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Nachdem Steinert im Jahre 1909 zum erstenmal auf Grund einer 
zusammenfassenden Darstellung s~imtlicher bisher beobachteter F~ille 
die Myotonia atrophica als ein typisches Krankheitsbild herausgehoben 
hatte im S~nne einer myopathischen progressiven Dystrophie, yon der 
echte Thomsenfi~lle befallen werden, habe ~ch 1911 naeh kritischer 
Durchsicht der gesamten bis dahin publizierten Literatur an der Hand 
eines yon mir beobachteten Falles zum ersten Male den Schlul~ gezogen, 
dab die Erkrankung als ein Leiden sui generis aufzufassen sei. Ich habe 
angenommen, dab sich die beiden myopathischen Krankheitssymptome 
auf dem ,,gleichartig vorbereiteten Boden einer eigenartigen degenera- 
riven Anlage entwiekelt haben, wobei die Frage, ob zuerst die dystro- 
phischen oder die myotonischen Symptome entstehen, yon sekund~rer 
Bedeutung ist; wahrscheinlioh kommt sowohl die eine wie die andere 
M6glichkeit vet" .  

Dal~ diese Auffassung sich im Laufe der letzten 15 Jahre allgemeine 
Geltung verschafft hat, beweisen die zahlreichen seither publizierten 
Arbeiten. 

Eine hervorragende FSrderung hat die Kenntnis des Krankheitsbfldes 
durch die Arbeiten yon H. Curschmann erfahren, welcher sein besonderes 
Augenmerk auf das Vorhandensein endokriner St6rnngen richtete. Diese 
Gedankeng~nge, die yon Curschman~ eine Zeitlang in einer sp~teren 
Publikation nicht weiter veffolgt wurden, haben Hauptmann und andere 
Autoren im Jahre 1916 wieder aufgegriffen. Dureh die Arbeit Haupt- 
manns wurde die Bedeutung der endokrinen StSrungen ftir das Krank- 
heitsbild in den Vordergrund des Interesses geriickt. Die yon mir seiner- 
zeit ge~ui3erte Auffassung, dal3 die Frage yon sekund~rer Bedeutung sei, 
ob zuerst die dystrophischen oder die myotonischen Symptome ent- 
st~nden, und daI3 wahrscheinlich sowohl die eine wie die andere MSg- 
liehkeit vorkomme, wurde von Hauptmann geteilt, der ebenfalls die 
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dystrophische und myotone Komponente als koordiniert bezeichnete; 
jm, eher konnten nach seiner Beobachtung die myotonen als untergeord- 
net betrachtet werden. 

Die besondere Betonung der Wicht~gkeit der endokrinen StSrungen 
fiihrte Ntigeli 1917 zu der Auffassung des Leidens als einer ,,pluriglandu- 
lgren Erkrmnkung innersekretoriseher Driisen", indem er den musku- 
li~ren Prozel~ nieht mehr in den Mittelpunkt stellte, sondern aueh ihn 
yon den endokrinen StSrungen mbh~ngig machte. Ich kmnn ihm in 
dieser Auffassung nicht ohne weiteres folgen, teile vielmehr die Ansieht 
yon Hauptmann und H. Curschmann, dal] N(igeli in seinen SehluI~folge- 
rungen fiber das Ziel hinausgesehossen ist. Mit Recht weist Curschmann 
dmrauf hin, dal3 man viel hgufiger ale die muskeldystrophiseh-myotonen 
Ver~inderungen die endokrinen StSrungen bei den Kranken vermil~t; 
auch gi~be es zu denken, dab sich gerade in besonders musgepri~gten 
F~llen bei der histologisehen Untersuchung der endokrinen Driisen 
niehts Pathologisches gefunden hi~tte, ganz abgesehen davon, dml~ bei 
F~llen essentieller pluriglmndul~rer Insuffizienz die ehmrmkteristischen 
Muskelsymptome der myotonen Dystrophie vermil3t wiirden. 

In seiner letzten zusmmmenfassenden Darstellung der Erkrmnkung 
vertritt H. Curschmann die Anschauung, daf~ die endokrinen StSrungen 
der myotonen Dystrophie den myo- und neurogenen durehaus koordi- 
niert, ihnen abet nicht kausal fibergeordnet sind. Seiner Auffassung 
nmch sind wohl vielmehr beide die Folgeerseheinungen derselben, ihrer 
Lokalisation n~ch nur vermu~bmren Ver~nderungen, deren Sitz bereits 
W. Erb (ffir die Thomsensche K_rankheit) in den zentr~len trophischen 
Appmrmten des BTervensystems annmhm. Er verlegt deren Sitz mit 
einiger Wahrscheinliehkeit in dms yon Aschner angenommene ,,Ein- 
geweidezentrum" im Hypothalamusgebiet des Zwisehenhirns, das heist 
den Zentren des Sympathicus und Parasympathicus, die ,,sowohl der 
autonomen Innervation des Muskelsystems, als auch hSchstwahrschein- 
lich den endokrinen Driisen und ihren autonc~men Innervatoren und 
Erfolgsorganen vorstehen". Da~ much diese interessmnte Hypothese 
keine restlose Kl~rung bringt, beweist die Tatsache, daI] bei Prozessen, 
die in dieser und in der Nachbargegend lokalisiert sind, soweit mir be- 
kannt ist, niemals Ver~nderungen yore Typus einer myotonen StSrung 
beobmchtet worden sind. 

In diesem Zusammenhang sei dmrauf hingewiesen, dal~ much die 
Konstitutionspathologen und Erblichkeitsforscher der dystrophischen 
Myotonie lebhaftes Interesse entgegenbringen. W~hrend Lenz der Er- 
krmnkung einen w~hrseheinlich rezessiven bzw. unvoltstgndig rezessiven 
Erbgang zuschreibt, nehmen Siemens und Weitz mit Wuhrscheinlichkei~ 
einen dominanten Erbgang an. J. Bauer kommt meiner Auffmssung 
nach wohl mit Recht in seinen Untersuchungen zu der Schlui3folgerung, 
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dab jedenfalls eine Koppelung mehrerer abnormer Gene vorliegt; zum 
Beweise fiir diese Auffassung fiihrt er an, dab die geneMogisehe Verfol- 
gung gewisser Dystrophikerfamilien zeigt, dab die einzelnen Krankheits- 
erscheinungen dieses Syndroms, die Muskelsymptome, einzelne endo- 
krine StSrungen, vor allem aber die Katarakt  bei den versehiedenen 
Familienmitgliedern dissoziiert auftreten, also ganz so, als ob die Einzel- 
manifestationen selbst~ndig und gesondert im Keimplasma vertreten 
und angelegt w~ren (A. Vogt). Wenn dann auch noeh geistige Defekte, 
Schwaehsinn, gefunden wfirden, so sei die Generalisation der Keim- 
entartung wohl offenkundig. 

Mit der Einbeziehung der endokrinen und SLoffwechselstSrungen in 
das Krankheitsbild der myotonen Dystrophie ist das Gebiet fiber die 
Interessensphi~re des klinisehen Neurologen hinausgewaehsen und ver- 
weist ihn an die Mitarbeit des Sto[/wechsel/orschers und Endokrinologen. 
In der Tat  hat die gemeinsame Arbeit der genannten Forscher in den 
le tz tenJahren interessante Ergebnisse zutage gefSrdert. So finden sich 
in einem yon Zondek und Maas beobaehteten Falle erhShte Salzaus- 
seheidung, norma]er Kalk- und P2Oa-Stoffweehsel, aber eine au/fallende 
Erniedrigung des Umsatzes. Diese erhebliehe Verlangsamung des Ei- 
weiBstoffwechsels ging einher mit einer starken Verminderung des 
Oz-Verbrauches. Auf die Atrophie der Knochensubstanz, die manehmM 
za Kyphosen und Lordosen ffihrt, machte Rohrer aufmerksam. Blut- 
untersuchungen haben Curschmann, Weinberg, Zond~k, Hauptmann und 
Nickau ausgefiihrt. In einigen Fi~llen land sieh normaler Leukocyten- 
befund, in Hauptmanns und Nickaus F~llen eine geringe Lymphoeytose, 
Eosinophilie und eine geringe Vermehrung der iV[astzellen. Die Gerin- 
nungszeit des Blutes, die Piloearpinempfindliehkeit sind geprfift worden, 
ohne dab man aus dem Befund irgendwelche bindenden Schliisse h~tte 
ziehen k6nnen. 

Es wfirde zu weit fiihren, an dieser Stelle neck einmal auf s~mtliehe 
endokrinen Symptome einzugehen, die bei myotoner Dysfrophie auf- 
treten. Am hguligsten linden sieh die irtihzeitige Sth'nglatze, die Ka- 
tarakt  und die Genitalatrophie. Weiterhin ist das Chvosfeksehe Faeialis- 
phgnomen als relativ hgufig zu erw~hnen, 

Um weiteres Material zu der Frage nach denSto[/wechselver(inderungen 
bei myotoner I)ystrophie zu sammeln, habe ieh eine mir seit Jahr  und 
Tag bekannte Kranke zur Untersuchung ihres Stoffweehsels auf die 
2.2VIedizinisehe Klinik der Charit~ (Geheimrat Kraus) gelegt. Die Unter- 
suehungen sind auf der Abteilung yon Herrn Prof. F. H, Lewy aus- 
geftihrt worden; fiir die l~berlassung der Befunde spreche ich ihm 
mei,~eh verbindliehsten Dank aus. 

,~ P~uline P., 54 Jahre alt. Eltern frtthzeitig gestorben, die Mutter an Lungen- 
krankheit, der Vater an unbekannter Krankheit. Von Auftreten des grauen Stars 
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in der Familie ist niehts bekannt .  Eine Sehwester ist angeblieh gesund, eine andere 
Sehwester, dig in Thiiringen lebt, soll keine Kraf t  in den H~nden haben ;  sit  kann  
deshalb sehon jahrelang n ieht  mehr  allein wasehen. Die Toehter dieser Sehwester 
zeigt myotone Erseheinungen an der Zunge und  beim FaustsehluB (s. weiter unten).  
Pat .  selbst war in der Kindhei t  vollkommen gesund, ha t  insbesondere keine ner- 
v6sen Erseheinungen dargeboten und  sigh geistig gut  entwiekelt.  Vor allem war 
sie in der Austibung yon Handfert igkei ten gesehiekt, maehte  gut  und  gern Hand- 
arbeiten. Lues = 0. 1893 Ehe. Keine FeMgeburten.  Pat .  ha t  einmal geboren, 
das Kind  normal  zur Welt  gebraeht ;  dasselbe s ta rb  im Alter yon 7 Jah ren  an  
einer akuten f ieberhaften Erkrankung.  1904 muBte sie sieh einer Unterleibsope- 

ra t ion  unterziehen;  diese Iand in 
der Universi t~tsfrauenMinik in Halle 
start .  Es handel te  sich nach einem 
Berieht aus der Klinik bei ihr  um eine 
linksseitige Ovarialeyste und  um 
eine cystisehe Degeneration des 
reehten Ovarium. Es wurde die 
linksseitige Ovariotomie vorgenom- 
men. An dem reehten Ovarium, das 
zahlreiehe kleine Cysten enthielt ,  
wurde eine Ent leerung der Cysten 
dureh  Ansteehen ausgeftihrt. Seit 
der  Operation besteht  Menopause, 
ein ]~eweis daftir,  dab die endo- 
krine Thtigkeit  der Ovarien prak- 
t iseh aufgehoben ist. Sie gibt  an, 
dab  sie beim Coitus niemals irgend- 
welehe sexuelle Empfindungen ver- 
spiirt  habe;  sie habe sieh stets nu r  
mi t  groBem Widerwillen dazu her- 
gegeben. September 1910 bemerkte 
s i t  beim Sehen sehwarze Flocken vor 
dem linken Auge; es wurde damals 
auf diesem Auge der graue Star  fest- 
gestellt. 2 Jahre  sp/~ter erkrankte  das 

Abb. 1. 2VIyotone Dystrophie  mit  a ndere Auge. Zuerst reifte die rechts- 
Gerodermie. seitige Ka ta r ak t  und wurde 1915 ent  - 

fernt, die linke wurde1919 operiert. 
1914 fie1 Pat.  ihrem Arzte wegen ihrer Nervosit/it auf;  urn ihre Kraf t  zu priifen, 

verlangte ervon ihr, dagsieseineHanddri ickensol l te ;  damals bemerktesie zum ersten 
Male, dab sie die H a n d  nieht  sofort wieder 5ffnen konnte. Sehon zu diesem Terrain 
wurde diese St6rung an  beiden H/~nden festgestellt. 1917 bemerkte Pat. ,  dab aueh 
ihr  Gesicht und  ihr  Hals dttnner wurden. Sie konnte  den Kopf nieht  mehr  r iehtig 
hoehhal ten;  sie konnte  ihnwohl  naeh h in ten  oder vorne beugen, es bereitete ihr  abet  
Sehwierigkeiten, die Normalstel lung des Kopfes einzuhalten, wenn sie ihn nicht  
stiitzte. Sie babe immer etwas leise gesproehen. SchluckstSrungen babe sie nie beob- 
achtet .  Sie bemerkte  zeitweilig beim Aufeinanderbeigen der Zahne einen Krampf  ira 
Unterkiefer.  1917 stellte sieh starker  IIaarausfall  ein. der in le~zter Zeit etwas 
naehgelassen hat .  Stets l i t t  sie an  kal ten H~nden und  FilBert, besonders empfindlich 
waren die H/~nde gegen die K~lte. Stuhlgang und  Wasserlassen sind stets in Ord- 
nung gewesen. 1918 stellte sieh eine ]~ewegungsst6rung im reehten t~ein ein; wenn 
sie aufstand, konnte  sie n ieht  auf dem ganzen FuB auftreten, sondern nur  auf der 
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FuBspitze; das Bein war wie steif. Sehr bald stellte sieh diese StSrung aueh im 
linken FuI3 ein; sie klagte damals fiber lebhafte Sehmerzen in beiden H~nden und 
Ffil3en. Sie mu~te dann 5fter auf der Stral3e stehen bleiben, well die FfiI~e nicht 
mehr weiter wollten. Vet 2 Jahren waren diese Bes~hwerden am schlimmsten; sie 
konnte, wenn sie nur kurze Zeit gesessen hatte, nicht gleieh wieder laufen. Auch 
jetzt noeh geht morgens naeh dem Aufstehen das Laufen wesentlieh sehleehter 
als im Laufe des Tages. 1920 zeigte sich eine Verkrfimmung der Wirbelsgule; sie 
konnte aus diesem Grunde nieht ordentlieh im Bert liegen, mul3te sich manchmal 
aufsetzen. Veil 1918 an t rat  eine Ver~nderung der Haut  ein, an Gesieht und Finn- 
den; die Haut  wurde runzlig und bekam ein greisenhaftes Aussehen. 
Keine St6rung der Speiehelsekretion; bei KAlte trY, hen seit einiger Zeit die 
AugeI1 stark. 

Objektiver Be/~nd: Mittelgroi3e Frau in ausreiehendem Ern~hrungszustand. In 
der ~ul3eren Erseheinung ist besonders bemerkenswert die Kyphose der Brust- 
wirbels~iule, die sehr starke Lordose der Lendenwirbels~tule und der watsehelnde 
Gang. Auffiillig sind ferner an ihler ~ui]eren Erseheinung die stark ausgebildeten 
Mammae ohne auffallende Pigmentierung der Warzenh6fe und die Fettentwiek- 
lung an den Oberarmen, die mit der Magerkeit der Unterarme und I.i~nde stark 
kontrastiert. 

Beiderseits besteht ein Iriskolobom infolge yon Kataraktoperation. Die Pu- 
pillen reagieren. Die Augenbewegungen sind frei, es besteht kein Augenzittern. 
Die Gesiehtshaut ist sehr dfinn, unelastiseh, greisenhaft gef~ltelt; diese StSrung 
ist besonders ausgepragt an der Stirn und den Augenlidern, an denen abgehobene 
Hautfalten sich nicht ausgleichen, sowie an den Mundwinkeln. Die gleiehe St6- 
rung findet sieh an beiden Handrfieken. Der Haarwuchs ist dtinn, eine deutliehe 
Alopecie besteht nirgends. AehselhShlen- und Schambehaarung normal. Die Zahne 
fehlen oben ganz, unten sind die Zahne zum Teil vorhanden. 

Sehr ausgesproehene Facies myopathiea. Die Augenlider h~ngen etwas herab. 
Ein kr~ftiger Lidsehlul3 ist unmSglich. Muse. temporales fehlen beiderseits fast 
ganz. Die Masseteren sind kr~ftig, ohne myotonische Erscheinungen. Die Off- 
hung des Mundes erfolgt nicht sehr vollkommen und nur mit  geringer Kraft. Die 
Seitw~rtsversehiebung des Unterkiefers ist gut und kr~ftig. Die Stirn kann nieht 
gerunzelt werden; i~berhaupt ist die gesamte Gesichtsmuskulatur sehr sehlaff, die 
Mimik fehlt fast ganzlich; aueh die willkiir]iehe Innervation der Mundmuskulatur 
ist nieht kr~ftig. Es besteht keine Atrophie der Zunge. Herein- und Heraus- 
strecken der Zunge erfolgt prompt. Die Zungenbewegungen yon links naeh rechts 
zeigen naeh 4- -6  Bewegungen eine geringe, abet siehere Verlangsamung, naeh 
weiteren Bewegungen versehwindet diese Erseheinung. Bei Beklopfen der Zunge 
zeigt sich eine sehr ausgepragte myotonische Reaktion. Die Sprache ist leise, 
dfinn, monotoa und sehr hoeh, der I-Iusten fast tonlos. Manehmal verschluekt sie 
sich beim Trinken. Das KinI1 wird sehr hoch gehalten; beim Senken des Kinnes 
f~llt der Kopf sehr schnell naeh vorn herunter. Heben des Kopfes erfolgt deut- 
lieh mit herabgesetzter Kraft.  Ebenso das Beugen des Kopfes nach vorn. Die 
Seitwartsdrehung des Kopfes erfolgt beiderseits mit leidlieher Kraft,  
doeh zeigt sich bei dieser Bewegung eine sehr ausgepr~gte Atrophie der 
Sternoeleidomastoidei. Die Sehulter-, Brust- und Oberarmmuskulatur funk- 
tioniert krgftig; letztere ist gut entwickelt. Der Braehioradialis ist reehts 
sicher sehr sehwach, links kr~ftiger, aber aueh nicht von normaler Kraft. Pronation 
und Snpination sind beiderseits kriiftig. Der I-I~ndedruek ist beiderseits schleeht, 
es fehlen jedoch keine Muskeln an den I-I*Lnden. Die Fingerbeugung und -streekung 
ist wohl am sehwaehsten, die Daumenmuskulatur wirkt mit leidlieh guter Kraft. 
Sehnenph~Lnomene an den Armen fehlen. 
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Die mechanische myotonische Reaktion ist sehr deutlich in der Stirnmusku- 
latur und in der Zunge. In  der Lippenmuskulatur erfolgt eine kr~ftige Zuckung, 
aber kcine Nachdauer. In  der I-Ials- und Nackenmuskulatur ist keine deutliche 
myotonische Reaktion nachweisbar. Ebenso ist die Oberarm- und Schultermusku- 
latur frei yon derselben. Eine sehr ausgesprochene idiomuskul~re Erregbarkei~ 
finder sich in der Streckmuskulatur der Hand, auch in der Beugemuskulatur des 
Unterarms. Sehr deutlich ist die myotonisehe Reaktion in der ganzen kleinen 
ttandmuskulatur beiderseits. Bei kraftigem HandschluB zeigt sieh eine typische 
myotonische StSrung in beiden Handen, links etwas weniger ausgesprochen als 
rechts; nach mehrmaligem 0ffnen nnd Sehliel]en gIeicht sich die St6rung allmgh- 
lich aus. 

An den t~einen funktioniert der Tibialis ant. beiderseits sehr schlecht. Auch 
die Peronei werden nicht kraftig innerviert. Die Ful]beugemnskeln funktionieren 
sehr gut. Infolge der Verktirzung tier Achillessehnen stehen die Ffil~e in leiehter 
Spitzful~stellung. Andeutung yon HohlfuB. An den FiiSen ist eine myotonische 
St6rung nicht nachweisbar, die Kniereflexe sind lebhaft, die Achillesreflexe fehlen. 
Es besteh~ nirgends eine SensibihtatsstSrung. Die Untersuchung der elektrischen 
Erregbarkeit ergibt keine Abweichung yon den yon anderen Autoren bereits wieder- 
holt erhobenen Befunden. Es sei nur kurz erw/~hnt, dab an den Sternocleidomastoi- 
dei, an den Musc. temporales eine Zuckung nieht zu erzielen ist; die elektrische 
Erregbarkeit an den Muse. brachioradiales ist herabgesetzt. An den tibrigen 
Muskeln besteht normale faradisehe Erregbarkeit. Nur finder sich myotonisehe 
Reaktion in der Zungenmuskulatur, in Thenar und Hypothen~r und im linken 
Interesseus 1. ~Jber die l~riffung der Muskelaktionsstr6me sol1 welter unten be- 
richtet werden. 

Innere 0rgane: Der Brustkorb ist gut gewOlbt, die Atemexkursion m/~Big aus- 
giebig. Am Rumpf fallt eine Inspirationsstellung des Thorax auf. Die HerztSne 
sind rein, der Blutdruck hetr~tg~ 97/70. Das Blutbild setzt sich folgendermaf]en 
zusammen: 

S~hli . . . . . . . . . .  93 
Erythrocyten . . . . . .  5700000 
Leukocyten . . . . . . .  800 
Eos . . . . . . . . . . .  1 
Stab . . . . . . . . . .  6 
Segm . . . . . . . . . .  59 
Lymphocyten . . . . . .  29 
grebe Mononucl . . . . . .  5 

Calcium im Serum 11,5 rage/0. 
Kalium 21,164 rage/0. 
Blutzucker 0,14. 

PE im l~tichternurin: 2. II.  = 5,2 
3. II.  = 5,2 
4. II.  = 5,2 
5. II.  = 6,2 
6. II.  = 5,3 
7. II.  = 5,1 

NaC1-Ausscheidung im Urin: 5. II .  = 8,2 g 
6. I I . =  2,1g 
7. I I . =  7,4g 

Nierenfunktionsprobe: N~chtmenge vom 4.--5. I I  = 2 0 0 -  1018. 11/21 Flfis- 
sigkeit. (Durchf/~lle). 

27* 
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8Uhr:  55 1017 
~29 ,, 45 1004 

9 ,, 75 1000 
1/~10 ,, 130 1001 

10 ,, 128 1000 
11 ,, 250 1000 
12 ,, 270 1000 

953 1003 

2Uhr:  210 1000 
4 ,, 55 1015 
6 ,, 40 ]O2O 
8 ,. 55 1017 

360 1015 

Nachtmenge vom 5.--6. II.  = 265 - -  1013. 

1578 1010 
W~rmeversuch: Vorher: 37,4; 10 Min. unter dem 

danach: 37,3; 105Iin. sp/tter: 37,3. 
Lichtkasten: 37,2; gleich 

Der Grundums~tz betr~gt 622,2 Calor. pro qm und Tag. Er ist um 150/o her 
~bgesetzt. 

Die ~lveol/~re Kohlens~uresloannung betr~gt 41 mm ttg in der l~uhe und ist 
nach Arbeit nicht anomal verandert. 

Der soeben beschriebene F a l l  ve rd ien t  aus dem Grunde  In teresse ,  
weil  sein Stoffwechsel  un te r such t  worden  is t  und  weil er infolgedessen 
m i t  dem e ingehend un te r such ten  F a l l  yon  Maas und  Zondelc in Be- 
z iehung gebrach t  werden kann.  Die  Fi~lle s ind  e inander  im ganzen  
n ich t  unahnl ich ;  sie zeigen anni~hernd die  gleichen myo ton i sehen  und 
muske la t roph i schen  Erscheinungen.  Nur  be s t a nd  be im P a t i e n t e n  yon 
Maas eine At roph ie  der O b e r a r m m u s k u l a t u r ,  wahrend  unsere K r a n k e  
f ibere ins t immend mi t  der  3s der  beschr iebenen F~lle normale  
Obe ra rmmusku l a tu r  zeigt.  Beide K r a n k e  geben an, daft sie im Laufe  
ihrer  K r a n k h e i t  vor i ibergehend  an  e inem p15tzlieh au f t r e t enden  s t a rken  
I-IaarausfM1 ge l i t t en  haben ;  be i  be iden  zeigte sich e in  f r i ihzei t iger  Aus- 
fall  der  Z~hne. I n  be iden  FMlen s ind  die Hau te r sehe inungen  sehr aus- 
gepr~gt ;  be i  unserer  K r a n k e n  war  die diinne,  gre isenhaf t  gef~l tel te  
t t a u t  an  Gesicht  und  H~nden  bemerkenswer t ;  Maas ber ieh te t  yon  
seinem Kranken ,  dab  er wesent l ieh i~lter aussehe, als seinen J a h r e n  
entspreehe und  daft die S tJ rnhaut  s t a rk  gefa l te t  sei. 

Wi~hrend be i  dem K r a n k e n  yon  Maas die I-Ioden normale  GrSfte 
zeigten,  aber  eine ungew6hnl ich weiche Kons is tenz  ba t t en ,  s ind  bei  
meiner  P a t i e n t i n  beide EiersbOcke cys~isch degener ie r t ;  e iner  derse lben 
muftte schon vor  J a h r e n  ope ra t iv  en t fe rn t  werden.  Die  u n m i t t e l b a r  
naeh  der  E ie r s toeksopera t ion  e inget re tene  Menopause beweist ,  daft die 
endokr ine  Sekre t ion  auch des anderen  Eiers tocks  aufgehOrt hat .  MJt 
l~i icksieht  auf den  sehr bgufig beobaehte~en Befund einer  Iunk t ione l len  
und  organisehen StSrung des Gen i t a l appa ra t e s  bei diesen Kxanken  ist  
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die Vermutung nieht yon der Hand  zu weisen, dal~ auch die cystisehe 
Degeneration ihrer Ovarien in irgendeiner Beziehung zu ihrem Leiden 
steht, t t insiehtlich der Auffassung der Entstehung yon Ovarialeysten 
herrscht keine Einstimmigkeit .  Nur so viel seheint festzustehen, dab 
dieselbe bereits in der Keimlage begriindet liegt. 

Stark pigmentierte Warzenh6fe, wie sie der Pat ient  von Maas auf- 
zuweisen hatte,  konnten wit bei unserer Kranken nicht festste]len. 

Eine Atrophie der Knochensubstanz, wie Rohrer sie besehreibt, hat  
bei uns das l~Sntgenbild nicht ergeben. Sehr bemerkenswert bleibt 
immerhin in unserem Falle die sp~t einsetzende Kyphose und Lordose 
der Wirbelsiiule, welehe sehr stark ausgepragt ist und bei meiner Kran-  
ken in der ~ul3eren Erscheinung das am meisten in die Augen fa]lende 
Merkmal bildet. Unwillkiirlieh wird man dureh diesen Befund an das 
Auftreten yon Wirbels~ulensymptomen bei anderen organisehen Nerven- 
krankheiten, besonders bei der Syringomyelie erinnert. Die Kombina-  
tion yon Syringomyelie mi t  myotoner  Dystrophie ist bereits mehrfaeh be- 
sehrieben worden (Rind/leisch). Ieh selbst habe vor kurzem aueh einen 
derartigen Fall gesehen. ~be r  das Zustandekommen der Kyphoskoliose 
der Wirbels~ule bei diesen Erkrankungen ist vorlgufig niehts Sieheres be- 
kannt. Dieser Befund verdient jedenfalls besonders registriert zu werden. 

Was nun die Stoffweehselbefunde anlangt, so war bei unserer Kran-  
ken die Urinmenge normal, aber sehlecht konzentriert. I m  Aussehei- 
dungsversueh war die verlangsamte Ausseheidung bemerkenswert, die 
Chlorausseheidung war normal. Der Pat ient  yon Maas zeigte sehr hohe 
Chlorwerte, die die Verfasser auf seine Polyphagie und die reiehliehe 
Ern~hrung zuriiekftihren. Bei beiden bestand etwas verminderter  
Grundumsatz in der l~uhe. Bei unserer Patientin war eine besondere 
Erh6hung des Grundumsatzes bei der Arbeit nieht vorhanden, wie 
Maas und Zondek es bei ihren Patienten noeh hervorheben. 

Selbstverst~ndlich lassen sieh aus den Stoffwechseluntersuehungen 
gar keine a]lgemeingtiltigen Schltisse ziehen; sie stellen niehts welter 
dar als Bausteine, die zur Bereieherung der Stoffwechselpathologie der 
myotonen Dystrophie in sp~terer Zeit dienen sollen. 

Die Prtifung der Muskelaktionsstr6me, die yon Herrn F. H. Lewy 
ausgeftihrt wurde, mi t  Nadelelektrode im Muse. opponens pollieis bei 
willkiirlieher fortlaufender Opposition zeigt im Beginn einen normalen 
tetanisehen Vorgang, wi~hrend bereits nach wenigen Muskelkontrak- 
tionen ein Zerfall in Gruppenbi]dung auftritt ,  wobei im wesentliehen 
monophasische Aussehl~ge yon liingeren stromlosen Zeiten unterbrochen 
werden und nur einzelne biphasisehe Reaktionen auftreten. Da die 
Myotonie wi~hrend der ganzen Zeit anhielt, so ergibt sich aus dem 
Strombild (F. H. Lewy), dab sie aueh wi~hrend der aktionsstromlosen 
Zeiten aufreehterhalten worden ist. 



41~ R. Hirseh~eld: 

Abb. 2. 

Abb. 3. 

Der e l ek t romyograph i sehe  Befund  en t sp r i eh t  fas t  vo l lkommen  dem 
yon Adie und  Greenfield angegebenen,  die aueh d~rauf  hinweisen,  dab  
w i h r e n d  der  Zei t  der  naehdaue rnden  K o n t r a k t i o n  ein  A k t i o n s s t r o m  
nioht  abzu le i ten  ist.  

W ~ h r e n d  nun  d~s K r ~ n k h e i t s b i l d  unserer  P a t i e n t i n  sich d u t c h  die 
ungemeine  Re iehha l t igke i t  yon  k r a n k h a f t e n  Ersehe inungen  auszeieh-  
nete,  die auf eine S t6rung  des endokr inen  App~ra t e s  zu bez iehen sind, 
t r a t e n  diese be ide r  Sehwes te r toeh te r  der  K r a n k e n f a s t  vo l lkommen  zurfiek.  

Diese ersehien vor  ungef~hr l i / 2 J a h r e n  in  unserer  Po l ik l in ik  in  
Begle i tung ihrer  Tan te  und  wurde  yon  mir  m i t  1%fieksieht auf das  Le iden  
ihrer  Verw~ndten  einer Un te r suehnng  unterzogen,  ohne dab  sie fiber 
i rgendwelehe besonderen  Besehwerden klagte .  

Johanna It., 23 Jahre alt, verheiratet. ~ber erbliehe Belastung siehe vorher- 
gehende Krankengesehiehte. Ms Kind ~ul]er Kinderkrankheiten gesnnd. Vor 
5 Jahren nieren- und blasenleidend. 1921 Ehe. Ein Abort, keine Kinder, ~ngeb- 
lioh wegen Verlagerung der Geb/~rmutter. Gesehleehtliehes Empfinden v611ig nor- 
real. Januar 1923 Gallenblasenentziindung. Gelegentlieh anfallsweise auftretende 
Kreuzsehmerzen. Sie habe als Kind sohon einen etwas dicken Itals gehabt. Ihre 
Sehwestern sollen die gleiehen Erseheinnngen am I-Ialse zeigen. An ]-Iaarausfall 
habe sie hie gelitten. ~Die Menses sind stets regelm/~Big. Sie ger/~t leieht ins Sehwitzen, 
hie besonderer Speiehelflul], nur tr inen die Augen leieht in der Kalte. Ebenso 
sterben die FfiBe in der Ki l te  leieht ab. In letzter Zeit sohl~ft ihr die Hand 
ein, wenn sie Gegenst~nde N~ngere Zeit halten wilk Aueh werden die Finger 
in tier Ki l te  oft blaB; in diesem Zust~nde sind sie geffihllos. Die Bewegung der 
tI/~nde war friiher nie gest6rt. Zuweilen klagt sie ~ueh tiber ein Gefiihl yon Ein- 
gesehl~fensein in den l~fiBen, wenn sie sie l~ngere Zeit tibereinander legt. 

lgittelgrol], gesundes Aussehen, kraftiger Haarwuehs, aber geringe Scham- 
behaarung. Ziemlieh glatte, gl/~nzende Gesiehtshant. Im Gesieht ziemlieh reich- 
liehe pigmentierte Sommersprossen. LidschluB kr/~tig. Tem10oralmuskeln gut 
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entwickelt. Kein Chvostek. Zunge gerade, Zungenbewegungen frei; sehr deut- 
liche myotonische Reaktion tier Zunge. Diffuse Struma. Beide Sternocleidomastoi- 
dei kr/~ftig entwickelt. Bei der ersten Untersuchung konnten die H/~nde schnell 
und kr~ftig ge6ffnet und geschlossen werden. Eine myotonische Reaktion in den 
ttandballen bestand damals nicht. Ungefi~hr 1 Jahr sp/~ter bei einer erneuten 
Untersuchung konnte ich eine deutliehe myotonisehe l~eaktion am Daumenballen 
feststellen, sowie eine ausgesproehene myotonisehe ]3ewegungsstOrung beim Off- 
hen der H~nde. Die Beine sind vollst~ndig normal. Keine Reflexstorung. Keine 
Sensibili~/~tsstSrung. 

H. Curschmann ha~ im J a h r e  1922 eine 1%eihe sehr in te ressan te r  
Beobach tungen  fiber das  V o r k o m m e n  einer  D y s t r o p h i a  m y o t o n i c a  sine 
Myoton ia  ver6ffent l icht ,  in  denen  die  Muske la t roph ie  die Ifir d ie  Dys t ro -  
ph i a  m y o t o n i c a  charak te r i s t i sche  Ver te i lung zeigte,  w~hrend  myoto -  
nische Ersche inungen  vSllig oder  Ias t  vSllig fehl ten,  Auch  waren  die 
dys t roph i schen  und  n i ch tmusku l~ ren  S y m p t o m e  in d e r n u r  der myo to -  
n isehen Dys t roph i e  e igenen Vere in igung vorhanden .  Der  soeben kurz  
beschr iebene Fa l l  zeigt  e in  umgekehr t e s  Verhal ten .  FIier fehlen s~mtl iche 
muske l a t roph i schen  Erscheinungen,  w~hrend  die myo ton i schen  Er-  
scheinungen uusgepr~gt  sind. Von endokr inen  StSrungen f inde t  s ich 
nur  eine S t ruma ,  die be i  der  T a n t e  n i ch t  nachweisbar  ist.  Mun wtirde 
also in  d iesem Fa l le  u n b e d i n g t  yon  e inem echten  Thomsen  sprechen,  
wenn m a n  fiber die  heredo-fami l i~ren  VerhMtnisse  der  K r a n k e n  n ich t  
o r ien t ie r t  w~re;  abe t  eben  diese K e n n t n i s  be rech t ig t  uns dazu~ im um- 
gekehr t en  Curschmannschen Sinne bier  yon einer  D y s t r o p h i a  m y o t o n i c a  
sine D y s t r o p h i a  zu sprechen.  Diese Ta t sache  is t  wieder  ein Hinweis  
darauf ,  dai~ m a n  alle Myoton ike r  genau  un te r  besonderer  Ber i icks icht i -  
gung der  he red i t~ ren  Verh~l tnisse  auf die dys t roph i sch -endokr ine  Seite 
des K r a n k h e i t s b i l d e s  zu prfifen h~t.  t t 6chs twahrsche in l i ch  wi rd  die  
wei te re  Beobach tung  unserer  K r a n k e n  im Laufe  der  Zei t  lehren,  dab  
wi t  be i  ihr  nur  das  A n f a n g s s t a d i u m  der  E r k r a n k u n g  vor  uns gesehen 
haben,  und  dab  die  dys t roph i schen  Ersche inungen  sieh ~m Laufe  der  
Zei t  a l lm~hl ich be i  ihr  einste]len werden.  
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