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Zur Kasuistik des Paramyoclonus multiplex.
Von
Oberarzt Dr. Heilig,

kommandiert zur Klinik.

Am 4. 4. 1910 wurde uns von der Landesversicherungsanstalt Elsass-
Lothringen ein Mann zur Begutachtung iiberwiesen, der einen hdchst eigen-
tiimlichen Befund bot.

Der 3bjahrige Appreturarbeiter B. ist kriftig gebaut und gut genihrt.
Herz, Lungen und Bauchorgane sind gesund. Seit dem 9. Lebensjahre, gibt er
an, leide er an einem krampfartigen Zucken im Oberkérper. Kr habe sich da-
mals auf dunkler Landstrasse heftig erschrocken. Am Tage danach sei die
Affektion aufgetreten und habe unverdndert bis jetzt bestanden. Sonst sei er
nie krank gewesen. Er war stets voll arbeitsfdhig. Nur erlitt er vor 14 Jahren,
vor 7 Jahren und vor 4 Wochen einen Krampfanfall: Hinstiirzen mit Bewusst-
losigkeit, sehr heftige Krdmpfe; beim letzten Anfall Zungenbiss, hinterher
Amnesie. In der Familie und der Aszendenz lassen sich keine nervisen oder
sonstigen Storungen ermitteln. B. ist verheiratet und hat 2 gesunde Kinder.

Die Affektion selbst besteht in klonischen Zuckungen, vorwiegend der
oberen Stammesmuskulatur, Die Zuckungen sind blitzartig, als wiirde eine
normale elektrische Reaktion der betreffenden Muskeln ausgeldst, und erfolgen
gewdhnlich in Intervallen von durchschnittlich 10—15 Sekunden, jedoch ganz
arrhythmisch: manchmal folgen zwei Zuckungen dicht aufeinander, manchmal
liegen bis 50, 60 Sekunden dazwischen.

Befallen sind in erster Linie das Platysma, die Pectorales, dann die
Schulterheber (Cucullaris, Levator scapulae), die Kopfstrecker und die Bauch-
presse. Der lokomotorische Effekt der Einzelzuckungen ist sehr gering: es er-
folgt hochstens eine leichte Hebung der Schulter und Zurticknahme des Kopfes
(Erheben des Kinns)., Hin leiser Ton, den B. dabei meistens horen ldsst — bei
geschlossenem Munde — und der einem abgebrochenen Rauspern am dhnlichsten
ist, ldsst auf Mitwirkung von Rachen- und Schlundmuskulatur schliessen. Auch
hier ist die lokomotorische Leistung fast gleich Null: das Pomum Adami ver-
harrt ziemlich in Ruhelage, hochstens wolbt sich unter dem Kinn der Mund-
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hohlenboden etwas vor, Die Muskelzuckungen sind ziemlich gleichmissig auf
beide Korperhilften verteilt, erfolgen aber nie ganz synchron und auch augen-
scheinlich nicht immer mit gleicher Innervationsstirke, bezw, gleichem moto-
rischen Effekt, so dass z. B. gelegentlich die eine Schulter ein wenig gehoben
wird, wihrend die andere nur die klonische Zuckung ihrer Muskulatur sehen
ldsst. Auch sieht man bisweilen auf der einen Korperhilfte einen so kriftigen
Klonus des Kukullaris, dass ein momentanes Facherrelief entsteht, wihrend
auf der anderen sich die Kdrperoberfliche nur wenig plastisch verdndert. Wird
die Aufmerksamkeit abgelenkt, oder werden aktive Bewegungen gemacht, so
nehmen die Cloni an Haufigkeit, Intensitit und Ausdehnung ab, so dass bej
kriftigem Arbeiten B. von ihnen kaum etwas merkt. Wieviel dabei der all-
méhlich erlernten Ignorierung zuzuschreiben ist, sei dahingestellt. Im Schlafe
schwindet die Erscheinung vollig., Umgekehrt wird die Affektion durch darauf
gelenkte Aufmerksamkeit, durch kérperliche Untersuchung und durch psychische
Erregung (Angabe des B.) wesentlich verstirkt. So treten nach etwa Hminiitiger
Untersuchung seltene klonische Zuckungen geringen Grades auch in den Ex-
tremititenmuskeln, im Quadriceps cruris, im Brachioradialis, im Anconaens auf.
Schliesslich lassen sich sogar in der Gesichtsmuskulatur einige Zuckungen er-
kennen, die jedoch weniger unwillkiirlich, bezw. mehr durch den Willen unter-
driickbar erscheinen als die iibrigen. Zun#ichst sind sie vorwiegend einseitig:
die linke oder rechte Wangen- oder Mundmuskulatur wird einmal kurz innerviert,
ohne dass aber diese Innervation den blitzartigen Charakter wie bei der Stammes-
und Extremititenmuskulatur triige. Der (synergisch funktionierende!). Stirn«
fazialis zeigt dagegen nur beiderseitige synchrone Innervation, angedeutet durch
ein gelegentliches kurzes Stirnrunzeln. Dasselbe gilt vom Trigeminus: mehrmals
kurzes Aufeinanderpressen der Kiefer unter sichtbarer synchroner Anspannung
der Temporales. Je linger die Untersuchung dauert, um so unruhiger werden
die Beweguugen der Bulbi: synchrone, symmetrische, kurze Blickbewegungen
zur Seite, nach oben, nach unten, die ifhlessen bei Aufforderung zur Rixation:
eines Gegenstandes sofort verschwinden., Es besteht auch kein Nystagmus.
Dass diese Bewsgungen der Kopfmuskulatur wenn auch nicht rein psychogen,
so doch mit psychischen Vorgingen verkniipft sind, darvauf deutet auch das
enorm starke Schwitzen des B. gegen Ende der Untersuchung, das er sonst nie
bemerkt haben will, sowie das dann haufige Auftreten einiger Nachbewegungen
mit den Fingern nach den Zuckungen. Neben den Cloni treten, schon als die
Extremitatenmuskulatur in Mitleidenschaft geriit, fibrillire Zuckungen und echte
Myokymie, undulatorisches Wogen einzelner Muskelbduche und grosserer Maskel-
biindel auf, am deutlichsten an den klavikuliren Partien der Pectorales, am
proximalen Teil des Supinator longus und an dem des Tensor fasciae latae.
An diesem Muskel zeigten sich auch ‘im Stehen, also bei unbewusster Inner-
vation, fibrillire Zuckungen. Bei willkiirlicher, dem B. aufgetragener Inner-
vation der Armmuskulatur versechwanden sie an der letzteren. Rinen wie wesent-
lichen Einfluss die psychomotorische — bewusste oder unbewusste — Innervation
auf die pathologischen Cloni ausiibte, zeigte sich in vollig schlaffer Riicken-
Jage. Alle oben beschricbenen Erscheinungen nehmen dabei an Deutlichksit,
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Ausdehnung und Haufigkeit innerhalb einer bestimmten Zeit zu. Die fibrilliren
Zuckungen sind an zahlreicheren Stellen sichthar, so besonders in der seitlichen
Banchmuskulatur (Obl. abdom. ext.). Bei den Cloni der Recti abdominis ist
der Kremaster beteiligt. Es gewihrt einen eigentiimlichen Anblick, wie alle
10—20 Sekunden die Testes von selbst in die HGhe steigen, als hitte man den
Kremasterreflex ausgelost. Der motorische Effekt ist bei dem tiefer hingenden
linken Testis dabei grosser. Im Stehen ist die Erscheinung schwicher, natiirlich
wegen der entgegenwirkenden Schwere des Organs.

Die genaue Untersuchung des Nervensystems ergibt wesentliche Steigerung
samtlicher Haut- und Sehnenreflexe. Es lassen sich einige Schlige Patellar-
klonus, aber kein Fussklonus auslosen. Das Gowerssche Phinomen ist recht
deutlich: bei Beklopfen der Tibia kontrahieren sich indessen auch die Ad-
duktoren und Quadrizepsbindel des anderen Oberschenkels. Die Priifung
der Reflexs, sowie mechanische Reizung der Sehnen und Muskein dberhaupt
erhoht iibrigens die Hiufigheit und Deutlichkeit der klonischen und fibrilldren
Zuckungen sowohl im allgemeinen als auch speziell in den gepriiften Gebieten.
Ein leichtes Beklopfen der Tibia erzeugt lebhaftes fibrillires Zucken an der
Oberschenkelmuskulatur, und auch an der anderen Seite. Sonst ergibt die me-
chanische Reizung der Muskeln keine Besonderheiten. Auch wird durch Be-
klopfen eines Muskels, z. B. des Bizeps, nicht direkt eine Kontraktion desselben
hervorgerufen, sondern nur die schon vorher vorhandenen blitzartigen Zuckungen
im Bereich des mechanisch gereizten Muskels, z. B. die vorher seltenen Cloni
im Trizeps, werden etwas haufiger und deutlicher. Auch entsteht kein Wulst
an der beklopften Muskelstelle wie etwa bei der Thomsenschen Krankheit.
Die elektrische (faradische und galvanische) Reaktion ist in jeder Hinsicht
regelrecht, auch die Peizschwelle weder herabgesetzt noch erhht. Die dyna-
mometrische Kurve zeigt keine Besonderheiten. Im Gegensatz zu den erwahnten
Reflexen ist der Wiirgreflex nicht auszuldsen. Erhéhte vasomotorische Erreg-
harkeit (Dermographie) besteht nicht. Das Gesichtsfeld ist in jeder Hinsicht
regelrecht. Im Gbrigen firdert auch die genauste Untersuchung des Nerven-
systems keinerlei von der Norm abweichende Erscheinungen zutage. In psy-
chischer Hinsicht ist B. vollkommen normal, sowohl auf dem Gebiete der Sinnes-
wahrnehmungen und des Affekt- und Willenslebens wie auf dem des Intellekts.
Degenerationszeichen fehlen, psychische ebenso wie kbrperliche.

Was nun bei diesem Befund die Diagnosenstellung anbetrifft, so
liess die unbefangene Beobachtung zuniichst an Hysterie denken. Mit
der Diagnose ,langjahrige Hysterie“ wurde der Mann auch in unsere
Klinik geschickt. Vier Punkte scheinen vor allem die Annahme eines
hysterischen Zustandes nahezulegen: erstens die pgychogene Entstehung
(durch Schreck), dann die Beeinflussbarkeit der Zuckungen durch psy-
chische Vorginge, ferner das Fehlen des Wiirgreflexes und endlich die
Krampfanfille in der Anamnese. Wenn man sich jedoch das ganze
Krankheitsbild in allem, was es bietef, und in seinem Verlauf vergegen-
wartigt, so steigen schwere Bedenken gegen diese Annahme auf. Zu-
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niichst fehlen alle sonstigen Erscheinungen der Hysterie: die Aniisthesien,
die mannigfachen Stigmata, die psychischen Eigentiimlichkeiten, die
Stimmungsschwankungen, der nach den Lebensschicksalen wechselnde
Zustand. Vielmehr steht ein in sich abgeschlossener Symptomenkomplex
vor uns, entstanden vor 26 Jahren und in der Art, wie er — aus uns
unbekannten inneren Ursachen — entstand, unveréndert fortdauernd bis
anf den heutigen Tag. Der Kranke, wenn man ihn iiberhaupt so be-
zeichnen will, ist sonst vollig gesund, er hat sich mit seinem Zustand
abgefunden, sieht eigentlich nur noch ein Kuriosum in ihm und geht
unbehindert seiner Arbeit nach. Das tut in dieser Weise kein Hysteriker.
Dazu kommt, dass die psychogene Entstehung von dem ersten Auntor
des Paramyoklonus selbst angegeben wurde: Friedreich (32), der ihn
1881 zuerst beschrieb, fasste ihn direkt als Schreckneurose anf. Wie
weit das berechtigt ist, sei dahin gestellt; jedenfalls muss ja nicht jede
psychogene Entstehung eines Leidens ausschliesslich auf Hysterie deuten.
Auch bei im letzten Jahrzehnt verdffentlichten typischen Fillen von
Paramyoklonus findet sich Schreck in der Aetiologie wiederholt erwihnt
[Lukaes und Verzar (60), Bernard (4) u. a.]. Was die Anfille be-
trifft, so spricht sowohl der Bericht des Patienten iiber ihre Art (Zungen-~
biss, vollige Bewusstlosigkeit, Amnesie) als auch vor allem die Selten-
beit ihres Auftretens in hohem Masse gegen eine etwaige hysterische
Natur derselben, vielmehr fiir eine epileptische. Unverricht (113 bis
116) hat nun bekanntlich eine familiire Form des Paramyoklonus be-
schrieben, die besonders ein Befallensein von Zungen- und Schlund-
muskulatur zeige, mit epileptischen Anfillen einhergehe und unter Um-
stinden in Demenz ende. Lundborg (61—63) hat sogar eine Dementia
myoclonica aufgestellf. Ich glaube, dass auch in unserem Falle die
Anfille epileptischer Natur sind, — aus den angefiihrten Griinden, und
dies spricht wiederum im Hinblick auf den Typus Unverricht fiir die
Diagnose Paramyoklonus, zumal auch bei unserem Patienten Zungen-
und Schlundmuskulatur beteiligt ist. Ausserdem kommen nach den An-
gaben von Reinolds, Ballet, Dide, Hoffmann, Bruns bei genuniner
Epilepsie myoklonische Erscheinungen in der interparoxysmellen Zeit
vor (Oppenheim [83]). Die erhihte Reflexerregharkeit gehort eben-
falls nach den Angaben der Autoren zu dem regelmissigen Befund bei
Paramyoklonus, ebenso die psychische Beeinflussbarkeit der Zuckungen.
Dass diese selbst in jeder Hinsicht dem in der Literatur entworfenen
Bild des echten Paramyoklonus entsprechen, bedarf keiner Erwihnung.

Hier driingt sich indessen die Frage auf: Was haben wir demn
iiberhaupt unter echtem Paramyoklonus zu verstehen? Die bei der
Seltenheit des Syndroms relativ grosse Zahl von Fillen, welche auch
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in der neueren Literatur unter dieser Flagge segeln, in Wahrheit aber
Uebergangsformen zu anderen Krankheitsbildern, symptomatische, myo-
klonieshnliche Erscheinungen von solchen oder iiberhaupt kein Para-
myoklonus sind — wurde doch von Farge (27) sogar seine Existenz
ganz in Frage gestellt —, sie beweist augenfillig, wie unzulidnglich bis-
her noch die nosologische Abgrenzung der Friedreichschen Neurose
ist. Ich habe versucht, mir iiher die einschligige Literatur einen Ueber-
blick zu verschaffen, und stelle das Wesentliche am Schluss dieser
Arbeit zusammen. Im Vordergrunde stehen bei einer Menge von Féllen
die engen Beziehungen des Paramyoklonus zu den Krampineurosen
rat 2Eoyiy, der Epilepsie und Hysterie, und zu der Chorea. Nachdem
Unverricht (1. ¢) und Lundborg (1. c.) -die ,Myoklonus-Epilepsie®
aufgestellt, sind Falle dieser Art in neuerer Zeit u. a. von Biihrer (11),
Faber (25), Mott (76), Shanahan (102) mitgeteilt worden. Schupifer
(96) will iiberhaupt nur den familiiren, mit Epilepsie einhergehenden
Paramyoklonus gelten lassen. In unserem Falle war, wie erwihnt, keine
erbliche oder familifire Belastung trotz genauester Anamnese nachzu-
weisen. Auch im Hinblick auf zahlreiche andere typische Fille der
Literatur diirfte Schupffer mit seiner Ansicht zu weit gehen. . Neben
der Epilepsie bringen verschiedene Forscher das Friedreichsche Syn-
drom in Beziehung zur Chorea chronica (Hoffmann [43]) oder stehen
anf dem Standpunkt, dass es tiberhaupt ganz zur Chorea zu rechnen
sei. Besonders Mobius (70—74), Boettiger (7) und Gowers (38)
sind {fitr diese Auffassung eingetreten. Dem gegeniiber betont Lund-
borg (L ¢.), fraglos mit Recht, als einen wesentlichen Unterschied des.
Paramyoklonus von der Chorea, dass bei jenem ,vom Willen isoliert
nicht erreichbare, synergisch mnicht zusammenwirkende Muskeln in
Zuckungen geraten*. Ich glaube, dass ein nicht zu unterschifzendes
differential-diagnostisches Kriterium vor allem auch in dem Fehlen des
lokomotorischen Effektes bei der Myoklonie gesehen werden muss, sowie
in ihrer vorzugsweise proximalen Lokalisation. Auch in unserem Falle
beteiligten sich erst bei Erregung und daher weiterem Umsichgreifen
der Cloni auch die Extremititen und zwar zundchst die proximalen Ab-
schnitfe. Zu allerletzt geriet auch die Gesichtsmuskulatur in geringem,
aber von den iibrigen Cloni stark abweichendem Masse in Mitleiden-
schaft. Fille, bei denen in erster Linie das Gesicht betroffen ist, diirften
daher von vornherein an der Diagnose Paramyoklonus berechtigte Zweilel
auslosen, vielmehr auf Chorea, Hysterie, Tic und #hnliche Affektionen
deuten. Wie bald schon nach der Abgrenzung der Myoklonie durch
Friedreich solche Fehldiagnosen gestellt wurden, beweist Silvestrini
(103), der bereits 1884 einen Fall mit Gesichtszuckungen, die geheilt
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wurden (!), hierher rechnete. Auch die Fille von Francotte
(31), Lembo (54) und Rybalkin (92) sind hochst wahrscheinlich
nichts als reine Hysterien gewesen. - Dass indessen Ueberginge zur
Hysterie, Friedreichsche Syndrome mit vorzugsweise hysterischem
Geprige vorkommen, ldsst sich unter objekiiver Wirdigung der ein-
schligigen Literatur auch bei strengster Kritik nicht von der Hand
weigen. Fille dieser Art haben Ziehen (126), Venturi (119), Seelig-
miiller (97—99), Bechterew (8), Marina (66) u. a. veriffentlicht.
Carriére (14), Dana (20), Lenoble et Aubinean (56) betonen in
neuerer Zeit diese Uebergangsfille, die letztgenannten beiden Autoren
in Anlehnung-an Lundborg auch wieder die Beziehungen zur Epilepsie
und zu - erblicher Degeneration, Momente, die sie besonders bei einer
eigenartigen Form des Paramyoklonus in der Bretagne fanden. Zu der
von ihnen aufgestellten Nystagmus-Myoklonie liegen, soweit ich ermitteln
konnte, bisher keine Aeusserungen vor, so dass sich kein abschliessendes
Urteil dartiber gewinnen lisst. Man wird weitere Beobachtungeh ab-
warten miissen.

Eine besondere Gruppe bilden fraglos diejenigen als Paramyoklonus
beschriebenen Krankheitsbilder, bei denen die Zuckungen anfallsweise
auftraten. Wenn schon hierin ein von dem gewohnlichen Verlauf der
Myoklonie wesentlich abweichendes Moment liegt, so kommt hinzu, dass
in der Mehrzahl dieser Fille die Zuckungen aunsserordentlich rasch auf-
einander folgten (100 und mehr in der Minute). Von Head (40),
Patella (84), Middleton (68), Paviot et Nové-Josserand (85),
van Buskirk (12), Fry (83) finde ich solche Zustéinde beschrieben.
Sie kann man nicht mehr als Paramyoklonus Friedreichs bezeichnen.
Dass es sich bei einzelnen sicher um verschiedenartige Rindenaffektionen
gehandelt hat, beweisen die positiven Obduktionsbefunde Patellas (L. c.)
und Paviots (1. ¢.). Ueberhaupt sollte man, wo die Muskelzuckungen
so zahlreich in der Zeiteinheit werden, eher von Tremor als von Cloni
sprechen, wenn auch der vorhandene oder fehlende lokomotorische Effekt
ein unterscheidendes Kriterium an die Hand gibt. Auszuschliessen ist
ja nicht, dass auch Falle von motorischen Reizerscheinungen vorkommen,
die Uebergangsformen zum Friedreichschen Syndrom bilden, zum
mindesten sich sehr schwer von ihm abgrenzen lassen, wie das bereits
bei der Hysterie sich zeigte.

Leichter ist diese Ahgrenzung von den Verschledenen Formen der
Ties, sofern man an der Definition des Tic als eines klonischen Krampfes
in bestimmten ‘einzelnen Muskeln oder wenigstens sehr beschrinkten
Muskelgruppen festhilt (Tie convulsif, Tic rotatoire etc.), obgleich auch
hier manche Bezichungen bestehen (Vitek [122]). Der Tic impulsif
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mit seinen vom Willen nicht ganz unabhingigen, von einer Muskel-
gruppe zur anderen springenden Cloni diirite bei dem relativ einheit-
lichen Bild, das er bietet, und seiner lokalen Beschrinkung vorwiegend
auf die Gesichtsmuskulatur fiir den Paramyoklonus differential-diagnostisch
kaum je in Frage kommen. Was endlich die Maladie des tics der
Franzosen anbetrifft, so steht bei ihr die psychische Degeneration im
Vordergrund, der Tic ist nur eine kirperliche Ausdrucksform derselben
(Charcot), ,die motorische Reaktion von seiten der Hirnrinde“. Aller-
dings bestehen auch beim Paramyoklonus nicht selten Bezichungen zu
degenerativ-psychotischen Verénderungen: es sei in dieser Hinsicht an
Lundborgs Erfahrungen (1. ¢.) an einem schwedischen Geschlecht, an
‘die Mitteilungen von Lenoble et Aubineau (l. ¢.) iiber schwer de-
‘generierte Familien in der Bretagne erinmert. Auch andere Autoren,
50 Raymond (88), Calligaris (13), beohachteten neuerdings Para-
‘myoklonus bei Psychopathen. Das kann indessen nicht auffallig er-
scheinen, wenn man erwiigt, dass iiberall da, wo Krampfe im Vorder-
grunde einer funktionellen Neurose stehen, diese Krimpfe sich kaum
anders als die besondere Ausdrucksform einer Minderwertigkeit des
Zentralnervensystems, welcher Art sie auch sei, auffassen lassen. Des-
halb fahnden wir ja bei allen Krampfneurosen auf psychopathische wad
erblich-degenerative Momente, ohne dass solche immer nachweisbar
wiren, — wie in unserem Falle. Vielleicht ist es aber nicht un-
berechtigt, dann gerade in dem Krampfsyndrom selbst die wesentlichste
Erscheinung einer psycho-neuropathischen Minderwertigkeit zu sehen,
hinter der andere Symptome und Stigmata verschwinden.

Es ertibrigt noch, eine besondere Gruppe von Fillen einer kurzen
Besprechung zn wiirdigen, fir die, soweit ich sehe, schon Ziehen (126)
die Bezeichnung des ,symptomatischen Paramyoklonus“ gebrauchte. Es
sind die Fille, bei denen der Paramyoklonus fraglos ausgeldst wurde
durch #ussere Reize oder iiberhaupt als Symptom eines umfassenderen
Krankheitsbildes imponierte. Flatau und Sterling (30) haben neuer-
dings, vor ihnen Raymond (L. ¢.) solche symptomatischen Myoklonien
geschildert. Valobra (117), Meynier (67) u. a. kennen einen ,in-
fektiosen Paramyoklonus®“. Remak (89) beobachtete schon drei Jahre
nach Friedreichs Verdffentlichung das Syndrom im Anschluss an
Diphtherie. Es ist klar, dass in allen diesen Fillen nur der Name des
Paramyoklonus angewandt worden ist auf Krankheitszustéinde der ver-
schiedenartigsten Natur und verschiedenster Genese, dass nirgends aber
von einer Krankheit sui generis die Rede war, wie sie Friedreich ge-
schildert hat. Vollends auszuschliessen vom echten Paramyoklonus
diirften auch Fidlle sein, wie v. Sarbé (94) vor drei Jahren einen mit-
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teilte: ein ,Anfall* von Myoklonie im Anschluss an eine Periostitis!
Es ist die alte Lebre von der Reflexepilepsie, libertragen auf den Para-
myoklonus. Aber kein Forscher denkt daran, die Reflexepilepsie mit
der genuinen zu konfundieren. Dieselbe Kritik sollte man mit um so
grosserer Gewissenhaftigkeit auf einem so schwer begrenzbaren und so
beziehungsreichen Gebiet wie dem des Paramyoklonus iiben, zum
mindester im Gebrauch des Namens. Auch fiir einen Fall, den ich
von Leubuscher (57) beschrieben finde, diirften die angedeuteten Ein-
winde zutreffen: die Hauptursache der Krimpfe war augenscheinlich
Bleivergiftung, —— es handelte sich uwm einen Maler. Neben der ,Myo-
klonie* bestanden Reiz- und Lihmungserscheinungen im Bereich des
N. radialis. Relativ h#ufig wird als #tiologisches Moment endlich das
Trauma angegeben, so von Carriére (14), Bertrand (5), Diatlowskij
(21), Seeligmiiller (98), Allen Starr (1) u. a. Seine Bedeutung ist
indessen wohl in erster Linie auf psychischem Gebiete zu suchen, und
€s kann uns leidlich versténdlich erscheinen. dass durch eine schwere
seelische Erschiitterung vor allem in dem zu Krdmpfen jeder Art mehr
disponierten Kindesalter ein Krankheitsbild ausgelost wird, wie der
Paramyoklonns, in Analogie mit der Entstehung hysterischer, chorea-
tischer und #hnlicher Erkrankungen, ohne dass nach voller Entwicklung
des Syndroms der mindeste Grund vorlige, den Paramyoklonusfall zu
den letztgenannten Neurosen zu rechnen. Man vergleiche die schon er-
wihnten Fille von Bernard (4), die beiden von Lukics und Verzar
(60) und deun unsrigen.

In weit geringerem Masse als die klinische Arbeit unnterstiitzt uns
bisher bei der Abgrenzung und itiologischen Begriindung des Para-
myoklonus die pathologische Anatomie. Schon oben wurde darauf hin-
gewiesen, aus welchen Grimden Fille wie die von Paviot et Nové-
Josserand (85) oder von Patella (84) Bedenken erregen. Die bei
ihnen erhobenen positiven Obduktionsbefunde kionnen daher auch zur
Klirung des echten Paramyoklonus kaum etwas beitragen. So fand sich
bei Patellas Fall ein Erweichungsherd in der Hirnrinde. Dabei be-
trugen die Cloni wihrend des Lebens gelegentlich bis 220 in der
Minute. Ausser Betf bestanden sie nur im rechten Vorderarm und im
linken Bein! Dass es sich hier nicht im geringsten um das Krankheits-
bild Friedreichs gehandelt hat, sondern um einen durch eine Rinden-
erkrankung hervorgerufenen, ,symptomatischen Paramyoklonus,* dem
man besser diesen Namen gar nicht gibe, bedarf wohl kaum der Er-
drterung. Die mikroskopische Untersuchung des Zentralnervensystems
eines Falles durch Mott (76) hatte im ganzen ein negatives Resultat
ebenso die Sektion des Friedreichschen Falles durch Schultze (95).
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Einen vielleicht bedeutungsvollen Befund konnte jedoch Hunt (47) er-
heben: er fand bei Paramyoklonus eine Hypertrophie der Muskeliasern.
Im Gegensatz hierzu hat Stadler (106) vor 2 Jahren 2 Fille ver-
offentlicht mit Atrophien. Auch Versé (121) hat eine dhnliche Beobachtung
gemacht. Diese Atrophien erinnerten durch ihre Lokalisation und durch
das Fehlen elektrischer Entartungsreaktion lebhaft an Verhdltnisse, wie
sie bei der Thomsenschen Krankheit vorkommen. Da mir zwischen
dieser und dem Paramycklonus auch in klinischer Hinsicht engere Be-
ziehungen zu bestehen scheinen, so erdffnet sich hier vielleicht eine fir
das Verstéindnis des Paramyoklonus und iiberhaupt der Krampfneurosen
wertvolle Perspektive. Soweit ich sehe, hat bisher nur Stadler (L ¢.)
auf die Moglichkeit einer engeren Verwandtschaft der Myoklonie mit der
Myotonia congenita hingewiesen. Ausserdem sah Bregmann (10) einen
Fall, der vielleicht eine Kombination dieser beiden Erkrankungen bot.
Jedenfalls wird sich durch diese Beobachtungen, einschliesslich der-
jenigen Hunts, das Augenmerk der Forschung auf etwaige Storungen
der trophischen Zustande und Fupktionen der Muskulatur zu richten
haben.

Wenn ich nach den vorhergehenden Erorterungen kurz zusammen-
fasse, an welche Gebiete anderer Krankheiten und pathologischer Zu-
stinde der Paramyoklonus grenzt, so ergeben sich etwa folgende Ge-
sichtspunkte:

1. Das Friedreichsche Syndrom steht in engsten Beziehungen
zur Epilepsie. Es ist untergeordneter Natur in denm Fillen, wo ge-
legentlich myoklonische Zuckungen in der anfallsfreien Zeit einer ge-
nuinen Epilepsie auftreten. Is beherrscht dagegen das Krankheitsbild
beim Typus Unverrieht und Lundborg, so dass die Bezeichnung
Myoklonus-Epilepsie gerechtfertigt ist. Die epileptischen Erscheinungen
konnen jedoch auch vollig fehlen oder wenigstens im Vergleich mit den
myoklonischen ganz zuriicktreten (unser Fall).

2. Von kaum geringerer Bedeutung sind die Beziehungen zwischen
Paramyoklonus und Hysterie. Auch hier gibt es fliessende Ueberginge
von den Fillen, die nichts von Hysterie zeigen oder vielleicht nuv
irgend " ein hysterisches Stigma angedeutet aufweisen (fehlender Wiirg-
reflex unseres Falles), bis zu denen, welche bei einer sonst villig aus-
gesprochenen Hysterie als Symptom dieser Neurose myoklonoide Er-
scheinungen erkennen lassen. Die Grenze zu ziehen zwischen Para-
myoklonus und Hysterie wird daher im einzelnen Falle nur unter
Witrdigung aller in Betracht kommenden Symptome und vor allem des
Gesamibildes der Erkrankung moglich sein, Den Paramyoklonus ein-
fach zur Hysterie zu rechnen, wie Stritmpell (107 u. 108) und fiir
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einen Teil der Fille Mobius (I e.) geneigt sind und neuerdings
Huchard et Fiessinger (46) es wollen, erscheint nicht gerechtfertigt.

3. Weit deutlicher als von den beiden Krampfneurosen ist die
Differenzierung des Paramyoklonus von der Chorea. Neben den oben
erwihnten Kriterien kommt vor allem noch die psychische Bedingtheit
choreatischer Erscheinungen in Betracht, wihrend die Zuckungen des
Paramyoklonus durch psychomotorische Erregungen, ohne dass Ziel-
vorstellungen einer gewollten Unterdriickung jener mitablaufen, gemindert
oder ganz aufgehoben werden. Uebergangsformen zur Chorea sind jeden-
falls weit seltener als solche zur Hysterie.

4. Fast dasselbe gilt von den Tics, dem Tic impulsif und der
Maladie des tics. Wie diese Erkrankungen, so kann indessen auch
der Paramyoklonus auf dem Boden psychopathischer Konstitution er-
wachsen und dadurch verwandtschaftliche Beziehungen zu jenen gewinnen.

5. Der Paramyoklonus der Psychopathen gehdrt vorzugsweise
der hysterisch-psychopathischen Konstitution an. 'Wo erblich-degenerative
Ziige vorherrschen, pflegt er eher mit Epilepsie einherzugehen. Auf
latente neuro-psychopathische Disposition miissen wir schliessen, wo er
durch ein Trauma ausgeldst wird. Bei seinen engen Beziehungen zur
Hysterie kann es nicht wundernehmen, dass in gewissen Iillen seine
Genese derjenigen traumatischer Neurosen gleicht (traumatischer
Paramyoklonus).

6.-Der ,symptomatische Paramyoklonus“ kann nicht als
Krankheit sui generis aufgefasst werden. Man spriiche daher besser von
myoklonoiden Zusténden und Symptomen. Als eine besondere Gruppe
dieser letzteren kann vielleicht das Reflexmyoklonoid gelten.

7. In gleicher Weise sind die myoklonoiden Symptomenkomplexe
bei organischen Gehirnerkrankungen zu bewerten und daher
vom Paramyoclonus multiplex Friedreichs unbedingt zu trennen.
Hierher diirfte auch die Mehrzahl der Fille von anfallsweise auftreten-
dem ,Paramyoklonus“ zu rechnen sein.

Es kann sich im Vorstehenden natiirlich nur um einen Versuch
handeln, den Paramyoklonus gegen andere Krankheitsbilder abzugrenzen
und gleichzeitig seine mannigfachen Beziehungen zu solchen nach Mog-
lichkeit aufzudecken. Wir miissen uns indessen bewusst bleiben, dass
wir bei einer Krankheit wie ihm iiberhaupt keine Diagnose im ge-
wohnlichen Sinne, im #dtiologischen Sinne stellen. Wenn wir eine Lues
vor uns haben, so sagen wir: dies ist eine Lues, denn wir sehen im
Dunkelfelde die Pallida. Hier aber kann es sich nur um die Be-
nennung eines Symptomenkomplexes handeln, dessen charakteristische
Eigentiimlichkeiten hinreichend sind, um ihnen in ihrer Gesamtheit als
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Syndrom mit demselben Recht einen besonderen Namen zu gewiihrleisten,
wie wir etwa eine Tiervarietit zu einer besonderen Spezies erheben.
Treffend sagt in dieser Hinsicht Oppenheim (88): ,Die Schwierigkeit,
aus dem ,Chaos der motorischen Neurosen‘ einzelne Formen heraus-
zugreifen, kommt hei dem Versuch, die nosologische Selbstindigkeit
des Paramyoklonus zu begriinden, so recht zum Ausdruck. Sobald
man sich etwas von dem Friedreichschen Symptomenbild entfernt,
lanft man Gefahr, in das Gebiet einer anderen Neurose hineinzutreten.“
Wir sahen, dass auch der Zustand unseres Patienten offenbar nicht ganz
freizusprechen ist von solchen Beziehungen zu anderen Krankheits-
bildern. Dennoch scheint er mir einen ziemlich reinen Fall von Para-
myoklonus, um den zoologischen Vergleich beizuhalten: eine ziemlich
»gute Art“ zu repriisentieren. Es hiesse in der Tat, dem Syndrom Ge-
walt antun, wollte man z. B. eine ,monosymptomatische Form der
Hysterie* annehmen und es in den Rahmen dieser Neurose zwiingen,
ohne dass deren wesentliche Ziige sich machweisen lassen, wie man
denn Hysterie iiberhaupt nur da diagnostizieren sollte, wo wirklich ein
hysterisches Krankheitsbild mit seinen charakteristischen Einzelsymptomen
vorliegt. Vielmehr diirfte unser Fall am ehesten dem Typus Unver-
richt zuzurechnen sein.

Was nun das eigentliche Wesen des echten Paramyoklonus betrifft,
d. h. die Frage, auf welche Weise die eigentiimlichen, charakteristischen
Muskelzuckungen zustande kommen, so herrscht dariiber noch keine
Klarheit. Der Reichtum der in dieser Hinsicht aufgestellten Theorien
entspricht ganz der Diirftigkeit unserer pathologisch-anatomischen Kennt-
nisse. Vereinzelt ist die Anschauung von Popow (87) geblieben, der
eine myopathische Grundlage fiir die Myoklonie suchte. Lundborg
(L. ¢.) nahm speziell fiir seine schweren familiiren, mit Epilepsie ver-
bundenen und meist in Demenz ausgehenden Fille eine Autointoxikation
als Ursache am, blieb aber mit dieser Annahme ziemlich allein. Das-
selbe ist von der Theorie zu sagen, die Homén (44 und 45) auf-
stellte: er spricht von einer ,erhohten Irritabilitit in dem sensiblen
Teil des Reflexapparates, in den sensitiven Zellen“. Ob damit Zellen
der Spinalganglien oder periphere Endorgane gemeint sind, ist nicht
klar. Einen #hnlichen Standpunkt wie Homén nahm Vanlair (118)
ein. Die beiden Anschauungen, welche die meisten Autoren vertreten
haben, verlegen den Sitz der fraglichen Affektion entweder in die
motorische Rinde oder in die Vorderhorner des Riickenmarks. Die erst-
genannte Lokalisation behaupten u. a. Grawitz (39), Murri (77—79),
Seppilli (100 und 101), Boettiger (7), Clark (16). Grawitz weist
dabei auf das Vorkommen isolierter Zuckungen bei organischen Rinden-
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erkrankungen, so bei Dementia paralytica, hin. Boettiger erinnert an
ahnliche Evscheinungen bei Meningitis und bei Encephalitis non puru-
lenta. Diese Analogieschliisse diirften indessen kaum berechtigt sein.
Denn es weichen, wie schon oben erortert wurde, alle auf Gehirn-
affektionen beruhenden Fille von ,Paramyoklonus“ in so charakteristischer
Weise von dem klinischen Bilde der Friedreichschen Neurose ab, dass
zur Diagnostizierung der letzteren jede Berechtigung fehls.

Im Gegensatz zu den bisher angefithrten Theorien hat die An-
schauung wohl das meiste fiir sich, die den Sitz des Paramyoklonus in
die Vorderhorner des Riickenmarks verlegt, schon weil sie die einzige
ist, die bisher durch Anlehnung an das Experiment zu stiitzen gesucht
wurde. Schon Friedreich nahm als innere Ursache seines Syndroms
einen dauernden Erregungszustand in den motorischen Vorderhorn-
zellen an, ohne allerdings zu erkliren, woraus dieser Erregungszustand
resultiere. IThm schiossen sich Lugaro, Soury u. a. (nach Oppen-
heim [83]) ®n, sowie Unverricht (118) und neuerdings Carridre
(14) uwnd Vitek (122). Tutschaninow (112) konnte durch eine
Reihe sehr iiberzeugender Versuche mit Karbolsiureinjektionen an
Hunden nachweisen, dass der Sitz der paramyoklonischen Erscheinungen
das Riickenmark ist. Leider sind, soweit ich ermitteln konnte, diese
Versuche bisher nicht nachgepriift, auch keine &hnlichen angestellt
worden. '

Zu einem dem jetzigen Stande unserer Kenninisse entsprechenden,
leidlichen Verstindnis des Paramyoklonus vermag man wohl nur dann
zu kommen, wenn man gleichzeitiz alles das beriicksichtigt, was wir
iiber alle anderen. mit klonischen und tonischen Kriampfen einhergehenden
pathologischen Zustinde des Nervensystems, iiber die Epilepsie, die
Hysterie, die Ties, die Chorea, die Katalepsie, die Myotonie wissen.
Man kann vielleicht am einfachsten annehmen, dass bei so ziemlich
allen peripheren, vom Willen unabhingigen Krampfformen und speziell
beim Paramyoklonus die zentripetalen Reize, die dauernd von der
Aussenwelt dem Zentralorgan zugeleitet werden, hier in abnorm erhohter
Menge oder Intensitét den ,falschen Weg“ des Reflexbogens zu motorischen
Ganglienzellen des Riickenmarks einschlagen, sich dort ansammeln und,
wenn sie ausreichen, eine Erregung hervorrufen, anstatt dass sie auf
dem ,richtigen Weg® zum Gehirn fliessen. Im Hinblick auf die Vor-
stellungen, die wir uns von den Ursachen gewisser analoger Erscheinungen
im Bereiche hoher gelegener Bahnen machen, der psychomotorischen
Hemmung, der kataleptischen Zustéinde bei Hebephrenie, bei Hysterie,
in der Hypnose, kann man sich diese ,falsche Ablenkung® der zentri-
petalen Erregungen auf die Reflexbahn veranlasst denken durch eine



190 Dr. Heilig,

Sperrung, eine Sejunktion auf ihrem Wege zum Zentralorgan oder, wenn
man will, durch eine abnorme Bahnung der zu den motorischen Vorder-
hornzellen verlaufenden Reflexkollateralen. Weshalb nun dabei eine so
charakteristische Auslese statthat, derart dass von diesen Reizen immer
nur ganze Muskeln in Zuckungen versetzt werden und zwar vorzugs-
weise Muskeln des Korperstammes, ergibt sich zwanglos aus folgender
Ueberlegung. Bei allen: motorischen Aktionen sind es immer bestimmte
Gruppen von Vorderhornzellen, in denmen ein gleiches Mass zelluldrer
Energie frei wird. Bei jeder Bizepskontraktion liuft eine Erregung
immer nur in den motorischen Ganglienzellen ab, die durch ihre Neuriten
mit den Muskelfasern eben des Bizeps verbunden sind. Durch Uebung
und Gewdhnung werden daher diese Nervenzellen einen untereinander
ganz gleichen Grad von Ansprechbarkeit fiir alle ihnen zufiiessenden
Reize erworben haben, gleichgiltig ob sie nun vom Gehirn aui dem
Wege der iibergeordneten motorischen Neuren zu ihnen gelangen (bel
gewollten Bewegungen) oder auf sensiblen Bahnen von der Peripherie
her, vermittelt durch Reflexkollateralen. Von den paramyoklonischen
Erscheinungen miissen ausserdem — unter Voraussetzung der oben
gegebenen Erklirung ihrer Entstehung — diejenigen Muskelgruppen
vorzugsweise verschont bleiben, welche dauernd die ganz iiberwiegende
Mehrheit der psychomotorischen Reize empfangen, also die Muskulatur
des Gesichts und der Extremititen. Es unterbleiben ja beim Para-
myoklonus sogar in den befallenen Gebieten die unwillkiirlichen Muskel-
zuckungen, sobald die Muskeln vom Zentralorgan innerviert werden:
denn dann iiberwiegen die psychomotorischen Reize. Umgekehrt nehmen
die Zuckungen, wie unser Fall besonders schon zeigte, in villig schlaffer
Riickenlage, also bei moglichster Ausschaltung aller psychomotorisehen
Innervationen, ganz auffallend zu, und vor allem nicht mur an Haufig-
keit und Intensitit, sondern auch an Ausdehnung auf der Korperober-
flache. Die Zuckungen greifen auf Extremititen und Gesicht iiber. Auf
diese charakteristische Erscheinung haben schon Marie (65) und
Bechterew (3) hingewiesen. In neuerer Zeit finde ich sie nur bei
Stadler (106) erwihnt. Hierin diirfte tibrigens ein wichtiges Kenn-
zeichen zur Differentialdiagnose von der Chorea gegeben sein. Als auf
ein im Sinne unseres Gedankenganges besonders iiberzeugendes Moment
sei noch auf die Tatsache hingewiesen, dass fitr gewthnleh bei unserem
Kranken die mimische Gesichtsmuskulatur von Zuckungen {rei war, das
Platysma aber, das mit ihr doch die Ontogenese und die Innervation
teilt, fiir gewdhnlich zu den am meisten myoklonisch affizierten Muskeln
gehovte.  Auch hierin spricht sich die rein funktionelle Natur des Para-
myoklonus aus, die vdilige Bedingtheit seiner Muskelzuckungen durch
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funktionelle, unmdglich aber organische Stoérungen in den zu den
Muskeln in Beziehung stehenden nervisen Bahnen.

Es ist wahrscheinlich, dass die fiir die Auslésung der paramyo-
klonischen Symptome angenommenen zentripetalen Reize vorwiegend
solche der Spannungsverhiltnisse der Muskulatur, des sogenannten
Muskel- und Lagegefiihls sind, teils wegen ihrer engen Beziehungen zu
den Funktionen der motorischen - Neuren {iiberhaupt, vor allem aber
wegen der oben schon angedeuteten Analogien zu den Vorgingen bei
kataleptischen Zustinden. Auch diesen begegnen wir nur, wo Sejunk-
tionen im Spiele sind. Wir miissen annehmen, dass den materiellen
Rindenelementen bestimmter Bewegungszielvorstellungen, vorzugsweise
Erinnerungsbildern optischer Lageempfindungen, ganz bestimmte moto-
rische Rindenzellen assoziiert und diesen wiederum ganz bestimmte Lage-
empfindungselemente zugeordnet sind. Diese eindeutige Beziehung wird
bedingt durch die untrennbare Verkniipfung von Bewegung und Bewegungs-
emplindung: jeder psychomotorische Vorgang ist gefo]gt von einer nur
bei ihm ablaufenden Veriinderung einer bestehenden Lageempfindung,
also von einer neuen Lageempfindung, und nur von dieser. Mit den
motorischen Rindenzellen wiederum sind bestimmte Gruppen von Vorder-
hornzellen verbunden und mit diesen bestimmte sensible Lagegefiihls-
bahnen. Werden nun die motorischen Rindenzellen durch pathologische
Sejunktion (bei Psychosen wie der Hebephrenie) oder z. B. durch kiinst-
liche Ausschaltung der hoheren psychischen Funktionen (im hypnotischen
Dammerzustand) von den endogenen Zielvorstellungen, den Willens-
impulsen, abgeschnitten, so konnen sie nur noch von denjenigen
Reizen beeinflusst werden, die bei bestimmten gewollten und aktiv aus-
gefiihrten Bewegungen sonst zu entstehen pflegen, ndmlich von den
durch die entsprechende Bewegung abgeéinderten Lageempfindungen.
Lést man nun solche Bewegungen passiv aus, so wird gerade diejenige
Reizmenge in Form einer Abinderung vorhandener Lageempfindungen
zu" den zugeordneten motorischen Rindenzellen geschickt, die nétig ist,
um, zu den Vorderhornzellen verlaufend, in diesen so viel zellulire
Energie frei werden zu lassen, als unter normalen Verhiltnissen bei der
entsprechenden gewollten Bewegung in ihnen abliuft, d. h. die Muskeln
kontrahieren sich gerade so viel, als zur Beibehaltung der durch eine
passive - Bewegung erzeugten Endstellung nétig ist. Diese Vorgiinge
unterscheiden sich von den — nach unserer Auffassung — beim Para-
myoklonus obwaltenden nur durch die grossere Kompliziertheit der
physiologischen Verhiiltnisse: wiihrend beim Paramyoklonus das Resultat
der Sejunktion arrhythmische, nicht synchrone Muskelznckungen ohne
irgend welche Beziehungen zu koordinierten Bewegungen sind, zeigt die
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Katalepsie uns eine durch Sejunktion von héheren Zentren und Ueber-
wiegen zentripetaler Reize bedingte pathologische Innervation der
Muskulatur, die nichts von Xklonischer Zuckung oder tonischem Krampf
an sich tragt, sondern in das psychogene Gewand vollendeter Koordination
gekleidet ist.

Zum Schluss sei noch kurz auf ein paar mehr nebensiichliche Sym-
ptome des Paramyoklonus hingewiesen, die sich ebenfalls unter den
erorterten Gesichtspunkten leicht erkliren lassen. Zumiichst miissen
danach zentripetale Reize diiberhaupt die Myoklonie steigern. In der
Tat nehmen die Zuckungen bei lingerer Untersuchung und damit ein-
hergehender psychischer Erregung an Ausdehnung und Haufigkeit zu.
Ferner erklart sich die allgemeine erhihte Reflexerregharkeit, ohne dass
die mechanische Erregbarkeit der Muskulatur selbst gesteigert wiire.
Denn in der erhohten Reflexerregbarkeit konnen wir doch nichts anderes
sehen als eine pathologische Bahnung des Reflexbogenweges. Dass die
elektrische Erregbarkeit unveréndert bleiben muss, leuchtet ein. Denn
mit dem elektrischen Strom reizen wir ja immer nur das motorische
Neuron oder den Muskel selbst. Werden die zentripetalen Reize gering
oder ganz aufgehoben, so miissen die myoklonischen Erscheinungen
verschwinden. Dies ist im Schlafe tatsiichlich der Fall.

Zur sicheren Begriindung der theoretischen Ueberlegungen fehlen
uns trotz aller Beziehungen zu anderen teilweise wohlbekannten Gebieten
der Neuro- und Psychopathologie noch ausreichende experimentelle
Grundlagen. Das muss zugestanden werden. Der Wunsch, zu verstehen,
mag daher die vorliegende Arbeit rechtfertigen, wenn das Tatsachen-
material es noch nicht vermag. Leider mussten wir unseren Patienten
bald entlassen, da er ja sonst ganz gesund und arbeitsfihig war.
Weitere Untersuchungen und Beobachtungen waren daher bei ihm nicht
moglich.
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