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Beschreibungen sporadischer F~lle yon Dystrophia  musculorum pro- 
gressiva (D.m.p.) mi t  MaDifestation im h5heren Lebensal ter  shad selten. 
N]~v~ (1936) ha t  sp/ite Fo rmen  yon  D.m.p. beschrieben u n d  das Krank -  
hei tsbi ld ausftihrlich diskutiert .  

Er beobachtete selbst zwei Frauen im Alter yon 58 und 68 Jahren, bei denert 
auBer einer Parese und Atrophie der Beckenmuskulatur eine Schw/iche der Schulter- 
gfirtelmuskelr~ bestand. Die histologischen Befunde sprachert ffir eine ]).m.p. Er 
stellte rtoch 27 weitere Fs yon sparer ]).m.p. (alle bei ]3eginrt tier Erkrankung 
fiber 30 Jab_re alt) zusammen, allerdings schier~ ibm nur bei 16 Beobachtunger~ die 
DDiagnose hinreichend gesichert. 

Noch seltener als Mitteilungen sporadischer Erkrankurtgerl sind Beschreibungen 
yon erblichen Formen yon ]).m.p. im Erwaehsenenalter. Wir habert ffir die yon uns 
beobachteten zwei Patienten mit Bedacht die Formulierung ,,familis Form': ge- 
w~hlt, da eine Zuordrmng zu del~ bisher bekarmten Arten von D.m.p. nach erb- 
biologischert Gesichtspmlkten nicht sicher mSglich ist. Soweit unsere Untersuehun- 
gem Sicherheit geben konrtter~, schei~t weder ei~ recessiver x-chromosomaler noch 
eirl recessiver autosomaler, sondern ein dominanter Erbgang vorzuliegen. 

])ie dureh recessivert x-chromosomalen Erbgang bedingte Erkrankung gilt als 
die schwerste Form der D.m.p. Sic tritt fast nur beim m~rmlichen Gesehlecht irmer- 
halb der ersten 3 Lebensjahre auf, schreitet rasch fort, so dab die Patienten mi~ 
12 Jahren gehunf~hig werdem Die Patientert sterben sp~ttestens bis zum 25. Lebens- 
jahr. B]~CKE~ U. KIEST]~ habert 1955 eine neue Sippe mit diesem Erbgar~g voa 
]).m.p. beschrieben. ])as Erkrankurlgsalter liegt jedoch bei diesen Patier~ten 
zwischen dem 6. und 18. Lebensjahr. ])er Verlauf ist hier relativ langsam und gut- 
artig. ])er Schultergfirtel wird erst nach Jahren oder Jahrzehnten befallen. Die 
Patienten werder~ selten vor dem 5. Lebensjahrzehrtt gehunf~hig, die Lebenserwar- 
tung ist gfinstig. ])er Erbgang in den verschiedenen Sippen ls sich daran erken- 
net1, dag die nur m~nnlicheIl Kranken verschiedener Geschwisterreihert gesunde 
Eltern haben und fiber die 1VIfitter verwandt sind. J~hnliehe F~lle yon x-chromo- 
somaler Vererbung mit spg~tem Krankheitsbeginn nnd gutartigem Verlauf besehrie- 
ben WAL~ro~ u. N~tTT~ASS (1954). In einer Sippe fanden sic sechs Kranke, bei denen 

* Herrn Prof. Dr. med. P. E. BECKER, Illstitut ffir menschl. Erblehre der Univ. 
GSttinger~ sind wir ftir freundiiche Hiaweise w~hrend der Bearbeitullg zu grol~em 
])ank verpflichtet. 
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als erstes Zeichen des Leidens eine GehstSrung zwischen dem 9. und 26. Lebensjahr 
auffrat. Die Autoren sind ira Gegensatz zu BEOKE~ der Ansicht, dab es sich bei den 
Kranken dieser drei Sippen um Vsrianten der bisher bekannten x-chromosom~len 
Art handle, die sie als den ,,Duchenne-Typ" der D.m.p. bezeichnen. 

DECKER hat in zahlreichen Arbeiten, vornehmlich in der umfassenden Mono- 
graphie 1953, in den idbersichten 1955 und 1958 verschiedene genetische Tyl0en 
herausges~ellt, denen die ,,Formen" nach den friiheren Einteilungen fast mfihelos 
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Abb.1. (~ Fragliohe an D.m.p erlcrankte Schwes~er der l~iu~ter des Vaters; 4 manifest an D.m.p. 

erkrankte, yon uns untersuchte Pat.  (Vater geb. 1888, Sohn geb. 1920) 

unterzuordnen sind. Wir unterscheiden heute die Schultergfirtelform, die Becken- 
giirtelform, die okulBre und die distale Form. Dem Vererbungsmodus nach werden 
folgende Typen unterschieden: 1. dominant autosomaler Erbgang (Schultergiirtel- 
typ oder absteigende Form), 2. recessiver x-chromosomaler Erbgang (Duchenne- 
Typ) und gutartiger recessiver x-chromosomaler Typ (Beckeagtirteltyp, aufsteigende 
Form), 3. recessiver autosomater Erbgang (Beckengiirteltyp, langsam aufsteigend). 
WBhrend bei dem recessiven autosoma]en Typ die zugrunde liegende Mutation in 
einem der 22 Aut0somenpaare liegt, mul~ sie bei der x-cln'omosomalen im x-Chromo- 
sore angenommen werden. Beide Arten sind genetisch also nicht verwand~. KLOEP- 
FE~ U. TA•LEu (1958) beschreiben acht Fglle yon D.m.p. vom Beckengiirteltyp mit 
Pseudohypertrophie (Duchenne), davon sieben aus einer Generationsreihe einer 
Sippe und einen isolier~en Fall. Alle F~lle wurden der autosomal recessiven Art zu- 
geordnet. Eine Einteilung der D.m.p. nach genetischen und ldinischen Gesichts- 
punkten haben auch CHU~G u. MO~TON (1959) durchgefiihrt. Sie stiitzten sich dabei 
auf 800 Beobachtungen vorwiegend anderer Autoren. 

Die okulBre Form der D.m.p. ftihrt zu Ptose und Parese der Bulbusmuskeln, der 
Verlauf ist ]angsam, gelegentlich schubweise. Die distale Muskeldystrophie wurde 
yon WELAND~ (1951) beschrieben als ,,Myopathia distalis tarda hereditaria". 
l-tierbei liegt das Erkrankungsalter zwischen 30 und 81 Jahren. GewOhnlich werden 
die distalen kleinen Hand- und FuBmuskeln befallen mit Beteiligung der distalen 
Extensorenmuskeln der oberen und unteren Extremit~en. Die proximalen Extremi- 
tBtenmuskeln werden erst spgt ergriffen. 

Wi t  habten Gelegenheit,  zwei P a t i e n t e n  (Vater und Sohn) mit  der 
sogenann ten  Beckengfirtelform tier D.m.p.  in  unserer  Kl in ik  zu unter -  
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s u e h e n  u n d  v e r f f i g e n  a u g e r d e m  f iber  e i n e n  S t a m m b a u m  h i s  z u  d e n  U r -  

g r o B e l t e r n .  D e m  S t a m m b a u m  i s t  z u  e n t n e h m e n ,  d a b  B l u t s g e r w a n d t -  

s e h a f t  n i e h t  v o r l i e g t  ( A b b .  1). 

Fallbesehreibung 
Fal l  1. L.W. (Vater) geb. 9.3.1888 (Untersuehung am 2.3.  1961). Familien- 

anamnese:  Der Vater  sei mi t  75 Jahren  an  den Folgen yon Magengesehwiirea ver- 
storben. Er  habe noch bis kurz vor seinem Tod t~glieh Wa!dspazierggnge gemaeht. 

Abb.2. a Vater: Atrophie der Obersehenkehnuskulatur mit knotenfSrmigem Vorsl~ringen einzelner 
Partien des l~.rectus femoris; b Sohn: Verschm~chtigung der Muskeln am Oberschenkel und 

nieht symmetrische Atrophie im ]~I. rectum femoris 

Die Mut ter  sei mi t  81 Jah ren  an Altersschw~che verstorben. Beide El tern seien hie 
gehbehindert  gewesen. Drei Briider und zwei Schwestern des Vaters seien gesund 
gewesen und alle erst in hohem Lebensalter verstorben. Der Bruder der Mutter  sei 
mi t  92 J a h r e n  verstorben, er sei im Alter , ,steif" geworden und  habe zuletzt  rdcht 
mehr  gehen k6nnen. Eine Schwester der Mutter  sei mi t  79 JahreIt  verstorben, sie 
sei 5fter gefallen nnd  mi t  deft Knien beim Gehen eingekniekt. Soweit bekalmt,  
seien die Kinder  dieser Sehwester gesund gewesen. Er  selbst habe eirte Sehwester 
(geb. 1881), sie sei gesund; ein Bruder sei mi t  72 Jah ren  an  einer ihm unbekannten  
Krankhe i t  verstorben, der Bruder sei aber nie gehbehindert  gewesen. Er  selbst habe  
eine normMe friihkindliehe Entwieklung durehgemaeht.  Sehon bei der Musterung 
zum Militgr vor dem ersten Weltkrieg sei aufgefMlen, dab er HohlfiiBe h~be. 1914 
LungerLschuB, sp~Lter dreimal gippenfellentztindung. Er  sei bis zur reehtzeitigen 
Pensiorderung mi t  65 Jahren  Buchhal ter  gewesen. 

Urn das 60. Lebensjahr  sei ihm aufgefallen, dab das Treppensteigen sehwerer 
gehe als friiher. E r  sei schlieBlieh so unsicher geworden, dab er vor allem in den 
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ersten gahren hgufig hingefallen sei. Er  habe aber herausgefunden, dan er sich leicht 
aufriehten kSnne, wenn er sieh mit  den Armen an sieh abstiitze und hochklettere. 
Anfangs sei eine langsame abet deutliche Verschlimmerung zu bemerken gewesen, 
wiihrend in letzter Zeit kein Fortsehreiten der Erkrankung aufgefallen sei. Er  habe 
sich aueh reeht gut art die St6rung gewShnt, so dan er heute nut  noch seltert falle. 
Am meisten sei er behindert, wenn er auf nrtebenem Weg gehen miisse, beim Trepp- 
abgehen mehr noch als beim Treppensteigen. Alkoholgenul3 wirke sich naehteilig 
auf die Muskelschw/iehe aus. 

Bei der internistischen Untersuehung ergab sieh, abgesehen yon allgemeiner 
Magerkeit und nicht sehr hoehgradigen I-Iohlfiigen, kein krankhafter Befund. Neuro- 
logiseh: Im Bereich der I-IN keine krankhafte Ver/inderung, insbesondere wurde die 
mimisehe Muskulatur kriiftig irmerviert. Motilitgt: Hypotonie der Obersehenkel- 
Beekenmuksulatur. Der M. quadriceps femoris und die Glutgen schienen besonders 
betroffen zu sein. Deutliche Atrophie des 3/[. quadriceps femoris. Der M. vastus 
fibularis und tibialis waren bds. besonders stark betroffen. Der M. rectus femoris 
sprang bei Innervation strangfSrmig art und trat  aus dem Relief der atrophisehen 
Muskulatur deutlieh hervor. Auffallend war aber, dab aueh inrterhalb des M. rectus 
femoris einzelne Absehnitte starker atrophisch sehienen, wodureh weniger betroffene 
Muskelpartien angedeutet knotenfSrmig vorragten (Abb.2). Die dorsale Ober- 
sehenkelmuskulatur war ebenfalls atrophiseh, der Reliefverlust fiel abet weniger auf. 
Die Gluti~alregion war bds. sehlaff, ohne Tonus mit  deutlieher Atrophie. Die Waden- 
muskulatur war krgftig ausgebildet. Sehulter- und Armmuskeln waren sehmgehtig, 
abet  nieht sieher atrophiseh, insbesondere nieht paretiseh wie die Oberschenkel- 
muskulatur, die Glut~en und der M. ileopsoas. Das Aufsteigen auf einen Stuhl miB- 
lang, Fat.  konnte sich aus der Hocke nicht erheben, es war ihm nnm6glieh, sieh ohne 
Unterstiitzung auf die Zehen zu stellen, da er mit dem 0berk6rper im Hiiftgelenk 
kippte. Die Sensibilit~t war bei eingehender Priifung fiir alle Qualit/iten ungestSrt. 
Pat. gab aueh an, nie Migempfmdungen oder Schmerzen verspiirt zu haben. Kein 
Fascieulieren der erkrankten Muskelgruppen. Bei Prfifung der Koordination wurden 
regelreehte Befunde erhoben. Reflexe: BSt~ und R P R  seitengleieh gut auslSsbar, 
TSR nieht auszulSsem PSI~ fehlten bds., ASR bds. gut auslSsbar. BHt~ in den 
oberen Etagen gut, in den unteren wegen Operationsnarben nieht ausl6sbar. Die 
Reflexe waren, soweit vorhanden, seitengleieh. Keine Pyramidenbahnzeiehen. 
Sprache ungestSrt. Gang etwas breitbeinig, vorsichtig, dutch Paresen der Ober- 
sehenkel-Beckenmuskulatur behindert. Angedeutet Trendelenburgsches Zeiehen. 

Elektrisehe Untersuchung: Stromschwelle im Bereieh der paretisehen und 
atrophischen Muskeln erh6ht. Keine E A R .  Keine Blasen-Mastdarmst6rungen. 

Aldolase im Blutserum 7,04 E naeh BRuss. 

Fall  2. L. W. (Sohn) geb. 10.3.1920 (star. Behandlung Februar/Mgrz 1961). Er  
habe eine gesunde Sehwester, die einen gesunden Sohn yon 20 Jahren habe. Er  
selbst habe eine gesunde Toehter (I. L. geb. 25.8.1943, Untersuehung Mgrz 1961, 
siimtliehe Untersuehungsergebnisse waren, abgesehen yon eirter erhebliehen Myopie, 
regelrecht, insbesondere ergab sieh kein Anhalt fiir eine Myopathie). Er sei als 
jtingerer von zwei Gesehwistem geborert, habe eine normale friihkindliehe Ent- 
wieklung durehgemaeht. Bis zum 8. Lebensjahr Asthma. Mit 17 Jahren Scharlaeh, 
Ms Folge einen Herz- und Nierenschaden, der abet bald ausgeheilt sei. 1942 Pappa- 
tacifieber, sp/iter Ruhr, 1957 Tonsillektomie. Er  arbeite sis Ger~teverwalter im 
Magazin der tlundesbahn. Vet  etwa 4 Jahren sei ihm erstmals eine Sehw~iche in den 
Beinert aufgefMlen, er habe sie zuerst bemerkt, als er aus hoekender Stellung oder 
aus der Kniebeuge aufstehen wollte. Damals sehon habe er sieh beim Aufstehen mit  
den Armen gbstiitzen octet hoehziehen miissen. Die Obersehenkelmuskulatur sei im 
Lauf tier letzten Jahre such auffallend art Umfang zuriiekgegangen. In  den Urtter- 
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sehenJ~ela uncI Fiil~en habe er noeh die gleiche Kraft wie friiher. In den Armen und 
in der Schulter habe er bisher keine Schws bemerkt, allerdings sei die Oberarm- 
muskulatur schon immer sehr sehm~chtig gewesen. Schmerzen oder andere Mii~- 
empfindungen wie Taubheit, ,,Kribbeln" oder Ziehen in den GliedmaBen habe er 
noch hie festgestellt. Aueh habe er nie Muske]zittern oder -wogen bemerkt. Im 
Laufe der Jahre habe er eme st~ndige Versehlimmerung des Zustandes bemerkt. 
Jetzt knicke er beim Gehen in den Knien oft ein, beim Treppensteigen sei er sehr  
unsieher, mehr noch aber beim Treppabgehen. Besonders unangenehm sei das 
Gehen auf unebenem Weg, dan~ mfisse er mit den Augen kontrollieren, wohin er 
trete. Wenn er falle, komme er leieht hoeh, er miisse sich aber mit den Armen hoch- 
ziehen oder sieh mit den Armen an den OberschenJ~eln abstfitzen. Bei der inter- 
nistischen Untersuchung ergab sich auBer einer leiehten HohlfuBbildung bds. heine 
Auff/illigkeit. Nearologisch: eine etwas starre Mimik fiel auf, die Innervation der 
Gesiehtsmuskulatur war aber regelrecht. Die fibrigen HN w~ren ohne auffallenden 
Befund. MotilitKt: Hypotonie der Oberschenkel- u~d Oberarmmuskulatur. Atrophic 
des M. quadriceps femoris bds., wobei, wie beim Vater, der M. rectus femoris bei 
Innervation strangf6rmig ansprang. Auch bei diesem Pat. war im M. rectus femoris 
eine ungleiche Verteilung der Atrophic erkennbar (Abb.2). Die Glutiien sehienen 
krs ausgebildet, wenJagleich der M. glutaeus max. re. schmiichtiger erschien als 
li. Die Waden waren im Vergleieh zu den Oberschenkeln sehr kr~ftig ausgebildet. 
Die Schulter- und Armmuskulatur war schm~chtig, insbesondere waren der M. del- 
toides, M. biceps und triceps bracehi recht wenig profiliert. Bei Priifung der groben 
Kraft war der M. quadriceps femoris und M. ileopsoas erheblieh paretiseh. Aueh die 
dorsale Muskelgruppe des Oberschenkels einschlielMich der Adduktoren war ge- 
schws Die Parese der Glut/ialmuskeht war zwar nicht so ausgepr~gt, aber doeh 
deutlieh nachweisbar. Die Kraftentfaltung des M. biceps und triceps bracehi war 
ebenfalls eingesehr~nkt, die Schws wurde veto Pat. aber nieht bemerkt. Bei ein- 
gehender Prfifung der Sensibilit~t und Koordination ]iel]en sich Ausfallerseheinun. 
gen nicht naehweisen. Wiihrend der langdauernden star. Beobaehtung konnten hie 
fasciculiire Muskelzuckungen beobachtet werden. Reflexe: BSR und I~PR bds. 
lebhaft, TSR nieht auszulSsen. PSR fehlten bds. ASR bds. lebhaft. Die Reflexe 
waren, soweit ausl6sbar, seitengleich. BttR in allen Etagen lebhaft auszul6sen. 
Keine Pyramidertbahnzeichen. Der Gang war infolge der Paresen unsicher und 
vorsichtig. Keirt Trendelenburgsches Zeichen. Zehengang infolge cter Unsicherheit 
dutch Beckenmuskelparese sehr miihsam, Fersenstand ungestSrt. Das Aufsteigen 
auf eiaen Stuhl gelang nur unter Mithilfe der Arme. Treppenauf- und absteigen 
schwierig, aber ohne Hilfe mSglieh. Das Aufrichten aus der Hoeke war ohne 
Unterstiitzung unmSglich, Erheben veto Boden nur mit Hilfe der Arme. Sprache 
ungestSrt. 

Elektrische Untersuchung: ErhShung der Stromschwelle im Bereich der erkrank- 
~en Muskelu, keine EAR. 

Keine BlasemMastdarmstSrung. 

RSntgen: Sch~del o.B., Thorax o.B., beginnende Osteochondrose der HWS, 
LWS unauffiillig. 

Aldolase im Blutserum 18,3 E nach Bruus. 

Leider haben beide Pat. eine bioptische Untersuchung der Muskulatur ab- 
gelehnt. 

Eme elektromyogrnphisehe Untersuchung beider Pat. war geplant. Der ~ltere 
Pat. lehnte diese Untersuchung wegen seirter Zxngstliehkeit ab. Kurz ehe das EMG 
beim jiingeren Pat. durchgefiihrt wercIen sollte, verstarb er im November 1961 
wahrseheirdich durch einen Unglficksfall (Leuehtgasvergiftung). Wir erfuhren yon 
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der Ehefrau des Pat., dal3 naeh Entlassung aus unserer Klinik das Leiden raseh fort- 
gesehritten sei. Ihr Ehemann habe in den letzten Wochen vor seinem Ted nut noch 
unter grol3er Anstrengung sich am Treppengelgnder die Stufen zur Wohnung hin- 
aufziehen kSnnen. Besonders auffallend sei bei fortsehreitender Abmagerung der 
OberschenkeL und Gesggmuskeln das ,,urmatiirliehe Waehstum der Waden" ge- 
wesen. Die Waden h~tten ,,fast siehtlieh yon Woehe zu Woehe" an Umfang zu- 
genommen. 

Besprechung 
Nach dem ldinischen Befund haben wit die Diagnose elncr famili/~ren 

Myopathie im Erwachsenenalter gestel]t. Es handelt sich, soweit eine 
Aussage mSglich ist, um eine Dystrophia musculorum progressiva. So- 
wohl die angegebenen Beschwerden wie der neurologische Untersuchungs- 
befund f/ihrten zu dem SchluB, dab es sich bei den Patienten um eine sehr 
langsam fortschreitende Beekeng/irtelform der D.m.p. handelt. Allerdings 
scheint es beim Sohn, kurz vet  dem Ted durch Leuchtgasvergiftung, 
doch zu einem Schub einer akuten Verschlimmerung des Leidens gekom- 
men zu sein. Beim Vater wttrde die Erkrankung um das 60. Lebensjahr 
manifest, beim Sohn im Alter yon 36 Jahren. Da beide Patienten die 

gleiche Symptomatik batten, Atrophic und Parese der 0bersehenkel- und 
Beckenmuskulatur bei kr~ftig ausgebfldeter Wadenmusknlatur (beim 
Sohn im Sinn einer Psendohypertrophie), ist die Annahme, es handle sieh 
auch bei beiden um das gleiche Krankheitsbfld, sicher berechtigt. Bei 
beiden Patienten war die Schulter-Armmuskulatur in gleiehem MaB 
schm/~chtig, der Sohn hat te  Paresen im biceps- und Tricepsmuskel 
beiderseits, die ihm allerdings noch nicht aufgefallen waren. Auch dieser 
Befund spricht f/Jr die aufsteigende Form der D.m.p. Schmerzen, die 
auf eine entz/indliche Erkrankung im Sinn einer Myositis hindeuten 
wfirden, fehlten. Sensibflit/~tsstSrungen, fascicul/~re Zuckungen, die f/Jr 
eine neurogene oder spinale Degeneration sprechen wiirden, wurden 
weder bei der Untersuchung gefunden, noeh yon den Patienten w~hrend 
des bisherigen Verlaufs beobachtet. Fieberhafte Erkrankungen, die den 
Verdaeht nahelegen kSnnten, cs handle sich um die Folgen einer Polio- 
myelitis, wurden verneint;  es w/~re auch ganz ungewShnlich, dab Vater 
und Sohn, zeitlieh unabhgngig, an Poliomyelitis erkranken sollten und 
das gleiche progrediente Bfld einer Myopathie als Residuum zttr~ek- 
behielten. Leider kSnnen wir unsere Diagnose weder dutch eine Probe- 
excision neck dutch ein EMG unterbauen. Wir halten unsere Diagnose 
trotzdem f/it gerechtfertigt. Wie unsieher aueh mitunter  die Probeexcisio- 
nen bewertet werden, geht aus der Arbeit yon GA~cn~ u. L~lZESLE (1958) 
hervor. Die Autoren entscheiden sieh bei einer bioptisch gesicherten 
,,myopathie progressive tardive" veto Typ Nevin ffir die Diagnose 
Myositis. 

Die erhShten Aldolasewerte im Blutserum beim Sohn stimmen mit  
den Angaben im Schrifttum tiberein. A~o~so~ u. VOLK (1957) fanden bei 
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Patienten mit D.m.p. im Alter yon 4--14 Jahren eine ErhShung der 
Fruetoaldolase auf 43,33, im Alter yon 15--34 Jahren auf 15,73 und im 
Alter yon 35--70 Jahren auf 11,56 E (gegen 7,24 bei gesunden Kontroll- 
personen). Mit Fortdauer der Erkrankung sinken die Werte zur Norm ab, 
ein Befund, der mit dem Untersuehungsergebnis bei dem yon uns unter- 
suehten Vater fibereinstimmt. 

W~TO~ hat 1956 zwei Patienten beschrieben, deren Krankheitsbfld 
klinisch dem unserer Patienten/~hnelt. Er untersuehte einen 22j~hrigen 
und einen 57jghrigen Patienten mit einer auf den M. quadrieeps femoris 
beschr/~nkten Myopathie, wobei der M. vastus mediaHs atrophiseh war, 
der M. vastus lateralis erheblieh hypertrophiseh. Hierbei handelte es sich 
abet nicht ausschlieBlich um eine Pseudohypertrophie, die Muskelbiopsie 
des einen Falles ergab im Bereich des M. vastus medialis hoehgradige 
atrophische, daneben hypertrophisehe Muskelfasern, ZentrMverlagerung 
der Kerne des Sarkolemms, fettige Infiltration und Fibrose, im M. vastus 
lateralis zahlreiche hypertrophische und vereinzelt atrophische Mnskel- 
fasern und starke Fetteinlagerung. Der Autor diskutiert zwar ein im 
sp/~teren Leben vorkommendes polymyositisehes Syndrom, hglt abet die 
beschriebenen Fglle doch ffir formes frustes des Beekengfirteltyps der 
D.m.p. 

Differentialdiagnostische Erw/igungen legen den Gedanken nah, es 
kSnne sich bei unseren Beobaehtungen auch um eine Muskelatrophie 
,,simulating muscular dystrophy" handeln. Dieses Krankheitsbfld wurde 
1956 yon KUGEL~ERG u. WEL~DER besehrieben. WIESENDANGEg hat in 
einer jetzt noch im Druek befindliehen Arbeit 17 Patienten mit dieser 
Erkrankung untersucht. Er verweist auf die erstaunliche Ahnliehkeit der 
v o n  KUGELBEI~G U. WELANDEI~ beschriebenen proximalen neurogenen 
Muskelatrophie und der D.m.lo. Bei fast allen diesen Patienten l~Bt sich 
abet Fascienlieren der Muskulatur naehweisen. Aueh einige Patienten 
aus der Sippe, die yon M1NKOWSKI u. NIDLEt~ (1927) besehrieben wurden, 
kormten kontrolliert werden. Dabei erwies es sieh, dab zumindest einige 
der Kranken aus der bisher als grSgte Sippe mit D.m.p. angesehenen 
Famflie eine Muskelatrophie vom Typ Kugelberg-Welander haben. Da 
abet doeh einige wesentliehe Abweichnngen veto Krankheitsbfld der 
Muskelatrophie Kugelberg-Welander bei unseren Patienten bestanden, 
mSehten wit an der Diagnose Dystrophia musculorum progressiva fest- 
halten. 

Zusammenfassung 
Uber das sehr seltene Krankheitsbild der ~Beckengiirtefform der 

Dystrophia musculorum progressiva (D.m.p.) im Erwachsenenalter bei 
einem jetzt 73jghrigen Mann und dessen 41jghrigen Sotm wird 
beriehtet. Der Vater war im 60., der Sohn im 36. Lebensjahr manifest 



370 F. Fv~K: Famfli~re proximale Muskeldystrophie beim Erw~chsenen 

e rk rank t .  D o m i n a n t e r  E r b g a n g  rauI~ angenomme n  werden.  Different ia l -  
d iagnos t i sch  i s t  im  vor l iegenden  Fa l l  aueh die yon  KUGV, L B ~ G  U. WnLA~- 
] ) ~  (1956) beschr iebene  p rox ima le  neurogene Muske la t roph ie  zu dis- 
ku t ie ren ,  die nach  dem kl in ischen Bi ld  h~ufig t~uschend i~tmlieh wie die 
D.m.p .  verli~uft. 
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