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Ohne klinische und anamnestische Aufzeiehnungen, also bloB auf 
anatomischer Grundiage kann natfirlich nur die Diagnose einer soharf 
umsehriebenen Krankheitsform aufgestellt werden. Eine solche ist 
auch die Myatonia congenita, die eben in den letzten Jahren ihre 
anatomische Charakterisierung erhalten hat. Dieser Umstand erm6g- 
liehte nns die Diagnose in unserem Falle, wo der raseh erfolgte Tod die 
sorgfi~ltige klinische Untersuehung vereitelte, und somit mul~te die 
pathologisehe Anatomie und Histolegie die endgtiltige Aufkl~rung des 
Falles iibernehmen. Es wurden jedeeh mehrere histologische Veri~n- 
derungen in unserem Falle aufgefunden, die man in den bisherigen 
Myatonief~llen nicht besehrieb. Diese mehr graduellen Abweichungen, 
die das Krankheitsweselt nieht beeintr~ehtigen, befi~higen uns, an- 
l~Blieh dieses Falles mehreren Problemen der Myatonie n~herzutreten, 
worin wir eben die Bedeutung des vorliegenden Falles sehen. 

Anamnestische Aufzeichnungen. 
g .  Pfaff, 8Monate alt, Knabe, drittes Kind, zwei Geschwister 

gesund. Die Geburt vollzog sieh sehr raseh, sie nahm nur ungefi~hr 
20 Minuten in Anspruch. Es fiel gleich nach der Geburt auf, dab die 
FfiBe gegen den Baueh geriehtet und die Zehen so lest an die Bauchwand 
gepreBt waren, dab dadurch kleine Einkerbungen verursacht wurden; 
die Arme waren an den Rumpf gedrfiekt; der reehte Humerus erlitt 
einen Knochenbrueh. Des Kind wurde wegen der abnormen Haltung 
seiner Gliedmagen auf die orthop~disehe Abteilung des ,, U] Szt .  Jdnos" -  

Sloitals (Budapest) aufgenommen, yon w o e s  noch am selben Tage der 
Kinderabteilung iiberwiesen wurde. Die eingehende klinisehe Unter- 
suchung konnte aber nieht vorgenommen werden, da der Kranke infolge 
einer ,,angeblichen Eklampsie" am n~chsten Tage s~arb. -- Es sei mir 
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a u e h  an  dieser  Ste l le  e r l aub t ,  H e r r n  Prof .  Horvdth, d e m  V o r s t a n d  de r  

o r t h o p ~ d i s e h e n  Abte i lung ,  meiner t  he rz l i ehs t en  D a n k  auszusp rechen .  E r  

f iber l ie8 uns  zur  a n a t o m i s c h e n  U n t e r s n c h u n g  den  w e r t v o l l e n  F a l l  in  

l i ebenswi i rd igs te r  Weise ,  sowie die a n a m n e s t i s c h e n  D a t e n .  Die  S e k t i o n  

w u r d e  d u r c h  D o z e n t e n  Minich vol lzogen ,  seine wicht iger t  A n f z e i c h n u n -  

gen  b e n u t z t e  ich bei  d e m  n a c h f o l g e n d e n  Befund .  

Makroskopischer Befund. 
Das subeutane Fett~polster is~ sehr breit, von hgrterer Kousistenz. Seine Vet- 

teilung ist nicht gleichmgBig, da es fiber den GliedmaBen eine iiberaus breite Schieht 
bildet, wohingegen am t~umpfe eine 
relativ schmglere Schieht anzutreffen 
is~. Die Gliedmagen sind in abnormer 
t Ial tung,  u. zw.: die Hgnde sind im 
ttandgelenk stark tlektiert nnd die 
Finger befinden sich in Geburtshelfer- 
stellung; die Oberschenkel sirtd in 
dem Htiftengelenk nach auBen rotiert 
und abduziert, Kniegelenke in Flexion 
yon 900; die FiiBe sind einwgrts ge- 
kriimmt, so dab die plantaren Flgchen 
der FtiBe medianwgrts schauen. Diese 
Verhgltnisse werden durch die photo- 
graphische Aufnahme der Leiche ver- 
al)schaulicht (Abb. I ). Es konnten bei 
der eingehenden Untersuchung ein- 
zehm Muske]n gar nicht herausprgpa- 
riert  werden, deun die fibermggige 
Entwicklung des Fettgewebes gestat.- 
te~e nur die Auffindung einzelner 
Muskelgruppen. 

In dem dieken Fettpolster der Bacl"en 
landen wit nur hier und da einige 
schwaehgelbe Muskelstreileu einge- 
bettet ;  die Ringmuskulatur des Mun- 
des ist auch sehr sehm~iehtig. Die 
Zungenmuskulatur ist yon gelbbr/iun- 
]ieher Farbe. Das Unterhautfett-  

Abb. 1. Photographisehe Au~nahme der gewebe am Halse ist nicht zu breit; 
Leiche; zu bemerken sind die Contrae- die Muskeln weisen eine getbliehe 
turen der unteren und oberen Extremi- Farbe auf. Die groBen und klelnen 
tgten. :Keine Anzeiehen einer besonderen Brustmuskeln sind als schmale Mus- 

Muskelatrophie. kelplatten anzutreffen. --  {Tber den 
Musculus deltoideus breitet sieh ein 

diekes Fettgewebe aus, worunter sich die etwa ~/.~ em dieke, brgunliche, yon derben 
Streifen durehwobene Muskelmasse des Deltoideus befindet. --  In den ganzen oberer~ 
(;liedma/3en -- Ober-, Unterarm, Hand uudFinger -- linden wir keine Spur yon nor- 
malem Muskelgewebe, nur in der Tricepsgegend kann man schmale, gelbe Muskel- 
strgnge erkennen. Dadurch, dab dieStelle der starkatrophisehenMuskeln durcheine 
groBe Fettanhgufung ausgeliillt wurde, blieb die gugere Form der GliedmaBen 
bewahrt. --  Die Schullerblattmuskulatur (~. supra-, infraspinatus, teres minor) ist 
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nur  als ein etwa 10 mm breiter  schwachbrauner  Muskelstreifen vorhanden,  bedeckt  
von einer 1 - - 1 ~  em dicken Fet tschicht .  A m  Rii.cken ist  d~s subcutane FettgeWebe 
im Gebiet des Trapezius und  Rhomboideus ungefi~hr ~ cm dick, sehr sehmale 
Muskelstreifen enthal tend.  Die t iefen Rfickenmuskeln, wie der M. spinalis longiss. 
dorsi, sacrospinalis usw., sind yon brgiunlich-roter Farbe und bilden mdchtigeStrdnge. 
Die Intercostalmuskulatur ist  yon gelben S~reifen durchwoben. Das Zwerch/eIl ist~ 
schmal, an der Sehnittfl~che br~tunlich-gelb. Bauchmuskeln normal  entwickelt,  
etwas gelb. In  der GIutiialgegend ist  breites subcutanes Fettgewebe, darunter  
briiunlich-rote Muskulatur  yon ansehnlicher Menge. An der inneren und  vorderen 
Oberflgche des Oberschenkels (M. quadriceps usw.) i inden wir eine 4 cm dicke Fet t -  
schicht  und  in seinem dem Femur  nahcliegenden Teile gelbe Muskelstreifen bzw. 
Str/~nge eingebettet .  An der h in teren  Fl~che des Oberschenkels is~ unter  brei tem 
Fet~polster die br~unlich-rote, etwas gelbgestreifte Muskulatur des M. biceps zu 
sehen. An der vorderen F1/tche des Unterschenkels l inden wit nur  in der Tiefe des 
2 cm dicken Fettgewebes Muskelres~e, hingegen ist  an  der h in teren  Fl~tche die 
Beugergruppe (M. gastroenemius) auch hier gut  erhalten. - -  Die Muskeln der 
Zehen sind an  der Plantarfl/~ehe noch zu erkennen (M. lumbricales, flexor hallucis 
brevis), hingegen an der dorsalen Fl~che finden wir keine Spur yon Muskeln. 

Mikroskopische Untersuchung. 
An den mit  Toluidmblau und  van  Gieson gefgrbten Schni t ten de8 Ri~ckenmarkes 

fgllt schon bei schwacher VergrSBerung die verminderte  Zahl der gro~en moto- 
r isehen Nervenzellen des Vordcrhornes auf. Die Zahlredukt ion der Zellen verhMt 

Abb. 2. Toluidinblau-Farbung.  VI. CervicMsegment. Man s ieh t  die iiberaus 
schlauken VorderhSrner, wodureh der Querschnit t  dem eines oberen cervicalen 

oder eines dorsalen Segmentes ahnlich .wird. 
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sich in den untersuchten Rtickenm~rksegmenten folgendermaBen. In  dem III .  Cer- 
vicalsegmente ist der dorsolaterMe Kern (N. aceessorius), wegen teilweisen Fehlens 
der groflen motorisohen Zellen sehr zellarm. Reieher an Zellen ist die ventro- 
mediale Gruppe. Die Konturen der grauen und weiflen Substanz weiehen nichg 
yon den nermalen ab. C. IV. Der Processus cervie, lat. fehlt saint dem Proc. eervie. 
medius, wodurch die Form des Vorderhorns e~was verschm/~ler~ ersehein~. Der 
dorsolater~le Kern fehlt g~nzlieh, wohingegen in den ventrolateralen und 
Stillingschen Kernen einige Zellen noch zu sehen sind. Die Zellen der ventro- 

Abb. 3. Bielschowsky-Fibrillenimpr/ignation. Cervicalanschwellung. Auffallend is~ 
die grof?e Zellarmut des Vorderhorns. In dem ven~rolateralen Kern sind 2, in den 
medialen Kernen etwa 5 Nervenzellen zu sehen. Die dorsola~erale Ze]lgruppe fehlf~ 

gg, nzlich. 

medianen Gruppe sind vollz~thlig vorhanden. Die eben erw~ihnte Verschm~lerung 
der grauen VordersSmlen steiger~ sich welter in C. V und erreicht in C. VI ihren 
gr6gten Grad. Durch diese immer mehr sich akzentuierende Verschn~glerung 
beider Vorderh6rner entsteh~ ein Bild im C. VI, welches an den Querachnitt eines 
tiefer liegenden Dorsalsegmentes erinnert (s. Abb. 2). Das Fehlen der ventro- und 
dorsolateralen Zellgruppen stellt die Abb. 3 dar. Die zentrale Zellgruppe is~ hie 
und da noch erkennbar, die ,,mit~elgroBcn Hinterhornzellen" sind in geniigend 
groger Zahl aufzufinden. --  Die Schlankheit der Vordersgulen is~ in C. V I I  und 
C. VI I I  den vorigen Segmenten ~hnlieh. Die starke Vorderhornverschm~tlernng 
ver~tndert gleichzeitig das ganze Querschni~tsbild des Rtickenmarks, das hier stat~ 
der normulen ovalen Form eine runde Ges~al~ annimmt. Die Quantita~ der weiBen 
Substanz ist jedoch nur scheinbar vermindert. Die sonst m~ehtige ventro- und 
dorsolaterale Zellgruppe fehl~ bier ggnzlich, mit Ausnahme yon 2--3  Zellen, die 
sich in der dorsolateralen Ecke befinden, lVlitunter erblickt man Reste aueh yore 
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ventrolateralen Kern. Die medialen und Mittelzellgruppen, ferner einige Zellen 
der ~ucleus Stillingi sind best/~ndig aufznfinden. Der la~erale kleinzellige Kern 
(N. sympathieus lat. inferior Jaeobsohni) wird in C. V I l I  durch den Ausfall der 
dorsolateralen Zellgruppe besonders hervorgehoben. --  Die/~uSeren Konturen und 
die Gestalt der VorderhSrner des Dorsalmarkes weichen yon dem normalen Bild 
nieht ab. Die lateralen Kerne sind aueh hier zellarm, doch sind in dem ventro- 
latera]en zuweilen mehrere Zellen sichtbar. Die medialen und Clarkeschen Kerne 
besitzen die normale Zellquantit~Lt. --  Die Vorders~iulen des oberon Lumbalmarkes 

Abb. 4. Bielschowsky-Silberimpr/~gnation. V. Lumbalsegment. Samtliche Zell- 
gruppen enthalten zahlreiche grol~e gut impr/~gnierte Nervenzellen. 

(L. I - - I I I )  sind etwas verschm/ilert, in den tiefen Querschnitten (L. I I I - - V )  abet 
erroichen sie die normale Konfiguration. Dieser Unterschied macht sich aueh im 
Vorhalten der Zellgruppen erkennbar, indem wS~hrend der laterale Kern in den 
oberen Segmenten bis auf 1--2  Zellen gesehwunden ist, so ist hingegen in den 
~ieferen Segmenten eine geniigend zellreiehe dorsolaterale Zellgruppe anfzufinden 
(Abb. 4). Die medialen Kerne sind normal. --  Die zunehmendo Ann/~herung an 
die normalen Verh/~ltnisso betreffs der lateralen Kerno kann man an sakralen 
Sehnitten noch welter verfolgen, in denen so die dorso- wie ventrolaterale Zellgruppe 
schon den normalen Zelh'eichtum erreich~. 

Mit st~irkerer Vergr6[3erung ist eine sehwere Nervenzellver~nderung siehtbar, 
die sieh so auf den Querschnitt wie auf die Lange des Riiekenmarkes ausbreitet. 
Diose besehrankt sich aber nicht allein auf die VorderhOrner, sondern ist ganz 
diffus; die sehwersten Degenerationszelltypen linden wir aber doch immer zwischen 
den 1--2 persistierenden Zellen der sonst fehlenden lateralen Kerne. Im Leibe 
der Nervenzellen zeigt sich ein VerfltissigungsprozeB in verschiedenen Stadien: 
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bald sieht  man im Zelleib feine K6rnehen, bald Vakuolen, endlich werden die Zell- 
grenzen versehwommen. Der Kern der Nervenzellen ist entweder sehr dunkel  ge- 
f/trbt, oder vergr6Bert und  die Kermnembran  verliert ihre seharfen Konturen ;  
die Dendri ten sind weft verfolgbar und  sind zuweilen eigenartig ausgezaekt und  
knotig (s. Abb. 7), das andere Mal glat t  und  gleiehm~gig aufgebl~ht. In  ihrem 
Innern  k6nnen sie dieselben Ver/tnderungen aufweisen wie das P lasma der Nerven- 
zellen. Sehr selten sind aueh pyknotisehe Zellformen anzutreffen. Uberaus Mufig 
ist die Neuronophagie in ihren versehiedenen Stadien: yon d e r n u r  eben beginnen- 
den Neuronolyse (s. die Abb. 5 u. 6) bis zu einer Gliazellvermehrung, die die Gestalt  

Abb. 5. Toluidiilblau-F/~rbung. Grol~e motorisehe Vorderhornzelle mit  iiberaus 
duuklem Kern  und  krankhaf t  ver/~nderter Nisslstruktur.  Die Dendri ten sind 
seharf kontur ier t  nnd  weft verfolgbar. Einige unscharf  eingestellte apolare Glia- 
zellen belagern die Nervenzelte, andere weisen in ihren Kernen k6rnige, regressive 

Verfinderungen auf. 

einer Nervenzelle nachahmt.  --  Die neuronophagischen apolaren Gliazellen sind 
mit  schmalem Plasmasaum versehen und verschmehen nieht  syneyt iumart ig  mit- 
einander. Dies stellt  Photogramm 7 dar. Die Gliakerne erliegen diffuserweise, also 
aueh in dem neuronophagisehen Kn6tehen,  einer regressiven Kernvergnderung:  
man kann  n~tmlich rein- oder grobk6rnige Total- oder l~andhyperehromatose nnd  
nadelpolsterartige Kernwandsprossungen beobaehten. An Markscheidenbildern 
(Spielmeyer) ist  die weige Substanz des gi iekenmarkes ganz normal. In  der grauen 
Substanz besteht  ein diffuser 3/iarkausfM1, der noeh mehr in die Augen springt,  
wenn man zur Kontrolle gesunde Vergleichspr/~parate yon gteiehem Alter heran- 
zieht. Die versehonten Markfasern sind versehm/ilert und  zeigen bei Immersions- 
be~raehtung versehiedenartige Degenerat ionsiormen (Vakuolenbildung, Mark- 
zerfall). --  Die Nervenzellen sind an  Fibrillenpr/~paraten (Bidschowslcy) im allge- 
meinen massiv impr~igniert, enthal ten  Vakuolen und  gr6bere Silberk6rnehen, die 
auch in den Dendri ten aufzufinden sind. In  dem lumbosakralen Teil des Riicken- 
markes kommen aueh Nervenzellen yon ganz normMer FibrillenstrukSur vor, ob- 
wohl sie mit  -Nissl-F~rbung sehwere Veranderungen aufwiesen. Aueh an den 
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Axonen der gr~uen Substanz bekommen wit Anzeiehen pathologiseher Verande- 
rungen zu sehen. 

Abb. 6. Tohidinblau.  Motorisehe Vorderhornzelle mit  einer ansehlflichert Kon- 
kav i~ t ,  in der eirte vergrSl~erte apolare Gli~zelle sitzt: Neuronophagie im An- 

fangssgadium. 

Scharlachrot- (Herxheimer), Nilblausulfat-, sowie Osmium-F~rbung weisen nur 
verschwindend kleine Mengen yon Fetg naeh um die Capillaren und Gliakerne. --  

Abb. 7. Toluidinblau. Fast  beendete Neuronophagie einer Vorderhornzelle. Die 
in der Neuronophagie ts Gliaze]len sind individuell zu unterseheiden, d .h .  
sie bilden kein Syney~ium. Bemerkenswert sind auch die weir sichtbaren, wabigen 

Dendriten der Nervenzelle. 

Gliafaserbilder zeigen keine wesentliche Abweichung yon den normalen Verh~lt- 
nissen, 
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Die vorderen Wurzeln des R~ekemnarks sind gegentiber der hinteren auffallend 
schmal. Da abet in dieser Hinsieht aueh das normale Rttekenmark eine Differenz 
aufweist, vergliehen wir unseren Fall mit gesunden Kontrollprg~paraten. Das Er- 
gebnis dieses Vergleichs ist, dab die Vorderwurzel des Cervicalmarkes (C. VI his 
C. VIII) sehr erheblieh, w/~hrend die des obereu Lumbalmarkes nut in kleinerem 
Marie verschmi~lert ist. Trotz diesel" Verschmfilerung ist aber die Markf/irbung der 
Vorderwurzeln massiv und land daria keine ~Biudegewebsvermehrung start (an 
v. Gieson-Pr~paraten). Die Konturen der Markfasern sind zuweileu versehwommen 
und zeigen eine sehattenartige spongiSse Struktur. Fettf~rbungen negativ. 

Die intervertebralen Ganglien enthalten Nervenzellen, die (an Bielschowsky- 
Pr/iparaten) stark gezackt aussehen; ihre Sate/liten sind hie und da m~Ng ver- 

Abb. 8. Bielsehowsky-Fibrillenimpr/tgn~tion. Plexus brachialis: a) stellt die 
Sehl~ngelung eines Axons in Umgebung intakter Aehsenzylinder dar; bei b) ist 
die seheinbare Fragmentation eines Axons zu sehen, der aber durch die zuf/tllige 
Sehuittftihrung des Mikrotommessers zustandekam, wodurch der ursprtinglieh 

geschli~ngelte Axon in Fragmente zerlegt wurde. 

mehrt. Uber die pathologische Bedeutung dieser Veranderungen kann ich mich 
nicht ~uBern. 

In den Kernen der Oblongata (Hypoglossus, Vagus, Vestibularis usw.) sind die- 
selben diffusen ZellverS, nderungen siehtbar, die bei dem Riickenmarke besehrieben 
wnrden, mit dem Untersehiede, dab sie hier zu einer zahlenmaBige~l Reduktion 
der Nervenzellen nicht gefiihrt hubert. Die Weigert-Fgrbung ergibf~ bier, sowie im 
Pens, normale VerhMtnisse. 

Die graue Substanz des Kleinhirns ist so im Wurm, wie in den Hemisph~ren 
yon einer auBeren XOrnersohicht begrenzt, die aus 1--2 Zellreihen bestehto und hie 
und da unterbroehen ist. Da diese auBere K6rnersehioht nach Biach bei einem 
8 Monate alten Sgugling in den Hemisphgren eine oft unterbrochene, nut einzellige 
Zellreihe bildet und im Wurm iehlt, kann in diesem Falle eine nieht hochgradige, 
aber zweifellos besteheude Persistenz der oberflaehliehen K6rnersehieht fes~,gestellt 
werden. Die Zell- und Markbflder zeigen keine Abweiehungen. -- Groflhirn ohne 
Besonderheit. -- Die per@heren Nerven (Plexus brachialis) f~trben sieh nach ~Ssid- 
meyer gleiehm~Big dunkelblau; an den Markhifllen sind kleine, perlsehnurartige 
Schwellungen oder eln Zerfall in kleinere oder grOgere Markballen zu beobachten. -- 
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An Silberpr/~paraten ist der gr5Bte Teil der Axons ~ul3erst dtinn. Diese kOnnten 
auch wohl Rsmaksche nackte Achsenzylinder sein, wenn die betreffenden ~erven 
mit ttilfe der Markscheidenfgrbung sich nicht gleichmgBig i/~rben wiirden, und so 
miissen wir annehmen, dal3 Zumindest sin Teil der dtinnen Axone gewil~ infolge 
des pathologischen Prozesses zustandegekommen ist. Die AxoDe zeigen spindel- 
f6rmige Anschwellungen, mattere Imprggnabion und Einkerbungen, ab und zu 
kommt auch Axonfragmentation vor. An den Achsenzylindern sitzen oft kleine 
Seitendornen; einige Axoaen zeigen auf umschriebener Strecke -- ohne ihr Kaliber 

Abb. 9. It~matoxylin van Gieson. Musculus gastrocnemius. In der Mitts des Seh- 
feldes ist sin machtiger Strang zu sehen, der yon Sarkolemmkernproliferation 
besteht. Die Muskelfasern sind schmal, doch mit distinkter Querstreifung; zwi- 

schen derselben m/~$ige Bindegewebsproliferation. 

wesentlich zu /~ndern - -  eigenarbige, korkzieherartig sich aufrollende Schl/~nge- 
lungen; als sin Vorstadium zu diesen Bildungen kSnnte der hie und da beobachtete 
wellige Verlauf des Aehsenzylinders betraehte~ werden. Abb. 8a veransehaulich~ 
dieses eigenartige Benehmen des Aehsenzylinders zur Geniige. 

Von don Muskelgruppen erlitten noch am wenigsten die r l~tickenmuskeln 
und die Beuger tier Oberschenkel sine Veranderung, sowie die Glut~al- und Bauch- 
muskulatur, also diejenigen Muskeln, die schon makroskopisch verh/iltnismaBig 
gesund aussahen. Mitunter ist abet auch in diesen die L/~ngsstreifung starker aus- 
gepr~gt und es kommer~ auch verschm~lerte Muskelfasern und geringere Sarko- 
lemmkernvermehrung vor (z. B. an tier hintererl Seite des Oberschenkels). --  In 
den Muskelfasern der Zunge, des Zwerchfells, der Intercostalmuskulatur nnd tier 
]3eugergruppe des Unterschenke]s sind-die pathologischen Ver/~nderungen mehr 
akzentuiert als in den vorhin beschriebenen Muskelgruppen, und ihre Fasern sind 
dicht aneinander gelagert, ohne ansehnlichere Dazwischenlagerung des Fettes. 
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So fohlt die Querstreifung im Zwerehfell g/tnzlich und die L/tngsstreifung ist  ver- 
wasehen, die Muskelfasern sind teilwelse homogen und  zeigen Sarkolemmkern- 
vermehrung. I)iese Kernvermehrung des Sarkolemms hebt  sieh besonders seh6n 
in der Beugemuskulatur  des Untersehenkels hervor (s. Abb. 9), und  zwar sind hier  
so spindelf6rmige wie rosenkranzart ige KernsehlKuehe zu finden. Es kommt  aueh 
auf dieser Abbildung genttgend zum Vorsehein, dab die Muskelfasern t rotz  ihrer  
Sehmalhei t  gute Quer- und  L~tngsstreifung besitzen; zwisehen den 1Kuskelfibrillen 
maeht  sieh eine m/~gige Bindegewebsvermetn'ung bemerkbar.  --  Am sehwersten 

Abb. 10. It/~matoxylin van  Gieson. Sehultermuskulatur.  Bemerkenswert, sind die 
Muskelinselchen, die yon starker  Fettgewebeproliferation umgeben sind;  die Quer- 
und  L~ngsstreifung der einzelne~l Muskelfasern sind verschwommen. Sarkolemm- 

kerno und  Bindegewebssepten zeigen eine m~tBige Vermehrung. 

s ind die Muskeln der oberen Extremit~iten, die Brustmuskeln und  die Extensoren 
der unteren  GliedmaBen yon der beschriebenen Ver/~ndernug betroffen. In  diesen 
Gebieten k6nnen die Muskelfasern n~tmlieh nut  als kleine Inseln im m~chtigen 
Fettgewebe aufgefunden werden, u. zw. in den dem Knoehen naheliegenden Teilen. 
Die Fasern  der Muskelinseln sind yon versehiedenem Kaliber:  tells sind sie s tark  
verschm~lert  und  weisen nu t  eine L~ngsstreifung auf, teils en tha l ten  sie Meine 
Vakuolen oder sind yon einer versehwommenen, homogenen oder feink6rnigen 
Struktur .  Soleh eine Muskelinsel mi t  umgebendem Fettgewebe stellt  die Abb. 10 
dar. Die Gegenwart hypertrophischer Muskel/asern in unseren Pr~paraten kon~ten 
wir nicht /eststellen. -- Das Fettgewebe kommt  an  Herxheimer-Pr~paraten nur  
teilweise zur Darstellung, denn ein ansehnlicher Anteil  der Fettzellen bleibt  un- 
ge~arbt; hingegen wird mit  Hilfe der Osmium-, Nilblausulfat- und  Sudanreakt ion 
das gesamte Fettgewebe gefiLrbt. AuBerdem ~arbt das Nilblausu]fat einen Tell des 
FetC~s ziegelrot, anderen Teil dunkelviolet t  oder dunkelblau an und  weist in  den 
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sehr schwer ver/~nderten Muskeln der oberen Extremit&t und der Brust die Gegen- 
wart feiner violettfarbiger FetttrOpfchen n.ach. -- Des dunkelviolette Fett zeigt 
rait dem Polarisationsmikroskop gegentiber dem rotfarbigen keino Abweichung. -- 
Es gelang uns nicht, die Nervenendpl~ttchen nach Bielschowkys Silbermethode zu 
impr~gnieren, dahingegen wiesen die Muskelfasern tells sehr scharfe Querstreifung, 
teils feine k6rnige Struktur auf. ])as Sarkoplasma ist am Ende der Sarkolemma- 
kerne mit feinen SilberkSrnchen belegt. An den im Zwischenbindegewebe ver- 
laufenden Axonen machten sich spindelfSrmige Anschwellungen oder knotige Yer- 
dickungen bemerkbar. 

Wit konnten keine noch so geringe Spur einer Entzi~ndung, weder im Zentral- 
nervensystem noch an der Peripherie, nachweisen. 

Zusammenfassung der histo]ogischen Ergebnisse. 
Im t~iickenmarke sind die lateralen Zellgruppen der VorderhSrner 

nut durch vereinzelte motorische Zellen repr~sentiert. Dieser Kern- 
mangel ist am seh~trfsten in den ttals- und Lendenanschwellungen aus- 
gepr/igL, doch eine gewisse, mehr-minder ausgesproehene Reduktion ist 
in der ganzen L~nge des l~iiekenmarkes aufzufinden, mit Ausnahme der 
sakralen Segmente. Die Zellen der lateralen Kerne des Lumbal- und 
Sakralmarkes nehmen yon oben nach unten stetig zu und erreichen end- 
lieh in den Sakralsegmenten einen vollst~ndig normalen Fettreichtum. 
Dieser Kernsehwund f~llt an den Vorders~ulen der Cervicalanschwellung 
schon makroskopisch auf, well die laterale Ausbuchtung der Vorder- 
hSrner fehlt, wodureh ein Quersehnittsbild entsteht, des dem des 
Dorsalmarkes durchaus ahnlich ist. Des Dorsalmark selbst weist keine 
grSbere Abweichung yon der Norm auf, indem der Clarkesche Kern zell- 
reich ist und nur der latera]e Kern einen gewissen Zellmangel aufweist; 
hingegen zeigg des obere Lende~mark eine geringe VerschmMerung des 
Vorderhorns. Die medialen Kerne bilden in sgmtliehen HShen zellreiche 
Gruppen. Der beschriebene Kernaus]all und Vorderhornverschmiilerung 
zeigt strenge bilaterale Symmetrie. --  Die Nervenzellen sind diffus er- 
krankt, sie cr]eiden Chromolyse, Vakuolenbildung und Neuronophagie 
und enthMten algentophile DegenerationskSrnchen. Der Krankheits- 
prozeB ist in den sakrolumbalen Abschnitten milder, hier kommt auch 
normale fibrill~re Struktur vor. Die Kerne der Gliazellen zeigen re- 
gressive Ver~nderungen: kSrnige Hyperchromatose und Kernwand- 
sprossung. Die Markfasern sind in der gcauen Substanz gelichtet, in der 
weil3en Substanz yon normaler Diehte. --  Die vorderen Wurzeln fanden 
wir in tier Halsansehwellung heehgradig, in der lumbalen nut in minde- 
rem Grade versehmglert, ihre Markf~rbung ist gleichm~13ig intensiv, mit 
sp~rlichen Zeichen des Zerfalles. --  Die hinteren Wurzeln und die inter- 
vertebralen Ganglien sind normal. --  I n  den peripheren Nerven 
ist augenseheinliehokein Markausfall, die Markhiillen zeigen ZerfaUs- 

,erseheinungen, die Axone vakuo]ige Anschwellungen; die Achsenzylin- 
der bilden hie und da eigenartige Schlgngelungen. Lipoidf~rbung fiillt 
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so im Rfickenmarke, wie in den vorderen Wurzeln und peripheren Nerven 
negativ aus. -- Die Nervenzellen der Medulla oblongata zeigen milderc, 
diffuse Vergnderungen; Markfgrbung normal. In  dem Kleinhirn ist 
eine mgBige l~esistenz der/iuBeren KSrnerschieht zu beobachten. Gro[J- 
hirn ohne Befund. -- Das Muskelgewebe wird dureh das stark vermeh~e 
Fettgewebe in kleine Inseln zertegt; die Muskelfasern sind ent- 
weder sehmal oder yon normaler Dicke; hypertrophische Fasern sind 
nicht zu finden; die L~ngs- und Querstreifung ist teils sehr scharf, teils 
verschwommen. In letzterem Falle k6nnen die Fasern homogen oder 
feingek6rnt sein. Zwischen den Fasern ist Sarkolemmkernvermehrung 
und m~Bige Bindegewcbsproliferation zu finden. Die Axonc, die 
im Intermysium verlaufen, bi]den perlschnurartige Anschwellungen und 
sind hie and da fragmentiert. In den stark degenerierten Muskelfasern 
sind mit l~ilblausulfat feine FetttrSpfehen nachzuweisen. Dieser 
Farbstoff f~rbt das intermuskulare Fettgewebe mit verschiedencn Farb- 
nuancen (violett bis rot) an. 

Bei l~bersicht dieser interessanten anatomischen Bilder taucht zuerst 
die Frage auf, ob in unserem Falle yon einem lsongenitalen Muskelde]ekt 
oder yon einer Muskeldegeneration die Rede sein kann ? Das m~chtig ent- 
wiekelte Unterhautfettgewebe spricht schon im voraus gegen die An- 
nahme yon kongenitalen Muskeldefekten, d~ fiber solchen nieht nur keine 
iiberm~Bige Fettansammlung stattfindet, sondern es geht sogar die 
normale Fettqu~ntit~t ab, wobei noeh an der t t au t  verschiedenartige 
Ern~hrungsstSrungen gefunden wcrden kSnnen. Diese letztere Annahme 
wird yon dem histologischen Befund unseres Falles g~nzlich widerlegt, da 
in dem die Muskeln substituierenden Fettgewebe kleinere oder gr5I]erc 
Muskelinselchen oder Muskelstr~ngchen beinahe kabelartig eingebettet 
waren. Die Muskelfasern selbst waren verschiedenen pathologisehen 
Ver~nderungen unterworfen. Die Muskulatur stellt also das Bild eines 
d~thologischen Prozesses dar, und da mit diesem Schwund des Muskel- 
parenchyms gleiehzeitig eine Ersatzwucherung des Fettgewebes einher- 
ging; ist es erkl~rlich, dab die ~uBere Form der Leiche nichts von dieser 
Muskelatrophie verriet. Es kann sogar der progressive Charakter des 
Prozesses unzweifelhaft festgestellt werden, indem wir in den Muskel- 
f~sern feine FettkSrnchen und verschiedenartige pathologische Ver~n- 
derungen begegneten. 

Eine weitere Fr~ge ist es, ob es sick aueh im Zentralnervensystem um 
einen Krankheitsproze]3 handelt? Die Entscheidung dieser Frage ist 
anscheinend leicht, da sick im l~fiokenmarke diffuse Nervenzelldegene- 
rationen und typische Neuronophagien vorfanden. Sic wird aber er- 
schwert durch Feststellung des Ausfalles im lateralen Kern, wodurch 
die Verschm~lerung der VorderhSrner in den Hals- und Lumbalanschwel- 
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lungen zustande kam. Diese kSnnen nimlich entweder als das Resultat 
desselben Krankheitsprozesses betraohtet werden, der im Riicken- 
mark aueh allgemein sichtbar ist, oder aber kSnnten sie mit einer Ent- 
wicklungshemmung (mit Kernhypo- bzw. Kernaplasie) erkl~rt werden. 
Welehe Auffassung wird denn dutch die histologisehe Untersuehung 
gerechtfertigt ? Die sorgf~ltige Untersuehung des Zentralnervensystems 
gibt auf die Frage keine sichere Antwort, weil gegen die Beweisgriinde 
einer Entwicklungshemmung triftige Argumente eines im Gange be- 
findliohen pathologischen Prozesses entgegengestellt werden kSnnen. 
So sprieht z. B. gege~ Kernhypo- bzw. -aplasie die Tatsache, da$ der 
Ausfall der Zellgruppen niemals vollsts ist, da wir an einigen unserer 
Sehnitte 1--2 Uberbleibsel von Nervenzellen auftreffen konnten, die 
eben der gleichen Degeneration anheimfielen, wie die Nervenzellen an 
anderen Stellen des 1%iiekenmarkes; gegen Kernhypoplasie spricht es 
aueh, da$ die Erkrankung der Nervenzellen in dem lumbosakralen Tell 
des Riickenmarkes sich mildert, wobei ein nennenswerter Kernausfall 
des Vorderhorns nicht zustande kam; ferner, dab die lateralen Kerne 
im dorsalen Marke mehrere Zellen enthalten, und gleichzeitig weisen 
die grauen HSrner normale Form auf. tIingegen spricht/i~r eine Kern- 
aplasie, da$ in den atrophisehen vorderen Wurzeln und peripherisehen 
Nerven keine Bindegewebsprohferation verzeichnet werden konnte, 
d .h .  dal~ diese simtlich intensive Markf~rbung angenommen haben. 
Wenn n~mlieh die Nervenzellen des l%iickenmarkes durGh einen Krank- 
heitsproze$ zerstSrt w~ren, so miif3ten wegen Ausfall der Nervenfasern 
die vorderen Wurzeln und peripherischen Nerven Liieken zeigen. -- Und 
so sehen wit uns genStigt auf diese Frage auSerhalb des Nervensystems 
die Antwort zu suchen. Wir erhalten sie bei der Priifung des gegenseitigen 
Verhiltnisses der Ver~nderungen des l~iiekenmarkes und der Muskulatur. 
Dieses Abh~ngigkeitsverhiltnis ist nimlich so eng, da$ die peripheri- 
sohen Ver~nderungen (Muskulatur) mit den zen~ralen (Ganglienzellen) 
graduell vollkommen iibereinstimmen. Unsere Beweisffihrung ist 
folgende: Wir haben vorhin das beinahe totale Fehlen der Muskulatur 
der oberen Extremiti ten festgestellt, dementspreehend zeigt die eervical e 
Ansehwe]lung, also die Abgangsstelle des Plexus braehialis die schwer- 
sten Verinderungen. So sind die yon den pathologiseh verinderten 
Cervicalsegmenten innervierten Brust-, Sehulterblatt- und Zwereh- 
fellmuskeln ebenfalls erkrankt. Das gleiehe Verh~ltnis zeigen die er- 
krankten Extensoren des Oberschenkels (M. quadriceps femoris; IV[. 
sartorius und gracilis), welche yon dem schwer ver~nderten oberen 
Lumbalsegmente innerviert sind. Bei den vorderen Muskeln des Unter- 
sehenkels (M. tibialis antieus) war dieselbe Abh~ngigkeit yon der Nerven~ 
systemerkrankung festzustellen. Dagegen sind dig Intereostalmuskeln 
mehr versehont, ein Umstand, der durch das gute Erhaltensein des 
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Dorsalmarkes leieht erkl~rt wird. Ferner erinnern wir an den wichtigen 
Befund, dab die glut~alen Muskeln, sowie die Flexoren des Ober- und 
Unterschenkels (M. biceps, semitendinosus, gastroenemius usw.) kaum 
veto Normalen abwichen, was mit dem Verschontsei~ des unteren Lumbal- 
und Sakralmarkes sehr gut in Einklang gebracht werden kann. Genau 
so versehont waren die medialen Kerne des Vorderhorns in der ganzen 
Liinge der spinalen Aohse, und dementsprechend erwiesen sieh die tiefen 
l~fickenmuskeln so makro-, wie mikroskopisch ganz normal. Dieses 
strenge Abh~ngigkeitsverhMtnis zwisehen den Muskel- und Rficken- 
marksver~nderungen bietet uns  zweifache Erkl~rungsmSglichkeiten: 
entweder erkrankt die Muskulatur primiir und zieht sekund~r die Ver- 
~nderungen des Riickenmarkes naeh sieh, oder umgekehrt beginnt die 
Erkrankung im l%iickenmark, und als deren Folge stellt sieh dann se- 
kundare Sch~digung der Muskulatur ein. Von diesen beiden MSglieh- 
keiten wird erstere dadurch ausgesehlossen, dal~ die l~ervenzellveran- 
derung im l%iiekenmarksgrau diffus ist, d .h .  sie besehr~nkt sich nicht 
allein auf die motorischen Vorderhornzellen, sondern sie breitet sich auch 
aui die hinteren HSrner und die Clarksehen S~ulen aus, was in dem 
FMIe einer sekund~ren l~iickenmarksver~nderung keineswegs zu er- 
warren ware. Somit bleibt uns nur die andere MSglichkeit often, die 
den primiiren Beginn der Erkrankung im l%iiekenmarke sueht und die 
Erkrankung der Muskulatur nur als einen sekundaren Folgezustand 
betrachtet.  Andererseits miissen wir aber erw~gen, dal~ die gesehilderte 
Muskelver~nderung in ihrer Gesamtheit unbestrit ten yon progressiv 
degenerativer Natur ist, und zwischen den Graden der Muskelver~n- 
derungen nur Intensit~tsabstufungen unterschieden werden konnten;  
dem entspricht im Riickenmark die progressive Erkrankung der Nerven- 
zellen, die am Ende zu einem vollkommenen Sehwund der lateralen 
Kerne iiihrt. Dieser auf das ganze Riickenmark sich erstreckende 
Krankheitsproze~ ist .es also, der an gewissen Stellen der Spinalaehse 
akzentuiert, den Kernschwund und die damit einhergehende Vorderhorn- 
verschmMerung der cerviealen und lumbalen Anschwellung hervorru~t. 
Die VersehmMerung der VorderhSrner kann als Ausdruck dessen betraeh. 
te t  werden, da[t die Riiekenmarksveranderungen in der Gegend der 
Extremitiitenanschwellungen am frfihesten begannen, oder aber daI~ 
sic yon Anfang an hier am schwersten waren, und so ~iihrten sie natiirlich 
an diesen Stellen zu auffallenden Formverandernngen. Bei solchem 
ausgebreiteten Nervensubstanzverlust sollte man eigentlieh eine be- 
~riichtliche Gliafaserproliferation erwarten, die aber in unserem Fal]e 
g~nzlich ausblieb. Unser Fall ist aber nut  8 Monate alt, wobei der loathe- 
logische ProzeB noch dazu schon bei der Geburt bestehen mul~te. Auf 
letzteren Umstand wiesen die sofort naeh der Geburt konstatierten 
Contracturen, sowie bei der mikroskopischenUntersuchungaufgefundene 
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grot~e Ausbreitung des Prozesses unzweideutig hin. Bei einem solchen 
ffiihen Beginn aber mtissen wir in Betraoht ziehen, da~ in dem unreifen 
Zentralorg~n ,,die Abbauvorggnge ungewShnlich r~sch und aul3erordent- 
lieh griindlich vor sich gehen" . . . und . . . . .  auch die bleibenden reak. 
riven Ver~nderungen an Gli~ und Bindegewebsapparat auffMlig geringe 
sind" (Spatz). So wird uns denn verstgndlich, dab in unserem Falle 
die grauen VorderhSrner als Folge des Sohwundes der lateralen Zel]- 
gruppe fast spurlos sich verschmMern. Diese ]oetale Reaktionsweise 
erklgrt auch diejenige Eigentiimlichkeit, dab die Vorderwurzeln sich 
versohmglerten, ohne dal~ die zugrunde gehenden Markfasern yon 
einer Wucherung ersetzt witrden, welohe bekanntlich an der Aus- 
~rittsstel]e aus gliSsen und an dem peripheren Verlauf des ~e rven  
~us bindegewebigen Elementen gebildet wird. --  Wenn wir dagegen 
die Sehlankheit der VorderhSrner einer Kernhypo- bzw. -aplasie zu- 
sehreiben wiirden, so miiBten wir die sicheren degener~tiven Muskel- 
ver~nderungen in ursachliehen Zusammenh~ng mit  der ff~glichen 
Entwicklungshemmung der Riiokenm~rksvorderhSrner bringen. Und 
zwar wgre in diesem Zusammenhang --  nach dem vorher Gesagten 
die Entwieklungshemmung als die prim~re zu betrachten. Da wir ~ber 
aus Leonowas und anderer Untersuchungen wissen, dal~ die Kern- 
hypopl~sie des Riickenm~rkes nioh~ notwendigerweise zum Un~ergang 
der Musku]atur ffihrt, lehnen wir obige Annahme ~b. --  Endlich kSnn~e 
noch diejenige MSglichkeit. in Erwagung gezogen werden, da[~ die Muskel- 
ver~nderungen der Extremit~ten vollkommen yon der angenommenen 
Kernhypoplasie unabhgngig ist. Da ist. es abet unverst~ndlich, warum 
dieser yon der Riickenmarkshypoplasie unabh~gige  Muskelproze~ eben 
~n denjenigen Stellen am sohwersten is~, die yon den angeblich hypo- 
plastischen l~iickenmarksteilen (cervicalen und lumba]en Ansohwellun- 
gen) innerviert  werden. Unsere Fes~stellung aber, dal~ im vorliegenden 
Falle die Ver~nderungen der Muskulatur durch diejenigen des Riicken- 
markes hervorbraoht wurden, setzen zwisohen beiden eine frfih entstan- 
dene an~tomische und funktionelle Verbindung vor~us. Besteht ~ber eine 
derartige Verbindung beim Sgugling bzw. beim Foetus ? Den anatomi- 
sohen Znsammenhang wies Tello nach, den funktionellen Beweis erbraohte 
Minkowski, u. zw. dadurch, dal~ er sn 2--5 Monate alten Foeten Reflex- 
bewegungen auslSsen konnte. Die erwahnten Befunde yon Leonowa u. a., 
welohe die vom Zentralorgan unabh~ngige Ausbildung der Muskulatur 
bezeugen, k6nnten duroh die Annahme erk]grt werden, daI~ es nioh~ 
gleiohbedeutend ist, ob die Musknlatnr gar keinen Reiz yore Zentrum 
erh~l~ (ira Falle einer Kern~plasie), oder ob sie unter dem Einflul~ yon 
pathologisohen Reizen steh~ (ira Falle einer Kernerkrankung). Wghrend 
ngmlich die Muskulatur beim ersteren infolge ihres eigenen Waohstums- 
reizes sich spontan ausbildet, kann sie beim letzteren den schgdigenden 
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Einfliissen der pathologischen l~eize nicht entgehen. Da der patholog. 
Prozeb in unserem Falle sieherlieh in den letzten Monaten der intra- 
uterinen Entwieklung entstand, also in jener Periode, we die Muskulatur 
schon ausgebildet und nach Minkowski seit Monaten mit  dem Riicken- 
marke in funktionellem Zusammenhang ist, so stSftt unsere Behauptung, 
dab n~mlieh die prim~ren Ver~nderungen des Rfiekenmarkes die fol- 
gende Mnskelerkrankung veranlaBten --  auf keinen Widerspruch. Wit 
haben also im Ri~r wie im Muskelsystem einen Krankheits- 
proze[3 vet uns, der sieh zwar diffus ausbreitet, doeh nieht gleieh- 
m~bigen Grades ist, weil er so am Querschnittsbilde (VorderhSrner), 
wie nach der L~ngsaehse des l~iiekenmarkes (cervieale und lumbale 
Anschwellungen) lokale Akzentuierung aufweist. Dieser progressiv- 
degenerative Proze[3 war es, der die Forrnverdinderung der Vorderh6rner 
~ach sich zog. Gehen ~vir nun den feineren I~iiekenmarksver~nderungen 
hath,  so f~llt uns zuerst jenes eigenartige Verhalten der Neuronophagie 
auf, daft diese in den gleiehgradig erkrankten ~%rvenzellen sozusagen 
einzelne bevorzugt, andere verschont. Spielmeyer erkl~rt diese Eigen- 
tiimlichkeit damit, daft die Reaktionsweise des Zentralorgans und in 
erster geihe die der Glia eine versehiedene ist: d .h .  es folgt auf den 
Untergang des Nervengewebes nieht immer eine Gliavermehrung. 
Anderseits kSnnte es aber eben so angenommen werden, dab die aus den 
erkrankten Nervenzel!en entstammenden geize trotz aller J~hnliohkeit 
des histologisehen Bildes nicht gleieh w~ren; und so w~re natiir]ieh such 
ihre Wirkungsweise versehieden. Der Grad der ~qeuronophagie zeigt 
flieftende ~berg~nge, wie des die Abbildungen 7, 8 und 9 veranschau- 
lichen. Aber aus diesen herausgegriffenen r Beispielen 
k6nnen nooh viele dazwisehenliegende Typen unterschieden werden. Da 
diese verschiedenen Bilder der Neuronophagie nur versehiedene Stadien 
desselben Vorganges darstellen, so ist seine besondere Benennung (wie 
z. B. ,,Giiaumklammerung") nut  in klassifikatorisehem Sinne begrfindet. 
Die in der Neuronolyse t~tigen GliazeUen sind selbst~ndige Zellindi- 
viduen; (lurch synzytiale Plasmabr~ieken h~ngen sie nirgends mitein- 
ander znsammen. Die an den Gliakernen such anderen Orts gefundenen 
regressiven Erscheinungen kommen aueh in den neuronophagisehen 
KnStohen vor, als Zeiehen eines Gliazellunterganges. Die Tatsache, 
dab die ~ettreaktion negativ uusfiel, bzw. dab sie die Lipoiden nur in 
normaler Quantit~t naehwies, kSnnte fiir d~s langsame Fortsehreiten 
des Krankheitsprozesses ins Feld gefiihrt werden, wean die Verfliissigung 
der Nervenzellen und die Neuronophagie uns nieht eines anderen belehren 
wiirden. Diese weisen n~mlieh auf einen raseheren Abbau ira Zentral- 
nervensystem hin; es liegt die Annahme nahe, dab die Abbauprodukte 
die lipoide Phase nieht durehmachen, und so ist es erkl~rlich, warum 
di_e lipoide F~rbung nieht gelang. Auf einen rasehen Abbauvorgang ver- 
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weist auch die fehlende Gliafaserreaktion. Die Rasohheit und Grtindlieh- 
keit des Abbauprozesses maeht uns endlioh das unreife Alter unseres 
Falles begreiflieh (Spatz). AuBerhalb des l%iiokenmarks waren nur noch 
in der Oblongata Nervenzellver~nderungen zu linden, die bier aber 
noeh nieht zu einem nennenswerten Zellausfall ftihrten. Dementspre- 
ehend sind aueh die Veri~nderungen der yon den Hirnnerven innervierten 
Muskeln ebenfalls yon minderem Grade (z. B. die der Zungenmusku- 
latur). Die ~ul3ere K6rnersehicht des Kleinhirns persistiert in so m~gi- 
gem Grade, dab daraus auf eine offensichtliohe Entwicklungshemmung 
nioht zu schliegen ist. 

Die peripheren Nerven weisen zweierlei histologis~he Eigenartigkeiten 
auf. Die erste besteht in den dornartigen seitliehen Vorspriingen der 
Axone. Da wir sie aber nur auf sehr kurze Strecke verfolgten, k6nnen 
sie nicht als Ans~tze zu einer eventuellen Regeneration aufgefagt 
werden. Vielmehr sind sie der Ausdruek der reaktiven Erscheinungen 
seitens der geseh~digten Axone. Die andere Eigenart vertreten die 
stellenweise beobachteten Sehl~ngehmgen der Aohsenzylinder. Da diese 
welligen Bildungen graduelle i3berg~nge aufwiesen und da sie an jenen 
Stellen, we sie infolge der Sehnittfiihrung zufi~lligerweise unterbroehen 
wurden, iiberraschend den sehn6rkeligen Axonfragmenten ~hneln 
(s. Abb. 8), k6nnen sie als ein einleitendes Stadium der Axonde- 
generation, sozusagen als Vorstadium der Axonfragmentation betraeh- 
tot werden. 

Die seh6nsten Bilder der Muslceldegeneration zeigen unsere Fett-  
pr~parate. Die einzelnen Fettf~rbungen erweisen sieh aber nieht ganz 
gMehwertig, weil w~hrend z .B.  mit  Seharlaehrot (Herxheimer) viele 
Zellen ungef~trbt bleiben, so f~rben Osmium, Sudan und Nilbtau das 
interfibrill~re Fet t  in seiner Totalitgt. J a  das Nilblausulfat bringt Mle 
Farbennuaneen yon blau bis rot  horror und weist in den sehr sehwer 
veri~nderten Muskelfibrillen sogar feine Fett tr6pfehen naeh. Es sind 
n~mlieh die Lilooiden , die in soleh metaehromatiseher Weise bei der 
Nilblausulfatmethode sieh benehmen, und dag wir hier in der Tat  eine 
vom Neutralfett  sieh unterseheidende Fet tar t  v o r u n s  haben, beweist 
aueh ihre L6sbarkeit in Xylol, besonders naeh der Osmierung (v. Gierke). 
Die Ungleiehheit der Resultate, die wir duroh die versehiedenen Fett-  
f~rbungen erhielten, beweist ebenfalls die Gegenwart yon fettartigen 
Stoffen versohiedener Natur (Lipoiden). Diesbeziiglieh erweisen sieh 
also meine Fettf~rbungen in zweifaeher Weise als lehrreioh: erstens, 
da das Nilblausulfat die Reaktion am ausgedehntesten zeigte, ist 
seine Anwendung in Muskelatrophiefi~llen unentbehrlieh; zweitens, dal~ 
mit Herxheimers Methode nur ein Toil des Fettes naehzuweisen war, 
dessen Ursaehe wir in der Mkalisehen Beschaffenheit des L6sungs- 
mittels der Seharlaehfarbe erblieken. Werm wir n~mlich die Kontroll- 
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prgparate in rehler 2% iger Natronlauge erwirmten und nachher Sudan- 
f/irbung anwcndeten -- bei welcher znr L5sung des Farbstoffes bekannt- 
lich keine Lauge gebrauoh~ wird --, fiel die Reaktion ebenso sGhwaoh 
aus, wie bei der Scharlachrotf~irbung. Es wird also gewif~ Gin Teil des 
Fettes u. zw. der leicht verseifbare Tell, verseift und bleibt deswegen 
ungef~rbt. Diese Elekt iv i t i t  der Herxheimerschen IVfethode, die sieh 
auf die schwerer verseifbaren Fette bezieht, wird natiirlich nur in dem 
FallG verwGrtbar, wenn wir die chemische Natur dieser Fet tar ten n~her 
kennengelernt haben. 

~berblickend die ErgGbnisse der makro- und mikroskopischen Unter- 
suchungen, reprfisentiert also unser Fall -- der sich auf einen 8 1Vfonate 
alten S~ugling bezieht -- eine Muskelatrophie spinalen Ursprungs. Ist  
in der Literatur die Besehreibung einer Erkrankungsform niedergelegt 
worden, in die unser Fall eingereiht werden kSnnte? Bei Duroh- 
musterung der mit Muskelatrophie verbundenen Fil le linden wir eine 
grSl~ere Ubereinstimmung haupts~chlich mit dem KrankheitsbildG der 
Myat. cong. Olgpenheim, bzw. mit jenen Fillen, die unter dem Titel 
Myatonia in der neueren Literatur figurieren, die aber eigentlieh 
kongenitale spinale Muskelatrophien sind. Man unterscheidet nimlich 
versehiedene Formen der Myatonie, wobei unser Fall besonders der 
spinalen Form (Rothmann.Neumann) iihnelt. Unsere anamnestisehGn 
Daten erlauben einen solehen Vergleioh, denn die die Myatonie eharak- 
terisierende Kongerf ta l i t i t  bestand in unserem Falle auch; der ebenfalls 
charakteristische familiire Zug war zwar in unserem Falle nicht nach- 
zuweisen, doch brauchen wir diesem 1etzteren keine gr56ere Bedeutung 
beizumessen, weft unter den MyatoniGfillen sowohl familiire, WiG nicht 
famfli~ire l~ille vorkommen. Leider entbehren wir in unserom Falle dig 
klinischen Auizeichnungen, nur veto Tode wissen wir, dalt er plOtzlieh, 
zwischen Kr impfen  eintrat. Der plStzliche Ted kommt abet bei der 
Myatonie 6fters vet,  Sorgente beobachtete in sGinen beiden F~llen auch 
tonisch-klonische Krgmpfe vet  dem Ted. Die Date• zur eigentlichen 
entscheidenden Ubereinstimmung lie]ern abet die anatomischen Bilder, 
da so in nnserem Falle, wie in den anatomisch untersuchten l%llGn dGr 
Myatonie, ein bilateral-symmotrischer Untergang der motorischen 
Vorderhornzellen des Riiekenmarks und eine Gbenfalls symmetrisehe 
hochgradige Atrophie der Ext remi t i tmuskula tur  besSand. Wennwir  
abGr die Einzelheiten des Prozesses erw~gGn, so tanchen schon Ab- 
weichungen auf, die aber die CTbereinstimmung mi~ tier Myatonie 
nicht nut  nicht beriihren, sondern bringen uns zu den Problemen der 
Myatonie n~her. So eine abweiGhende Einzelheit unseres Falles ist es, 
da$ die granen VorderhOrner bedeutend verschmilert  gefunden wurden. 
Der ausgebreitete Schwund tier Nervenzellen fiihrte nimlich in den 
blyatonief~llen niemals zur Formver~nderung der VorderhSrner. Dies 
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~st also ein Unterschied, der seheinbar eine scharfe Grenze zwischen 
unserem Fall und den hterarisch niedergelegten Myatonief~llen zieht. 
Der Grund dieser scheinbaren Abweichung ist u. E. darin zu suehen, 
daf~ w~hrend in den iibrigen F~llen das Gliagewebe eine sehwache Ersatz- 
t~tigkeit ausiibte, blieb diese in unserem Falle ganzlich aus. Der gliSse 
Ersatz erreiehte zwar in den mitgeteilten F~llen keinen grOBeren Grad, 
doch immerhin reiehte es dazu aus, um die Verschm~ehtigung der Vor der 
hOrner hintanzuhalten. So beschrieb Rothmann an der Stelle der zer- 
stSrten l\lervenze]len feine wabige Struktur,  Kaumheimer ein gliSs-proto- 
plasmatisehes Gewebe, •eumann feine fibrill~re Struktur  usw. Warum 
blieb aber diese gli6se Ersatzt~tigkeit in unserem Falle ggnzlich aus? 
Aus dem einfachen Grunde, weil der ProzeB in unserem Falle im Ver- 
gleieh mit den iibrigen F~llen ein rascheres Tempo zeigte und dab selbst 
die gliSsen Elemente im allgemeinen einer sehr verbreiteten regressiven 
Erkrankung (Karyorrhexis) anheimfielen. Diese hoehgradige Lebens- 
unf~higkeit bef~llt so die apolaren, wie die fortsatzreichen Gliaelemente: 
die der ersteren wiirde vielleicht das Ausbleiben der Verfettung und des 
Transports erklgren, hingegen die der zweiten das Ausbleiben der Glia- 
faserbildung und somit die Versehmglerung der grauen tt6rner.  Wit  
sehen also, dab unser Fall keine prinzipiellen Abweiehungen zeigt, da 
zwisehen den Fgllen der Fachliteratur und meinem Falle nut  mehr ein 
gradueller Unterschied besteht. Das totale Ausbleiben des Gliaersatzes 
in unserem Falle lenkte zugleieh unsere Aufmerksamkeit auf das Be- 
nehmen der Gliareaktion der in der Literatur  bekannten Fglle, woselbst 
diese nur in minderem Grade sich vorfand, d. h. sie fiihrte nur zu einer 
unvollst~ndigen Verfaserung; da f.iel es uns auf, daft bei der Myatonie 
der Ersatz der zerstSrten Nervenelemente im allgemeinen noeh vor dem 
Stadium der Verfaserung h a l t m a c h t . -  Wir erinnern ferner an den Be- 
lund, den wir bei der Besehreibung der Vorderwurzeln angaben, dab 
n~mlich diese bei ausgesproehener Verschm~lerung gleiehzeitig einen 
intensiven Farbenton aufwiesen. Hingegen wurde bei den meisten 
Myatonief~llen mangelhafte Markscheidenf~rbung besehrieben, wobei 
die Wurzeln eine normale Dieke aufwiesen (Neumann und Wglle-Hotz). 
Dieses abweichende Verhalten im Bereiehe der Wurzelaustrittszone 
kann ebenfalls dureh das vollst~ndige Ausbleiben der Gliareaktton er- 
kl~rt werden. Der Gliaersatz geschieht n~mlich in dieser Stelle, wie dies 
_Neumanns Untersuehnngen beweisen, ebenfalls durch Gliagewebe, und 
wenn der Ersatz im l%iickenmarke ausbleibt, so muB dieser auch in der 
Wurzel ausbleiben. - -  Noeh interessanter ist es, dab die Autoren in 
den zwar verschmglerten peripheren l~erven keinen auffallenden 1Vfark- 
ausfall beobaehteten, es kann also in dieser t t insicht zwiseheu der~ 
FMlen der Faehli teratur und dem unsrigen eine gewisse Ubereinstim- 
mung festgestellt werden. Wie ist das mSglich ? Neumann erkl~rt die 
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Tatsache, dab in seinem Falle die 5Iarkf~rbung in den peripheren Nerven 
keinen AusfM1 der ~arkseheiden aufwies, damit, dab die Liieken, die 
dutch den Zerfall der Markscheiden zustandekamen, dutch den Druek 
des nmgebenden Gewebes zum Versehwinden gebraeht wurden. Als 
Beweis seiner Auffassnng Itihrt er die liiekenhaften Markbilder der in 
gesehiitzter Lage (ira Canalis vertebrMis) s i eh  befindenden Cauda 
equina an. Dureh unseren Fall belehrt, scheint uns diese Auffassung 
zur Erklgrung der Tatsaehen allein nieht zu geniigen, vielmehr miissen 
wit noeh hinzufiigen, dab der Bindegewebsersatz u . E .  in dem peri- 
pherischen Nervensystem wohl ebenso minderen Grades war, Ms der 
gliSse Ersatz im Zentralorgan und so konnte der Nerv dem Drueke der 
Umgebung aussehlieglich infolge der Unvollstgndigkeit des Bindegewebs- 
ersatzes nieht widerstehen. Neumanns Auffassung mug also mit  
der Annahme eines unzul~inglichen Bindegewebsersatzes erg~nzt werden. 
Nun weisen aber meine Befunde und diejenigen friiherer Autoren beziig- 
lieh der peripheren Nerven einen gemeinsamen Zug darin au~, dag sie 
tiberall versehm~lert gefunden wurden. W~hrend abet bei jenen die 
Markfgrbungsliieken beim unzul~nglichen Ersatz des Bindegewebs 
dureh den Druek des umgebenden Gewebes zum Versehwinden gebra.cht 
wurden, ist in unserem Fall eine solehe Auslegung gar nieht nStig, weil 
bier die Volumsreduktion dureh das ganzliehe Ausbleiben des Ersatzes 
hinl~nglieh erklgrt werden kann. Wit finden also auch beim Verhalten 
der Vorderwurzeln und peripherischen Nerven den yon uns vorhin auf- 
gestellten S~tz bekri~ftigt, daft niimlich bei der Myatonia congenita der 
Ersatz des ausge[allenen Nervenparenchyms so im Zentralnervensystem, 
wie an der Peripherie nut ma~gelha/t vonstatten geht. 

Es bleibt uns noch die ]3eleuehtung der Beziehungen zwisehen der 
atrophisierenden Muskulatur und des proliferierenden Unterhautfet t-  
polsters iibrig. I)er ausgiebige Fettersatz ist bei Myatonie yon meh- 
reren Autoren erwi~hnt worden, ja einige (z. B. Wi~lle-Hotz) spreehen 
yon ihrer eigenartig spr6den Konsistenz. Solehe miichtige Fettvermeh- 
rung war aueh in unserem Falle zu Iinden und das Fettpolster  war ebe9- 
falls vom eigenartigen ,,harten Anfiihlen '~ (miindliehe Mitteilung des 
Herrn Prof. Horvdth). Es erwies sich aber in der Ersatzti~tigkeit des 
Fettgewebes eine gewisse Gesetzm~l~igkeit in dem Sinne, daft die Fett- 
ansctmmlung mit dem Grad des Mnskelunterganges Hand in Hand 
geht, and so kam es zustande, dab die ~uBeren Formen des K0rpers 
vollkommen bewahrt wurden. 

Im Gegensatz zu den bisher besproehenen histologischen Abweiehun- 
gen linden wir aueh viele Ubereinstimmungen mit den Fi~llen der 
einschl~gigen Literatur. Eine J~hnliehkeit ist es, daft der Krankheits- 
prozeft so in dem L~ngs-, wie am Quersehnitte des l~iiekenmarks sieh 
ausbreitet und zugleieh lokale Akzentuierungen erfi~hrt. Von den mit- 
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geteilten Fallen weist z .B .  Neumanns Fall in dem LumbMmarke,  
W~ille und Hotz' Fall in dem sakrolumbMen und jeder yon Kaumheimer 
im eerviealen Teil des t{tiekenmarkes usw. eine starkere Auspriigung 
auf, der aber zugleieh aueh in der ganzen Lange des l~iiekenmarkes zu 
finden war. In  unserem Falle erreiehte der KrankheitsprozeB seinen 
I-I6hepunkt in der eerviealen Ansehwellung und eine zweite nennens- 
werte Verst&rkung im LumbMmark.  Die Quersehnittsausbreitung 
kommt  darin zum Ausdruek, dag nieht nut  die Vorderhornzellen (wie 
bei Baudouin, Krabbe, Brewer und Kononow), sondern aueh andere Teile 
der grauen Substanz erkranken: so die Clarkschen Saulen [Rothmann, 
Marburg1)], die Seitenh6rner (Neumann), oder auger diesen aueh noch 
die Hinterh6rner (Kaumheimer). Der Prozeg befallt in unserem Falle 
den ganzen Quersehnitt des l~iiekenmarkes (Me bei Wiille und Hotz), 
doch ist auch bier die 8~hwerste Vergnderung in den Vorderhornzellen zu 
sehen. 

Eine andere ~bere ins t immgng unseres Falles mit  den Myatonie- 
fallen ist die In tak the i t  der weiBen Substanz des l~fickenmarkes. Die 
6Iters beobachteten Ver&nderungen der Clarkschen Zellen k6nnen mi t  
dieser Tatsache nut  dadurch in Einklang gebracht werden, dab die Ver- 
anderungen der Clarkschen Zellen nur in einer milderen Form beobachtet  
wurden. In  Anbetracht  des alleinstehenden Befundes yon Arehangelsky 
und Abrikoso]/-- wonach die Clarksehen Saulen ganzlich fehlten, und 
die Flechsigsche B~hn doch keinen Ausfall zeigte - -  finde ich Brewers 
Bemerkung berechtigt, daB: ,,ein derartiger B e f u n d . . .  veto hirn- 
anatomischen St~ndpunkt betrachtet ,  durchaus unverstandlich" ist. - -  
Eine weitere Ubereinst immung ist es, dag in unserem Falle, gleich den 
einschlagigen Fallen (Baudouin, Rothmann, Slauclc, Kaumheinaer und 
Neumann), der I~rankheitsprozeB sieh aueh auf die Oblongata erstreckte, 
u. zw. auch bier in diffuser jedoch beginnender Weise. In  diesen letzteren 
F~llen beschrankte sich der t)rozeg nur au~ die motorischen Kerne,  
wahrend dieser sieh in unserem Falle such auf die sensiblen verbreite.te. 
Doch bedeutet  dies keinen prinzipiellen Unterschied, vielmehr das 
raschere Tempo oder den frtiheren Beginn des Prozesses. 

I-I6her Ms die Oblongata konnte die Erkrankung nicht verfolgt 
werden. Die dureh Kononow und Kaschin beschriebenen schweren Pyra-  
midenzellvergnderungen k6nnen sicherlich nicht mi t  den l~fickenmarks- 
veranderungen in Einklang gebra.cht werdem - -  Die auBere K6rner- 
schicht des Kleinhirns wurde yon Kaumheimer dem Alter entsprechend 

1) Marburg betrachtet die Myatonie Ms foetMe Form der Poliomyelitis anterior 
acuta. Da aber andere Beobachter die Zeichen einer abgelaufenen Entztindung 
nieht vorlanden, ist seine Behauptung nicht erwiesen. Die Poliomyelitis kann 
vielleicht das Krankheitsbild der Myatonie nachahmen, doch kann es keineswegs 
damit iden~ifiziert werden (s. auch Thorspect:en, Rothmann und Kaumheimer). 
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befunden; Kononow-Kaschin und Archangelsky-Xbrikoso/] 1) erwghnen 
zwar die Gegenwart der KSrnerschicht, geben aber ihre Breite nicht' an 
und messen ihr auch keine Bedeutung bei. So ist die in unserem Falle 
gefundene m~$ige Persistenz gewil~ ein Befund, der mit  dem Krankheits- 
prozel~ nicht eng zusammenhangt und nur Ms ontogenetisches Relikt 
(Scha]fer) zu bewerten ist. 

Die Beiunde fiber die feineren Nervenzellver~nderungen der Myatonie- 
FMle sind nicht einheitlich, und so repr~sentiert auch unser Fall keine 
prinzipielle Abweichung. Die Autoren beobachteten ngmlich auch 
Chromolyse und vakuolenartige Degeneration - -  wenn aueh nieht in 
so grol~er Verbreitung, wie wir - -  und selbst das An~angsstadium der 
~euronophagie konnte yon Kaumhelmer festgestellt werden. Sonach 
kann in unserem Fall eigentlieh nur  yon einem graduellen Unterschied 
die Rede sein, und dies wiirde wiederum auf das schne]lere Tempo des 
Prozesses hinweisen. 

Die in unserem ~alle vorgefundene Marldaserlichtung in der grauen 
Substanz stimmt besonders mit  den Befunden yon Rothmann und 
Archangelsky fiberein, w~hrend in den fibrigen FMlen man den Markaus- 
fall nut  in den VorderhSrnern (z. B. Brewer, Neumann) beobachtete. - -  
In bezug der Qualit~t der Muskelver~nderungen bekundet unser Fall 
gegenfiber den fibrigen F~llen keine wesentliehe Abweiehung. Man 
land jedesmal Muskelfaseratrophie, Sarkolemkernreihen und in einzelnen 
Muskelfasern feine FetttrSpfehen (5/eumann, Kaumheimer), wogegen 
hypertrophische Muskelfasern fiberhaup~ nicht vorhanden waren. 
Die mit der Atrophie der Muskulatur verknfipften Contracturen waren 
auch in unserem ~alle vorhanden, u. zw. bei don unteren Extremit~ten 
ganz typiseh, bei den oboren abet in etwas abweichender Weise; zwar 
erinnert aueh die Stellung letzterer etwas an P/aundlers ,,Flossen- 
s te lhng".  

Auf Grund der obigen Er6rterungen muff unser 2'all zwei/elsohne als 
ein - -  zwar klinisch nicht untersuehter ~ Fall der Myatonia conffenita 
bezeichnet werden; namentlieh gehSrt er in jene Gruppe der Myatonie- 
fMle, die Rfickenmarkveri~nderungen auiweisen. Die Abweichungea 
des gegebenen FMles yon den typischen ~ l l e n  effahren n~mlieh 
in Anbetracht der Gesamtheit des Krankheitsprozesses eine befriedi- 
gende Erkl~rung, ja sie erweisen sieh dazu geeignet, zur Aufdeekung 
einiger Kontroversen Fragen der Myatonie und somit zur Klarlegung 
des Begriffes dieser Krankheit .  

Der Begriff der Myatonie steht n~mlich trotz seiner ausgedehnten 
literarischen Bearbeitung nicht ganz klar vet  uns. Die verschieden- 

1) Diese Autoren waren die einzigen, die eine Entwicklungshemmung der 
]~Iuskulatur ftir den Grund der 3iyatonie annahmen. Ihre Auffassung wurde aber 
dutch Thorspecken und Ko.~t~heimer endgtil~ig entl~'fiftet. 
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artigen Auffassungen kSnnen wesentlieh um zwei gegens~tzliche An- 
sichten gruppiert werden. Die erste will den Begriff tier Myatonie in 
Oppenheims Originalauslegung aufreeht bestehen lassen, wonaeh die 
Myatonie eine gutartige, mit ~uskelhypotonie verbundone, nicht fami- 
li~re Krankheit ist, bei der also jedes Zeichen einer Muskelatrophie fehlt 
und als deren Ursache die Entwieklungshemmung der Muskeln zu be- 
traehten ist. Die zweite Ansieht will dagegen den Begriff bei Beriicksich- 
tigung soleher F~lle, we ein Sektionsbefund erhoben wurde, erweitern. 
Der Vertreter der ersten Auffassung ist Krabbe, der seine Falle wegen 
ihres familiaren Auftretens yon tier Myatonie absonderte ; die der zweiten 
sind Slauck und Neumann, die die mit l~iiekenmarksver~nderungen 
ein~aergehenden Falle der Myatonie in die foetale Untergruppe der 
progressiven spinalen Muskelatrophie (Duchenne-Aran) einreihen. 
Noeh weiter geht Silberber9, der den schon yon Slauek erwahnten - -  
nieht einheitliehen Charakter des Myatoniebegriffs besonders hervor- 
hebt und aul~er der spinalen Form der Myatonie noeh muskul~re, 
neurale, bulb~re, cerebrale Formen unterscheidet; diese gehSrten ins- 
gesamt in den allgemeinen Begriff tier ,Myopathia atoniea eongenita". So 
z. B. gehSrten die 4 F~lle (seinen eigenen inbegriffen), die keine Riicken- 
marksver~nderungen aufwiesen, in die muskul~re Gruppe der Myo- 
pathia atoniea. Nach dieser Auffassung wird also der Begriff der Mya- 
tonie solehermat3en erweitert, da$ er schon eigent]Jch den Inbegriff 
der Myopathie in allgemeinster Auslegung darstellt. 

Wir stehen somit vet der Entseheidung, welehe Auffassung von 
beiden wohl als die richtige zu betrachten ware ? Auf diese Frage gab 
Oppenheim selbst Antwort, indem er 13 Jahre sparer (Lehrbuch 1913) 
nach seiner ersten Mitteilung (1900) die yon Baudouin, Rothmann usw. 
inzwisehen besehriebenen spinalen F~lle auch zu der Myatonie z~hlte. 
Und somit wurde die Tatsaehe der Begriffserweiterung gerade yon jenem 
vollzogen, der den Begriff dieser Krankheit selbst aufstellte. Wit 
miissen also unseren Standpunkt betreffs der Myatonie dahin formulieren, 
da~ man diesen rein klinischen Begri]] ~ den Oppenheim auf Grund 
yon einigea kliniseh beobaehteten Fi~llen bildete - -  gemdiff der patholo- 
gischen und histologische~ Ergebnisse erweitern muff; gleiehzeitig scheint 
es uns wfinsehenswert, die Beziehungen dieser Krankheitsgruppe zu 
der Werdnig-Ho/]mannsehen I~'ankheit, also zu jener Krankheits- 
form genauer zu bestimmen, die mit ihr (n~mlich der My~onie) 
am n~ehsten verwand~ zu sein scheint. Die MOglichkeit der Identit~t 
beider Erkrankungen wurde niimlieh sehon mehrfach aufgeworfen 
(Wallgren, Slauck usw.), doeh nicht genauer erwogen. Oppenheim son- 
derte zwar noeh beide in seinem Lehrbuch vom J~hre 1913 scharf von- 
einander ab, doch sind seine Argumente durch die seitdem beschriebenen 
F~lle entkr~ftet worden. So widersprieht der Oppenheimschen Behaup- 
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tung, da$ die Myatonie gegeniiber der W.-H.sehen Krankhei t  nicht 
progrediert, so die khnische, wie die anatomische ]~eobaehtung. Sla~cl~ 
gelangt guf Grund seiner l l  F~lle zu der l~berzeugung, dab ,,die Krank .  
heir im gllgemeinen allm~hlieh fortsohreitet".  So ergriff der ProzeB in 
Slauc]cs Fall 5 die Extremit~tenpaare  sehubweise in zeitlichen Inter-  
v~llen. Die scheinbare Besserung wurde yon Brouwer hervorgehoben, 
der sie damit  erklgrt, dab der Kranke  seine Muskelreste allm~hheh 
zu benutzen erlernt;  dies beweisen auch die F~lle in vorgesehrittenerem 
Alter Slauclcs und 2Veumanns, bci denen die Muskelatrophie sieh fo~t- 
w~hrend verschlimmerte, und t rotzdem erweckten sie zuweilen den An- 
schein einer VerbesseruDg. Die Scheinbarkeit einer klinischen Besserung 
muB also wiederholt betont  werden, gegeniiber jener Auffassung, die 
der Besserung bei der Myatonie dillerential-diagnostisehe Bedeutung 
beilegt (Morgan). Anatomisch wird die Progression yon Neumann 
festgestellt, der dabei auBer seinem eigenen Fall noch die F~lle yon 
Rothmann, Baudouin usw. anfiihrt, bei denen man im tIypoglossuskern 
Igervenzellanschwellungen zu sehen bekam. ~hnliche Zellver~nderungen 
fanden Marburg und Krabbe aueh im l~fickenmark, und die I~eihe der 
erw~hnten F&lle wird dutch unseren Fail gesehlossen, bei dem der pro- 
gressive Charakter - -  gekennzeiehnet dutch die Neuronophagie sowie 
Chromolyse s~mtlieher Nervenzellen - -  am ausgepr~gtesten war. DeI) 
Gegenbeweis zu einem anderen Argumente Oppenheims - -  nach dem 
bei der Myatonie eine Entar tungsreakt ion nicht vork~me - -  lieferten 
mehrere positive Beobaehtungen Slauclcs. AuBer diesen gibt es abet  
andere Feststellungen Oppenheims, fiber die man  bis zur jiingsten 
Zeit zu diskntieren pflegt. Wit erinnern z .B .  an jene Beobaehtung, 
wonach die Myatonie nicht auf Iamiliarer Grundlage entstehen soll. 
Es ist wohl zuzugeben, dab die meisten Falle nicht familiar sind, aber 
es n immt  aueh die Zahl der familiiiren F~lle stetig zu. So die ~lteren 
Befunde Beevors und Foots, ferner Sevestres und Battens; die neueren 
Slauclcs, der in seinem 3., ferner 7. bis 8. und 8. bis 11. Falle den fami]i- 
~ren Zug nachwies. Auch Kononows und Slcoogs F~lle sind familiar, 
nicht minder die 5 F~lle Krabbes, yon denen in dem letzten (4.) Fall  
auBer der Familiarit&t auch noch Hereditiit bestand! Krabbe sondert 
zwar seine F~lle eben angesichts der Familiari t~t  - -  t rotz aller Minischen 
und  anatomisehen ~bereinst immungen - -  yon der Myatonie ab; wir 
hingegen reihen diese insgesamt - -  da wir das Prinzip einer Begriffs- 
erweiterung fiir notwendig erachten - -  der ?r an, ebenso wie die 
F~lle yon Beevor-Slauck. Die Familiarit~t kann also in einem Teil der 
myatonischen Erkrankungen zweilellos bestatigt  werden, und wenn sie 
andererseits fehlt, so ist dessen Ursache z. T. wenigstens gewiB in der 
Mangelhaftigkeit der Anamnesen zu suehen. I-Iierauf l~Bt schon die 
Tatsaehe schlieBen, dab z. B. Krabbe meist nur naeh Jahren  und nach 
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l~ngeren Nachforschungen die Familiarit~t 'in seinen F~llen nachweisen 
konnte. - -  Ein anderes klinisches Unterscheidungsmerkmal pflegt man 
in der myatonischen Contractur zu suchen, das aber dadurch seine 
Bedeutung verliert, dab bei don F~llen Werdnig-Ho]]manns und Battens 
Contracturen in einer der Myatonie ~hnlichen Lokalisation vorkamen. 
Nach alldem kann sich die Frage h6chstens so gestalten, warum die 
Contracturen bei der W.-tt.-Krankheit yon minderem Grade sind, als 
bei der Myatonie? Unsere Antwort wiirde lauten: selbst bei der Myatonie 
ist die hochgradige Contractur eine seltene Erscheinung, und wenn sie 
doch vorkommt, so ist sie dem sehr friihen Beginn zuzuschreiben. - -  

Hinsiohtlich des Zustandekommens dieser myatonischen Contrac- 
turen sind verschiedcne Ansichten ausgesprochen worden. So schrieb 
Slauc]c die Schuld der bindegewebigen Schrumpfung der Gelenke zu, 
doch best~tigen die pathologischen Untersuchungen diese Ansicht nicht. 
Marburg betont z. B. ausdriicklich die g~nzliche Verschontheit der Ge- 
lenke und Knochen. Es mSgen nattirlich ]~lle vorkommen, bei denen 
die Ver~nderungen der Gelenkkapseln die Contracturen verursachten, 
doch kommt dieser MSglichkeit bei der Myatonie keineswegs allgemeine 
Giiltigkei~ zu. Marburgs Auffassung, wonach die Contracturen durch 
die Verkiirzung der pathologisch ver~nderten Muskulatur zustande 
k~men, wird yon unserem Fail widerlegt. Denn hier war die Extensor- 
gruppe der unteren Extremit~ten schwerer erkrankt und die Contraetur 
kam doch in der gegongesetzten Richtung als Flexionscontractur 
zustande. Bei Erw~gung dieser Verh~ltnisse stellen wir uns also das 
Zustandekommen der Contracturen so vor, daft, indem die Krankheit 
einzelne 2]1uskelgruppen vorzugsweise betri]]t, andere dagegen verschont, 
das Ubergewicht letzterer zur Geltung kommt. An der oberen Extremit~t 
ist diese Gesetzm~l~igkeit wegen des hochgradigen Untergangs sgmt- 
licher Muskelgruppen nicht zu bemerken. Da such in Slaucks Falle die 
Extensoren schwerer ver~ndert waren und die Contractur in die Rich- 
tung der verschonten Flexorengruppen entstand, k6nnen wir mit grSl~ter 
Wahrscheinlichkeit annehmen, dal~ eine eingehende Muskeluntersuchung 
aueh in den iibrigen F~llen denselben Effolg ergeben hgtte. Einige 
Autoren betrachteten die Contracturen ffir die Myatonie geradezu 
charakteristisch, entweder wegen der typischen Gestalt (P]aundlers 
,,Flossenstellung") oder wegen des symmetrischen Vorkommens (Kaum- 
heimer). Wit mSchten aus diesen Tatsachen keine so weitgehenden 
Schliisse ziehen, sondern nur so viel zugeben, dal~ zwar die Contracturen 
bei der Myatonie 6fters vorkommen, doch keine entscheidende Bedeu- 
tung haben. 

Diese Neigung zu Contracturen ist scheinbar mit dem bedeutendsten 
lflinischen ~erkmal, das schon in der ~amensgebung Myatonie 
zum Ausdruck kommt, n~mlich mit der Atonie der Muskeln schwer in 
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Einklang zu bringen. Diese pflegt man ebenfalls als ein Zeiehen der 
Versehiedenheit gegeniiber der W.-H.sehen Krankheit  anzufiihren. 
Diese Atonie oder Hypotonie bedeutet aber weiter niehts, Ms die klinische 
Bezeiehnung der ausgebreiteten ~uskelsehw~ehe. Den anatomisehen 
Grund dafiir bildet eben die Atrophie der ~uskulatur ,  die aber yon 
dem subeutanen Fettgewebe g~nzlich verdeekt wird. Die m~ehtige 
Fettpro]iferation vereitelte 5fters (Rothmann, Wglle.Hotz usw.) die 
genaue klinisehe Untersuehung der Muskulatur, und deshalb erhielt die 
Muskelsehw~ehe bei der Myatonia eongenita die Benenmmg einer Atonie. 
Die klinisehe Beobaehtung konnte n~mlieh - -  da die Muskelatrophie 
nieht zu pa]pieren war - -  die grol~e ~uskelsehw~che nut  mit dem Be- 
stehen einer Tonusschw~ehe erkl~ren. Die Atonie der Myato~ie ist also 
Iceine echte, sondern eine Pseudoatonie, da sie nicht dutch die Tonus- 
8chw~che der Muskulatur, sondern dutch deren Atrophie verursaeht wird. 
Dureh die FeststeUung der Muskelatrophie wird also die Xeigung zu 
Contracturen g~nzlich e r k l g r t . -  Die au~ gewisse Extremitgtteile sieh 
beschr~nkende Muskelschw~cho ist aueh bei der W.-H.sehen Krankhei t  
aufznfinden, we diese in der Beugungsschlaffheit der Ful3- bzw. Hiiften- 
muskela zum Ansdruck kommt. Da aber diese Muskelschw~che ~hnlich 
der Atonie der Myatonie ebenfalls dutch eine Atrophie der Muskeln 
verursacht wird, so schwindet aneh dieser oft erw~hnte Unterschied. 
Es kSnnte hSchstens die Frage aufgeworfen werden, warum die ~uskel-  
atrophie bei der Myatonie ausgebreiteter ist als bei der W.-Hsehen 
Krankheit? I)er Grund dieser grSI~eren Ausbreitung des 1Viuskelpro- 
zesses ist teils darin zu suchen, da~ der Beginn der Krankhei~ noeh ins 
intrauterine Leben, t6fls aber, dal~ die Bewegungen eines Neugeborenen 
die Beobachtung feinerer Ausf~lle (z. B. Handarbeit ,  Gang) nicht ge- 
statten, und somit kommt die Erkrankung schon in ihrem vorgeschritte- 
hen Stadium zur Beobachtung. Die Reihen/olge der ~usk~latrophien 
kann ebenfalls nicht als ein die Myatonie und W.-I-I.sehe Krankhei t  
~bsonderndes klinisches Merkmal betrachtet  werden. Denn wohl f~ngt 
die Krankheit  bei der W.-K.schen Form an den Obersehenkeln und 
Hfiftenmuskeln an und verbreitet sich yon hier aus welter, doeh kann 
dieselbe Reihenfolge oft aueh bei der Myatonie konstatiert  werden. So 
z .B.  in den Fallen Stauclcs, und auch Rothmann, Wimmer, Pollalr 
Neumann usw. fanden sich die Ver~nderungen im schwereren Grade 
an den unteren Extremit~ten vor. Seltener bei~llt der Prozel~ zuerst 
und starker die oberen Extremit~ten (ira 5. Falle Krabbes und in un- 
serem Falle). In  der Reihenfolge der Krankheitserseheinungen ist also 
wieder keine 9rinzipielle Abweiahung zwisehen Myatonie und W.-H.- 
soher Krankheit  zu erblieken, hSchstens dal~ bei letzterer die Reihen- 
folge ~ da hier die Kranken nieht mehr in so zartem Alter zur UnCer- 
suchung gelangen --  mehr auff~llt und so 6frets beobaohtet wird. End- 
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lich betreffs des Grades der Ausbreitung ist noch zu bemerken, dab dieser 
bei der Myatonie im allgemeinen grSl]er ist; die Ursaehe hierfiir ist darin 
zu suchen, dab die Myatonie wegen ihres intrauterinen Beginnes meistens 
sehon nach der Geburt in vorgesahrittenem Stadium vor unsere Augen tritt. 

I n  bezug auf jene Abweichung, die sich in dem Beginn der Krank- 
heit bekundet, ist  sehon bekannt, dab die Myatonie in den meisten 
F~llen kongenitalen Ursprungs ist. Zwar hat man in einzelnen F~llen 
ein sp~teres Einsetzen beobachtet (Rosenberg, Collier-Wilson, Slauck), 
doeh mug eine gewisse Prozentzahl unzweife~aft der irrtiimliehen Beob- 
achtung der Eltern, bzw. der Unzuverl~ssigkeit der anamnestischen 
Daten zugesohrieben werden. Zu solahen Fi~llen gehSrt vielleieht aueh 
der Fall Rothmanns, bei dem die Kra~kheitserseheinungen angeblieh 
am" 14. Tage nach der Geburt auftraten. Auf solche F/s paint gewil~ 
jene Erkl~rung Kaumheimers, naeh der die Symptome tells fiber. 
sehen, teils nut dann beobaehtet werden, wenn die Kinder kompliziertere 
Bewegungen auszuffihren beginnen sollten. I-Iinzuzufiigen w~re, daI~ 
die FeststeUung des Beginns auch deshalb auf Schwierigkeiten st56t, 
well die Krankheit schon l~ngere Zeit bestanden haben mul~, bevor sie 
zur Beobachtung kam, d. h. dalt der klinisehe Beginn nut selten mit dem 
tatsachliehen Beginn des Prozesses zusammenf~llt. -- In einem ge~-issen 
Teil der F~lle besteht unzweifelhaft ein sp~terer, postnataler Anfang 
(beziiglich dieser F~lle bemerkt Slauck, dab die Myatonie aueh im ersten 
Lebensjahre beginnen kann); doeh bezeiehnen diese nur ~:Tberg~nge zu 
der W.-tt.schen Krankheit. Und umgekehrt das Vorkommen der W.-H.- 
sehen Krankheit in den ersten Lebensmonaten (Fall Armand-Delille: 
Beginn im zweiten Mortar) wiirde den ~bergang zu der Myatonie be- 
zeiehnen. Diese Ausnahmen beweisen also nut die Gegenwart yon un- 
unterbroehenen ~berg~tngen zwisehen beiden Krankheitsformen; nun 
setzt abet die W.-It.sche Erkrankung im allgemeinen doeh sparer ein, 
wohingegen die Myatonie in ersterer Reihe kongenitalen Ursprungs ist. 
Und so sehen wir, daG yon den zwischen den zwei Krankheiten bestehe~den 
ange]i~hrten klinisvhen Untersehieden nur allein der zeitliehe Unterschied 
einer strengen Kritik standhiilt, und somit eraehten wit zwisehen der 
Myatonie und der W:-tt.sehen Krankheit die Klassifikation nur in 
dieser Hinsieht ~iir berechtigt. 

Die anatomischen Kennzeichen der beiden Krankheitsformen weisen 
im a]]gemeinen zah]reiche gemeinsame Ziige und nur wenige Ab- 
weiehungen auf. Die Muskelatrophie und der damit einhergehende Fett. 
ersatz, die ZerstSrung der VorderhornzeUen des Rtiekenmarks, die In- 
taktheit der weiiten Substanz, die Ausbreitung des Krankheitsprozesses 
auf den ganzen Querschnitt des Riickenmarks (Bruns, Ducken-Wein- 
gartner) beweisen alle nut die vollst~ndige (~bereinstimmung der ana- 
tomischen Bilder. 
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Die einzige, eigent.liche Abweichung bezieht sieh auf die feineren 
Nervenzellveri~nderungen; sie bestehen nimlich bei der W.-I-I.schen 
K_rankheit meist in Fettatrophie, wi~hrend bei der Myatonie mehr eine 
Verfliissigung gefunden wird. Da abet die Ursaehe dieser Abweichung 
gewi~ das rasehere Tempo des myatonischen Krankheitsprozesses ist, 
dieses aber durch eine lebhaftere l~eaktionsweise des ]ungen Organismus 
erkl~rt werden kann --  so kann aueh dieser einzige anatomische Unter- 
sehied auf den friiheren Beginn der Krankheit  zuriiekgefiihrt werden. 
Und damit schrump/e~ s~imtliehe klinische und anatomisehen Unterschiede 
auf einen einzigen -- n~m]ich auf den intrauterinen Beginn der Kran]~ei t  
bei der Myatonie --  zusammen. Was immer aueh die Ursache dieses 
einzigen Untersehiedes (Abiotrophie oder Minderwertigkeit der Zellen) 
sein m5ge, ist dieser verschiedene Beginn gewi] eben solche Eigenart 
der einzelnen Krankheitsformen, wie z .B.  diejenige des Duehenne- 
Aranschen Typs, welcher darin besteht, da~ regelm~i~ig zuerst die kleinen 
~Iandmuskeln erkranken. Die Iden t i t i t  der beiden Krankheiten wird 
fiberraschend dutch die Beobachtung Bibergeils bewiesen, we yon zwei 
Gesehwistern der eine yon Myatonie, der andere yon W.-I-I.scher Krank- 
heit befallen wurde. Solche eine l~bereinstimmung l~i~t die Frage in den 
Vordergrund treten: ist denn fiberhanpt eine verschiedene Benennung 
beider Krankheiten gerechtfertigt? um so mehr, da die Myatonie ~uch 
reine muskul~re F~lle enth~lt, die mit den l~iickenmarksfillen nut  
in der klinisehen Erscheinung iibereinstimmen; hingegea die Rticken- 
marksf~lle der Myatonie und die W.-I~.sche Krankheit,  wie wir sahen, 
wesensgleich sind. -- Die spinMen ~yatonief~lle eigens zu benennen --  
wie es Krabbe t a t  --  ist verfehlt, da wir dadurch die Einheit des klinisehen 
Brides zerstSren. Bei Beriieksiehtigung der praktischen Gesichtspunkte 
miissen wir n~mlich auch die gemeinschaftliche klinische Charakteristik 
hervortreten lassen. ~hnliehe Bedenken hegen wit gegen die Einfiihrung 
neuer Benennung --  wir denken an Silberbergs Myopathia atonica 
eongenita, denn es wird schwerlich gelingen, dieser an Stelle des ver- 
breiteten Oppenheimschen Namens Biirgerrecht zu verschaffen. ~ach 
diesen Erwigungen finden wir ffir riehtig, die alte Benennung aus klinisch- 
praktisehenl~iicksichten zu belassen, um aber auch dasuneehte Wesen der 
Atonie zum Ausdruek kommen zu lassen, sehlagen wir vet, die Krankheit  
mit  dem Namen Pseudomyatonie zu belegen. Zur Hervorhebung des 
anatomisehen Unterschiedes sell diese Benennung yon den Attributen: 
muscularis oder spinalis nach Silberbergs Vorschlag gefolgt werden; 
diese kSnnen natiirlieh heute blo[~ yon den patholog. Anatomen hinzuge- 
ffigt werden. Nach der vorgeschlagenen Benennung ist unser Fall eine 
Pseudomyatonia spinalis eongenita. 

Wir entbehren bisher eines endgfiltigen Beweises, ob die besproehene 
spinale Form der Myatonie auch zugleieh spinalen Ursprungs ist. Bei 
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tier Anwesenheit muskul~rer und zugleich spinaler Ver~nderungen 
kSnnen n~mlich drei MSglichkeiten erwogen werden. Die erste, naoh 
der die Rfickenmarksver~nderung sekundi~r entst~nde, wird bei der 
Myatonie (wie auoh bei der W.-It.sehen Krankheit) durch die Aus- 
breitung des Krankheitsprozesses auf den ganzen Querschnitt des 
l~iickenmarkgraus widerlegt. In bezug der zweiten MSgliohkeit -- wo- 
nach die Rfickenmarks- und Muskelver~nderungen unabhi~ngig vonein- 
~nder einhergingen, d. h. jede einzelne wi~re primer und existierte gleich- 
zeitig -- sind die quMitativen Verschiedenheiten der Muskelver~n- 
derungen nicht verwertbar (Uramer). Wir kSnnen zwar das yon Hot]- 
mann anempfohlene Kennzeiohen: das Fehlen der Pseudohypertrophie 
und Muskelhypertrophie auch bei der Myatonie anwenden (,,die nicht 
mit klinisch nachweisbarer Muskelhypertrophie oder Pseudohypertro- 
phie verbundene, sondern rein atrophische Li~hmung yon dieser Lokali- 
sation erfahr~mgsgemi~l~ spinalen Ursprungs ist"), denn dieses Merkmal 
wurde in si~mtliehen MyatoniefMlen vorgefunden; doch wird dadurch 
die sekund~re Beschaffenheit der Muskelver~nderungen blol~ wahr- 
scheinlich gemacht. Zu einer Bestimmtheit wtirden wir erst durch den 
exakten Beweis tines strengen Abhi~ngigkeitsverhi~ltnisses zwischen 
den l~iickenm~rks- und Muskelver~nderungen gelangen. Dieser Beweis 
wurde durch unseren FM1 erbracht und darin lieg~ seine Bedeutung, 
denn wit  konnten eine bis ins /einste histologische Einzelheiten be- 
trettende ~Tbereinstimmung der 8pinalen und muskul~ren Ver~inde- 
rungen teststellen, und somit ]cann yon einer Unabh~ingigkeit beider 
keine Rede sein. Demnaeh mfissen wir also im Sinne der dritten MSg- 
liehkeit das primiire Auftreten der Riickenmarksver~nderungen bei der 
Myatonie unterstreichen; d. h. mit Hilte unseres Falles kann zweitellos 
/estgestellt werden, daft die bekannten Myatonie/iiUe mit spinalem Betunde 
gleichzeitig spinalen Ursprungs sind. 

Die klinischen und anatomischen Merkmale der Pseudomyatonie 
spinalis durchmusternd, f~llt es uns auf, dal] es keine yon ihnen gibt, 
die der Einreihung in die Gruppe der famili~ren Krankheiten wider- 
sprechen wiirde. Es kann sogar behauptet werden, dab s~mtliehe 
r Eigenschaften einer heredofamili~ren Krankheit 
bei der Myatonie aufgefunden werden kSnnen. Von den klinischen 
Eigenschaften verweisen wir ~uf die F~miliarit~t, die, wie wir sateen, 
in mehreren F~llen nachgewiesen wurde, ~erner auf die Progressivit~t; 
des weiteren wurde die Konsanguinit~t ebenfalls in vielen FMlen be- 
obaehtet, w~hrend die ttereditht nut in einem F~lle vorkam (Krabbe). 
Aber uuch hinsichtlich der anatomischen Merkmale nimmt die Krankheit 

m i t  Recht in der Gruppe der systematisehen heredofamili~ren Krank- 
heiten Platz, denn die diese charakterisierende Segment-, System- und 
Keimblattwahl (Karl Scha/ter) kann auch im anatomisehen Bilde der 
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Pseudomyatonie aufgefunden werden. Beziiglich der Segme~twahl 
besehr~nkt sich n~mlieh die Krankhei t  auf das Riickenmark (einfache 
Segmenterkrankung), hSchstens breitet sie sieh noch auf die Oblongata 
aus (kombinierte Segmenterkrankung), abet in hSheren Segmenten 
wurde sie in keinem Fall beobachtet.  Die Segmentwahl bekundet sich 
also in spinaler, seltener in spinobulb~rer Form. - -  Die Systemwahl" 
kommt  dadureh zum Ausdruck, dab in der I~egel nur das periphere 
motorische Neuron, und zwar bilateral symmetrisch erkrankt.  Sind 
aber auch andere Part ien des Riickenmarkgraus ver~ndert, so weisen 
die sehwersten Ver~nderungen auf eine spinale Segmenterkrankung, in 
kombiniert  systematiseher Form hin, denn das Rtiekenmark als ein 
entwieklungsgesehichtlieher Abschnitt  ist in seinen verschiedenen Neu- 
ronensystemen angegriifen. Diese Affektion erh~lt ein eigenes Gepr~ge 
dureh die elektive Degeneration der ektodermalen Elemente bei Ver- 
sehonung der mesodermalen, dies die Keimblattwahl. - -  Mit Bezug auf 
die Keimblat twahl  sei betont,  dab die Muskelver~nderungen bei der 
Pseudomyatonia spinalis sekundar entstanden und nur als notwendige 
Folgeerscheinungen der ektodermalen Riickenmarkserkrankung zu be- 
t raehten sind. Somit bedeutet des gleiehzeitige Ergriffensein der me- 
senehymalen Elemente (Muskulatur) nut  eine Folge der Lokalisation des 
ektodermalen Prozesses. Dureh die gleichzeitig hinzugesellende Er- 
krankung der gli6sen Elemente (am ausgesprochensten in unserem Fall) 
wird wiederum die ektodermale Elektivit~t betont. - -  Hierzu rechnen 
wir noch die in den einzelnen F~llen aufgefundenen elementaren degene- 
rat iven Zeichen (SchaJfer), wie zweikernige Nervenzellen (Krabbe), 
verschiedenartige Heterotopien [Slauclc, Ducken-Weingartnerl)] usw. 

Auf Grund dieser Aus[i~hrungen wird also die spinale ~or~n der Pseudo- 
myatonie zu den systematisvhen heredo]amiligren Kranlcheiten zu rechnen 
sein; riehtiger ausgedriickt, da aueh F~lle yon Iamili~rem Charakter 
vorkommen, fiigt sie sieh in jene yon Schaefer umgrenzte Gruppe der 
endogenen systematisehen Zentralkrankheiten ein, die bald mit, bald 
ohne Heredofamiliarit~t erseheinen kSnnen2). Die Best~tigung der Zu- 
gehSrigkeit gesehieht also in den nieht Iamili~ren F~llen g~nzlich auf 
Grund des anatomischen Befundes, wie dies auch liir meinen Fall zutriift. 

Die reine muskul~re - -  also die Spiller-Silberbergsehe ~ Form (ohne 
Riiekenmarksver~tnderungen) der Pseudomyatonie ist gewil~ eine ~hn- 

~) Ducken und Weingartner reihen ihren Fall rait intrauterinem Ursprung in 
die Gruppe der infantfl-spinalen Muskelatrophie W.-H.s ein, die ausnahmsweise 
auch friiher beginnen kann. Der Fall nimmt abet auf Grund des mitgeteilten Be- 
fundes zwanglos zwisehen den Myatonief~llen Platz, denn teils spricht die naeh- 
gewiesene Familiarit~t und Progression nich~ gegen NIyatonie und tells wider- 
sprieht der intrauterine Beginn doeh der Annahme einer W.-H.sehen Krankheit. 

e) Ieh beziehe mieh hierbei auf eine miindliehe Mitteilung des Herrn Prof. 
Scha][er. 
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l i t h e  e l e k t i v e  m e s o d e r m a l e  E r k r a n k u n g ,  wie  digs Bauer fiir  dig D y s t r o -  

p h i a  m u s c u l o r u m  p rog res s iv~  a n n i m m t .  D a  fe rne r  die  i ib r igen  y o n  

Silberberg ~ufges t e l l t en  (cerebra len ,  n e u r a l e n )  F o r m e n  der  M y a t o n i e  

b i s h e r  n o c h  n i c h t  b e s c h r i e b e n  w u r d e n ,  8o sind die beiden bekannte~ 

2'ormen --  n~mlich spinale und muslculgre .Formen - -  der Pseudomyaton ie 

hash dem Gesagten elektive Keimblatterkrankungen, u. zw. die spinale 

die Erkrankung des Ektoderms, die muskulc~re aber die des Mesoderms. 
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