l 
als Ausdruck einer allgemeinen Neurose aufzufassen; denn es giebt 
Fiille~ bei denen die gleiche StSrung bestand I und wo unzweifelhaft 
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Hysterie vorlag. Hierher gehSrt z. B. der Fall yon Hughes  (28), der im 
20. Lebensjahre an hysterischen Kr~impfen und Contraeturen erkrankte. 
Einige Woeheu sp~iter traten ira Beginn jeder gewollten B e w ~ n g  kurz 
dauernde tonische sehmerzlose Contraetionen hinzu; My. R. war nicht 
auszulSsen. In dem Falle you B e c h t e r e w  (29) handelte es sich nicht 
um eigentliche Intentionskr~rapfe: die allm~lig schwanden: sondern urn 
eine allgeraeine gleichmassige sehr eigenartige Spannung und Hemraung 
ffir willkfirliche Bewegungen; die grebe Kraft war sehr gut. Von rae- 
chanischer oder elektrischer My. R. keine Spur. Bech~erew hat an 
an Hysterie gedaeht, hat aber: da Stigraata nieht naehzuweisen waren~ 
eiae allgemeine ,rein nervOse Affection" angenoraraen. Fuchs  (30) 
stellte irn Wiener psyehiatrischen Verein einen Fall yon h y s t e r i s c h e r  
Myotonie  vor: der den Typus der ,myotonischen Hand" zeigte, die 
den einraal gefassten Gegenstand erst naeh langerer Zeit frei giebt. 
Die gleiche Erscheinung konnte ieh  se lbe r  jfingst bei unzweifelhafter 
Hysterie (fair Hemipares% Heraian~sthesie, Gesiehtsfeldeinschr~nkung~ 
transitorischen D~ramerzustgnden etc.) beobachten. Gab man dem Kran- 
ken einen Gegenstand, z. B. die eigenen Finger oder das Dynaraoraeter: 
in die Hand und hiess ihn kr~ftig zudrficken: so verraoehte er prompt 
and auf der nicht p~retischen Seite mit guter Kraft~ die Hand za 
schliessen. Oeffnung tier Hand war uieht raSglieh; man sah: dass Patient 
sich Mfihe gab: die Finger blieben aber in krankhafte% sehmerzloser~ 
toniseher Beugung~ auch wenn man vorsichtig den Gegenstand aus ihrer 
Umktammerung entfernte. Passive Versuche die Stellung zu ~ndern, 
wurden ~usserst sehraerzhaft empfunden, b~aeh einiger Zeit 15ste sich 
der Krampf langsara. Bei g e w S h n l i c h e u  Bewegut~gen b e s t a n d  
ke ine  StOrung. 

Aueh. in  den Fgllen yon angeblich , s y m p t o m a t e l o g i s c h e r "  
Myoton ie  bei S y r i n g e m y e l i e  handelte es sich in der fiberwiegenden 
Mehrzahl nur urn raehr weniger ~hnliehe StSrungen der willk/irliehen 
Bewegliehkeit: z. B. in zwei F~llen yon H. S c h l e s i u g e r  (31)~ tier auch 
die fibrigen hierher gehSrigen Beobachtungen yon R y b a l k i n :  West-  
phal :  P a t r i c k  etc. zusararaengestellt hat. Aehnlieh hat Ka i se r  (32) 
u. A. solche tonische Iutentionskrarapfe in Fgllen yon Athetose gesehen~ 
uad schon L e y d e n  (33), der j~ bereits vet Thorasen  in seiner ,Klinik 
der Rfickenmarkskrankheiten" das Bild beschrieben hat: giebt an, ghn- 
liche Erscheinungen in einera Falle yon Dem. paral, rait Muskelatrophie, 
ferner bei sogenannter aufsteigender Paralyse etc. beobaehtet zu haben. 

Will man in alien diesen FMIen yon einera s y m p t o m a t o l o g i -  
schen Vorkoramen r a y o t o n i s c h e r  StSrungen sprechen: so scheint das 
unbenoramen bleiben zu dfirfen; nur ist es nOthig~ dass man sich ein- 
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gedenk bleibt, dass das willkiirliehe Verhalten bei echter Myotonie 
durehaus nicht einheitlich ist. Ich selber halte den Vorschlag J a k o -  
by ' s  (11) am zweekm/issigsten, in den F/ t l len ,  we d iese  Ph~no-  
mene ohne B e g l e i t u n g  tier s o n s t i g e n  S y m p t o m e  der  Myoton ie  
vo rkommen~  t ro t z  a l l e r  A e h n l i e h k e i t  n ieh t  yon , ,myotoni -  
sehen  S y m p t o m e n "  zu sprechen~ sondern  u m V e r w i r r u n g e n  zu 
v e r m e i d e n ,  den g.anz a l l g e m e i n e n  A u s d r u e k  , , I n t e n t i o n s -  
k r ~ m p f e  a zu geb rauchen .  

Sehwieriger ist die Frage bei den F/~llen yon Tetanie, Syringo- 
myelie et% we sieh neben den eigenartigen, mehr weniger /ihnliehen 
Bewegm~gsph/~nomenen aueh die St6rungen der mechanisehen oder elek- 
trisehen Erregbarkeit, wenn aueh nut andeutungsweise, in einzelnen 
~[uskelgebieten z. B. der Zunge~ fanden, wie in den P~llen yon S c h u l t z e ,  
yon v. Voss etc.1). S ehu l t z e  selber nimmt an~ dass ,,bei Tetanie in 
einer Anzahl yon FNlen" eine ,~myotonisehe" Reaction der Muskeln 
aueh naeh meehaniseher und elektrischer Reizung eintreten kSnne". Ieh 
glaube, die sehr eingehenden Ausffihrungen S e h u l t z e ' s  sind nieht fiber- 
zeugend genug. Die N6gliehkeit~ dass es sieh in all diesen F~llen um 
,,formes frustes" yon Thomsen ' seher  Krankheit handeln k6nne~ bei 
denen~ wie es ffir die F~lle yon H o f f m a n n  und B e t t m a n n  sieher ist, 
sieh eine Tetanie i n t e r e u r r e n t  entwiekelt hat, ist gar nieht ausdrfiek- 
lieh erwogen und erst reeht nieht mit Sieherheit ausgesehlossen wet- 
den; ffir diese MSgliehkeit liesse sieh die Vermuthung anftihren, dass 
vielleieht die Thomsen ' sehe  Krankheit oder die angeborene Disposition 
daffir zur Erwerbung yon Tetanie einen gfinstigen Boden gebe, woran 
z. B. die F~lle yon Thomsen ' seher  Krankheit denken lassen, die aus- 
gesproehenes Chvos tek ' sehes  Ph~tnomen zeigten, ohne jedes sonstige 
Zeiehen fr/iher oder sparer yon Tetanie (Be rnha rd ,  Sehot~,  Sehul tze ,  
C u r s e h m a n n  etc.). Das symptomatologisehe Vorkommen w irklieher 
My. R. bei Tetanie etc. scheint mir also dnrehaus nieht bewiesen. 

Wie dem aueh sei, kehren wir zur Bespreehung unserer eigenen 
Beobaehtung zur[iek, und setzen wit gar fiir sic das symptomatologisehe 

1) Frohmann theiltin einer inzwischen ersehienenen Arbeit (Deutsehes 
Archiv f. klin. Med. 1905. Bd. 86) einen Fall yon Myelitis transversa mit Mus- 
kelwogon (Myokymie) mit, der ausserdem deutliehe Naehdauer der indirecten 
nieh~ nur, sondern auch der di recten faradischen und galvanisehen Zuckun- 
gen und ErsehSiofbarkeit dieser Reaction bei wiederholtem Reizo zeigte; die 
Zuckungen waren aber nicht tr~ige und langsam; auch fehlte die meehanische 
und willkiirliehe ,myotonische ~: StSrung. Frohmav.n selber sehloss Myo- 
tonio aus~ und wies selber auf die bedeutenden Untersehiede gegentiber der 
typisehen My, g. bin. 
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Vorkommen wirklicher My. R. voraus~ so wird es immer noch sehr 
schwierig odor vielmehr unmOglich sein~ eine der angeffihrten Krauk- 
heiten oder sonst eine festzustellen~ als deren Symptom die sichet'e com- 
plete My. R. hier gelten kSnnte. Also auch per" exclusionem dfirfen 
wir zu dem Schluss gelangen: dass es sich in unserer Beobachtung II 
ebenfalls um eine wirkliche~ abet allerdings a t y p i s c h e  Thomsen ' sche  
Krankheit handelt. Von den fibrigeu Besonderheiten des ersten Falles 
bet er sonst~ mit Ausnahme des Nystagmus~ der abet bereits deft seine 
Besprechung erfahren hat~ nichts; Reflex% Psyche, Sensibiliti~t waren 
v011ig frei. 

Das R o su 1 t a t unserer kliniSchen Untersuchung ist eine Reihe eigen- 
artiger Ergebnisse. Die Zah[ und Mannigfa]tigkeit der Abweichungen 
sowohl des Gesammtbildes nach Entstehung~ Verlauf~ Vertheilung etc, 
als auch der einzelnen Hauptsymptome ist eine fiberraschende. D i e  
geringsten Abweichungen bieten die StSrungen der mechanischen und 
elektrischen Erregbarkeit. Ffir die erstere konnton wir nur feststellen~ 
dass sie in ganz seltenen F'~llen vS1]ig fehlen, in h~ufigeren nur p a r -  
t iel l~ wie eben auch das Gesammtbild~ vorhanden sein kSnnen. Die 
wichtigste Abweichung yon dem Typus der e l e k t r i s c h e n  StOmng ist 
die sogenannte ,incomplete" My. R. nach Huet ,  wie sie besonders in 
den Eu ]enbu rg ' s chen  Paramyotoniefiillen sich findet. 

Die StSrung der willkfirlichen Beweglichkei L das bekannteste, aug 
fiilligste und ~lteste Symptom, bietet die zahlreichsten und eingreifend- 
sten Abweichungen. Die wichtigste Thatsache wird durch unsere Beob- 
achtung .]I gegeben~ dass n~mlich die StSrung der willkfirlichen Bewe- 
gungen, die , ,myoton i sche"  StOrung~ vSllig fehlen kann. Paradox 
ausdrficken lfisst sieh 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 Myoton ia  s ine  tonu  giebt. Ja, nicht nur 
jeder Tonus kann fehlen~ sondern gerade das Gegentheil~ ausgesprochene 
]~hmungartige Schw~ehe und Schlaffhei L kann als Ausdruek der will- 
kfirlichen Funetionsst6rung bestehen. Als Uebergang zwischen diesen 
Extremen kann die FunctionsstOrung zwar typisch vorhanden sein~ abet 
in so geringer St~rke~ dass sie subjectiv iiberhaupt nicht~ sondern erst 
bei sorgf~ltiger Prfifung bemerkt wird oder aber dass sie erst bei an- 
gestrengten~ foreirten Impulsen erseheint. Als weitere Abweichung der 
BewegungsstOrung haben wir die paramyotonische kennen gelernt~ und 
schliesslich in unserer eigenen ersten Beobachtung die Erscheinung~ 
dass statt tonisehem starrem Krampf nur eine elastisehe Spannung zu 
bestehen braueht. 
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Die Herediti~t, bezw. Familiaritat und der congenitale Begiun in 
friiher Jugend kSnnen in einer grossen Zahl der Fiflle fehlen; jedoch 
handelt es sich auch da~ wo der Beginn der Krankheit erst in ein 
spateres Alter fallt~ n i ch t  um ein w i r k l i c h  e r w o r b e n e s  Leiden~ 
sondern entweder um eine mehr weniger plStzliche, vorzugsweise dutch 
kSrperliche oder psychische Hyperhmction veranlasste E x a c e r b a t i o n  
des rudiment~tr vorhandenen Leidens oder nur um eine l~tngere Latenz 
desse]ben and um einen tardirten Ausbruch bei virtueller Existenz der 
Krankheit; daher empfiehlt sich statt der Bezeichnung ,Myotonia acqui- 
sita ~ die Bezeiehnung Myoton ia  c o n g e n i t a  a d u l t o r u m .  

Der Ver l au f  des Leidens ist kein gleichmassiger, mit nur geringen 
Schwankungen unverandert fortdauernder. Einmal kann das Leiden in 
periodischen Anfiillen auftreten, und dana kSnnen sich im weiteren 
Verlauf neae Symptome, niimlich Mtlskelatrophien mit Paresen, hinzu- 
gesellen. Das Leiden braucht nicht den ganzen KSrper zu ergreifen, 
sondern befallt oft nut bestimmte Regionen~ in sehr seltenen F~llen 
zeigt sich halbseitiges Befallensein. Zuweilen abet zeigen sich auch in 
den ffir gewShnlich vSlIig freien Regionen, besonders in starker Ki~lt% 
die typischen Erscheinungen. Eine Combination reiner oder atypischer: 
besonders rudiment~irer Formen des Leidens mit anderen Nervenkrank. 
heiten kommtvor~ aber nicht allzu hgufig. Ein s y m p t o m a t o l o g i s c h e s  
u von der willktirlichen myotonischen StSrung ~hnlichen Er- 
seheinungen ist bei verschiedenen Nervenkrankheiten~ besonders bei 
Tetanie and Neurosen~ beobachtet; es empfieh]t sich daftir zur Unter- 
scheidung die Bezeichnung , I n t e n t i o n s k r f i m p f e  ~'. Das symptomato- 
logische Vorkommen der echten mechanischen und elektrischen My. R. 
bei anderen Nervenkrankheiten ist nicht sicher gestellt. 

Was die E r k e n n u n g  der atypischen Formen anlangt, so gilt das 
Resultat~ dass es ein einzelnes~ absolut p a t h o g n o m o n i s c h e s k]inisches 
Symptom~ wie iiberhaupt nicht~ auch fiir die Myotonia congenita nicht 
giebt. Sowohl was die typische Form als auch ihr Vorkommen anbe- 
trifft~ sind die StSrungen der mechanischen and elektrischen Erregbar- 
keit die constantesten~ d, h. also wohl auch die am meisten pathogno- 
monischen. Ihr Vorhandensein oder Fehlen wird stets den Ausschlag 
geben~ siehern aber kann die Diagnose immer erst eine Summe der 
Erscheinungen. 

Meinem hochverehrten Chef~ Herrn Prof. Meyer~ sage ich auch 
bier fiir die giitige Ueberlassung des Materials~ fiir die Anregung and 
die stets bereitwillige Uuterstfitzung meinen aufrichtigsten Dank. 
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