
Zur Stellung der Dystrophia myotonica. 
Auf Grund eigener Beobachtung. 

Von 

Dr. reed. et phil. J. RiilL 

(Aus der Bonner Univemit~tsklinik fro' Psychisch- und Nervenkrankc 
[Gch.-Rat Westphal].) 
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Das Krankheitsbild der M y o t o n i a  d y s t r o p h i c a ,  so wie es 
sieh heute Geltung verschafft hat, s tammt im wesentlichen yon S t e i  n e r t. 
Die Dystrophie der Muskeln als gelegentliches Vorkommnis bei Myotonie 
war freilich schon lange vor S t e i n e r t  bekannt. Bereits in den 90er 
Jahren des vorigen Jahrhunderts wird sie yon einer Reihe yon Autoren 
erw~hnt. H o f f m a n n  fal~te dann im Jahre 1900 diese Beobachtungen 
zusammen und statuierte besonders auf Grund seiner Feststellung, dab 
in etwa 9% der Falle von Myotonie Muskelatrophie gefunden wird, 
einen ianeren Zusammenhang zwischen beiden Erkrankungen. Dabei 
nahm er die Myotonie als die primare Erkrankung an, aus welcher die 
Dystrophie als sekund~tre Erscheinung hervorgehe. In der Folge wurde 
nun eine Reihe anderer ,,dystrophischer Symptome" bei der Myotonie 
entdeekt, so dab schlieBlich H. C u r s c h m a n n  die allgemeine Dystro- 
pbie als das We~entliche des genarmten Krankheitsbildes ansah, in 
welchem die Myotonie nur e i n,  wenn auch besonders bemerkenswertes 
Symptom, bilde. Dementsprechend ~nderte er auch den Namen der 
Krankheit  in D y s t r o p h i a  myotonica urn. Die Hauptsymptome 
abet, wie sic bereits von S t e i n e r t  und'gleichzeitig mit ihm yon F r e d  
E. B a t t e n aufgestellt waren, blieben ungefahr dieselben. Im einzelnen 
wiirde das Krankheitsbild folgendermal]en zu kennzeichnen sein: 

l. Als negatives Merkmal gegentiber der Myotonia c o n g e n i t a ,  
wie S t r i i m p e l l  die Thomsensche  Krankheit  nannte, ware die viel 
geringere Erblichkeit zu erwahnen. Nach R o h r e r ,  dem wit eine 
sorgf~ltige Zusammenstellung aller bis zum Jahre 1916 verSffent- 
lichten Falle yon dystrophischer Myotonie in tabellarischer Ubersicht 
verdanken, ist h6chstens die Halfte aller F~lle herediti~r bzw. familiar. 

Hierbei ist aber fiir diejenige Halfte der F~ille, in welchen die Fami- 
liarit~t bzw. Heredit~t sichergestellt ist, gleieh auf einen Punkt  auf- 
merksam zu maehen, der, wean er wirklich fiir alle Falle dieser H~ilfte 
zutreffen sollte, wie einige Autoren meinen, ganz besonders geeignet 
erscheint, die Sonderstellung der Myotonia dystrophica zu bekraftigen. 
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R o h r e r  konnte in 43 F~llen des famih~rem Auftretens keinen einzigen 
feststellen, in welchem neben der dystrophischen Form echter T h o m s e n 
nachgewiesen w~re. Dabei konnte F l e i s c h e r ,  der freilich auf Grund 
seiner Kirchenbuchforschungen die Erkrankung fiir ,,geradezu regel- 
m~Big familiar" h~lt, F~lle bis zum Anfang des 18. Jahrhunderts  zuriick- 
veffolgen. Wir kSnnen also jedenfalls nach den bisherigen Forschungen als 

2. charakteristisehes Keimzeiehen der Myotonia dystrophica fest- 
stellen, dab in der Ascendenz dieser F~lle ebenfalls nur die atrophische 
Form vorkommt.  

3. Ein weiteres genetisches Merkmal, welches wir im Gegensatz zu 
dem famili~r-genetischen als individuell-genetisches bezeichnen kSnnen, 
besteht darin, dab auch im Leben des erkrankten Einzelindividuums 
niemals die dystrophische Form aus der echten T h o m s e n schen Er- 
krankung hervorzugehen scheint. Freilich ist dieser Punkt  noch keines- 
wegs ganz sicher gestellt. Die entgegengesetzte Ansicht H o f f m a n n s  
erw~hnten wir bereits. In  der Literatur  findet sich cine Anzahl F~lle, 
in welchen die echte T h o m s e n s c h e  Erkrankung mit Best immtheit  
von den Autoren als die Grundlage bezeichnet wird, aus welcher sich 
erst spi~ter die dystrophische Form entwickelt haben so]]. Wir brauehen 
nur a n d e n  Fall S ch u l t z e s  zu crinnern, in welchen sich unter den Augen 
des Beobachters die Dystrophie aus dcr Myotonie entwickelte. I m  
iibrigen sind die Angaben der Autoren wechselnd. In  F~llen von 
H. C u r s c h m a n n ,  K o r  n h o l d ,  L a n n o i s  soll die Dystrophie die prim~re 
Erkrankung gewesen sein. R o h r e r  land in sciner Statistik u n t e r  
82 Fallen 32 primer myotonisch, 33 prim~r-dystrophisch. Bei dem 
Rest der F~lle scheinen sich die myotonischen und dystrophischen 
Symptome ziemlich gleichzeitig entwickelt zu haben. Mit Recht bemerkt  
R o h r e r ,  dab ein geringes Schwacherwerden yon den Patienten nicht 
so l ~ t i g  empfunden wird wie Stcifigkeitsgefiihl. 

Bei dieser Sachlage werden w i r e s  mit  l ~ o h r e r  u. a. fiir irrelevant 
halten, welche der beiden Erscheinungsreihen zuerst dem Beobachter 
oder auch dem Patienten selbst aufgefallen ist. Haben wir AnlaB, 
beide Symptome als AusfluB ein und derselben Erkrankung anzuschen, 
so ist es fiir die Auffassung des Wesens dieser im allgemeinen nicht von 
Belang, welches Symptom sich zuerst bemerkbar  maeht. Wissen ~ r  
doch aus unseren Erfahrungen bei anderen Nervenkrankheitcn - -  wir 
brauchen da wohl nur an die Tabes, an die Sklerosis multiplex u. a. 
zu erinnern - -  wie verschi'eden im Einzelfalle das erste objektiv nachweis- 
bare oder subjektiv dem Patienten zu Bewui~tsein kommende Symptom 
sein kann. 

Finden wir nun gar als ziemlich rege lm~ige  Erscheinung noch eine 
Reihe anderer dystrophischer Symptome, welche aus der Myotonie 
als solcher sicher nicht erkli~rt werden kSnnen, wie Katarakt ,  Hoden- 
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atrophie u. dgl., so wird die Myotonje als eigentliche Gmndlagc der 
Erkrankung, der gegcI~il~cr die anderen Symptome nut als abgeleitetc 
aufgefaBt werden kSnnten, immer unwahrscheinlicher. 

MSglicherweise besteht hicr ein innerer Zusammenhang zwischen 
dcm individucll-genetischen und famili~r-genetischcn Entstehungs- 
faktor, ein Zusammenhang, desscn grol~c~ Aaalogon das Vcrh~ltnis 
der Ontogenese zur Phylogenese w~re. Wtirde in der Ascendenz der 
myotonischcn Dystrophiker die einfache MyotonJe mit Sichcrheit 
nachwcisbar scin, so wiirde man wohl keine Schwierigkeit finden, auch 
im individuellen Leben die Myotonie als die Entstehungsgrundlage der 
Dystrophie anzunehmcn. Ist aber ersteres uawahrscheinlich, so wird 
man wohl nicht geniigend Anla• linden, das letztere mit grSi3crer Wahr- 
scheinlichkeit zu behaup~n. 

4. Nach den bishcrigen VcrSffentlichungen scheinen sich die erstcn 
Anzcichen der Erkrankung sparer bemerkbar zu machen wie bei der 
T h o m s c n schen Krankheit. W~thrend die ersten Symptome dcr letzteren 
im crsten und zweiten Lebensjahrzehnt auftreten, werden sie bei der 
dystrophischen Form meist crst im 3. oder 4. Lebensjahrzehnt festgestellt. 

Wir kgmen nut zur Aufz~hlung und kurzen ErSrterung der myo- 
tonischen urLd dystrophischen Symptome selbst. 

5. Was die myotonischen Erscheinungea anbetrifft, so zeigcn auch 
dicse gegcntiber denen bci echtem Thomsen  bemerkenswerte Abwci- 
chungen. Sowohl die aktiven wie die rcaktiven Symptome sind bei der 
dystrophischen Myotonic spi~rlicher. Das aktive Symptom, also dic 
Hemmung bc ider  willkiirlichen Muskelinnervation, soll sich in dcr 
Regel nur beim Faustschlu]~ zeigen. Von den reaktivcn Symptomen wird 
die mechanische My. R. hauptsgchlich in der Zungc vorgefundcn. Doch 
sind die Angaben der Autoren wechselnd. Auch die elektrische My. R. soll 
im ganzcn sp~rlich verteilt sein. Doch sind auch tiber diesen Ptmkt die 
Berichte der Autoren nicht cinheitlich. Im iibrigen sollen die elektrischen 
Reaktionsformen wenig Anhaltpunkte ftir die Unterscheidung der 
dystrophischcn Form der Myotonie yon der Tho rose nschen Krankhcit 
bieten. Wcnn wir jedoch schon bci Erb festgcstcllt linden, dab bei der 
lctzteren Erkrankung die Nerven eine quantitaiv und qualitativ normale, 
die Muskeln eine etwas erhShte faradische und galvanischc Erregbar- 
keit zeigen, und die mannigfachen Angaben der sp~tercn Autoren 
damit vergleichen, welchc bei den Muskeln der Dystrophiker vielfach, 
bei den Nerven manchmal einc herabgesetztc Erregbarkeit fanden, so 
scheint uns die Elektrodiagnostik doch recht bemerkenswerte Anhalts- 
punkte zur Unterscheidung beider Krankheitsformen zu licfern. Wir 
werdcn diese in unserem Falle besonders ausgepr~gt linden. 

6. Es w~re nun das bemerkenswcrteste Symptom, die Dystrophie nach 
ihrer Ausbreitung kurz zu crSrtern, und zwar zun~tchst die der Muskel- 
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dystrophic. Es ist ni~mlich nicht die Muskeldystrophie als solche, 
welche nach den Forschungcn der neueren Autoren der Erkrankung das 
Gcprage geben soll, sondern die bestimmtc Vcrteilung dicscr. Es 
sollcn ganz bestimmte Muskeln bzw. Muskelgebiete scin, welche yon dcr 
Dystrophie befalleR werden. Davon ist bei den ersten Autoren, welchc 
mtu~kelatrophische Symptome bei der Myotonie beschrieben, noch nicht 
die Rede. Auch H of f  m a n n hielt diesc Verteilung zucrst noch ffir cinc 
uageregelte. Sic sollte sich sowohl dem myelogencn wic dem myopa- 
thischen wie schlieBlich auch dcm neurogermn Typus alm~hern kSnnen. 
Erst S t e i n e r t  hob jenen bestimmtcn Verteilungstypus hcrvor, dcr 
nach seincr Ansicht allein geniigen wiirde, um die atrophische Myotonic 
als besondercs Krankhcitsbild aufzustellen. Dcnn cs wiirde wohl, wie 
cr argumentiert, Myotonie ohae Dystrophic gcfunden, niemals abcr 
Dystrophic in dieser bcstimmten Vertcilungsform ohne Myotonie. 

Die Muskcln nun bzw. die Muskelgruppea, welche yon dcr Dystrophic 
rcgelmagig befallen scin sollcn, sind folgendc: Die Gesichtsmuskulatur, 
wodurch das Bild der Facies myopathica entstcht, die Kaumuskeln, die 
Stcrnocleidomastoidci, dicVorderarmmuskcln, bzw. dcr. Supinator longus, 
die bzw. einzelne klcine Handmuskeln u~d manchmal auch die Peronci. 

Auch fiber diesen Punkt  sind frcilich die Angaben der Autoren nicht 
glcichmaBig. Wenn auch die obengenannten Muskeln haupts~chlich 
yon der Dystrophic befallen zu werden scheincn, so findcn wit auch 
andere Muskeln als dystrophisch yon den Autorcn erwahnt. F l e i s c h e r  
gclangt auf Grund yon 38 Fallen zu dcr Ansicht, dab die Krankheit  
progrcssiv sci und mit dcr Zcit auch die distalen Abschnitte der Extre- 
mitiiten ergreife, so dag schlieBlich das Bild dcr allgcmeincn Muskcl- 
dystrophic cntstehe. 

Diese Ansicht, dcr wit, wic wir schen werdcn, Grund habcn, uns 
anzuschliegen, crkl~rt wohl die Vcrschicdenartigkcit dcr Angaben 
dcr Autoren. Es kommt eben darauf an, in wclchem Stadimn dcr Kranke 
zur Untersuchung gelangt. Die oben genanntcn Muskelgruppeil diirftcn 
ia dcr Tat  die Priixlilektionssteilcn bzw. die prim~ir erkrankten Stcllcn 
sein. Von diesen diirftc sich dann im I~ufe dcr Zcit die Dystrophic in 
vielen F~tllen fortpflanzcn, m6glichcrweisc auch in allen, wcnn nur dcr 
Kranke lange gcnug lebt. 

H y p e r t r o p h i e n wie bei dcr T h o m s c n schcn Erkrankung scheincn 
n i c h t  bcobachtct zu wcrdem 

Nunmehr waren die wcitcren ,,dystrophischen" Symptome zu 
erw~thncn, wobci wit es zunachst dahingcstellt sein lassen, ob es sich um 
dystrophischc Folgerescheinung ciner StoffwechsclstSrung handelt, 
welche auch die muskeldystrophischen und sogar auch die myotonischen 
Abweichungen zur Folge hat, oder ob etwa cndokrinc St6rungen vor- 
liegcn, auf Grund dcrcn sich gewisse, wie manchc Autorcn zu glauben 
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scheinen, sogar die Gesamtheit der dystrophischen Symptome etablieren. 
Wenn schlicBlich N~geli  zur Ansicht gelangt, dab die Myotonia atro- 
phica iiberhaupt aus der Gruppe der Muskclver~nderungen ghnzlich 
auszuscheiden habe und Ms p lu r ig l andu l i~ re  i n n e r s e k r e t o r i s c h e  
Er  k r a n  k u ng aufzufassen sei, so wiirden in der Tat auf der einheitlichen 

Basis der inneren Sekretionsst6rung nicht nur die Gesamtheit der 
dystrophischen Veri~nderungen mit EinschluB der Muskelatrophieen, 
sondera auch die myotonischen Vcr~inderungen zu erkl~ren sein. 

7. Die erste S~lle mater diesen dystrophischen St6rungen kommt 
der Katarakt zu. Sic wird nach H o f f m a n n, der zuerst die Aufmerksam- 
keit auf diese lenkte, in 10% der F/file beobachtet. Ha  u pt  man  n, einer 
der Autoren, die sich um den Ausbau der Lehre yon der myotonen 
Dystrophie neuerdings besonders bemfiht haben, spricht der Katarakt 
eine solche Bedeutung zu, dab er sie in der Benennung der Krankheit 
mit anfiihrt. ,,Der heutige Stand der Lehre vonder  myotonen Dystro- 
phic mit Katarakt" bctitelt sich seine neueste, freilich in einer ophthal, 
mologischen Zeitschrift erschienene Arbeit. Da die dystrophische Form 
der Myotonie ebenfalls in etwa 10% der FMle yon Thomsensche r  
Krankheit gefunden wird, so k6nnte rein nach der Verh~ltniszahl 
der Beobachtungsf~lle die mit Katarakt verbtmdene Form der dystro- 
phischen Myotonie ebenso eine Sonderstellung innerhalb dieser verlangen 
wie ttiese imrmrhalb der Thomsenschen  Erkrankung. Aber es wird die 
Ansicht geltend gemacht, dab die Katarakt wahrseheinlich viel hiiufiger 
bei der dystrophischen Myotonie vorkommt, als man bisher armahm. 
Man habc nicht in allen Fifllen nach diesem Symptom gefahndet. Der 
dystrophische Charakter des Symptoms aber in Gemeinschaft mit seiner 
grogen H~ufigkeit w/irde nicht den AnlaB zu eiaer besonderen Abzweigung 
yon der ,,Dystrophia myotonica", sondern vielmehr zu ihrer genaueren 
Kennzeichnung dienen. In letzterem Sinne wird wohl H a u p t m a n n  die 
Hervorhebung des Symptoms im Titel der Krankheit gemeint haben. 

Wir kermen noeh eine andere Muskelerkrankung, bei welcher Ka- 
tarakt, und zwar ebenfalls Rindenstaar in Sternform, beobachtet wird. 
Das ist die Tetaaie. Nach der Beobachtung der Ophthalmologen soll 
nur der Entwieklungsproze/~ des Staars bei der TetanJe etwas anders 
verlaufen wie bei der dystrophischen Myotonie. Da nun die Beziehung 
der Tetanie zu St6rungen in der Schilddriisenfunktion bekannt ist, 
so liegt es ja nahe, aueh den Staar bei der myotonischen Dystrophie 
auf innersekretorische St6rung zuriickzuftihren. 

8. Ohne weiteres ergibt sieh das bei der Hodenatrophie, welche 
zwar nicht so hi~ufig wie die Katarakt, doch immerhin in einer so be- 
merkenswerten Zahl der FMle vorgefunden wird, dab dadurch die An- 
sieht yon der innersekretorischen J~tiologie der myotonen Dystrophie 
eine nicht geringe Stiitze erhMt. Die Hodenatrophie einfach als Dege- 
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nerationszeichen aufzufassen, scheint die H&ufigkeit ihres Vorkommens 
zu verbietcn. Warum wird sie denn bei der dystrophischen Myotonie 
so h&ufig beobachtet, nicht aber bei der einfacher~ Myotonie und auch 
nicht bei anderen heredit~ren oder angeborenen Erkrankungen ? 

So einleuchtend es nun erscheint, die Hodenatrophie mit ihren 
Folgeerscheinungen, der mangelnden Libido und der Verkiimmerung 
bzw. dem v611igen Ausbleiben jeder sexuellen Bet~tigung, ja sogar 
jeder physiologischen Eigenerregung, als unmittelbare Folge der ver- 
ktimmcrten Driisenfunktion zu betrachten, so kann man doch diese selbst 
auf eine allgemeine StoffwechselstSrung zuriickffihren. Eine solche 
liegt z. B., worauf sich manche Autoren beziehen, bei der Diabetes vor. 
in deren Gefolge ja zuweilen Hodenatrophie beobachtet wird. Man sieht 
also, dab die Entscheidung zwischen prim&rer Stoffwechselanomalie und 
prim~rer innersekretorischer St6rung nicht ganz einfach liegt. 

9. Auf eine innersekretorische StSrung oder auch auf einen Reiz- 
zustand im autonomen System, da,~ ja in unmittelbaren Beziehungen 
zur Driisenfunktion steht, wird die h&ufig berichtete iibcrm~Bige 
Speichel- und Tr~tnensekretion zurfickgefiihrt. 

10. Noch eine Rcihe anderer Ver/inderungen finden wir gelegent- 
lich erw'Xhnt, derer~ Ursache ebenfalls sowohl in prim~rer Stoffwechsel- 
st6rung wie in innersekretorischen Anomalien gefunden werden kann. 
Dazu geh6ren Ver~tnderungen im Blut - -  An~imie und Eosinophilie im 
Knochensystem - -  Verminderung des Kalkgehalts (N~tgeli), und ~tuBere 
Verbildungen, als deren Folge wir Kyphose und besonders Lcnden- 
skoliose antreffen. Ferner finden sich erw~hnt Schwund des Fettpolsters 
und al]gemeine Kachexie. 

11. Weiter sind die Ver~nderungen an den inneren Driisen selbst zu 
vermerken. Es kommt da aber als sicherer Befund wohl nur die Schild- 
drfise in Betracht. Es wird einerseits yon Struma, andererseits von 
nicht palpabler Schilddriise berichtet. 

12. Es w/ircn dann die vasomotorischen StSrungen zu verzeichnen, 
wie Akrocyanose und Dermographie. Die Atherosklerose, die wir 
ebenfalls erwiihnt linden, ist wohl noch nicht geniigend als charak~- 
ristischer Befund sichergestellt. 

13. Ein sehr h~ufiger Befund ist der Schwund des Hallpthaars, 
besonders in Form der Stirnglatze. Da wir gerade bei Hypogenitalismus 
mangelhafte Behaarung hiiufig vorfinden, so ist die urs/~chliche Beziehung 
dieses Symptoms zu innersekretorischen St6rungen nicht unwahrschein- 
lich. 

14. SchlieBhch ist noch eine Reihe von Symptomen zu crw~ihnen, die 
wir ohne irgend ein 1)r~judiz fiir die Beurtcilung zu fMlen, in Anlehnung 
an C u r s c h m a n n  u. a. als tabiforme bezeichnert wollen. Wir werden 
noch weiter unten AnlaB haben, fiber diese Symptome einiges zu sagen. 
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Es handelt sich um die h~ufig bcobachtete Abschwi~chung der Sehnen- 
reflexe oder auch derea v611iges Fehlen, um Blasen- trod Mastdarmschwiiche 
und um die yon C u r s c h m a n n  erwi~hnte Ataxie. Die Obduktion hat  
in einigen Fi~llen eiae Degeneration der Hinterstri~nge zutage gefSrdert. 

15. Zur AbschlieBung des Krankheitsbildes hi~tten wir wohl die 
pathologisch-anatomische Grundlage desselben zu erwi~hnen. Doch 
ist einigermal3en sichergestellt nut  die Muskelveri~nderung. Auiler der 
bei der Myotonia coagenita festgestellten Hypertrophie der primitiven 
Muskelfasern und der Vermehrung der Kerne bei Wahrung der yon 
S c h i e f f e r d e c k e r  sog. relativen Kernmasse finder sich als charakteri- 
stische Zutat  bei der dystrophischen Myotonie eine als Cirrhose anzu- 
sprecher~de Veri~nderung des Bindegewebes. Ein dritter Muskelbefund 
bei der dystrophischen Myotonie, die yon H e i d e n h a i n  neuerdings 
beschriebene ,,Ringmuskelschieht", bedarf wohl noch der Besti~tigung. 

Mit diesen Muskelveri~nderungen jedoch, m6gen sie sichergestellt 
seia oder nicht, ist aber natiirlich nicht unser Dcsiderat erffillt. Dean 
sie k6nnten ja r~ur als Erkli~rungsursache fiir die an den Muskeln selbst 
vorgefundenen klinischen Erscheinunger~ aktiver und reaktiver Natur  
herangezogen werden. Welches aber die eigentliche pathologische 
Grundlage ffir die Gcsamtheit  der iibrigcn dystrophischen Symptome 
und schlieBlich auch der muskcldystrophischen ist, das eben ist die Frage. 
Auch hieriiber wollen wir uns welter unten noch verbreiten. 

Zun~chst h/i, t ten ~Sr das klinische Gesamtbild zu beriicksichtigen, 
und dieses liefert uns in der Tat, wie sich oben zu zeigen schien, eine 
Ffille so bemerkenswerter Symptome, dab sie als Ganzes sehr wohl 
geeignet erscheinen, wenn sie nur einigermagen regelm~$ig gefunden 
werden, die Sonderstel|ung der Dystrophia myotonica zu begriinden. 

Immerhin ist das Krankheitsbild noch verhiiltnismi~llig jung und 
n(~ch nicht ganz unumstrit ten. Als besoadere Krankheitseinheit im 
Sinne der neuestea Anforderungen hat es in den Lehrbiichern der Neuro- 
logie noch kcine Stellung gefunden. Es verlohnt sich deshalb noch immer 
der Miihe, von diesem immerhin seltenen nosologischen Bilde neue 
F~lle in extenso anzuftihren, um die Stellung der Krankheit  sichcrer 
zu begriinden. Bevor wir deshalb die oben schon bei der Aufzithlung 
der Einzelsymptome angedeutete Diskussion des Krankheitsbildes 
weiterffihren, sei folgender Beobachtung Raum gegeben: 

Wilhelm Keller, geb. 25. X. 1884 in einem Orte der Eifcl, gibt zun/tchst an, aus 
gesunder Familie zu stammen. Es stellt sich aber heraus, dab sein Vater, 63 J. 
air, in der hiesigen Augenklinik wegen Katarakt gelegen hat, operiert wurde und dort 
noch zeitweise ambulant behandelt wird. Nach Auskunft der Augenklinik handelt 
e s  sich um Cataracta immatura 1. und Cataracta ineipiens r. Ferner ist ein Bruder 
des Pat. im vorigen Jahre in der Nervenklinik wegen traumatischer Hirnschw/iche 
stationer gewesen. Im iibrigen behauptet Pat. mit Bestimmthe.it, dail ~hnliche 
Krankheiten wie die seinige in der Familie nicht vorgekommen seien. 

Pat. ~lbst beriehtet, in seiner Kindheit immer gesund gewesen zu sein. Irgend- 
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eine Behinderung an den Gliedern habe er nie bcmerkt.  Die Volksschule habe er 
mit  gutem Erfolge besucht.  Nach Schulentlassung mi t  14 J.  habe er auf den Blei- 
werken zu Mechernieh gearbeitet.  20 Jahre  lang habe er dor t  nasse Arbcit  verrichtct .  
H/itte niemals eino Schieht vers/iumt. 

Mit 17 Jahren ,  also 1901, spiirte er zum ersten Male, nachdem er ein halbes 
,Iahr lang mit  Wasser gefiillte Eimer,  die 14 Liter fallten, getragen hat te ,  dab cr 
naeh Absetzen der Eimer die H/inde nicht  mehr  aufbekam. Er  mu0te  sich die eine 
Hand mi t  der  anderen 6ffnen. Er  habe deshalb das Wa~sertragen aufgegeben und 
fortan mit  der  Schaufel gearbeitet ,  l)iese Arbeit  konnte  er verrichten,  well er bci 
Umklammerung des Schaufelstiels die H/~nde n icht  so s tark  zu schliellcn brauehte 
wie beim Fassen der  diinnen Biigel der  Wassereimer. Das Unverm6gen jedoch, die 
bei anderen Golegenheiten als bei der Arbeit  geschlossene Faust  gleich wiodcr 
selbstt~tig zu 6ffnen, blieb. 

1911 bemerkte er in den Armen und haupts/ichlich in den Beinen Schmerzen 
und das Gefiihl des Einschlafens. Er  kam auch nicht  mehr  gut  die Treppen herauf, 
sodal~ ihn der ]~Ieister schlieBlieh nicht  mehr  brauehen konnte. So ha t t en  sich 
allm/ihlich im Laufe der n/ichsten Jahre  die Besehwerden verschlimmert.  Er  wmxte 
deshalb im Jahre  1917 Pf~irtner. 

Im vorigen Jahre ,  also 1919, waren die Schmerzen in den Gliedern, besonders 
in den Gelenken, so s ta rk  geworden, dab er den halbstt indigen Weg zur Arbeit  
niche mehr  maehen konnte,  l )er  Doktor  sagte,, er k6nne ihm nicht  helfen. Er  
habe Gelenkrheumatismus und miisse ins Bad. Er  wurde nach Aachen-Burtscheidt  
geschickt. Nach fiintwSchiger Kur  habe man ibm gesagt, die Kur  h/i.tte fiir ihn 
keinen Zweck, er habe keinen Gelenkrheumatismus,  er habe es an den Nerven. 
Er wurde nach Hause geschickt, n a h m  seine Tittigkeit als Pf0r tner  wieder auf, 
muBte sie aber am 4. V. v: J.  endgiiltig niederlegen, da  er n icht  mehr  l/ingere Zeit 
stehen konnte.  Da das Bergwerk ihn .nieht wieder zur Arbeit  annehmen wollte, 
wurde er yon der Knappschaftskasse aus invalidisiert.  

Als jetzige Beschwerden gibt  Pat .  an : Werm er im Bert  liege, seien die ganzen 
Knochen eingeschlafen, besonders die Hitnde. Habe Schmerzen im Riiekgrat,  
k fnne  den Berg n ieht  hinaufgehen. Wenn  er die Hand  zumache, bekomme er sic 
n ieht  wieder auf. Wenn er eine halbe Stunde gegangen sei, sei er fertig. Nachts  
schlafe er schleeht. Er habe keine Kraf t  in den Armen. Die Muskeln seien ganz 
abgemagert ,  besonders die Armmuskeln. Diese Abmagerung,  besonders an den H and- 
muskeln, habe er seit 6 J ah ren  bemerkt.  Wie er auf Frage bes t immt angibt ,  ha t  cr die 
Unfithigkeit, die geschlossene Faus t  zu 6ffnen, friiher bemerkt  als die Abmagerung. 

Verheiratet  ist  er nieht .  Infektion wird negiert.  E r  habe, wie er auf  Befragen 
angibt ,  i iberhaupt  niemals Gesehlechtsverkehr ausgeiibt, auch kein Verlangen 
danach gehabt.  E r  habe auch nie Erekt ionen gehabt .  Auf ausdriicklich darauf  
gerichtete Fragen gibt  er noch folgendes an :  Urinlassen und Stuhlgang seien gut  - -  
s. jedoch sp/iter! - -  Er  komme leicht ins Schwitzen, die Augen tr~nen leicht, 
besonders beim geringsten Wind. l~berm/il3ige Speiehelabsonderung habc er nicht .  
Die Sprache sei ersehwert,  schiebt das jedoch auf das mangelhafte  Gebill. 
Des Morgens sei die Sprache nieht  besonders sehwer. Beim Beginn des Gehens 
spiire er Zucken, so dab er n icht  besonders gu t  v o n d e r  Stelle komme. Nach einigem 
Aussehreiten giibe sich das wieder. Treppensteigen falle ihm sehwer. Er  berichtet,  
dab  man ibm beim Einsteigen in den Zug und beim Aussteigen helfen mtisse. Er  
sei ihm schon 2 real passiert, dall er zusammenkniekte,  wenn man ihm beim Aus- 
steigen n ieht  half. Es sei ihm dann  so, als wenn or i iberhaupt  keine Beine h/itte. 

Der objektive Befund des am 12. IV. 1920 aufgenommenen Pat .  ergab folgen- 
des: Unre~ge]mi~Biger, etwas brei t  gebauter ,  in seiner Gesamtform dem Wasserkopf 
iihnlicher Schiidel. Gesichtsschiidel gegeniiber Hirnsch/idel, besonders in dent 
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unteren Teil, sehmal. Kinn hoch. Ohren abstehend. Ohrlgppchen mangelhaft 
gcformt. Wangen eingesunken --- Facies myopathica. Gesichtshaut, besonders 
Stirn, manchmal mit Schwei0 bedeckt, l'tosis mittleren Grades beiderseits; rccht~ 
h~tngt das obere Augenlid bis zum oberen Rande des Sehlochs herab. Bindeh/i, ute 
beiderscit,~ stark injiziert. Pupillen mittelweit, etwas verzogen, reagieren geniigend 
auf Licht und Nahe~hen. Bcim seitlichen BUck, besonders nach links, schnell- 
schlggiger ,Nystagmus; nicht imnmr mit derselben Deutlichkeit bemerkbar. Cata- 
racta corticalis posterior in Sternform lmiderseits (Augenklinik). Fundus o. B. 
Binde- und Hornhautreflex beiderseits herabgesetzt. Etwas wulstige Lippen. 
Zunge weicht herausgestreckt etwas nach rechts ab und erscheint etwas atrophisch. 
Hartcr Gaumen enorm hoch, exquisit kahnf6rmig gebaut, sodafl er wie eine schmale 
R, inne erscheint. Dementsprechend Obcrkiefer und auch Unterkiefer, besonders 
im vorderen Abschnitt, schmal gebaut. Letzterer etwas prognath. Zghne, be- 
sonders im Oberkiefer, stark defekt. Meist nur noch Wurzeln vorhandcn. Zahn- 
stellung stark unregelm~Big. Weicher Gaumen beim Anlauten gleichm~tBig gehoben. 
Gaumen- und Rachenreflex + .  Sprache etwa.u undeutlich mit nasalem Beiklang, 
zugleich zicmlich monoton. Willkiirliche Gesichtsirmervation schwach. Stirn- 
runzeln schwach, LidschluB sohwach. Die aufgeblasenen Wangen, welche, be- 
~nders rechts, diinn und schlapp erscheinen, lassen sich passiv miihelos zusammen- 
drtieken. Pfeifen schwach. Z/ihnezeigen gut. Wenig Mimik beim Sprechen. Ge- 
samte Nacken- und Halsmuskulatur erscheint atrophisch. Von den Sterno-Cleido- 
Mastoidei erscheint der linke atrophischer als der rechte. Schilddriise kLein, derb. 
Brustkorb fai~fSrmig gebaut. Zwischenrippenr~iume treten deutlich hervor. 
Brustmuskeln stark atrophisch, Man fiihlt vom Pectoralis major nur einige diinne 
StrKnge, welche die vordere Axillarwand bilden. Wcspentaille, besondors rechts 
ausgesprochen. Wirbels~nle im unteren Brusttefl lordotisch und etwas skoliotisch 
nach links verbogen. Linke Schulter steht tiefer als rechte. Beide ~hulterbl~tter 
v o n d e r  Thoraxwand abgehoben; die inneren SchulterblattrAnder stehen senk- 
recht. Bei Erheben dor Arme nach vorne oder nach der Seite wird die Abhebung 
der Schulterbliitter nicht sthrker. Rtickenmuskulatur erscheint nicht deutlich 
a~trophisch. Biicken und Wiederauirichten wird nut langsam bewerkstelligt. 
Aktivcs Erhebefi aus Riickenlage langsam, mit sichtlieher Anstrengung und mit 
Aufsttitzen auf die EUenbogen. Ebenso Umdrehen im Liegen erschwert. Bauch- 
deckenreflexe +.  Muskulatur der oberen Extremit~ten mit Ausnahme der Del- 
toidei iiberalI atrophisch. Besonders deutliche Atrophie der Strecker und Beuger 
am Oberarm und der kleinen Haudmuskeln. Maus abgeflacht, besonders stark 
rechts. Interossei eingesunken, besonders deutlich lnteroaseus I r. Klauenhand- 
stellung rcchts und zugleich Affenhandstellung. Links Klauenhand angedeutet. 
Grobe Muskelkraft der oberen ExtremitY, ten iiberall deutlich herabgesetzt. Alle 
Bewegungen verlangsamt. IAnke Hand kann nur bis zum rechten Winkel gestreckt 
werden. Daumen k6nneu nicht vollst~ndig opponiert, Daumen- und Kleinfinger- 
kuppe nicht zusammengebracht werden. Periost- und Sehnenreflexe an den oberen 
Extremit~ten aufgehoben. Hgnde ktihl und blgulich verfgrbt. An den unteren 
ExtremitAten sind kein$ deutlichen Atrophien wahrnehmbar. Oberschenkel- 
muskulatur erscheint eher etwas volumin6s. Dagegen erscheint die Peroneal- 
muskulatur diirftig. Grobe Muskelkraft an den lmteren ExtremitAten iiberall 
stark herabgesetzt. Aktive Erhebung der Beine yon der Unterlage beiderseits 
nur bis zum Winkel yon 45 ~ mSglich. Aktive Beugung und Streckung der Kniee 
langsam, besonders schwach gegen Widerstand. FiiBe stehen etwas adduziert. 
Aktive Beugung und Streckung in den FuBgelenken wenig ausgiebig. Aktive 
Beugung und Streckung der Zehen + ,  etwas ]angsam. Kniescheibenreflexe schwach, 
links noch schw~her als rechts. Achillessehnenreflexe beiderseits erloschen. 
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Sohlenreflexe - -  beiderseits. Hodenheberreflexe - -  beiderseits. Hoden ganz -klein, 
etwa yon Haselnu[lgrS[le. Nirgend an der Muskulatur fibrill/ire Zuckungen be- 
merkbar. Keino Ataxie. Sensibilits am ganzen KSrper + .  Blasenfunktion 
schwach. Nach ls Untersuchung in Bauchlage unwillkiirlich Urinabgang. 
Sphincter ani funktionsschwach. 1%ina ani und Hemd hinten stets mit Kot  ver- 
schmiert. Stets Kotgeruch. - -  Gibt spi~ter an, dab er dem Stuhldrang ~hncl l  
Folge geben miisse, da cr sonst in die Hose gehe. Stehen + ,  Romberg - - .  Gang 
langsam, schwerf/illig, stelzenfSrmig, watschelnd; dabei linke Fullspitze adduzicrt. 

A k t i v e  My. 1%. besonders ausgesprochen beim FaustschluiL :Beim Versuch, 
die geschlossene Hand zu 5ffnen, bleiben die zweiten mad dritten Fingergclenke in 
Kontrakturstellung stehen, w/i, hrend die Grundgelenke leicht gestrcckt werden 
kSnnen. Um die Hand ganz zu 5ffnen, mug Pat. die andere Hand zu Hilfe nehmen. 
Aktiv gelingt die ()ffnung erst nach einiger Zeit unter wiederholten sichtlich an- 
gestrengten Intentionen. 

An der Muskulatur des Kopfcs keine aktive My. R. nachweisbar. Immerhin 
mag die monotone, zugleich mit  nasa]em :Beiklang vorgebrachte Sprache auf My. R. 
zltriickzufiihren sein. 

An der Rumpfmuskulatur diirfte das langsame Biicken und Sichwiedcrauf- 
richten, das langsame Umdrehen im Liegen wohl ebenso auf die Dystophic wie auf 
die My. 1%. zuriickzufiihren sein. 

Auf aktive My. 1%4. ist abet jedenfalls die langsame Bewerkstelligung des 
Schulterhebcns mad -senkcns zurtickzuftihrcn. Auch nach passiver Hebmag, wobei 
sich das Ph/inomen der losen Schultern angedeutet zeigt, werden sellx~tt/itig die 
Schlaltem nur langsam wiedcr gesenkt. 

Links wird im Ellbogengelcnk die Beugung selbstt/itig nur mit Mtihc, manch- 
mal an einem bestimmten t)unkte federnd vollzogen, ebenso Streckung langsam 
und mit sichtlicher Miihe. 

Die langsamen Aktionen bei selbstt//tigen Bewegungcn in Hiift- und Knie- 
geleuk tend der langsame Gang sind oben bereits erw~hnt. 

I r  m e c h a n i s c h c  My. 1%. im Bereich der Kopfmuskulatur nut  an der 
ZLmge, aber auch hier nicht mit allzu groller Deutlichkeit ausgesprochen. Beim lh,- 
klopfen bleibt hin lind wieder ftir kurze Zeit (etwa 1 Sekunde) einc kleine Dclle stehen. 

Im Bereich der Hals- und Nackenmuskulatur reaktive mechanische My. R. 
nur an den Sterno-Cleido-Mastoidei deutlich in Form yon Wulstbildung. 

Ebenso deutliche Wu]stbildung an der Vorderscite des Brustkorbcs trod zu- 
weilen an der 1%tickenmuskulatur. Wulstbildung besonders deutlich in den Zwischen- 
rippenr~iumen vorne und in den spi~rlichen Muskelf&~ern des Fectoralis major, 
welche die Vorderseite der Achselh6hle bilden. Deutliche Wulstbildung fcrner 
beim Beklopfen der Supra- und Infraspinati. 

Am ausgesprochensten zeigt sich die reaktive mechanische My. R. in den 
D e l t o i d e i .  Hicr sieht man nach Beklopfen sowohl Wulst- wie Furchen- und 
Dellenbildung. 

[m Biceps 7~igt sich die reaktive mechanische My. R. meist in der Form, dal3 
nach Bcklopfen der gesamte Muskel in Kontraktion ger/~$ mit der Folge, dall der 
Arm im Ellbogengelenk leicht gebeugt wird und die Erschlaffung des Muskels cmt 
in den folgenden Sekunden vor sich geht. Doch treten ira Biceps wie im Triceps 
nach Beklopfen auch manchmal leichte ]:)ellen auf. 

Wulstbfldung auch in der Beuge- und Streckmuskulatur des Vorderarms. 
Keine reaktive mechanische My. R. ist an der Handmuskulatur zu erzielen, 

ebensowenig an der Bauchmuskulatur. 
An dcr Oberschenkclmuskulatur lieB sich dutch Beklopfen My. R. nicht er- 

zielen. Es war jedoch mit  Sicherheit nach einiger Zeit 1%iickenlagc und darauI- 
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folgendem Umdrehen nine Erhabenheit in der Mitte der Muskulatur an der Hinte.r- 
seite des Oberschenkels festzustellcn, die schnell winder verschwand. Dasselbe 
Ph~tnomen zeigte sich an der Vorderseite des Oberschenkels beim Wiederum- 
drehen aus der Bauchlage. 

Ganz besonders starke WuL~tbildung zeigte sich beim Beklopfen der Waden- 
muskulatur. 

An der Peroneal- und Fu[3muskulatur war keine reaktive mechanische My. R. 
hervorzurufen. 

Von Nerven zeigte der N. f a c i a l i s  nine leichte mechanische l~bererregbarkeit 
(C h v os te ksches S y m p t o m angedeutct). 

Die e l e k t r i s c h e  U n t e r s u c h u n g  ergab folgendes Resultat:  

N. facialis 
E r b scher Ptmkt 
N. ~ccessorius 
N. radialis 

N. ulnaris 
N. medianus 
N. cruralis 
N. obturatorius 
N. ischiadicus 
N. peroneus 
N. tibialis 

M. orbicularis 
l~brigc Gesichtsmusku- 

latur 
M. cucullaris 

M. sterno-cleido- mastoi- 
deus: 

M. supraspinatus 

M. infraspinatus 
M. deltoidcus 

I. ]ndirekt: 
farazlisch 

Spur hcrabgesetzt 
stark herabgesetzt 
etwas herabgesetzt 
stark hcrabgesetzt, be- 

sondcrs links 
stark herabgcsctzt 
stark herabgesetzt 
hcrabgesetzt 
herabgesetzt 
r. normal, 1. herabgesetzt 
herabgesetzt 
nicht herabgesetzt, 

t r i i g c  Z u c k u n g  

IL Direkt: 
faradisch 

normal, kcine Kachdauer 
stark herabgesetzt 

oberstc Portion: Erreg- 
barkeit erhSht. Bci 
stiirkcren Str0men 
N a c h d a u e r .  t~brige 
Portioncn herabgesetzt, 
kcine Nachdauer 

etwa.~ herabgesetzt 
keinc My. 1~. 

r. etwas herabgesetzt, 
1. stark hcrabgesetzt 

normal 
Bei mittleren StrSmen 

Wulst- und Furchen- 
bildung. Schon bei 
sehw~Lchstcn Str6men 
Dellenbildung; ganz ge- 
ringe Nachdauer. Bei 
kontinuierlicher Rei- 
zung mit starkem fara- 
dischem Strom einmal 
U n d u l i e r e n  

galvanisch 
normal 
normal 
etwas herabgesetzt 
normal 

herabgesetzt 
nicht erregbar 
r. normal, I. erhSht 
beiderseit~a erhSht 
beiderseits herabgesetzt 
stark herabgesetzt 
stark herabgesetzt 

galvanisch 
herabgesetzt 
stark herabgesetzt 

normal 

etwas herabgesetzt, kcine 
My. R. 

normal 

normal 
quanti tat iv normal, etwas 

t r a g e  Zuckung. KSZ 
= ASZ. Bei st~rkstem 
Strom einmal Furchen- 
bildung und Nachdaucr 
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faradiseh 
M. pectoralis stark herabgesetzt 

~I[. s e r r a t u s  
~.  biceps r. 

M. biceps 1. 
M. triceps 

Beuger des Vorderarms r. 

Beuger des Vorderarms I. 
Strecker desVorderarms r. 

Strecker des Vorderarms I. 

stark herabgesetzt 
stark herabgesetzt 

sehr stark herabgesetzt 
stark herabgesetzt 

stark herabges., manch- 
real geringe Nachdauer 

aufs st~rkste herabgesetzt 
stark herabges., manch- 

real geringe Nachdauer 
sehr stark herabgesetzt 

Thenar r. { stark herabgesctzt { 
Thenar I. stark herabgesetzt 

Antithenar beiderseits nicht crregbar 
Interossei sehr stark herabgesetzt 

M. rectus abdom, erh6ht 
M. obliq, abdom, erh6ht 
M. quadriceps stark herabgesetzt 

M. obturat, normal 
Beugeseite des Ober- stark hcrabgesetzt, 

sehenkels Z u c k u n g  t r~ge  
M. peroneus longus herabgesetzt 

l~brige Peronealmusku- 
latur 

Gastrocnemius r. 

stark herabgesetzt 

galvanisch 
aufs st/irkste hcrabgeset zt, 

ASZ :> KSZ. KSZ 
ziemlich prompt, ASZ 
t r~ge  

stark herabgesetzt 
stark herabgesetzt, KSZ 

> ASZ, tr/ige Zuckung 
sehr stark herabgesetzt 
sehr stark herabgcsctzt, 

KSZ > ASZ; etwas 
tr/ige 

stark heral:gcsetzt, etwas 
tr~ige 

sehr stark herabgesetzt 
stark herabgesetzt; KSZ 

> ASZ 
sehr s tar[  herabgesetzt. 

ASZ > KYZ 
nur Flexor brevis erreg- 

bar. R. KSZ > ASZ; 
L. ASZ > KSZ 

nicht erregbar 
Int. I nicht erregbar. Die 

iibrigen aufs st~ir-kste 
herabgesetzt, links noch 
st/irker als rechts. 
Z u c k u n g  e x q u i s i t  
triage. Im Int. I I I  1. 
KSZ Spur > ASZ; sonst 
KSZ = ASZ; nur einmal 
deutlich ASZ > KSZ 

normal 
normal 
sehr stark herabgesetzt, 

KSZ -- ASZ 
normal 
etwas herabgesetzt 

ctwas herabgcsetzt 
Z u c k u n g  tr/ige. KSZ 
= ASZ 

aufs st/~rkste herabge~tzt 

herabgesetzt, manchmal etwa-u hcrabgesetzt. 
geringe Nachdauer Z u c k u n g  tr/ige. KSZ 

> ASZ 
Gastrocnemius 1. stark herabges., manch- sehr stark herabgesetzt 

real geringe Nazhdauer ASZ > KSZ 

Die Prtifung auf Vago- und Sympathicotonie ergab folgendes: 
1. Blur: Hiimoglobin 60 (Au ten r i e th ) .  Erythrocyten 5,200,000. Leuko- 

cyten 9600. Leukocytenausz~ihlung: neutrophile Leukocyten 67~o. Eosinophih ~ 
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Leukocyten o'~~ Lymphocyten 2030, Mononuel. 3o0, Myelocyten 4o.0, Mastzellen 
l~ Gerinnungszeit (wie bcim Normalen) nach Methode Wr igh t  71/.z Minutenl). 

2. 1 Tropfen 1 pro milliger AdrenalinlSsung in den Bindehautsack getriiufelt 
hatte m~il~ige Pupillenerweiterung zur Folge. 

3. Sol. Atropini 0,001 subeutan zog naeh 1/2 Stunde starke Pupillenerweiterung, 
Schwindelgeftihl, Taumeln beim Gehen, Pulsbeschleunigung aufs Doppelte (22 pro 
Dektule), Trockenheit im Munde nach sieh. Pat. mul~ sieh zu Bert legen. ~Nachher 
trat leichter Verwirrtheitszustand ein: Pat. sucht ~ine Seife und sein Geld in der 
Na~htkonsole eines im Kle~ssenzimmer liegeuden Pat., zu dem er ungefiihr 5 real 
hintereinander hineinl~iuft. - -  Puls geht allmghlieh wieder zur Norm zuriiek, 
ist klein und weich. 

Weitere pharmakodynamisehe Priifungen anzustcllen war unmSglich. Pat. 
drohte mit Abreise, wenn man ibm weitere Einspritzungen machen wollte, hn 
iibrigen well] er nichts davon, was er im Verwirrtheitszustand getan hat. 

Die psychische Beobachtung und Priifung ergab folgendes: 
Charakter gutmiitig, zutraulich, anspruehslos, gespr~tchig. 
Stimmung ausgeglichen; ziemlich affektlos, trotz der obigen Reaktion auf die 

sein Befinden stark alterierende Einspritzung. 
MerkfRhigkeit und Ged~htnis zeigen keine besonderen Abweichungen. 
Intelligenz deutlich herabgesetzt. Versagt schon beim Fragen aus dem kleinen 

Einmaleins. 

Die Zusammenfasusng des Falles crgibt sich am besten aus dem 
Vergleich mit den oben aufgefiihrten aus der bisherigen Li tera tur  
bckannten  charakterist ischen Symptomen  der Myotonia  dystrophica.  
Wir crkennen aus cinem solchen Vergleich, dab in der Hauptsache  
unscr Fall mit  dcm oben gekennzeichneten Bilde gut  i ibercinstimmt, 
und dab er nur  im einzelnen gewisse Abwcichungen zeigt, welche zum 
Teil bemerkenswert  sind. Wir wollen den Vergleich kurz anstellen: 

1. Zun~chst scheint in unserem Falle die Erblichkeit  zu fehlen, 
so dab er ein neuer Belcg fiir die Ansicht  dcrjenigcn Autoren w~tre, 
nach welchen die Herediti~t bci der dystrophischen Form der Myotonic 
langc nicht  die Rolle spielt wie bei der T h o m s e n s c h e n  Krankhei t .  
Wit  m6chten nicht  einmal mit  Sicherheit unseren Fall in diejenigcn 
einreihen, in deren Ascendcnz zwar die ausgebildcte Form der dystro-  
phischen Myotonic vcrmiBt wird, wohl aber, worauf  H a u p t m a n n  
besonders hinweist, K a t a r a k t  beobachtct  wird. Denn der Vater unsercs 
Patienten,  dcr in der Tat  bciderseits K a t a r a k t  hat,  ist bereits 63 Jahrc  
alt. Senilcs Alter ist das freilich nicht.  Die MSglichkeit, vielleicht 
sogar Wahrscheinlichkcit  einer erblichen Beziehung bzw. t ines rudimen- 
t~ren Ausdrucks eirmr sch(m bcim Vater angelegten Neigung zu Dystro-  
/)hie mul~ deshalb zugcgeben werden. 

Ob gar die etwaige erbliche Anlage noch weiter geht, ob nicht  der 
Vater reaktive myotonischc Erscheinungen aufweist, wic das in einigcn 
Fallen in der Verwandtschaf t  yon Myotonikcrn,  die sich fiir ganz ge- 

-- X ~ i e  Blutuntersuchung wurde dankenswerte, r Weise ill der hies. med: Poli- 
klinik ausgeftihrt. 
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stmd hielt, gcfunden wurde, kann nicht entschieden werden, d~ es bisher 
nicht gelang, den Vater de~ P.atienten zur Untersuchung zu bringen. 

Es w~ire darm die wichtige 14u zu diskuticrcn, ob unscr Fall 
ein Beleg w~rc fiir die Ansicht derjcnigert Autorcn, welchc die Myotonie 
als die Grundlagc betrachten oder beobachtct haben wollen, dal~ 
sich aus dicser erst sp~ttcr die Dystrophia entwickelt h~ttc. Wiirde 
man diese Frage nut  auf Grund des Bcrichtcs des Patienten zu ent- 
scheiden berechtigt sein, so hat te  man in der Tat  in tmsercm Falle 
daz myotonische Symptom als das prim~re zu betrachtert: Die 
Schilderung unsercs Patienten ist einc ganz priignante. Sic kSnnte 
sogar als Stfitzc fiir die Ansicht derjenigen bctrachtct werdcn, wclche 
die Ausl6sung der Erkrankung durch eine ~uBcre Ursachc fiir mSglich 
haltcn. Nachdem Patient im 17. oder 18. Lebensjahre ein halbes Jahr  
Elmer mit 141 Wasser getragen hatte, m e r k t e  er  a u f  c i n m a l ,  d a b  
er  d ie  H~tnde n i c h t  m e h r  a u f b e k a m .  Er mul3te sich die eine Hand 
mit der andercn 6ffnen. Das ist natiirlich cine exquisit aktivc myoto- 
nische Erscheinung. Wit zweifeln auch nicht, dal3 die Anstrengung dcs 
li~ngerc Zeit fortgesetzten Tragens dcr schweren Eimer an den diinnen 
Biigeln die Erkrankung bzw. deren erstes myotonisches Symptom zur 
AuslSsung gebracht hat. Mchr aber als eine ausl0sende Rolle vermSgen 
wir der kSrperlichcn Anstrengung nicht zuzucrteilen. Die Erkranktmgs- 
anlage, trod zwar in einem bedcutungsvollcren Sinne, als man sonst 
das Moment der Anlage, die man schlicl~lich zu fast jeder inneren 
Erkrarnkung mitbringcn muB, aufzufasscn pflegt, hat Patient, sehr 
mSglicherweise, wenn nicht sogar wahrscheirdich, auf erblicher Grund- 
lage in sich getragcn. Mit Recht zieht R o h r e r  die E d i n g e r s s c h e  
Aufbrauchtheorie heran und weist darauf hin, dal~ die Erkrankung 
nur beim einfachen Biirger- und Arbeiterstande gefundcn wird. Ob 
freilich die Lokalisation der Dystrophic in unserem Falle in diesem Sinne 
verwertet wcrden kann, mul~ wegen der grol]en Ausbreitung derselben 
bei unseren Paticnten dahingestellt bleiben. Auch wiirde immer noch 
die Frage zu erSrtcrn sein, ob der Aufbrauchthcorie cine mehr als 
akzidentelle Rolle zuzuerteilen sci. FOr die individuelle Krsnkheits- 
erttwicklung mSchten wir das nicht armehmen. Die Anlage im emincnten 
Si2me des Wortcs, womSglich die auf erblichcr Grundlage aufgcbaute 
An/age, schcint uns, wie wir noch ebcn ausffihrten, ftir die dystrophische 
Myotonie die Hauptsache zu scin. Aber mSglicherweise spiclt dic Theorie 
E d i n g e r s  in der allm~hlichen Disponiertmg dcr Generationcn zur 
Acquirierung der Erkrankung die grundlegcnde, im eigentlichcn Sinne 
kausale Rolle. 

Trotzdcm also in unsercm Falle das myotonische Symptom un- 
zweifclhaft als erstes sich manifcstierte, dic Muskel~bmagerung vom 
Paticnten erst l0 Jahre sp~tter bemerkt wurdc als die ersten rnyotoni- 
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schen Erscheinungen, so wiirden wir doch die gr6~ten Bedenken tragen, 
nun zuerst eine T h o m s e n s c h e  Erkrankung anzunehmen, aus welcher 
sich erst hinterher die Dystrophie entwickclt h~tte. Wir halten das 
aus prinzipiellen Griinden fiir h6chst unwahrscheinlich, wenn nicht 
fiir unmSglich. Wiirde die Dystrophie auf die Muskeln allein beschr~nkt 
sein, so k6nnte man sich die sekund~re Entstchung dieser noch allenfalls 
erkl~ren. Staar, Hodenatrophie usw. haben aber mit dem Muskcl- 
system und dessen Erkrankung nichts zu tun. 

Es kommt also in der Tat  gar nicht darauf an, ob und welches Syn~- 
ptom bei der myotonischen Dystrophie zuerst in Erscheinung trit t .  ] ) a s  
W e s e n t l i c h e  i s t ,  dal~ wi r  t r i f t i g e  G r i i n d e  h a b e n ,  d ie  E r k r a n -  
k u n g  als  n o s o l o g i s c h e  E i n h e i t  a u s  a n d e r e n  E r k r a n k u n g e n  
h e r a u s z u h e b e n  u n d  a u c h  y o n  d e r  sog. T h o m s e n s c h e n  K r a n k -  
h e i t  a b z u s o n d e r n. Ob dann die Dystrophie der Muskeln oder anderer 
Organe zuerst auftr i t t  oder die Myotonie, ist von sekund~rer Bedeutung. 

Unser Fall scheint ferner nicht zu denjenigen zu gehSren, in welchen 
die ersten Symptome sich wesentlich sp&ter zeigten wie bei der T h o r n -  
s e n schen Erkrankung. :Denn nach dem Bericht unseres Kranken sind 
die ersten myotonischen Symptome mit 17 Jahren, also im 2. Lebens- 
jahrzehnt, aufgetreten. 

Wir mSchten raten, in der Beurteilung des Zeitpunktes der ersten 
Manifestation der Erkrankung recht vorsichtig zu sein, vor allem sehr 
genaue anamnestische Erhebungen anzustellen. Im vorliegenden Falle 
sind wir vom Patienten zuerst selbst get&uscht worden, da er angab, 
erst in den letzten Jahren die allm~hliche Entstehung der Krankheit  
bemerkt zu haben. Die Kranken sind leicht geneigt, die ersten Symptome 
zeitlich an den nahenden Beginn der Arbeitsunf&higkeit heranzurficken. 

Wit k~men nun zur ErSrterung der myotonischen Erscheinungen. 
Was die aktiven Symptome betrifft, so stimmt unser Fall mit der grol~en 
Mehrzahl der bisher beschriebenen F~lle insofern fiberein, als sich die 
initiale Hemmung der Muskelaktion haupts&chlich beim Versuch zeigt, 
die gesehlossene Faust zu 5ffnen. Die Unf~higkeit hierzu war ja iiberhaupt 
das erste Krankheitssymptom, welches Patient an sich bemerkt hatte.  
Doch ist erstlich zu bemerken, dab gerade jene erste Phase der Exten- 
sionsbewegung, auf welcher haupts~chhch die Offnung der geschlossenen 
Hand beruht, n~mlich die Streckung der Grundphalangen, durchaus 
glatt vonstatten geht. Die Hemmung zeigt sich regelmi~i~ig nur beim 
Versuch, die gebeugten zweiten und drit ten Fingergelenke zur Strcekung 
zu bringen. Die H~nde bleiben also in der sog. ,,Predigerhandstellung" 
stehen. Erst naeh etwa einer Viertelminute gelingt es Patienten, unter 
sichtlich groBen Anstrengungen, die Streckung aktiv zu vollziehen, 
wenn er sie nicht schon vorher unter Gewaltanwendung mit Hilfe 
der anderen Hand p~ssiv zustande gebracht hat. 
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In typischer Form zeigt sich also das aktive myotonische Symptom 
bei unserem Patienten ebenfalls wie bei den bisher ver6ffentlichten 
F~tllen beim Versuch der 0f fnung der geschlossenen Faust. Keinesfalls 
aber i s t  es auf die Aktion der dabei in Betracht kommenden Muskel- 
gruppe, also im wesentlichen die langen Fingerbeuger, beschr~nkt. 
Aus unserem Befunde ergibt sich, dab die Hemmung auch bei der Aktion 
anderer Muskelgruppen auftritt,  so beim Schulterheben, beim Arm- 
beugen, wenn auch nicht in so ausgesprochener Weise wie bei der Off- 
nung der Faust. Ja  man kann sagen, dab in unserem Falle die aktive 
Myotonie fiber die gesamte willkiirliche K6rpermuskulatur-sich er- 
streckt. Wir m6chten jedenfalls die Langsamkeit beim Bficken, Wieder- 
aufrichten, Sichumdrehen im Liegen und beim Gehen nicht allein auf 
die Dystrophie der Muskulatur, die zumal an den unteren Extremitaten 
keineswegs ~uBerlich sichtbar ist, beziehen. Ffir die Beurteilung, ob die 
Dystrophie oder die Myotonie das retardierende Moment ausmacht, 
erscheint die Angabe des Patienten yon besonderem Wert, dab er beim 
Begirm des Gehens, bes. nach Sitzen, ,,Zucken" in den Beinen verspfire, 
so dab er nicht gut yon der Stelle komme. Nach einigem Ausschreiten 
gebe sich das wieder. Das' ,,Zucken" ist offenbar nicht anderes als die 
initiale Muskelversteifung bei der willkfirlichen Innervation. Auch die 
Schwierigkeit des Ein- und Aussteigens im Eisenbahnzuge, die zwei- 
mal zum Zusammenknicken mit dem Geffihl, als ob er iiberhaupt keine 
Beine hi~tte, geffihrt hat, kann wohl nur auf die myotonische Hemmung 
und den hierdureh verursaehten Verlust der Herrschaft fiber die Beine 
zurtickgeffihrt werden. Die aktive myotonisehe Hemmung scheint sich 
also in unserem Falle in der Tat  so ziemlieh auf die gesamte KSrper- 
muskulatur zu erstrecken, da ja auch im Bereich der Muskulatur des 
Kopfes, bei der Spraehe ziemlich deutlich, dieses Symptom bemerkbar ist. 

Von den reaktiven myotonischen Symptomen linden sich die mecha- 
nisehen ziemlich welt fiber den K(irper des Patienten verbreitet, zum 
Teil vermissen wit sie jedoch oder finden sie doch wenig ausgesprochen 
an den Muskeln, an welehen sie bisher yon den Autoren so hi~ufig uad 
pri~gnant beobachtet worden sind. So konnte an der Zunge nut  andeu- 
tungsweise eine Dellenbildung, die sehnell vorfiberging, festgestellt 
werden. Sehr ausgesproehen war die Dellenbildung an den Deltoidei 
zu beo'bachten. Hier blieben auch meist Furchen stehen. Die Wulst- 
bildung war auf Beklopfen fiber sehr viele Muskeln verbreitet. 

Es erscheint nur fraglich -- und das ist ja auch yon anderen Autoren 
urgiert worden -- ob auf dieses Symptom allzuviel Wert gelegt werden 
kann. Dabei erseheint mir besonders e i n e  Frage noeh sehr erSrterungs- 
bedfirftig. Von vielen Autoren ~ d  die reaktive meehanisehe My. R., 
in Gegensatz zu der sog. idiopathischen Muskelerregbarkeit gesetzt, 
welehe ~ ja nieht nut  bei organischen Erkrankungen des Zentral: 
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nervensystems, sondern auch bei einfachen Neurotikern, Kachektikern 
usw. welt verbreitet finden. Woxden wir nun als Kennzeichen der 
idiopathischen Muskelerregbarkeit nur die auf Beldopfen erfolgende 
Anspannung der Muskelfasern in ihrer I~ngenausdehnung betrachten, 
wie sie besonders als das sog. Harfensymptom yon O p p e n h e i m  an 
der Brustmuskulatur beschrieben wird, so w~re der Unterschied zwischen 
idiopathischer Maskelerregbarkeit und reaktiver mechanischer My. R. 
deutlich and unverwischbar. Es gibt aber auch eirm idiopathische 
Wulstbildung, und diese scheint uns, wie auch unsere ErfahI~tngen uns 
ir~ letzter Zeit gelehrt haben, sogar weiter verbreitet und dauerhMter, 
als man im allgemeinen annimmt. In diesem Ptmkte scheint uns also 
ein Unterschied zwischen den beiden Reakfionsweisen nicht ohne 
weiteres gegebem Wit werden nut  sagen k6nnen, dab die Wulstbildung 
im allgemeinen bei der Myotonie l~nger andauert  und starker ausgepr~gt 
ist als bei dem nicht-myotonischer~ Erkrankungen. Der Unterschied 
wi~re somit kein prinzipieller, sondern ein quantitativer. 

Wenn also manche Autoren -- siehe besonders die abweichende 
Auffassung C ur s  ch m a n n s -- meinen, dab die idiopathische Muskel- 
erregbarkeit bei der dystrophischen Myotonie nicht zu linden sei, so 
mag das fox die Erregbarkeit der ~Iuskelfasern in ihrer Lgngsrichtung 
-- Harfensymptom --  zutreffen. FOx die Wulstbildung wird man 
das nicht behaupten doxfen. D e l l e n -  u n d  F u r c h e n b i l d u n g  k o m -  
m e n  f r e i l i c h  n u r  d e r  r e a k t i v e n  My. R. zu  u n d  s i n d  als  d a s  
e i g e n t l i c h e  K e n n z e i c h e n  d i e s e r  zu  b e t r a c h t e n .  

Betrachten wir also die Dellen- und Furchenbildung als das Weselit- 
liche, so stimmt unser Fall mit den bisher beobachteten darin iiberein, 
daI~ dieses Symptom nur sp~rlich auftrat. Ausgesprochen fanden wir 
es nur. an den Deltoidei. Wulstbildung war viel weiter verbreitet. Sehr 
deutlich war sie an den Sterno-Cleidomastoidei, an der Muskulatur des 
Rumples und den Extremit~ten. Sie hielt hier auch tiberall etwa 
1/2 bis 1 Minute an. 

Vollkommen steht unser Fall mit den bisher beobachteten in l]ber- 
einstimmung darin, dab die elektrische My. R. nllr sehr sp~rlich sich 
vorfand. Tr~tge oder, urn den Unterschied yon der wesensverschiedenen 
Entartungsreaktion auch im Ausdruck festzuhalten, tonische Zuckung 
zeigte slch, wie aus unserem Befunde hervorgeht, auf l~eizung mit 
faradischem Strom am Cucullalis und an der Beugemuskulatur des 
Oberschenkels, auf Reizung mit galvanischem Strom am Deltoides, 
Pectoralis, Peroneus, Gastrocnemius und exquisit an den Interossei. 
An den letzteren zeigte sich bei der ersten Prfifung auch deutlich im 
Unterschied zu allen anderen Muskeba ein l]berwiegen der Anode. 
Im Verein mit der so weit vorgeschrittenen Atrophie der kleinen Hand- 
muskeln bot dieser Symptomenkomplex das typische Bild der Ent- 
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artungsreaktion. Ich konnte mich nicht dem Eindruck entziehen, 
dab in der Tat  cine solche vorliegt. Denn der Untcrschied in der aul3cr- 
ordentlichen Tr~gheit dcr Zucktmg gcgeniiber den anderen Muskeln, 
die wir obcn erwi~hnten, in welchen sie nur angedeutet war, und vor 
allem gegentiber der zwar stark herabgesetzten, abcr keineswcgs toni- 
schen l~caktion der Intoressei selbst bei Reizung mit  faradischem Strom, 
war so attffallend, dab es mir schwer wird,, sic auch in den Interossei 
nut  als den Ausdruck einer ,,tonischen" My. R. zu betrachten. Wollte 
man die weitgehcnde Atrophie der Interossei als die Ursache betrachtcn 
fiir den gr613eren ,,Tonus", so w~re dem entgegenzahalten, da~ die 
Atrophie an der Beuge- und Streckmuskulatur des Oberarms ebenfalls 
sehr ausgesprochen war, dab aber hier von einer tonischen oder tr~igen 
Reaktion nichts zu bemerkcn war. Dabei war die Kontrakt ion in den 
Interossei externi sehr ausgiebig, so dal~ jenes Bild zustande kam, wic 
man es eben nur bei der Entartungsreaktion im eigentlichen Sinne 
des Wortes zu beobachten Gelegenheit hat. I c h  k a n n  es n i c h t  be -  
w e i s e n ,  dal3 es s ich  u m  e i n e  e c h t e  EaR. in  d e n  I n t c r o s s e i  
h a n d e l t ,  i ch  mu[~ es a b e r  a u f  G r u n d  m e i n e r  w i e d c r h o l t e n  
U n t e r s u c h u n g e n  a n n e h m e n .  Eine jedem Zweifel enthobenc Ent-  
scheidung wi~rc von grSl3tcr Wichtigkcit, da sic uns Fingerzeige gcben 
wiirde, wo wir den Sitz der Krankhei t  zu suchen haben. Wir werden 
jedoch alsbald noch weitere Anhaltspunkte fiir unserc Auffassung 
gewinacn. 

Nachdauer,  jenes dcr mcchanischen My. R. entsprechende, fiir die 
T h o m s e n s c h e  Krankhei t  so charakteristische Symptom, habe ich 
nur im Cucullaris einmal bei sti~rkeren Str6men feststcllen kSnncn. 
Von den bisherigen Untersuchern ist dieses Symptom ja ebenfalls nut  
sehr spii, rlich bei der dystrophischen Myotonie gefundcn worden. 

Andere Formen elektrischer Reaktion, wie sie zuweilen bei Myoto- 
nie gcfunden worden sind, so das S te ine r t -P~131ersche  P h ~ n o m e n  

- -  Nachdauer, die nur bei liinger daucrnder galvanischer oder fara- 
dischcr Reizung auftritt ,  wii, hrend sie bei kurzdauernder fchlt --  
odor die k u r z - t r ~ g e  D o p p e l r e a k t i o n ,  die, wie bereits E r b  crkl~irte, 
auf Applikation der Elektrode am Nervcnpunkt  zuriickzufiihren ist, 
oder R e m a k s  unvollst~indige MyoR. (tetaniformc Zuckungcn bci 
geringcn Reizsti~rken), habe ich bei unscrem Fallc nicht linden k6nnen. 
MyaR. war viellcicht einmal in der obersten Portion des Cucullaris 
vorhanden. Es kann sich aber auch um eine T~iuschung handeln, da die 
Nachdauer, welche sich hier manchmal zeigtc, das Zustandekommen 
weitercr Kontrakt ion bei wiederhol tcr  Reizung mSglicherweise ver- 
hinderte. 

Von den Ncrven zeigte nur der Tibialis auf Reizung mit faradischem 
Strom triige Zuckung, die sog. ncurotonische Reaktion (NeR.). Dcr 
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N. facialis zeigte etwas erhShte mechanische Erregbar keit (C h v o s t e k .  
sches Symptom), worauf noch zurfickzukommen ware. 

DaB entsprcchend dcr fast fiber den ganzen KSrper vcrbreitetcn 
Dystrophie die Reaktion auch fast iiberaU quantitativ mehr odor weniger 
stark herabgesetzt war, ist nicht weiter verwundcrlich. Auch dal~ 
diese Herabsetzung an der noch ziemlich voluminSs erschcinenden 
Oberschenkelmuskulatur - mit Ausnahme des Obturatorius -- zu 
linden war, ist wohl nicht auffallend. Denn schwerer, im I~ufc der 
weiteren Entwicklung der Krankheit  auch bier in ~ul3cr]ich wahrnehm- 
bare Dystrophic iibergcllender Ver~nderung wird wohl die Muskelfaser 
der Oberschenkelmuskulatur ebcnso unterworfen sein wie die fibrigen 
Muskelfasern. Da[~ die Aasprcchbarkeit der Bauchmuskulatur auf fara-. 
dischen Strom crhSht war, also entsprechcnd dem Bcfun(ic bei der Thom- 
senschen Erkraakung sich verhielt, kann ich nicht welter crkl~ircn. Wiirdc 
die dystrophische Myotorde als eine Abart der T ho  mse n schcn Krank- 
heft zu betrachten scin, so w~re ja wohl eine hier und da auftretende 
gesteigerte Erregbarkcit, wie sie yon den Autoren ja auch vielfach bei 
ihren Fi~llen gefunden worden ist, nicht weiter vcrwunderlich. Die 
Voraussetzung ist aber fraglich. 

Der Sp~rlichkeit, mit wcleher die elektrische reaktivc My. R. bci dcr 
Dystrophia myotonica auftritt ,  entspricht es, dab wir das Ph~inomen 
des Undulierens nur im Dcltoides bei Reizung mit stiirkstcn faradischen 
StrSmen faaden, und zwar keines'wegs regelm~fJig. Angedeutet t ra t  
es auch einmal im Quadriceps bei kontinuierlicher Reizung mit stark- 
stem galvanischen Strom auf. 

Von besonderer Bedcutung ist nun die m e h r  o d e r  wc n i g e r  s t a r k e  
H c r a b s e t z u n g  de r  i n d i r e k t e n  E r r e g b a r k e i t  bei R e i z u n g  m i t  
b e i d e n  S t roma1" ten .  Sie war fast fiber s~mtliche Ncrven verbreitct, 
wie unser Befund zcigt. Dieser Punkt,  in welchcm maser Fall yon den 
bisher verSffcntlichten F~tllen, sofcrn in ihnen ein genaucrer elcktrischcr 
Befund fiberhaupt aufgefiihrt wird, abwcicht, erscheint yon nicht zu 
unterschiitzender Wichtigkeit. Zuniichst wird dcr obcn geschildcrtc 
Eindruck der Entartungsreaktion, welchen das elektrische Verhalten 
der Interossei machte, durch diesen Befund vervollst~tndigt. Es crscheint 
auch weiter plausibcl, dal~ die Hcrabsetzung bci den Mediani sich bis 
zur Uncrrcgbarkeit dttrch den galvanischea Strom steigerte. Dcnn zu 
dcren Versorgungsgebict gehSrcn ja die ]angen Fingerbcuger, in welchen 
als cinzigcn Muskeln der aktive Myotonus sich so typisch ausgepr~gt 
zcigte. Aueh ftir direkte Reizung erwies sich in diescn die Reaktion 
stark bis aufs st~irkste herabgesetzt. Bei direkter Reizung mit faradischem 
Strom war bier auch ausnahmsweise Nachdauer, bei direkter Reizung 
mit galvanischem Strom tr~ge Reaktion zu bemerken. 

Dali die myotonische Reaktion dcr Muskeln yon dcr Entartungs- 
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reaktion im eigcntlichen Sinnc des Wortes sich prinzipicll unterscheidct, 
ist bereits von E r b  so eingchcnd dargetan worden, dai] fiber diesen Punkt  
eine Unklarhcit nicht bestehen kann, und C u r s c h m a n n  meint 
wohl ganz richtig, dab schon die Tatsache der e r h a l t c n e n  d i r e k t c n  
u n d  i n d i r e k t c n  E r r e g b a r k e i t  ein absolut sicheres Argument 
gegcn das Bcstchen einer echten EaR. bildct. Wic aber, wenn in den 
meistcn Nerven die Errcgbarkeit  mehr oder weniger stark, im Medianus 
gar, in dessen Muskelgebiet der cinzige typischc aktivc Myotonus zu 
findcn war, bis auf 0 hcrabgesetzt sich findet, w~ihrend zugleich (fie 
Interossei --  bei Herabsetzung der indirckten Erregbarkeit  - jones 
obcn beschriebene Bild licfern, das nicht zum erstenmal gcfunden 

.auch auf andere Untersucher den Eindruck einer echten Entartungs- 
reaktion machte!  Vielleicht werdcn uns die spiiter anzustellenden 
~tiologischen Betrachtungcn, bei welchcn wir die Diskussion des elek- 
trischcn Vcrhaltens wieder aufnehmen wollcn, der IAisung odor doch der 
Aufhellung des Problems ni~herffihren. 

Eines wcrden wir jedenfalls jetzt  schon sagen diirfen, da$ ni~mlich 
das e l e k t r i s c h e  V c r h a l t e n  in  u n s c r e m  F a l l e  c h a r a k t e r i s t i s c h  
g e n u g  i s t ,  u m  i h n  a l l e i n  y o n  d e r  T h o m s e n s c h c n  K r a n k h e i t  
u n t e r s c h c i d e n  z u  l a s s e n ,  wahrcnd andere Forscher, wie G r u n d ,  
C u r s c h m a n n  und H a u p t m a n n ,  als allenfalls einziges Un~rschci-  
dungsmerkmal des elcktrischen Verhaltens bei der Dystrophia myo- 
tonica yon dem bei der Th  o rose n schcn Erkrankung die Herabsetzung 
dcr Errcgbarkeit  derjenigcn Nerven fanden, in dercn muskul~trem 
Verbrcitungsgebict auch der sti~rkste aktive Myotonus zu finden war, 
wobei sogar die Mu.~keln, ohne atrophisch zu sein, nur paretisch waren. 

Wir h~tten nun zu untersuchen, ob die Dystrophic in unserem Fallc 
nach ihrer Ausbreitung sich an die bisherigcn F~lle anschlieBt. Was nun 
die Dystrophie der Muskcln betrifft, so scheint unscr Fall zu den vorgc- 
schrittencrcn zu gehSren. Zwar finden sich die bereits yon S t e i n e r t 
Ifir charaktcristisch gehal~ncn Ausbreitung insofcrn in unscrem Fallc, 
als Facies myopathica, Atrophic der Stcrnocleidoma~toidci, der 
Vordcrarmmuskeln und der kleinen Handmuskcln zu findcn ist. 
Dariiber hinaus finden wir abcr im Falle unseres Pat. auch Atrophic 
dcr gcsamten Hals- und Nackenmuskulatur,  der Beugcr und Strecker 
am Oberarm und besonders dcr Rumpfmuskulatur .  Die Kaumus-  
kulatur schien nicht bcsonders stark atrophisch ; bci den Peronei war die 
Atrophic vielleicht angcdeutet. 

Auch die anderen ,,dystrophischcn" Symptomc, welchc bishcr so 
h/iufig beobachtet worden sind, bietet unser Patient. Er hat Ka ta rak t  
in der bekannten charakteristischen Stcrnform, und wir sahen, dal3 der 
Vater des Patienten ebenfalls an Ka ta rak t  lcidet. 

Ebenso hat Patient Hodenatrophie. Offenbar ist diese bei K e l l e r  
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en tweder  von vornJaerein angelegt oder sehr friihzeitig entstanden. 
Derm nach dem glaubwiirdigen Bericht des Patienten hat er niemals 
Libido oder Erektionen gehabt. Als Degenerationszeichen im engeren 
Sirme die Hodenatrophie bei Dystrophia myotonica aufzufassen, glaubten 
wit oben abweisen zu sollen. Wir werden also annchmen miissen, dab 
die Dystrophic in der Pubert~tszeit, kurz nach welcher die ersten myo- 
tonischen Symptome in Erscheinung traten, bereits vorhanden war. 
Es ist ja auch wahrscheinlich, und S t e i n e r t  macht bereits darauf auf- 
merksam, dab die dystrophische Myotonie nicht erst yon dem Moment 
stammt, in welchem sic manifest wird. 

~]berm~$ige Speichel- und Tr~nensekretion kormte bei uaserem 
Patienten nicht beobachtet werden. Doch waren die Bindeh~ute stark 
injiziert, u a d e s  ist dem Patientcn zu glauben, dal3 ihm die Augen stark 
trench. Es mul~te nur dahingestellt blcibcn, ob es sich nicht um eine 
von seinem Allgemeinleiden tmabh~ngige Conjunctivitis handelte. 

Ob die Schilddriise, die klein uad dcrb zu fiihler~ war, in einer Weise 
pathologisch ver~ndert war, welche zu dem Leiden des Patienten in 
~ttiologische Beziehung h~tte gebracht werden kSnnen, war dutch den 
Palpationsbcftmd allein natiirlich nicht zu cntscheiden. 

Von vasomotorischcn StCirungen war die Akrocyanose deutlich. 
In typischer Form zeigte sich femer bei dem Patienten der Schwund 

des Haupthaarcs als Stirnglatzc. 
Wir k~men dann zu den sog. tabiformen Symptomen. Wir wollcn 

zun~chst die Reflexanomalien bcsprechcn. Unser Patient hat  dcutlich 
abgeschw~chtc Kniescheibenreflexe, von dencn der linke noch schw~cher 
ist Ms der rcchte, fehlendc Achillessehnenreflexe und fehlende Sohlen- 
reflexe. Auch an den obcren ExtremitKten sind die Periost- und Schnen- 
reflexe aufgehobcn. Yon den Hautreflexen, die wir in die ErSrterung 
mit hineinbeziehen wollen, sind die Bauchdeckenreflexe vorhandcn, 
die Hodenheberreflcxe aufgehoben. Von s~mtlichen Reflexen -- die 
Schleimhautreflexe bleiben dabei auBer Betracht -- sind also nur die 
Bauchdeckenreflexe in normaler St~rke ausl6sbar gewesen. Alle iibrigen 
waren entweder abgeschw/~cht oder aufgehoben. 

Bei der Deutung dieses Ph~nomens werden wir zun~chst ganz un- 
beeinflul]t vonder  Erinnerung an die Erkrankung, bei welchcr wh" haupt- 
s~chlich Aufhebung der Sehncnreflexe finden, und auch ohne Riicksicht 
auf die Riickenmarksbefunde bei der Dystrophia myotonica selbst uns 
zu fragen haben, ob wir das Ph~nomen nicht einfach aus der Myotonie 
erkl~ren kSnnen. Ich glaube, dab eine solche Erkl~rung recht nahe 
l iegt .  Wir beobachten als Hauptsymptom der Myotonie iiberhaupt 
eine initialc Hemmung der Muskelaktion bei der willkiirlichcn Inner- 
vation. Diese ist also nicht imstande, trotz grSl~ten Kraftaufwandes, 
die Muskulatur sofort zur Aktion zu bringcn. Nun ist offenbar die 
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Muskelaktion, welche auf reflektorischem Wegc vom untersuchenden 
Arzt dutch Beldopfen yon Sehnen und Knochen oder dutch Streichen 
fiber die Haut  ausgelSst wird, an IntensitSt bzw. motorischer Kraft ,  
welt unterlegen der durch willkiirliche Innervation hervorgerufenen. 
Die motorische Kraft ,  mit  welcher eine dutch Bcklopfen der Patellar- 
sehne hervorgerufene Streckung des Unterschenkels crfolgt, stellt doch 
nur einen recht geringen. Bruchteil dar von der motolSschen Kraf t  etwa 
eines willkiirlich ausgeteilten Ful3trittes. Wir werden also die Ab- 
schwiichtmg bzw. Aufhebung der Periost- und Sehnenreflexe in unserem 
Falle zwanglos aus dem myotonischen Zustand der zum Teil auch noch 
mehr oder weniger dystrophischen Muskulatur er'ld~ren kSnnen. 

Auch in den F~llen, in welchen Atrophie oder myotonische Symptome 
aktiver  oder reaktiver Natur  nicht deutlich in Erscheinung tratcn, 
kSrmte wohl angenommen werden, dab zwar bei der mit  viel grSl3erer 
Energie wirkenden Willkfirinnervation die initiale Hemmung in den 
Muskeln zu iiberwinden war, nicht aber bei dem mit viel geringerer 
Energie und auch nur einen Moment wirkenden ReflexstoB, welcher 
durch den Schlag des Perkussiortshammers hervorgerufen wird. 

Dieser Unterschied wird uns weiter erklRrlich, wenn ~ir  die 
Ursache  der Energiedifferenz beriicksichtigen, wclche wir zwischen der 
willktirlich und der reflektorisch ausgel6sten Muskelaktion beobachten. 
DiG Willkiir setzt sich direkt in motorische Aktion urn, indem sic eben 
unmittelbar - -  in einer uns im tibrigen unerkl~rlichen, hier jedenfalls 
nicht welter zu er6rternden Weise --  auf die motorischcn Bahnen wirkt. 
Der Reflexstrom dagegen muB erst eine zentripedale Bahn durchlaufen, 
dann tiber eine uns nicht bekannte Anzahl sensibler Neurone nach dem 
motorisehen Neuron geleitet werden, um darm den zcntrifugalen Weg 
zum Muskel einzuschlagen. Es ist erkl~rlich, dal~ auf diesem Wege ein 
Teil der Energie verloren bzw. in andere organische Energien umgesetzt 
wird. Fiir den iibrigbleibenden Rest motorischer Energie dtirfte es dann 
schwer mSglich sein, sich in einem dystrophisch-my0tonischer ~ Indivi- 
duum in Muskelaktion umzusetzen. An welcher Stelle der Reflexbahn be- 
sonders starke Hemmungen eintreten, ist bei einer Erkrankung, die wir 
allen Grund haben, auf eine Stoffwechselanomalie zurfic -kzuffihren, wohl 
nicht ohne weiteres zu entscheiden. Ist, wie in einigen FRllen die Obduktion 
erwiesen hat, eine Degeneration der Hinterstr~tnge eingetreten, so liegt 
die Erkl~rung auf der Hand.  Is t  eine solche nicht nachweisbar, so ist 
damit  nattirlich nicht die molekulare In takthei t  der Reflexbahn in allen 
ihren Abschnitten erwiesen. Sie ist bei einer Stoffwechselanomalie wie 
der Dystrophia myotonica vielleicht nicht einmal wahrscheinlich. 
Nur die weitere mikroskopisch-chemische Forschung kSnnte hieriiber 
Aufld~rung bringen. 

Sehr nahe liegt es ja -- und es ist auch daran bereits yon anderer 
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Seite erin~ert worden --, an eine Stoffwechselerkrankung zu denken, 
bei welcher das Wes tpha lsche  PhEnomen in manchen F~llen gefunden 
wurde, an die Diabetes. Als Ursache dafiir wird im allgemeinen eine 
Neuritis angenommen, wenn auch Degeneration der Hinterstr~nge bei 
der Obduktion einiger F~lle gefunden wurde. Neuritische Prozesse 
scheinen nun aber auch bei der myotonischen Dystrophie vorzukommen. 
So nimmt J. H o f f m a n n  als Ursache der Atrophie der kleinen Hand- 
muskeln, welche in einem Falle yon dystrophischer Myotonie sich inner- 
halb 4 Wochen unter reiBenden Schmerzen entwickelte, eine Neuritis 
multiplex an. SchlieBlich k6nnte auch an der zentralen Umsehaltungs- 
stelle eine pathologische Ver~nderung stattgefunden haben, welche die 
l~ortleitung des Reflexes unm6glieh maehen oder doeh erschweren k6nnte. 
Ein ganz neuerdings gemaehter Befund, auf welchem ich noch zuriiek- 
kommen werde, scheint diese Armahme jedenfalls nahe zu ]egen. Es 
braueht kaum hinzugefiigt zu werden, dab nicht eine der genannten 
Ursachen allein, sondern, wie es bei einer allgemeinen Stoffwechsel- 
erkrankung zu erwarten ist, mehrere oder alle Ursachen zugleich mit- 
wirken. 

Wie schwer es sein kann zu entseheiden, an welcher Stelle die Noxe 
wirkt, lehren uns ja auch andere organische Nervenkrankheiten. Ich 
erirmere nur an die L a n d r  y sche Paralyse, bei weleher die Streitfrage, 
ob zentral odor peripher, noch immer nicht zur Zufriedenheit beantwortet 
ist. Der Charakter der L a n dr y schen Paralyse als Infektionskrankheit 
maeht die Annahme wahrscheinlich, daB die Disjunktion fiberhaupt 
falseh ist. Nicht zentral ode r  peripher, sondern zentral u nd  peripher, 
oder das eine Mal mehr dieses, das andere Mal mehr das andere! Ahn- 
lich wird es wohl auch bei der mY0tonisehen Dystrophie liegen -- we- 
nigstens in bezug auf das Nervensystem. Denn die myotonische Ano- 
malie selbst ist ja wohl jederffalls dureh einen lokal in den Muskeln sich 
abspielenden pathologisehen ProzeB bewirkt. 

Nun einige Worte fiber die Blasen- und MastdarmstSrungen! Auch 
unser Patient leidet an Iaeontinentia alvae et urinae, wenn auch die 
letztere nur angedeutet scheint. Ieh m6chte gleich bemerken, dab ich 
dieses Symptom ebensowenig fiir ein ausschlieBlich zentral bedingtes 
halten kann wie die Reflexanomalie. Aber ich gebe zu, dab es nicht leicht 
ist, eine vollkommen befriedigende ErklErung zu geben. Einfach yon 
Sphincterschw~ehe zu reden, wie ieh das in der Literatur der myotoni- 
schen Dystrophie gefunden habe, diirfte nicht anggngig sein. Worauf 
sollte denn die Sphincterschwgche beruhen? Natiirlich, wird man 
entgegnen, auf einer Atrophie der Sphineteren. Nun ist es auffallend, 
dab bei dem Typus der prim~ren Myopathien, der Dystrophia muscu- 
lorum progressiva, niemals Blasen- und MastdarmstSrungen gefunden 
werden. Nimmt also bei diesen Erkrankungen der Sphincter nicht an 
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der allgcmeincn Dystrophie teil, mag diese noch so welt vorgeschritten 
sein, welchen Grund h~ttte man zur Annahme, dab das bci der myoto- 
nischen Dystrophie der Fall ist .~ 

/Die zun~tchstliegende Annahme wArc dann, daI~ nicht die atro- 
phische, sondcrn myotonische Bcschaffenheit dcr Sphinctcren die 
Inkontinenz verursache. I)cr reficktorisch bcdingte AbschluB yon Mast- 
darm und Blase ist, wie man vermutcn k6nnte, infolge dcr Myotonie 
kein vollstAndiger. Ebcnso wic beim Vcrsuch der Ausl6sung des 1)atellar - 
und Achillessehncnreflcxcs die bctreffendcn Muskeln infolge ihrer myo- 
tonischen Beschaffcnheit auf den Rcflexreiz nicht odor in geringem Grade 
rcagiercn, ebensowcnig verm6gen dic Sphi~cteren auf die willkfirliche 
Inncrvation, durch wclche das Individuum die andr~tngenden Exkrete 

zurfickzuhalten sucht, mit geniigender Kontraktion zu reagiercn. 
Der immer starker andrAngendc Mastdarm- bzw. Blaseninhalt fiber- 
winde dartn schlieBlich den Widerstand des starren Muskels. 

Ob die Ammhme der mytonischen Beschaffcnhcit dcr Sphinctercn 
befriedigendcr erscheint als der atrophischen, IABt sich nicht ohne 
wciteres entscheidcn. Selbstverstiindlich ist die oben gemachtc Einwcn- 
dung gegen einc eventuclle dystrophische Bcschaffcnhcit der Sphinctcrcn 
nicht ausschlaggebend. Kommt Sphinctcratrophie bei der primAren 
Myopathieen nicht vor, so k6nnte sie doch wohl bei der dystrophischen 
Myotonic Platz greifen. Entscheidung tiber diese Frage k6nntc nur die 
histologische Untersuchung dcr Sphincteren bringen. Bevor aber diese 
nicht zu Rate gczogen ist, wird man kaum das Recht haben, die Sphinc- 
terschwAche als einc zentral bcdingte zu erklAren. 

Andere ,,tabiformc" Symptome wic Ataxie usw. waren bei unserem 
Fallc nicht vorhanden. 

~Vir erkennen jedcnfalls, dab wir zur ErklArung gewisser tabiformcr 
Sympt, ome die Beziehung auf eiae zcntrale Sch~i~ligung nicht n6tig 
haben. ]:)as soil und kann aber nicht ausschlicl]en, dab eine solche, wenn 
sic, wie in cinzeblcn FAllen, tatsAchlich gefunden ist, zur Erkl~rung 
jener Symptome mit herangczogen wird. 

Nachdem wir so die weitgehende l~bereinstimmung tmsercs Falles 
mit den bisher ver6ffentlich~n Fi~llen yon myotordscher Dystrophie 
kcnnengelernt haben, hAtten wir uns zu fragcn, ob unscr Fail gecigaet 
ist, ctwas zur Aufkl~irung der noch so im Dunklen liegenden J~tiologic 
und Pathogenese dcr myotonischen Dystrophie, d. h. ihrer eigentlichen 
Ursache, beizutragen. 

Ich m6chte da zunAchst auf eincn Gcsichtspunkt hinweisen, der 
sich nicht nur aus dcr Betrachtung unseres Falles ergibt. Er scheint uns, 
abgesehcn yon anderen Gesichtspunkten, die Richtung zu wcisen, 
wo wir am Endc den Hauptangriffspunkt fiir die Erkrankung zu suchen 
haben: zentral oder peripher. 
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Es ist sehr wahrschcinlich, dal~ die ~rztlich beobachteten F~tlle 
yon Dystrophia myotonica, bevor sie ihre richtige nosologische Stellung 
bekommen haben, was ja erst eiae Errungenschaft des letzten Jahr- 
zehnts ist, in die Krankheitsgruppe der Muskeldystrophie eingereiht 
worden sind, Die Atrophie der MuskeLu ist ja schlieBlich das sofort in 
die Augen fallende Symptom, mit welchem u~s der mit ]ener Krankheit  
Behaftete entgegentritt. Dariiber wird die Klage des Patienten wegen 
seiner Muskelhemmung, zumal diese ja ausgesprochen nur an wenigen 
Muske!gruppen hervorzutreten pflegt, vernachl~ssigt worden sein. 
Andere Symptome, wie Katarakt  und Hodenatrophie, wird man als 
Degenerationszeichen aufgefal]t haben. 

Man ~ r d  sich auch vera~aBt gesehen haben, die Muskelatrophie 
nicht als Symptom einer prim~ren Myopathie anzusehen. Die Lokali- 
sation der Atrophie an den dist~len Teilen der oberen Extremit~t,  
die so oft in der Literatur erw~hnt wird und auch in unserem Falle so 
ausgesprochen hervortritt ,  l~Bt ja sofort an den D u c h e n n e -A r a n schen 
Typus, also an die zentrale Bedingtheit der Muskelatrophie, denken. 

Halten wir diesen Puakt  einmal lest und bringen ihn in Beziehung 
zu der T h o  rose nschen Krankheit  ! DaB diese als reine Myopathie 
aufzufassen ist, daran werden wir wohl in Anbetracht des Fehlens 
krankhafter Symptome an anderen Organsystemen zu zweifeln keinen 
Anla$ haben. Die Lokalisation der Muskelatrophie als solche ist also 
wohl geeig~et, ein Analogon zu den reiaen Muskeldystrophiea kon- 
struieren zu lassen. Wir batten dana zwei Krankheitspaare, eine 
pr und eine zentral bedingte Muskelatrophie und eine peripher 
und eine zentral bedingte Myotonie. 

Noch andere.Chaxakteristica, die beiden Krankheitspaaren eigen sind, 
scheiaen die 21ufstellung dieser Analogie zu rechtfertigen. So sehen wit 
.die p r i m a r e  M y o p a t h i e  e b e n s o  wie d ie  T h o m s e n s c h e  K r a n k -  
h e i r  m e i s t  m i t  H y p e r t r o p h i e n  v e r g e s e l l s c h a f t e t ,  wi~hrend es 
alas Charakteristicum sowohl der D u c he n h e - A t  a n schen Erkrankung, 
wie der Dystrophia myotonica ist, nm" dutch die  Muskelatrophie zu 
imponieren. Auf die Analogie der Lokalisation ist j a  schon oben hin- 
gewiesen. 

Wiirde nun noch die Analogie des elektrischen Verhaltens hinzu- 
kommen, alarm ware die (Jbereinstimmung eine ziemlich vollkommene. 
Nun weicht ja die myotonische Reaktion, welche wit auf elektrische 
Reizung bei der T h o m s e n s c h e n  Krankheit  finden, in sehr wesentlichen 
Punkten yon der lediglich herabgesetzten Reaktion, welche die Muskula- 
fur bei den primi~ren Myopathien bietet ,  ab. Diese Punkte sind so 
wesentlich und charakteristisch, da$ sie zur Aufstellung eines besonderen 
elektrischer~ Reaktionstypus, eben der MyR., gefiihrt haben. Was wit 
aber zur Durchfiihrung der Analogie brauchen, ist ja n u r  der Nachweis, 
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dab das elektrische Verhalten bei den Myopathien und der T h o  mse  n- 
schen Kranldaeit auf den peripheren, bei der D u c h e n n e -A r a n schen 
Kranldleit  und der Dystrophia myotonica auf den zentralen Sitz hin- 
weist, Dieser Nachweis wird erbracht  durch die Feststellung, dab die 
MyR. mit  der EaR. nichts zu tun hat, dab aber die elektrische Reaktions- 
weise der Muskeln bei der ])ystrophia myotonica mit  der EaR. in mehr 
oder weniger hohem Grade fibereinstimmt, l~ber den ersten Punkt  
sind die Akten geschlossen. MyR. ist yon EaR. toto coelo verschieden. 
Wir  kSnnen deshalb mit Sicherheit behaupten, dab die MyR. durch 
einen im Muskel selbst sich abspielenden pathologischen ProzeB bedingt 
ist. Wie steht es aber mit  dem zweiten Punkt  ? ~be r  diesen scheint 
mir der Streit noch keineswegs entschieden. Und hier m6chte ich an 
die oben begolmene Er6rterung des elektrischen Verhaltens bei der 
,Myo~onia dystrophiea wieder ankniipfen. 

Zungchst das negative Moment: Alle Untersucher st immen darin 
/iberein, dab die MyR. bei der letzteren Erkrankung in geringem Grade 
ausgeprggt  ist. Aueh unser Fall /st ein Beweis daf/ir, Die positiven 
Momente aber haben wir bereits vorgebracht:  die mehr oder weniger 
starke t terabsetzung der indirekten Erregbarkeit  und eine so ausge- 
sprochene tr~tge Reaktion bei direkter Reizung mit galvanischem Strom, 
dab es kein Mittel zu geben scheint, um diese yon der Tr~gheit, welche 
wir sonst bei der EaR. vorfinden, zu unterseheiden. Die yon S t e i n e r t  
und C u r s c h m a n n  angeffihrten Kriterien zur Unterseheidung der 
EaR. yon der MyR. schienen in unserem Falle zu versagen. Eine An- 
0-Z, welehe nach diesen Autoren im Gegensatz zur SchlieBungszuckung 
prompt  ablaufen soll, konnten wit an den s tark atrophischen Inter- 
ossei, an welehen wir so auflerordentliehe Reaktionstr~gheit fanden, 
fiberhaupt nicht feststellen. Mit Sieherheit kann ieh weiter sagen, daft 
das Zweite Kriterium, ngmlich prompte SchlieBungszuckung bei mehr- 
faeher Reizung, in unserem l~alle nicht vorhanden war. Das dritte 
Kriterium, die Trggheit bei der direkten faradischen Reizung, t ra t  
ebenfalls nicht in irgendwie bemerkenswerter Weise in unserem Falle 
hervor.  Die 1Reaktion war hierbei nur mehr oder weniger s tark herab- 
gesetzt. I m  tibrigen wiirde dieses dritte und auch wohl das erste Krite- 
r ium keineswegs aussehlaggebend sein, um das Nichtvorliegen yon 
EaR .  zu beweisen. Sind nur die ar~deren hauptsi~ehlichsten Reaktions- 
weisen der EaR.  vorhanden : -  herabgesetzte indirekte Reaktion, 
tr~tge Zucktmg bei direkter galvarfischer Reizung -- ,  so k6nnten sie nur 
beweisen, dab eine Misehung yon MyR. und EaR. vorhanden ist. Diese 
,,Misehung" oder ein ,,(A~bergang ' '  zwisehen beiden Reaktionsformen 
wird ja aueh yon manchen Autoren bei der Dystrophia myotonica 
angenommen. 

Nun wtirde die Entartungsreaktion, selbst wenn ihr Vorhandensein 
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mit Sicherheit nachgewiesen w/ire, zun~chst nur beweisen, dab ein 
pathologischer Prozel3 zentralw~rts vom Muskel angenommen werden 
mu/~. Ob dieser im Nerven oder in den Riickenmarkszentren sich 
abspielt, w~re damit noeh nicht entsehieden. Dai3 in manchen Fi~llen 
ein neuritischer Prozef~ angenommen werden muB oder doch sehr 
wahrscheinlich ist, beweist der oben zitierte Fall H o f f m a n n s .  Ebenso 
sind aber auch Fi~lle in der Literatur niedergelegt, welche weiter zentral- 
w~rts weisen. Wenn z. B. F u c h s  u .a .  yon fibriU~ren Zuckungen be- 
richten, so kan~ man eben nur an einen organischen Prozel~ in den 
trophischen Zentren denken. 

Geschlossen w~re die Beweiskette, wenn in diesen Zentren selbst 
eine pathologische Ver~nderung aufgefunden wiirde. Auch dieser 
Nachweis scheint iron, wenn auch nicht mit vSlliger Sicherheit, neuer- 
dings yon H i t z e n b e r g e r  erbracht. Er fand in einzelnen Zellen des 
Vorderhoras abnorme Vermehrung des Pigments, in anderen wand- 
st~ndigen Kern, in der ttalsanschwellung, welche ja wegen der Lokalisa- 
tion der Atrophien bei der Dystrophia myotonica yon besonderer 
Bedeutung ist, an vielen Stellen hyalin aussehende tigroide lose SchoUen. 
In der vorderen lateralen Gruppe erschienen die Zellen stellenweise 
auffallend klein und geschrumpft. Diese Stellen des Vorderhorns er- 
schienen manchmal so zellarm, dal3 man, obschon keine Lficken vorhan- 
den waren, doch an Zellschwund denken muBte. Doch glaubt H i t z e n -  
b e r g e r  diesen Punkt  wegen der Symmetrie des l~'ozesses auf beiden 
Seiten schwer entscheiden zu k6nnen. 

Wenn nun schon E r b  als Ursache der T h o m s e n s c h e n  Krankheit,  
bei welcher wir die Symptome wie den laathologisch-anatomischen 
Prozel~ doch ausschliel~lich in den Muskeln lokalisiert finden, eine 
T r o p h o n e u r o s e fiir m6glich Melt, ,,deren eigentlicher Ausgangspunkt 
und Sitz demnach in den zentralen trophischen Apparaten zu suchen 
w~re", um w[eviel mehr werden wir g rund  zu dieser Auffassung bei der 
Dystrophia myotonica haben, bei der wir die Symptome selbst ent- 
schieden auf einen zentralwi~rts yon dem motorischen Apparat sich 
abspielenden pathologisehen Prozel~ hinweisen sehen. Ob nun dieser 
Prozel~ in den Nerven oder im Zentrum sitzt, das ist eine Frage, die wir 
in dieser Form schon frfiher mit Riieksicht auf die Wahrscheinliehkeit 
einer vorliegenden Stoffwechselerkrankung als gegenstandslos erkli~rt 
haben. Es k5nnte sich hSehstens darum handeln, dab sic im einen 
Falle bald mehr hier, bald mehr da ihren Angriffspunkt findet. 

In weleher Form nun die supponierte zent.rale Erkrankung m i t  
einer Stoffwechselerkrankung oder gar mit einer etwa vorliegenden 
innersekretorischen Erkrankung in Verbindung gebracht werden kSnnte, 
dariiber haben wir tms noch zum Schlul~ zu ~ul~ern. In gewissem Sinne 
ist ja die Grenze zwischen beiden fliissig, da innersekretorische Anoma- 



252 J. Riilf: Zur Stellung der Dystrophia myotonica. 

lien ebenfalls den Stoffwechsel beeinflussen. Wir haben deshalb im 
vorigen hi~ufig von Stoffwechselerkrankung schlechtweg gesprochen, 
wollten damit aber kein Pr~tjudiz aussl0rechen. DaB aber in unserem 
Falle eine innersekretorische StSrung vorliegen kSnnte, darauf seheinen 
einige Symptome wie der Schilddriisenbefund, die geringe Eosinophilie, 
das angedeutete C h v o s t e k sche Symptom hinzudeuten. 

Wiirden wir nun, wozu wir nach den obigen ErSrterungen manchen 
AnlaB haben, die zentrale Mfektion des Nervensystems als die eigentliehe 
Ursache der gesamten Erkrankung anzusehen haben, so k6nnte eine 
innersekretorische St6rung wohl nur durch Vermittlung des autonomen 
Systems mit ihr in Beziehung gebracht werden. Nun wissen wit, dab 
bestimmte Zellgruppen, welehe an der l'Jbergangszone vom Vorderhorn 
zum Hinterhorn gelegen, yon S t i l l i  ng  als Seitenkerngruppe, yon C la rke  
als Intermediolateraltrakt beschrieben worden sind, als Ursprungskern 
des prKganglion/~ren sympathisehen Neurons angesprochen werden 
miissen. Wiirden sich nun die yon H i t z e n b e r g e r  gefundenen Ver- 
~nderungen im Vorderhorn bis in diese Zellgruppe erstreckea, so hi~tte 
man wohl einen einheithcher~ Ausgangspunkt zur Erkli~rung des gesam- 
ten Krankheitsprozesses vor sigh. Selbstverstgndlieh bedeutet diese 
Annahme nur eine Vermutung. 

Erkli~rt werden kann die Erkrankung natiirhch aueh dureh eine 
prim~re Stoffwechselver~nderung, welche auf das Zentrum, vielleicht 
auch auf die k6rperlichen Organe, Muskeln, Nerven und Driisen patho- 
logiseh einwirkt. Welehe Deutung die richtige ist, kann nur die weitere 
Forsehung lehren. 
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