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Aus der Klinik fir Nerven- und Geisteskranke der Koniglichen
Universitit in Pavia.  (Leitung: Prof. C. Mondino.)

Die pseundohypertrophische Paralyse.
Klinische und histopathologische Betrachtungen.

Von
Dr. Guido Sala,

Oberarzt der Klinik, Privatdozent der Neurologie und Psychiatrie,

(Hierzu Tafeln IV—VI und 26 Textfiguren.)

Einer der wichtigsten Abschnitte im Gebiete der nervosen Pathe-
logie ist ohne Zweifel der, welcher das Studium der Dystrophia muscu-
laris . progressiva Dbetrifft. Unter den verschiedenen bekannten und
beschriebenen Formen dieser Krankheit ist die pseudohypertrophische
die interessanteste und relativ die seltenste anzutreffen. Da ich in den
letzten Jahren Gelegenheit gehabt habe, eine ziemlich grosse Anzahl
Kranker, mit charakteristischer pseudohypertrophischer Paralyse be-
haftet, fiir lingere Zeitperioden zu verfolgen, habe ich es als gelegen
gehalten, meine zahlreichen und verschiedenartigen Beobachtungen in
eine zusammenfassende Arbeit zu vereinigen. Umsomehr, da mir durch
die klinischen und die speziellen histopathologischen Untersuchungen.
gestattet wurde, eine Reihe von besonders wichtigen Tatsachen festzu-
setzen, die dazu beitragen, einige noch nicht gut erklirte Punkte im
Bilde dieser Krankbeitsform klarzulegen.

Einteilung der Arbeit.

1. Klinische Beschreibung der Fille.

II. Betrachtungen fiber das hereditire Agens, die familiire Anlage und die
Bevorzugung fiir das ménnliche Geschlecht.

IIl. Betrachtungen iiber die durch elektrische Untersuchung der Nerven und
Muskeln erzielte Resultate.

IV. Die histopathologischen Befunde in den mit Biopsie entfernten Muskeln.
Die Veriinderungen des Muskelgewebes. Die motorischen Nervenendigungen
und die neuromuskuléren Spindeln.

V. Beobachtungen iiber einige therapeutische Eingriffe. Thre Wirkung auf
den Verlauf des dystrophischen Krankheitsprozesses. Erzielte Resultate.
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I. Klinische Beschreibung der Fille.

Fall 1. Ercole C. aus Stradella, 11 Jahre alt, vom 19. 11. 1910 bis
18.5.1911 und vom 10.2.1912 bis 10.3.1912 in der Klinik. (Hierzu Figg.1—4.)

Nichts Bemerkenswertes in der Geschlechtsanamnese. Die
Eltern und drei Briider gesund und kréftig.

Der Pat. kam durch normale, etwas ibereilte Geburt auf die. Welt.
Gegen Ende des ersten Lebensjahres litt er an einer leichten Bronchialform
und kurz nachher an Wasserpocken. Um das 2. Jahr herum bekam er einen
otitischen Prozess mit chronischem Verlauf, der fast ein Jahr bestand. Wegen
dieser Krankheiten erlitt die Deambulation, die schon gegen den 12. Monat
eine befriedigende war, einen Stillstand; sie wurde erst im 17. Monat wieder
aufgenommen. Und es war gerade zu dieser Zeit, dass die Mutter beim Pat.
eine gewisse Schwiche in den aktiven Bewegungen und leicht eintretende Miidig-
keit zu beobachten begann. Die Verminderung der motorischen Fahigkeit,
mit solchen asthenischen Erscheinungen vereinigt, wurde immer grésser.
Gegen das 5. Jahr bemerkte die Mutter, dass die Wadenmuskeln hypertrophisch
wurden und zwar in auffallendem Gegensatz zu der gleichzeitigen Abnahme
der anderen Muskelmassen. Das Gehen wurde allmihlich miihsamer und der
Pat. begann sich an falsche Stellungen zu gewdhnen. Das Laufen war un-
moglich, das Hinauf- und Hinabsteigen der Stiegen sehr mihsam. Der Pat.
stolperte sehr oft und fiel, einmal auf der Erde gelang es ihm trotz aller Be-
mithungen nicht, die aufrechte Stellung allein wiederzuerlangen.

Somatische Untersuchung. Schddel: maximaler Durchmesser von vorn
nach hinten 166 mm; maximaler Querdurchmesser 141 mm. Schidelindex 84,9.

Untere Gliedmassen: Umfang des rechten Oberschenkels 305 mm; Um-
fang des linken Oberschenkels 304 mm (13 cm aufwérts von der Mitte der Knie-
scheibe). Umfang des rechten Unterschenkels 260 mm; Umfang des linken
Unterschenkels 250 mm (14 cm aufwirts von der Mitte des inneren Fussknéchels).

Fir alles, was die Untersuchung der Motilitdt betrifft, ist der Befund
dem des zweiten Falles (Franc. G.) identisch,

Sensibilitdt: Normal.

Reflexe: Sehr heftige Haut- und Schleimhautreflexe. Von den Sehnen-
reflexen die patellaren anfgehoben, die der Achillessehne lebhaft, besonders
links. Es gelingt nicht, die tiefen Reflexe der oberen Gliedmassen klarzulegen.
Bemerkenswerte Hyperhidrosis an den Hinden und Fissen.

Kar: 7.1.--25. 1. 1911 Strychninum nitricum 0,002 pro die
26. 1.—15, 2, 1911 » » 0,003
16. 2.—27. 3. 1911 ” ” 0,004 ,

Gleichzeitig elektrische Behandlung: Reizungen der befallenen Muskel-
massen durch den negativen Pol.

Bemerkenswerte Besserung der Erndhrung und guter Tonus der Muskel-
massen; leichteres und schnelleres Gehen. Der Pat. fallt nicht mehr; wenn
er auf die Erde fillt, gelingt es ihm allein anfzustehen, was er vor der Strychnin-
behandlung und den gleichzeitigzen Reizungen durch den negativen Pol absolut

n ”
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nicht ausfiihren konnte. Der Pat. kann auch, wenn er sich anlehnt; die Treppen
hinaufsteigen (s. Fig. 4).

Den 10. Februar 1912 kehrt der Pat. sehr verschlechtert in die Klinik
wieder. Er bleibt dort bis zum 10. Mérz 1912. In dieser kurzen Zeitperiode
macht man ihm 4 Einspritzungen mit 0,002, 7 Einspritzungen mit 0,003,
14 Einspritzungen mit 0,005 Strychn. nitric. mit der oben angefiihrten
elektrischen Behandlung kombiniert, Man erzielt eine Besserung, aber diesmal
nur eine sehr leichte. Tatsdchlich kann der Pat., sobald er auf der Erde ist,
absolut nicht allein aufstehen.

I. Elektrische Priifung (6. 1. 1911).%)

Rechts Links
Faradisch. Galvanischer ' Faradisch. Galvanischer
Strom Strom Strom Strom
Sek. | KSZ |AnSZ|AnOZ Sek. | KSZ |AnSZ|An0Z
105 mm | 44 (N) | 11 | N. medianus 114 mm | 44| O | 11
137 2 8—| 3 [|N. peronaeus 146 1 5 1+
107 5 (N) | 5 |N. tibialis 110 541 5+
9 7 110 M. deltoideus 50 7 9
86 94| 14 M. quadr. fem. 116 54| 11
4 6 6 M. tibialis anter. | 112 | 6—| 7
106 54| 4 M. gastrocnemius | 122 5—| 5
(caput mediale)

(N) Bei der AnS hat man keine Zuckung, auch mit hoher Intensitit
nicht. ~— Rechts bieten der N. tib. und die untersuchten Muskeln langsame,
wurmfdrmige Zuckungen dar.

II. Elektrische Priifung (2. 5. 1911).

112 mm | 2 (N) | 5 |N. medianus 116 mm | 4 (N)| 8
143 2 6 3 | N. peronaeus 141 1 4 3
125 5 (N) | 7 |N. tibialis 118 5 | (N)] 8
109 44| 7 M. deltoideus 114 5 Ny | 8
%, 8§ |12 M. quadr. fem. 115 5 8
89 6 7 M. tibialis anter. 35 54 7
114 6 7 M. gastrocnemius | 118 5 7
(caput mediale)

(N) Wie oben.

1) TFiir .alle von mir ausgefiihrten elektrischen Priifungen habe ich mich
bedient: a) fiir den faradischen Strom einer normalen Rolle (Typus du Bois-
Reymond), durch die ein Strom ging, der von 5 Leclanché-Elementen mit
einem eingeschalteten metallischen Widerstand von 40 Ohm erzeugt wurde
(sekundirer Strom 10—12 Unterbrechungen in der Minute); b) fiir den galva-
nischen Strom einer Batteric von Leeclanché-Elementen, bei der man immer
bedacht war, die Stromspannung auf 70 Volt konstant zu halten, indem man
dieselbe durch angemessene Metall- und Graphitrheostaten herabsetzen liess.
Die in den Tabellen unter der Rubrik ,Galvanischer Strom“ angefiihrten Werte
sind MA.
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Iil. Elektrische Priifung (13. 2. 1912).

Rechts Links
Faradisch. Galvanischer .Faradisch. Galvanischer
Strom Strom Strom Strom
Sek. | KS7 [AnS7Z|An0Z Sek. | KSZ |AnSZ |An0Z
95 mm | 3—| (N) | 5+ |N. medianus 81 mm | 3 (N) 5
8 2 6— 4-}]N. peronaeus 100 2—1 4 24
102 5+ 5 N. tibialis 100 6 5
107 4 — M. deltoideus 62 6 6
9, 941 12 M. quadr. fem. 103 6 104
100 54| 5— M. tibialis anter. 91 5—| T—
114 5 4+ M. gastrocnemius | 108 541 5
(caput mediale)

(N) Wie oben.

Fall 2. Francesco G. auns Lomello, 7 Jahre alt, vom 24, 12, 1909 bis
April 1910 in der Klinik. (Hierzu Figg. 5 u. 6.)

Nichts in der Geschlechtsanamnese, Der Pat. ist der erste von 4 gesunden
und kriftigen Briidern.

Es scheint, dass die Krankheit seit den ersten Lebensmonaten herriihrt,
denn als der Pat. mit 17 Monaten zu gehen begann, zeigten sich sogleich beim
Gehen dieKigentiimlichkeiten, die sich jetzt noch finden, Nach Angabe der Mutter
soll der Pat. nie fieberhafte Krankheiten gehabt haben. Das Kind beklagte
sich oft {iber ein Gefiihl der Schwere und der Miidigkeit in der Lendengegend, die
hohl erschien. Von den Eltern wurde immer eine abnorme Zunahme der Waden
bemerkt. Vom 4. Jahre an scheint er keine bemerkenswerte Verschlechterung
erlitten zu haben, er konnte aber nie irgend eine Kraftleistung liefern.

Somatisehe Untersuchung: Die Entwicklung des Skeletts ist normal,
jene der Muskeln ist je nach der Gegend verschieden. Die Muskulatur des
Schultergiirtels ist in hochstem Grad vermindert, ebenso jene der Arme. Nichts
Abnormes findet man in den Mm. eminentiae thenaris und eminentiae hypo-
thenaris und in den Interossei. Sehr gering ist die Kraft, die der Pat. bei der
dynamometrischen Probe aufweist. Die Schulterbldtter stehen weit vom Riicken
ab, da sie kaum von Muskeln iiberzogen sind (fliigelartig abstehende Schulter-
blitter) und sind passiv sehr beweglich. Die langen Riickenmuskeln sind fast
ganz verschwunden, sehr auffdllig ist die lumbare Einsattelung, welche sich
noch mehr beim Beginn und wihrend des Gehens akzentuiert. Der Bauch ist
hervorstehend, umfangreich. Die Glutdalmassen sind hypertrophisch und von
besonderer weich-elastischer Beschaffenheit. Die Schenkelmuskeln, besonders
die Quadricipites fem., sind hypotonisch und hypotrophisch; die Wadenmasse ist
umfangreich und randlich und steht mit der Magerkeit des Rumpfes in grossem
Gegensatz; ihre Beschaffenheit ist hirter als die der normalen Muskeln. Die
starkgespannte Haut ist gewdohnlich kalt und mit bldulichen Flecken bedeckt.
Um aufrecht zu bleiben ist der Pat. gezwungen, die Beine etwas gespreizt zu
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halten; nach Aufforderung za gehen, hebt der Pat. mit Mihe ein Bein auf,
wobei sich die lumbare Einsattelung zuerst akzentuiert, und dann, sich ganz
auf das andere Bein stiitzend, beginnt er das Gehen, das mit dem charakteristischen
Watschelgang und mit retropulsiven Schulterbewegungen bei jedem Schritt
fortgesetzt wird. Wenn der Pat. fallt, und dies geschieht sehr leicht, ist er,
um aufzustehen, gezwungen, sich mit ausgestreckten Handen und Fiissen auf
die Erde zu stlitzen, dann nihert er nach und nach die Hinde den Fiissen,
um so bei diesen das ndtige Gleichgewicht zu finden, dann, nachdem er zuerst
eine und dann die andere Hand vom Boden aufgehoben hat, fasst er sich an den
Beinen und nachher an den Knien und Schenkeln und gibt so den Eindruck

Fig. 5. Fig. 6.

eines Pat., deransich selbstemporklettere, bis er vollstindig die aufrechte Stellung
wiedererreicht hat. Um eine Treppe zu steigen, muss sich der Pat. an einer
Stiitze festhalten, sonst muss er die Hinde auf die Erde legen.

Die Sensibilititserscheinungen sind alle normal.

Die Reflexe alle vorhanden, mitAnsnahme des patellaren, der nur schwer
nachweisbar ist.

Nichts Krankhaftes an den verschiedenen Organen.

Mit der Strychnin- und elektrischen Behandlung, von Januar bis April
ausgefiibrt, konnte man eine kleine Besserung erzielen. Hieriiber vergleiche
man — weil iberzengend — die folgenden elektrischen Prifungen resp. vom
22, Januar und 3. April 1910.
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I. Elektrische Priifung (22. 1. 1910).

Rechts ' Links
Faradisch. Galvanischer Faradisch. Gralvanischer
Strom Strom Strom Strom
Sek. | K8z |AnSZ|An0Z Sek. | KSZ |AnSz|An07
100 mm | 6 10 8 | N. peronaeus 9 mm | 5 9 T—
8 5 9—| 6 |N. tibialis 90 4 8 5
96 5 5 M. tibialis anter. 90 4 54
100 4 4 M. gastroenemius 92 54| 4—
(caput mediale)
II. Elektrische Priifung (3. 4. 1910).
110 mm | 5 9 7 | N. peronaeus 100 mm | 4 8 7
100 5 7—| 6 | N. tibialis k 95 3 6 5
105 5 6— M. tibialis anter. 92 3+ 5—
115 . | 3 | 4 M. gastrocnemius | 100 . | 6 | 6+
‘ i (caput mediale)

Fall 3. Abele C. aus Pieve Porto Morone, 10 Jahre alt, vom 7. 3. 1910
bis 27. 4. 1910 in der Klinik. (Hierzu Fig. 7.)

Nichts Bemerkenswertes in der Geschlechtsanamnese. Ge-
sunde Eltern. Sechs lebende Schwestern von kriftiger Konstitution.

Bei der Geburt war der Pat. kriftig und gesund; er wuchs normal bis
9 Monate, zu welcher Zeit er ganz regelméssig zu gehen begann., Ungefihr
1 Jahr alt, wurde das Kind von einer schweren Fieberkrankheit ergriffen, von
welcher man nichts Genaueres erfahren konnte; die Verwandten gaben an, dass,
nachdem die akute Form sich abschwiichte, die Krankheit noch ungefihr 2 Jahre
fortdauerte. Mit 3 Jahren nahm der Pat. das Gehen wieder auf, das sofort die
gegenwiirtigen Eigentiimlichkeiten zeigte: er fiel oft und erhob sich mit grisster
Schwierigkeit. Der Entwicklungsstillstand war bedeutend. Die Verwandten
bemerkten eine ansehnliche Vergrdsserung der Waden- und Hinterbacken-
muskeln, die um das 5, Jahr von athletischem Aussehen waren. Die oberen
Gliedmassen waren dagegen mager und schwach, ebenso waren auch die unteren
Gliedmassen trotz ihres Aussehens schwach. Der Pat. beklagte sich nie tber
Schmerzen, noch wurden je von der Verwandtschaft fibrilldre oder faszikulire
Zuckungen in der Muskulatur wahrgenommen.

Somatische Untersuchung: Der allgemeine Erndhrungszustand ist
fiir das, was die Skelettentwicklung im Vergleich zu dem Alter des Pat. an-
betrifft, sehr mangelhaft, besonders in Bezug auf die Réhrenknochen.

Schadel: Maximaler Durchmesser von vorn nach hinten 180 mm,
maximaler Querdurchmesser 158 mm, Schidelindex 87,7 mm.

Brusthohle: Rosenkranz auf den Rippen. Fliigelartic abstehende
Schulterblétter.

Bauch: Ziemlich akzentuierte Lordese an der Lendenkrenzbeingegend.
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Untere Gliedmassen: Rechter Oberschenkelumfang 365 mm, linker
Oberschenkelumfang 360 mm (14 cm aufwirts von der Kniescheibenmitte).
Reohter Unterschenkelumfang 277 mm, linker Unter-
schenkelumfang 286 mm (12 cm aufwirts von der
Mitte des inneren Fussknichels).

Betreffs der Muskelmassen ist der Gegensatz zwi-
schen den hypertrophischen und umfangreichen Gastro-
onemii und Hinterbacken und den Muskelmassen des
Rumpfs und der diinnen und schwachen Arme sehr
hervortretend. An den unteren Gliedmassen ist die
Muskulatur links entwickelter als rechts; links er-
scheint auch der Bestand der Muskeln beim Befiihlen
griosser. Im Ruhestand, mit herabhingenden Beinen
nehmen die Fisse — besonders der rechte — 'die
Hohlfusstellung ein, aber es gelingt dem Pat, recht
leicht, dieselbe zu iberwinden. Die Lendeneinsattlung
ist sehr akzentuiert. Das Gehen ist langsam, schwierig;
das Laufen unmdoglich, der allgemeine Schwichezu-
stand bedeutend. — Haut- and Schieimhautreflexe
vorhanden und normal. Von den Sehnenreflexen sind
jene der oberen Gliedmassen normal; an den unteren
Gliedmassen sind die beiderseitigen Patellarreflexe
sehr schwach; der Achillessehnenreflex ist vorhanden,
rechts normal, links gesteigert. — Die Pupillen- und
Sy e Eingeweidereflexe sind normal.

Fig. 7. Nichts Bemerkenswertes beziiglich der verschie-

denen Sensibilititen. Intakte spezifische Sinne. Bei
der Untersuchung des Atmungsapparats konstatiert man grossblasiges Rasseln,
iiber den ganzen Lungenumfang und besonders iiber die Basis verbreitet.

Nichts Bemerkenswertes an den anderen Apparaten.

Mit den Strychnin- und elektrisch-kombinierten Kuren hat man eine
gewisse Besserung, aber von geringer Bedeutung, erzielen konnen.

Elektrische Prifung (7. 3. 1910).

Rechts Links
Faradisch.}- Galvanischer Faradisch. Galvanischer
Strom Strom Strom Strom
Sek. | KS7 |AnSZ |An07Z Sek. | KSZ |AnSZ[AnOZ
80 mm 3 5 ’ 4— | N. peronaeus 85 mm 4 ‘ 6 l 5
90 2 5 4 I'N. tibialis 98 3 3+
112 5 6 M. quadr. fem. 110 4 6
9% 4 44 M. tibialis anter. 92 4 3+
YR S M. gastrocnemius | 100 . | 5 ‘ 5
- (caput mediale)
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Fall 4. Francesco V. aus Cura Carpignano, 9 Jahre alt, vom 15. 2.
1910 bis 2. 3, 1910 und vom 11. 3. bis 7. 6. 1911 in der Klinik. (Hierzu
Fig. 8.)

Viterlicherseits ist eine ererbte Hypertrophie der Schilddriise zu bemerken,
Der Pat. hat 4 gesunde und kriftige Briidder. Br kam auch gesund und kriftig
zur Welt und seine Entwickelung war bis 11. Mo-
nate regelméassig. Zu dieser Zeit begann er voll-
kommen normal zu gehen. Kurz nachher wurde
er von einer schweren Darmkrankheit befallen, die
ihn in Lebensgefahr brachte; die Eltern konnen
nicht die Krankheit besonders bezeichnen, sie er-
innern sich nur, dass sie mit starker Temperatur-
erhohung begleitet war. Er blieb fast ein Jahr
krank und der Entwickelungsstillstand war erheb-
lich. Geheilt, begann er wieder zu gehen und tat
dies in der jetzigen Weise, er fiel oft auf die Erde
ohne dann fihig zu sein, wieder aufzustehen. Er
fing spit zu sprechen an, mit 4Jahren. Erst gegen
das 6. Jahr bemerkten die Eltern die erhebliche
Vergrosserung der Waden, die dann bis jetzt sta-
tiondr blieb. Der Pat. zeigte immer dberméssige
Schwiche an den unteren Gliedmassen.

Somatische Untersuchung: Schidel:
maximaler Durchmesser von vorn nach hinten
164 mm, maximaler Querdurchmesser 180 mm,
Schédelindex 91,4.

Die Muskeln des Schultergiirtels und der
oberen Gliedmassen atrophisch, besonders rechts.
Lendeneinsattelung deutlich, aber wegen des ziem-
lich guten Zustandes der langen Riickenmuskeln
nicht so sehr akzentuiert.

Der Bauch ist umfangreich. Die Glutdal- Fig. 8.
muskeln ausserordentlich entwickelt und von er-
heblicher Konsistenz; die Oberschenkelmuskeln hypotrophisch; die Waden hyper-
trophisch, rundlich, hart von eigenartiger Konsistenz.

Betreffs der Sensibilitiat, der Reflexe, des aufrechten Stehens und des

Gehens hat man denselben Befund wie bei Franc. G. erhoben.
‘ Mit der vom Februar bis Marz 1910 ausgefiihrten Behandlung durch
Strychnium nitrieum - Einspritzungen (2—4 mg pro die) und gleichzeitige
elektrische Erregung der kranken Muskeln (galvanischer Strom, negativer Pol)
konnte man eine ziemliche Besserung erlangen, die, als die Kur unterbrochen
wurde, bis Mai 1911 fortdauerte, was man unter anderem aus der elektrischen
Priifung entnehmen kann. Man vergleiche tatsichlich die beiden elektrischen
Priifungen vom 24. 2. 1910 nnd 5. 5. 1911.
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I. Elektrische Priifung (24. 2. 1910).

’Rechts

Links
Faradisch. Galvanischer Faradisch. Gralvanischer
Strom Strom Strom Strom
Sek. | K87 |AnSz|An0zZ Sek. | KS7 |AnSZ|An0Z
143 mm 1 3—}—‘ 14 | N. tibialis 148 mm 2—}\ 3+‘ 2+
91 7 |10(N) M. tibialis anter. 80 nicht reizbar
125 34 38— M. gastrocnemius | 181 3 3
‘ (caput mediale)

(N) Bei viel kleinerer Intensitit hat man Verbreitung der Reizung auf
dem Gebiete der Mm. gastrocnemii; mit 10 MA. hat man nur cine Andeutung

auf Zuckung in dem M. tibialis anter.

I. Elektriseche Priifung (5. 5. 1911).

146 mm 1—| 2 ‘ 14| N. tibialis I
93 54| 7 M. tibialis anter.
103,

24 4 M. gastrocnemius
| (caput mediale)

126 mm
90
116

”»

»

Fall 5, 6, 7. Giuseppe C. aus Villanterio, 16 Jahre alt, vom 5. 3. 1911

bis 2. 7. 1911 in der Klinik.
2. 7. 1911 in der Klinik. Attilio C., 5 Jahre alt.
Familienanamnese:

Caterina C., 11 Jahre alt, vom 16. 3. 1911 bis

So viele genaue Nachforschungen man auch

iber die Vorfahren und Seitenverwandten ebenso von viterlicher wie von
miitterlicher Seite ausgefihrt hat, war doch nichts zu erheben, was auch nur
entfernte Beziehung mit nervésen Krankheitsformen haben kann. Es muss auch
die Tuberkulose und Syphilis ausgeschlossen werden.

Der Vater, ein Landmann, obgleich er nicht von ausserordentlich kraftiger
Konstitation ist, war doch immer und ist noch jetzt in bester Gesundheit, Das-
selbe gilt auch von der Mutter, die 8 Schwangerschaften mit immer normaler

Entbindung durchmachte.

| | | !
2. Sohn, 3. Tochter, 4. Tochter, 5, Tochter,

1. Toehter,
1+ mit 17 Mo-  Giuseppe, gesund und Caterina, gesund
naten an myo- kriftig, myo- und kriftig,
einer ente- pathisch, 14 Jahre alt.  pathisch, 9 Jahre alt,
rischen 16 Jahre alt 11 Jahre alt
Krankheits- (pseudo- (Leyden-
form. hyper- Mobius-
trophische Form).
Form).

l
6. Tochter,

gesund

und kréftig,
7 Jahre alt.

] j
7. Sohn, 8. Sohn,

Attilio, big jetzt
myo- keine
pathisch, Storungen,
5 Jahre alt 2 Jahre alt.

(pseudo-
hyper-
trophische
Form).

Giuseppe C. hatte bis zum 3. Lebensjahr keine Strung; das Gehen war
normal und ebenso die Entwickelung der Muskelmassen. Gegen das 3. Jahr
bemerkien die Verwandten, dass dem Pat. das Gehen schwierig wurde und
auch gleichzeitig, dass die unteren Gliedmassen diinn blieben, mit Ausnahme
der hinteren Muskulatur der Beine, die indessen durch ihren Umfang in die
Augen fiel. Die Atrophie wurde mit den Jahren immer grosser; oft verlor G.
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das Gleichgewicht und fiel auf die Erde; oft war er dann unfihig, allein auf-
zustehen. (Hierzu Figg. 9 u. 10.)

Die somatische Untersuchung hat die gewShnlichen Eigentimlich-
keiten der pseudohypertrophischen Paralyse klargelegt.

Caterina C., 11 Jahre alt, ist von klassischer Dystrophia muscularis
(Leyden-Mgbius-Form) befallen. (Hierzu Figg. 11 u. 12).

Attilio C., 5 Jahre alt, ist von Dystrophia muscularis pseudohyper-
trophischer Form befallen. (Hierzu Fig. 13.)

Fir ungefihr 4 aufeinanderfolgende Monate wurden die zwei Patienten
(Giuseppe C. und Caterina C.) der gleichen Behandlung unterworfen: tigliche
Einspritzungen von Strychninum nitricum (2—4—5 mg) und Erregungen der
kranken Muskein durch den negativen Pol (galvanischer Strom).

Wahrend sich bei Ginseppe C. (wahrscheinlich weil die Form schon ver-
altet war) nur eine leichte Besserung zeigte, war diese bei Caterina C. be-
merkenswert: sie beobachtete nimlich eine Zunahme der Kraft in den Muskel-
massen, grossere Leichtigkeit beim Gehen und ziemliche Gewandtheit beim
Treppensteigen.

Fig. 9.
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Giuseppe C. Elekirische Priifung (13, 16. 3. 1911).

Rechts Links
Faradisch. Galvanischer Faradisch. Galvanischer
Strom Strom Strom Strom
Sek. | KSZ |AnS7Z| An0Z ~ Sek. | KSZ |An8z [An07
136 mm 1 2— Ram. temp.-facial. | 127 mm 1+ 2
126, | 14 24 N. facialis 126, | 14| 83—
151 2+ 8 Ram. cerv.-facial. | 128 1 4
124 4— 5 N. medianus 121 2 5
106 6 (N) | 7 |N. radialis 128 3 ™| 5
126 2 3 N. ulnaris 127 1 5— 2
119 , | 114 94 N. peronaeus 107 , |15 9--
95 104} 9 N. ischiadicus 79, 17 14
100 ., 1 6+| 34 |N. tibialis 128 1—| 44| o+
120 , | 2 | 3 M. frontalis 121, | 14| 3
125 3—| 4— M. zygomaticus 128 24 4
106 5 T— M. triangular. oris| 102 4 5+
137 2—| H— M. trapezius 128 24| 4
127 4—| 5— M. deltoideus 119 24| 5
124 2— 3 M. biceps 133 3 5—
118 7—| 6 M. pectoral. major § 124 8 5—
105 241 4 M. brachioradialis| 106 3 3
(Supin. longus)
105 3 4 M. flex. dig. comm. | 120 2 4—
110 3 4 M. ext. dig. comm. | 104 2 4
125 3 2 Mm. emin.thenaris | 107 3 2+
108 4 4 Mm.emin. hypoth. | 108 3—| 2
86 74+ 19 M. quadr. fem. C 84 84| 24
nieht reizbar | (N1) M. tibialis ant. 20 12 12
» 13 9 M. peronaeus lon-| 80 10 | 10
gus et brevis
60 mm | 11 8-+ M. glutasus max. | 100 7 8
78 94| 10 M. gastrocnemius 90 8—| 8
(caput mediale)

(N) Man erreicht sehr hohe Intensititen, ungefihr 30 MA., ohne irgend
eine Andeutung auf Zuckung bei AnSZ zu erhalten. — (N!) Mit. 20 MA. bei
KSZ und 13 MA. bei AnSZ hat man manchesmal eine sehr leichte langsame,
wurmformige Zuckung. Aber bei der Verbreitung der Reizung auf die hinteren
Beinmuskeln ist der Befund nicht beachthar.

Caterina C. Elektrische Priifung (17., 18. 3. 1911).

135 mm 1 3
125 , | 14| 2
130 . | 1 | e+
120 . | 1— 84| 1
130 5 14+ @ e+
wo . |1
105 . | 74+ 8
105 . | 1] s+ e—
125 . | 14| 4

Ram. temp.-facial.
N. facialis

Ram. cerv.-facial.
N. medianus

N. radialis

N. ulnaris

N. peronaeus

N. tibialis

M. frontalis

Archiv f. Psychiatrie. Bd.55. Heft 2,

186 mm
124
130
110
120
105
90
110
120

1| e+
1+ 3

1| 2

14 1+
@y o1+
1+ 13
9+ 10

1| 34 1
92 | 3
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Rechts Links
Faradisch. Galvanischer Faradisch. Galvanischer
Strom Strom Strom Strom
Sek. | K87 |AnSz|An07 Sek. | K87 [AnS7 [An07
120 mm | 3 5 M. zygomaticus 130 mm | 1 2+
110 2| 84 M. triangular. oris| 115 34| 4
130 14 2 M. trapezius 120 1 1
122 3 34 M. deltoideus 128 24| 3
130 1—| 2— M. biceps 130 1 2
126 1 2 M. pectoral. major| 90 4 2—
98 2— 1+ M. brachioradialis| 95 24, 1+
(Supin. longus)
20 1 14 M. flex. dig. comm.| 85 14+ 1+
95 14+ 24 M. ext. dig. comm.| 87 1 14
85 14| 1 Mm. emin.thenaris| 90 1+ 1+
80 1 1 Mm.emin. hypoth.| 95 , | 1 2
90 5 12 M. quadr. fem. 100 4 ™) 8
84 5 6— M. tibialis ant. 80 5 5
9 441 5 M. gastrocnemius 86 b} 6
(caput mediale)

(N) Man erreicht so hohe Intensititen, dass die Patientin sie nicht er-
tragen kann, ohne irgend eine Andeutung auf Zuckung bei AnSZ zu haben.

Attilio C. TElektrische Prifung (2. 7.1911).
\ 1

100 mm | 5 9 7 |N. peronaeus 95 mm | 5 7 6
85 3 6+ 5 |N. tibialis 90 4 8 54
120 ] 13 M. quadr. fem. 90 15 13 l

80 12 13 l(N) M. tibialis ant. 80 ., 10 12 N)
100 9 8 | M. gastrocnemius | 105 7 64 ‘

| (caput mediale) |
(N) Langsame, wurmfdrmige Zuckung.

Fall 8. Luigi M. aus Pieve del Cairo, 8 Jahre alt, vom 12. 6. 1911
bis 31. 7. 1911 und vom 24. 10. 1911 bis 11. 2. 1912 in der Klinik. (Hierzu
Figg. 14--16.)

Die Grossmutter viterlicherseits litt an Hysterie. Ein Onkel viiterlicher-
seits hat psychische Stérungen mit depressiver Stimmung aufgewiesen. Eine
Tante viterlicherseits ist skrofulgs. Der Vater zeigt somatische degenerative
Stigmata: er ist Alkoholiker und ein starker Raucher und Tabackkauer.
Die Mutter litt und leidet noch jetzt an hysterischen Stérungen. Sie hat nur
eine einzige Schwangerschaft durchgemacht, die unseres Pat. Die Entbindung
war sehr schwierig. Der Pat. wurde von der Mutter bis zu dem 17. Monate
gestillt; er entwickelte sich bis zu 3 Jahren normal; zu dieser Zeit litt er an
Bronchitis. Eben von dieser Zeit an begannen die Verwandien zu bemerken,
dass es dem Pat. nicht mehr gelang, wie frither gewandt zu gehen; sie nahmen
eine Bewegungsschwiche wahr, wodurch er oft stolperte und fiel. Auch sahen
sie, dass die Muskelmassen des Schultergiirtels, wie auch die des Riickens und
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die der Oberschenkel diinn blieben, wihrend indessen die der hinteren Unter-
schenkelgegend durch ihre Entwickelung auffielen.

Somatische Untersuchung, Schédel: Maximaler Durchmesser von
vorn nach hinten 170 mm, maximaler Querdurchmesser 156 mm, Schidel-
index 91,7,

Wirbelsdule: Wenn der Pat. die aufrechte Stellung einnimmt, be-
merkt man eine ausgeprigte Riicken-Lendenlordose.

Brustkorb: Kielformiges Brustbein.

Untere Gliedmassen: Umfang des rechten Oberschenkels 312mm, Um-
fang des linken Oberschenkels 310 mm (17 cm abwérts von der Spina iliaca an-
terior superior). Umfang des rechten Unterschenkels 283 mm, Umfang des linken
Unterschenkels 276 mm (15mm aufwérts von der Mitte des inneren Fusskndchels).

Motilitdtsuntersuchung. Muskelkraft: Dynamometrisch.

R.H.. ... 1. Probe 9 kg 2. Probe 5 kg
L.H .. .. L, 5, 2. , 4,

An den unteren Gliedmassen ist die Muskelkraft fast gleich Null. In
horizontaler Stellung und in Ruhestellung sind die Fiisse und besonders der
linke ausgestreckt, sic nehmen néimlich die Stellung des schlaff herabhdngenden
Fusses mit Andeutung auf die Varusstellung ein.

Abnorme Bewegungen: In keiner Muskelmasse wurden je fibrillire
oder faszikulire Zuckungen wahrgenommen, auch jetzt nicht.

Aktive Bewegungen: An den oberen Gliedmassen: alle maglich und
von normaler Weite. An den unteren Gliedmassen: moglich und von normaler
Weite die Beugung des vollkommen ausgestreckten Gliedes gegen das Becken,
ebenso auch die Beugung des Fusses gegen das Bein und des Beines gegen den
Schenkel. Wenn man den Patienten — wahrend er sich in liegender Stellung
befindet — sich auf das Bett zu setzen auffordert, ist er nicht im Stande dies
so leicht zu tun, nur mit Mihe gelingt es ihm, wenn er sich mit den Hinden
mit aller Kraft auf das obere Drittel der hinteren Schenkelgegend anklammert.

Aufrechte Stellung: Gang: Der Pat. geht mit leicht auseinander-
gespreizten Beinen, mit Neigung zur Einwirtsdrehung der Kniee und mit
gleichzeitiger Auswirtsdrehung der Fussspitze, die er oft auf dem Boden
schleifen 1dsst. Wiahrend der Deambulation bemerkt man ein seitlichesSchaukeln
des Rumpfes und es fillt die Riickenlendeneinsattelung sehr deutlich auf. In
den ersten Zeiten seines Aufenthalts in der Klinik konnte der Pat., wenn
er sich auf der Erde ausgestreckt befand, nicht allein wieder aufstehen;
jetzt kann er es zwar, aber nur mit Miihe und er muss zu diesem Zwecke die
folgenden Bewegungen ausfihren: er klammert sich zuerst mit den Hénden
an das obere Drittel der hinteren Schenkelgegend, dann stiitzt cr sich mit den
Hénden auf die Erde, dann auf die hintere Oberfliche des Fusses und schleicht
der vorderen Oberfliche des Beines entlang bis er die Hohe des Kniegelenks
erlangt hat, wo er anhilt, und mit einem letzten Ruck die aufrechte Stellung
zu erreichen vermag.

Sensibilitdt: Subjektive S. Der Pat. hat sich nie tiber Schmerzen,
noch Pardsthesien in irgendeinem Korperpunkt beklagt. Tast-, Wéarme-,

26*
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Schmerzempfindlichkeit normal und rasch antwortend auf der ganzen Kérper-
oberfliche. Spezifische Gefiihle vollstindig normal.

Reflexe: Hautreflexe: Die Reizung auf der Fussohle ruft keine reaktiv
Wirkung hervor. Sehr lebhaft die Bauch- und Kremastereflexe.
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Schleimhautreflexe: Konjunktival- und Rachenreflex vorhanden.

Sehnenreflexe: Bizeps- und Handgelenksreflexe an beiden Seiten vor-
handen und normal.

Patellarreflex: Das Beklopfen der Quadrizepssehne bringt nicht den ge-
wohnlichen Ausschlag des Beines hervor, Man erzielt auch mit diesem, wenn
auch missigem Beklopfen eine solche ungestiime und energische Zuckung des
Quadriceps fem., dass die Kniescheibe nach aufwirts gezerrt wird.

Pupillenreflex: Normal.

Eingeweidereflexe: Normal,

Vasomotorische Wirkungen: Ausgeprigter Grad von Hyperhidrosis,
besonders an den Fissen.

Die mit elektrischen Reizungen verbundene Strychninbehandlung in grossen
Dosen (3—5 mg pro die) hat gute Resultate ergeben, wie man auch ersehen
kann, wenn man die beiden elektrischen Priifungen vom 25. 11, 1911 und
3. 2. 1912 vergleicht.

I. Elektrische Priifung (25. 11. 1911),

Rechts Links

Faradisch. Galvanischer ' Faradisch, Galvanischer

Strom Strom Strom Strom
Sek. | KSZ [AnSZ|An07Z Sek. | KSZ |AnSZ|An0Z

100 mm | 5 9 7 | N. peronaeus 105 mm 4 8 6
109 4-+1 10 7 [N. tibialis 100 3 9+ 5
35 8 12 M. tibialis ant. 8 5 10
86 5+ 8(N) M. gastrocnemius 95 6 [10(N)

(caput mediale)
(N) Langsame, wurmformige Zuckung.

II. Elektrische Priifung (3. 2. 1912).

90 mm | 4 8 6 | N. peronaeus T mm | 4—| 7 5+
75 , | 8 | 104 5—|N. tibialis 33 , | 84+ 10+ 5
51 , | 4—| 6— M. tibialis ant. 66 , | 4— 8

nicht 2 | T(NY) M. gastrocnemius nicht 4 | 8(NY)
reizbar (caput mediale) | reizbar

(N1) Wie oben.

Fall 9. Ercole S. aus Treville, 11 Jahre alt, vom 14. 2. 1912 bis
8.7.1912 in der Klinik. (Hierzu Figg. 17 u. 18.)

Nichts in der Geschlechtsanamnese. Der Vater ist ein ziemlich
starker Trinker und Tabakkauer. Die Mutter starb mit 20 Jahren an Wochen-.
bettfieber: sie hatte drei Schwangerschaften, die erste im 6. Monat unterbrochen
(traumatische Ursache?), die zweite zu Ende gebracht, ebenso die dritte, das
Kind aber starb diesmal am finften Tage.

Unser Kranker; Frucht der zweiten Schwangerschaft, wurde von der
Mutter bis zum neunten Monat gestillt; von schwichlicher und zarter Kon-



406 Dr. Guido Sala,

stitution begann er sehr spét zu gehen, gegen das 4. Lebensjahr., Schon zu
dieser Zeit begannen die Verwandten zu bemerken, dass, wihrend alle die anderen
Kérpermuskeln diinn blieben, die Wadenmuskeln durch ihren Umfang auffielen
und ein athletisches Ansehen annahmen. Das Kind ging mit Mihe, ihm war
das Treppensteigen dusserst schwierig; es fiel leicht und, wenn es fiel, konnte
es nur mit grosser Anstrengung wieder aufstehen. Wahrend des Gehens
bemerkten die Verwandten, dass der Rumpf schwankte und sich eine ausge-
prigte Riicken-Lendeneinsattelung mit gleichzeitigem Riickfall der Schultern
nach hinten bildete. Diese Stérung wurde immer ausgeprigter: jetzt (seit ver-
gangenem Dezember) kann er weder gehen, noch, auch mit Hilfe, die aufrechte
Stellung beibehalten. ‘

Somatische Untersuchung: Schiddel: maximaler Durchmesser von
vorn nach hinten 162 mm, maximaler Querdurchmesser 180 mm; Schédel-
index: 89,2.

Wirbelsdule: Ausser einer ausgeprigten Riicken-Lendenlordose be-
obachtet man in der Riicken-Lendengegend einen ziemlich starken Grad
von Skoliose.

Brustkorb: Fassférmiger Brustkorb; fligelartig abstehende Schulter-
blitter. Man kann den Kranken mit der grossten Leichtigkeit die inneren
Rénder der Schulterblitter beriihren lassen; dasselbe erzielt man auch, wenn
man gleichzeitig die Schultergiirtel beider Seiten erhebt.

Bauch: Aufgedunsen, mit hervortretender Nabelnarbe.

) Obere Gliedmassen: Umfang des rechten Armes 168 mm, Umfang des

linken Armes 165 mm (6 cm aufwérts von der Ellenbeuge); Umfang des rechten
Vorderarmes 173 mm, Umfang des linken Vorderarmes 170 mm (5 em abwirts
von der Ellenbeuge).

Untere Gliedmassen: Umfang des rechten Oberschenkels 325 mm, Un-
fang des linken Oberschenkels 337 mm (14 cm abwérts von der Spina iliaca
anterior superior); Umfang des rechten Unterschenkels 264 mm, Umfang des
linken Unterschenkels 272 mm (14 cm aufwirts von dem inneren Fusskndchel).

Motilitdtsuntersuchung: Ern&hrungszustand der Muskeln;
Muskelspannkraft. Alle dem Beklopfen zugiénglichen Muskelmassen zeigen
sich hypotonisch, die Delta- und Glutdalmassen, welche, obwohl sie auch einen
verkleinerten Umfang zeigen, doch eine ziemlich starke Spannkraft besitzen,
und die Wadenmuskeln, die angeschwollen sind und eine eigentimliche Kon-
sistenz aufweisen, ausgenommen. Im Verhiltnis mit dem atrophischen Zustand
der andeven Muskelmassen hat sich die Muskulatur der Eminentia thenaris und
hypothenaris in einem guten Zustand erhalten,

Muskelkraft: An den unteren Gliedmassen gar keine, an den oberen
sehr herabgesetzt.

Abnorme Bewegungen: In keinem Muskel bemerkt man fibrillare
oder faszikulire Bewegungen, noch kann man sie irgendwie hervorrufen.

Aktive Bewegungen: Wenn der Kranke auf dem Riicken liegt, halt
er die oberen Gliedmassen dem Rumpfe genihert; an den unteren Gliedmassen
bemerkt man eine halbe Btugung der Unterschenkel gegen die Oberschenkel
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und der Oberschenkel gegen das Becken. Dieser Tatbestand ist links aus-
gepriigter. Wenn man den Kranken auffordert, sich aufzusetzen, gelingt ihm
dies nicht, noch ist es ihm moglich, auch nur um weniges den Rumpf von der
Bettplatte aufzuheben. Mit einer gewissen Schwierigkeit kann er sich auf die

Fig. 18.

linke Seite legen, nie aber auf die rechte, Wenn man ihn passiv auf die Platte
des Bettes setzt, muss der Kranke sofort, um solche Stellung einzuhalten, sich
mit den Handen stiitzen; dabei hilt er diese dem Rumpf sehr nahe, die Ober-
schenkel indessen weitgespreizt mit einer halben Beugung der Unterschenkel
gegen die Oberschenkel und Auswirtsdrehung des ganzen Gliedes.
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Was immer fiir Anstrengungen der Kranke macht, er kann nicht voll-
stindig die Unterschenkel gegen dieOberschenkel ausstrecken ; die Ausstreckung
erzielt man nicht einmal passiv wegen des ziemlich starken Grads von Sehnen-
schrumpfung. DieBeugung der Unterschenkelgegen die Oberschenkel ist moglich,
aber nur langsam ausfiihrbar. Die Fiisse schlottern; die Beugungshewegungen
sind in denselben beschrinkt. An denoberen Gliedmassen sind die aktiven Bewe-
gungen — obgleich mit einer gewissen Langsamkeit vollbracht — alle méglich;
betreffs ihrer Weite ist zu bemerken, dass die Bewegungen in den Achsel-
gelenken &usserst weit sind, weshalb dem Kranken moglich ist, die Gliedei
in alle Richtungen zu drehen und je eines auf die entgegengesetzte Seter
zu richten, so dass er leicht mit dem Handteller das hochgehaltene Kinn um-
fassen kann.

Aufrechte Stellung: Auch mit Stiitze unmbglich.

Sensibilitdt: Tast-, Warme-, Schmerzempfindlichkeit voll-
kommen intakt.

Geschmacks-, Geruchs- und Gehdrsinn normal.

Gesiochtssinn: Gesichtsfeld in den normalen Grenzen. Normal die
Wahrnehmung der Grundfarben.

Reflexe: Hautreflexe: Fusssohlenreflex vorhanden, aber beiderseits
schwach ; Bauchdeckenreflex und Kremasterreflex in normalem Grad vorhanden.

Schleimhautreflexe: Bindehautreflex und Schlundreflexe vorhanden,
sehr lebhaft.

Sehnenreflexe: Patellarreflex, Bizepssehnenreflex und Handgelenks-
reflex fehlen beiderseits.

Pupillarreflexe: Gleiche, symmetrische Pupillen. — Sehr schnelle
Reaktion auf Licht, Akkommodation, Konvergenz und Schmerzreize.

Eingeweidereflexe: Normal.

Vasomotorische Wirkungen: Ziemlich starker Grad von Hyper-
hidrosis, auf den distalen Teilen der oberen und unteren Gliedmassen lokalisiert.

16.—20. Februar 1912: 2 mg Strychninum nitric. pro die.

21.—26. Februar 1912: 3 mg Strychninum nitric. pro die.

27.—30. Mai: 5 mg Strychninum nitrie. pro die.

Tégliche Reizungen der atrophischen Muskeln mit dem galvanischen Strom.

Mit der Kur erzielte man keine befriedigenden Resultate.

Elektrische Priifung (16. 2. 1912)

Rechts Links
Faradisch. Galvanischer Faradisch. Galvanischer
Strom Strom Strom Strom
Sek. | KSZ |AnSZ|An0OZ Sek. | KSZ |AnS7Z|An0Z

118 mm | 2 ’ 3+ Ram. temp.-facial.{ 126 mm | 2 ’ 44
108 5 6 N. facialis 115 341 5
128 24| 4— Ram. cerv.-facial. | 120 33— 4—
128 24| 2 ‘ N. medianus 114 4 3 l
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"Rechts Links
Faradisch. Galvanischer Faradisch. Galvanischer
Strom Strom Strom Strom
Sek. | KSZ |AnS% | An0Z Sek. | KSZ |AnS7|An0z
58 mm | 5— 9 6 | N. radialis 110 mm 2 14 4
124 3 3— N. ulnaris 125 8+ 3
130 24| 10 4— | N. peronaeus 125 14| 6 2
130 2 7 24 | N. tibialis 130 3 |12 4
7, 34| 5— M. frontalis 110 24| 5—
104 2 4 M. zygomaticus 119 3 5—
8 6—| 44 M. triangular. oris| 82 541 6
67 4 4 M. deltoideus 105 77— b
%, 24 2 M. biceps 10 3 3
90 7 T— M. peetoral. major | 95 8 6—
100 3 2+ M. brachioradialis | 112 3 2
(Supin. longus) }
108 24 2 M. flex. dig. comm. | 108 4 3
97 2 7—| 2 |M. ext. dig.comm.| 113 24 T4+ 84
100 2 3— Mm.emin. thenaris| 104 14+ 24 2—
116 2 2+ Mm. emin.hypoth. | 112 2 3 |
96 8 9 M. quadr. fem. 53 9+ 12 |
78 6—| 5— M. tibialis ant. %, 7 5
109 6— 44 M. gastrocnemius | 119 4+ 3
(caput mediale)

Fall 10. Luigi R. aus Cicognola, 10 Jahre alt, von 15. 4. bis 7. 7. 1912
in der Klinik. (Hierzu Figg. 19 u. 20.)

Nichts in der Geschlechtsanamnese. Eltern lebend und gesund.

Der Kranke kam durch Zwillingsgeburt auf die Welt, Er wurde von der
Mutter gestillt und das Zahnen und die Sprache waren normal; das Gehen
indessen begann spét, gegen den 15. Monat. Der Vater erziihlt, dass schon
damals das Kind in allen seinen Bewegungen und besonders denen der unteren
Gliedmassen Unsicherheit und wenig Kraft zeigte. Diese Tatsache wurde in
den folgenden Jahren noch ausgepragter. Oft fehlte dem Kranken die Kraft, die
Kniee bogen sich und, wenn er keine Stiitze fand, fiel er. Schon im 2. Lebens-
jahre beobachteten die Eltern eine gewisse Vergrosserung der Waden, die all-
mihlich immer mehr hervortrat. Sie stand in deutlichem Gegensatz mit der
Diinne der Schenkel und der Muskulatur des Rumpfes. Beim Gehen fiel die
Lendeneinsattlung auf. — Die Schwiiche an den unteren Gliedmassen schritt
immer progressiv vor, das Gehen wurde nur mit sichtbaren Anstrengungen mog-
lich, das Kind konnte nicht die Treppen steigen, es fiel oft auf die Erde und nur
mit grosster Schwierigkeit und durch eigentiimliche und miihselige Handgriffe
war es ihm méglich, die aufrechte Haltung wieder einzunehmen. Seit 6 Monaten
kann er sich nicht aufrechthalten. — Die Strychninkur in grossen Dosen, mit
der elektrischen Behandlung verbunden, bat keine allzu befriedigenden Resul-
tate geliefert. Dies war auch bei dem schweren Zustand des Patienten und
dem hoohst vorgeschrittenen dystrophischen Prozess vorauszusehen,
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Fig. 20.
Elektrische Priifung (15. 4. 1912).

Rechts Links
Faradisch. Galvanischer Faradisch. Gralvanischer
Strom Strom Strom Strom
Sek. | KSZ |AnSZ|An0zZ Sek. | KSZ |AnSZ|An0Z
140 mm 1+ 4 Ram. temp.-facial. | 141 mm 1 3
181 84| b5— N. facialis 132 3 5—
140 24| 4 Ram. cerv.-facial. | 141 3+ 5
113 5 54 N. medianus 113 34| 44
128 4 | 144] 10 |N. radialis 124 24 13 5
120 4 4 N. ulnaris 119 44| 5
78 2 6 3 | N. peronaeus 105 2 6 3
98 , | 2 | 5 | 4 [N tibialis 106 .| 38 | 3
128 , | 4—| 5— M. frontalis 180 , | 4—| 4—
133 2 3 M. zygomaticus 128 83— 3
125 3 4 M. triangular. oris| 120 5 7
w0, 4 -+ M. deltoideus 9% 6—| 54
114 5 9 M. biceps 115 b 4—
100 ,, 4419+ (W) M. pectoral. major| 81 4 |11V
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Rechts Links
Faradisch. Galvanischer Faradisch. Galvanischer
Strom Strom Strom Strom

Sek. | KSZ |AnS7|An0Z Sek. | KSZ |AnSZ|An0Z
115 mm | 4— 3 M. brachioradialis| 108 mm | 3 3 ‘
(Supin. longus)
114 83— 8— M. flex. dig. comm. | 121 4—| 4
12 3+ 4+ M. ext. dig. comm.| 115 5— 44
112 3 3+ Mm.emin.thenaris{ 111 3 3+
115 241 8 Mm. emin. hypoth. | 117 3 3
nicht reizbar] 13 11 M. quadr. fem. nicht reizbar | 12 124
23 mm 6 |TIN) M. tibialis ant. 50 mm | 54|65+
95 44— M. gastrocnemius 80 4 | 4
| (caput mediale) |

(N) Langsame, wurmfdrmige Zuckung.

Fall11. Virginio R. aus Bastida Pancarana, 8 Jahre alt, vom 29. 12, 1912
bis 8.3.1913 und vom 2.4. bis 4.5.1913 in der Klinik. (Hierzu Figg.21 u.22.)

Vater stottert. Mutter hysterisch.

Der Kranke ist ein ausgetragenes Kind und wurde von der Mutter ge-
stillt. Das Gehen begann mit 18 Monaten. Die Mutter bemerkte an dem Kinde
schon in den ersten Lebensmonaten eine aussergewdhnliche Entwicklung ge-
wisser Muskelmassen der unteren Glieder, vor allem der Wadenmuskeln.
Trotzdem begann gegen das 3. Lebensjahr eine gewisse Anstrengung des Kindes
beim Gehen deutlich zu werden; auffallend war die Schwiche der unteren Glied-
massen. Diese Schwiche wurde bis in diese letzten Zeitperioden immer aus-
geprigter. Der Kranke kann nicht laufen, oft stolpert er und fallt. Nur mit
sehr grosser Schwierigkeit kann er die Treppen, auch mit Hilfe, hinauf- und
hinabsteigen. Wenn er fillt, kann er nicht wieder allein die aufrechte Haltung
einnehmen. Beim Gehen becbachten die Verwandten, dass der Kranke auffillig
den Bauch nach vorn streckt und so gewaltsam den Riicken-Lendenteil des
Riickgrats nach riickwirts einbiegt.

Somatische Untersuchung: Allgemeiner Erndhrungszustand ziem-
lich gut.

Physische Degenerationsstigmata: Abnorme, ibermissige Ent-
wicklung der Ohrmuscheln. Hervortretende Stirnhocker. Hutchinson’sches
Gebiss. ' »

Schédel: Maximaler Durchmesser von vorn nach hinten — 156 mm,
maximaler Querdurchmesser — 146 mm, Schidelindex — 93,5.

Brustkorb in allen seinen Durchmessern eng,

Bauch hervoriretend.

Motilitdtsuntersuchung: Erndhrungszustand der Muskeln:
Bedeutender Grad von Atrophie {iber alle Muskelmassen des Achselgiirtels, des
Brustkorbs, des Riickens, aller Teile der oberen Gliedmassen und der Schenkel
verbreitet. Es ist indessen ein pseudohypertrophischer Zustand an der beider-
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seitigen Wadenmuskulatur und in minder starkem Grad an jener der Glutdal-
gegend zu konstatieren. Diese Massen bieten beim Beklopfen eine eigentiimliche
fibrose Konsistenz.

Muskelkraft: Obere Gliedmassen R.H. =— 10, L.H, = 8. Auch an
den unteren Gliedmassen sehr herabgesetat.

Betreffs der Bewegungen, der aufrechten Haltung, des Gehens und der
Sensibilitit hatte man den gleichen Befund wie bei dem Kranken B. (s. Fall 12).

Fig. 21.

Reflexe: Hautreflexe: Bauchdecken-, Kremaster- und Fusssohlen-
reflex vorhanden und beiderseits normal. Schleimhautreflexe der Bindehaut
und Schlundreflexe vorhanden. Pupillarreflexe normal. Sehnenreflexe fehlen
sowohl an den oberen als unteren Gliedmassen.

Vasomotorische Wirkungen: Man beobachtet vasomotorische Storun-
gen an den distalen Teilen der Gliedmassen.

Vom 2.1. bis 8. 3. 1913 wurde der Kranke taglich Strychnineinspritzungen
(1—2—4 mg) unterworfen. Gleichzeitig erhielt der kleine Patient jeden Tag
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elektrische Anregungen von schwacher Intensitit (galvanischer Strom, negativer
Pol) auf die vom dystrophischen Prozess befallenen Muskeln. Mit dieser Kur
hat man eine gewisse Besserung erzielt. Der Kranke fiihlt sich stirker und vor
allem beim Gehen etwas sicherer: er geht schneller und mit weniger Schwierig-
keit. Er fallt sehr selten, und wenn er fillt, kann er rascher als frither auf-
stehen. Ausserdem kann er die Treppen ohne allzu grosse Kraftleistung hinauf-
steigen. Auch die durch die elektrische Prifung erhaltenen Ergebnisse be-
stitigen diese Besserung.

Vom 2. 4. bis 4. 5. 1913 Behandlung mit Hypophyse in Kompressen
(Merck), 0,20--0,60 g pro die. Man hat nicht nur keine Besserung erzielt,
sondern der Zustand der Muskelmassen ist auch, ohne die Strychnin- und
elekirische Behandlung, ziemlich bedeutend verschlechtert.

Mit der Wiederaufnahme der Strychninkur in hohen Dosen (vom Mai bis
Juli 1913 zu Hauase ausgefiihrt) konnte sich der Kranke wieder einer Besserung
erfreuen.

Elektrische Priifung (13. 1. 1913).

Reechts Links
Faradisch. Galvanischer Faradisch. Galvanischer
Strom Strom Strom Strom
Sek. | KSZ |AnSZ|An0Z Sek. | KSZ |AnSZ |AnO7Z
130 mm 2-}—t 84| 4+ |N. peronaeus 142 mm | 24| 5—| 3—
101 5 18— 11 | N. ischiadicus 93 5 110 7+
112 4 4-F N. tibialis 114 541 44
87 5 T— M. quadr. fem. 95 9 8—
96 4 5 M. tibialis ant. 99 6 5+
110 3—|4() M. gastrocnemius 90 5 [5(N)
(caput mediale)

(N) Langsame, warmformige Zuckung.

Fall 12 und 13. Pietro B. aus Torrazza Coste, 8 Jahre alt, vom 11. 1.
bis 3. 3. 1913 in der Klinik. (Hierzu Figg. 23 und 24.) — Ermelinda B.,
81/, Jahre alt. (Hierzu Figg. 25 und 26.)

Grossvater miitterlicherseits ein Alkoholiker, auch der Vater ist ein Trinker.
Die Mutter ist von sehr zarter, krinklicher Konstitution. Sie hatte finf aus-
getragene Kinder, keine Fehlgeburt. Das letztgeborene, ein Madchen (Erme-
linda) von 3!/, Jahren, zeigt die gleichen Stérungen wie der Bruder. Der
Kranke ist das drittgeborene Kind; er kam durch schwere Geburt auf die Welt.
Die Ausfihrung der ersten physiologischen Handlungen ging spit vor sich.
Erst mit 22 Monaten begann er miihselig zu gehen. Die Phonation begann mit
21/, Jahren. Mit 4 Jahren litt er an Wasserpocken. Die Familienmitglieder
bemerkten schon von den ersten Lebensjahren des Kranken an, dass sich die
Waden im Vergleich zu den anderen Muskelmassen abnorm entwickelten. Gleich-
zeitig zeigte sich eine deutliche Schwierigkeit beim Gehen; oft fiel er tatsich-
lich ohne irgend welche dussere Ursache und es war ihm #usserst schwer, von
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der Erde aufzustehen. Er konnte kaum die Treppen steigen. Seit ungefihr
einem Jahre tritt die Ricken-Lendeneinsattlung mit dem entsprechenden
charakteristischen Verhalten des Rumpfes deutlich hervor. In der letzten Zeit
wurden ausserdem die Stérungen immer schwerer, so dass der Kranke sehr oft
fillt und es ihm dann absolut nicht gelingt, ohne Hilfe wieder aufzustehen; er
ist unféhig, die Treppen zu steigen und auf einen Stuhl zu klettern.

Somatische Untersuchung: Der allgemeine Ernéhrangszustand ziem-
lich gut.

Physische degenerative Kennzeichen: Verschiedene Anomalien
im Bau der Ohrmuscheln. Sattelnase. Hutchinson’sches Gebiss,

Fig. 23. Fig. 24.
Schidel: Maximaler Durchmesser von vorn nach hinten == 149 mm,
maximaler Querdurchmesser = 139 mm, Schéidelindex = 93,2.

Brustkorb: Oben mit verengtem Umfang, unten etwas erweitert.

Bauch sehr hervorstehend,

Motilitdtsuntersuchung: Ern&dhrungszustand der Muskeln:
Man konstatiert eine Umfangsverkleinerung der Muskelmassen in dem Achsel-
giirtel beiderseits, der langen Riickenmuskeln und der Brustkorbmuskulatur,
Auch die Oberschenkelmuskeln sind atrophisch. Es isteinpseudohypertrophischer
Zustand der Wadenmuskeln und der Glutdalgegend mit entsprechender eigen-
tiimlicher Konsistenz derselben Muskeln vorbanden.

Muskelkraft sowohl an den oberen als an den unteren Gliedmassen sehr
herabgesetzt.
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Abnorme Bewegungen: Man beobachtet keine abnormen Bewegungen.
in den verschiedenen Muskelmassen.

Passive Bewegungen: Alle méglich, von normaler Weite und rufen
keinen Schmerz hervor.

Aktive Bewegungen: An den oberen Gliedmassen moglich und von
normaler Weite. An den unteren werden sie mit einer gewissen Schwierigkeit
ausgefiihrt und sind in der Weite sehr beschrinkt. Der Kranke ist fast un-
fahig, das untere Glied vollstindig ausgestreckt zu halten.

Aufrechte Haltung. Das Gehen: Um die aufrechte Stellung einzu-
halten, ist der Kranke gezwungen, die unteren Gliedmassen etwas gespreizt zu
halten, indem et gleichzeitig die Fussspitzen nach auswirts biegt. Ausserdem
schiebt er in dieser Stellung die Schultern nach rickwérts, so dass der Bauch

Fig. 25. Fig. 26.

in auffilliger Weise nach vorwirts geriickt wird und die Riicken-Lendeneinsatt-
lung sebr deutlich hervortritt. Um von der liegenden Stellung die aufrechte
zu erreichen, vollbringt der Kranke alle die der pseudohypertrophischen Para-
lyse charakteristischen Bewegungen. Das Gehen ist langsam und aufféllig er-
schwert. Der Kranke beugt den Unterschenkel stark gegen die Schenkel und
lisst ihn dann sogleich heftig, mit der Fussspitze auf den Boden schlagend,
herabfallen.

Sensibilitdt. Subjektive Sensibilitdt: Der Kranke beklagt sich
weder lber Beschwerden noch besondere ldstige Empfindungen. Keine Ge-
fiihlsstorungen.

Reflexe: Hautreflexe: Bauchdecken- und Kremasterreflexe vorhanden
und beiderseits von normaler Intensitit. Fusssohienreflexe: Es gelingt nicht,
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sie hervorzurufen. Schleimhautreflexe: Bindehaut- und Schlandreflex vor-
handen. Sehnenreflexe fehlen sowohl an den oberen als unteren Glied-
massen. Pupillenreflexe normal.

Vasomotorische Wirkungen: Ziemlich starke vasomotorische Stérun-
gen an den distalen Teilen der Gliedmassen.

Strychninum nitricum-Einspritzungen von 0,001 bis 0,005 g pro die.
Polarisationen und Anregungen mit dem Pol auf die Waden. — Infolge ge-
nannter Behandlung war es miglich, eine bedeutende Besserung zu erzielen.
Der Kranke konnte die aufrechte Stellung mit grosserer Leichtigkeit und ohne
sich miide zu fihlen, auch fiir lingere Zeit beibehalten. Das Gehen erfolgte
mit grosserer Sicherheit und Gewandtheit. Der Kranke konnte mit ziemlich
grosser Leichtigkeit von der Liegestellung die aufrechte erreichen, wie es ihm
auch gelang, die Treppen zu steigen.

Elektrische Priifung (14. 1. 1913).

Rechts Links

Faradisch. Galvanischer Faradisch. Galvanischer

Strom Strom Strom Strom

Sek. | KSZ |AnSZ|An0Z Sek. | KS7 |AnS7|An0Z

114 mm 2—\ 5 8— | N. peronaeus 87T mm | 3 ‘ 7 4

105 4 54! 5-|N. tibialis 114 6 5 5

80 T— T+ M. quadr. fem. 80 5 5

25 64| 6 M. tibialis ant. 40 6—| 6

100 5 | 5 }(N) M. gastrocnemius 96 5 5b— }<N)

| (caput mediale)

(N) Langsame, wurmformige Zuckung.

II. Betrachtungen iiber das hereditiire Agens, die familifire Anlage
und die Bevorzugung des miinnlichen Geschlechts.

Alle Verfasser sind einig, die Erblichkeit als eine Bedingung von
héchster Wichtigkeit in der Aetiologie der primitiven Myopathie im
allgemeinen und der pseudoliypertrophischen Form im besonderen zu
betrachten.

Tatsdchlich driiekt sich Marinesco in seiner Monographie iiber
die Muskelkrankheiten in bezug auf die Dystrophia muscularis pro-
gressiva mit den folgenden Worten so aus: ,, . . . il reste bien établi
que, dans la plupart des cas, les myopathies sont non seulement héré-
ditaires, mais encore cette hérédité est homologue, dans le sens strict
du mot . . .“ ,le facteur essentiel, sinon unique, dans la genése des
myopathies, ¢’est ’hérédité directe et similaire dans la plupart des cas.

Meinerseits auf Grund der studierten Fille, glaube ich nicht, dass
man dem hereditiren Faktor den Wert eines pathognomonischen Zeichens,
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wie man es bis jetzt getan hat, beimessen kann. Das Gleiche gilt,
was die neuropathische Erblichkeit anbetrifft. Bei 9 meiner Fille waren
in der Tat die genauesten und sorgfiltigsten Forschungen auf Erblich-
keit verneinend; die hereditire Anlage der Krankheit fehlte vollstindig.

Auch die familiire Anlage hat keinen. grossen Wert, fast immer
haben wir mit isolierten Fillen zu tun, nur in zwei Fillen konnte ich
diese Anlage finden. In bezug darauf ist die Tatsache hervorzuheben,
dass in der Familie C. (5., 6., 7. Fall) von den noch jetzt lebenden
Kindern (4 Tochtern und 3 S¢hnen) 2 Séhne die pseudohypertrophische
Form aufweisen, wihrend indessen eine Tochter von der Leyden-
Mébius’schen Form befallen ist. Betreffs des Geschlechts fallen da-
gegen meine Beobachtungen mit denen der anderen Autoren, die sich
besonders mit diesem Argument beschiftigt haben, zusammen. Die
Krankheit hat wirklich eine sehr ausgepragte Bevorzugung fiir das
miinnliche Geschlecht: bei den zwglf von uns mitgeteilten Beobachtungen
der pseudohypertrophischen Paralyse betrifft nur eine das weibliche Ge-
schlecht, die von Ermelinda B., bei der — man muss es bemerken —
sich die Krankheit schon in den allerersten Lebensjahren entwickelte,
wie dies gewdhnlich beim minnlichen Geschlecht geschieht.

I11. Betrachtungen iiber die durch elektrische Untersuchung der
Nerven und Muskeln erzielten Resultate.

Die meisten Verfasser, die sich mit dem Studium der elektrischen
Reaktionen der Nerven und Muskeln bei der primitiven Dystrophia
muscularis progressiva befasst haben, sind der Meinung, dass solche
Reaktionen nur quantitativ -— wenn dies auch manchmal in ausge-
prigter Weise -— vermindert sind, nie aber qualitative Verinderungen
darbieten, wie man sie in den Entartungsreaktionen findet. Einige
Autoren aber sprechen bei einzelnen Fillen von Dystrophia und aus der
Untersuchung einiger Muskeln auch von qualitativen Veriinderungen,
die mehr oder minder denen der Entartungsreaktion #hnlich sind.
Solche Fille, die in den Monographien iiber dieses Argument und in
den Lehrbiichern der Neurologie und der Elektrodiagnostik?!) als sehr

1) Man sehe, was Mendelssohn iiber die Elektrodiagnostik bei
Dystrophia muscularis progressiva kiirzlich schreibt:

Mendelssohn, M., Spezielle Elektrodiagnostik der Muskelkrankheiten
in Boruttau und Mann, Handbuch der gesamten medizinischen Anwendungen
der Elektrizitit. Leipzig 1911, Bd.IL H. 1. S. 201, 202 u. 204:

»Das bedeutungsvollste elektrodiagnostische Symptom der Dystrophia mus-
cularis progressiva ist das Absinken der elektromuskuldren Erregbarkeit bis

Archiv f, Psychiatrie. Bd. 55. Heft 2. 27
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seltene Ausnahmen erscheinen, haben manchmal den Zweifel aufkommen
lassen, ob es sich nicht um primitive myopathische Formen, sondern
vielmehr entweder um krankhafte Kombinationen oder iiberhaupt um
ganz und gar verschiedene Formen handele. Von seiten manches Ver-
fassers wurde die Entartungsreaktion ausserdem fir ein Spitsymptom
gehalten, dem man eventuell nur in den Endstadien der primitiven
myopathischen Atrophie begegnen sollte.

Ich habe lange diese Frage studiert und mit aller Sorgfalt und der
genanesten Technik untersucht, da ich angemessene elektrodiagnostische
Werkzeuge bei der Hand hatte, wie sich die Nerven und die Muskeln
bei den primitiven Dystrophiae musculares progressivae und besonders
bei der unter dem Namen von pseudohypertrophischer Paralyse be-
kannten Form zn den verschiedenen elektrischen Reizungen (faradischem
und galvanischem Strom) verhalten. — Die methodisch und systematisch
ausgefiihrten  elektrischen Prifungen waren #usserst zahlreich, da ich
iiber reichliches klinisches Material verfiigte, das ausserdem zu meinen
Forschungen umsomehr geeignet war, weil es sich um verschiedene
Stadien des charakteristischen dystrophischen Krankheitsprozesses dar-
bietende Fille handelte; und nicht nur dies allein, sondern ich habe
auch das Gliick gehabt, mehrere Fille lange Zeit beobachten und sie
in verschiedenen Zeitintervallen verfolgen zu kénnen und mich so
imstande gefunden, die verschiedenen Veriinderungen, welche das
elektrische Verhalten teils durch die Entwicklung der Krankheit, teils
durch den Einfluss bestimmnter therapeutischer Eingriffe erleidet, hervor-
zuheben.

zur villigen Aufhebung derselben, sowohl fiiv die faradische und konden- .
satorische Reizung . . . . . “ i

,Die Erregbarkeitsverdnderungen sind rein quantitativ, nirgends Ent-
artungsreaktion, die man dagegen bei primirer Erkrankung des motorischen
peripheren Neurons vorzufinden pflegt. Wahrend unter normalen Verhdltnissen
ein Muskel schon bei 2—3 MA. in prompte und blitzartige Kontraktion versetzt
wird, gelingt dies an atrophischen Muskeln nur mit ganz starken Stromen von
10—15 MA. ‘und die Zuckungskurve weist einen exquisit paralytisch-atro-
phischen Charakter auf . . . .%

..... ndas fast regelmissige Fehlen der Entartungsreaktion bei den
dystrophischen Muskelkrankheiten dasjenige wichtige elektrodiagnostische
Symptom darstellt, welches alle myopathischen Atrophien von Atrophien
neurogenen Ursprungs unterscheidet. — Wenn aber bei der primér myo-
pathischen Atrophie die EaR. ausnahmsweise auftritt, so kommt sie nur in den
vorgeriickten Stadien der Krankheit vor, sie ist also bei der myopathischen
Atrophie ein Spatsymptom . . .. .
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Die wichtigste Tatsache, worauf ich die Aufmerksamkeit lenken
mdchte, ist die folgende: die elektrische Reaktion der dem dystrophischen
Prozess preisgegebenen Muskeln (pseudohypertrophischen Muskeln und
atrophischen Muskeln) wies bestindig quantitative und qualitative
Veriinderungen verschiedenen Grades je nach der Zeitperiode der Krank-
heit auf. Immer hat man ausser der einfachen Verminderung der
Reizbarkeit andere Eigentiimlichkeiten der Entartungsreaktion nach-
weisen konnen und zwar: langsame, wurmférmige Zuckung, Anniherung
in der Formel der polaren Reaktionen, Gleichheit in der Formel der-
selben (KSZ — AnSZ), endlich Vorherrschen der Wirkung des positiven
Pols (AnSZ > KSZ). — FEinige dieser Reaktionen rein degenerativen
Typus kann man in einigen Muskeln schon in den ersten Zeiten der
Krankheit vorfinden. Noch obendrein hat man sie, was immer fiir
ein Muskel gereizt wird, sowohl dem Muskelbauch entsprechend, als
auch in der Nihe des Sehnenteils.

Ein anderer, bei Reizung einiger Nervenstimme recht hiufig zu
erhebender Befund ist der, dass man solche Anodendffnungszuckungen
zu sehen bekommt, die geringere Intensititen aufweisen, als jene sind,
die man braucht, um die Anodenschliessungszuckung hervorzurufen; oft
sogar, wenn man noch die Stromstirke erhoht, werden die Anoden-
offnungszuckungen immer heftiger, bis sie geradezu einen tetanischen
Charakter annehmen, ohne dass man nur das einfachste Anzeichen von
Anodenschliessungszuckung nachweisen kann. Diese Tatsache habe ich
auch in manchem Fall bei direkter Muskelreizung klarlegen konnen.
Ieh muss aber bemerken, dass es sich immer um Muskeln in einem recht
vorgeschrittenen atrophischen Zustand handelte. Nach der Meinung
einiger Autoren sollen die obengesagten Reaktionen an dem Muskel der
primitiven progressiven Muskelatrophie ausschliesslich eigen sein und
man verdankt sie der Reizung der intramuskuliren Wervenfasern,
welche, des atrophischen Prozesses wegen, oberflichlicher geworden und
daher der direkten Reizung zuginglicher seien. Bei diesem Tatbestand
ist es klar, dass, damit die Reaktion stattfinden kann, das Muskel-
gewebe einerseits sehr vermindert und verdiinnt, und andererseits die
innerhalb der Muskeln gelegenen Nervenbiindel meistenteils intakt sein
miissen.

Das genaue Studium der elektrischen Reaktionen in den von mir
untersuchten -Fillen der Dystrophia muscularis progressiva (pseudo-
hypertrophische Form) erlaubt daher die histologischen Verinderungen
der Muskeln noch frither zu entdecken, als ihr Husserer Anschein und
ihre funktionelle Unfihigkeit gentigende Anzeichen geboten haben, um
sie klarzulegen und schitzen zu konnen. Und dies konnte ich ausser-

27*
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dem durch eine direkte histologische Untersuchung konstatieren, welche
in verschiedenen Zeitperioden der Krankheit an Muskeln ausgefiihrt
wurde, die ungleiche Befunde elektrischer Reaktionen darboten. Tch
hatte deswegen die Gelegenheit, positiv feststellen zu konnen, dass den
verschiedenen elektrischen Reaktionen wirklich verschiedene Verinde-
rungszustande der Muskeln entsprechen.

Die Ergebnisse meiner Forschungen, die verschiedenen histopatho-
logischen Verhiltnisse der vom dystrophischen Prozess befallenen Maskel-
faser und die respektiven elektrischen Reaktionen dieser in ihrer Struktur
umgesinderten Faser betreffend, bestitigen und bekriiftigen unbestreitbar
das, was von Joteyko vorgetragen und behauptet wurde und zwar,
dass die Entartungsreaktion innig an den Muskelzustand und besonders
an die Umbildung des gestreiften Muskels (Myoplasma) in glatten
Muskel (Sarkoplasma) gebunden ist. In der Tat zeichnet sich die
Muskeldegeneration, wie auch Joteyko richtig hervorhebt, vom morpho-
logischen Standpunkt durch ein Zuriickkehren des Muskels in den em-
bryonalen Zustand auns: Verminderung oder Verschwinden der fibrilldren
Substanz (Verlust der Streifung) und betrichtliche Entwicklung des
Sarkoplasmas®). Der Muskel verliert also seine Unterschiedsmerkmale
und zuerst gerade dies, ein gestreifter Muskel zu sein. Er bekommt
indessen die morphologischen Eigentiimlichkeiten des glatten Muskels;
und gleichzeitig wird er gerade nach seiner Funktion ein glatter Muskel.
Die charakteristischsten Reaktionen also, welche die degenerierten
Muskeln bei der elektrischen Priiffung darbieten und sich mit quanti-
tativen und qualitativen Verinderungen der Zuckung offenbaren, ver-
danken wir sicher dem Ueberfluss des Sarkoplasmas in dem umge-
wandelten Muskel: sie stellen die typische normale Reaktion des Sarko-
plasmas dar, das durch die raschen Induktionswellen kaum erregt
wird, da es nicht ebenso wie die fibrillire Substanz differenziert ist
(Joteyko).

1V. Die histopathologischen Befunde in den durch Biopsie entfernten
Muskeln. — Die Verdnderungen des Muskelgewebes. — Die
motorischen Nervenendigungen und die neuromuskuliiren Spindeln.
Die betrichtlich langen Muskelgewebsstiicke, die fiir meine Unter-
suchungen gedient haben, wurden von den Muskelmassen der Gastro-
cnemii von 7 Kranken (2, 3.; 4., 5., 8., 9., 10. Fall) entfernt. In zwei
1) Die pseudohypertrophischen Fasern verdanken tatsiichlich ihren iiber-
missigen Umfang der dusserst reichlichen Entwicklung des Sarkoplasmas.
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Fillen (5. und 10. Fall) entfernte man ausserdem auch einige Stickchen
des M. tibialis anterior. - Die zahlreichen Biopsien wurden unter
Chloroformnarkose bei vollstindig erschlafftem Muskel mit aller Sorg-
falt und allen gelegentlichen technischen Massregeln ausgefihrtl). —
Das reichliche Material, in verschiedenen Fliissigkeiten angemessen
fixiert, wurde dann nach verschiedenen Firbungs- und Durchtrinkungs-
methoden mit metallischen Salzen behandelt.

Die nachgewiesenen Muskelverinderungen stimmen grosstenteils
ihrem Wesen nach mit der klassischen Schilderung fiberein: einfache
Atrophie verschiedenen Grades einer mehr oder minder grossen Anzahl
von Muskelfasern, die meistenteils ein spindelférmiges Aussehen an-
nehmen; enorme Verschiedenheit im Durchmesser der einzelnen Fasern
(siche u. a. die Fig. 1 u. 2 der Taf. V); deutliche Schwellung gewisser
Muskelfasern und besondere Veriinderungen und Umbildungen derselben;
Vermehrung der Kerne des Sarkolemms, teils in Ketten, teils in Haufen
angeordnet (Taf. IV, Fig. 8): in manchem Fall hat die Vermehrung der
Sarkolemmkerne solch einen Umfang angenommen, dass man die ganze
Faser mit ihnen ersetzt sieht; Eindringen faserigen und fibroadipsen
Gewebes in den Muskel; Zersetzung der Muskelfasern durch dieses Ge-
webe, das zuletzt das vollstindig zerfallene Muskelgewebe ersetzt.. In
einigen Stellen und in gewissen Fillen fiir lingere Strecken fehlt das
Muskelgewebe vollstindig und wird durch ein Maschengewebe mit Fett-
blaschen (Taf. IV, Fig. 8 und Taf. V, Fig. 9) vertreten. Manchmal findet
man noch zwischen den Maschen dieses Gewebes Muskelfaserstiickchen
mit deutlicher Streifung. Diesen Sachverhalt kann man in all seiner
Deutlichkeit und Ausdehnung ersehen, wenn man grosse lingsverlaufende
Muskelsektionen untersucht. Das Zwischengewebe kann eine wirklich
michtige Entwicklung erreichen (Taf. V, Fig. 4, 8, 10). Die Binde-
gewebsfasern, mit geringen Fasern elastischer Natar vereinigt, schleichen
sich innig zwischen die einzelnen Muskelfasern ein und bekleiden
manchmal fast vollstindig dieselben mit besonderen fibrilliren Geflechten,
deren Maschen gewdhnlich ziemlich dicht sind. Mit der Cajal’schen
trichromischen Methode erh#lt man in Bezug darauf Husserst tber-
zeugende und zu gleicher Zeit elegante Priparate.

Es ist zu bemerken, dass man je nach der Schwere des Krankheits-

1) Den Herren Kollegen Prof. Predieri, der in liebenswiirdiger Weise
die kleinen Operationen (Biopsien) auf sich nahm, und Prof. Pensa, der mit
besonderer Sachverstindigkeit die zahlreichen Mikrophotographien ausfiihren
wollte, die in den der vorliegenden Arbeit beigefiigten T'afeln wiedergegeben
sind, meinen herzlichsten Dank.
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prozesses hier und da in verschiedener Anzahl isolierte oder zu Biindeln
vereinigte Muskelfasern in vollkommener Erhaltung vorfindet. Und dem
begegnet man iiberall in fast gleichem Masse, was immer fiir eine Stelle
des Muskels man untersucht, sowohl dem Muskelbauch entsprechend,
wie auch in der Nibe der Sebne. Der wichtigste und interessanteste
Teil wird uns durch die Untersuchung der verdickten Fasern, der so-
genannten pseudohypertrophischen Fasern, dargeboten. Die Anzahl dieser
Fasern, denen ich bestindig in allen von mir untersuchten Fillen be-
gegnet bin, wechselt um vieles je nach dem Stadium, das der Krank-
heitsprozess erreicht hat; mit dem allmihlichen Vorschreiten der dystro-
phischen Verinderung vermindert sich ihre Anzahl, es gelingt aber,
sie noch in den vorgeschrittensten Stadien, in den Endstadien der Krank-
heit nachzuweisen, in einer Zeit nimlich, wo das Muskelgewebe seiner
vollstandigen Degeneration zufolge nur noch von wenigen atrophischen
Fasern, die inmitten eines kompakten fibroadipisen Gewebes aus-
gestreut sind, vertreten ist (Taf. V, Fig. 8 u. 5).

Oft sieht man Fasern mit vermehrtem Umfang, in denen die Lings-
streifung so ausgeprigt ist, dass die fibrillire Struktur der Muskelfasern
hochst deutlich erscheint, d. h. eine eigentiimliche Zersetzung und Aus-
zupfung der Faser in viele sehr diinne Fibrillen mit mehr oder minder
wellenformigem und auch geschlingeltem Verlaunf (Taf. V, Fig. 1 u. 9).

Andere Male bemerkt man Wellungen und Unregelmiissigkeiten in
der Querstreifung; es gibt auch Fasern, die die Querstreifung nur in
einigen Punkten anfweisen, wihrend man in anderen ansschliesslich die
Langsstreifung, manchmal kaum angedeutet, sieht. Eine Eigentiimlich-
keit, der man ziemlich oft in vergrésserten Fasern begegnen kann, und
die man mit der Anwendung reduzierten Silbernitrats nach der Cajal-
schen Methode auffilliz hervorheben kann, besteht darin, dass, wihrend
die Faser an einigen Stellen ein homogenes Aussehen hat, und wie von
einer hyalinen Substanz mit oft sehr feinkorniger Struktur gebildet er-
scheint, an anderen Stellen indessen stirker gefirbte Zonen darbietet,
die unter besonderen hervortretenden Formen (Scheiben, Ringen, Biindeln
mit unregelmissigem Verlauf) hervorstechen, wie man in den Fig. 6
und 7 der Taf.V ersehen kann. Gewdhnlich aber bieten diese vergrosserten
Fasern die Eigentiimlichkeiten der triiben Schwellung (Durante)
und nehmen dadurch stark die Farbstoffe auf. Die Faser ist in eine
sarkoplasmatische Masse von homogenem Aussehen umgebildet. Das
Sarkoplasma geht oft Prozessen lingsstreifiger Fissuration entgegen, so-
dass man wahre Dichotomien und Tritomien erhilt; in die Spalten
dringen gewdhulich Bindegewebsfasern und manchmal Kapillargefiisse
ein. Es ist nicht selten, geschwollene Fasern zu finden, die jener Ver-
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letzung preisgegeben sind, die unter dem Namen Sarkolyse bekannt ist,
und, nach der Schilderung einiger Autoren, in dem Vorhandensein eines
hellen, mehr oder minder umfangreichen Raumes um den Sarkoplasma-
kern herum besteht; diese helle Zone wurde wie eine Art Zerfall des
Myoplasmas betrachtet, die man wahrscheinlich der chemischen Wirkung
einiger Absonderungsstoffe des Kerns verdanke. Gewohnlich sind die
Erscheinungen der Myotexis (Marinesco) (Taf. IV, Fig. 4, 5, 7) anzu-
treffen, wobei die Fasern besondere Verinderungen erleiden und zu
einer meistens querliufigen Teilung gelangen, wodurch verschieden-
formige und verschiedenmissige Blocke sarkoplasmatischer Substanz
entstehen, die oft Kerne enthalten. Einige dieser Blocke, sowie auch
gewisse keulenférmige Vergrosserungen, worin jede Streifung ver-
schwunden ist, und die man am Faserende findet, zeigen bei der Unter-
suchung eine Reihe zahlreicher Einschnitte und Risse mit verschiedener
Richtung, ein Zustand, der ohne Zweifel den vollstiindigen Zerfall der
sarkoplasmatischen Substanz einleitet.

Was sich auf das Studium der Nervenendigungen und vor allem
der neuromuskuliren Spindeln bezieht, mit denen ich mich besonders
beschiftigt habe, muss ich sofort bemerken, dass, obgleich ich lange
darauf bestanden habe und mit aller Sorgfalt die verschiedenen, von
den Autoren angeratenen technischen Massregeln (Chlorgold- und
Methylenblaumethode) angewendet habe, nie befriedigende Priparate
habe erhalten konnen; indessen mit der Cajal’schen, sowie mit der
Bielschowsky’schen Methode habe ich immer gute Resultate gehabt.

In allen Fillen fand ich die Biindelchen der innerhalb der Muskeln
gelegenen Nervenfasern in normalem, absolut intaktem Zustand (siehe
Taf. VI, Fig. 7).

Die von mir iiber die motorischen Nervenendigungen erhobenen
Befunde (in dieser Hinsicht sind die Forschungen der Autoren sehr
gering) erlauben mir nicht, mich téber den genauen Wert auszusprechen,
den die von mir hervorgehobenen Bildungen haben kionnen; gewiss fiihle
ich mich nicht berechtigt, von besonderen Strukturverinderungen zu
sprechen. Ich beschriinke mich daher, von rein beschreibendem Stand-
punkt aus, dies hervorzuheben, dass ich Gelegenheit batte, Verdickungen
von verschiedener Form und verschiedenem Umfang, oft isoliert, manch-
mal indessen mit entweder groben und steifen oder auch diinnen und
mehr oder minder wellenformig verlaufenden Nervenfasern verbunden,
zu sehen, wie ich auch besondere Gestaltungen beobachten konnte,
welche ohue Zweifel als kleine Plagues von sehr vermindertem Umfang
und fast embryonalem Aussehen zu betrachten sind, die aus meist
homogenen und mit kleinen knopfformigen Massen endenden Fibrillen



424 Dr. Guido Sala,

bestehen. Manchmal nehmen diese Fibrillen energisch das Silbersalz
auf und erscheinen intensiv schwarz gefirbt, gleichviel ob man die
Cajal’sche oder die Bielschowsky’sche Methode anwendet. Betreffs
der neuromuskuliren Spindeln indessen stimmen meine auf einem
reichen, aus 7 meiner Kranken durch mehrere Biopsien gewonnenen
Material mit angemessenen technischen Methoden ausgefiihrte Unter-
suchungen nicht mit dem, was die Mehrzahl der Autoren, die sich mit
diesem Argument befasst haben, angeben, iiberein.

Ieh halte es deshalb fiir angezeigt, bevor ich meine eigenen Resul-
tate darlege, alles, was ich iiber diese Frage in der Literatur ausfindig
machen konnte, kurz zu berichten.

Westphal (1) beschrieb in einem Fall von pseudohypertrophischer
Myopathie neuromuskulire Spindeln, obne deren Bedeutung zu verstehen.

Santesson (2) hat in einem Fall von Dystrophia muscularis pro-
gressiva sebr reichliche Spindeln gefunden.

Blocq und Marinesco (8) fanden die Spindeln intakt in den
Krankheiten, die mit auch ausgepriigten Muskelverletzungen einhergehen.

Babés und Kalindero (4) bemerkten in einem Fall von Pseudo-
hypertrophie, dass die Verletzungen der neuro-muskuliren Biindel, be-
sonders an dem Ende derselben, deutlich erscheinen, wihrend die
Nervenfasern wenig verindert sind. . Sie bemerkten nur eine wenig aus-
gepriigte Wucherung der Schwann’schen und Henle’schen Scheide und
gleichzeitig eine mehr als gewGhnlich ausgeprigte Schwellung des
Achsenzylinders. In der Nihe seiner Endigung farbt sich der Achsen-
zylinder kaum mit Gold, und die Kerne seiner Scheiden sowie auch des
Sarkolemms sind augenscheinlich in Wucherungszustand.  Der Nerv
endigt mit einem gewucherten Endkern, withrend die eigentlichen Endi-
gungen verschwunden sind, so dass man an der Stelle der Endplatte
eine blasse Substanz, eine betriichtliche Masse von wuchernden Kernen
verschiedenen Ursprungs und eine kornige Substanz, die auch Fettkorner
enthilt, findet. In gewissen noch mehr verinderten Muskelfasern endigt
die Nervenfaser mit einem sehr feinen Faden, der sich nicht mehr mit
Gold farbt und von einer gleichformigen atrophischen Platte ohne jede
Struktur umgeben ist.

Fiirstner (5) hat das Vorhandensein von blassen Zellen in den
Spindelscheiden und den Brach des Sarkolemms der darin enthaltenen
Fasern hervorgehoben.

Forster (6) fand in einem Fall von progressiver Muskelatrophie
die Spindeln intakt. '

Spiller (7) fand dasselbe in einem Fall von Muskelatrophie.

Batten (8) sah in einem Kall von primitiver Myopathie (Leyden-



Die pseudohypertrophische Paralyse. 425

scher Form) und in drei anderen Fallen von progressiver Muskelatrophie
die Spindeln vollkommen intakt.

Grinbaum (9) fand in einem Fall von pseudohypertrophischer
Myopathie die Spindeln fast intakt; in einigen Biindeln beobachtete er
Atrophie der Muskelfasern mit Ueberschuss von dazwischen liegender
hyaliner Substanz.

Pick (10) fand in seinen Untersuchungen iiber die progressive
Muskelatrophie die Spindeln intakt.

Pappenbeimer (11) sah in der jugendlichen familiiren Muskel-
atrophie unter Spindeln von ganz normalem Aussehen zwei, die einen
charakteristischen weiten leeren Raum zwischen dem Muskelbiindel und
der verdickten, aus kollagenen hyalinen Fasern bestehenden #Husseren
Kapsel darboten; die intramuskultren Nerven und die sehr zahlreichen
Gefisse boten nichts besonderes dar.

Finkelburg (12) hat in einem Fall von Dystrophia muscularis
progressiva bei einem 21 Monate alten Kind die Verminderung der
neuromuskuliren Biindel wahrgenommen.

Gordon Holmes (13) fand in einem Fall von Dystrophia muscu-
laris, wo die Muskeln sebr degeneriert waren, die neuromuskuliren
Spindeln intakt und sehr zahlreich.

Ninian Bruce (14) sah in einem klassischen Fall von pseudo-
hypertrophischer Paralyse die neuromuskuliren Spindeln nicht veréindert.

Amersbach (15) beschrieb in einem Fall von pseudohypertrophi-
scher Paralyse die neuromuskuliren Spindeln als vollkommen normal.
Auffallend war die Anzahl der Muskelfasern in zwei Spindeln, in zweien
sab man 5 gut erhaltene Muskelfasern von fast gleichem Umfang mit
deutlichen Querstreifungen. In Hinsicht auf die Breite dieses Muskel-
biindels schien der Lympbhraum relativ eng zu sein.

Darkschewitsch.(16) ist der Meinung, dass in der pseudohyper-
trophischen Paralyse die neuromuskuliren Biindel keine Verletzung zeigen.

Marinesco (17) driickt sich in seiner Monographie iiber die Muskel-
krankheiten so aus: ,Ich bin der Meinung, dass die neuromuskuliren
Biindel in den meisten Fillen der Myopathie anscheinbar intakt sind;
ich wiirde jedoch nicht zu behaupten wagen, dass diese Unversehrtheit
absolut und von einer seltenen Bestiindigkeit sei. Ich habe in der Tat
die Muskel in einem Fall verallgemeinerter Myopathie, der eine Pseudo-
hypertrophie wahrscheinlich vorausgegangen war, untersucht, und ge-
funden, dass die Muskelfasern eines neuromuskuldren Biindels eine mehr
oder minder kornig-fettige Degeneration aufwiesen. KEs ist sehr wahr-
scheinlich®, fihrt der Verfasser fort, ,dass es sich hier nicht um einen
isolierten Fall handelt, und dass, wenn man alle Untersuchungen bei
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den gleichen Verhiltnissen ausfithren wiirde, man sehen wiirde, dass das
Biindel nicht immer so intakt bleibt, wie die Autoren iiberhaupt glanben.«

Bei der Untersuchung meiner Priparate hatte ich nie Gelegenheit,
eine Spindel intakt, in dem Zustand der vollkommenen Erhaltung zu
finden. Es war mir dagegen miglich, zahlreiche und verschiedene Ver-
Anderungen nachzuweisen, die die verschiedenen Teile betrafen, die zu

dem Bau des neuromuskuliren Biindels beitragen. Vor allem — und
dies stellt einen Befund dar, der ganz besonders in Erwigung gezogen
werden soll — erleiden auch die Muskelfasern, woraus das Weiss-

mann’sche Biindel zusammengesetzt ist, in Widerspruch mit dem, was
bis heute behauptet wurde, alle die charakteristischen muskuldren Ver-
inderungen, die wir im Bilde der pseudohypertrophischen Form beob-
achten, wenn dies auch in einem geringeren Masse geschieht, da sie dem
Eindringen des dystrophischen Prozesses einen stirkeren Widerstand
entgegensetzen. — Wir sehen also, dass, wihrend einige Fasern in ver-
schiedenem Grad die normale Streifung verloren haben, andere ein
homogenes wie geschwollenes Aussehen darbieten; noch andere sind zu
diinnen Faden reduziert, einige erscheinen zerstiickelt, in kleine Blockchen
sarkoplasmatischer Substanz umgebildet. Oft besteht das Biindel nur
aus einer oder zwei teilweise erhaltenen Fasern, wihrend die Anzahl
der Bindegewebsfasern und der Kerne, die in den fritheren Platz der
Muskelfasern eindringen, imposant ist (s. Taf. VI, Fig. 8). Der Lymph-
raum ist selfen in normalen Verhiltnissen; gewohnlich ist er sehr er-
weitert (s. Taf. VI, Fig. 1 u. 2).

Was die nervosen Fasern der Spindelendigung betrifft, sind sie in
nicht zu vorgeschrittenen Perioden des dystrophischen Prozesses noch
siemlich erhalten (s. Taf. VI, Fig. 5); mit der Verschlechterung der Krank-
heit erleiden sie aber auch imposante Verinderungen bis zur voll-
kommenen Zerstorung. In der Tat ist in gewissen Fillen der nervise
Spindelteil nur durch Faserreste oder einige isolierte Endflechten ver-
treten, wie man in Taf. VI, Fig. 6 sehen kann. Ich muss noch eine
andere Tatsache hervorheben, der ich mit einer gewissen Bestindigkeit
begegnet bin. Einige nervise Endverzweigungen, die dem inneren Bau
des neuromuskuliiren Apparates angehiren, sind dem Krankheitsprozess
gegeniiber mit einer stirkeren Widerstandskraft versehen, so dass sie
ihre Struktur fast intakt erhalten, auch wenn der ganze ibrige Teil der
Spindel eine ausgeprigte Degeneration erlitten hat. Es handelt sich in
diesen Fillen fast immer um besondere Endigungen nach Art von
Platten, die aus selir diinnen und mit einer die Silbersalze stark redu-
zierenden Kraft versehenen Fasern bestehen; ihre Lokalisierung ent-
spricht meistens den kapsuldren Enden der Spindel (s. Taf. VI, Fig. 8).
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V. Beobachtungen iiber einige therapeutische Eingriffe. Ihre
Wirkung auf den Verlauf des dystrophischen Krankheitsprozesses.
Erzielte Resultate.

Unter allen von den Verfassern angeratenen und lobgepriesenen Be-
handlungen ibt keine eine wahre heilende Wirkung aus; wie immer man
auch therapeutisch eingreift, dauert der dystrophische Prozess mit mehr
oder minder raschem Verlauf progressiv fort. Und dennoch -— und dies
fihle ich mich berechtigt, absolut zu behaupten, da es ein Ergebnis
meiner direkten und langen Beobachtungen ist — ist es moglich, wenn
es sich nicht um allzu vorgeschrittene Formen handelt, und man ge-
legentlich eingreift, eine manchmal auch befriedigende und etwas dauer-
hafte Besserung zu erzielen; noch 6fters kann man, wenn nichts anderes,
eine Pause in der fatalen Entwicklung der Krankheit erreichen.

Wie ich in der klinischen Beschreibung der einzeluen Félle bemerkt
habe, wurden die Patienten von mir einer energischen Strychninkur
unterworfen, und ich habe Strychninum nitricum bevorzugt, das ich in
Dosen von 2, 3 bis 5 mg pro die fiir ziemlich lange Zeitperioden aus-
schliesslich auf hypodermatischem Wege eingab. Immer wurde die
Strychninkur von den jungen Patienten sehr gut ertragen; ich hatte nie-
mals, auch voriibergehend nicht, irgend welche Stérungen zu beklagen.
Die Myopathiker zeigen eine besondere Widerstandsfihigkeit gegen die
hohen Strychnindosen, ja ich habe auch feststellen kounen, dass, je
schwerer und vorgeschrittener das Stadium war, welches der dystrophische
Prozess erreicht hatte, um so grisser die Toleranz gegen dieses Heil-
mittel war; in vielen Fillen habe ich fiir mehr als 3 aufeinanderfolgende
Monate fortgesetzt demselben Individuum tiglich 5 mg Strychninumnitricum
eingepritzt, und wurde nie gezwungen, die Kur zu unterbrechen.

Mit dieser Strychninbehandlung verband ich missige elektrische
Anregungen durch den negativen Pol auf die befallenen Muskeln, be-
sonders auf die, welche die Eigenttimlichkeit des pseudohypertrophischen
Zustandes darboten. Den Strom unterbrach ich durch einen Stromunter- .
brecher mit Handgriff. Der positive Pol, neutral, in der Form einer
breiten Platte, wurde auf dem Riicken der Lendengegend entsprechend
angelegt. Die tiglichen Sitzungen danerten 15—20 Minuten. Der an-
gewandte galvanische Strom war von kaum geniigender Intensitit, um
eine sichtbare Zuckung im Muskel hervorzurufen, auf den wan ihn
wirken lassen wollte; gewdhnlich schwankte er zwischen einem Minimum
von 4—6 MA. und einem Maximum von 10 MA. Grdssere Intensitiiten
sind abzuraten, weil sie — wie ich auf Grund meiner langen Erfahrung
sagen darf — nicht nur keinen Nutzen, sondern auch Schaden bringen,
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indem sie die sich schon in einem Zustand Ausserster Schwiche be-
findenden Muskelmassen anstrengen und ermiiden. Ebenso ist der Ge-
brauch der Faradisationen und des Wattewille’schen Stroms (galvanischer
Faradisation) nicht angebracht. Mit dem von mir befolgten therapeu-
tischen System, das sicher verdienf, in allen Fillen von Dystrophia
muscularis progressiva angewendet zu werden, erhielt ich oft — wie
man aus den Krankengeschichten ersehen kann -— sehr befriedigende
Resultate; natiirlich, wiederhole ich, ist es nicht der Fall, auch nur ent-
fernt von Heilungen zu sprechen; es handelt sich nur nm mehr oder
minder lange Stillstinde in dem Verlauf der Krankheit, einige Male von
bemerkenswerter und in verschiedener Weise (mit elektrischen und
dynamometrischen Priifungen) ersehbarer Besserung begleitet.

Bei der #ussersten Schwere des Krankheitsprozesses, mit dem wir
uns beschiftigen, ist es schon ein Gliick, ein therapeutisches Mittel zur
Verfiigung zu haben, das sich fihig zeigt, wenigstens fiir einige Zeit,
den progressiven und nicht selten tberstiirzten Verlauf der Krankheit
aufzuhalten, und wir sollen deshalb nie unterlassen, sie anzuwenden.
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Erklirung der Abbildungen (Tafeln IV-—VI).
Tafel IV,

Mikrophotographien 1 u. 9: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 4).
Liangsdurchschnitt. Zersetzung und Auszupfung der Muskelfasern in sehr diinne
Fibrillen mit mehr oder minder geschlingeltem Verlauf. Farbung durch Alaun-
karmin. Vergrosserung: Mikrophot. I: Durchmesser 115; Mikrophot. 9: Durch-
messer 170.

Mikrophotographie 2: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 2). Léngs-
durchschnitt. In der Mitte eine grosse Faser, die in eine sarkoplasmatische
Masse homogenen Aussehens umgewandelt ist. Die Masse zeigt lingsverlaufende
Fissuration, welche die Dichotomie zur Folge hat. Firbung: Cajal’sche tri-
chromische Methode. Vergrésserung: Durchmesser 74.

Mikrophotographie 3: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 4). Lings-
durchschnitt. Reichliches Maschengewebe, das mit vielem, zwischen den Muskel-
faserbiindeln liegendem Fett beladen ist. Féarbung duich Alaunkarmin. Ver-
grosserung: Durchmesser 14.

Mikrophotographien 4, 5, 7: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 3).
Langsdurchschnitte. Verschiedene verschiedenen Stadien angehérige Myotexis-
erscheinungen, Farbung durch Alaunkarmin., Vergrdsserung: Mikrophot. 4:
Durchmesser 66; Mikrophot. 5: Durchmesser 92; Mikrophot.7: Durchmesser 82,
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Mikrophotographie 6: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 4). Lings-
durchschnitt. Die Fasern haben die Querstreifung verloren. Beginn der Auf-
faserung. Vermehrung des interstitiellen Bindegewebes. Farbung: Hamatoxylin
Delafield. Vergrosserung: Durchmesser 50,

Mikrophotographie 8: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 9). Lings-
durchschnitt. Anhadnfung sarkolemmatischer Kerne, die in einigen Stellen die
Muskelfasern ersetzen. Firbung durch Alaunkarmin. Vergrosserung: Durch-
messer 68.

Tafel V.

Mikrophotographien 1 u. 2: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 3).
Querdurchschnitte. Enorme Verschiedenheit in dem Faserdurchmesser. Reich-
liche Entwicklung des interstitiellen Bindegewebes. Firbung durch Alaun-
karmin. Vergrgsserung: Durchmesser 50.

Mikrophotographien 3 wu. 5: M. tibialis anterior (Fall 5). Lingsdurch-
schnitte, Das Muskelgewebe ist nur durch einige Faserbruchstiicke vertreten,
die von einem charakteristischen fibro-adipisen Gewebe durchstreut sind.
Férbung durch Alaunkarmin. Vergrosserung: Mikrophot. 3: Durchmesser 87;
Mikrophot. 5: Durchmesser 81.

Mikrophotographien 4, 8, 10: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 2).
Lingsdurchschnitte. Entwicklung des interstitiellen Bindegewebes, welches in
der Mikrophot. 8 eine bedeutende Ausdehnung erreicht hat. Verschiedene Ent-
artungsstadien der Muskelfasern. Farbung: Mikrophot. 4 u. 10: Alaunkarmin;
Mikrophot. 8: Cajal’sche trichromische Methode. Vergrosserung: Mikrophot. 4:
Durchmesser 50; Mikrophot.§: Durchmesser 50: Mikrophot. 10: Durchmesser 75.

Mikrophotographien 6 u. 7: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 3).
Lingsdurchschnitte. Degenerierte Fasern, die in einigen Stellen intensiver ge-
farbte Zonen unter besonderen Formen nach Art von Scheiben, Ringen, Streifen
mit unregelmissigem Verlauf aufweisen. Reduziertes Silbernitrat nach Cajal-
scher Methode; sekundire Farbung durch Alaunkarmin. Vergrésserung: Mikro-
phot. 6: Durchmesser 50; Mikrophot. 7: Durchmesser 81.

Mikrophotographie 9: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 2), Lings-
durchschnitte. Aussehen des Maschengewebes, das mit reichlichem, zwischen
den Muskelfaserbiindeln lisgendem Fett beladen ist. Fiarbung: Cajal’sche tri-
chromische Methode. Vergrosserung: Durchmesser 140.

Tafel VI,

Alle in dieser Tafel enthaltenen Mikrophotographien wurden aus Pripa-
raten, die nach der Cajal’schen Methode des reduzierten Silbernitrats vorbe-
reitet waren, entnommen.

Mikrophotographie 1: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 4). Neuro-
muskuldre Spindel. Sehr erweiterter Lymphraum, Muskelfasern des Weissmann-
schen Biindelchens, vom dystrophischen Prozess befallen. Vergrisserung:
Durchmesser 47.

Mikrophotographie 2: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 3). Neuro-
muskuldre Spindel. Sehr erweiterter Lymphraum. Muskelfasern des Weissmann-
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schen Biindelchens, vom dystrophischen Prozess befallen. Vergrosserung: Durch-
messer 42.

Mikrophotographie 3: M. gastrocnemins (caput mediale) (Fall 3). Teil
einer ziemlich gut erhaltenen neuromuskuldren Spindel. Es erscheinen einige
Nervenfasern und einige von ziemlich diinnen Fasern gebildete und stark das
Silbernitrat reduzierende traubenférmige Endigungen in gutem Zustande. Ver-
grosserung: Durchmesser 200.

Mikrophotographie 4: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 9). Neuro-
muskuliire Spindel. Verinderungen der das Weissmann’sche Biindel bildenden
Fasern, welche charakteristische Muskelverdnderungen der pseudohypertrophi-
schen Form aufweisen. Vergrosserung: Durchmesser 150,

Mikrophotographie 5: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 3). Neuro-
muskulédre Spindel. Der nervose Endapparat — jener besonders, welcher von
diinnen Fibrillen gebildet ist — erscheint gut erhalten, aber nur in einem Teil
der Spindel, welche Muskelfasern bietet, die von degenerativen Erscheinungen
befallen sind. Vergrosserung: Durchmesser 166.

Mikrophotographie 6: M. tibialis anterior (Fall 5). Betrichtlich verdnderte
neuromuskulire Spindel. Die Muskelfasern des Biindelchens sind an einigen
Stellen verschwunden und vom Bindegewebe ersetzt, an anderen Stellen ist ihr
Umfang dusserst verkleinert und sie sind von einem sehr ausgeprigten degene-
rativen Prozess befallen. In einer einzigen Faser sieht man noch deutlich an
mancher Stelle die Querstreifungen. Vom nervisen Endapparat sieht man nur
noch Fibrillenbruchstiicke, einige derselben mit Nadelkopfvergrésserungen.
Vergrosserung: Durchmesser 225.

Mikrophotographie 7: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 3). Ner-
vises intramuskuldres Biindelchen vollkommen erbalien. Vergrésserung: Durch-
messer 223.

Mikrophotographie 8: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 4). Neuro-
muskuldre Spindel, die degenerative Erscheinungen darbietet. Erweiterter
Lymphraum, Zahlreiche Kerne fillen den frither von den Muskelfasern einge-
nommenen Platz aus. Vergrosserung: Durchmesser 140.



