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Trotz der groBen Anzahl yon Untersuchungen, die der Erforschung 
der Dystrophla museulorum progressiva gewidmet sindi ist das Wesen 
dieser Erkrankung bis jetzt nieht aufgehellt. Ja, noch mehr: die vielen 
Theorien, die zur Erklgrung der bei der Nuskeldystrophie sich abspielenden 
pathologischen Prozesse aufgestellt wurden (die Nerventheorie, MuSkel- 
theorie, endokrine mit ihren verschiedenen Variationen), betonen noeh 
sch~rfer, wie welt wit yon einem riehtigen Verst~ndnis Iiir den gesamten 
Komplex yon Erscheinungen entfernt sind. Zu den Ursachen unserer 
ungeniigenden Kenntnis dieser Frage gehSrt auch der Ums~and, dab die 
Muskeldystrophie bis jetzt haupts~ehlich yon ihrer kliniscJaen mad ana- 
tomiseh-Mstologischen Seite erforseht wurde. Die Klinik versehaffte uns 
eine Vorstellung yon den verschiedenen ~ormen und _~ugerungen dieser 
Erkrankmag, die pathologische Anatomie und Histologie vo~ den bereits 
eingetretenen Veriindertmgen in den Systemen, hauptsgehlich im Muskel- 
system. Diese wie jene Richtung erwies sieh jedoch als ohnm~ehtig, uns 
zu einer Einsieht in die Dynamik der Prozesse zu verhelfen, die sich 
sowohl im ganzen Organismus als auch in seinen einzelnen Systemen 
abspielen. Ftir diesen Zweck sind neue Wege, neue Riehtungen im Studium 
der progressiven Muskeldystrophie erforderlieh. Eii~e derartige Riehtung 
tritt bereits jetzt reeh~ deutlich herv0r. Dies ist die experimentelle Er- 
forsehung der progressiven Muskeldystrophie, vertreten haupts~ehlich 
dutch die japanische Schule yon K~rg. Da wit es jedoch bei der bezeieh- 
neten Erkrankung mit tiefgehenden St6rmagen des Stoffweehsels zu tun 
haben, die zu konsekutiven atrophischen Veriindertmgen in der Musku- 
Iatur ~fihren, so Stellte sich unausbleiblich die Notwendigkeit einer 

* Vorgrag, gehalten am 4. 1.29 in der Moskauer Gesellschaft ftir Neuropattlo- 
logie und Psychiatrie auf der dem Andenken yon Prof. W. K. Roth gewidmeten 
Konferenz ftir die Frage der Myopathie. 
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Erforschung der im erkrank~en Organismus vor  sieh gehenden biochemi- 
schen u  ein. Diese Erforschung m u S ,  wie es scheint, einerseits 
viel zum Vers*~tndnis der Dyna m i k  der pathologisehen Prozesse beitrsgen 
und  hierdurch m6glicherweise ein Verst~ndnis der Pa*hogenese der Er- 
k rankung  rascher herbeiffihren, andererseits soll sic uns such die Aufgabe 
der Therapie erleieh~ern, inwie~ern wit fiber Methoden zum akt iven 
Eingriff bei gewissen St6rungen des S~offweehsels verffigen. Aus diesem 
Grunde waren wit der Ansicht ,  dab die bioehemische Rich tung  bei der 
Erforschung der progressiven 3[uskeldystrophie einen ~nsehnlichen 
Platz  einnehmen mul~. 

Da  bei der progressiven Muskeldystrophie im Mit te lpunkt  die Ver- 
~nderungen im Muskelsys*em s*ehen, so mfissen in erster Linie die bio- 
ehemischen Prozesse, die zu diesem System die n~ehste Beziehung 
besitzen, einer Erforschung unterzogen werden. 

Gegenwar~ig wurde das Kapi*el yon der chemischen Dynamik der Muskulatur 
durch eine ganze Reihe wer*voller Arbei~en aus dcr Schule yon Embden, Meyerho/, 
Hill, Part, as und viclen anderer~ bereichert. Dank diesen Forschungen wurdert 
die wich*igs*ea im ruhenden und *atigen Muskel sich abspiclendcn Vorgange mehr 
aufgehell*. Wit wisscn jctz*, d~8 jegliche Muskel~igkci* mi* der Dissimila*ion 
drcier wich*igster 8ubs*anzen einhergeht, die Embden ~ als ,,Ta*igkeitssubstanzen" 
bezeichnet. Diese Subs*anzen sind das Lactacidogea, die Adenylsaure (Adenosin- 
phosphors~ure) und die Kre~tinphosphors~ure. Von diesen Substanzen steht him 
sich~lieh seincr Bedeutung far den Muskel an ers*cr Stelle das Lac*acidogen. 
Die physiologische Chemic lehrt uns, dab die Muskeln hauptsachlich auf Kos*en 
ihrcr Kohlenhydrate arbci*en. ,,Gegenw~rtig lieg4 eine gauze large Reihe yon 
Un*ersuchungen fiber den Stoffwechsel bei der Muskelta~igkeit vor, die alle davon 
zeugen, dab unter normalen Verhal*nissen die Muskel*~igkeit haup*sachlich den 
Kohlenhydra*umsa*z beeinftuB~, ohne ~uf den Umsatz der EiweiSs~offe einen 
Einflu~ ~uszuttbcn" (Palladin ~). Um die fttr die Arbeit erforderliche Energic zu 
gewinnen, bcwirken die Muskelzellen eine Spaltung nnd Oxyd~*ion der Kohlen- 
hydra*e. Als Ausgangsmaterial fiir den bezeichnc~en Zweck dient die Glucose. 
Nach Embden is* ao*wendige Vorbedingung einer Ausnu*zung der Glucose dutch 
die Muskelzcllen ihre vorherige Verbindung mit der Phosphorsaure, d.h.  die 
Bildung eines S*offes, der aus der Glucose und der Phosphors~Lure aufgebau* ist, 
n;4mlich der I-Iexosomonophosphorsaure s. Diesen S*off bezeichne*e Embden als 
L~c*~cidogen und halt ihn far die spczifische Quelle der Muskelkraft. Nach ihm 
liefer~ der Zerfall des Lactacidogens den gr6i~*en Toil der fiir die Muskelkontrak- 
tion erforderlichen Euergie. Das Lactacidogen zeffall* in der Muskulatur in 
Phosphorsaure und Glucose, und dicse spal~et sich und liefert Milchs~ure. Meyer. 
ho/ und Hill ~ sind der Ansich*, dal~ die gesam~e Milchsgure sich wahrend der 
Muskelkon*r~ktion bilde* und dab der exothermische Proze8 der Umwandlung 
der Glucose m Milchsaure (gerade in diescr Phase) den gr61~ten Teil der Energie 
liefer~, die (in Form yon Arbei* uad Warme) bcider Muskelkon*raktion frei wird. 
8omi* sehe~ wir, da]~ die Glucose das wichtigstc Material beim Kohlenhydra~- 
umsatz is*. Diese Glucose erhal*en die Muskelzellen sus dem sic umspfilenden 
Blu*e und verbr~uchen sic zur Bildung yon Lactacidogen (ira *atigen Muskel) 
oder lagcrn sic in Gestalt yon Glykogenvorra~en (ira ruhenden ~uskel und in 
der Leber) ab. Wena man nun deft Blu*zucker veffolgt, go kann man ~uf Grund 
Seines Spiegeis indirekt fiber die Vorgange urteilea, die sich in den Sys*emeu, 
welche den Zucker verbr~uchen, sowie in denen, welehe ~ls Vorra*sdepo~s desseben 
dienen, abspielen. 
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In Berficksichtigung der Rolle, welche die Kohlenhydrate bei der 
Muskelphysiologie spielen, lenkten wit unsere Aufmerksamkeit in erster 
Linie auf das Studium des Kohlenhydratumsatzes bei der progressiven 
Muskeldystrophie und  benutzten als Methodik die Untersuehung des 
Blutzuckers bei den verschiedenen Vorg~ngen. 

Der Blutzucker (nach der Methode von Hagedorn-Jensen) bei Myo- 
dystrophikern wurde yon uns in drei l~ichtungen untersucht: 

1. Uns interessierte die Frage, in we]eher Menge diese Kranken 
den Blutzucker in der 2uhe zuri~ckbehalten, zu welchem Zweck wir die 
Menge des Blutzuekers im nfichternen Zustand bestimmten. 

2. Wit ermittelten die F~higkeit yon Myodystrophikern, die itmen 
yon aul~en her eingeffihrten Kohlenhydrate zu assimilieren, indem wir 
zu diesem Zweek die Belastung mit Kohlenhydraten'benutzten und den 
Zuekergehalt des Blutes und des ttarns bestimmten. 

3. SehlieBlich suehten wit zu erraitteln, wie diese Kranken bei phy- 
sischer Arbeit ihre Xohlenhydrate verbrauchen, zu welehem Zweek wir 
die glyk~misehe Kurve naeh Muskelarbeit nntersuehten. 

Indem wir auf dieseWeise sowohl die Statik (Zucker in der Ruhe), 
als aueh die Dynamik (Assimilation und Verbrauch des Zuekers) des 
Kohlenhydratumsatzes bei der progressiven Muskeldystrophie studierten, 
hofften wit eine Vorstellung davon zu bekoramen, ob iiberhaupt irgend- 
welche Abweichungen im Kohlenhydratumsatz bei diesen Kranken vor- 
kommen, und falls solche vorhanden sind, worin sich diese Abweichungen 
t~ul3ern. 

Wit gehen nun zur Darstellung der yon uns erzielten Ergebnisse fiber. 

i .  Der Blutzueker in der Ruhe (niiehtern). 
Bekanntlieh sehwanken die Ausgangswerte des Blutzuekers bei Ver- 

sehiedenen Individuen inn.erhalb recht welter Grenzen. Die Grenzen 
dieser Schwankungen unterscheiden sich nach den versehiedenen Autoren 
ein wenig voneinander. 5,6. So bezeichnen die meisten Autoren als die 
un te re  Grenze 0,070--0,080~ Zucker, w~brend einige Autoren d~ese 
Grenze bis auf 0,065, 0,063 und sogar bis auf 0,0600/0 herabsetzen. Als 
obere Grenze der Norm sind die meisten Autoren geneigt, 0,110--0,120~ 
zu betraehten; einige setzen diesen Wert bis anf 0,105--0,100o/0 herab. 
Im groi~en und ganzen sind die meisten Autoren darin einverstanden, 
dal~ man als Norm Schwankungen des BlutzuekergehaItes innerhalb 
der Grenzen yon 0,070--0,120o/0 ansehen daft. 

Im Gegensatz dazu ist der Blutzuekergehalt im nfichternen Zustand 
bei jedem Individuum eine mehr oder weniger konstante Gr61~e, bei 
weleher Schwankungen innerhalb sehr beschri~nkter Grenzen m5glieh 
sind (naeh Salomon bis an die 0,010, selten bis an die 0,0200/0). 

Der BlutzucI~ergehalt im nfichternen Zustand wurde yon uns bei 8 Myo- 
dystrophikern untersuch$, bei jedem yon ihnen 2--3 mal an verschiedenea Tagen; 



Obersichts- 
St~ t ik  und D y n ~ m i k  des Koh lenhyd r~ tums~ tze s  

N~me 

I. N.W. 

2. A . W .  

3. W.  L. 

4. I. L. 

5. E. P. 

6. M . M . *  

7. N. P. 

8. N. NL 

Alter 

m .  15 J a h r e  

i 
m. [18 J a h r e  

m. ]16 J a h r e  

:iiiii: 
,~.-,1~ J~hr~ 

K r ~ n k h e i t s f o r m  

Famili~re Erkrankung. Erbsche 
Form. Beginn der ]~rkrankung 
im 9. Lebensjahr. Bochgradiges 
Fortschreiten den Prozcsses in 

den letzben Jahren 
Familfiire Erkrankung. Erbsche 
Form. Beginn der Erkrankung 
im 4.--5. Lebensjahr. Set~r lang- 
sames Fortscl~rei~en d. Prozesses 
Famili~re :Erkrankung. Erbsche 
Form. Beginn der Erkrankung 
im 5.--6. Lebensjahre. Lang- 
sames Fortschreiten d. Prozesses 
Famili~re Erkrankung. Erbsche 
Form. BeginR der Erkrankung 
im 11.--12. Lebensiahre. Sehr 
langsames Fortschreiten des 

Prozesses 
FamiliKre Erkrankung. Erbsche 
Form. Beginn der Erkrankung 
im 21.--23. Lebensjakre. Bedeu- 
tendes Fortschreiten des Pro- 

zesses in den letzten Jahren 
Famili~re Erkrankung. Erbsche 
Form. :Beginn der Erkrankung 
ira 5. Lebensjahre. Langsames 

~ortschrei~en des ~rozesses 
Sporadische Erkrankung. E~b- 
sche Form. Beginn der Erkran- 
kung ira 21. Lebensjahre. Ra- 
sches Fortschreiten d. Frozesses 
Sporadische Erkrankung. Mus- 
kelatrophie + neurotische Kom- 
ponenten (StSrungen der Sen- 
sibilit~t). :Beginu d. Erkrankung 
im 17. Lebensjahre. Rasch~s 

Fortschreiten des Prozesses 

Blufzueker  n i i ch t e rn  

r " ~SQ 

Al imen t~ re  

U n t e r s u c h u n g  

1. 2. 3. 

0,072 0,080 

0,081 0,085 

0,065 0,083 

0,061 0,068 

I 

0,063 0,066 

0,080 i 0,095 

0,085 

0,089 

7~ ~q 

0,087 0,080 0,131 0,115 0,119 0,118 
Zncker im /tarn [ [ 

Abs. ] I Ab~ + I 

- o,o81o,131o,1231o,118 o, io~ I 
Zucker im Barn i / 
Abs. I Abs. [ Abs. 

- o,065,~o,1nlom50,071 o,07r 
Zucker im ttarn + 

lAbs. I I + I § I 
0,078 [0,068[0,112[0,101 0,104 0,079[ 

I Zucker im Barn I + ,' 
Abe. I 1 +  + 1  

0,068 

0,090 - -  

0,096 - -  

0,068 0,122 0,108 [},111!0,0:4 
Zucker im Barn 
Abs. Abs. 

0,os?,,0ofo:    
Abs. I labs .  

0,0891o,1~71o,120 

[ 
- -  - -  ] 

9,127~0,100 

D,104~0,1-09 

2. Tseh.  J a h r e  I N e u ~ s t h e n i e  
- - 

4. K.  w.  24 J a h r e  Hemip~res i s  traumatic~ -- - -  

* Von  grol]e m In t e re s se  s ind  die he red i t~ ren  Verh~l tn i sse  bei  d iesem P a t i e n t e n ,  die dureh  
a n  D. m. pr .  l a u t e r  M~nner ,  i i be r t r agen  wi rd  j edoch  diese K r a n k h e i t  yon  F rauen .  W i r  b r ingen  

Zucker im ~[arn j 
Abs. Abs. 

Kontrol l -  
_ 

s 
D -o 

[] r-lvI 0 [--F-I 

i 5 5 
0 = ~ ' r ~ e n .  i [ ]  
[ ]  = M~nner. 

= Progress ive  Muske ldys t rophie .  ' 
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b'~belle. 
~ i  der progressiven Muskeldystrophle. 

[yl~mio 

,~,~ ~ -.~ . .~i 

Glyki~mie nach Muskelarbelt 

I~ach der Arbeit Bemerkungen 

i,178 0,061 0,076 

+ Abs. Abs. 

),080 0,08810,069 

',065 0,055i0,059 

I1++ + l A b s .  
0,070 0,073 0,068 

~fAbs. Abs .  k b s ,  

Io 090'0 063's 100 

Abs. Abs. 

0,08010,091 ),06'~ 

Abs.  Abs .  Abs.  

0,10110,080i0,090 

/ + ]Abs.[ Abs. 

versuehe. 

oioo 0oi  
4 Gener~tionen verfolgt werclen konn~en. 
die Genealogie des Patienten:  

Zucker im Urin 
+ schwach 1)ositive 

l~eaktion 
+ + stark positive 

Reuktion 

Hr. ol und 2 sind 
leibliche Briider 

Hr. 8 und 4 sind 
~ , leibliche Brtider 

Nr. 5 ::. Der leibliehe 
Bruder leidet an eiaer 
~hnliehen Erkrankung 

,i 

- -  - -  1240,0] i,6 ]0,08010,062i0,078:0,086!0,07S 0,0701 0,070 I 
- - ,13~~176 [0,0s0!0,0720,074[ - lo, oslto,os4, o,os2 I 
- - 1 3 2 0 , 0  0,0920,0740,096 - 0;0900,079 o,os~ 

- -  [yon Schargorodsky und 
] Seheimann!'~ entnommen. 

Wie es sich herausstell~, erkranken in dieser Familie 
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die letzte Nahrungsaufnahme erfolgte 10--12 Stunden vor der Untersuchung. Die 
Kranken wurden im Bert gehal~en. 

Die yon uns erhobenen Befunde sind in der Ubersichtstabelle 
(s. Seite 668/669) angeffihrt. 

Fassen wit diese Befunde zusammen, so ist folgendes hervorzuheben: 

a) In der ungeheuren Mehrzahl der Fi~lle weisen die Myodystrophiker 
einen normalen Blutzuckergeh~It im nfichternen Zustand auf mit einer 
ausgeslorochenen Tendenz zur unteren Grenze der l~orm: 

in 15~ der Untersuchungen 0,090--0,0960/0 Zucker 
in 450/0 . . . .  0,080--0,090~ ,, 
in 15~ . . . .  0,070--0,080~ ,, 

insgesam~ in 750/0 der Untersuchungen 0,070--0,096~ Zucker. 

Die Durchschnittsmenge des Blutzuckers betrug bei unseren Patienten 
0,079~ 

b) In 25o/0 der Uniersuehungen kamen Erseheinungen einer mal3igen 
Hypoglyk~imie zur Beobaehtung. Weniger als 0,060~ Blutzueker fanden 
wir in keinem einzigen Falle. 

e) In lmseren F~llen fanden wir auch keinen hohen Blutzuckergehalt 
(fiber 0,096~ im nfiehternen Zustand bei den Myodystrophikern. 

Diese Ergebnisse best~itigen somit nieht die Angaben yon Good/an 
und Isaakson, Grudden und Sargent ~, die bei den meisten Myopathen 
Erscheinungen einer Hypoglyk~mie gefunden haben wollen. Unsere 
Resultate stimmen mi* den Angaben yon Achard und Binet s, sowie mit 
denen yon Mara~on 9 fiberein, die bei den meisten MY0Pathen normale 
Blutzuckermengen nachweisen kSimten * 

II. Alimentiire Glykiimie. 

Als wir an das Studium der Dynamik des Kohlenhydratumsatzes 
bei der progressiven Muskeldystrophie herantraten, interessierte uns vor 
ahem die Frage, wie die Myodystrophilcer die yon auflen einge/i~hrten 
Kohlenhydrate assimilieren. Dies ist die wichtigste Frage, da jegliche 
Abweichungen trod Abnormit~ten der Assimilation der Kohlenhydrate 
unmittelbar auf die Vorr~te an Glykogen (bzw. an Lactaeidogen und 
Blutzucker) im Organismus dieser Kranken einwirken mfissen. 

Den Verlauf der aliment~ren Glyki~mie bei normalen Menschen kann 
man attf Grund zahlreicher Untersuchtmgen folgendermaBen darstellen: 
die glyk~mische Kurve (s. Kurve 1) naeh der Einfiihrung yon Kohlen- 
hydraten per os besteht aus zwei Phasen. Die erste Phase, die bereits 10, 
nach einigen Autoren sogar 5 Minuten nach der Aufnahme yon Zucker 
einsetzt, ist durch einen gesteigerten Gehalt an Blu~zucker gekennzeichnet. 

* Leider ist in der Litera~ur ~, s, 0, mit Hilfe deren wir diese Arbeiten kennen 
lernten, Zahlenmaterial nicht angeifihr~. 
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Diese Zunahme des Blutzuckers w~chst allm~hlich an und erreiCh~ ihr 
Maximum nach 30, seltener nach 45 Miauten. Den Grund fiir diesen 
Anstieg des Blutzuckergehaltes erblicken die meisten Autoren (die An- 
h~nger der sog. Resorptionstheorie *) darin, daI~ die aus dem Darm resor- 
bierten Monosaccharide nut  zum Teil yon den Leberzellen absorbiert 
werden, zum gr6•ten Teil jedoch in den allgemeinen Blutstrom gelangen, 
wo sie so ]ange zirkulieren, bis sie yon den Zellen der anderen Gewebe, in 
erster Linie yon den Muskelzellen, oder von den Leberzellen bei wieder- 
holtem Durchgang dutch die Leber ergriffen werden. Die zweite Phase 
beginnt gewShnlich 30--45 Minuten naeh der Aufnahme yon Kohlen- 
hydraten, erreicht ihr Maximum nach 11/2 Stunden und ist durch die 
entgegengesetzte Erseheinung gekennzeichnet, n~mlich durch eine stets 
folgende Herabsetzung des Blutzuckergehaltes. Diese fortschreitende 
Herabsetzung des Zuckergehaltes ungeachtet der fortdauernden Resorp- 
tion yon Kohlenhydraten aus dem Darm (Cori 1~) erkl~rt die Schule yon 
Falta 14, Pollak lo und viele andere 15 durch die aktive Beteiligung des 
Insulinapparates an diesem Vorgang. Dabei ist anzunehmen, dal~ die 
Hyperglyk~mie einen Reiz fiir das Pankreas oder fiir die zentralen 
Apparate darstellt und eine gesteigerte Produktion yon endogenem 
Insulin hervorruft, Dank diesem letzteren steigert sich die Bindung 
yon Glucose dureh die Zellen des Organismus, vielleicht auch die Ver- 
brennung der Glucose, was auch zu einer konsekutiven Herabsetzung 
des Blutzuckergehaltes ffihrt. DaB es sich in dieser Phase um eine akCive 
Beteiligung des Insuliuapparates handelt, wird dutch eine ganze Reihe 
yon Tatsachen trod Versuchen bewiesen, in erster Linie dadurch, da$ die 
wiederholte Belastung des Organismus mit Kohlenhydraten in diesem 
S~adium keine Zunahme des Blutzuckers oder nur eine sehr geringfiigige 
Zunahme desselben bewirkt. Unter normalen Verh~ltnissen erreicht der 
Blutzuekergehal~ 2 Stun4en nach der Belastung seinen Ausgangswert. 
Infolge der noch einige Zeit hindurch fortdauernden Funk tion der 
Langerhansschen Inselu kommen gew5hnlich die Erscheinungen einer 
leichten voriibergehenden Hypoglyk~mie zur Beobachtung. 

Faktoren, die den Verlauf der aliment~ren Glyk~mie kennzeichnen, 
sind in erster Linie die Dauer der Hyperglyk~mie, sodann der Wert 
des ,,hyperglyk~mischen Koeffizienten", des ,,Koeffizienten der Aus- 
nutzung der Kohlenhydrate" und der Zeitpunkt des Eintretens des 
grSl]ten Anstiegs der G]yk~mie. 

Methodik. Die aliment~re Glyk~mie wurde yon uns bei 7 Myodystrophikera 
untersueh$. Im niichternen Zustand wurden die Ausgangswerte des Blutzuckers 
und der Zuckergehalt des Urins (mit dem ~ylandersehen t~eagens) bestimmt. 

* Die sog. Reiztheorie geht uns hier nichts an. N~heres fiber den Mechanismus 
der aliment~ren ttyperglyk~mie s. bei Pollak lo, Hetenyi und Pogany 11, Boro- 
duliu 12 u. ~. 

Archiv ftir Psychiatrle. Bd. 87. 44  
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Die Zufuhr yon Kohlenhydraten bestand in 150,0 g Bienenhonig * in 400,0 ccm 
Wasser. Untersueht wurde des Zuckergehalt des Blutes im Verlauf yon 5 Sturtden 
nach der Zufuhr, und zwar in den ers~en 2 S~underl Mle halbe Stunde, in den 
folgenden 3 Stuaden jede Stun@ (insgesam~ wurden 8 Zuckerbestimmlmgen aus- 
geffihrt). Der tiara wurde auf Zucker allstfindlich un~ersueht. Die ]etzte Nah- 
rungsaufnahme erfolgte 10--12 Stunden vor der Untersuchung (am Abend vorher). 
Den Krankea wurde vollkommene physische Ruhe gew~hr~, besonders wurden 
nach M6gliehkeit jegliehe psychisehe Erregungen ausgeschaltet. 

Treten wir an eine Beurteilung der yon uns erzielten Ergebnisse heran 
(s. die Ubersichtstabelle S. 668/669), so ist hervorzuheben, dab s~imtliche 
Myodys~rophiker hohe Weste des ,,hyperglyki~mischen Koeffizienten", 
d. h. grSBte Blutzuckermengen nach der Belastung im Verhhltnis zur 
Ausgangsmenge aufwiesen. Als normalen West des hyperglykgmischen 

Koeffizienten betsachten 
Naeh eine Reihe yon Autoren 

zool r r r zSt 3Sf. 4~3t 5St 1,35 (Baudouin) - -1 ,4  

A ! (Hetenyi) bis 1,6 (Fran/c). 
180 

i Des niedsigste West dieses 
,. 160 Koeffizienten betrug bei 
h l~s unseren Patienten 1,63, 

/ ~ I der hSchste 1,88, des mit~- 
z~ lere 1,70. Diese Weste sind 

~1oo - - ~ - -  als pathologisehe zu be- 
s o -  ~ - -  - -  - ~ _ _ . ~  traehten, da andere Au- 

toren ( Bc~gdassarow 17, 
60 + + + AB$ Rosenberg 18) sowohl bei / tBS ++ + + 

1/Xurve Nr. 1. Aliment~re Glykgmie (Normal). Kontrollversuehen an Ge- 
sunden a]s auch wir selbst 

(Schargorodslcy und Scheiman~ 16) hShere Werte (bis 2,0) des hypes- 
glyk~imischen Koeffizientexl beobachteten. Normal ist auch bei den 
Myodystrophikern der Zeitpunkt  des Eintrit ts des hSehsten Anstiegs 
der glyk~misehen Kurve (eine halbe Stunde naeh der Verffitterung). 

Die Dauer des Hyperglyk~mie erwies sieh in s~mtlichen yon uns unter- 
suchten F~llen als offensichtlieh verl~ingert. Da dieser Faktor  ffir die Be- 
urteilung des Ergebnisse der Un'~ersuehung die grSBte Bedeutung besitz% 
wollen wir auf ihn n~her eingehen. Wir erwiihnten bereits, dab in der Norm 
zwei Stunden nach der Verftitterung der Blutzucker seinen ursprting- 
lichen West erreich% wobei sich h~ufig eine leichte Hypoglykgmie ein- 

�9 Die Zus~mmensetzung des Bienenhonigs ist ~olgende: Wasser 10--15~ 
Glucose und I~vulose 70--80o/0, Rohrzucker 2,50/0, S~icks$offsubstanzen 1,0--1,2~ 
Farbstoffe, Wachs, Ameisensi~ure-Spurea, Dextrin 0,06--1,05~ mineralische Stoffe 
0,25~0,35~/0. Wir w~ihl~en den Honig, weil er das zug~nglichste, am leichtesten 
assimilierbare und nattirliche Kohlenhydrat ~fir den iIi Rede stehenden Zweck 
darstellr 
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Stellt. In unseren Fi~llen dagegen beobach~eten wir folgendes: 4 Myo- 
dystrophiker (2, 3, 4 and 7) wiesen erst drei Stunden nach der Verfiitte- 
rung die urspriinglichen oder ihnen nahe Werte auf, 3 Myodystrophiker 
(1, 5 und 8) erst 4 Stunden danach (s. Kurve 2). Dieser Erscheinung 
(genauer seinem mathematischen Ausdruck) steht die Tatsache des Sin, 
kens des Wertes des ,,Koeffizienten der Kohlenhydratausnutzung" * 
bei unseren Kranken nahe. Wghrend in der Norm bei 5 sttindiger Unter- 
suchung dieser Koeffizient durchschnittlich 0,95--0,98 ~6 betr/~gt, wurde 
bei der Untersuchung unserer Patienten folgendes ermittelt:  6 Myo- 
dystrophiker wiesen geringere Werte als die Normalen auf, n/~mlich 
0,72--0,87, durchschnittlich 0,84, and nur ein einziger yon ihnen (3) 
wies einen der Norm nahestehenden Wert (0,94) auf. Dabei zeigten die 
gr6Bte Dauer der tIyper- 
glyk~mie (eine 4 stiindige) 
die Patienten mit bedeu- 
tenderen Affektionen der 
Muskulatur, wie N. W. (1) 
und E. P. (5); zur gleiehen 
Zeit boten Patienten m[~ 
m/~Bigen Atrophien (4 und 
7) Erscheinungen einer 
m~$igeren Hyperglyk~mie 
(yon 3 Stunden Dauer) 

Notch 

120 ~ �9 
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Kurve Nr. 2. Aliment~re Olyk/~mie bei Myodystrophie 
(F. N 1). 

dar. In dieser Beziehung 
k6nnte man yon einem Parallelismus zwischen dem Grade der Affektion 
der Muskulatur und der Dauer der Hyperglyk/~mie bzw. der St6rung 
der alimentgren Glyk/~mie reden. Abgesehen davon: zeigte sich auch 
eine andere augerordentlieh inf~eressante Tatsache : die Pa t~nten  A.W. (2) 
und J. L. (4) wiesen dem Typus der Glyk/~mie sehr nahestehende Kurven 
auf, bei beiden wurden beobachtet eine 3 stfindige Hyperglyk/s nahe 
Werte des hyperglyk~mischen Koeffizienten (1,63 und 1,65) und des 
Koeffizienten der Kohlenhydratausnutztmg (0,82 und 0,84). I n  klini- 
scher Beziehung jedoch sind diese beiden Kranken weir voneinander 
entfernt. 

A.W., 18 Jahre alt. Obere Extremit/~ten: hochgradige Atrophic der Mus- 
kulatur des Schultergiirtels (der proximalen Teile), des Brustkorbes und des 
Rfickens. Bedeutertde Einschr/~nkung des AusmaBes der Bewegungen und hoch- 
gradige Abnahme der Muskelkraft. Untere Extremit/~ten: Retraktionskontraktur 
de r Beuger des Unterschenkels, Pseudohypertrophie des Ges/~Bes und der Ober- 
schenkel. Zu gehen und den Rumpf aufrecht zu halten, ist er rScht imstande, 

J. L., 17 Jahre alt. Obere Extremit/~ten: eben erst beginnende Atrophie der 
Riickenmuskulatur, gleichm/~Big an beiden Seiten. Untere Extremitgten: m/~Bige " 

* Der ,,Koeffizient der Kohlenhydratausnutzung" stellt das Verh/~ltnis des 
ursprfiaglichen Wertes des Zuckergehaltes zum mittleren s~iindlichen Wert nach 
der VerfiiSterung dar. 

44* 
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Atrophie der Ges/~itmuskulatur (DCS). Geringe Atrophie der Schei~kolmuskula~ur. 
Gang etwas wacklig. 

Diesem wie jenem Kranken ist eine gewisse Stabilisiertmg des Prozesses, 
ge~auer ein sehr langsames Fortsehreiten der Erkranktmg gemeinsam, 
festgestellt sowohl atff dem Wege der Anamnese als aueh yon uns selbst 
im Verlauf der Beobaehtung dieser Patienten (11/2--2 Jahre). Deshalb 
kSnnte man yon einem gewissen Parallelismus zwischen derAktiviti~t mid 
dem Fortsehreiten der Erkrankung und dem Grade der StSrung der all- 
ment~ren Glyki~mie reden. Von diesem Gesichtspunkt aus werden 
begreiflieher die F/ille 1 und 5, die sich voneinander dutch den Grad 
der Affektion ihrer Muskulatur tmterseheiden, im raschen Fortschreiten 
der Erkrankung im Verlauf der Zeit, we sie unter tmserer Beobachtung 
standen (2 Jahre), jedoeh miteinander fibereinstimmen. Diese Tatsache 
bedarf natiirlieh einer Nachprfifung an einem gr56eren Material, einst- 
weilen kann man nut yon einem angedeuieten Parallelismus spreehen. 
Somit kann man einen gewissen Parallelismus zwisehen dem Grad der 
Affektion der Muskulatur und der Aktiviti~t des Prozesses und dem Grade 
der Abweichung der alimenti~ren glykiimischen Kurve vermerken. 

~hnliehe Erseheimmgen (langere Dauer der hyperglyki~misehen 
Kurve und Herabsetzung des Koeffizienten der Kohlenhydratausnutztmg) 
trafen wit aueh frfiher, bei der U1~tersuchtmg des Kohlenhydratumsatzes 
bei ehronisehen Encephalitikern zusammen mit Dr. Schargorodsky 1~ 
an. Als wir dort diese Erscheinungen ausftihrlieh analysierten, hoben 
wit hervor, dal~ der aus dem Darm resorbierte Zuoker in seiner ungeheuren 
Masse yon den Gewebszellen ausgenutzt wird und dal3 diese Zellen somit 
wesentliche Regulatoren des Blutzuokergehaltes sind. Wir wiesen auch 
darauf hin, dal~ ,,das Vorwiegen der Erscheinung der gyperglykiimie 
erkliirt werden kann dutch die herabgesetzte Ausnutzung des im Blute 
zirkulierenden Zuekers dutch die Gewebszellen, hauptsiiohlieh dttreh die 
Leber- und Muskelzellen, kfirzer gesagt, durch die funktionelle Insuffizienz 
dieser Zellen gegenfiber dem Kolenhydratumsatz". Somit miissen wir 
auch bei den Myodystrophikern aM Grund der hyperglykgmisehen Kin're 
von einer herabgesetzten Fiihigkeit ihrer Gewebszellen, den Blutzucker zu 
assimilieren, reden. 

In fast si~mtlichen Fi~llen beobaehteten wir auch Erscheinungen yon 
Glykosurie, die naeh der Kohlenhydratverfiitterung eintraten. Be- 
kanntlieh ist die Glykosurie in der Norm eine Folge dessert, dab der Blur- 
zueker die sog. ,,Grenze der Assimilation der Kohlenhydrate" iibersteigt. 
Naeh den Angaben verschiedener Autoren betr/igt dieser Grenzwert 
0,16-~),180/0 Zucker. Irides kormten wit nttr in einem einzigen Fall ehmn 
Zuckergehalt nachweisen, der kaum die untere Grenze der Assimilation 
erreiehte (0,16 in Fall 7); in allen fibrigen Fiillen hingegen schwankte 
das Maximum des Zuckergehaltes zwischen 0,112 und 0,147~ . Deshalb 
muB man wohl auch an die MSglichkeit einer herabgesetzten Toleranz 
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der Nieren flit Kohlenhydrate bei diesen Patienten denken. Wir spreehen 
bier blo~ yon der MSglichkeit einer derartigen Erscheinung, well wir den 
EinfluB der Quantit~t und Qualit~t der yon uns angewandten Kohlen- 
hydratverfiittertmg nieht ganz ausschalten kSnnen. Jedenfalls ist im 
Auge zu behalten, dab diese Glykosurie zum Teil zum Eintritt der ttypo- 
glyk~mie beitrug. Daran muB man aus dem Grunde denken, weil das Auf- 
treten yon Zucker imj Urin dem Beginn der Herabsetzung des Blutzuckers 
vorausging oder mit"/ihm zusammenfiel. Diese Tatsache darf man nieht 
aus dem Auge lassen, wenn man den Grad der AssimilationsinsuHizienz 
der Zellen hinsiehtlich der KohlGnhydrate bei der progressiven Muskel- 
dystrophie beurteiIen will. 

Diese grundlegende Tatsache, n~mlieh die herabgesetzte F~higkeit der 
Zellen, Kohlenhydrate zu assimilieren, oder, wie wir sie bezeichnen, das 
,,diabetische Symptom", kann man dutch zwei Griinde erkl~ren. Erstens 
dureh die Verringerung der Anzahl der Zellen, die an der Assimilation 
der Kohlenhydrate ~ei]nehmen. Da wires bei der progressiven Muskel- 
d yatrophie mit einer Atrophie der Muskeln zu tun haben, so kann dieser 
Vorgang, der die den Zueker resorbierende Masse verringert, zu einer 
Verlangsamung und Verringerung der Resorption des Blutzuckers fiihren. 
Eine Folge davon wird aueh die Erscheinung der dauernden Hyperglyk~mie 
sein. Dieser Ansicht neigen Peritz 19, zum Teil Mara~on so zu. Eine 
weitere Ursaehe kann die qualitative Ver~nderung der Zellen, n~mlich 
die Verringerung ihrer F~higkeit zur Assimilierung der Kohlenhydrate 
sein. Diese F~higkeit der Zellen steht bekanntlich m~ter der unmittel- 
baren Einwirkung des Inkrets des Pankreas und unter dem Einflul~ der 
Zentren im Zwisehenhirn, die den Kohlenhydratumsatz regeln. Deshalb 
kSnnte man im vorliegenden Fall entweder an eine herabgesetzte Pro- 
duktion yon Insulin oder aber an eine ungenfigende Funktion der den 
Kohlenhydratumsatz regelnden vegetativen Zentren denken. 

In Fgllen einer deutlieh ausgepr~gten Erkrankung mit atrophisehen 
Vergnderungen der Muskulatur selbst muB man natiirlich bereits ~ priori 
vermuten, dal~ die erste Ursaehe, n~mlieh die Verringerung der Musked- 
masse, die den Blutzucker resorbiert, eine aussehlaggebende Rolle spielen 
muB. Zugunsten dieser Auffassung sprechen aueh unsere Ergebnisse, 
bei denen man einen gewissen Parallelismus zwischen dem Grade der 
Muskelaffektion und der Abweichung der glykgmischen Kurve yon der  
Norm vermerken kSnnte. Die Aktualit~t der Frage ist jedoeh nieht darin 
enthalten, sondern in folgendem: ist die naehgewiesene Insuffizienz der 
Kohlenhydratassimilation bei Myodystrophikern eine Folge der quanti- 
tativen Verringerung der Muskelzellen oder ist diese Erscheinung die 
urspriingliche Ursache der StSrung des Kohlenhydratumsatzes, die le~z~er/ 
Endes zu Vergnderungen in den Muskelzellen selbst ftihrt. Unsere Unter- 
suchungen gew~hren einstweilen nicht die MSgliehkeit, diese Frage zu 
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entscheiden, und wir werfen sie als Problem auf, welches noch seiner 
LSsung harrt. 

III. {]lykiimie bei Muskelarbeit. 

Die GrSBe des Blutzuckergehaltes stellt einen Weft dar, der in der 
t~uhe mehr oder weniger konstant is~ trod innerhalb recht welter Grenzen 
tinter dem Einflu• verschiedener endo- und exogener Momente schwankt. 
Wir sahen, welch tiefgehende Perturbationen im Ablauf der giykgmischen 
Kurve die Kohlenhydratverffitterung bewirkt, Betr~iehtliehe Ver~inde- 
rungen des Zuekergehaltes sowohl der Zellen als auch des Blutes werden 
durch die Muskelarbeit hervorgerufen, da d i e  Glucose das wichtigste 
Energie liefernde Material bei k(irperlichen Anstrengungen ist. Bei 
physischer Arbeit ersehSpfen sieh raseh die Glykogenvorr~te der Muskel- 
zellen (die Menge des Glykogens in den Muskelzellen betr~gt 0,40/0), gleieh- 
zeitig damit mobilisiert die Leber ihren Zucker und entsendet ihn naeh den 
Often, wo ein Bedarf an ibm vorhanden ist. Das Blur dient als BefSrde- 
rungsmittel zwischen dem Vorratsdepot und dem arbeitenden Muskei. 
Deshalb kann man auf Grund des Blutzuckergehaltes indirekt fiber die 
Vorggnge urteilen, die sowohl in den Muskelzellen als auch in der Leber 
sieh abspielen. 

Verbrauehen die Myodystrophiker ihre Kohlenhydrate bei der Mt~skel- 
arbeit in richtiger Weise ?, das ist die Frage, die uns bei diesen Unter- 
suchungen interessiert. 

Ober die Veranderungen des Blutzuekergehaltes bei Muskelarbeit 
ist gegenwartig eine ziemlich reiche Literatur vorhanden. Die Befunde 
der versehiedenen Autoren widerspreehen jedoch einander. Resiimiert 
man die Ergebnisse der verschiedenen Forscher, so kann man ein drei- 
faehes Resultat feststellen. Die einen Autoren fanden eine Herabsetzung 
des Blutzuckers nach lguskelarbeit (Weilc~nd so, Br6samlen und Ster]cel sl, 
Grote u. a:), die anderen vermerken eine Steigerung des Blutzuekers 
(Moratsehews/ey s3, Omelianz 2s), wieder andere spreehen yon einer Hypo- 
gly]c~imie nach der Muskelarbeit, der eine leichte und kurzdauernde Hyper, 
glyk~imie vorausgeht (Biirger s4 u. a.). Der Grund for diese Wider- 
spriiche is$ erstens der Unterschied im Zeitpunkt der Blutuntersuchung. 
Die glyk~imische Kurve nach Muskelarbelt stellt in Wirkliehkeit eine 
Kurve mit Anstiegen Und Senkm~gen dar, da sie die dy~amischen Vor- 
g~nge, die sieh in den versehiedenen Organen und Systemen (Leber, 
Muskutatur, Blut u. a.) abspielen, zum Ausdruck bringt. Dies wurde 
dureh systematiscbe Blutuntersuehungen im Verlauf einer lgngeren Zeit 
nach der Muskelarbeit nachgewiesen21, st, und je nachdem, auf 
welehen Zeitpunkt naeh der Arbeit die Blutentnahme dutch den Unter- 
sucher kommt, k6nnen versehiedene Ergebnisse resultieren. Ein zweiter 
Grund fiir diese Widersprfiche ist die Verschiedenartigkeit der angewandten 
Muskelbelastungen. Verschiedene Belastungen ergaben verschiedene 
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glykgmische Kurven. So kommt Omelianz 22, welcher normale Personen 
nach verschiedenen Muskelanstrengungen wie Heben einer Last (2 Stun- 
den), Boxen (6 Minuten), Ringkampf (5--20 Minuten) untersuehte, zu 
dem bestimmten SchluB, dab ,,jegliehe physische Arbeit je nach ihrer 
Natur (Intensifier, Dauer, Gr68e und Erholung) eine eigene spezifische 
glyk/~mische Kurve besitzt". 

Zieht man diesen Umstand in Betracht, so muSten wit vor allem den 
Typus der glykgmischen Kurve bei normalen Individuen nach einer yon 
uns stets angewandten Muskelbelastung feststellen. Die yon uns ange- 
wandte Muskelarbeit bestand im mehrfachen (80 maligen) Heben einer 
Last yon 4 kg Gewicht mit Hilfe einer fiber einen Block gezogenen Schnur 
1 m hoch im Verlauf yon 2,5 Minuten. Als Kontrolle benutzten wir drei 
normale Personen (mit normalem lV[uskelsystem). Sodann untersuehten 

lV~ch det"Arbeif 
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Kurve Nr. 3. Glyk~mie naoh Muskel~rbeit 
(Normal). 
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Kurve Nr. 4. Glyk~mie nach Muskelarbeit 
(1VIyo4ystrophie). 

wir die 8 Myodystrophiker. Je nach dem Grade der Schwere der Muskel- 
affektion und dem Alter des Patient~n muf~te man diese Belastung (das 
Gewicht der Last und die HShe des Hebens) verringern (bei 1, 2, 6 
und 8). Gleichartig fiir alle Versuehspersonen (sowohl die normalen 
als aueh die myodystrophischen) war das Gefiihl einer betr/iehtliehen 
physischen Ermiidung naeh vollbrachter Arbeit. 

Bestimmung des :Blutzuckers im rdichterrmn Zust~nd. Muskelarbeit. Unter- 
suchung des Blutzuckers nach ~,  �89 1, 1~ und 2 Stunden naeh der Muskel- 
leistung (insgesamt 6 Bestimmuagen). Letz~e Nahrungsaufnahme 10--]2 Stunden 
vor der Untersuchung (am Abend vorher), Bettruhe. Die Kost war ffir s~mtliche 
Versuchspersormn die gleiche, 

Betrachten wit die glyk~mische Kurve normaler Personen n/s 
so sehen wir folgendes : bald nach der Arbeit (nach Verlauf yon 15 Minuten) 
tr i t t  eine Hypoglykdi~nie ein, die sodann yon einer Hyperglykgmie abge- 
16st wird, einer sehr kurz dauernden in zwei Fgllen und mehr lang dauern- 
den im dritten t~a]l, die wiederum in eine Hypoglykgmie fibergeht (s. die 
~bersiehtstabelle und die Kurve 3). Am meisten charakteristisch ffir 
alle 3 normalen Kurven ist die Hypoglykgmie, die bald nach der Arbeit 
(nach 15 Minuten) sieh einstellt. 

Welche Ergebnisse haben wir nun bei den Myodystrophikera zu ver- 
zeichnen ? Die glykgmisehe Kurve bei den Myodystrophikern weist zwei 
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Typen auf. Der eine Typus, der Grundtypus, der fiberwiegt, ist dadureh 
gekennzeichnet, da$ bald naeh der Arbeit (nach 15 Minuten) die Zucker- 
kurve in die HShe steigt, naeh einer halben Stunde ihr Maximum erreicht, 
naeh einer Stunde sinkt, bis sie ihrea urslorfingliehen Weft  erreieht hat  
(s. Kurve 4). Von bier an fahren einige Kurven (F. 4 und 5) die Ersehei- 
nungen einer mis Hyperglyk/imie aufzuweisen fort, andere hingegen 
(F. 1, 3 und 7) zeigen Erseheinungen einer Hypoglyk/imie. Dieser Typus 
wurde yon uns bei 5 (1, 3, 4, 5 und 7)* yon den 8 untersuehten Myodystro- 
phikern beobachtet. Der andere Typus dagegen bietet nichts Charak- 
teristisebes. Zwei (2 und 6) wiesen eine glyk/~mische Kurve auf, die der 
Norm nahe kam, abet mi~ grSberen Amplituden (s. Kurve 5). SehlieSlieh 
ist besonders hervorzuheben die glyk/~mische Kurve des Falles 8, die eine 
Hypoglyk/~mie mit geringen SehwankLmgen, die ganze Zeit fiber jedoeh 
unter dem urspriingliehen Weft aufwies. Den Fall 8 mul~ man aussondern 
nicht nur deswegen, weft er eine glyk/~mische Kurve ergab, die sich yon der 

blotch der ArOe// 
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]Kurve Nr .  5. G lyk~mie  n~ch  Muske l a rbe i t  
(1Viyod~strophie). 

der anderen untersehied (wie aueh 
zum Teil hinsiehtlich des Zueker- 
gehaltes im nfichterne~l Zustand), 
sondern aueh deswegen, well er in 
klinischer Beziehung gewisse Eigen- 
tfimlichkeiten aufwies, n/~mlich das 
Vorhandensein einer neurogenen 
Komponente im Status (StSrungen 
der Sensibiliti~t). 

Somit fanden wir bei den meisten 
Myodystrophikern glyk/~mische Kur- 

yen nach Muskelarbeit, die sieh yon den normalen durch das ~ber- 
wiege~l der Erscheinungen yon Hyperglyk/~mie prinzipiell mater- 
scheiden. 

Im Zusammenhang damit bietet ein erheb]iches Interesse die Tat- 
sacbe dar, dab auch die Diabetiker aufMuskelarbeit mit einer hyperglyk- 
gmischen Kurve reagieren. Bereits Grote 25, der als erster Diabetiker 
w/ihrend der Muskelarbeit untersttchte, komlte bei ihnen ,,eine Tendenz 
zur Steigerung des Blutzuekergehaltes gleieh nach Beginn der Arbeit" 
feststellen. In der Folge haben Br6samlen  und Sterkel,  welche Diabetiker 
nach geleisteter Muskelarbeit untersuchten, ebenfalls hervor, dal~ ,,ira 
Gegensatz zu Gesunden die Diabetiker im allgemeinen auf Muskelarbeit 
mit einer Steigerung des Blutzuekergehaltes reagieren, die meist unmittel- 
bur nach der Arbeit auftrit t  und sich eine 1/ingere Zeit h/~lt." Zu den 
gleichen Ergebnissen kam auch Bi~rger es u. 2~ auf Grund seiner zahl- 
reichen und sorgf/iltig ausgefiihrten Ungersuchungen und er fand es fiir 

* Die Kurve des F~lles Nr. 7 unterscheideg sich yon den fibrigen Kurven 
dieses Typus durch das Auf~reten einer Hypoglyk/~mie nach 45 ~., die n~ch 
1 Stunde in eine Hyperglyk~mie iiberging. 
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m6glich, diese Hyperglyk~mie bei den Oiabetikern nach Muskelarbeit ats 
ein ,,neues Symptom des Diabetes" zu bezeichnen. 

Die Hyperglyk~tmie naeh Muskelarbeit, die sowohl bei Myodys- 
trophikern als auch bei Diabetikern zur Beobaehtung kommt, k~nn 
man aM zweierlei Weise erkl~ren: entweder dadurela, daft die Muskel- 
arbeit tiefgehende Veri~ndertmgen in der Muskelzelle selbst hervolTUft 
(Erseh6pfung der Glykogenvorr~te ?), auf welche die Leber konsekutiv 
mit einer MobilMerung ihres Zuekers reagiert, oder aber dadureh, dab 
auf die Muskelarbeit urspriinglich die Leber selbst dank einer besonderen 
Empfindliehkeit ihres zuekerbildenden Apparates reagiert. Eine Reihe 
yon Autoren (Bi~rger, Noorden 2s, Salomon) neigen hinsiehtlich des Dia- 
betes gerade zur zweiten Vermutung (ursprfingliehe t~ealrtion seitens 
der Leber). Erinnert man sieb an die Ergebnisse der Untersuehungen 
yon Grote, BrSsamlen trod Sterlcel, daft n~mlich die Hyperglyk~mie bei 
den Diabetikern bald nach dem Beginn der Arbeit, sowie naeh dem Ab- 
sehluft der Arbeit ein~setzt, so kommt man zu dem Schluft, daft diese 
zweite Ursaehe wahrscheinlieher und begriindeter ist. Nieht ausgesehlossen 
ist die M6glichkeit, daft aueh bei den Myodystr@ikern der Meehanismus 
der ttyperglyk~mie nach der Muskelarbeit ein ghnlieher ist. 

Wit sehen somit, daft der Typus der glyk~misehen geaktion auf die 
Muskelarbeit bei den Diabetikern in der Hauptsaehe an die Hyperglyk~mie 
gemahnt, die wir bei den meisten Myodystrophikern beobachteten. Und 
wenu Bi~rger recht hat, daft die Hyperglyk~mie naeh Muskelarbeit Ms 
ein neues Symptom des Diabetes dienen kann, so k6imten wir yon einem 
,,diabetisehen Symptom" auch bei den Myodystrophikern reden. 

Fassen wir die Ergebnisse aller Untersuchungen zusammen, so kommen 
wit zu folgendem SehluB. Bei der Untersuehtmg des Blutzuekers in der 
Ruhe (im niiehternen Zustand) weisen die Myodystrophiker hinsichtlieh 
des Blutzuckerwertes keine hochgradigen Abweichungen yon der Norm 
auf. In den meisten FNlen sehen wit normale Blutzuekermengen mit einer 
Tendenz in der Riehtung der unteren Grenze der Norm. Nut selten 
beobachtet man Erseheinungen einer mi~Bigen Hypoglykgmie (0,070 bis 
0,0600/0 Zueker). 

Ein ganz anderes Bild sehen wir bei der Untersuchung der alimentgren 
Glyk~mie und der Glyk~mie naeh Muskelarbeit. Hier wie dort konnten 
wir in den meisten F~llen pathologisehe Befunde nachweisen. Beziiglich 
der aliment~ren Glykgmie i~uSern sie sich in einer pathologisehen hyper- 
glykgmischen Kurve und in einem niedrigen ,,Koeffizienten der Kohlen- 
hydratausnutzung", sowie in einer Glykosurie. Diese Erscheinungen 
waren wit durch eine funktionelle Insuffizienz der Zellen (in erster Linie 
der Muskel- und der Leberzellen) im Hinblick auf den Kohlenhydrat- 
umsatz zu erkl~ren geneigt. Nach Muskelarbeit untersehieden sich die 
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yon uns beobachteten glykgmischen Kurven bei den meisten Myo- 
dystrophikern yon normalen dutch das i)berwiegen der Erscheinungen 
einer dauernden Hyperglyk~imie in demselben. Da analoge Ersehei- 
nungea einer alimentgren Hyperglykgmie und einer Hyperglykgmie 
nach tier Muskelarbeit auch beim Diabetes angetroffen werden, so hielten 
wires ftir mSglich, diese Erscheintmgen bei den Myodystrophikern als 
,,diabetische Symptome" zu bezeichnen. Hier miissen wir jedoch den 
Vorbel~alt machen und betonen, daB, wenn wir yon ,,diabetisehen Sym- 
ptomen" reden, wit blott die guBere _~hnliehkeit dieser Symptome bei 
den Diabetikern und bei den Myodystrophikern im Auge habe~ und 
die Frage naeh der Analogie der Pathogenese und des Meehanismus 
dieser Erscheinungen bei den genannten Erkrankungen often lassen. 

Auf den ersten Bliek k5nnte die sonderbare Diskrepanz der erzielten 
Resultate auffallen: ngmlieh anormale glyk~imische Kurven (Hyperglyk- 
gmie) naeh Kohlenhydratverftitterung und Muskelarbeit bei mehr oder 
weniger normalen Blutzuekermengen in der l~uhe. Diese Erseheinmlgen 
werden jedoeh begreiflieh, wenn man sich daran eriImert, wie hgufig 
nut fmlktionelle Proben imstande sind, pathologische Abweichungen 
seitens bestimmter Systeme und Organe an den Tag zu bringen. Man 
mutt wobl annehmen, dab der Organismus der Myodystrophiker eine 
ausreichende Menge yon Vorrichtungen besitzt, um den Blutzucker in 
der Ruhe auf normaler ttShe zu erhalten. Aber diese Vorrichtungen 
erweisen sich als schwaeh und mange]haft, sobald an den Organismus 
h6here Anforderungen gestellt werden, wie etwa die Belastung mit 
Kohlenhydraten und Muskelarbeit. In diesem Augenbliek tritt ibre 
funktionelle Unzulgnglichkeit zutage. Von diesem Standpunkte aus ist 
die Diskrepanz der Symptome bei den Myodystrophikern nieht besonders 
rgtselhaft. 

Die wichtigste: Frage, die im Zusammenhang mit diesen Unter- 
suchungen auftaucht, besteht in der Ermittelung des Meehanismus und 
der Pathogenese der naehgewiesenen Insuffizienz des Kohlenhydrat- 
umsatzes bei der progressiven Muskeldystrophie. Diese Frage ist eine 
weitreichende und sehr komplizierte, da sie tins zum Teil an die Patho- 
genese der Erkranktmg selbst heranbringt. Unsere Methodik und unsere 
Untersuchungen geben m~s keine Anhaltspunkte fiir ihre Beantwortung. 
Urn diese Frage zu 15sen, ist es vor allem erforderlieh, eine Re]he weiterer 
exakterer Untersuchungen des Kohlenhydratumsatzes bei der progressiven 
Muskeldystrophie vorzunehmen (Bestimmung des Insulins, des Glyk- 
groins 29 u.a.): Andererseits gilt es, aueh andere Arten des Stoffwechsels 
bei dieser Erkrankung wie de~ Eiweittumsatz, den Fettumsatz, den Salz- 
umsatz usw. nachzuprtife~ und zu studieren. Es wgre ja methodologisch 
falsch, aus dem hoehkomplizierten Prozett der StSrmlgen bei der pro- 
gressiven Muskeldystrophie ein eifiziges Moment herauszugreifen and 
nut au:f Grund seines Studiums die Frage nach den Ursachen, die 
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d e m  p a t h o l o g i s c h e n  V o r g a n g  z u g r u n d e  l iegen ,  u n t e r s u c h e n  u n d  16sen 

zu  wol len .  I r ides  b e f i n d e t  s ich  die  p r o g r e s s i v e  M u s k e l d y s t r o p h i e  g e r a d e  

j e t z t  i m  S t a d i u m  e ine r  E r f o r s c h u n g  de r  b i o c h e m i s c h e n  P rozesse ,  d a s  M a t e -  

r i a l  f iber  d e n  S t o f f w e c h s e l  be i  d i e se r  E r k r a n k u n g  w i r d  e r s t  g e s a m m e l t  

u n d  angeb.~uf t .  A u s  d iese ra  G r u n d e  w e r d e n  j eg l i ehe  S e h l u S f o l g e r u n g e n  

u n d  V e r a l l g e m e i n e r u n g e n  i m  g e g e n w g r t i g e n  A u g e n b l i e k  ausseh l i e81 ieh  

e i n e n  h y p o t h e ~ i s c h e n  C h a r a k t e r  t r a g e n  u n d  s i n d  d e s h a l b  v o r l g u f i g  n o e h  

v e r f r f i h t .  
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