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Zwei F~ille yon congenitalem Muskelleiden bei 
Kindern~). 

"\Ton 

Privatdoceut Dr. A u g u s t  Wimmer~  
I. Assistent an der psych.-neurol. Abtheilung des st~dt. Kr~nkenllau~es KoI)enhagen. 

(Mit 3 Abbildungen im Text.) 

Die Casuistik der angeborenen Muskelleiden ist noch nicht so reich- 
haltig~ als dass die folgenden zwei Beobachtungen nicht Anspruch auf 
Interesse machen diirften. 

1. F a l l .  16 Monate alter Knabe. Eltern gesuud. Lues wird verneint. 
Keine psycho- resp. neuropathisehe Disposition. Kein i~hnliches Muskelleiden 
in der Familie. Mutter w~hrend der Graviditiit gesund~ v e r s p i i r t e  a b e t  so 
g u t w i e g a r  ke ine  B e w e g u n g e n  des K i n d e s i m L e i b e .  Partus normal~ 
ohne Kunsthiilfe. Kind rechtzeitig und lebendgeboren~ keine Asphyxie. Ausser 
,Lungenentziindung" im letzten Winter keine extrauterine Krankheit. Sogleieh 
naeh der Geburt wurde am Vertex cranii eine ,@esehwulst" bemerl~t~ die in 
den ersten Monarch weich, sp~ter hii, rter anzuftihlen war, um mit Absehluss 
des ersten Lebensjahres zu versohwinden. Nie Convulsionen oder andersartige 
Cerebralia. Schon einige Monate nach der Geburt musste das Kind yon der 
Brust genommen werden, weil es nicht saugen konnte. Es ist i m m e r  sehr 
s e h l a f f i m g a n z e n K i i r p e r  gewesen~ !(onnte n i o h t  d i e h r m e  in de r  
S e h u l t e r  e lev i ren~ schleeht im Ellenbogen flectiren~ wghrend die B e w e -  
g u n g u n g e n  der  g ~ u d e  und l? inger  n a t i i r l i c h  ersehienen. Die Zehe~ 
zeigten n o r m a l e  Beweglichkeit~ ebenso wS, hrend der crsten Monate die Fuss- 
gelenke. Die fStale V a r u s s t e l l u n g  aber hielt an~ und nach und nach sind 
beide Fossgelenke steif geworden. Die Bewegungen in den Kniegelenken an- 
n~hernd normal~ in den H i i f t g e l e n k e n  abet immer nur min ima i~  und das 
Kind vermag sigh nieht auf den Beinen zu stiitzen~ sondern kniclCt beim ger- 
suoho in Hfiften und Knieen ein. Der Kopf  neigt immer zum g i n t e n i i b e r -  
fa l len~  wenn das Kind aufrecht sitzt. Das Kind vermag es nieht~ s ich  aus  

1) Demonstration in tier Neurologischen qesellschaft am ~9. Nov. 1905. 
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der R / i c k e n l a g e a u f z u r i c h t o n .  D ieMuske l schwi i cheha t imLaufe  der 
Zeit zugenommen.  

Die geistige Entwiekelung scheint normal gewesen zu sein~ das Kind 
spricbt aber nur wenig end ist noch um'einlieh. 

Ungef~ihr yon der Mitte des ersten Lebensjahros ring das Kind an :~fett" 
zu werden~ besonders an den Femor% Mons veneris und Antibrachia. 

Die FOsse und Crura neigten immer zur Cyanose. 
S ta tus  p raesens :  Entwicklung des Kindes en,tspricht ungefiihr dem 

Alter. Habitus nicht kretinoid; das Kind maeht im Ganzen keinen imbecillen 
Eindruek. Cryptorehismus bilateralis; linker Testis am Eingange des Canal. 
ingu ina l i s . -  Keine VolumenvergrSsserung des Kopfes~ dessen Masse enter 
sieh proportional sind, Tubera parietalia ein wenig prominent. 

Uebrige 0rganuntersuehung fiSrdert nichts Besonderes zu Tage. Keine 
Rhacbitis. 

Muskel des Gesichtes und der Augen intact mit normaler Beweglichkeit; 
so aueh die Zunge. Die Sprache wortarm~ aber gut articulirt. 

Der Kopf sinkt hinten fiber~ wenn man das Kind auffiehtet. 
Das Kind kann aufreoht sitzen~ knickt abel' leic, ht zusammon. Keine fixe 

Deviation der Colnmna. 
Die S c h u l t e r n  sind sehr ,dose" mit Hervorspringen der medlalen Sca- 

pulari/nder. Ausgesprochene Abmagerung en masse der Muskulatur des ganzen 
Schultergfirtels; die Musketreste sehr tonusarm. Spontanbewegungen im Schul- 
tergelenke bis auf ein Minimum reducirt. 

Muskulatur der Oberarme schlaff, besonders der Bicipites; Spontan- 
bewegungen in den Ellenbogeng'elenken win'den selten und ohne Kraft ausge- 
fiihrL Das Volumen der Un t e r a rm e i s t  dureh oin past~ises, s u b c u t a n e s  
Fe t t po l s t e r  vergr6ssert I die unterliegenden Muskeln ffihlen sieh reeht schlaff, 
nieht aber deutlich atrophisch an. Die Bewegungen in den H a n d g e l e n k e n  
soheinon iowohl in Intensitg~t als aueh im Umfange normal; die P i n g e r b e w e -  
gungen  sind spontau recht lebhaft.; HEndedruek beiderseits fest. Keine Atro- 
phie der kleinen Handmuskeln. 

huoh die Ht i f tgelenko sind lose; die Femora kSnnen fiber den Bauch 
gelegt werden. Das Kind knickt sogleieh in ttfiften und Knieon zusammen~ 
wenn man es auf die FOsse stellt. Keine Spontanbewegungen in den Hfift- 
gelenken. Mates, Mons veneris, die Hiiften, Femora~ zum Theil aueb die Crur~/ 
yon oinem sehr stark entwiel~elten, pas t5sen  subcu t anen  Fe t t po l s t e r  
verdeekt. Die unterliegenden Glutaeal-~ Hfift- und Schenkolmuskel ffihlen sieh 
sehr schlaff und a t r o p h i s c h  an. Muskulatur der Crura seblaff~ nicht abel- 
doutlioh atrophisoh. Spontanbeweg'angen in den gniegelenken so!ten und 
kraftles. Beide FOsse in mittelstarker Varusstellung mit reeht starker Con- 
tractur der Wadenmuskeln. Die Peronaealmuskeln schoinen stark paralytiscb; 
in den Fussgelenken spontan nur Flexions- und Pronationsbewegungen. Die 
Z e h e n zeigen lebbafte Spontanbewegungen. 

Die paretisoh-atrophischen Vergnderungen sind sowohl an den oberon als 
auch an den unteren :Extromitiiten anngthernd symmetr i  s ch. 

Archly f, Psychlatrie.  Bd. 42. t te f t  3, 69_, 
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Keine sichere Fibrillation irgondwo; koine choreiformo odor athetoidc Un- 
ruho; koine Ataxie odor Tremor bei den Groifbewegungen. 

Die e lek t r i sche  Unte r suchung  der Muskoln der oberon und untcren 
Extremitiiten zeigen fiir beide Stromarten eine deutlicho Herabsetzung; die 
di recte  ga lvan i scho  Zuckung iiberali sehr trSge und in den proximalon 
Muskeln mit nur sehr geringom Unterschied zwischen KSZ und ASZ. Die 
geactionen in den beiden Peronealgebieten sehr herabgesetzt~ erst bei ca. 
20 MA. und mit KSZ < ASZ. 

Die Sehnenref lexe  fehlen sowohl an den oberon als auehan den 
unteren Extremitgten. Plantarreflexe schwach, veto Flexionstypus. 

Die Sohmerzreactionen yon allen KSrpertheilen scheinen normal. 
Starke Cyanoso und niodrige Hauttemperatur an beiden Boinen~ zum 

Theile auch an tt~inden und Unterarmen. 

Es ist nicht ganz leieht~ diesem Fall yon angebo rene r~  p r o -  
g re s s ive r~  s y m m e t r i s e h e r ~  wesentlieh p rox ima le r~  a t r o p h i s e h e r  
E x t r e m i t i i t s -  und T r u n e u s p a r e s e  mit beginnender E n t a r t u n g s -  
r e a c t i o n  in eine bestimmte der bekannten Formen der infantilen 
5tuskelatrophien einzureihen. 

gine etwaige eerebrale Genese anzunehmen und das Leiden mit 
tier eraniellen ,Gesehwulst" in Verbindung zu setzen~ verbietet sigh yon 
selbst naeh dem sehlaffen atrophisehen Charakter der Paresen. 

Unter dem Namen der Mya t on i a  c o n g e n i t a  hat O p p e n h e i m ~ )  
ein angeborenes Muskelleiden bei Kindern besehrieben~ dem unser Fall 
in mehreren Paukten gleieht. Das Leiden seheint ein seltenes; O. hat 
im Ganzen 4--5  F~lle gesehen, l)as Leiden zeigt sieh als eine auf- 
fallige Muskelsehlaffheit, besouders an den Beinen, seltener an den 
Armen odor am Truneus. Die Extremit~iten lassen sieh ,~wie lose An- 
hfingsel" bewegen. Ein gewisses Maass yon aetiver Bewegliehkeit ist 
doeh in der Regel noeh vorhanden. Die Sehnenph~inomene sind sehwaeh 
odor erlosehen. Keine  M u s k e l a t r o p h i e  uud nut eine e i n f a c h e  
Herabsetzung der elektrisehen Irritabilit~it. O. hat feststellen k6nnen~ 
dass das Leiden des allmiiligen A u s g l e i e h s  f~thig ist und hat sic auf 
eine verztigerte Entwickelung der Muskulatur bezogen~ denkt sieh abet 
aueh die MSgliehkeit einer versp~iteten Entwiekelung eentraler Theile 
bezw. ihrer Fuuetionen, z. B. der u 

Gegen diese Aetiologie hat Sp i l l e rS )  Einw~inde erhoben; er hat 
ein 22 monatiges Kind mit angeborener Myatonie seeirt. Das Nerven- 

1) Menatsschr. f. Psych. u. Neur. 1900. Bd. VIII. It. 3. Lehrbueh d. 
Nervenkr. 1902. S. "200. Berliner klin. \Vochenschr. 1904. No. 2I. S. 255. 

2) Univ. Penns. Meal. Bull. .Jan. 1905. l~ef. Centralbl. f. Norvenheilk. 
u. Psych. 1905. No. 19. 
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system zeigte sieh ganz normal; die Muskeln aber waren blass, mit 
Fett- und Kerninfiltrafion; die Querstreifung bewahrt~ die L~tngsstreifung 
undeutlieh. Wenn S. aus diesem isolirten und - -  histopathologisch - -  
kaum ganz unzweideutigen Befunde schliesst, die Orundlage der con- 
genitalen Myatonie soi eine prim:~ire Muskelerl~rankung, SO ist dieser 
Schluss gewiss ein wenig voreilig. Die beinahe constante Spontan- 
heihmg der Myatonie, der einfache, nicht atrophisehe Charakter ihrer 
Paresen contrastirt zu stark mit der Progression und dem ganzen kli- 
nischen Bild der musculo-dystrophisehen Leiden. 

Die Atrophie mit beginnender Entartungsreaction, die Progression 
macht es sehr unwahrscheinlich, da s se s  sich in unserem Falle um 
eine einfache Myatonie handein sollte. Das Bild gleieht eher den yon 
Werdnig  (1891, 1894), sp~ter yon Hof fmann ,  Brunsl) ,  Thomson-  
Bruce  und in D~nemark yon To r r i l d  e) beschriebenen Formen yon 
,frtihinfantiler", heredit~trer~ progressiv-spinaler Muskelatrophie. In 
zwei Punkten aber stimmt mein Fall mit dem von Werdn ig -Hof f -  
mann gezeichneten Krankheitsbilde nieht fiberein: Einmal fehlt in 
meinem Fall die Heredit~t, was doeh vielleicht angesiehts neuerer 
Untersuchungen (Hoffmann~ Bruns) nicht mehr yon so grossem Be- 
lang wie frfiher ist. Mehr auff~tllig ist es~ dass in unserem Falle das 
Leiden angeboren  i s t .  

Nun hat abet Beevor  3) einen Fall referirt: der auf der einen 
Seite angeboren ist, w~thrend or sowohl klinisch, ats auch pathologisch- 
anatomisch die gr6sste Uebereinstimmung mit dem Werdn ig -Hof f -  
mann'schen Typus aufweist. Es war ein fiinf Wochen altos Kind, van 
dessen acht Gesehwistern drei in der 4.--6. Woehe an demselben Leiden 
gestorben waren. Die Geburt war schwierig; das Kind asphyktiseh, 
zugleich in allen Extremit~ten paralytisch, nut in der rechten Hand 
schwaehe Spontanbeweguugon. Das Gesicht frei. Starke Nuskelatrophie 
mit Degenerationsreaction. Schliesstich - -  als eine etwas fremdartige 
Erscheinung - -  Analgesie yon den Zehen bis hinauf zur zweiten Rippe. 
Die Autopsie zeigte eine sehr starke Atrophie der grossen Vorderhorn- 
zellen dureh das ganze Rfiekenmark (ohne vermehrte Vaseularisation 
odor Infiltration yon Rundzellen)~ Hypertrophie und Atrophie yon 
Muskelfasern~ Degeneration der Hinterstriinge yon der Lumbal- his zur 
Cervicalgegend. 

1) Deutsche Zeitschr. f. Nervenheitk. 1901. Bd. 19. S. 401. 
2) Hosp. Tid. 1902. p. 1187. 
3) Braid. 1902. XCVII. p. 85. 

62* 
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S e v e s t r e  ~) hat einen Fall von schlaffer Parese aller vier Extre- 
mit~ten und veto Truneus bet einem 21/2 Monato alten Kinde ver6ffent- 
lieht. Es fand sich Atrophie mit Degenerationsreaetion. Von ffinf Ge- 
schwistern hatten zwei dasselbe Bild goboten. S. vermuthet eine intra- 
uterine Poliomyelitis, eine Annahm% die Pair sehr unwahrscheinlieh 
lautet. Erstens weiss man nur sehr wenig fiber ,intrauterine" Polio- 
myelitis. Zum andern - - w e a n  aueh die acute spinale Kinderl~hmung 
so mfiversell wie in S e v e s t r e ' s  Fall sein mag, ist es doeh immer far 
die poliomyelitischen L~hmungen eharakteristisch~ dass sie eine Re- 
g r e s s i o n  in der Ausbreitung der Paralysen anfweisen~ nicht wie bier 
eine P r o g r e s s i o n .  Der pathologiseh-anatomisehe Befund Beevor ' s  
sprieht, aueh gegen einen inflammatorisehen Process im tlfiekenmarke. 

Mehr plausibel klingt es mir, wenu H u t i n e l  e) in der Discussion 
fiber S e v e s t r e ' s  Fall als Erkl'~rung zweier Eigenbeobaehtungeu yon 
Beth- und Truneusparalyse bet Kindern, die in S t e i s s l a g e  geboren 
waren, eine i n t r a m e d u l l ~ t r e  B l u t u n g  annimmt, l)ass eine H~tmato- 
myelie ein solches Bild hervorrufen k a n n ,  geht aus B e e v e r ' s  zweitem 
Falle (lee. tit.) hervor. Die Annahme ether tlftmatomyelie in me inem 
Falle seheint mir indessen sehr unwahrseheinlieh; aueh die h'~mato- 
myelitisehen L~hmungen pflegen eine Regression aufzuweisen oder 
bleiben wenigstens station~ir. Und eine so ausgiebige intramedull~ire 
Blutung, wie sie in meinem Falle angenommen werden musste, w~tre 
gewiss letal verlaufen~ wie in dem Beevor 'sehen Falle. 

Naeh Allem seheint mir die Annahme die einfaehste zu sein~ dass 
bet meinem Patienten die angeborene Resistentia minor des Proto- 
neurons vorliegt~ die in einzelnen l?~llen tempor~ir und reparabel 
(Myaton ia  e o n g e n i t a  O p p e n h e i m ' s ) ,  in anderen progredient und 
letal ist ( W e r d n i g - H o f f m a n n ' s e h e  M u s k e l a t r o p h t e ) .  

2. Fall .  12j~ihriger Knabe; yon fanf Geschwistern sind zwei in der 
t(indheitan ~Hirnentzfindung" gestorben. Ein Vetter ist s ehwaehs inn ig  
und an den Beinen gelghmt.  Pat. ohne Kunsthalfe, reehtzeitignach nor- 
maler GraviditS~t geboren. Schon eheer zu gehen anfing, wurde bemerkt, d~ss 
,die Passe hingen"~ erst nach beendetem 2. Jahre ling er mit dem Gehen an. 
Spraeh und wurde reinlich zur normalen Zeit. Veto 5.--6. Lebensjahre an 
wurde eine zunohmende Defo~mit~it der Passe  auffS~llig. Das Gehen 
imm:er schlecht~ stolpern G unsieher, zeitweilig mit Einknieken der Knie. 
Immer  ein wenig buekel ig ,  die Kyphose ist jedoeh .erst wghrend der letzten 
zwei Jahre stgrker hervorgetreten. DieAbmagerung der Beine und der 
Schut te rg i i r t e l  hat sieb anmerklich ent.wiekelt. 

1) gel. Neurol. Centralbl. 1900. No. 19. S. 904. 
2) gef- Neurol. Centralbl. 1900. No. 19. S. 905. 
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Der Z u s t a n d  ist einfach p r o g r e d i e n t  gewesen. 
S t a t u s  p r a e s e n s .  Eher ein wenig aufgoschosson mit relativ kleinem 

f(Srpergewicht (28 l@. Go hen stolpernd~ unsieher, der Deformitgt der Ffisse 
entsprechend, nicht spastisch odor yon einem bestimmten Typus. Beiderseitiger 
pes v a r o - e q u i n u s  nach paretischem Typus; mgssige Plantarflexion mit 
dem Calcaneas in normaler Stellung~ sebr ausgesprochener IIob l fuss  (Fig. 1) 

Figur 1. 

mi~ starl~er Adduction des 1Hitlelfnsses~ abet ohne erbeblfche Supination. Die 
Fussdeformit~i~ nahezu symmetriseh anf den beiden Seiten; ist theilweise ans- 
gleichbar; leiehte Centractur tier Wadenmuskeln. An be iden  Beinen~ am 
st~irksten links, d i f fuse  2vIuskelatrophie~ mit detftlicber d i s t a l e r  Aecen- 
tuirung an den Untersehenkeln und bier wieder am doutlichsten in den Pero- 
nealgruppen. Form der Beine wie nach unten zugespitzte S~iulen. Grebe 
Muskolkraft der Beine und Musl~eltonus stark herabgesetzt~ am st~rksten distal; 
keine Bewegungen aber g~nzlioh aufgeboben. Beido Schulterbl~itter nach aussen 
und oben gezogen; es bestebt eine ausgesprochene K yphose~ die zum Theil 
ausgleichbar ist. S ta rke  Atroiohie dot g e s a m m t e n  Muskeln tier 
S c h u l t e r g f i r t e l  incl. die Deltoidei und theilweise die Cueullares (Fig. 2). 
Diffuse, m~ssige Atrophic und Hy!oertonie der Ober- und Unterarmmuskeln. 
A b f l a e h u n g  der T h e n a r e s  u n d t t y p o t h e n a r e s  und Atrolohie tier dot- 
salon I n t e r o s s e i ,  besonders imB.--4.Intorstitium. Andeutungvon,Affenhand". 
In der ScbaltergfirtelmuseuIatar deutlicbe F i b r i l l a t i o n .  Horabgesetzte 
mo~orisebe Ifraft in den oberon Extremit~gen; keine Bewegung g~inzlieh atff- 
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gehoben. Erh6hte meehanische l~Iusketirritabititgt an Amen und Beinen~ wo 
d i e  e l e e t r i s e h e  U n t e r s u c h u n g  tiberall {ypisch% triige Zuekungen  
entdeokt~ in den meisten Mnskeln ist ASZ ~ KSZ; in den k le inon Hand-  

Pigur 2. 

muske ln  ist dies Verha[ten oonstant. Muskeln des Truncus~ dos Ges[ohts~ der 
Zunge ffei. Die S~hnenph/ inomene  fehlen an den Beinen, sind eher ver- 
st~rkt an den oberen ExtremitEten. Plantarreflex beiderseits yon Flexionstypus. 
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Pupillen gleieh, reagiren prompt,  Ke{neSphiScterstSrungen. Keine grSberen 
SensibilitStsstSrungen: Beim Knie-Felsenversuehe beiderseits leiehte, aber 
sichere Atax ie ;  g o m b e r g ' s  Symptom angedeutet. Deutliehe Ve rd i ckung  
der p e r i p h e r e n  N e r v e n s t a m m e  (Nn. peronei~ ulnares: radiales) mit Druek- 
empfindliohkeit. 

Ausgesproehene Imbecil l i tg~t  yon emotionellem Typus; sein Gebahren 
and seine Reaetionsweise mehrere Jahre enter seinem Alter. Die Spraohe gut 
artioulirt~ aber lispelnd und mit infantilem Klang. 

Um den Gang zu bessern~ wurde am 1.November 1905 eine myoplastische 
Operation an den beiden Beinen vorgenommen (Dr. H. C. S lomann) .  WShrend 
der Operation zeigten s~immtliehe Beinmuskeln ein eigenthtimlieh d[innes and 
faseriges Aussehen; die Peronei waren sehr bless: nirgends aber fettgelb. 
Die Ver~nderungen an der Iinken Seite am stg.rksten. E x e i d i r t e  Muskel -  
st i ioke aus dem linken Tibialis antic, und dem reehten Peroneus brevis zeigen 
naoh Alkoholhiirtung und v. G i e s o n-P~irbung (Fig. 3) ein recht pathologisehes 

Figur 3. M. tibialis antio, sin. Leitz~ Obj. 7. Ocul. 3. 

Bild: Die Querstreifung ist so gut wie ganz vernichtet~ wfihrend iiberall eine 
deutliche L~ingsaufsplitterung der Fibrillen hervortritt. Keine hypertrophische 
Fasern, aber reoht viele atrophisehe. Keine stSzkere Fettinfiltration, Zahl der 
Kerne aber vermehrt~ hie und da erhebliche Vermehrung des Bindegewebes. 
Leider wurden die exeidirten Muskelst/iekehen naeh der Operation sogleieh in 
Alkohol eingelegt und daher fiir die Marchif/irbung nieht verwendbar. Zupf- 
pr~parat% mit OsmiumlSsung behandel L zeigten jedoeh hie nnd da einige reeht 
deutliche LS~ngsreihen yon gesehwSzzten Schollen. 

Sowohl klinisch~ als aueh patho-histologiseh erinnert dieser Fall 
yon angeborener Muskelatrophie an den yon C h a r c o t - M ~ r i e  und 
T o o t h  besehriebenen ,Peronealtypus" und an H o f f m a n n ' s  progressive 
neurotisehe Muskelatrophie~ deren Bild ieh hier nicht zu sehildern 
brauche. Ein paar Ziige im Krankenbilde meines Patienten sind jedoeh 
dieser Form der Muskelatrophien fremd: Theils ist hier alas Leiden 
a n g e b o r e n ~  theils geh~Srt die I m b e e i l l i t / ~ t  dem C h a r e o t - M a r i e -  
Too th ' s ehen  Typus nieht an. 
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Im Jahre 1895 beschrieb aber Hof fmann  t) eiue Reihe yon F~llen 
heredit~r-famili'~rer Muskelatrophie: mit Sehwachsinn r bei vier 
Geschwistern. Allen Krankengesehiehten gemein war der angeborene 
Sehwachsinn, Motilit~tsstSrungen: die schon in den frfihen Lebensjahren 
der Kranken bemerkt waren: sehIiesslieh atrophisehe Paresen: die mit 
der Pubert~t einsetzten, progressiv waren und sich zn den distalen Ex- 
tremit~tsabschnitteu localisirten, eine eentripetale Ausbreitung zeigend. 
Truncus, Hals and Gesicht blieben verschout. Des Verhalten der Re- 
flexe war ein versehiedenes und ineonstantes; keine totale Areflexie. 
Elektrisehe Erregbarkeit der Muskeln bei den zwei Patienten herab- 
gesetzt resp. erloschen. Auch der Intelligenzdefect zeigte eine Zunahme 
mit dem Eilltreten der Pubertat. 

Ho f f ma nn  vermuthet ats Gruadiage des Intelligenzdefectes und 
der MotilitlitsstSrungen eine angeborene Abnormitiit der Cortex cerebri~ 
als Grundlage der p{'ogressiven atrophischen Paresen eine Degeneration 
des Protoneurons. Er stellt selbst einen Vergleich seiner Fi~lle mit dem 
C h a rco t -  Marie-To oth'schen Peronealtypus an. 

Mein Fall flillt zum TheiI mit dem Hoffmann'sehen zusammen; 
dass die Atrophie bei unserem Patienten friiher einsetzt, resp. angeboren 
ist, ist wohl ein Untersehied: kaum aber ein principieller. Mit den 
Hofimann'sehen Fallen mehr unvereinbar ist die bei unserem Pa- 
tienteu vorhandene Yerd iekung  und I)ruckempfindliehkeit der per i -  
phe re n  Nervens t l tmme und die angedeutete aber siehere A t a x i e  
und des Romberg 'sche Symptom. 1)iese beiden Eigenthiimlichkeiten 
richten die Aufmerksamkeit auf die yon De je r ine -So t t a s~)  (1893) 
und spi~ter von Brasch  ~) (1904) beschriebene ,N@rite interstitieIle 
hypertrophique et progressive de Penfanee". I)ieses Leiden, yon dem 
nur wenige F~lle publieirt sind, f~ngt im Kiudesalter an~ mit distaler, 
progressiver Atrophie o hue Degenerationsreaction, nut einer einfachen 
Herabsetzung der elektrischen Irritabilit~t und Areflexie. Ausser dieser 
Muskelatrophie, die am meisten dem Peronealtypus gleieht, fanden sich 
in D e j e r i n e - S o t t a ' s  F~illen lancinirende Sehmerzen, grobe Sensibili- 
t'~tsst0rungea, Ataxie: Romberg : s  Symptom~ Myosis und trfige Pupillen- 
reaction, Nystagmus, Kyphoscoliosis: schliesslieh Hypertrophie und In- 
filtration der Nervenstlimme (in Brasch 's  Fiillen fehlten die Schmerzen, 
die SensibilitatsstSrnngen und der Nys tagmus) . -  D e j e r i n e - S o t t a s  

1) Deutsche Zeitschr. i. Nervenheilk. 1895. Bd. 6. S. 150. 
2) Compt. R. heM. Soc. Biol. Paris. 1893. p. 36. 
3) Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilk. 1904. Bd. 26. S. 302. 
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charakterisiren das klinisehe Geprfige des Leidens iu folgenden Worten: 
,Le tableau clinique present6 par les malades est celui d'un atrophique 
doubl6 d'un ataxique." - -  Pathologiseh-anatomisch seheinen diese Formen 
yon Muskelatrophie kein c o n s t a n t e s  Substrat zu haben; alle die ner- 
vSsen Elemente yon der Medulla his zum peripherischen Muskelappa- 
rate k~nnen in Mitleidenschaft gezogen werden. 

Trotz der verschiedenen Uebereinstimmungeu~ die unser Fall theils 
mit der C h a r c o t - M a r i e - T o o t h ' s c h e n  Muskelatrophie, theils - -  und 
vielleicht am m e i s t e n -  mit den D e j e r i n e - S o t t a s - B r a s e h ' s e h e n  
Beobaehtungen darbietet( ist es doch keinem dieser Bilder v6llig con- 
gruent. Unser zweiter wie unser erster Fall zeigen dann am End% 
wie es - -  mi~ unseren wachsenden Kenntnissen der Muskelatrophien- 
mehr und mehr unm0glieh wird~ einzelne ,,Typen" ffir mehr als didae- 
tische Zwecke festzuhalten. Alles scheint ,:Uebergang" zu sein: wie es 
ja auch in der normalen: wie in der path0logisehen Biologie die 
Regel ist. 

T h e r a p e u t i s c h  wurdo beim ersten Patienten T h y r e o i d i n  vel:- 
sucht~ langsam ansteigend bis zu zweimal ~iglieh 1/2 eg (Tabletten); 
nach Ansieht der Eltern sehien die Muskelkraft sieh zu bessern; sparer 
aber habe ich keine Besserung feststellen k0nnen. 

An dem anderen kleinen Patienten wurd% zweeks Besserung des 
Ganges~ eine m y o p l a s t i s e h e  O p e r a t i o n  vorgenommen (Prof. Dr. 
H. C. Sloman) :  Foreirte Correction der abnormen Stellung der Ffisse 
mit naebfolgender Bandagirung mit Gyps fiir 10 Tage. Bei der Opera- 
tion wurde der Tibialis antic, beiderseiis entbl~sst und yore Ligament. 
cruciat, ab bis zum obereu Viertel des Untersehenkels isolirt; der Muskel 
wird dight am Ligament durchsehnitten und das gr0ssere Ende desselOen mit 
dem Flexor digitor, comm. vereinigt. Demn~tehst wurde die Achilles- 
sehne isolirt~ in drei Zipfel gespaltet~ yon denen der am meisten laterale 
an seinem oberen, die anderen beiden an ihrem unteren Ende durchschnitten 
wurden; der ~iusserste und der innerste werden unter Verl/ingerung der 
Sehne vereinigt. Nachdem die Peronealsehnen entbl6sst und kr+tftig 
verkiirzt waren: wird der mittlere Zipfel zur Versti~rkung des Peroneus 
brevis verwendet~ w~hrend der Peroneus longus durch den Tibialis an- 
ticus verstarkt wird. - -  Primare Heilung. Von der 4. Woche nach der 
Operation ab Massage und Bewegungsiibungen. 

Die Operation muss als eine sehr gelungene angesehen win'den: 
Stellung und Form der Ftisse ist nun, etwa sieben Monate nach der 
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Operation, im Wesentlichen normal; active Dorsalflexion und Pronation 
in recht ausgiebigem Grade gestattet und speciell der Gang sicher 
und gut. 

Ich bin ein wenig ausfiihrlicher auf dieses Operationsresultat ein- 
gegangen, well es mir gezeigt hat, dass Oppenhe im i) nieht abso]u 
Recht hat, wenn er kategorisch vor myoplastischer Operation bei prot- 
g ress iven  Muskelleiden warnt. Wenigstens dtirfte die Sehnentrans- 
plantation palliativ versucht werden, wo das Muskelleiden, wenn auch 
progressiv, doch in recht ]angsamer Progredienz ist. 

1) Berliner klin. WoGhonsohr. 1905. No. 7. 


