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Aus der Klinik ffir bTerven- und Geisteskranke der Kbniglichen 
Universiffit in Pavia., (Leitung: Prof. C. Mondino.) 

Die pseudohypertrophische Paralyse. 
Klinische und histopathologische Betrachtungen. 

Von 

Dr. Guido Sala~ 
Oberarzt der Klinlk~ Privatdozent der ~eurologie und Psychiatrie. 

(Hierzu Tafeln IV--VI und 26 Texffiguren.) 

Einer der wichtigsten Abschnitte im Gebiete der nervbsen Patho- 
logie ist ohne Zweifel der, welcher das Studium der Dystrophia muscu- 
]aris progressiva betrifft. 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, ffir l~tngere Zeitperioden zu verfolgen~ babe ich es als gelegen 
gehalten~ meine zahlreichen und verschiedenartigen Beobachtungen in 
eine zusammenfassende Arbeit zu vereinigen. Umsomehr~ da mir dureh 
die klinischen und die speziellen histopathologischen Untersuchungen 
gestattet wurd% eine Reihe yon besonders wichtigen Tatsachen festzu- 
setzen~ die dazu beitragen~ einige noch nicht gut erkl~rte Punkte im 
Bilde dieser Krankheitsform klarzulegen. 

E i n t e i l u n g  der Arbei t .  
I. Klinisehe Beschreibung der F~lle. 

II. Betraehtungen fiber das heredit~re Agens, die famili~re Anlage und die 
Bevorzugung ffir das mgnnliehe Gesehlecht. 

II[. Betraehtungen fiber die dureh elektrische Untersuehung der Nerven und 
iMuskeln erzielte ICesultate. 

IV. Die histopathologischen Befunde in den mit Biopsie entfernten i~iuskeln. 
Die Ver~tnderungen des Muskelgewebes. Die motorisehen Nervenendigungen 
und die neuromuskul~tren Spindeln. 

V. Beobaehtungen fiber einige therapeutisebe Eingriffe. Ihre Wirkung auf 
den .Verlauf des dystrophisehen Xrankheitsprozesses. Erzielte Resultate. 
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I. Kl in ische  Besch re ibung  der  F~ille. 

F a l l  1. Ercole C. aus Stradella, 11 Jahre alt, veto 19. 11. 1910 bis 
18.5.1911 und veto 10.2.1912 bis 10.3. 1912 in der Klinik. (gierzu Figg. 1--4.) 

Niehts  Bemerkenswer t e s  in tier G e s c h l e c h t s a n a m n e s e .  Die 
Eltern und drei Brfider gesund und krs 

Der Pat. kam durch normale, etwas ttbereilte Geburt auf die Welt. 
Gegen Ende des ersten Lebensjahres litt er an einer leichten Bronehialform 
und kurz nachher an Wasserpocken. Um das 2. Jahr herum bekam er einen 
otitischen Prozess mit ohronischem Verlauf, der fast ein Jahr bestand. Wegen 
dieser Krankheiten erlitt die Deambulation, die schon gegen den 12. Monat 
eine befriedigendo war, einen Stillstand; sic wurde erst im 17. Monat wieder 
aufgenommen. U n d e s  war gerade zu dieser Zeit, class die Mutter beim Pat. 
eine gewisseSchw~iche in den aktiven Bewegungen und leicht eintretende Mfidig- 
keit zu beobachten begann. Die Vorminderung tier motorisehen F~higkeit, 
mit solchen asthenischen Erscheinungen vereinigt, wurde immer grSsser. 
Gegen das 5. Jahr bemerkte die Mutter, dass die Wadenmuskeln hypertrophisch 
wurden und zwar in auffallendem Gegensatz zu tier gleichzeitigen Abnahme 
tier anderen Muskelmassen. Das Gehen wurde allm~hlieh mtihsamer und der 
Pat .  begann sioh an falsehe Stellungen zu gewShnen. Das Laufon war un- 
mSglich, alas Hinauf- und Hinabsteigen der Stiegen sehr mfihsam. Der Pat. 
stolperto sehr oft und fiel, einmal auf der Erde gelang es ihm trotz aller Be- 
mfihungen nicht, die aufrechte Stellung allein wiederzuerlangen. 

Somat i s che  U n t e r s u c h u n g .  Seh~del: maximalerDurchmesservon vorn 
nach hinten 166 mm; maximaler Querdurchmesser 141 mm. SchKdelindex 84,9. 

U n t e r e Gli e d m a s s e n : Umfang des rechten Oberschenkels 305 mm ; Urn- 
fang des linkea Oberschenkels 304 mm (13 cm aufw~rts yon der Mitre der Knie- 
scheibe). Umfang des rechten Unterschenkels 260 ram; Umfang des linken 
Unterschenkels 255 mm (14cm aufwarts yon der Mitte des inneren FussknSchels). 

Ffir alles, was die Untersuchung der MotilitKt betrifft, ist der Befund 
dem des zweiten Falles (Franc. G.) identiseh. 

S e n s i b i l i t ~ t :  b~ormal. 
l~eflexe: Sehr heftige Haut- und Sehleimhautreflexe. Von den S e h n e n -  

r e f l exen  die patellaren aufgehoben, die der Achillessehne lebhaft, besonders 
links. Es gelingt nicht, die tiefen l~eflexe der oberon Gliedmassen klarzulegen. 
Bemerkenswerte Hyperhidrosis an den H~nden und Ffissen. 

Kur: 7. 1.--25. 1. 1911 Strychninum nitricum 0,002 pro die 
26. 1.--15. 2. 1911 ,, ,, 0,003 , ,, 
16. 2.--27. 3. 1911 , 07004 ~ ,~ 

Gloichzeitig elektrischo Behandlun;: Reizungen der befallenen Musket- 
masson durch den negativen Pol. 

Bemerkonswerte Besserung der Ern~.hrung und guter Tonus der Muskel- 
massen; leichteres und schnelleres Gehen. Der Pat. f~llt nieht mehr; wenn 
er auf die Erde f~ilt, gelingt es ibm allein aufzustehen, was er vor der Stryohnin- 
bohandlung und den gleichzeitigen Reizungen durch den negativen Pol absolut 
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Fi~. 2. 

Fig. 1. 

Fig. 3. Fig. 4. 
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nicht ausfiihren konnte. Der Pat. kann auch, wenner  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. Mgrz 1912. In dieser kurzen Zcitperiode 
macht man ihm 4 Einspritzungen mit 0,002, 7 Einspritzungen mit 0,003, 
14 Einspritzungen mit 0,005 Strychn. nitric, mit dor oben angefiihrten 
elektrischen Bchandlung kombiniert. Man erzielt eine Besserung, aber diesmal 
nur eine sehr leichte. Tatsgchlich kann der Pat.~ sobald er auf der Erde ist~ 
absolut nicht allein aufstehen. 

I. E l e k t r i s c h e  P r i i f u n g  (6. 1. 1911).:) 

R e c h t s  

Faradisch. ] Strom [ Galvanischerstrom 

Sek. [KSZ [AnSZIAnOZ 

105 mm 
137 , 
107 , 

94 ,, 
86 , 
74 ,, 

106 ,, 

4-4-(8NL 1: 

(N) 514104 6 

L i n k s  

N. medianus 
N. peronacus 
N. tibialis 
M. deltoideus 
M. quadr, fern. 
M. tibialis anter. 
M. gastrocnemius 

(caput mcdiale) 

Faradisch. 
Strom 

Sek. 

114 mm 
146 , 
110 ,, 

50 , ,  
116 ,, 
112 ,, 
122 ,, 

Galvanischer 
Strom 

XSZ ]AnSZ An0Z 

4-1-1 (2D 1l 
: : 1-4- ~4-1 }4 
54-I 1 
~--i 7 
o--i  5 

(N) Bei der AnS hat man keine Zuckung, auch mit hoher Intensitgt 
nicht. ~- Rechts bieten der N. rib. und die untersuehten Nuskeln langsame, 
wurmfSrmige Zuckungcn dar. 

iI. E l e k t r i s c h c  P r i i f u n g  

l l 2 m m  ~ (N) 
143 , 
125 ,, 5 +  (N) 
109 ,, 
76 ,, 8 12 
89 , 6 7 

114 6 7 

(N) Wic obcn. 

5 N. medianus 
3 N. peronaeus 

N. tibialis 
M. dcltoideus 
M. quadr, fern. 
M. tibialis anter. 
iM. gastrocnemius 

(caput mediale) 

2.5. 1911). 

116 mm 4 (N) 
141 ,, 1 4 
118 ,, 5 (N) 
114 . 5 (N) 
115 ,, 5 8 
95 ,, 5 5+  7 

113 , 7 

1) Ftir alle yon mir ausgefiihrten clektrischen Priifungen habe ich mieh 
bedient: a) fiir den faradischcn Strom einer normalen Rolle (Typus du Bois -  
t~eymond),  durch die tin Strom ging, der yon 5 I, cclanch~-Elementen mit 
cincm eingcschalteten meta]lischen Widerstand yon 40 Ohm erzeugt wurdc 
(sekundgrer Strom 10--12 Unterbreehungen in der Minute); b) fiir den galva- 
nisehen Strom einer Batterie yon Leelaneh~-Elementcn, bei der man immcr 
bedacht war, die Stromspannung auf 70 Volt konstant zu halten, indem man 
dieselbe dureh angcmessene Metall- und Graphitrheostaten herabsetzcn ]less. 
Die in den Tabellcn unter der Rubrik ~Galvanischer Strom" angeftihrtcn Werte 
sind I~IA. 
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Galvanischer ] 
Strom ] 

Ksz IAnSZ [An0Z I 

Faradisch. 
Strom 

Sck. 

95 mm 
85 ,, 

102 , 
107 , 
94 , 

100 , 
114 , 

3 -  (N) 5+ 
2 4 +  

94-4 - I x 
5 +  
5 4* 

(N) Wie oben. 

N. medianus 
N. peronaeus 
N. tibialis 
M. deltoideus 
M. quadr, fern. 
M. tibialis anter. 
M. gastrocnemius 

(caput mediale) 

L i n k s  

Faradiseh. 
Strom 

Sck. 

81 mm 
100 , 
100 , 

6 2  ,, 

103 , 
91 ,, 

108 ,, 

Galvanischer 
Strom 

Ksz IAnSZ/AnOZ 

3 (N) 5 
2--  2 +  

6 6 10+ 

5+ 5 

F a l l  2. Francesco G. aus 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 yon 4 gesunden 
und krS~ftigen Brfidern. 

Es scheint, dass die Krankheit seit den ersten Lebensmonaten herrfihrt, 
denn als der Pat. mit 17 Monaten za gehea begann~ zoigten sich sogleich beim 
Gehen dieEigentfimlichkeiten, die sieh jetzt noeh finden. Nach Angabe der Mutter 
sell der Pat. nie fieberhaffe Krankheiten gehabt haben. Das Kind beklagte 
sich oft fiber ein Geffihl der Schwere und derMfidigkeit in der Lendengegend: die 
hohl erschien. Von den Eltern wurde immer eine abnorme Zunahme tier Waden 
bemerkt. Vom 4. Jahre an scheint er keine bemerkenswerte Verschlechterung 
erlitten zu haben, er konnte aber hie irgend eine Kraftleistung liefern. 

Somat i s ehe  U n t e r s u c h u n g :  Die Entwicklung des Skeletts ist normal, 
jene der Muskeln ist je nach der Gegend verschieden. Die Muskulatur des 
Schultergiirtels ist in hSchstem Grad vermindert, ebenso ]erie der Arme. Nichts 
Abnormes finder man in den Mm. eminentiae thenaris und eminentiae hypo- 
thenaris und in den Interossei. Sehr gering ist die Kraft, die der Pat. bei tier 
dynamometrischen Probe aufweist. Die Schulterbl~tter stehen weit vom Rficken 
ab, da sie kaum yon Muskeln fiberzogen sind (fifigelartig abstehende Schulter- 
blotter) und sind passiv sehr beweglich. Die langen Rfickenmuskeln sind fast 
ganz verschwunden, sehr auff~l[ig ist die lumbare Einsattelung, welehe sich 
noch mehr beim Beginn und w~hrend des Gehens akzentuiert. Oer Bauch ist 
hervorstehend, umfangreich. Die Glut/ialmassen sind bypertrophisch und you 
besonderer weich-elastischer Beschaffenheit. Die Schenkelmuskeln, besonders 
die Quadricipites fern., sind hypotonisch und hypotrophiseh; die Wadenmasse ist 
umfangreich und rundlich und steht mit der Magerkeit des Rumples in grossem 
Gegensatz; ihre Beschaffenheit ist h~rter als die der normalen Muskeln. Die 
starkgespannte Haut ist gewShnlieh katt und mit bl~iulichen Fleeken bedeckt. 
Um a-dfrecht zu bleiben ist tier Pat. gezwungen, die Beine etwas gespt'eizt zu 
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halten; naeh Aufforderung zu gehen, hebt der Pat. mit Mfihe ein Bein auf, 
wobei sich die lumbare Einsattelung zuerst akzentuiert, und dann, sieh ganz 
auf das andere Bein stfitzend, beginnt er das Gehen, das mit dem eharakteristisohen 
Watsehelgang und mit retropulsiven Schulterbewegungen bei jedem Sehritt 
fortgesetzt wird. Wenn der Pat. f~llt, und dies gesohieht sehr leieht~ ist er, 
um aufzustehen, gezwungen, sioh mit ausgestreekten It~inden und Fiissen auf 
die Erde zu stiitzen, dann nShert er naeh und naeh die H~nde den Ftissen, 
um so bei diesen das n5tige Gleiehgewieht zu finden, dann, naehdem er zuerst 
eine und dann die andere Hand vom Boden aufgehoben hat, fasst er sieh an den 
Boinen und naehher an den Knien und Sehenkeln and gibt so den Eindraek 

Fig. 5. Fig. 6. 

eines Pat., deran sich selbst emporklettere, bis er vollst~ndig die aufrechte Stellung 
wiedererreicht hat. Um eine Treppe zu steigen, muss sich der Pat. an einer 
Stfitze festhalten 7 sonst muss er die H~nde auf die Erde legen. 

Die SensibilitS~tserseheinungen sind alle normal. 
Die geflexe alle vorhanden, mitAusnahme des patellaren, tier nur sehwer 

nachweisbar ist. 
Niehts Krankhaftes an den versehiedenen Organen. 
Mit der Strychnin- und elektrisehen Behandlung, yon Januar his April 

ausgeffihrt, konnte man eine kleine Besserung erzielen. Hieriiber vergleiehe 
man - -  weil fiberzeugend - -  die folgenden elektrisehen Prfifungen resp. vom 
22. Januar und 3. April 1910. 
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R c c h t s  

Faradiseh. 
Strom 

Sek. 

100 mm 
85 ,, 
96 ,, 

100 ,, 

Galvaniseher 
Strom 

J(SZ ]AnSZ IAnOZ 

N. peronacus 
N. tibialis 
M. tibialis enter. 
3~[. gastroenemius 

(caput medialc) 

Faradiseh. 
Strom 

Sek. 

95 mm 
90 , 
90 ,, 
92 , 

If. E l e k t r i s e h e  P r i i f u n g  (3.4. 1910). 

Links 

Galvanischer 
Strom 

KSZ ]AnSZ ]A~OZ 

i 5 

21 45+ 

110 mm I 100 ,, 
105 , 5 
115 ,, 3 

N. peronaeus ] 
N. tibialis 
M. tibia]is enter. ] 
5[. gastrocnemius | 

(caput medial c) 

100 mm 
95 ,, 
92 , 

100 , 

F a l l  3. Abele C. aus Pieve Porto Norone, 10 Jahre alt, vom 7. 3. 1910 
bis 27. 4. 1910 in der Klinik. (ttierzu Fig. 7.) 

N i c h t s  B e m e r k e n s w e r t e s  in  der  G e s o h l e c h t s a n a m n e s e .  Go- 
sunde Eltern. Sechs lebende Schwestern yon kriiftiger Konstitution. 

Be ide r  Geburt war der Pat. kdiftig und gesund; or wuchs normal bis 
9 Monate, zu weloher Zeit er ganz regelm~issig zu gehen begann. Ungefiihr 
1 Jahr alt, wurde das Kind von einor sehweren Fieberkrankheit ergriffen, yon 
weleher man niohts Genaueres erfahren konnte; die Verwandten gaben an, dass, 
nachdem die akute Form sieh absehwiieht% die Krankheit noch ungef~ihr 2 Jahre 
fortdauerte. Mit 3 Jahren nahm der Pat. das Gehen wieder auf, das sofort die 
gegenwiirtigen Eigentfimlichkeiten zeigte: er fiel oft und erhob sieh mit grSsster 
Schwierigkeit. Der Entwieklungsstillstand war bedoutend. Die Verwandten 
bemerkten eine ansehnliche VergrSsserung der Waden- und Hinterbaeken- 
muskeln: die um das 5. Jahr yon athletischem Aussehen waren. Die oberen 
Gliedmassen waren dagegen mager und sehwaeh, ebenso waren aueh die unteren 
Gliedmassen trotz ihres Aussehens sohwaoh. Der Pat. beklagte sioh nie fiber 
Sohmerzen, noch wurden je yon der Verwandtschaft fibrillKre oder faszikul~ro 
Zuekungen in der Muskulatur wahrgenommen. 

S o m a t i s c h e  U n t e r s u c h u n g :  Der allgemeine Ern~hrungszustand ist 
f~ir das, was die Skelettentwicklung im Vergleich zu dem Alter des Pat. an-  
betrifft, sehr mangelhaft, besonders in Bezug auf die RShrenknoehen. 

S c h ~ d e l :  Maximaier Durohmesser yon vorn naeh hinten 180 ram, 
maximaler Querdurchmesser 158 mm, Soh~.dolindex 87,7 ram. 

B r u s t h S h l e :  Kosenkl'anz auf den Rippen. FIiigelartig abstehende 
Schulterbl~tter. 

Bauch :  Ziemiich akzentu/erte Lordose an der Lendenkreuzbeingegend. 
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U n t e r e  G l i e d m a s s e n :  gechter Obersehenkelumfang 365 ram, linker 
Oberschenkelumfang 360 mm (14 cm aufwiirts yon der Kniescheibenmitte). 

Rechter Untersehenkelumfang 277 ram, linker Unter- 
schenkelumfang 286 mm (12 cm aufwiirts yon der 
Mitte des inneren PussknSchels). 

Betreffs der Muskelmassen ist der Gegensatz zwi- 
schen denhypertrophischen und umfangreichen Gastro- 
enemii und Hinterbacken und den Muskelmassen des 
Rumpfs und der dfinnen und sehwachen Armo sehr 
hervortretend. An den unteren Gliedmassen ist die 
Muskulatur links entwickelter als rechts; links er- 
scheint auch der Bestand der Muskeln beim Beffihlen 
grSsser. Im guhestand~ mit horabhiingenden Beinen 
nehmen die Fiisse - -  besonders der rechte - -  die 
ttohlfusstellung el% aber es gelingt dem Pat. reeht 
leicht, dieselbe zu iiberwinden. Die Lendeneinsattlung 
ist sehr akzentuiert. Das Gehen ist langsam, sehwierig; 
das Laufen unmSglich, der allgemeine Schw~ichezu- 
stand b e d e u t e n d . -  Haut- und Sehleimhautrefiexe 
vorhanden und normal. Von den Sehnenreflexen sind 
jene der oberon Gliedmassen normal; an den unteren 
Gliedmassen sind die beiderseitigen Patellarrefiexe 
sehr sohwach ; der Achillessehnenreflex ist vorhanden~ 
rechts normal, links gesteigert. - -  Die Pupillen- und 
Eingeweidereflexe sind normal. 

Fig. 7. Nichts Bemerkenswertes bezfiglich der verschie- 
denen Sensibilitiiten. Intakte spezifisehe Sinne. Bei 

der Untersuchung des Atmungsapparats konstatiert man grossblasiges gasseln, 
fiber den ganzen Lungenumfang und besonders fiber die Basis verbrei~et. 

Nichts Bemerkenswertes an den anderen Apparaten. 
Nit den Strychnin- und elektrisch-kombinierten Kuren hat man eine 

gewisse Besserung~ aber yon geringer Bedeutung, erzielen kSnnen. 

E lek~r i sehe  Prf i fung (7.3. 1910). 

Faradisch. 
Strom 

Sek. 

80 mm 
90 . 

112 ,, 
96 ,, 
91 ,, 

R e c h t s  

Galvanischer 
Strom 

KSZ AnSZ !An0Z 

5 4 - - ]  N. peronaeus ] 
i @  4 ] N. tibialis I 

IM. quadr, fern. ] 
[M. ~ibialis anter. I 
] M. gas~rocnemius 
] (eapu~c mediale) ] 

L i n k s  

Faradisch. 
Strom 

Sek. 

85 mm 
98 , 

110 , 
92 ,, 

100 , 

Galvanischer 
Strom 

KSZ IAnSZ AnOZ 

4 6 5 

t 
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F a U  4. Francescou aus Cura Carpignano~ 9 Jahre alt~ yore 15. 2. 
1910 bis 2. 3. 1910 und yore 11. 3. his 7. 6. 1911 in der Klinik. (Hierzu 
Fig. 8.) 

V~terlicherseits ist eine ererbte Hypertrophic der Schilddrfise zu bemerken. 
Der Pat. hat 4 gesunde und kr~ftige Briid~r. Er kam auch gesund und kr~iftig 
zur Welt und seine Entwickelung war his 11. Mo- 
nate regeim~ssig. Zu dieser Zeit begann cr voll- 
kommen normal zu gehen. Kurz nachher wurdc 
er yon einer schweren Darmkrankheit befallen~ die 
ihn in Lebensgefahr brachte; die Eltern kSnnen 
nicht die Krankheit besonders bezeichnen, sic er- 
innern sich nut, dass sic mit starker Temperatur- 
erhShung begicitet war. Er blieb fast ein Jahr 
krank und der EntwickelungsstiUstand war erheb- 
lich. Gcheilt, begann er wieder zu gchen und tat 
dies in der jetzigen Weis% er ficl oft auf die Erde 
ohne dann fiihig zu sein, wieder aufzustehen. El" 
ring sp~t zu sprechen an~ mit 4Jahren. Erst gegen 
alas 6. Jahr bemerkten die Eitern die erhcbliche 
VergrSsserung der Waden, die dana bis jetzt sta- 
tioner blieb. Der Pat. zeigte immer iiberm~ssigc 
Schw~iche an den unteren Gliedmassen. 

S o m a t i s c h e  U n t e r s u c h u n g :  S c h ~ d e l :  
maximaler Durchmesser von vorn nach hinten 
164 mm, maxima|er Querdurchmesser 180 mm~ 
SchSdelindex 91~4. 

Die Muskela des Schultergiirtels und der 
oberen Gliedmassen atrophisch, besondcrs l'echts. 
Lendeneinsattelung deutlich, aber wegen des ziem- 
lich guten Zustandes der langen Rfickcnmuskela 
nicht so sehr akzentuiert. 

Der Bauch ist umfangreich. Die Glut~al- Fig. 8. 
muskcln ausserordeatlich eatwickelt und yon er- 
hcblicherKonsistenz; die0berschenkclmuskcln hypotrophisch; dieWadcn hyper- 
trophisch~ rundlir hart yon eigenartiger Konsisteaz. 

Betreffs dot Sensibilit~t, der Reflex% des aufrechtea Stehens uad des 
Gehens hat man deaselbcn Befand wie bei Franc. G. erhoben. 

Mit der yore Febl'uar his M~rz 1910 ausgefiihrten Behandlung durch 
Strychninum nitricum-Einspritzungen (2--4rag pro die) and gleichzeitige 
elektrische Erregung der kranken Muskeln (galvanischer Strom~ negativer Pol) 
konnte man eine ziemliche Besserung erlange% die, als die Kur unterbrochcn 
wurde~ his Mai 19ll for~daucrte~ was man untcr anderem aus der elektrischen 
Priifuag ~nta~hmen kann. Man vorgleiche tats~chlich die beiden elektrischen 
Priifungen yore 24. 2. 1910 nnd 5.5.  1911. 
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I. E l c k t r i s c h e  P r t i f u n g  (24. 2. 1910). 

R e c h t s  

Faradisch. l Galvanischer 
Strom I Strom . 

Sek. I ~(sz IA~szlAnoz 

1 14391 ram,, 7 10(N)I 1 +  

125 ,, 3-[- I 3--  

N. tibialis 
M. tibialis anter. 
M. gastrocnemius 

(caput mediale) 

Links 

Faradisch. 
Strom 

Sek. 

143 mm 
80 ,, 

131 ,, 

Galvanischcr 
Strom 

~sz [A=sz IAnOZ 

2 3 +  ~§ 
nieht reizbar 
3 I 3 I 

(N) Bei viel kleinerer IntensitS~t hat man Vcrbreitun tier Reizung auf 
dcm Gebietc dcr Mm. gastroenemii; mit 10 MA. hat man nur cine Andeutung 
auf Zuckung in dem M. tibialis anter. 

I[. E l e k t r i s c h e  P r t i f u n g  (5.5. 1911). 

146 mm ~ $ 1-]-IN. tibialis .I 126 mm i - -  4 2 - -  
93 ,, ]M. tibialis a n t e r . .  90 ,, 4 

103 ,, 2~- 4 ~M. gastrocnemius [ 116 ,, 4 i 
] (caput mediale) ] 

F a l l  5, 6, 7. Giuseppe C. aus Villanterio, 16 Jahre a]t~ vom 5. 3. 1911 
bis 2. 7. 1911 in der Klinik. Caterina C., l l  Jahre alt~ yore 16. 3. 191[ bis 
2. 7. 1911 in der Klinik. Attilio C.~ 5 Jahre alt. 

F a m i l i e n a n a m n e s e :  So viele genaue Naehforsehungen man aueh 
fiber die Vorfahren und Seitenverwandten ebenso yon vS~terlieher wie yon 
mfitterlicher Seite ausgeffihrt hat, war doeh nichts zu erheben, was aueh nur 
entfernte Beziehung mit nervSsen Krankheitsformen haben kann. Es muss aueh 
die Tuberkulose und Syphilis ausgesehlossen werden. 

Der Vater, ein Landmann~ obgleieh er nicht von ausserordentlieh krSXtiger 
Konstitution ist, war doeh immer und ist noeh jetzt in bester Gesundheit. Das- 
selbe gilt aueh vonder  Mutter, die 8 Sehwangersehaften mit immer normaler 
Entbindung durehmaehte. 

I I i f I I J 
1. Tochter, 2. Sohn, 3. Tochter, 4. Tochter~ 5. Toehter~ 6. Tozhter, 7. Sohn, 

t mit 17 Mo- {Husepp% gesund und Caterina~ gesund gesund Att i l i% 
naten an myo-  kr~ftig, myo-  und kr~ftig: und kr~ftig, myo- 

einer ente- pathisch~ 14 Jahre alt. pathiseh~ 9 Jahre  air. 7 Jahre alt. pathiseh~ 
risehen 16 Jahre air 11 Jahre air 5 Jahre alt 

Krankheits- (pseudo- (Leyden- (pseudo- 
form. hyper- M~bius- hyper- 

trophisc, he Form). trophisohe 
Form). Form). 

I 
8. Sohn, 
bis jetzt  

keine 
St~Jruugen~ 

2 Jahre alt~ 

Giuseppe C. hatte bis zum 3. Lebensjahr keine StSrung; das Gehen war 
normal und ebenso die Entwickelung der Muskelmassen. Gegen das 3. Jahr 
bemerkten die Verwandten, dass dem Pat. das Gehen schwierig wurde und 
aueh gleichzeitig, dass dig unteren Gliedmassen dfinn blieben, mit Ausnahme 
der hinteren Muskulatur der Beine, die indessen durch ihren Umfang in die 
Augen fiel. Die Atrophic wurde mit den Jahren immer grSsser; oft verlor G. 
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das Gleiehgewicht und fiel auf die Erde; oft war er dann unf~hig, allein auf- 
zustehen. ([Iierzu Figg. 9 u. 10.) 

[Die soma t i s ehe  U n t e r s u c h u n g  hat die gewShnliohen Eigentfimlieh- 
keiten der pseudohypertrophisehen Paralyse klargelegt. 

Caterina C., 11 Jahre air, ist yon klassischer Dystrophia muscularis 
(Leyden-MSbius-Form) befallen, (Hierzu Figg. 11 u. 12). 

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

Fiir ungefghr 4 aufeinanderfolgende Monate wurden die zwei Patienten 
(Giuseppe C. und Caterina C.) der gleichen Behandlung unterworfen: t~igliehe 
Einspritzungen yon Strychninum nitricum (2--4~5 rag) und Erregungen der 
kranken Muskeln dutch den negativen Pol (galvanischer Strom). 

Wghrend sich bei Giuseppe C. (wahrscheinlich well die Form schon ver- 
alter war) nut eine leichte Besserung zeigt% war diese bei Caterina C. be- 
merkenswert: sie beobachtete ngmlich eine Zunahme der Kraft in den Muskel- 
massen, grSssere Leichtigkeit beim Gehen und ziemliche Gewandtheit beim 
Treppen steigen. 

Fig. 9. Fig. 10. 
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Giuseppe C. E l e k t r i s e h e  P r i i f u n g  (13., 16. 3. 1911). 

Faradiseh.  
Strom 

Sek. 

~.e_~+~ [ 
Galvaniseher  [ 

8from [ 

Ksz IAnSZ ]Anoz I 

131 ,, 
124 ,, 
106 ,, 
126 ,, 
119 ,. 

95 ,, 
100 ,, 
120 ,, 
125 ,, 
106 ,, 
137 ,, 
127 ,, 
124 ,, 
118 ,, 
105 ,, 

105 ,, 
110 ,, 
125 ,, 
108 ,, 

86 
n i e h t  r e i z b  a r  

60 mm 
78 

1 3 6 m m  ~4- i 7  
126 ,, 

i t  
( N b l  

, i  t 

1 9-4-1 
10d- -q I 

1 6-4-1 
2 u , 

o i 

3 - -  ~ - - - r  

2 - -  
4 - -  5 - -  
2 - -  3 
7-- :  6 
2q-i 4 

3 i 4 
3 I 4 
3 I 2 
4 I 4 
7-4-1 19 

(N~) I 
13 9 

% lO 

Ram. temp.-facial .  
N. facialis 
Ram. cerv.-faeial. 
N. medianus 

7 N. radial is  
N. u lnar is  
N. peronaeus  
N. isehiadieus 

3--}- N. t ibialis 
M. fronta]is 
M. zygomatieus 
M. t r iangular ,  otis 
M. trapezius 
N. deltoideus 
N. biceps 
5i. pectoral ,  major 
M. brachioradial is  

(Supin. longus) 
9[. flex. dig. comm. 
M. ext. dig. comm. 
Mm. emin. thenar is  
Mm. emin. hypoth.  
M. quadr,  fern. 
M. t ibial is  ant. 
M. peronaeus  lon- 

gus et  brevis 
M. glutaeus max. 
M. gastroenemius 

(caput  mediale) 

L i n k s  

Faradiseh.  
Strom 

Sek. 

127 mm 
126 
123 ,, 
121 , 
128 ,, 
127 ,, 
107 

79 
128 ,, 
121 ,, 
128 ,, 
102 ,, 
128 ,, 
119 ,, 
133 ,, 
124 ,, 
106 ,, 

1 2 0  ,, 
104 ,, 
107 , 
108 ,, 

84 ,, 
20 ,, 
30 ,, 

100 . 
90 . 

Galvanischer  
Strom 

~sz ]AnSZ ]Anoz 

!++ i- 
I ~  19d- 

4+ 2 +  

~)+ 5+ 

5 - -  
8 5 - -  
3 3 

2 
3 
3 - -  
8 +  24 

12 12 
10 10 

I 8 - -  8 

(N) l~{an erreieht  sehr hohe Intensi t i i ten,  ungefi~hr 30 MA., ohne irgend 
eine Andeu tung  auf Zuekung bei AnSZ zu erhal ten.  - -  (N ~) N i t  20 MA. bei 
XSZ und 13 MA. bei  AnSZ ha t  man manehesmal  eine sehr leiehte langsame, 
wurmfSrmige Zuekung. Abe t  bei der ge r b r e i t ung  der  tIeizung auf dig h in te ren  
Beinmuske]n ist  der  Befund nieh~ beaeh~bar.  

Cater ina C. E l e k t r i s c h e  P r i i f u n g  (17., 18. 3. 1911). 

135 mm 
1 2 5  ,, 
130 ,, 
120 ,, 
130 
100 ,, 
105 ,, 
105 ,, 
125 

1 
14- 

1 - -  

1+ 
1 
7+ 
1 
1+ 

3 
2 

3 +  

4 

Ram. ' temp.-facial. 
N. facialis 
Ram. cerv.-faeial. 

i IN" medianus @ N. radiaIis 
N. ulnaris  
N. peronaeus  

- -  N. t ibial is  
M. frontalis  

A r c h i v  f. P s y e h i a t r i e .  Bd .  55 .  H e f t  2. 

136 mm ! 32+ 
124 ,, -t- 
130 ,, 2 
1 lO ,, 1+ 1+i 
120 . 1 (N) I 
105 ,, l q -  1-]- i 
90 . 9+ 1 o I 

110 . 1 3-1- 
120 ,, 2 3 

26 

1+ 

1 
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R e c h t s  

Faradisch. 
Strom 

Sek. 

120 mm 
110 , 
130 ,, 
122 ,, 
130 ,, 
126 , 

98 ,, 

9 0  ~ 

95 , 
85 ,, 
80 ,, 
90 ,, 
84 ,, 
90 

Galvaniseher 
Strom 

KSZ ]anSZ ]An0Z 

5 

Faradisch. 
Strom 

8ek. 

L i n k s  

M. zygomatieus 
M. triangular, oris 
M. trapezius 
M. deltoideus 
M. biceps 
M. pectoral, major 
M. braehioradialis 

i ;  (Supin. longus) 
M. flex. dig. comm. 
M. ext. dig. comm. 
Mm. emin. thenaris I 

1 Igm. emin. hypoth. I 
12 M. quadr, fern. I 

6--  M. tibialis ant. [ 
5 M. gastrocnemius 

(caput mediale) ] 
(N) Man erreicht so hohe Intensit~ten, class die 

130 mm 
115 , 
120 , 
128 ,, 
130 ,, 

90 ,, 
95 ,, 

85 ,, 
87 ,, 
90 ,, 
95 ,, 

100 ,, 
80 , 
86 ,, 

Galvanischer 
Strom 

KSZ ]AnSZ [AnOZ 

+ 4 
t 

2 

1 

1 
1 
1 
2 

(~ 8 
5 

5 I 6 

Patientin sic nicht or- 
tragen kann, ohne irgend eine Andeutung auf Zuekung bei AnSZ zu haben. 

Attilio C. E l e k t r i s e h e  P r f i f u n g  (2. 7. 1911). 

8 5  ,, + �9 9 0  ,, 5 - t -  

,, i 1 ,, 15. l i l  80 ,, 1 1 I M. tibialis ant. 80 ., 10 1 (N) 
100 ,, J I M. gastroenemius 105 ,, + 

[ I (caput mediale) l [ 
(N) Langsame, wurmfSrmige Zuekung. 

F a l l  8. Luigi M. aus Pievo del Cairo, 8 Jahre alt~ veto 12. 6. 1911 
bis 31. 7. 1911 und vom 24. 10. 1911 his 11. 2. 1912 in der Klinik. (Hierzu 
Figg. 14--16.)  

Die Grossmutter vSs litt an Hysteric. Ein Onkel vS~terlicher- 
soits hat  psychische St6rungen mit depressiver Stimmung aufgewiesen. Eine 
Tante viiterlicherseits ist skroful6s. Der Vater zeigt somatisehe degenerative 
Stigmata:  er ist Mkoholiker und ein starker gaucher  und Tabackkauer. 
Die Mutter litt  und ieidet noch jetzt an hysterischen StSrungen. Sic hat nur  
eino einzige Schwangerschaft  durchgemacht, die unseres Pat. Die Entbindung 
war sehr schwierig. Der Pat. wurde yon der Mutter bis zu dem 17. Monate 
gestill t ;  er entwiekelte sieh his zu 3 Jahren normal;  zu dieser Zeit lift or an 
Bronchitis.  Eben yon dieser Zeit an begannen die gerwandten zu bemerken, 
dass es dem Pat .  nicht  mehr golang, wie frfiher gewandt zu gehen ; sic nahmen 
eine BewegungsschwS~che wahr, wodurch er oft stolperte und fiel. Aueh sahen 
si% dass die Muskelmassen des Sehultergfirtels, wie auch die des R/iekens und 
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die dor Oberschenkel diinn blieben, w~hrend indessen die der hinteren Unter- 
schenkelgegend dureh ihre Entwickelung auffielen. 

S o m a t i s e h e  U n t e r s u c h u n g .  S e h ~ d e l :  MaximalerDurehmesser yon 
vorn nach hinten 170 mm~ maximaler Querdurehmesser 156 ram, Seh~del- 
index 91,7, 

W i r b o l s ~ u l e :  Wenn der Pat. die aufreehte Stellung einnimmt, be- 
merkt man eine ausgepr~igte l~ficken-Lendenlordose. 

B ru s tkorb : KielfSrmiges Brustbein. 
Un te re  G l i e d m a s s e n :  Umfang des rechten Oberschenkels 312ram, Urn- 

fang des linken Obersehenkels 310 mm (17 cm abw~rts yon der Spina iliaea an- 
terior superior). Umfang des reohten Unterschenkels 283mm, Umfang des linken 
Unterschenkels 276mm (15mm aufw~rts yon derMitte des innerenFussknSchels). 

M o t i l i t / i t s u n t e r s u c h u n g .  Muske lk ra f t :  Dynamometriseh. 
B,. tt . . . . .  1. Probe 9 kg 2. Probe 5 kg 
L. H . . . . .  1. ~ 5 7~ 2. , 4 , 

An den unteren Gliedmassen ist die Muskelkraft fast gleieh Null. In 
horizontaler Stellung und in Ruhestellung sind die Fiisse und besonders der 
linke ausgestreckt, sic nehmen n~imlich die Stellung des schlaff herabh~ingonden 
Fusses mit Andeutung auf die Varusstellung ein. 

Abnormo  B e w e g u n g e n :  In keiner Muskelmasse wurden jefibrill~irv 
odor faszikul~ire Zuckungen wahrgenommen, aueh jetzt nieht. 

Ak t ive  B e w e g u n g e n :  An den oberon Gliedmassen: alle mSglich und 
von normaler Weite. Anden unteren Gliedmassen: mSglich und von normaler 
Weite die Beugung des vollkommen ausgestreekten Gliedes gegen das Beckon, 
ebenso aueh die Beugung des Fusses gegen das Bein und des Beines gegen den 
Sehenkel. Wenn man den Patienten - -  w~hrend er sieh in liegender Stellung 
befindet - -  sich auf das Bett zu setzen auffordert, ist er nicht im Stando dies 
so leieht zu tun, nur mit Mfihe gelingt es ihm~ wenn er sioh mit den t]~nden 
mit aller Kraft auf das obere Drittel der hinteren Schenkelgegend anklammert. 

A u f r e c h t e  S t e l l u n g :  Gang:  Der Pat. geht mitleieht auseinander- 
gespreizten Beinen, mit Neigung zur Einw~rtsdrehung der Kniee und mit 
gleiehzeitiger Ausw~irtsdrehung der Fussspitze, die er oft auf dem Boden 
sehleifen l~sst. W~ihrend derDeambulation bemerkt man ein seitlichesSehaukeln 
des Rumpfes u n d e s  f~llt die Rfickenlendeneinsattelung sehr deutlich auf. in 
den ersten Zeiten seines Aufenthalts in der Klinik konnto der Pat., wenn 
er sich auf der Erde ausgestreokt befand~ nieht allein wieder aufstehen; 
jetzt kann er es zwar, aber nut mit Mfihe und er muss zu diesem Zwecko die 
folgenden Bewegungen ausffihren: er klammert sieh zuerst mit den H~nden 
an das obere Drittel der hinteren Sehenkelgegend, dann stfitzt or sich mit den 
tt~nden auf die Erde~ dann auf die hintere Oberfl~ieho des Fusses und sehleieht 
der vorderen Oberfl~ieho des Beines entlang bis er die H5he des Kniegelenl(s 
erlangt hat, we er anhglt, und mit oinem letzten Ruek die aufrechte Stellung 
zu erreiehen vermag. 

Sons ib i l i t~ i t :  S u b j e k t i v e  S. Der Pat. hat sieh nie fiber Sehmerzen, 
noeh Par~sthesien in irgendeinem KSrperpunkt beklagt. Tast-, W~irme-, 

26* 
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Schmerzompfindlichkeit normal und rasch antwortend auf der ganzen KSrper- 
oberfl~che. Spezifische Geftihle vollst~indig normal. 

R e f l e x e :  H a u t r e f l e x e :  Die Reizung auf derFussohle ruft keine reaktiv 
Wirkung hervor. Sehr ]ebhaft die Bauch- und Kremastereflexe. 

Fig. 14. Fig. 15. 

Fig. 16. 
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S e h 1 oim h a u tre fl e x e : Konjunktival- und Rachenreflex vorhanden. 
S e h n e n r e f l e x e :  Bizeps- und Handgelenksreflexe an beiden Seiten vor- 

handen und normal. 
Patellarrefiex: Das Beklopfen der quadrizepssehne bringt nieht den ge- 

wShnlichen Ausschlag des Beines horror. Man erzielt auch mit diesem, worm 
auch m~ssigem Beklopfen eine solche ungestfimo und energische Zuckung des 
Qnadriceps fern., dass die Kniescheibe nach anfwiirts gezerrt wird. 

P u p i l l e n r e f l e x :  Normal. 
E i n g e w e i d e r e f l e x e :  Normal. 
Y a s o m o t o r i s e h e  W i r k u n g e n :  Ausgepriigter Grad yon Hyperhidrosis, 

besonders an den Fiissen. 
Die mit elektrischen Reizungen verbundene Strychninbehandlung in grossen 

Desert (3--5 mg pro die) hat gute gesultate ergeben, wie man aueh ersehen 
kann, wenn man die beiden elektrisehen Priifungen veto 25. 11. 1911 und 
3. 2. 1912 vergleicht. 

I. E l e k t r i s e h e  P r i i fung  (25. 11. 1911). 

Faradiseh. 
Strom 

Sek. 

100 mm 
109 ,, 
35 , 
86 ,, 

R e c h t s  L i n k s  

Galvaniseher 
Strom 

KSZ IA.sz IA.oz 
Strom 

Sek. 

54-[- 10 9 7 ]N. peronaeus [ 105 mm 
. IN. tibialis [ 100 ,, 

8 [ 12 [M. ~ibialis ant. [ 78 ,, 
5 +  8(N) [M. gastrocnemius [ 95 ,, 

] (caput mediale) [ 
(N) Langsame, wurmfSrmige Zuckang. 

II. E l e k t r i s c h e  Pr i i fung  (3.2. 1912). 

Galvanischer 
Strom 

KSZ la~SZ/anOZ 

li+ 
lO (N) 

75 . [ i 1 + IN. tibialis [ 33 , 
66 

I M. gastrocnemius I nich~ 
nicht ] 7(N 1) [ M. tibialis ant. [ 

reizbar I [ (caput medial@ [ reizbar 
(N 1) Wie oben. 

- -  8(SNq 

5+ 
5 

F a l l  9. Ercole S. aus Treville, 11 Jahro alt, vom 14. 2. 1912 bis 
8.7.  1912 in der Kiinik. (Hierzu Figg. 17 u. 18.) 

N ich t s  in dor G o s e h l e c h t s a n a m n e s e .  Der Vater ist ein ziemlieh 
starker Trinket und Tabakkauer. Die Mutter starb mit 20 Jahren an Wochen-. 
bettfieber: sie hatte droi Sohwangerschaften, die erste im 6. Monat unterbrochen 
(traumatisohe Ursaehe?), die zweito zu Ende gebracht, ebenso die dritte: das 
Kind aber starb diosmal am fiinften Tage. 

Unser Kranker, Frucht der zweiten Schwangerschaft, wurde yon der 
Mutter his zum neunten Monat gestillt; yon seh'ws und zarter Ken- 
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stitution begann er sehr sp~t zu gehen, gegen das 4. Lebensjahr. Schon zu 
dieserZeit begannen dieYerwandten zu bemerken, dass, w~hrend alle die andoren 
KSrpermuskeln dfinn blieben, die Wadenmuskeln durch ihren Umfang auffielen 
und ein athletisches Ansehen annahmen. ])as Kind ging mit Mtihe, ihm war 
das Treppensteigen ~usserst schwierig; es fiel leicht und, wenn es fiel 7 konnto 
es nur mit grosser Anstrengung wieder aufstehen. W~hrend des Gehens 
bemerkten die Verwandten~ dass der Rumpf sehwankte und sich eine ausge- 
pr~igte Rticken-Lendeneinsattelung mit gleichzeitigem Rtickfall der Sohultern 
naeh hinten bildete. Diese StSrung wurde immer ausgepr~gter: jetzt (seit ver- 
gangenem Dezember) kann er weder gehen, noeh, aueh mit Hilfe, die aufrechte 
Stellung beibehalten. 

Somat i scho  U n t e r s u e h u n g :  Sehiidel: maximaler Durehmesser yon 
vorn nach hinten 162 ram, maximaler Qaerdurehmesser 180 mm; Seh~,del- 
index: 89,2. 

Wi rbe l s i i u l e :  Ausser einar ausgepriigten lltieken-Lendenlordose be- 
obaehtat man in tier R/iekon-Lendangegend einen ziemlieh starken Grad 
yon Skoliose. 

Brus tko rb :  FassfSrmiger Brustkorb; flfigelartig abstehendo Schultar- 
bl~itter. Man kann den Kranken mit der grSssten Leichtigkeit die innaran 
R~inder der Schulterblgtter bertihren lassen; dasselbe erzielt man aueh~ wenn 
man gleiehzeitig die Schultergtirtel beidar Seiten erhebt. 

Bau e h : Aufgadunsen~ mit hervortretender Nabelnarbe. 
Obere G l i e d m a s s e n :  UmfangdesreehtanArmes168mm, Umfangdes 

linken Armes 165 mm (6 em aufwii, rts yon tier Ellenbeuge); Umfang des rechten 
Vorderarmes 173 mm~ Umfang des linken Vorderarmes 170 mm (5 em abwS~rts 
yon tier Ellenbenge). 

Untere  G l i e d m a s s e n :  Umfang des raehten Obersehenkels 323 mm, Um- 
fang des linken Obersehenkels 337 mm (t4 em abw~rts vonder  Spina iliaea 
anterior superior); Umfang des raehten Untersehenkels 261mm, Umfang des 
linken Untersehenkels 272 mm (14 em aufw~irts yon dem inneren PussknSehel), 

Mot i l i tS~tsun te rsuehung:  E r n g h r u n g s z u s t a n d  der Muskeln;  
Muske l spannkra f t .  Allo dem Beklopfen zug~ingliehen Muskelmassan zaigen 
sieh hypotoniseh~ die Delta- und Glut~ialmassen~ welche~ obwohl sie aueh einen 
verkleinerten Umfang zeigen, doeh eine ziemlieh starke Spannkraft besitzen, 
und die Wadenmuskeln~ die angesehwollen sind und eine aigentiimliehe Kon- 
sistenz aufweise% ausgenommen. Im Verh~iltnis mit dem atrophisehen Zustand 
der anderen ~uskelmassen hat sich die Muskulatur der Eminentia thenaris and 
hypothenaris in einem guten Zustand erhalten. 

Muske lk ra f t :  An den nnteren Gliedmassan gar kein% an den oberon 
sehr herabgesetzt. 

Abnorme  B e w e g u n g e n :  In koinem Muskel bemerkt man fibrill~re 
oder faszikuliire Bewegungen~ noeh kann man sia irgendwie hervorrufen. 

Aktive B e w e g u n g e n :  Wenn der Kranke auf dam Rfieken liegt, hglt 
er die oberon Gliedmassen dam Rumple gen~hert; an den unteren Gliedmassen 
bemerkt man eine halbo Beugung dar Untersehenkel gegen die Obersahankel 
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und der Oberschenkel gegen das Becken. Dieser Tatbestand ist links aus- 
gepr~igter. Wenn man den Kranken ~uffordert 7 sich aufzusetzen 7 golingt ihm 
dies nicht~ noeh ist es ihm mSglieh~ auch nur um weniges den Rumpf yon der 
Bettplatte aufzuheben. Mi~ einer gewissen Schwierigkeit kann er sieh auf die 

Fig. 17. 

Fig. 18. 

linke Seite legen~ nio aber auf die rechte. Wenn man ihn passiv auf die Platte 
des Bettes setzt, muss der Kranke sofort, um solehe Stellung einzuhalten, sich 
mit den Hgnden stfitzen; dabei h~ilt er diese dem l~umpf sehr nahe, die Ober- 
schenkel indessen weitgespreizt mit einer halben Beugung der Unterschenkel 
gegen die Oberschenkel und Auswiirtsdrehung des ganzen Gliedes. 



408 Dr. Guido Sala, 

Was immer fiir Anstrengungen der Kranke macht~ er kann nicht voll- 
sti~ndig dio Untersohenkel gegen dieOberschenkel ausstrecken; die Ausstreckung 
erzielt man nicht einmal passiv wegen des ziemlich starken Grads yon Sehnen- 
schrumpfung. DieBeugung derUnterschenkelgegen dieOberschenkel istmSglich, 
aber nur langsam ausfiihrbar. Die Fiisse sohlottern; die Beugungsbewegungen 
sind in denselben beschr~nkt. An den oberen Gliedmassen sind die aktivenBewe- 
gungen - -  obgleich mit einer gewissen Langsamkeit vollbracht - -  alle mSglich ; 
betreffs ihrer Weite ist zu bemerken, dass die Bewegungen in den Achsel- 
gelenken ~usserst welt sind~ weshalb dem Kranken mSglich ist, die Gliedei 
in alle Richtungen zu drehen und je eines auf die entgegengesetzte Seter 
zu richten~ so dass er loioht mit dem gandteller das hochgehaltene Kinn um- 
fassen kann. 

A u f r e c h t o  S t e l l u n g :  Auch mit Stiitze unmSglich. 
Sens ib i l i t~ i t :  Tas t -~  W~irme-, S c h m e r z e m p f i n d l i c h k e i t  voll- 

kommen intakt. 
G e s c h m a c k s - ,  G e r u c h s -  und G e h S r s i n n  normal. 
G e s i o h t s s i n n :  Gesichtsfeld in den normalen Grenzen. Normal die 

Wahrnehmung der Grundfarben. 
R e f l e x e :  H a u t r o f l e x e :  Fusssohlenreflex vorhanden: aber beiderseits 

schwach ; Bauchdeckenreflex und Kremasterreflex in normalem Grad vorhanden. 
S c h 1 e i m h a u t r e fl e x e: Bin dehautreflex und Schlundreflexe vorhand en, 

sehr lebhaft. 
S e h n e n r e f l e x e :  Patellarreflex~ Bizepssohnenreflex und Handgolenks- 

reflex fehlen beiderseits. 
P u p i l l a r r e f l e x e :  Gleiche, symmetrische Pupillen. - -  Sehr schnelle 

Reaktion auf Lieht, Akkommodation, Konvergenz und Schmerzreize. 
E i n g e w e i d e r e f l e x e :  Normal. 
Y a s o m o t o r i s c h e  W i r k u n g e n :  Ziemlich starker Grad yon 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 nitric, pro die. 
Tiigliche Reizungen tier atrophisehen Muskeln mit dem galvanisehen Strom. 
Mit der Kur erzielte man keine befriedigenden Resultate. 

E l e k t r i s e h e  Pr i i fung  (16.2. 1912) 

Faradisch. 
Strom 

Sek. 

118 mm 
103 ,, 
128 ,, 
128 ,, 

~ e c ~ t s  I 

Galvanischer 
Strom [ 

KSZ ]AnSZ I AnOZ [ 

i++ !+ I Ram. temp.-facial. 
N. facialis 
Ram. cerv.-facial. 
N. mcdianus 

Faradisch. 
S~rom 

Sek. 

126 mm 
115 ,, 
120 ,, 
114 ,, 

Links 

Galvanischer 
Strom 

Ksz IA~sz [Anoz 

i + i+ 



Die pseudohypertrophischo Paralyse.  4 0 9  

Faradisch. Galvanischer ] 
Strom Strom I 

Sek. KSZ /AnSZ An0Zl  

58 mm 
124 ,, 
130 ,, 
130 . 
107 , 
104 ,, 

85 , 
67 ,, 
75 ,, 
90 ,, 

100 , 

103 ,, 
97 ,, 

100 ,, 
116 , 

96 , 
78 ,, 

109 ,, 

Faradisch. 

~- 9_ 
24-1 10 
'- ~ '7 
34-1 5 - -  
*,2' I 4 
. - - I  4 +  

2-4.1 2 

3 I 2 +  

2 + t  2 
" ' 7 - -  
" ~ 3 - -  
,2 ~ 2 +  
8 I 9 
6 - ,  

6--1 

N. radialis 
N. ulnaris 

Strom 

Sek. 

110 rnm 
125 ,, 

L i n k s  

Galvanischer 
Strom 

KSZ ]AnSZ An0Z 

4 - -  N. peronaeus 
2-4- N. tibialis 

M. frontalis 
M. zygomaticus 
M. triangular, oris 
M. deltoideus 
9[. biceps 
M. pectoral, major 
M. brachioradialis 

(Supin. longus) 
3/[. flex. dig. comm. 

2 M. ext. dig. comm. 
Mm. emin.?;hen aris, 
Mm. emin.hypoth. 
M. quadr, fern. 
M. tibialis ant. 
M. gastroenemius 

(caput media le)  

125 ,, 
130 ., 
110 ,, 
119 ,, 

82 , 
105 ,, 
110 , 

95 ,, 
112 ,, 

3 I 1 
2+i ~- 
o J 

5+1 6 
1 - - 1  5 

, )  i ,, , 3 r 
E 6--I 

.3 r 2 + ]  
'r 

" ' 3 i 
2'4-1 7+ i  
1+1 2 + '  
" '~ 3 1 
9"4.1 12 i 

108 , 
113 ,, 
104 ,, 
112 ,, 

53 ,, 
75 , 

119 , 

3+ 
2 - -  

F a l l  lo.  Luigi R. aus Cicognola, 10 Jahro alt, von 15.4.  bis 7. 7. 1912 
in der Klinik. (Hierzu Figg. 19 u. 20.) 

N i e h t s  in  t ie r  G e s c h l e e h t s a n a m n e s e .  E l t e rn l ebend  und gesund. 
Der Kranke kam dureh Zwillingsgeburt auf die Welt. Er wurde yon der 

Mutter gestillt  und alas Zahnen und die Spraohe waren normal;  das Gohen 
indessen begann sp~t, gegen den 15. Monat. Der Vater erz~hlt, dass schon 
damals das Kind in allen seinen Bewegungen und besonders denen der unteren 
Gliedmassen Unsicherheit  und wenig Kraft zeigte. Diose Tatsaehe wurde in 
den folgend~n Juhren noch ausgopr~igter. Oft fehlte dera Kranken die Kraft 7 die 
Kniee bogen sich und, wenn er keine Stfitze fand, fiel er. Sehon ira 2. Lebens- 
jab, re beobachteten die Eltern eine gewisse VergrSsserung der Waden~ die all- 
miihlich iraraer mehr hervortrat. Sic stand in deutlichem Gegonsatz mit der 
Dtinne der Sehenkel und tier Muskulatur des Rumples. Beira Gohea fiel die 
Lendeneinsat t lung auf. - -  Die Schw~iche a n  den unteren Gliedmassen schrit t  
iraraer progressiv vor, das Gehen wurde nut  mit sichtbaren Anstrengungen mSg- 
lich, das Kind konnte nicht  die Treppen steigen, es fiel oft auf die Erde und nut  
mit grSsster Sehwierigkeit und dutch eigentfiraliche und rafihselige Handgriffe 
war es ihm mSglich, die aufrechte Haltung wieder einzunehmen. Seit 6 Monaten 
kann er sich nieht  aufreehthalten. - -  Die Stryehninkur in  grossen Dosen, rait 
tier elektrisohen Behandlung verbunden, hat keino allzu befriedigenden Resul- 
tare geliefert. Dies war auch bei dem schweren Zustand des Patienten und 
dera hSehst vorgeschrittenen dystrophisehen Prozess vorauszusehen. 
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Fig. 19. Fig. 20. 

E l e k t r i s c h e  P r t i f u n g  (15.4.  1912). 

l ~ e c h t s  

Faradisch. 
Strom 

Sek. 

140 mm 
131 ,, 

140 ,, 
113 ,, 
128 ,, 
120 . 

78 . 
98 ,, 

123 
133 , 
125 ,, 

70 ,, 
114 ,, 
100 ,, 

G a l v a n i s c h o r  

Strom 

Ksz IA~SZ [AnOZ 

1-]- 4 
3+ 5-- 
2-{- 4 
5 5+ 

14+ 10 
4 4 
2 G 
2 5 
4 - -  5 - -  
2 3 
3 4 
4 7-t- 
5 9 
4+[9+ (~) 

Ram. temp.-facial. 
N. fucialis 
Ram. cerv.-facial. 
N. medianus 
N. radialis 
N. ulnaris 
N. peronaeus 
N. tibialis 
M. frontalis 
M. zygomaticus 
3L ~riangular. o t i s  
~[. deltoideus 
M. biceps 
M. pectoral, m~jor 

Links 

Faradiseh. 
Strom 

8ek. 

141 mm 
132 , 
141 ,, 
113 ,, 
124 ,, 
119 ,, 

105 ,, 
106 , 

130 ,, 
128 . 
1.90 ,, 

95 ,, 
115 ,, 

81 , 

Galvanischer 
Strom 

t(SZ IAnSg [AnOZ 

i+i- 
i 

+ 4+ 
2-]- 13 5 
4 +  5 

6 3 
3 

4 - -  4 - -  
3 - -  3 

5 4 - -  
4 11 (N) 
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t ~ e e h t s  

Faradisch. Galvaniseher 
Strom Strom 

Sek. KSZ IAnSZ [An0Z 
I 

115 mm 4--! 3 

112 ,, -]- 
112 ,, 
1 1 5 . ,  2-[- 3 

nicht reizbar 13 1 
23 mm 6 7 ) M. tibialis an~. 
95 , 4 - -  4 - -  I M. gastroenemius 

I (caput mediale) 
(N) Langsame, wurmfSrmige Zuckung. 

M. brachioradialis 
(Supin. longus) 

M. flex. dig. comm. 
M. ext. dig. comm. 
Mm. emin.thenaris 
Mm. emin. hypoth. 
M. quadr, fern. 

L i n k s  

Faradisch. 
Strom 

Sek. 

108 mm 

121 , 
115 , 

111 . 
117 

,mht rei:b~,' 
50 mm 
80 , 

Galvanischer 
Strom 

KSZ IAnSZ hnOZ 

3 3 

5 + 

3 
12 1 
5 5+ (N) 
4 4 

F a l l  11. Virginio lt. aus Bastida Pancarana, 8 Jahre alt, vom 29. 12. 1912 
his 8.3.1913 und veto 2.4. bis 4.5.1913 in der Klinik. (Hierzu Figg.21 u.22.) 

Vater stottert. Mutter hysteriseh. 
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 
sehon in den ersten Lebensmonaten eine aussergewShnliehe Entwicklung ge- 
wisser Muskelmassen der unteren Glieder, vor allem der Wadenmuskeln. 
Trotzdem begann gegen des 3. Lebensjahr eine gewisse Anstrengung des Kindes 
beim Gehen deutlich zu werden ; auffallend war die Schw~ehe tier unteren Glied- 
massen. Diese Sehw~ohe wurde bis in diese letzt.en Zeitperioden immer aus- 
gepdigter. Der Kranke kann nicht laufen, oft stolpert er und fillt. Nur mit 
sehr grosser Sehwierigkeit kann er die Treppen, aueh mit Hilfe, hinauf- und 
hinabsteigen. Wenner  f~illt, kann er nioht wieder allein die aufreehte Haltung 
einnehmen. Beim Gehen beobachten die Verwandten, dass der Kranko auffiillig 
den Bauch nach vorn streckt und so gewaltsam den gficken-Lendenteil des 
giickgrats nach rfiokwgrts einbiegt. 

S o m a t i s c h e  U n t e r s u c h u n g :  Allgemeiner ErnShrungszustand ziem- 
lich gut. 

P h y s i s c h e  D e g e n e r a t i o n s s t i g m a t a :  Abnorme, fiberm~issige Ent- 
wicklung der Ohrmuscheln. Hervortretende StirnhScker. Hutchinson'sches 
Gebiss. 

S c h i d e l :  Maximaler Durchmesser yon vorn nach hinten ----- 156 mm~ 
maximaler Querdurohmesser ~ 146 ram, Schidelindex ~ 93,5. 

B r u s t k o r b  in allen seinen Durchmessern eng. 
B a u c h hervor~retend. 
M o t i l i t ~ t s u n t e r s u c h u n g :  E r n i h r u n g s z u s t a n d  der  M u s k e l n :  

Bedeutender Grad von Atrophie fiber alle Muskelmassen des Achselgiirtels, des 
Brustkorbs~ des Riiekens, aller Teile der oberen Gliedmassen und der Schenkel 
verbreitet. Es ist indessen ein pseudohypertrophiseher Zustand an der bolder- 
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seitigen Wadenmuskulatur und in minder starkem Grad an jener der Glut~al- 
gegend zu konstatieren. Oiese Massen bieten beim Beklopfen eine eigentfimliohe 
fibr5se Konsistenz. 

M u s k e l k r a f t :  Obere Gliedmassen R.H. ~--- 10~ L . t 1 . ~ 8 .  Auch an 
den unteren Gliedmassen sehr herabgesetzt. 

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

Fig. 21. Fig. 22. 

l~ef lexe:  H a u t r e f l e x e :  Bauchdecken-~ Kremaster-und Fusssohlen- 
reflex vorhanden und beiderseits normal. Schleimhautrefiexe der Bindehaut 
und Sohlundreflexe vorhanden. Pupiliarreflexe normal. Sehnenrefiexe fehlen 
sowohl an den oberen als unteren Gliedmassen. 

V a s o m o t o r i s c h e  Wirkung 'en :  Man beobaehtet vasomotorische StSrun- 
gen an den distalen Teilen der Gliedmassen. 

Veto 2.1. bis 8. 3. 1913 wurde der Kranke t~glich Strychnineinspritzungen 
(1--2--4  rag) unterworfen. Gleichzeitig erhielt der kleine Patient jeden Tag 
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elektrische hnregungen yon sehwacher lntensit~t (galvaniseher Strom~ negativer 
Pol) auf die veto dystrophisehen Prozess befallenen Muskeln. Mit dieser Kur 
hat man eine gewisse Besserung erzielt. Der Kranke ffihlt sich starker und vor 
atlem beim Gehen etwas sicherer: er geht schnelier und mit weniger Sehwierig- 
keit. Er f~illt sehr selten, und wenn er ffi, llt~ kann er rascher als friiher auf- 
stehen. Ausserdem kann er die Treppen ohne allzu grosse Kraftleistung hinauf- 
steigen. Auch die durch die elektrische Priifung erhaltenen Ergebnisse be- 
sffitigen diese Besserung. 

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

Mit der Wiederaufnahme der Stryehninkur in hohen Dosen (veto Mai bis 
Juli 1913 zu Hause ausgefiihrt) konnte sieh der Kranke wieder einer Besserung 
erfreuen. 

E i e k t r i s c h e  Pr f i fung  (13. 1. 1913). 

Faradiseh. 
Strom 

Sek. 

130 ram 
101 ,, 
112 ,, 
87 ,, 
96 ,, 

110 ,, 

R e c h t s  

Galvaniseher 
Strom 

KSZ lAnSZ[ a n o z  

g-}- 182 4-~-!N. ioeronaeus 
~ i 11 IN. isehiadicus 

IN. quadr, fern. 
I M. tibialis ant. 

4 (N) I M. gastroenemius 
I (caput mediale) 

(N) Langsame, warmfSrmige Zuekung. 

L i n k s  

Faradiseh. 
Strom 

Sek. 

142 mm 
93 , 

114 , 
95 ,, 
99 ,, 
90 ,, 

Gal.vanischer 
Strom 

Ksz IAnsz [AnOZ 

1 7 +  

5 5 

F a l l  12 u n d  13. Pietro B. aus Torrazza Coste, 8 Jahre alt, vom 11. 1. 
bis 3. 3. 1913 in dot Klinik. (Hierzu Figg. 23 und 24.) - -  Ermelinda B.~ 
31/2 Jahre alt. (Hierzu Figg. 25 und 26.) 

Grossvater miitterlicherseits ein Alkoholiker, auoh derVater ist ein Trinker. 
Die Mutter ist yon sehr zarter, kr~nklicher Konstitution. Sic hatte ffinf aus- 
getragene Kinder, keine Fehlgeburt. Das letztgeborene, ein M~dchen (Erme- 
lind@ yon 31/2 Jahren, zeigt die gleiehen StSrungen wie der Bruder. Der 
Kranke ist das drittgeborene Kind ; er kam dutch schwere Geburt auf dieWelt. 
Die Ausffihrung der ersten physiologischen Handlungen ging sp~t vor sich. 
Erst mit 22 Monaten begann er miihselig zu gehen. Die Phonation begann mit 
21/2 Jahren. Mit 4 Jahren litt er an Wasserpoeken. Die Familienmitglieder 
bemerkten schon yon den ersten Lebensjahren des Kranken an t dass sich die 
Waden im Vergleich zu den anderen Muskelmassen abnorm entwickelten. Gleieh- 
zeitig zeigte sich eine deutliche Schwierigkeit beim Gehen; oft fiel er tats~,ch- 
lich ohne irgend welche ~.ussere Ursache und es war ihm Eusserst schwer, yon 
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der Erde aufzustehen. Er konnte kaum die Treppen steigen. Seit ungef~hr 
einem Jahre tritt die gficken-Lendeneinsattlung mit dem entsprechenden 
charakteristischen Verhalten des l{umpfes deutlich hervor. In der letzten Zeit 
wurden ausserdem die StSrungen immer schwerer~ so dass der Kranke sehr oft 
f~llt u n d e s  ihm dann absolut nicht gelingt, ohne HiKe wieder aufzustehen; er 
ist unfghig~ die Treppen zu steigen und auf einen StuhI zu klettern. 

S o m a t i s c h e U n t e r s u c h u n g : Der allgemeine Ern~hrungszustan d zi em- 
lich gut. 

P h y s i s c h e  d e g e n e r a t i v e  K e n n z e i c h e n :  Verschiedone Anomalien 
im Bau der Ohrmuscheln. Sattelnase. Hutchinson~sches Gebiss. 

Fig. 23. Fig. 24. 

Sch~ide l :  Maximaler Durchmesser yon vorn nach hinten ~ 149mm~ 
maximaler Querdurchmesser ~ 139 mm~ Sch~delindex ~--- 93~2. 

B r u s t k o r b :  Oben mit verengtem Umfang~ unten etwas erweitert. 
B a u c h  sehr hervorstehend. 
M o t i l i t ~ t s u n t e r s u c h u n g :  E r n ~ h r u n g s z u s t a n d  der  M u s k e l n :  

Man konstatiert eine Umfangsverkleinerung der Muskelmassen in dem Achsel- 
gfirtel beiderseits~ dec langen Rfickenmuskeln und der Brustkorbmuskulatur. 
Auoh dieOberschenkelmuskeln sind atrophisch. Es isteinpseudohypertrophischer 
Zustand tier Wadenmuskeln una der Glut~algegend mit entsprechender eigen- 
tfimlicher Konsistenz derselben Muskeln vorbanden. 

M u s k e l k r a f t  sowohl an den oberen als an den unteren Gliedm~ssen sehr 
h erabgesetzt. 
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Abnorme B e w e g u n g e n :  Man beobachtet keine abnormen Bewegunger~. 
in den verschiedenen Muskeimassen. 

Pas s ive  B e w e g u n g e n :  Alie m5glieh~ von normaler Weite und rufen 
keinen Schmerz hervor. 

Akt ive  Bewegungen :  An den oberen Gliedmassen mSglich und yon 
normaler Weite. An den nnteren werden sie mit einer gewissen Sehwierigkeit 
ausgefiihrt und sited in der Weite sehr besehr~inkt. Der Kranke ist fast un- 
fShig~ das untere Glied vollstEndig ausgestreekt zu halten. 

Auf reeh te  t t a l t ung .  Des Gehen:  Um die aufrechte Stellung einzu- 
halten~ ist der Kranke gezwunge% die unteren Gliedmassen etwas gespreizt zu 
halten~ indem er gleiehzeitig die Fussspitzen naob auswErts biegt. Ausserdem 
schiebt er in dieser Stellung die Sehultern naeh rfickwErts~ so dass der Bauch 

Fig. 25. Fig. 26. 

in auff~.lligerWeise naeh vorwSrts gertickt wird und die Rfioken-Lendeneinsatt- 
lung sehr deutIich hervortritt. Um yon der liegeuden Stellung die aufroehte 
zu erreichen, vollbringt dor Kranke alle die der psoudohypertrophisehen Para- 
lyse eharakteristisehen Bewegungen. Des Gehen ist langsam und auff~llig er- 
schwert. Der Kranke beugt den Unterschenke[ stark gegen die Schenkel und 
l~sst ihn dann sogleich heftig~ mit der Fussspitze auf den Boden schlagend, 
herabfallen. 

Sens ib i l i t~ i t .  Sub j ek t i ve  S e n s i b i l i t ~ t :  Der Kranke beklagt sich 
weder fiber Besehwerden noch besondere l~stige Empfindungen. Keine Ge- 
f[ihtsstSrungen. 

]~eflexe: Hau t re f l exe  : Bauchdecken- und Kremasterreflexe vorbanden 
und beiderseits yon normaler Intensit~it. Fusssohlenreflexe: Es gelingt nieht~ 
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sie hervorzurufen. S c h l e i m h a u t r o f l e x e :  Bindehaut- und Schlundreflex vor- 
handen. S o h n e n r e f l e x e  fehlen sowohl an den oberon als unteren Glied- 
reassert. P u p i i i e n r e f l e x e  normal. 

V a s o m o t o r i s c h e W i r k u n g e n : Ziemlich starke vasomotorische StSrun- 
gen an den distalen Teilen der Gliedmassen. 

Strychninum nitricum-Einspritzungen yon 0,001 bis 0,005 g pro die. 
Polarisationen und Anregungen mit dem Pol auf die Waden. - -  Infolge ge- 
nannter Behandlung war es mSglich~ eine bedeutende Besserung zu erzielen. 
Der Kranke konnte die aufrechte Stellung mit grSsserer Leichtigkeit und ohne 
sich mfido zu fiihlen, auch fiir liingere Zeit beibehalten. Das Gehen erfolgte 
mit grSsserer Sicherheit und Gewandtheit. Der Kranke konnto mit ziemlich 
grosser Leichtigkeit yon der Liegestellung die aufrechte erreichen, wie es ihm 
auch gelang, die Treppen zu steigen. 

E l e k t r i s c h e  P r i i f u n g  (14. 1. 1913). 

P~ech~s  

Faradisch ] Strom "I Galvanischerstrom 

Sek. I KSZ IAnSZ ]AnOZ 

Faradisch. 

L i n k s  

105 , 4 @ ] N. tibialis 
80 ,, -4- [M. quadr, fern. 
25 1 M. tibialis anf. ] 

o -~- o (N) ]M. gastr0enemius I 100 . 
I ] (caput medi~le)[ 

(N) bangsame, wurmfSrmige Zuckung. 

Strom 

Sek. 

Galvanischer 
Strom 

KSZ !AnSZ ~nOZ 

5--  

87 mm 
114 

80 ,, 
40 ,, 
96 ,, 

l I .  B e t r a c h t u n g e n  i ibe r  das  h e r e d i t i i r e  Agens ,  d ie  fami l f i i re  A n l a g e  

u n d  d ie  B e v o r z u g u n g  des m~inn l ichen  Gesch lech t s .  

Atle Verfassm' sind einig, die Erblichkeit  als eine Bedingung yon 
hSchster Wichtigkeit  in der Aetiologie der pr imi t iven Myopathie im 
al lgemeinen und der pseudohypertrophischen Form im besondcren zu 

betrachten. 
Tatsi~chlich drfickt sich M a r i n e s c o  in seiner Monographie fiber 

die Muskelkrankhei ten ill bezug auf die Dystrophia muscularis pro- 
gressiva mit den folgenden Worten so aus:  , . . . il reste bien 6tabli  
que: dans la plupar t  des cas: les myopathies sont non seulement h6r6- 
ditaires: mais encore cette h6r6dit6 est homologue, darts ]e sons strict 
du mot . . ." , l e  facteur essentiel, sinon unique: dans la gen6se des 
myopathies, c'est l 'h6r6dit6 directe et similaire dans la plupart  des cas." 

Meinerseits auf Grund der studierten FMle, glaube ich nicht, dass 
man dem heredit~tren 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 FAlle waren 
in der Tat die genauesten und sorgfAltigsten Forschungen auf Erblich- 
keit verneinend; die hereditAre Anlage der Krankheit fehlte vollstlindig. 

Auch die famili~ire Anlage hat keinen grossen Wert~ fast immer 
haben wir mit isolierten FAllen zu tun, nur in zwei FAllen konnte ich 
diese Anlage finden. In bezug darauf ist die Tatsache hervorzuheben, 
dass in der Familie C. (5., 6., 7. Fall) yon den noch jetzt lebenden 
Kindern (4 TSchtern und 3 S6hnen) 2 Siihne die pseudohypertrophische 
Form aufweisen~ wAhrend in(lessen eine Tochter von der Leyden -  
MSbius'schen Form befallen ist. Betreffs des Geschlechts fallen da- 
gegen meine Beobachtungen mit denen der anderen Autoren~ die sieh 
besonders mit diesem Argument besch~tftigt haben~ zusammen. Die 
Krankheit hat wirklich eine sehr ausgeprAgte Bevorzugung ffir das 
mfinnliche Geschlecht: bei den zwSlf yon uns mitgeteilten Beobachtungen 
der pseudohypertrophische~l [aralyse betrifft nur eine das weibliche Ge- 
seblecht~ die yon Ermelinda B., be ider  - -  man muss es bemerken - -  
sich die Krankheit schon in den allerersten Lebensjahren entwiekelt% 
wie dies gewShnlich beim mAnnlichen Geschlecht geschieht. 

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

Die meisten Verfasser~ die sich mit dem Stadium 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- 
pragter Weise - -  vermindert sind: nie aber qualitative u 
darbieten~ wie man sie in den Entartungsreaktionen findet, Einige 
Autoren aber sprechen bei einzelnen FAllen yon Dystrophia und aus der 
Untersuchung einiger Muskeln auch yon qualitativen Verfinderungen, 
die mehr oder minder denen der Entartungsreaktion gthnlieh sind. 
Solcbe FAll% die in den Monographien fiber dieses Argument und in 
den Lehrbfichern der Neurologie und der Elektrodiagnostik 1) als sehr 

1) Man sehe~ was Mendelssohn fiber die Elektrodiagnostik bei 
Oystrophia muscularis progressiva ktirzlich schreibt: 

M e n d el s s oh n ~ M.~ Spezielle Elektrodiagnostik der Muskelkrankheiten 
in Boruttau und Mann, Handbuch der gesamten medizinischen Anwendungen 
der Elektrizitiit. Leipzig 1911. Bd, II. H. 1. S. 201:202 u. 204: 

,Oas bedeutungsvollste elektrodiagnostische Symptom der Dystrophia mus- 
cularis progressiva ist das Absinken der elektromuskul:,iren Erregbarkoit bis 

Archly L Psychiatrie. Bd. 55 Heft  2. 27  
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seltene Ausnahmen erscheinen, haben manchmal den Zweifel aufkommen 
lassen, ob es sieh 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 ftir ein Splitsymptom 
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 
genauesten Teehnik untersueht, da ieh angemessene elektrodiagnostisehe 
Werkzeuge bei tier Hand hatte, wie sieh die Nerven und die Muskeln 
bei den primitiven Dystrophiae musculares progressivae und besonders 
bei der unter dem Namen yon pseudohypertrophischer Paralyse be- 
kannten Form zu den verschiedenen elektrisehen Reizungen (faradischem 
und galvanischem Strom) verhalten. - -  Die methodisch und systematisch 
ausgeffihrten elektrisehen Priifungen waren ausserst zahlreich, da ich 
fiber reichliches klinisches Material verfiigte, das ausserdem zu meinen 
Forschungen umsomehr geeignet war, well es sich um verschiedene 
Stadien des charakteristischen dystrophischen Krankheitsprozesses dar- 
bietende FMle handelte; und nieht nur dies allein, sondern ich habe 
aueh das Gliick gehabt, mehrere Fi~lle lange Zeit beobachten und sic 
in verschiedenen Zeitintervallen verfolgen zu kiinnen und mich so 
imstande geftmden~ die verschiedenen Ver:,'mderungen, welche das 
elektrische Verha|ten teils durch die Entwicklung tier Krankheit~ teils 
dureh den Einfluss bestimmter therapeutischer Eingriffe erleidet~ hervor- 
zuhebeu. 

zur vSlligen Aufhebtlng derse]ben, sowohl fiir die faradisehe und konden- 
satorische geizung . . . . .  " 

,Die ErregbarkeitsverEnderungen "sind rein quantitativ, nirgends Ent- 
artungsreaktion, die man dagegen bei primErer Erkrankung des motorisehen 
peripheren Neurons vorzufinden pflegt. Withrend unter normalen VerhEltnissen 
ein Muskel sehon bei 2--3 MA. in prompte und blitzartige Kontraktion versetzt 
wird~ gelingt dies an atrophisehen Muskeln nur mit ganz starken StrSmcn yon 
10--15 MA. und die Zuckungskurvo weist einen exquisit paralytisch-atro- 
phisohen CMrakter auf . . . .  " 

. . . . .  ,das fast regelmEssigo Fehlen der Entartungsreaktion bei den 
dystrophischen Muskelkrankheiten dasjenige wichtigo elektrodiagnostischo 
Symptom darstellt, welches alle myopathischen Atrophien yon Atrophien 
neurogenen Ursprungs unterscheidet. - -  Wenn aber bei der primer myo- 
pathischen Atrophic die EaR. ausnahmsweise auftritt, so kommt sic nur in den 
vorgeriickten Stadien der Krunkheit vor, sic ist also bei der myopathisehen 
Atrophic oin SpEtsymptom . . . . .  ~' 
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Die wichtigste Tatsache, worauf ich die Aufmerksamkeit lenken 
mSchte: ist die folgende: die elektrische Reaktion der dem dystrophischen 
Prozess preisgegebenen Muskeln (pseudohypertrophischen Muskeln und 
atrophischen Muskeln) wies best:~tndig quantitative und qualitative 
Ver'~nderungen verschiedenen Grades je nach der Zeitperiode der Krank- 
heir auf. I m m e r  hat man ausser der einfachen Verminderung der 
Reizbarkeit andere Eigentfimlichkeiten der Entartungsreaktion nach- 
weisen kSnnen und zwar: langsame, wurmfSrmige Zuckung, Anuaherung 
in der Formel der polaren Reaktionen; Gleiehheit in der Formel der- 
selben (KSZ ~--AnSZ), endlich Vorherrschen der Wirkung des positiven 
Pols (AnSZ ~ KSZ). - -  Einige dieser Reaktionen rein degenerativen 
Typus kann man in einigen Muskeln schon in den e r s t en  Ze i t en  der  
K r a n k h e i t  vorfinden. •och obendrein hat man sie~ was immer fiir 
ein Muskel gereizt wird, sowohl dem Muskelbaueh entsprechend, als 
auch in der N~he des Sehnenteils. 

Eia anderer, bei Reizung einiger Nervenst'~mme recht h~ufig zu 
erhebender Befund ist der, dass man solche Anodeniiffnungszuckungen 
zu sehen bekommt, die geringere Intensitliten aufweisen, als jene sind~ 
die man braucht, um die Anodensehliessungszuckung hervorzurufen; oft 
sogar~ wenn man noch die Stromstarke erhSht~ werden die Anoden- 
5ffnungszuckungen immer heftiger, his sie geradezu einen tetanischen 
Charakter annehmen, ohne dass man nut das einfachste Anzeichen yon 
Anodenschliessungszuckung nachweisen kann. Diese Tatsache habe ich 
auch in manchem Fall bei direkter Muskelreizung klarlegen k0nnen. 
Ieh muss aber bemerken, dass es sich immer urn Muskeln in einem recht 
vorgeschritteneu atrophischen Zustand handelte. ~ach 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 intramuskularen Nervenfasern, 
welche~ des atrophischen Prozesses wegen~ oberfl:,'tchlicher geworden und 
daher der direkten Reizung zuganglieher seien. Bei diesem Tatbestand 
ist es k]ar~ dass, damit die Reaktion stattfinden kann, das Muskel- 
gewebe einerseits sehr vermindert und verdiinnt, und andererseits die 
innerhalb der Muskeln gelegenen Nervenbfindel meistenteils intakt sein 
miissen. 

Das genaue Studium der elektrischen Reaktionen in den yon mir 
untersuchtea Fi~llen der Dystrophia muscularis progressiva (pseudo- 
hypertrophische Form) erlaubt daher die histologisehen u 
der Muskeln noch friiher zu entdecken, als ihr ~usserer Ansehein und 
ihre funktionelle Unflihigkei t geniigende Anzeichen geboten haben, um 
sie klarzulegen und schatzen zu kSnnen. Und dies konnte ich ausser- 

27* 



420 Dr. Guido Sala, 

dem durch eine direkte histologisehe Untersuchung konstatieren~ welche 
in verschiedenen Zeitperioden der Krankheit an Muskeln ausgeffihrt 
wurd% die  ungleiche Befunde elektriseher Reaktionen darboten. Ieh 
hatte deswegen die Ge]egenheit~ positiv feststellen zu kSnnen, dass den 
verschiedenen elektrischen Reaktionen wirklieh versehiedene Verande- 
rungszustande der Muskeln entspreehen. 

Die Ergebnisse meiner Forsehungen 7 die versehiedenen histopatho- 
logischen VerhMtnisse der vom dystrophisehen Prozess befallenen Muskel- 
faser und die respektiven elektrisehen Reaktionen dieser in ihrer Struktur 
umge~inderten Faser betreffend, best';ttigen und bekr~ftigen unbestreitbar 
das~ was von J o t e y k o  vorgetragen und behauptet wurde und zwar 7 
dass die Entartungsreaktion innig an den Muskelzustand and besonders 
an die Umbildung des gestreiften Muskels (Myoplasma) in glatten 
Muskel (Sarkoplasma) gebunden ist. In der Tat zeiehnet sieh die 
Muskeldegeneration, wie aueh J o t e y k o  riehtig hervorhebt, yore morpho- 
logisehen Standpunkt dureh ein Zuriiekkehren des Muskels in den em- 
bryonalen Zustand aus: Verminderung oder Versehwinden der fibrillaren 
Substanz (Verlust der Streifung) und betr~iehtliehe Entwieklung des 
Sarkoplasmasl). Der Muskel verliert also seine Untersehiedsmerkmale 
und zuerst gerade dies, ein gestreifter Muskel zu sein. Er bekommt 
indessen die morphologisehen Eigentiimliehkeiten des glatten Muskels; 
und gleiehzeitig wird er gerade naeh seiner Funktion ein glatter Muskel. 
Die eharakteristisehsten Reaktionen als% welehe die degenerierten 
Muskeln bei der elektrisehen Priifung darl)ieten und sieh mit quanti- 
tativen und qualitativen Ver~inderungen der Zuekung offenbaren: ver- 
danken wit sieher dem Ueberfluss des Sarkoplasmas in dem umge- 
wandelten Muskel: sie stellen die typisehe normale Reaktion des Sarko- 
plasmas dar, das dutch die rasehen Induktionswellen kaum erregt 
wird, da es nieht ebenso wie die fibrill~h'e Substanz differenziert ist 
(Joteyko) .  

IV. Die histopathologischen Befunde in den durch Biopsie entfernten 
)Iuskeln. - -  Die Ver~tnderungen des Muskelgewebes. - -  Die 

motorischen Nervenendigungen und die neuromuskul~tren Spindeln. 

Die betr~chtlicil langen Muskelgewebsstiicke, die ffir meine Unter- 
suchungen gedient haben 7 wurden yon dell Muskelmassen der Gastro- 
cnemii yon 7 Kranken (2. 7 3. 7 4., 5., S.: 9,  10. Fall) entfernt. In zwei 

1) Die pseudohypcrtrophischen Fasern verdanken tatsS, ehlich ihren iiber- 
m~issigen Umfang' der ~iusserst reiehlichen Entwi&lung des Sarkoplasmas. 
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Fallen (5. und 10. Fall) entfernte man ausserdem auch einige Stfiekehen 
des M. tibialis anterior. - -  Die zahlreichen Biopsien wurden unter 
Chloroformnarkose bei vollst~indig ersehlafftem Muskel mit aller Sorg- 
falt und allen gelegentliehen teehnisehen Massregeln ausgeffihrtl). - -  
Das reichliehe Material, in verschiedenen Fliissigkeiten angemessen 
fixiert, wurde dann nach verschiedenen Fiirbungs- und Durchtrankungs- 
methoden mit metallisehen Salzen behandelt. 

Die nachgewiesenen MuskelverS, nderungen stimmen grSsstenteils 
ihrem Wesen nach mit der klassischen Schilderung fiberein: einfache 
Atrophie verschiedenen Grades einer mehr oder minder grossen Anzahl 
yon Muskelfasern~ (tie meistenteils ein spindelf6rmiges Aussehen an- 
nehmen; enorme Verschiedenheit im Durehmesser der einzelnen Fasern 
(siehe u. a. die Fig. 1 u. 2 der Taf. V); deutliche Sehwellung gewisser 
Muskelfasern und besondere Ver~tnderungen und Umbildungen derselben; 
Yermehrung der Kerne des Sarkolemms, tells in Ketten~ tells in Haufen 
angeordnet (Taf. IV~ Fig. 8): in manehem Fall hat die Vermehrung der 
Sarkolemmkerne soleh einen Umfang angenommen, dass man die ganze 
Faser mit ihnen ersetzt sieht; Eindringen faserigen und fibroadipSsen 
Gewebes in den Muskel; Zersetzung der Muskelfasern dutch dieses Ge- 
webe~ das zuletzt das vollst~ndig zerfallene Muskelgewebe ersetzt. In 
einigen Stellen und in gewissen F~tllen fiir llingere Strecken fehlt das 
Muskelgewebe vollstiindig und wird dnreh ein Maschengewebe mit Fett- 
bllischen (Tar. IV, Fig. 3 und Taf. V~ Fig. 9) vertreten. Manehmal findet 
man noeh zwisehen den Maschen dieses Gewebes Muskelfaserstiiekehen 
mit deutlicher Streifung. Diesen Saehverhalt kann mall in all seiner 
Deutlichkeit und Ausdehnung ersehen~ wenn man grosse 15,ngsverlaufende 
Muskelsektionen untersueht. Das Zwisehengewebe kann eine wirklich 
m~ehtige Entwieklung erreiehen (Taf. V, Fig. 4, 8~ 10). Die Binde~ 
gewebsfasern, mit geringen Fasern elastiseher Natur vereinigt, sehleiehen 
sieh innig zwisehen die einzelnen Muskelfasern ein und bekleiden 
manchmal fast vollst~indig dieselben mit besonderen fibrill~ren Gefleehten~ 
deren Masehen gewShnlieh ziemlieh dieht sind. Mit der Cajal ' schen 
triehromisehen Methode erhMt man in Bezug darauf husserst iiber- 
zeugende und zu gleieher Zeit elegante Pr~tparate. 

Es ist zu bemerken~ dass man je naeh der Sehwere des Krankheits- 

1) Den Herren Kollegcn Prof. Predier i ,  der in liebenswiirdiger Weise 
die kleinen Operationen (Biopsien) auf sich nahm~ und Prof. Pensa ,  der mit 
besonderer S~ehverstSmdigkoit die zahlreichen Mikrophotographien ausfiihren 
wollt% die in den der vorliegenden Arbeit beigef/igten Tafeln wiedergegeben 
sind, meinen herzlichston 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 Mass% was immer ffir eine Stelle 
des Muskels man untersucht, sowohl dem Muskelbauch entspreehend, 
wie auch in der N~he der Sehne. Der wichtigste and interessanteste 
Tell wird uns dutch die Untersuchung der verdickten Fasern, der so- 
geuannten pseudohypertrophischen Fasern~ dargeboten. Die Anzahl dieser 
Fasern, denen ich bestlindig in allen yon mir untersuchten Fallen be- 
gegnet bin, weehselt um vieles je nach dem Stadium~ das der Krank- 
heitsprozess erreicht hat; mit dem allmi~hliehen Vorschreiten der dystro- 
phischen Veranderung vermindert sich ihre Anzahl, es gelingt aber~ 
sie noch in den vorgeschrittensten Stadien~ in den Endstadien der Krank- 
heit nachzuweisen, in einer Zeit n~tmlich, wo das Muskelgewebe seiner 
vollsti~ndigen Degeneration zufolge nur noch yon wenigen atrophischen 
Fasern~ die inmitten eines kompakten fibroadipSsen Gewebes aus- 
gestreut sind~ vertreten ist (Taf. V~ Fig. 3 u. 5). 

Oft sieht man Fasern mit vermehrtem Umfang, in denen die Liings- 
streifung so ausgepri~gt ist, dass die fibrilli~re Struktur der Muskelfasern 
hSehst deutlich erscheint~ d.h. eine eigentiimliche Zersetzung und Aus- 
zupfung der Faser in viele sehr diinne Fibrillen mit mehr oder minder 
wellenf0rmigem und auch gesehliingeltem Verlauf (Taf. V~ Fig. 1 u. 9). 

Andere Male bemerkt man Wellungen und Unregelm~,issigkeiten in 
der Querstreifung; es gibt aueh Fasern~ die die Querstreifung nur in 
einigen Punkten aufweisen~ w~ihrend man in anderen aussehliesslieh die 
Li~ngsstreifung~ manchmal kaum angedeutet~ sieht. Eine Eigentfimlieh- 
keit~ der man ziemlich oft in vergrSsserten Fasern begegnen kann~ und 
die man mit der Anwcndung reduzierten Si[bernitrats naeh der Ca ja l -  
schen Methode auff~llig hervorheben kann, besteht darin~ dass~ w~hrend 
die Faser an einigen Stel]en ein homogenes Aussehen hat~ und wie yon 
einer hyalinen Substanz mit oft sehr feinkSrniger Struktur gebildet er- 
seheint~ an anderen Ste]len indessen starker gefi~rbte Zonen darbietet, 
die unter besouderen hervortretenden Formen (8cheiben~ Ringen~ Bfindeln 
mit unregelm~ssigem Verlauf) hervorstechen~ wie man in den Fig. 6 
und 7 der Taf.V ersehen kann. GewShnlich aber bieten diese vergrSsserten 
Fasern die Eigentiimlichkeiten der triiben Sehwellung ( D u r a n t e )  
uud nehmen dadurch stark die Farbstoffe auf. Die Faser ist ~n eine 
sarkoplasmatische Masse yon homogenem Aussehen umgebildet. Das 
Sarkoplasma geht oft Prozessen l~ngsstreiflger Fissuration entgegen~ so- 
dass man wahre Dichotomien und Tritomien erhiilt; iu die Spalten 
dringen gewGhnlich Bindegewebsfasern und manchmal Kapillargefasse 
ein. Es ist nicht selten~ geschwollene Fasern zu finden, die jener Vet- 
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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 
Myop]asmas betraehtet~ die man wahrscheinlieh der chemischen Wirkung 
einiger Absonderungsstoffo des Kerns verdanke. GewShnlich sind die 
Erscheinungen der Myotexis (~larineseo) (Tar. IV, Fig. 4, 5, 7) anzu- 
treffen: wobei die Fasern besondere u erleiden und zu 
einer meistens querl~ufigen Teilung gelangen, wodureh verschieden- 
f5rmige und verschiedenm~ssige BlScke sarkoplasmatiseher Substanz 
entstehen, die oft Kerne enthalten. Einige dieser B15eke, sowie auch 
gewisse keulenfSrmige VergrSsserungen~ worin jede Streifung ver- 
schwunden ist~ und die man am Faserende findet, zeigen bei der Unter- 
suchung eine Reihe zahlreicher Einschnitte und Risse mit versehiedener 
Richtung, ein Zustand, der ohne Zweifel den vollst~ndigen Zerfall der 
sarkoplasmatischen Substanz einleitet. 

Was sieh auf das Studium der Nervenendigungen und vor allem 
der neuromuskul~ren Spinde]n bezieht, mit denen ich mieh besonders 
besch~ftigt habe, muss ich sofort bemerken, dass, obgleich ich lange 
darauf bestanden habe und mit aller Sorgfalt die verschiedenen, yon 
den Autoren angeratenen technischen Massregeln (Chlorgold- und 
Methylenblaumethode). angewendet habe, hie befriedigende Pr~parate 
habe erhalten kSnnen; indessen mit der Cajal'schen~ sowie mit der 
Bie lschowsky 'schen Methode habe ich immer gute Resultate gehabt. 

In allen F~llen fand ich die Bfindelchen der innerhalb der Muskeln 
gelegenen Nervenfasern in normalem, absolut intaktem Zustand (siehe 
Tar. VI, Fig. 7). 

Die yon mir iiber die motorischen b~ervenendigungen erhobenen 
Befunde (in dieser Hinsicht sind die Forschungen der Autoren sehr 
gering) erlauben mir nieht, reich fiber den genauen Wert auszusprechen~ 
den die yon mir hervorgehobenen Bildungen haben kSnnen; gewiss ffihle 
ich mich uieht berechtigt~ yon besonderen Strukturver~nderungen zu 
spreehen. Ieh beschr~nke reich daher, yon rein besehreibendem Stand- 
punkt aus, dies hervorzuheben~ dass ich Gelegenheit hatte, Verdickungen 
yon versehiedener Form und versehiedenem Umfang, oft isoliert, manch- 
real indessen mit entweder groben und steifen oder aueh dfinnen uud 
mehr oder minder wellenf6rmig verlaufenden bIervenfasern verbunden, 
zu sehen: wie ich auch besondere Gestaltungen beobaehten konnte, 
welche ohue Zweifel als kleine Plaques von sehr vermindertem Umfang 
und fast embryonalem Aussehen zu betraehten sind, die aus meist 
homogenen und mit kleinen knopff6rmigen Massen endenden Fibrillen 
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bestehen. Manchmal nehmen diese Fibrillen energisch das Silbersalz 
auf und erscheinen intensiv schwarz gefarbt: gleichviel ob man die 
Cajal 'sehe oder die B ie l sehowsky ' sehe  Methode anwendet. Betreffs 
der neuromuskularen Spindeln indessen stimmen meine auf einem 
reichen, aus 7 meiner Kranken durch mehrere Biopsien gewonnenen 
Material mit angemessenen teehnischen Methoden ausgeffihrte Unter- 
suchungen nicht mit dem~ was die Mehrzahl der Autoren, die sieh mit 
diesem Argument befasst haben, angeben, fiberein. 

Ieh halte es deshalb ffir angezeigt, bevor ieh meine eigenen Resul- 
tate darlege, alles, was ieh fiber diese Frage in der Literatur ausfindig 
maehen konnt% kurz zu berichten. 

W e s t p h a l  (1) besehrieb in einem Fall yon pseudohypertrophiseher 
Myopathie neuromuskulare Spindeln~ ohne deren Bedeutung zu verstehen. 

San te s son  (2) hat in einem Fall yon Dystrophia muscularis pro- 
gressiva sehr reiehliche Spindeln gefunden. 

Blocq und Mar inesco  (3) fanden die Spindeln intakt in den 
Krankheiten~ die mit auch ausgepragten Muskelverletzungen einhergehen. 

Bab6s und K a l i n d e r o  (4) bemerkten in einem Fall von Pseudo- 
hypertrophie~ dass die Verletzungen tier neuro-muskularen Bfindel, be- 
sonders an dem Ende derselben~ deutlich erscheinen~ w~hrend die 
Nervenfasern wenig ver~ndert sind, Sie bemerkten nur eine wenig aus- 
gepragte Wucherung der Sehwann'schen und Henle'schen Scheide und 
gleichzeitig eine mehr als gewOhnlich ausgepragte Schwellung des 
Achsenzylinders. In der Nahe seiner Endigung farbt sich der Achsen- 
zylinder kaum mit Gold, und die Kerne seiner Scheiden sowie auch des 
Sarkolemms sind augenscheinlich in Wueherungszustand. Der Nerv 
endigt mit einem gewucherten Endkern~ wahrend die eigentlichen Endi- 
gungen verschwunden sind, so dass man an der Stelle der Endplatte 
eine blasse Substanz, eine betrachtliche Masse yon wuehernden Kernen 
versehiedenen Ursprungs und eine kSrnige Substanz, die auch FettkOrner 
enthalt, finder. In gewissen noch mehr veranderten Muskelfasern endigt 
die Nervenfaser mit einem sehr feinen Faden~ der sich nieht mehr mit 
Gold f~rbt und yon einer gleiehfSrmigen atrophischen Platte ohne jede 
Struktur umgeben ist. 

F i i r s tner  (5) hat das Vorhandensein yon blassen Zellen in den 
Spindelseheiden und den Brueh des Sarkolemms tier darin enthaltenen 
Fasern hervorgehoben. 

F o r s t e r  (6) f'md in einem Fall yon progressiver Muskelatrophie 
die Spindeln intakt. 

S p i l l e r  (7) land dasselbe in einem Fall yon Muskelatrophie. 
Ba t t en  (S) sah in einem Fall yon primitiver Myopathie (Leyden- 
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scher Form) und in drei anderen Fallen yon progressiver Muskelatrophie 
die Spindeln vollkommen intakt. 

Gr i i nbaum (9) fand in einem Fall yon pseudohypertrophischer 
Myopathie die Spindeln fast intakt; in einigen Bfindeln beobachtete er 
Atrophic der Muskelfasern mit Ueberschuss von dazwisehen liegender 
hyaliner Substanz. 

P ick  (10) fand in seinen Untersuchangen fiber die progressive 
Muskelatrophie die Spindelu intakt. 

P a p p e n h e i m e r  (11) sah in der jugendlichen familiaren Muskel- 
atrophic unter Spindeln yon ganz normalem Aussehen zwei, die einen 
charakteristischen weiten leeren Raum zwischen dem Muskelbiindel und 
der verdiekten, aus kollagenen hyalinen Fasern bestehenden ausseren 
Kapsel darboten; die intramuskulSren Nerven und die sehr zahlreichen 
GefSsse botch nichts besonderes dar. 

F i n k e l b u r g  (12) hat in einem Fall yon Dystrophia muscularis 
progressiva bei einem 21 Monate alten Kind die Verminderung der 
neuromuskularen Biindel wahrgenommen. 

Gordon  Holmes  (13) fand in einem Fall yon Dystrophia museu- 
laris, wo die Muskeln sehr degeneriert waren: die neuromuskularen 
Spindeln intakt und sehr zahlreich. 

Nin ian  Bruce  (14) sail in einem klassisehen Fall von pseudo- 
hypertrophiseher Paralyse die neuromuskularen Spindeln nicht verandert. 

A m e r s b a e h  (15) beschrieb in einem Fall yon pseudohypertrophi- 
seher Paralyse die neuromuskul~tren Spindeln als vollkommen normal. 
Auffallend war die Anzahl der Muskelfasern in zwei Spindeln~ in zweien 
sah man 5 gut erhaltene Muskelfasern yon fast gleiehem Umfang mit 
deutlichen Querstreifungenl In Hinsieht auf die Breite dieses Muskel- 
biindels schien der Lymphraum relativ eng zu sein. 

D a r k s c h e w i t s e h  (16) ist der Meinung, dass in der pseudohyper- 
trophisehen Paralyse die neuromuskularen Btindel keine Verletzung zeigen. 

Mar ineseo  (17) drfiekt sieh in seiner Monographie fiber die Muskel- 
krankheiten so aus: ,,Ieh bill der Meinung, dass die neuromuskularen 
Bfindel in den meisten Fallen der Myopathie anscbeinbar intakt sind; 
ieh wfirde jedoeh nieht zu behaupten wagen~ dass diese Unversehrtheit 
absolut und yon einer seltenen Bestandigkeit sei. lch babe in der Tat 
die Muskel in einem Fall verallgemeinerter Myopathie, der eine Pseudo- 
hypertrophic wahrscheinlieh vorausgegangen war, untersueht: und ge- 
funden~ dass die Muskelfasern eines neuromuskularen Biindels eine mehr 
oder minder kSrnig-fettige Degeneration aufwiesen. Es ist sehr wahr- 
seheinlieh", fahrt der Verfasser fort, ,,dass es sieh bier nieht um einen 
isolierten Fall handelt, und dass, wenn man alle Untersuehungen bei 
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den gleichen Verh~ltnissen ausfiihren wiird% man sehen wiird% dass das 
Biindel nicht immer so intakt bleibt, wie die Autoren iiberhaupt glauben. ~ 

Bei der Untersuchung meiner Praparate hatte ich nie Gelegenheit, 
eine Spindel intakt, in dem Zustand der vollkommenen Erhaltung zu 
finden. Es war mir dagegen mSglich, zah]reiche und verschiedene Ver- 
~inderungen nachzuweisen, die die verschiedenen Teile betrafen, die zu 
dem Bau des neuromuskularen Biindels beitragen. Vor allem - -  und 
dies stellt einen Befund dar, der ganz besonders in Erw~igung gezogen 
werden soil - -  erleidea auch die Muskelfasern~ woraus das Weiss- 
mann'sche B/indel zusammengesetzt ist, in Widerspruch mit dem, was 
bis heute behauptet wurde, alle die charakteristisehen muskularen Ver- 
anderungen, die wit im Bilde der pseudohypertrophischen Form beob- 
achten, wenn dies auch in einem geringeren Masse geschieht, da sie dem 
Eindringeu des dystrophischen Prozesses eineu starkeren Widerstand 
entgegensetzen. - -  Wit sehen als% dass, wahrend einige Fasern in ver- 
schiedenem Grad die normale Streifung verloren haben, andere ein 
homogenes wie geschwollenes Aussehen darbieten; noch andere sind zu 
dfinnen Faden reduziert, einige erscheinen zerstiickelt, in kleine B15ekchen 
sarkoplasmatischer Substanz umgebildet. Oft besteht das Btindel nur 
aus einer oder zwei teilweise erhaltenen Fasern, wahrend die Anzahl 
der Bindegewebsfasern und tier Kerne, die in den friiheren Platz der 
Muskelfasern eindringen, imposant ist (s. Tar. YI, Fig. 8). Der Lymph- 
raum ist selten in normalen Verhaltnissen; gewShnlich ist er sehr er- 
weitert (s. Taf. VI, Fig. 1 u. 2). 

Was die nervSsen Fasern der Spindelendigung betrifft~ sind sie in 
nicht zu vorgeschrittenen Perioden des dystrophischen Prozesses noeh 
ziemlieh erhalten (s. Tar. V[, Fig. 5); mit der Verschleehterung der Krank- 
heit er]eiden sie aber aueh imposante VerSnderungen his zur voll- 
kommenen ZerstSrung. In der Tat ist in gewissen F~llen der nervSse 
Spindelteil nut durch Faserreste oder einige isolierte Endflechten ver- 
treten~ wie man in Taf. VI~ Fig. 6 sehen kann. Ieh muss noch eine 
andere Tatsaehe hervorheben, der ieh mit einer gewissen Bestandigkeit 
begegnet bin. Einige nervSse Endverzweiguugen, die dem inneren Bau 
des neuromuskularen Apparates angehSren, sind dem Krankheitsprozess 
gegeniiber mit einer st'~rkeren Widerstandskraft versehen~ so dass sie 
ihre Struktur fast intakt erhalten~ auch wenn der ganze iibrige Teil der 
Spindel eine ausgepr~igte Degeneration erlitten hat. Es handelt sich in 
diesen Fallen fast immer um besondere Endigangen naeh Art yon 
Platten, die ~us sehr d~innen und mit einer die Silbersalze stark redu- 
zierenden Kraft versehenen Fasern bestehen; ihre Lokalisierung ent- 
sprieht meistens den kapsularen Enden der Spindel (s. Taf. VI, Fig. 3). 
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V. Beobachtungen iiber einige therapeut ische Eingriffe. lhre  
W i r k u n g  auf  den Ver lauf  des dystrophischen Krankheitsprozesses.  

Erzielte R, esultate. 
Unter allen yon den Verfassern angeratenen und lobgepriesenen Be- 

handlungen fibt keine eine wahre hei]ende Wirkung aus; wie immer man 
auch therapeutisch eingreift, dauert der dystrophische Prozess mit mehr 
oder minder raschem Verlauf progressiv fort. Und dennoch - -  und dies 
fiihle ich reich berechtigt~ absolut zu behaupten~ d a e s  ein Ergebnis 
meiner direkten und langen Beobachtungen ist - -  ist es mSglich~ wenn 
es sich nicht um allzu vorgeschrittene Forlnen 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 kiinisclmn Beschreibung der einzeluen Falle bemerkt 
habe, wurden die Patienten yon mir einer energischen Strychninkur 
unterworfen, und ich babe Strychninum nitricum bevorzugt, das ich in 
Dosen yon 2, 3 his 5 mg pro die fiir ziemlich lunge Zeitperioden aus- 
schliesslich auf hypodermatischem Wege eingab. Immer wurde die 
Strychninkur yon den jungen Patienten sehr gut ertragen; ich hatte hie- 
reals, auch vorfibergehend nicht, irgend welche St6rungen zu beklagen. 
Die Myopathiker zeigen eine besondere Widerstandsfi~higkeit gegen die 
hohen Strychnindosen, ja ich habe auch feststellen kSnnen, das% je 
scllwerer und vorgeschrittener das Stadium war, welches der dystrophische 
Prozess erreicht hatt% um so grOsser die Toleranz gegen dieses Heil- 
mittel war; in vielen Fallen babe ich fiir mehr als 3 aufeinanderfolgende 
M onate fortgesetzt demselben Individuum t~glich 5 mg Strychninum nitricum 
eingepritzt, und wurde nie gezwungen, die Kur zu unterbrechen. 

Mit dieser Strychninbehandlung verband ich massige elektrische 
Anregungen durch den negativen Pol auf die befallenen Muskeln, be- 
sonders auf die, welche die Eigentiimlichkeit des pseudohypertrophischen 
Zustandes darboten. Don Strom unterbrach ich durch einen Stromunter-  
brecher mit Handgriff. Der positive Pol, neutral, in der Form einer 
breiten Platt% win'de auf dem Riicken der Lendengegend entsprechend 
angelegt. Die taglichen Sitzungen dauerten 15--20 Minuten. Der an- 
gewandte galvanische Strom war yon kaum genfigender Intensitgt~ mn 
eine sichtbare Zuckung im Muskel hervorzm'ufen~ auf den man ihn 
wirken lassen wollte; gewShnlich schwankte er zwischen einem Minimum 
yon 4--6  MA. und einem Maximum yon 10 MA. GrSssere Intensitgten 
sind abzuraten, well sie - -  wie ich auf Grund meiner langen Erfahrung 
sagen darf - -  nicht nur keinen Nutzen~ sondern aueh Schaden bringen, 



428 Dr. Guido Sala, 

indem sic die sich schon in einem Zustand ausserster Sehw';iehe be- 
findenden Muskelmassen anstrengen und ermiiden. Ebenso ist der Ge- 
braueh der Faradisationen und des Wattewille 'sehen Stroms (galvaniseher 
Faradisation) nieht angebraeht. Mit dem yon mir befolgten therapeu- 
tisehen System, das sieher verdient, in allen Fal len von Dystrophia 
museularis progressiva angewendet zu werden~ erhielt ich o f t -  wie 
man aus den Krankengesehiehten ersehen kann - -  sehr befriedigende 
Resultate; natfirlieh, wiederhole ieh~ ist es nieht der Fall ,  aueh nur ent- 
fernt yon Heilungen zu spreehen; es handelt  sieh nut am mehr oder 
minder lange Stillstande in dem Verlauf der Krankheit~ einige Male yon 
bemerkenswerter und in versehiedener Weise (mit elektrisehen und 
dynamometrisehen Prfifungen) ersehbarer Besserung begleitet. 

Bei der iiussersten Sehwere des Krankheitsprozesses~ mit dem wir 
uns besehliftigen~ ist es sehon ein Gliiek~ ein therapeutisehes Mittel zur 
Verfiigung zu haben~ das sieh fS.hig zeigt~ wenigstens fiir einige Zeit, 
den progressiven und nieht selten fiberstiirzten Verlauf tier Krankheit 
aufzuhalten~ und wir sollen deshalb nie unterlassen~ sic anzuwenden. 
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Erkl:,i,rung der Abbildungen (Tafelu IV--VI). 
Tafel  IV. 

Mikrophotographien 1 u. 9: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 4). 
Liingsdurchschnitt. Zersetzung und Auszupfung der Muskelfasern in sehr diinne 
Fibrillen mit mehr odor minder geschl~.ngeltemVerlauf. F~rbung durch Alaun- 
karmin. u Mikrophot. 1: Durchmesser 115; Mikrophot. 9: Durch- 
messer 170. 

Mikrophotographie 2: M. gastrocnemius (caput medialo) (Fall 2). L~ngs- 
durchsehnitt. In der Mitte eine grosse Faser~ die in eine sarkoplasmatische 
Masse homogenen Aussehens umgewandelt ist. Die Masse zeigt liingsverlaufende 
Fissuration, welche die Dichotomie zur Folge hat. F~irbung: Cajal'sche tri- 
chromisehe Methode. VergrSsserung: Dnrchmesser 74. 

Mikrophotographie 3: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 4). Lgngs- 
durchsehnitt. Reiehliches Maschengewob% des mit vielem~ zwischen denMuskel- 
faserb~indeln liegendem Fott beladen ist. F~irbung dutch Alaunkarmin. Ver. 
grSsserung: Durchmesser 14. 

Mikrophotographien 4, 5, 7: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 3). 
LEngsdurchschnitte. Verschiedene verschiedenen Stadien angehSrige Myotexis- 
erscheinungen. F~rbung durch Alaunkarmin. Vergr5sserung: Mikrophot. 4: 
Durchmesser 66; Mikrophot. 5: Durchmesser 92 ; Mikrophot. 7 : Durehmesser 82. 
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Mikrophotographie 6: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 4). L~ngs- 
durchschnitt. Die Fasern haben die Querstreifung verloren. Beginn der Auf- 
fascrung. Vermehrung des interstitiellen Bindegewebes. F~irbung: Hiimatoxylin 
Dolafield. VergrSsserung: Durchmesser 50. 

Mikrophotographie 8: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 9). Lg.ngs- 
durchschnitt. Anh~ufung sarkolemmatischer Kerne~ die in einigen Stellen die 
Muskelfasel'n ersetzen. F~h'bung dureh Alaunkarmin. VergrSsserung: Durch- 
messer 68. 

Tafol V. 
Mikrophotographien 1 u. 2: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 3). 

Querdurchschnitte. Enorme Verschiedenheit in dem Faserdurchmesser. Reich- 
liche Entwieklung des interstitiellen Bindegewebes. Fih'bung durch Alaun- 
karmin. u Durchmesser 50. 

Mikrophotographien 3 u. 5: M. tibialis anterior (Fall 5). L~ingsdurch- 
schnitte. Das Muskelgewebe ist nut durch einige Faserbruchstficke vertreten, 
die yon einem charakteristischen fibro-adipiisen Gewebe durchstreut sind. 
F~irbung durch Alaunkarmin. Vergt'Ssserung: Mikrophot. 3: Durchmesser 87; 
Mikrophot. 5: Durchmesser 81. 

Mikrophotographien 4, 8, I0: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 2). 
L~ngsdurchschnitte. Entwicklung des interstitietlen Bindegewebes, welches in 
der Mikrophot. 8 eine bedeutende Ausdehnung erreicht hat. Velschiedene Ent- 
artungsstadien der Muskelfasern. Fiirbung: Mikrophot. 4 u. lO: Alaunkarmin; 
Mikrophot. 8: CajaFsche trichromisehe Methode. VergrSsserung: Mikrophot. 4: 
Durchmesser 50; Mikrophot. 8 : Durchmesser 50: Mikrophot. 10 : Durchmesser 75. 

Mikrophotographien 6 u. 7: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 3). 
L~ingsdurchschnitte. Degenerierte Fasern~ die in einigen Stellen intensiver ge- 
fs Zonen unter besondercn Formen nach Art yon Scheiben, Ringen, Streifen 
mit unregelm~ssigem Verlauf aufweisen. Reduziertes Silbernitrat nach Cajal- 
scher Methode; sekundiire Fg~rbung (lurch Alaunkarmin. VergrSsserung: Mikro- 
phot. 6: Durchmesser 50; Mih'ophot. 7: Durchmesser 81. 

Mikrophotographie 9: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 2). Liings- 
durchschnitto. Ausseheu des lV[aschengewebes, das mit reichlichem, zwischen 
den Muskelfaserbiindeln liegendem Fett boladen ist. F~irbung: Cajal'sche tri- 
chromische Methode. VergrSsserung: Durchmesser 140. 

Tafel VI. 
Alle in dieser Tale1 enthaltenen Mikrophotographien wurden aus Pr~pa- 

raten: die nach der Cajal'schen Mothode des reduzierten Silbernitrats vorbe- 
reitot waren~ entnommen. 

Mikrophotographie 1: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 4). Neuro. 
muskul~ire Spindel. Sehr erweiterter Lymphraum. Muskelfasern des Weissmann- 
schen Bfindelchens~ veto dystrophischen Prozess befallen. VergrSsserung: 
Durchmesser 47. 

Mikrophotographie 2: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 3). Neuro- 
muskul~ire Spindel. Sehr crweiterter Lymphraum. Muskelfasern des Weissmann- 
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schen Biindelchens, yore dystrophischen Prozess befallen. VergrSsserung: Dureh- 
messer 42. 

Mikrophotographie 3: M. gastroenemius (caput mediale) (Fall 3). Tell 
einer ziemlich gut erhaltenen neuromuskul~,ren Spindel. Es erscheinen einige 
Nervenfasern und einige yon ziemlich dfinnen Fasern gebildete und stark alas 
Silbernitrat reduzierende traubenfSrmige Endigungen in gutem Zustande. Ver- 
grSsserung: Durchmesser 200. 

Mikrophotographie 4: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 9). Neuro- 
muskuHire Spindel. Yer~nderungen der das Weissmann~sehe Bfindel bildenden 
Fasern~ welche charakteristische Muskelveriinderungen der pseudohypertrophi- 
schon Form aufweisen. VergrSsserung: Durehmesser 150. 

Mikrophotographie 5: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 3). Neuro- 
muskuHire Spindel. Der nervSse Endapparat - -  jener besonders~ welcher yon 
dfinnen Fibrillen gebildet ist - -  erseheint gut erhalten~ aber nur in einem Tell 
der Spindel~ welche Muskelfasem bietet~ die yon degenerativen Erscheinungen 
befallen sind. u Durchmesser 166. 

Mikrophotographie 6: M. tibialis anterior (Fall 5). Betr~ehtlich ver~nderte 
neuromuskul~re Spindol. Die Muskelfasern des Biindelchens sind an einigen 
Stellen versehwunden und veto Bindegewebe ersetzt~ an anderen Stellen ist ihr 
Umfang ~,usserst verkleinert und sie sind yon einem sehr ausgepriigten degene- 
rativen Prozess befallen. In einer einzigen Faser sieht man noch deutlich an 
mancher Stelle die Querstreifungen. Vom nervSsen Endapparat sieht man nur 
noeh Fibrillenbruchstiicke~ einige derselben mit NadelkopfvergrSsserungen. 
VergrSsserung: Durchmesser 2"25. 

Mikrophotographie 7: M. gastroenemius (caput mediale) (Fall 3). Ner- 
vSses intramuskul~res Bfindelehen vollkommen erhalten. YergrSsserung: Durch- 
messer 223, 

Mikrophotographie 8: M. gastrocnemius (caput mediale) (Fall 4). Neuro- 
muskuliire Spindel~ die degenerative Erscheinungen darbietet. Erweiterter 
Lymphr~um. Zahireiche Kerne fiillen den friiher yon den Muskelfasern einge- 
nommenen Platz aus. YergrSsserung: Durchmesser 140. 


