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In  der Gruppe der Myopathien sind noeh heute eine Reihe klinischer 
und pathophysiologiseher Fragen nngeld~rt. DaB nnter den Ursachen 
der ErblicMceit eine besondere Bedeutung zukommt,  ist aber seit langem 
bekannt. Das gilt auch ffir die myotonisehen St6rungen, wie wir seit 
der ersten Besehreibung der famili~ren Myotonie dureh Thomsen und seit 
der Darstellung Erbs wissen. Sp~ter sind zahlreiche Einzelfitlle yon 
Myotonie ver6ffentlieht worden, die zum Teil eine familigre Hs 
zum Tell aber aueh ein isoliertes Auftreten yon Thomsenseher Krankheit  
zeigen. 

Ffir die Familie Thomsen selbst ist, vor allem dutch die erg/~nzenden 
Untersuehungen von Nissen, ein ununterbroehener Erbgang des Leidens 
fiber 7 Generationen naehgewiesen. Forsehungen in anderen Familien 
erfassen dagegen meist nut  einen reeht kleinen Personenkreis. Hier stfitzt 
sieh die Kenntnis der Familie vielfaeh lediglieh au{ die Mitteilungen der 
Untersuehten oder doeh nut  wenige weitere Naehfragen in der Familie 
des Kranken. So erhielt Westphal die Angabe, dab aneh die Sehwester 
einer Kranken yon dem gleiehen Leiden befallen sei. Pitres beriehtet 
yon einem Fall, dessen Mutter als junges Mgdehen eine Zeitlang a n  
,,~uskelrigqdit/tt" bei intendierten Bewegungen gel i t ten  habe. Doeh 
linden sieh aueh Angaben, dal3 Myotonie in mehreren aufeinander fol- 
genden Generationen beobaehtet wurde (Rosett und B6e). Die Beriehte 
Rosetts fiber die noeh lebenden Familienmitglieder stfitzen sieh nur zum 
Teil auf eigene Naehsehau. Ebenso sind zahlreiehe Behauptungen, dab 
in den Familien der Kranken fiberhaupt keine F/~lle von Myotonie vor- 
gekommen seien, wie zuletzt diejenige Valddes, nieht tfinreiehend belegt. 
J. Ho][mann erhielt yon einem myotoniekranken Kneeht  Angaben fiber 
dessen Familie, die, wie sieh herausstellte, nut  zum Tell atff Wahrheit  
bernhten. An der Diagnose, so meint der Verfasser, ,,vermag aueh der 
Umstand niehts zu /~ndern, dab Erbliehkeit - -  m6glieherweise nur der 
ungiinstigen Familienverh~ltnisse halber - -  1fieht naehgewiesen werden 

1 Inaugural-Dissertation zur Erlangung der Doktorwfirde in der Medizin bei 
der I-Iohen Medizinisehen Fakult~t der Seb_lesisehen Friedrieh Wilhelms-Universit~t 
zu Breslau. 
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konnte, da dieselbe auch yon anderen Autoren in typischen Fgllen 
Thomsenscher Krankheit vermil~t wurde". 

Gerade die mangelnde Durchforschung der Familien macht aber 
wahrscheinlich, dab leichtere Formen der myotonisehen 8tSrung der 
Beobachtung entgehen mul3ten. Dal~ diese Vermutung riehtig ist, hat 
uns die Erfahrung gelehrt. Auch die in unserer Klinik erhobenen meist 
sorgfgltigen Familienanamnesen der Erkrankten haben sich a]s recht 
]fickenhaft und ffir die Zwecke der Erbforschung als unzureichend er- 
wiesen. Man braueht die Grfinde daffir weder im mangelnden Geschick 
des Untersuehers noeh in bSsem Willen des Kranken zu suehen, wenn 
man das hgufig fiberaus geringe Interesse, das der einzelne ffir das 8ehick- 
s a l d e r  Blutsverwandtschaft hat, und das demzufolge geringe Wissen 
um die Angeh6rigen berfieksichtigt. 

Die klinisch erhobene Familienanamnese gibt freilieh wertvolle An- 
haltspunkte ffir die weitere Durctfforschung der Familie. Sie kann 
jedoeh, so eingehend und gewissenhaft sie auch erhoben wird, nieht ent- 
fernt die Tatsachen liefern, die eine systematisch durchgeffihrte Unter- 
suchung der ganzen Sippe zutage iSrdert. 

Zur Schaffung verwertbarer Unterlagen erseheint es daher notwendig, 
m6glichst alle noch lebenden Blutsverwandten der Probanden zu unter- 
suchen. Um einen Beitrag zu dieser Frage zu liefern, sell hier fiber einen 
klinisch beobachteten Fall yon Myotonie berichtet werden, dessen Familie 
im l%ahmen der erbbiologisehen Untersuohungen der hiesigen Klinik 
nahezu lficken]os er{aBt werden konnte. Die Sippe ist in der Statistik 
der Sammeluntersuehung fiber schlesische Myotoniefamilien einbezogen, 
die Boeters inzwischen verSffentlicht hat. Die Erfassung gerade dieser 
Familie ergab eine Reihe yon Tatsachen, die besonders interessant sind, 
so dal3 eine ausffihrliehe Wiedergabe lohnenc[ erseheint. 

Am 13.10.24 wurde der damals 15 Jahre alte Schfiler Gerhard R. 
zur Beobachtung in die hiesige Klinik aufgenommen. Aus dem Kranken- 
blatt  ergibt sich folgendes: 

I.  Angaben des Vaters, Gust av R., Landwirt in T. 
Die Grol~eltern des Ref. v~tterlieherseits seien gesunde Leute gewesen und sehr 

alt geworden. Seine Grol~mutter mtitterlicherseits sei zungchst gesund gewesen, 
spgter aber an grauem Star erblindet, lhr Gatte sei eine robuste Natur gewesen. 
Er habe in den letzten Lebensjahren stark getrunken und sei im Anfang der 60er 
Jahre gestorben. 

Der Grol3vater vgterlieherseits der Mutter des Pat. sei mit etwa 90 Jahren an 
Altersschwgche und Aderverkalkung gestorben. Er sei ein grol~er, krgftiger, stets 
gesunder lV[ann gewesen. Seine Ehefrau sei in den 40er Jahren an Lungentuberkulose 
gestorben. ]3er andere Groflvater habe sich erkgltet und sei etwa im Anfang der 
50er Jahre an einer Lungenkrankheit gestorben. Seine Frau habe des 6fteren an 
Atembesehwerden gelitten. Aul~erdem habe sie ein Luftr6hrenleiden gehabt. Sie 
sei in hohem Alter an Altersschwgche verschieden. 

:Die Eltern des t~ef. seien beide tot. Der Vater sei an Kopfrose, die er regelmgl~ig 
im tterbst undim Frfihjahr bekommen habe, im Alter yon 48 Jahren gestorben. Er habe 
gelegentlich ohnmachtsghnliche Znstgnde gehabt, Anfglle, bei denen er umgefallen sei. 
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Die Mutter sei mit 5O Jahren an Lungen- und Rippenfellentzfindung gestorben. Sonst 
seien des Ref. El tern  gesund gewesen. Von den Gesehwistern der Mutter  des Ref. sei 
eine Sehwester an  Lungenentziindung, eine andere an  Lungentuberkulose gestorben. 
E in  Bruder  sei mi t  70 Jah ren  an  Verkalkung gestorben. Er  babe 2 Kinder  gehubt, 
die beide gesund seien. Der Vater  des Ref. h~be nur  einen Bruder  gehabt,  der 
etwa mi t  70 Jah ren  gestorben sei. Er  habe Typhus durchgemacht  und  viel an Kopf- 
sehmerzen zu leiden gehabt.  E r  sei kinderlos gewesen. Von den El te rn  der Mut ter  
des Pat .  sei der Vater  m i t  69 J a h r e n  an  Aderverkalkung gestorben. Er  sei immer 
gesund gewesen. Seine Frau  lebe noch und  sei mi t  63 Jah ren  gesund und  noch 
ziemlich rtistig. - -  Der Schwiegervater des Ref. habe 3 Brfider gehabt.  Einer  yon 
ihnen sei an  einem Blasenleiden gestorben. Die anderen seien gesund. Einer  der 
beiden lebenden Brfider habe 3 gesunde T6ehter, der andere sei kinderlos ver- 
heiratet .  7 TSehter und  der Sohn des Verstorbenen seien gesund. - -  Von den Ge- 
schwistern der Schwiegermutter des Ref. sei nichts Besonderes zu bemerken. Jedoeh 
habe die Tochter einer Sehwester an  einem , ,Nervenleiden" gelitten. Sie soll ein 
nervSses Herzleiden gehabt  haben und  zeitweise ,,vSllig gel~hmt"  gewesen sein. 
Sie sei seit einigen J a h r e n  kinderlos verheiratet .  

ReL selbst leide seit seinem 20. Lebensjahr  an  Kopfsehmerzen, die sieh bei 
~rger  verst~rkten.  Es gebe nur  wenige Tage, an  denen er frei yon Kopfschmerzen 
sei. Als Kind babe e r v o r  der Schulzeit hi~ufig , ,Ohnmaehtsanfii l le" gehabt,  die aber 
mi t  zunehmendem Alter an  tI~ufigkeit  nachgelassen h~tten.  Die letzten Anf~lle 
babe er im Kriege beim Militiix gehabt.  ReL werde yon den Anfiillen fiberrascht 
und falle mi tun te r  w~hrend des Laufens hin.  Manchmul habe er noch Zeit  gehabt ,  
sich zu setzen oder zu legen. Die Anfi~lle dauer ten etwa eine halbe Stunde. Nach- 
her habe er keinerlei Besehwerden gehabt.  Beim Radfahren und  beim Tragen yon 
Gegenst~nden komme es leicht zum Einschlafen der Hande.  

Die Mutter  des Put. sei gesund. Ihre  Geschwister sowie deren Kinder  seien 
ebenfalls gesund. Refi habe 3 Kinder,  unter  denen Pat .  das ~lteste sei. E in  M~d- 
chen yon 10 Jah ren  und ein Knabe  yon 11/2 Jah ren  seien gesund. 

Pat .  selbst babe bis zum 3. Lebensjahr  eine vSllig normale Entwicklung dureh- 
gemacht.  Eines Abends sei er plStzlich mi t  hohem Fieber erkrankt .  Er  babe yon 
dem hinzugezogenen Arzt  eine Spritze wegen Diphther ieverdachts  bekommen, 
worauf er am naehsten Tage wieder wohlauf gewesen sei. Wahrend  der folgenden 
Tage sei dann  eine al lm~hlieh zunehmende Steifheit  der Glieder aufgefallen, die 
sich im Lau~e der Jah re  immer mehr  verschl immert  babe. - -  Pat .  habe in der Schule 
gut  gelernt. E r  besuche je tz t  die Lundwirtsehaftsschule in B. Von der Bewegungs- 
st0rung sei, wenn Pat .  auf  ebenem Boden laufe, kaum etwas zu merken. Er  kSnne 
auch Rad fahren. Beim Treppensteigen jedoeh babe er Schwierigkeiten. Wenn 
er zu/assen wolle, falle seine Ungesehiekliehkeit  auL Auch seheine es, als bekomme 
er die Kiefer n icht  recht  auseinander,  wenn er plStzlich etwas sagen wolle. 

H.  Angaben der Mutter des Pat., Ida R., geb. H. 

Pat.  sei als Kleinkind sehr lebhaft  gewesen. Mit zunehmendem Alter sei er 
jedoch ruhiger geworden. Es sei Ref. aufgefallen, dal3 Pat .  in der Schule nicht  ulles 
mitgemacht ,  sondern viel allein gespielt babe. Die yore u ungegebene fieber- 
hafte Erkrankung  verlegt sie in das 5. Lebensjahr.  Wahrend  des 3. Schuljahres 
babe man Pat .  einmal aus der Schule helen miissen, da er n ieht  babe gehen k6nnen. 
Er  sollte mi t  dem Rad gestiirzt sein. Er  h~be angeblieh eine Hfiftgelenkserkrankung 
davongetragen und  sei in Sands~cke gelagert worden. Eine RSntgenaufnahme 
babe aber keinen k rankhaf ten  Befund ergeben. Sp~ter sei ihr  aufgefallen, d a ]  der  
Junge beim Treppensteigen steif und ungeschickt war und  da~ er, oben angekommen,  
erseh6pft schien und  in den Knien  einknickte.  W&hrend der letzten Jahre  sei 
Put. n ieht  zu t tause gewesen. Es sei aber offenbur eine allmiihliche Versehlimmerung 
eingetreten.  
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Von ihrem Ehemann wei~ Ref. nur zu berichten, dait ihm nachts manchmal 
die Glieder einschliefen. Sonst sei ihr an ibm nichts aufgefallen. Die beiden anderen 
Kinder seien immer v611ig unauffill ig gewesen. 

l I I .  Eigene Angaben des Pat. 
Von einer fieberhaften Erkrankung wisse er nichts. Er k6nne sich nur erinnern, 

dal] er mit  5 Jahren im Bett  babe liegen mfissen, das reehte Bein zwischen 2 Sand- 
kissen gelagert. Es sei bei ihm yon einem Arzt einmal die Diagnose , ,Kinderl ihmung" 
gestellt worden. Als er mit  12 Jahren in der Sehule an die Tafel kommen sollte, 
babe er pl6tzlich das Podium nicht besteigen k6nnen, ,,well die ]3eine nicht hoeh 
kamen". Das sei ihm zweimal passiert. Seit dieser Zeit habe er immer darauf 
geachtet, dab die Beine nieht einsehlafen sollten. Er  habe sie dadurch in Bewegung 
gehalten, dal~ er stgndig abweehselnd ein Bein fiber das andere legte. Wenn er in 
Bewegung sei, babe er keinerlei ]3eschwerden. Nur nach lgngerer l%uhepanse seien 
ihm die Glieder steif. Wenn er gelaufen sei, k6nne er wie jeder andere die Treppen 
steigen. Sei er hingegen nur langsam gegangen, so babe er Sehwierigkeiten. Die 
Beschwerden seien nieht auf die unteren Gliedmal3en beschrinkt. Wenn er seine 
Arme langere Zeit nieht gebrancht babe, k6nne er sie nich~ richtig heben, mfisse 
aueh manchmal Gegenstinde fallen lassen. Anl~er Sehwiche habe er tiber Un- 
gesehiekliehkeit zu klagen. Er habe viel Ful~ba]l gespielt, bekomme aber trotz 
aller ~bung nicht die richtige Teehnik wie die anderen heraus. Bei feineren Arbeiten 

- -  er fiihrt dabei das EinseMagen eines kleinen Nagels an - -  sei er auch ungeschickter 
als andere. Beim Sehreiben und Zeiehnen sei ihm niehts aufgefallen. Wenn er seine 
Kaumuskeln lgngere Zeit nieht gebraueht habe, bekomme er den Mund schleeht 
auf. Aueh beim Spreehen babe er gelegentlieh Schwierigkeiten, jedoeh komme das 
seltener vor. Tdber seine geistigen F~higkeiten k6nne er sieh nicht beklagen. Er  
komme in der Schule gut m i t .  Seine Beschwerden vermehrten sieh bei Xglt~ und 
Erregungen. Vor dem Baden in der freien Oder maehe er sich regelmgl3ig unter 
der kalten Dusehe tfiehtig Bewegung, da er ohne diese Vorbereitnng nicht sehwim- 
men k6nne. ~ber  das Allgemeinbefinden und die vegetativen Funktionen wurden 
yon Pat. keinerlei Unregelmil~igkeiten angegeben. 

IV. Untersuchungsbe]und. 
153 cm grol]er, im Wachstum etwas zuriiekgebliebener, sehm~chtiger Knabe 

yon 15 Jahren in m/il3igem Ernghrungszustand, yon blassem, etwas zyanotisehen 
Aussehen. Fettpolster in der Mamma- und Glutaealgegend stgrker Ms geh6rig. Mus- 
kulatur an den Vorderarmen und Beinen auffallend stark, sonst normal entwickelt. 
Sichtbare Schleimh~ute ziemlich blal~, I-Iaut an den distalen Teilen der Gliedmal~en, 
besonders aber an den Beinen, derb und prall. An der Streekseite des linken Vorder- 
arms ein Naevus pigmentosus pilosus yon 2 em Linge.  In  den Leistengegenden 
beiderseits harte, reizlose Drfisen yon etwa Kirschgr6J~e. Behaarung o. 33. Penis 
verhgltnismiBig grolk 

Sehidel asymmetrisch und links hinten abgeflacht. Linen temporalis auf- 
fallend wenig betont. Oberkiefer springt spitz vor, Gaumendaeh steil, Unterkiefer 
etwas hypoplastiseh. Gebil~ und Zungen o .B.  Brust und Bauehorgane o. B. Puls 
64 in der Minute. Blutdruck 110 mm ttg. Blutbild: geringe Animie.  Urin:  _&lb. O. 
Saech. ~.  Sediment o .B.  Blur: Wa .R .O.  Sachs-Georgi: O. 

Neurologischer Befund: 
Pupillen reagieren prompt und ausgiebig. I)em vor die Augen gehaltenen Finger 

kann Pat. nicht immer g le ichm~ig  folgen. Sehlag auf die Zunge 15st eine dellen- 
fSrmige Kontraktion aus, die sofort eintri t t  und erst naeh einer Pause langsam 
versehwindet. Spraehe zur Zeit o. B. Pat. gibt jedoch an, dab er nach lingerer Pause 
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oft schlecht spreehe, da er den Mund d~nn nicht 6ffnen kOnne. ~brige Hirnnerven 
o.B. 

Obere Gliedma/3en. Armreflexe ohne Besonderheiten. Gute grobe Kraft. Keine 
Atrophien. Unterarme hypervolmnin6s. Tonus o.B. Bei Faustsehlul~ geringerer 
Intentionsrigor als beim Offnen. Dabei Mitbewegungen im Handgelenk. Finger- 
Finger- und Finger-Nasenversueh o.B. Keine Ataxie, kein Intentionstremor. 
Stereognosie gut. 

Mech~nische Muskelerregb~rkeit: Sehlag mit dem Hammer auf einen Muskel- 
bauch erzeugt eine Delle, die langsam schwindet, besonders deutlieh am Deltoideus. 

Rump/. Wirbelsaule bei Druck und Beklopfen ira Bereich des 4. und 8. Brust- 
wirbeldorns etwas empfindlich. Lendenlordose. Bauchdeckenreflexe und Cremaster- 
reflexe beiderseits o.B. M~.Bige Dermographie. Muskelerregbarkeit wie oben. 

Beine. Reflexe ohne Besonderheiten, positiv, reehts = links. Keine Pyramiden- 
zeichen. Keine Atrophien. An den Oberschenkeln, noch mehr an den Unterschenkeln 
erhebliche Volumenvermehrung. Grobe Kraft gut. 

M yotonische BewegungsstSrungen : 

Passive Beweglichkeit uneingeschr~nkt; aktive Bewegungen leiden unter der 
Intentionsrigiditgt, die hier am stgrksten in Erscheinung ~ritt. Beim Besteigen 
eines Stuhles tritt beim Heben des Beines auf den Stuhl eine kleine Verlangsamung 
ein. Pat. macht zur Uberwindung des Spasmus unsichere Bewegungen, eheer den 
FuB auf den Stuhl setzt. Beim Steigen wird dann der Spasmus im Quadriceps 
mit plastischem I-Iervortretvn der Muskeln besonders deutlich. Es tritt  in der Be- 
wegung eine Pause ein. Das Treppensteigen f~llt Pat. schwer. Er steigt steif, 
breitbeinig, cireumduzierend, stfitzt sich am Gel~nder; erst allm~hlieh wird die Be- 
wegung etwas freier, bleibt aber unbeholfen. Beim Gang auf den] ebenen Boden 
ist nut bei den ersten Schritten Steifigkeit zu bemerken. 

Elektrische Unter~'uchung. l~eizung mit faradischem Strom: Bei indirekter 
Reizung unter Anwendung st~rkerer Str6me tonische Muskelspannung mit Nach- 
dauer der Kontraktion. Bei direkter Reizung schon bei schw~cheren Str6men 
starke Kontraktion der Muskulatur, die prall und plastisch hervortritt. Kontraktion 
geht nur langsam zuriick. Bei l~ngerer Einwirkung des Stroms rhythmisehe Kon- 
tr~ktionen des Muskels. 

Reizung mit galvanischem Strom: 1. Indirekte Reizung: bei 21/2--3 ~Viilli- 
amp6re (M.A.) tr~gere Zuckungen (nicht Entartungsreaktion !), die langs~mer ab- 
klingen und ~hnlich den durch mechanische Reizung erzeugten sind. Zuckung 
nur bei Kathodenschliel3ung. 

2. ])irekte Reizung: Zuckung schon bei etwa 3/a M. A. wie oben. Bei stabilem 
Strom yon 5--10 M. A. treten rhythmisehe Bewegungen yon der Kathode nach der 
Anode auf, die aber feiner sind und sich wellenfSrmig fortpfl~nzen. 

Elektrisehe Untersuchung am 5. 1.25. X.S.Z. 1,2--1,5 M.A., A.S.Z. 3,6 M.A., 
A.0.Z. fiber 15M.A., X.0.Z. fiber 10 M.A., A.S.Tet. 16/17 M.A., K.S.Tet. O. 

Hyperventilation. Nach 3 ]~in. in den Waden Sp~nnungszust~nde, naeh 
6 Min. etwas Kribbeln in den H~nden. Nach 10 Min. wird das Kribbeln in 
den H~nden sehr stark, weniger stark in den Beinen. Pat. gibt an, d~B das Xrib- 
beln bei nieht gesehlossener Hand starker sei als bei Faustschlul3 oder Finger- 
strecknng. Es besteht keine besonders starke Neig~ng zu Tet~nie. Nach 10 ~in.  
wird die Hyperventilation abgebrochen. Es folgt nochmalige ele~trisehe Untersu- 
chung: K.S.Z. 2,2 M.A., A.S.Z. 3,2 M.A., A.S.Tet. 14 M.A., K.S.Tet. 10 M.A. 

Eine ~achuntersuchung des ~)at. im Jahre 1934 ergab keine wesentliche ~ l -  
derung den friiheren Befunden gegenfiber. Vor allem zeigte er keinerlei dystrophische 
Zeiehen (Glatzenbildung, Katarakt, StSrungen der Sexualfunktion, Hoden~trophie 
usw.) und keinerlei Atrophien. 
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Anf Grund der sorgf/~ltig klinisch erhobenen Familienanamnese nnd 
anf Grund einiger schriftlicher Xgfickfragen wurde im Jahre  1924 tier auf 
Abb. 1 wiedergegebene S tammbaum der Familie des Pat.  aufgestellt. 
Bei der systematischen Familienforschung im Jahre 1934 und nach ent- 
sprechenden Rfickfragen bei Polizei-, Melde- und Pfarr/~mtern wurden 
insgesamt 142 AngehSrige in 5 Generationen ermittelt,  von denen 57 tot  
und 85 lebend aus der Beobachtung ausgeschieden sind. Von den 85 le- 
benden Familienmitgliedern konnten insgesamt 78 pers5nlich unter- 
sucht werden. ~be r  6 entferntere Verwandte, die aus/~u$eren Grfinden 
nicht besucht werden konnten, erhielten wit vSllig ausreichende An- 
gaben yon deren Bruder, der selbst Arzt ist. Nur bei einer lebenden 
Person stfitzt sich die Diagnose auf Laienangaben. Jedoeh mul~te ans 
einwandfreier Besehreibung ihres Zustandes durch die n/s Familien- 
angeh~rigen geschlossen werden, dab sie an einer schweren Myotonie 
leidet. 

Fast  92% der lebenden Anverwandten n/~heren nnd entfernteren 
Grades konnten also persSnlich untersncht werden. Beziehen wir auch 
die Personen ein, ffir die geniigend verl/~l]liche /~rztliche Angaben vor- 
liegen, so steigt unsere Ziffer auf 98,7%. Damit  dfirfte die ganze Sippe 
nnseres Ausgangsfalles so ersch5pfend wie irgend mSglich erfa6t sein. 
Aneh die Angaben fiber verstorbene AngehSrige dfirften, nachdem sie 
yon verschiedenen Seiten her erg/~nzt nnd best~tigt wurden, bei dieser 
eingehenden Erbforschung an Verl/s gewonnen haben. 

Die Untersuehungen selbst wurden derart  vorgenommen, da$ die ein- 
zelnen Familienmitglieder - -  meist Gutsbesitzer oder Bauern - -  anfge- 
sneht wurden. Es war dabei nieht immer leicht, Einlal~ zu gewinnen. 
Noch schwieriger aber war zuerst die Uberwindung des MiBtrauens 
gegenfiber dem Vorhaben des Untersnchers. Meist ohne Sehwierigkeiten 
jedoch konnten genauere Angaben fiber entferntere Verwandte erhalten 
werden. So war es dann mSglich, erstmalig Besuchte durch genaue Kennt-  
his der Familie zu verblfiffen. Gerade dadureh wurde es leicht, weitere 
wichtige Mitteilnngen zu erhalten. Die kSrperliche Untersuchung be- 
sehr/~nkte sich aus ~n6eren Grfinden in den meisten Fallen anf die Fahn- 
dung nach myotonischen oder dystrophisehen Symptomen. Werm nach 
lang dauernder Exploration die zn untersuchende Person vom Stuhl 
aufstand, liel3 sich ein bestehender Intentionsrigor bereits leicht erkennen. 
Dann wurde die aktive Beweglichkeit tier H/~nde nach H~ndedruck, evtl .  
auch nach l~ngerer Abkfihlung in kal tem Wasser geprfift. Es folgte 
mechanisehe Reizung der Znngen-, Daumenballen- und Oberarm- 
muskulatur.  Ferner wurde eine Untersuchung der Augen mit  der Taschen- 
lampe vorgenommen. Die Untersnchnng der gefundenen Kataraktf~lle 
mit der Spaltlampe war aus /~nl~eren Grfinden nicht mSglich. Motilit/~t 
und grobe Kraf t  der Extremit/~ten wnrden in jedem Falle geprfift. Nach 
Hodenatrophie wurde gefragt, wenn mSglieh, auch eine entsprechende 
Besichtigung vorgenommen. 
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Die Ergebnisse dieser F~milienuntersuchungen sind im St~mmbaum 
(Abb. 2) wiedergegeben. Dazu werden folgende Erl~uterungen und er- 
g~nzende Bemerkungen gegeben: 
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II .  Generation. 
6. Soll beim Arbelten in den I~nden ,,immer einen starken Kr~mpf" bekommen 

haben. 
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16. Ist yon Jugend an mit Armen und Beinen schlecht beweglich gewesen. 
Hat bei W~rme weniger Beschwerden gehabt als bei Kiilte. Keine Schmerzen! 

l iT.  Generation. 
6. Philosoph. Le~dig. Gefallen. Hat nach verl~l~lichen Angaben der AngehSrigen 

eine schwere myotonische St6rung gehabt. Die Steifigkeit in den Beinen soll manch- 
real derartig stark gewesen sein, dal~ er fiel, wenn er plStzlich los]aufen wollte. 

7. Landwirt. Frfihkindliche Entwicklung o.B. Gut gelernt. Vom 7. Lebens- 
jahr an Bewegungsbeschwerden. ,,Wenn ich l~ngere Zeit sitze, kann ich nicht 
pl5tzlich aufstehen." Besehwerden beim Treppensteigen, Erschwerung des Kauens, 
der Arm- und Handbewegungen, besonders morgens. 

Als Feldzugsteilnehmer stark behindert gewesen, besonders Beinbeschwerden. 
Objektiv: Starke Muskelentwieklung, grobe Gesichtszfige. Keine dystrophischen, 
keine atrophischen Zeichen. Deutliehe myotonische Symptome bei Willkiirbe- 
wegungen. 3/[yotonische Reaktion bei mechaniseher Reizung (Zunge, Arm- 
muskulatur). 

9. Landwirt. Stets gestmd gewesen. Keine Bewegungsbesehwerden. Objektiv: 
Dysplastischer Sch~del. Grobe Kraft in den Armen im Verh~ltnis zu der kr~ftigen 
Muskulatur gering. Keine dystrophischen und keine myotonischen Erscheinungen. 

10. Referendar. Von mehreren Verwandten einwandYreie Beschreibung einer 
hoehgradigen myotonischen St6rung, die seit der Jugend besteht. Charakteri- 
stische Bewegungserschwerung in den H~nden und Beinen. Myotonie. 

13. Arbeitersfrau. Seit der Geburt Internusparese des linken Auges. Be- 
wegungen etwas schwerfMlig. Bei mechanischer 1%eizung keine myotonischen 
Reaktionen. Keine Beschwerden. 

1~--16 und 18--21. Nach Angaben des Bruders (Arzt) keine Besonderheiten. 
21 aueh objektiv o. B. 

25. Landwirt. Gemeindevorsteher. Als Kind ~Iasern, RSteln. Gut gelernt. 
Seit dem 20. Lebensjahre rheumatische Besehwerden. K_riegsteilnehmer. Beim 
Schwimmen gelegen~lich schmerzhafter Krampf in den H~nden. Aktive Beweglich- 
keit etwas unbeholfen. Ob]ektiv sonst kein Hinweis auf Myotonie. 

27. ]fiat nach verschiedenen ~rztlichen Angaben an multipler Sk]erose ge- 
]itten. I)ie Diagnose erseheint nach ~rztlichen ~eschreibungen gesichert. (Alle 
Kardinalssymptome vorhanden gewesen.) 

29. Landwirtsfrau. Keine Entwieldungsst6rungen, keine besonderen Krank- 
heiten. W/ihrend der ersten Schwangersehaft sind ihr morgens manchmal die 
H~nde ,,eingeschlafen" gewesen. Objektiv kein Anhalt ftir 3/Iyotonie. 

30. Landwirtsfrau. Als Kind Keuchhus~en und Bleichsucht. Gut gelernt. 
Seit der Jugend sind die H~nde ,,eingeschlafen". Keine Sehmerzen. Bei Hand- 
arbeiten Bewegungserschwerung. Nach Bewegung l ~ t  Steifigkeit naeh. )/[yo- 
tonische Beschwerden auch in den Beinen, besonders beim Treppensteigen. ~ul3 
sich die Treppen hinau~ziehen. Objektiv: Kr~ftig entwickelte Muskulatur. Hand- 
6ffnen und FaustschluI~ deutlich erschwert. Bewegungserschwerung in den Beinen. 
Mechanisehe Ubererregbarkeit der Muskulatnr. Kontraktionsnaehdauer bei Re- 
klopfen des Daumenballens. Zungenreaktion nicht ganz charakteristisch. Myotonie. 

32. Landwirt. Ledig. Als Kind Lungenentzfindung. Kriegsteilnehmer. Seit 
der Jugendzeit gelegentlich das Gefiihl yon Steifigkeit in der ~Iuskulatur, das 
nach mehreren Bewegungen nachl~l~t, ttand6ffnen und erste Schritte deutiich 
erschwert. Nach Wiederholung bessere Beweglichkeit, schliel31ich ganz frei. Mecha- 
nische t~eaktionen verd/iehtig, abet nicht ganz charakteristisch. Zeiehtere myo- 
tonische Bewegungsst6rung. 

36. Frtihkindliche Entwicklung o.B. Leidlich gelernt. Seit frfiher Kindheit 
sind besonders morgens beim An~wachen die ,,H/~nde steif". ~hnliche Beschwerden 
geringeren Grades in den Beinen. Besserung nach Bewegung. Angeblieh kein 
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Einflul~ yon Wetter und Temperatur. Bei der ersten Untersuchung kein deutlicher 
Befund. Zweite Untersuchung bei kaltem Regenwetter: Deutliche Erschwerung 
der ttandbewegungen. •aeh Hi~ndedruck kann die Hand nur ]angsam und miihsam 
geSffnet werden. Deutliche Besserung bei Wiederholung der Bewegungen. Mecha- 
nisehe Reaktionen weniger charakteristisch. Leichtere myotonische Bewegungs- 
stSrung. 

37. Landwirt. Friihkindliche Entwieklung o.B. Gut gelernt. In der Jugend 
5frets Ohnmachtsan~i~lle ohne Bewufltseinsverlust. Er sei dabei ,,ganz steif" 
gewesen. Die Anf~lle seien immer bei Ki~lte oder Temperaturwechsel aufgetreten, 
besonders morgens oder in der kalten Kirche. H~nde und Beine seien auch jetzV 
morgens immer steif und erst naeh mehreren Bewegungen besser beweglieh. Leide~ 
seit der Jugend an Kot)fschmerzen, sonst keine Beschwerden. Objektiv: Charak- 
teristische Bewegungsersehwerung bei Willkiirbewegungen, besonders deutlich an 
den H~nden. Meehanische Muskeliibererregbarkeit. Zungendelle. Keine sonstigen 
deutlichen myotonischen Reaktionen bei mechaniseher Reizung. Leichtere qnyoto- 
nische Bewegungsst6rung. 

40. Gutsbesitzer. Uber die friihkindliche Entwieklung ist niehts Naehteiliges 
bekannt. Hat nicht gem gelernt. Y~riegsteilnehmer. ~ur  Interesse fiir Land- 
wirtschaft. ,,Rheumatische" Beschwerden ohne Schwerzen. Oft seien die ,,Glieder 
steif". ~ach l~ngerem Rad~ahren seien die tt~nde ,,eingesehlafen". ,,Sie gehen 
nicht vonde r  Lenkstange los." Nach l~ngerem Reiben und naeh Bewegungs- 
iibungen kehre die Bewegliehkeit wieder zuriick. Er ]eide schon immer an Kopf- 
sehmerzen. Objektiv: Athlet mit kri~ftigenMuskelpaketen. Bewegungsersehwerung 
bei Willktirbewegungen. Bei mechanischer Reizung keine besonders deutlichen 
myotonisehen Symptome. Leichtere myotonische Bewegungsst6rung. 

41. Baumeistersffau. Als Kind Bettni~ssen und Dunkelangst. Leidet an Kopf- 
schmerzen. Seit dem 20. Lebensjahr morgens ,,am ganzen KSrper steif und un- 
beweglich". Aul]er den Extremit~tenbewegungen auch Kauen und Sprechen er- 
sehwert. Dabei keine Schmerzen. Sp~ter gelegentlich aueh r3aeumatisehe, schmerz- 
hafte Beschwerden, besonders in der Naekengegend. Diese Sehmerzen deutlich 
verschieden yon der vorhergenannten Bewegungserschwerung. Objektiv: Be- 
wegungserschwerung bei aktiven Bewegungen. Mechanisehe Zeichen weniger 
deutlich. Keine tetanisehen oder neuritischen Symptome. Leichtere myotonische 
JBewegungestb'rung. 

42. Zwillingsschwester - -  zweieiig - -  yon 43. Von Jugend an ,,Steifigkeit und 
Einschlafen" in H~nden und Beinen. Keine Schmerzen. Besonders deutlieh 
morgens naeh dem Aufstehen. Nach Bewegungen besser. Ob]ektiv: Pyknika, 
kriiftig entwiekelte Musknlatur. Aktivc Handbewegungen ersehwert. Gang o. B. 
Mechanische ~uskelfibererregbarkeit. Daumenreaktion tr~ge. Dellenbildung an 
der Zunge vorhanden, jedoch nicht besonders ausgepragt. Keine Atrophien. 
Leichtere myotonische BewegungsstSrung. 

43. Zwillingsschwester yon 42. Lernen etwas sehwer gefallen. Im Frfihjahr 
6fters Augenbindehantkatarrh. ~orgens yon jeher Bewegungsbeschwerden, be- 
sonders in den H~nden. MuB, bevor sic sich anziehen und ihre Arbeiten verriehten 
kann, die H~nde solange bewegen, bis sic wieder ,,Leben tmben". Keine besonderen 
Klagen fiber Gehbeschwerden. Objektiv: Kr~ftig und muskulSs. Dysraphisehe Zahne. 
Handbewegungen und erste Schritte nach l~ngerem Sitzen deutlieh erschwert. 
Mechanische Reaktionen weniger deutlich. Leichtere myotonische Bewegvngs- 
st6rung. 

47. Landwirt. Frfihgeburt. Nit 2 Jahren Sprechen nnd Laufen gelernt. Keine 
charakteristisehen Angaben iiber Bewegungsersehwerung. Objektiv: Turmschadel. 
Deutliche Bewegungserschwerung bei Handsehlieflen und -6ffnen. Deutliche 
meehanische Muskelfibererregbarkeit. Kontraktionsn~ehdauer bei Beklopfen der 
Zunge. Keine Gehbesehwerden. Neurologisch o.B. Leichte myotonische ~e- 
wegungsstSrung. Debiliti~t. 

16" 
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IV .  Generation. 
2. Mit ]1/4 Jahren laufen, mit 3 Jahren sprechen gelernt. Phlegmatisch, un- 

gezogen, in der Schule schlecht. Kein Anhalt ~ilr Myotonie. Debit. 
19. Friihkindliche Entwicklung o.B. W/~hrend einer SchwangerschMt Nieren- 

entztindung. Sonst nie krank gewesen. Morgens Spracherschwerung und Steifigkeit 
in den H~nden. Besserung nach Bewegung. Keine Schmerzen. Objektiv: Kr/~ftig, 
muskul6s, Sprache schleppend. Bewegungserschwerung bei Witlktirbewegungen. 
Bei meehanischer Reizung weniger deutlicher Befund. Keine Atrophien. Keine 
endokrinen AnomMien, keine tetanischen Smyptome. Leichtere myotonische Be- 
wegungserschwerung. 

21. Landwirtschaftlicher Arbeiter. Ledig. Seit dem 16. Lebensjahr Steifigkeit 
in den tt~nden, die sich nach Bewegungen bessert. Nach 1/~ngerem Sitzen sind die 
Beine steif. Sie werden erst nach einigen Schritten besser beweglich. Morgens 
st/~rkere Besehwerden als abends. Nach langerer Arbeit bleiben die Finger ,,krumm". 
Objektiv: Sehr ka'/~ftiger Mann mit volumin6ser Muskulatur. H~ndedruck ma~ig 
kr/~ftig, l~achher deutliehe Bewegungsersehwerung der Hand. Mechanisehe Muskel- 
iibererregbarkeit. Kontraktionsnachd~uer bei Beklopfen yon Zunge und Daumen- 
ballen. Keine tetanischen Zeichen. Myotoni~e. 

30. Als Kind Angina und Pneumonie. In der Puberti~t 0hnmaehtsanfalle. 
Keine Kr/~mpfe. Seit einigen Jahren besonders morgens Gefiihl der Steifigkeit 
in den Gliedern. H/~nde ,,wie eingeschlafen". Keine Schmerzen. Die Bewegungs- 
st6~ungen lassen bei der Arbeit nach, kehren aber naeh Ruhe immer wieder. ]3ei 
K/~lte Versehlimmerung. Objektiv: Myotonische Bewegungserschwerung bei Will- 
kilrbewegungen. Mechanische Mnskelfibererregbarkeit. ReM~tionen bei mecha- 
nischer Reizung nicht ganz charakteristisch. Keine tetanischen, keine dystro- 
phischen Zeichen. Zeichtere myotonische Bewegungserschwerung. 

34. Mit 14 Jahren Rippenfellentziindung. ~Iit 21 Jahren Blutvergiftung. tterz- 
fehler sei festgestellt worden. Subjektiv K]agen fiber Steifigkeit und Einschlafen 
in den Hgnden. Objektiv: Nach H~ndedruck deutliche myotonische ]3ewegungs- 
erschwerung. Erste Schritte steif, nachher freier. Mechanische )/Iuskelilbererreg- 
barkeit. Leictttere myotonische J~ewe!lungserschwerunff. 

35. Landwirtssohn. M~t~]iger Schiller gewesen. KAnderkrankheiten und Mittel- 
ohrentzfindung gehabt. Gleiche Beschwerden und Symptome wie bei 34. Leichtere 
myotonische Bewegungserschwerung. 

36. Landwh'tssohn. Sp/~t laufen und spzechen gelernt. Als Xleinkind Krampfe. 
ScMechter Schiller gewesen, sitzengeblieben. Etwa seit dem 17. Lebensjahr Steifig- 
keit und Einschlafen in den Extremit/~ten. 1V~orgens auch Sprechen und Kanen 
erschwert. ,,Morgens dauert es oft eine Viertelstunde, bis ich reich anziehen kann, 
so steif sind dazm die tt/~nde." Beim Treppensteigen und beim pl6tzlichen Los- 
laufen Steifigkeit in den Beinen. Bei Kglte Zunahme der Beschwerden, dann auch 
Behinderung der Lidbewegungen. Objektiv: Athletischer Typ, dysplastischer 
Sch/~delbau. Sehwere Bewegungsbehinderung bei Willkilrbewegungen. Bei mecha- 
nischer Reizung in den groBen Muskelgruppen myotonische Reaktion mit deutlicher 
Kontraktionsnachdauer. Keine dystrophischen, atrophischen, tetanischen Zeichen. 
Psychisch schwerfallig, langsam, nicht ausgesprochen debil. Myotonie. 

38. Architekt. Als Kind Ohnmachtsanf/~lle. Sonst nie ernstlich krank gewesen. 
N'ach lgngerer Ruhe ,,Krampfbereitschaft" in den Extremit~ten. Keine Schmerzen. 
Anf~ngliche Steifigkeit lgSt naeh mehreren Bewegungen nach. Mitunter Kau- 
beschwerden. Objektiv: Willkilrbewegungen deutlich erschwert. Besserung naeh 
~bung. Mechanische Muskelfibererregbarkeit. Sonst o. ]3. Leichtere myotonische 
Bewegungserschwerung. 

39. Sp/~t laufen und sprechen gelernt. Xhnliche Beschwerden und Symptome 
wie bei dem Bruder (38). Leichtere myotonische Bewegungserschwerung. 



in einer schlesischen Bauernfamflie mit Thomsenscher Krankheit. 237 

41. Ledig. Gleiche Beschwerden und Symptome wie bei der Mutter (III. Gene- 
ration 42). Leidet an Kopfschmerzen. Die myotonischen Erscheinungen sind in 
der K/ilte besonders deutlieh. Leichtere myotonische Bewegungserschwerung. 

44. Ledig. Kongenitale Hfiftluxation (reponiert). Myopie. Neigung zu In- 
fektionskrankheiten. Keine deutlichen myotonischen Zeichen. 

45. Ledig. Etwas sp/~t laufen und spr.ectien gelernt. In der Schule schwer 
gelernt. Xeine besonders charakteristischen Angaben fiber Bewegungsbeschwerden. 
Objektiv: Sehr muskulSs. Erschwerung der Willkfirbewegungen nach 1/~ngerer 
Ruhe (H/inde, Beine). Meehanische Muskelfibererregbarkeit mit Querwulstbildung. 
Kontraktionsnachdauer besonders am Daumenballen. Psychiseh: schwerf/illig, 
stumpf, debil. Leichtere myotonische Bewegungserschwerung. Debilit~it. 

51. Schleeht gelernt. ,,Kind~sc]a geblieben." Klagen fiber charakteristisehe 
Bewegungssrschwerung in Armen und Beinen, besonders morgens in der K/ilte. 
Objektiv: Alle Bewegungen zuerst langsam und schwerfi~llig, nach ~bung flotter. 
Dysplastischer Schgdel. Schw/~chliche Muskulatur. Mechanisehe Muskelfiber- 
erregbarkeit. Daumenballenreaktion bei mech~nischer Reizung nicht ganz typisch, 
aber immerhin verlangsamt. Leichtere myotonische Bewegungserschwerung. Debilitiit. 

Wie aus dem Stammbaum ersiehtlich ist, wurden in der Blutsverwandt. 
scha/t unseres Patienten 7 eehte myotonisehe Krankheitsbilder ermittelt. 
Daneben ]anden sich 19 inzipiente Formen oder leichtere myotonische Be- 
wegungsst6rungen. Dariiber hinaus erhielten wir  Angaben fiber ge- 
]egentliches Einschlafen der Hitnde, rheumatische Beschwerden u. ~. 
ohne weitere objektive Anhaltspunkte ffir Myotonie. Der Beginn der 
]~rkrankung wurde in den meisten F~llen in die Kindheit  oder aber in 
das zweite Dezennium verlegt. 

Wir finden in dieser ganzen Familie eine ungewShnliche Inzucht,  
die nach Angabe der UntersuChten darauf zurfickzuffihren ist, dal~ man 
immer bestrebt gewesen sei, Besitz und VermSgen in der Familie zu 
halten. Man wird annehmen, dal~ bier etwaige rezessive Merkmale ganz 
besonders stark hervortreten mfil3ten. Betrachtet  man aber genauer die 
Verteilung der Myotoniefi~lle des Stammbaumes,  so gewinnt man an 
keiner Stelle den Eindruck eines rezessiven Erbganges, vielmehr /indet 
sich iiberall da, wo Myotoniekzanke ermittelt wurden, ein direkter Fortgang 
der Erlcranlcung von einer Generation in die andere. Das kann man in 
3 Generationen bei Nr. 16 (II. Generation), ihren Kindern und Enkeln 
verfolgen. An anderen Stellen, an denen scheinbar isoliert Myotonie- 
kranke ermittelt  wurden, wie etwa bei I I I ,  6, 7, 10, sind die Unterlagen 
fiber Eltern und Grol~eltern zu unvollsti~ndig, als da~ man annehmen 
kSnnte, dab sie sicher frei yon Myotonie gewesen sind. 

Bemerkenswert ist, da~ beide Eltern des Probanden an einer leiehteren 
myotonischen Bewegungserschwerung leiden. Wir konnten nachweisen, 
da~ die Mutter der Mutter und die Mutter des Va~ers die Krankhei t  
weitergegen haben. ]:)as Verwandtschaftsverh~ltnis der Grofieltern 
v~terlicher- und mfitter]icherseits ergibt sich aus der Erbtafel. Danach 
kSnnte der Proband homozygot sein. 

Anhaltspunkte ffir eine unvollkommene Dominanz haben sich bier 
nicht ergeben. Aus den Untersuchungen ld[3t sieh schlie[3en, daft Tr~iger 
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der Kranlcheitsanlage wohl immer auch phiinotypisch erkran]ct sind, d.h.,  
daft w i re s  mit einer starken Penetranz zu tun haben. Die Expressivitiit, 
d . i .  der Grad der Auspr~igung des Leidens, ist sehr wechselnd. 

Uber das gleiehzeitige Vorkommen von myotoniseher StSrung mit 
anderen Leiden bei den gleichen Kranken konnte folgendes ermittelt  
werden: 

1. Myotoniefall mit Bettn~ssen, Dunkelangst, Kopfsehmerzen und 
l~heuma, 2 F~lle mit Kopfschmerzen, 1 Fall mit Kinderkr~mpfen, 2 Fi~lle 
mit Schwaehsinn, 1 Fall mit Turmseh~del und Schwachsinn, 1 Fall mit 
Herzfehler(?), mehrere F~lle, in denen Myotoniekranke in der Jugend 
an ,,Ohnmachtsfiillen" gelitten haben. 

Die soziale Bedeutung der myotonisehen Erkrankung ist in dieser 
Familie nicht allzu groin, da alle mit der Krankheit  Behafteten imstande 
sind, ihrem Berui selbsti~ndig nachzugehen. Es wurden hier fiberhaupt 
eine Menge ganz leichter Erkrankungen (~ormes frustes) gefunden, deren 
Tr~ger kaum behindert sind. Von Fi~llen, in denen nut  gelegentlich ~ber 
,,Einsehla]en in den Hdnden" gelclagt wird, zu anderen, die im Sinne der 
,,Paramyotonie" nut  bei KdIte Besehwerden haben - -  bis zu Fdllen, in denen 
die Kranlcheitstriiger wir]clich starlc behindert sind, ]indet sich eine liiclcen- 
lose Reihe. Im Gegensatz hierzu ist in anderen Myotoniesippen mit 
sehwereren Verlaufsformen die Anzahl der Kranken, die schon im mitt- 
leren Lebensalter invalidisiert werden mu~te, relativ hoeh. Das trifft 
vor ahem ffir die dystrophiseh-myotonischen Verlaufsformen zu (Boeters). 
Unter eugenischen Gesiehtspunkten wird man also die )/[al]nahmen unter 
Umst~nden yon der Schwere der Anlage (durchschnittliehe Expressi- 
vits abhiingig zu machen haben. In dem bier untersuehten Familienkreis 
wi~re Unfruehtbarmaehung jedenfalls nieht zu reehtfertigen, w~hrend sie 
in anderen angezeigt erscheinen mag. Die Myotonie verh~lt sieh tiber- 
haupt  vielleicht anders als die im Erbgesundheitsgesetz erfa6ten Krank- 
heitsformen, bei denen leiehte und ganz sehwere Erkrankungen in einer 
Sippe unmittelbar nebeneinander zu stehen pflegen. Ahnlich wie bei der 
Myotonie mag es fibrigens aueh bei underen neurologischen Erbleiden 
sein. Doch fehlen noeh ausreiehende Untersuchungen. 

Die Frage, wie weir das auffallend h~ufige Vorkommen yon mecha- 
niseher Muskelfibererregbarkeit, das in dieser und such in einigen in 
der Arbeit yon Boeters angeffihrten Sippen beobaehtet worden ist, mit 
der Myotonie in Zusammenhang zu bringen ist, mul3 noeh often gelassen 
werden. 

Muskelatrophische Prozesse und an@re St6rungen dystrophischer Art, 
die dazu h~tten fiihren kSnnen, einen unserer !V[yotonief~lle als ,,dystro- 
phische Myotonie" im Sinne yon Steinert-Curschmann auizufassen, haben 
wir nicht gefunden. Nur nach einer friiheren ~rztliehen Mitteilung soll 
ein Vetter des Probanden mfitterlichereits eine ,,besonders schleehte 
Beinmuskulutur" gehabt haben - -  eine Angabe, die wit nicht genauer 
kl~ren konnten. 
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Es fanden sich 2 F/~lle yon Katarakt .  Ein Merkmalstr/iger war tot,  
bei dem anderen war eine Spaltlampenuntersuchung nicht mSglieh. 
Trotzdem kann so viel gesagt werden, daB es sich nieht um einen eizffachen 
Altersstar handelt, da die eine Person bereits mit  16 Jahren, die andere 
im mittleren Lebensalter erkrankt ist. Wenn in friiheren genealogischen 
Untersuchungen yon dystrophisch-myotonischen Sippen (Vogt, Frey, 
Henke und Seeger) mehrfach angeffihrt worden ist, daB die Krankheit  
selbst in weiter zurfickliegenden Generationen nicht bestanden habe, 
dab aber in Katarakt~/i]len ein Hinweis auf die ZugehSrigkeit zu dem 
dystrophisch-myotonischen Syndrom gegeben gewesen sei, so ist dieser 
SchluB nicht hinreiehend begrfindet. Auch in unserer Sippe mit  reinen 
F/~llen yon Myotonia congenita linden wir ja solche Angaben fiber iso- 
lierte Katarakt ,  ohne dab sonst dystrophisehe Erscheinungen naeh- 
weisbar w/~ren. 

AuBer den bereits bei den Myotoniekranken selbst angeffihrten 
Erkrankungen fanden wir in unserer Sippe an neurologisch-psychiatri- 
schen Anomalien, an MiBbildungen und sonstigen Abweiehungen noch 
folgendes: 

1. 1 Fall yon Schwachsinn, 2. 1 Fail yon Linksh/~ndigkeit, 3. 2 F/ille 
von Kinderkr/s und Linlcsh/~ndigkeit, 4. 2 F~lle yon Stottern, 
5. 1 Fall mi t  Neigung zu Ohnmachten, 6. 1 Fall yon neuropathischer 
Stigmatisierung, 7. 1 Fall yon Strabismus, 8. 1 Fall mit  dysplastischem 
Schi~del, 9. 27F/~lle yon Kleinkindersterblichkeit oder Totgeburt,  
10. 1 Fall von Psychopathie mit  rohen, gewaltt/itigen Zfigen und Trunk- 
sucht, l l .  1 Fall yon kongenitaler Hfiftluxation, 12. 1 Fall yon konge- 
nitaler Hfiftluxation und Myopie, 13.1 Fall yon ,,Nervenfieber", 14.1 Fall 
yon Rheuma. 

Diese unsere Beobachtungen stimmen nicht recht zu der Angabe von 
Nissen, dab in Familien yon reiner Thomsenseher Myotonie keinerlei 
sonstige Erbleiden oder an@re rassenhygieniseh wiehtige Schiiden auf- 
getreten seien. Dabei muB man aber die hochgradige Inzucht in der 
Familie unseres Probanden berficksichtigen , die es verst/~ndlich machen 
kSnnte, daB rezessive Merkmale in besonderem MaBe zum Durchbruch 
kommen. Aber auch in den von Boeters mitgeteilten Familien, in denen 
eine Inzucht nicht nachweisbar war, besteht eine H/iufung sowohl yon  
Schwachsinn als auch von Merkmalen, die dem epileptoiden Formenkreis 
zugerechnet werden kSnnen, und zwar unabh/ingig davon, ob es sieh um 
vorwiegend reine Myotoniefamilien oder um solche mit  vorwiegend dystro- 
phisch-myotonischen Symptomenkomplexen handelte. 

Zusammenfassnng. 

1. Es werden Ergebnisse einer Erblichkeitsforschung in einer grol3en 
schlesischen Banernfamilie mit  Myotonie mitgeteilt. Die Untersuchung 
umfaBt 142 Personen. Von den 85 lJberlebenden wurden 78 persSnlich 
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un te rsuch t .  F t i r  die rest l ichen 7 Fttlle l iegen gentigend sichere, zum Teil  
i~rztliche Befundergebnisse  vor.  

2. Die bei der Au/nahme des Probanden in die Klinik besonders ein- 
gehend erhobene Familienanamnese hatte aufler einigen andersartigen Er- 
krankungen nut  noch einen weiteren Fall myotonischer Bewegungsst6rung 
ergeben. Die planmdi[3ige Untersuchung abet stellte 7 weitere Fdille yon 
Myotonie und 19 leichtere myotonische BewegungsstSrungen /est. Au[3erdem 
bestand bei gesunden AngehSrigen Miu/ig eine deutliche mechanische Muskel- 
i~bererregbarkeit. Wei te rh in  wurden u . a .  4 Schwachsinnige,  da run t e r  
2 F/~lle mi t  Myotonie  und  1 Fa l l  m i t  Turmsch/~det und  ~ y o t o n i e ,  er- 
mi t te] t .  I n  der  Aszendenz fanden sich 2 Kataraktfi~lle,  die schon im 
mi t t l e r en  Lebensa l te r  bzw. mi t  16 J a h r e n  e r k r a n k t  waren. 

3. I n  der  Sippe bes teh t  eine erhebl iche Inzucht .  T ro tzdem 1/s sich 
fiberall  da,  wo genfigend siehere Unte r l agen  bzw. eigene Beobachtungs-  
ergebnisse vorliegen, e indeut ig  nachweisen,  daI~ der  E rbgang  rein dominan t  
ist. Sichere dys t roph isch-myoton i sehe  Verlaufsformen l inden  sich nieht .  
Es muI~ aber  hervorgehoben  werden,  da$  zahlreiche Merkmals t r / iger  
noch recht  jung sind, so da~ bei  i]anen der  weitere Krankhe i t sve r l au f  
noch ungewift bleibt .  

4. F i i r  die Myotonie  mul~ man,  soweit  die Unte r suchung  an  einer 
Fami l i e  Schliisse zul/~$t, eine groBe Mani fes ta t ionskraf t  bei  s t a rk  weeh- 
selnder Expressivit /~t  der  Anlage  annehmen.  

5. Es wird die F rage  d iskut ie r t ,  ob es sich bei  der  H/iufung yon 
Schwachsinnsanf/ i l len und  anderen  Anomal ien ,  die in dieser Sippe er- 
m i t t e l t  worden sind, urn ein Herausmende ln  rezessiver Krankhe i t smerk -  
male  durch  die s t a rke  Inzuch t  hande ln  kSnnte .  Doch ist  eine besondere 
tt/~ufigkeit dera r t iger  Anomal ien ,  vor  a l lem yon  Schwachsinn,  auch in 
anderen  schlesischen Fami l i en  mi t  Myotonie  bzw. mi t  dys t roph iseher  
Myotonie  beobach te t  worden,  in denen keine H/~ufung yon  Verwandten-  
ehen vorlag. 
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