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Der Frage der angeborenen Muskeldefecte, zn deren Lisung
diese Arbeit einen Beitrag liefern soll, sehen wir in der medi-
cinischen Literatur des 19. Jahrhunderts recht hiunfig auftauchen.
Interessant ist es, beim Durchgehen der betreffenden zahlreichen
Publicationen darauf zu achten, welche Wandlungen die Auf-
fassung der Frage im Laufe der Jahrzehnte erfahren hat, von
wie viel verschiedenen Seiten sie beleuchtet, von wie viel weit
entfernten Standpunkten sie betrachtet wurde. Schon im 18. Jahr-
hundert als ,Curiosa®, ,Singularia,,, ,Notabilia® von descriptiv-
anatomischer Seite erwihnt, blieben die Muskeldefecte noch bis.
tiber dieMitte des 19.Jahrhunderts hinaus dem klinischen Interesse
fremd. Aber schon innerhalb der anatomischen Literatur treten neue
Gesichtspunkte auf: einestheils das Einbeziehen der Muskel-
defecte als ,Missbildungen® in den Bereich der pathologischen
Anatomie, andererseits das Bestreben, an Hand der neuen Lehre
Darwin’s die Abnormitdten als Theromorphie zu deuten, als
atavistischen Riickschlag auf irgend einen thierischen Ahn, ein
Bestreben, welches iibrigens im Ganzen fehlschlug.
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Als erster Kliniker trat im Jahre 1857 v. Ziemssen ' an
die angeborenen Muskeldefecte heran. Aber nicht deren Studium
als Selbstzweck hatte ihn dazu bewogen; vielmehr hatte er in
2 Fillen angeborenen Brustmuskeldefectes die giinstige Gelegen-
heit erblickt, zum ersten Male auf elektrischem Wege iiber die
viel umstrittene Frage der speciellen Wirkungsweise der Inter-
costalmuskeln, die bei beiden Patienten unmittelbar unter der
Haut lagen, Aufschluss zu schaffen. Die so erhaltenen Resultate
z0og v. Ziemssen zu einer Theorie des substantiellen Lungen-
emphysems heran. Nach ihm verwertheten zahlreiche andere
Autoren analoge Fille von Pectoralisdefect zur Nachpriifung
seiner Resultate; so vor Allem Biumler® (schon 1860) in seiner
bekannten Dissertation, weiterhin A. Eulenburg?®, Berger®,
B. Frinkel®, von Noorden® u. A.

1869 setzte Ebstein®® der electrischen Untersuchung eines
Patienten mit partiellem Pectoralisdefect ein anderes Ziel, nim-
lich dasjenige sich iber die isolirte Function der noch vorhandenen
Clavicularportion des Muskels zu unterrichten; er konnte auf
diese Weise bei deren Reizung ein Erheben der Schulter nach
oben und etwas nach vorn constatiren, ein Resultat, welches
mit der von Duchenne de Boulogune'* aufgestellten Behaup-
tung vollkommen iibereinstimmt. Auch in diesem Sinne wurden
von weiteren Autoren Fille von Muskeldefecten zu Untersuchungen
verwerthet.

Spéter beginnen die Militdrdrzate den angeborenen Pectoralis-
defecten ihr Interesse zuzuwenden. Seit den 80er Jahren wurde
wiederholt von denselben die Frage ventilirt, ob solche Dienst-
untauglichkeit bedingen, und im Ganzen negativ beantwortet
(Paulicky*®, Overweg™®, Azam und Casteret* u.s. w.).

1886 wies Stintzing'*® auf die Wichtigkeit der Unter-
scheidung der congenitalen und der im Verlauf spinaler oder
myopathischer progressiver Muskelatrophie aufgetretenen Brust-
muskel-Defecte hin und stellte sich die Aufgabe, selbst bei
mangelhafter Anamnese und doppelseitiger Affection, méglichst
pricise Anhaltspunkte fir diese Unterscheidung zu gewinnen.
Wihrend hier nun das Bestreben zu Tage tritt, zwischen Muskel-
defect und Muskelschwund eine méglichst scharfe Grenze zu
ziehen, forderte die 1899 erschiene Arbeit von Erb?® iiber einen
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Fall von beinahe vollstindigem Cucullarisdefect ein fiberraschendes
Resultat zu Tage, welches geeignet schien, diese Grenze zu ver-
wischen,

Er betrat nehmlich den Weg, der allein zu einer klaren
Einsicht in die Pathogenese,in das Zustandekommen dercongenitalen
Muskeldefecte fiihren kann: er nahm als Erster die mikro-
skopische Untersuchung sowohl der restirenden Theile des defecten,
als auch diejenige eines benachbarten, anscheinend normalen
Muskels vor, und zwar an intra vitam excidirten Stiickchen.
Auf Grand seiner mit bewundernswerthem kritischem Scharfsinn
an den mikroskopischen Befund gekniipften Betrachtungen, welche
weiter unten eine eingehende Besprechung erfahren sollen, ge-
langte Erb zur Fragestellung, ob nicht in seinem Falle (und
vielleicht in manchen sonstigen Fillen von Muskeldefect) das
Resultat einer rudimentiren, stationdr gewordenen Form der
progressiven Muskeldystrophie vorliegen mége? Die definitive
Entscheidung stellte er der spiteren Beobachtung und Unter-
suchung &hnlicher Félle anheim.

Diese Untersuchungen sind in den seither verflossenen
13 Jahren iiberaus spirlich ausgefallen. 1891, auf dem 10. Congress
fir innere Medicin, demonstrirte Damsch' die mikroskopischen
Priparate eines ad exitum gekommenen Falles von partiellem
congenitalem Pectoralis- und Cucullarisdefect, auf Grund welcher
er mit Wahrscheinlichkeit das Endstadium einer friihzeitig zuom
Stillstand gelangten Dystrophie annehmen zu konnen glaubte.

Erst 1900 erschienen die mikroskopischen Untersuchungs-
resultate eines weiteren Falles; diesmal erhob der Autor,
H. Schlesinger, einen Befund, auf Grund dessen er die
Eventualitdt einer in frithem Stadinm stehen gebliebenen Dystrophie
von der Hand wies.

1901 forderte Damsch®** in Ebstein-Schwalbe’s ,Handbuch
der praktischen Medicin® dringend zu weiteren pathologisch-
histologischen Untersuchungen congenitaler Muskeldefecte auf.
Somit diirfte wohl die Publication vorliegender Arbeit erwiinscht
sein. Fiir die Anregung zu derselben, fiir die Ueberlassung des
Materials, fir das rege Interesse, das er meinen Untersuchungen
entgegen brachte, spreche ich meinem verehrten Lehrer, Herrn -
Prof. Dr. Fr. Egger, meinen innigsten Dank aus. '

12*
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Der Mittheilung meiner Ergebrisse schicke ieh einige klinische
Notizen voraus, welche gelegentlich intercurrenter Erkrankungen
des Patienten erhoben werden konnten. Er suchte nehmlich im
December 1895 wegen Lumbago traumatica das Ambulatorium
der hiesigen allgemeinen Poliklinik auf, und kam ferner im
Winter 1899/1900 mit Gelenkrheamatismus und chronischer
Gastritis auf die interne Klinik von Prof. Dr. Fr. Miiller, dem
ich fiir die Ueberlassung der damals aufgenommenen Kranken-

geschichte bestens. danke.

Hilarius G., Cementarbeiter, wurde 1833 geboren. Beide Eltern starben
an unbekannter Krankheit; von den drei Geschwistern ist eines verschollen,
eins starb an Apoplexie, eins an einem Herzleiden. Die Frau des Patienten
ist an Pneumonie gestorben; von seinen 8 Kindern starben 4 (an Krimpfen,
an acuter Lungenaffection, an Halsbriune, an einem Lungenleiden), die
4 anderen sind gesund.

Angeblich war Patient nur einmal krank (Masern), bis zu seiner Er-
krankung an trauwmatischer Lumbago, im Deecember 1895. Damals wurde
er mit faradischen Pinselungen und electrischer Massage ambulatorisch be-
handelt, bei welcher Gelegenheit folgender Befund erhoben werden konnte
(man vergleiche die beigegebene Skizze):

Es fallt sofort eine hochgradige Differenz beider Thoraxhilften auf:
die rechte Brusthilfte ist gegeniiber der linken bedeutend abgeflacht. Die
Mammilla steht rechts héher als links und ist dabei gegeniiber der anderen
hypoplastisch und pigmentarm. Der rechte Pectoralis major erweist sich
als nur in seiner Clavicularportion vorhanden; die Sternocostal-Portion
fehlt, sodass hier die Rippen unmittelbar unter der Haut abzutasten sind.
Durch diesen Defect entbehrt die Achselhdhle ihres vorderen Abschlusses,
so dass die Hinsicht in dieselbe, sowie der Anblick ihrer dureh den Latissimus
teres major gebildeten Hinterwand bei leichter Abduction der Arme ohne
Weiteres moglich ist.

Diese Abnormitdt soll von Geburt an bestehen. Von einer Krankheit
als deren Folge sie aufgetreten whre, ist nichts zu eruiren. Auch bestebt
keinerlei Functionsstérung, selbst nicht bei der schweren kérperlichen Arbeit
des Patienten.

Vonsonstigen Abnormitéiten des Muskelsystems fielen blitzartige Zuckungen
auf, die sich in folgenden Gebieten abspielten: Deltoideus, Serratus anticus
major, Biceps und Triceps brachii, Pectoralis major. Weitere Defecte oder
Atrophien fanden sich nicht. In der Schultergegend und am Oberschenkel
wies Patient einige Lipome auf.

Als Patient 1899 wegen chronischer polyarticularen Rheumatismus auf
die interme Klinik kam, war von den obenerwihnten myoclonisehen Symptomen
nichts .mehr vorhanden, Dagegen finden wir die Schlaffheit der Gesammi-
musculatur besonders hervorgehoben. - Die Thoraxdifformitst verhielt sich
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ebenso wie 1895. Die Untersuchung der Brustorgane ergab normale Ver-
hiltnisse, bis auf die etwas leisen Herzténe. Auch die Abdominalorgane
wiesen, bis auf eine chronische Gastritis, keine Besonderheiten auf.

Nach zweimonatlicher Behandlung verliess Patient gebessert das Spital
und kehrte nach Hause zurick, wo er im Laufe desselben Jahres plétzlich
verstarb, nachdem er in den letzten Stunden idber allgemeine, nicht localisirte
Schmerzen geklagt hatte. Auf Verlangen von Prof. Egger wurde die Leiche
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ins pathologische Institut dibergefiihrt und dort von Dr. Wandel die Seetion
vorgenommen.

Diese ergab als Todesursache multiple, frische Apoplexien und ein frischess
rechtsseitiges, intradurales Himatom. Ferner bestanden: Myodegeneratio
adiposa cordis, subpericardiale Ecchymosen, Oedema et bypostasis pulmonum.
Den uns interessirenden Muskelbefund aus dem Sectionsprotocoll, das mir
mein Chef, Prof. Dr. Kaufwann, in dankenswerther Weise zur Verfiigung
stellte, gebe ich in extenso wieder:

Die kriftige miinnliche Leiche (163 em Linge, 48,68 kg Gewicht) zeigt
geringes Fettpolster und im Aligemeinen gut entwickelte Musculatur, Die
Fossa supra- und infraclavicularis findet sich namentlich rechts stark aus-
gepriigt. Der rechte Musc. peetor. major ist nur im oberen Theil vor-
handen, und zwar als kriftiger Wulst bis 3 Finger breit unter der Clavicula.
Nur noch einzelne blasse, rosarothe Fasern, vermischt mit gelben, ziehen
abwirts bis in die Gegend der vierten Rippe. Der rechte Pectoralis
minor ist ein schmales, liogliches Dreieck von gelblichem, fettihnlichem
Gewebe, an dem nur mit Mihe die Zusammensetzung aus Langsfasern zu
erkennen ist. Der linke Pectoralis major reicht herab bis zur vierten
Rippe, ist etwa 1% cm dick und von derbem, braunem Muskelgewebe. Die
unteren Partien zeigen hier und da wachsgelbe Streifen. Linker Pectoralis
minor inserirt an der 3. und 4. Rippe und bjldet einen derben, nar in
den mittleren Partien von gelben Fasern durchzogenen Muskel. Linker
Deltoides ist nur an der vorderen Partie kriftig entwickelt; die hintere
Hilfte ist dinn und von blassgelblichen Fasern durchzogen. Links zeigen
ferner der Musculus infraspinatus, besonders in den vorderen Partien,
ebenso der Teres minor und die vordere Partie des Triceps starke,
breite, gelbe Streifen, wihrend der Musc. cucullaris und beide Serrati
kraftig und von anscheinend guter Beschaffenheit sind.

Der knodcherne Thorax zeigte keine Abnormititen, bis auf eine knollige
Verdickung an der rechten Rippe. Die Zungenmusculatur wies auf dem
Querschnitte viele gelbliche Streifen auf.

Zur mikroskopischen Untersuchung wurde nun Material von folgenden
Muskeln entnommen:

Pectoralis major } i Triceps brachii
r A

» minor Teres minor links
major . Deltoideus, hint. Partie
: links o
» minor Infraspinatus
Zunge.

Ueberdies wurden aufbewabhrt: das Rickenmark und beide Plexus
brachialis. Als Conservirungsflissigheit diente 5 procentige Formollésung?).

o Untersuchungen von Hauck'?, der mit 18 verschiedenen Fliissig-
keiten experimentirte, haben gezeigt, dass das Fixirungs- und Conser-
virungsmittel von Einfluss auf das Fasercaliber ist. Im Sinne einer
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Untersuchung der entnommenen Muskeln.

Die Einbettung erfolgte in Celloidin. Die Schnitte wurden
z. Th, mit Himatoxylin nach Hansen und Eosin, z. Th. mit
dem van Gieson’schen Pikrinsiure - Sdurefuchsingemisch ge-
firbt. Es wurde iiberdies an Gefrierschnitten die Fettfirbung
mit Sudan III angewendet. Als Controllpriparate dienten
Schnitte durch Muskeln gesunder, einem gewaltsamen Tode er-
legener Individuen. Zur Untersuchung benutzte ich Zeiss
Ocular 1, Objectiv 3 und 7; zur Messung Leitz Ocularmikro-
meter 2. Dabei ergaben sich nun folgende Befunde:

I. Befunde an den rechtsseitigen Pectorales.

a) Pectoralis major.

Es handelt um ein der restirenden Clavicularportion, welche
bei der Obduction einen kriftigen Wulst darstellte, entnommenes
Muskelstiick.

Die Priparate machen zunichst den Eindruck normalen
Muskels; es macht sich keine auffallende Ungleichheit im Caliber
der einzelnen Fasern bemerklich; Lipomatose oder Vermehrung
des interstitiellen Bindegewebes besteht nicht. Die Muskelfasern
liegen dicht beisammen, verlaufen in parallelen Biindeln, meist
gerade gestreckt, nicht gewellt oder korkzieherartig. Eine Vacu-
olenbildung innerhalb der Fasern ist nirgends zu sehen, eben
so wenig ein Zerfall in Fibrillen oder eine hyaline Degeneration.
Die Querstreifung ist iiberall ausserordentlich deutlich.

Dagegen sticht sofort die Diinnheit der einzelnen Muskel-
fasern in die Augen. Messungen an 50 Fasern (5 Gruppen von

Quellung wirken z. B. Miiller’sche Lisung und physiologische Koch-
salzl6sung, im Sinne einer Schrumpfung Zenker’sche und Flem-
ming’sche Lésung. Pikrinsiure und Suoblimat beeinflussen nach
Hauck das Fasercaliber am wenigsten. Formol steht jedoch in seiner
Scala unmittelbar vor jenen beiden Mitteln: es wirkt nur wenig stirker
zusammenziehend. Ueberdies benutzte Hauck 10 procent. Lésung in
33 procent. Alkohol, meine Lésung — 5 procentig, whsserig — muss
noch indifferenter sein. Immerhin sind die Abweichungen zwischen
den mit Formol und den mit Miller’scher Flissigkeit gehirteten
Fasern (Erb gebrauchte in seinem Falle lefzters) nicht derartig, dass
bei den grossen Unterschieden zwischen Erb’s und meinen Messungen
die eventuellen kleinen Differenzen eine Rolle spielen kdnnten.
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je 10, mdglichst zwanglos gewihlt) ergaben als Mittel ein Caliber
von 33 p. Die Extreme waren 21, bezw. 52 u. Das Gros der
Fasern (80 pCt.) maass zwischen 36 und 39 u. Beim normalen
Muskel betragen nach Erb'* die Extreme 20, bezw. 80 p;
90 pCt. der Fasern messen zwischen 20 und 60 u').

Es besteht ferner ein etwas iibernormaler Kernreichthum;
stellenweise kurze Kernzeilen, allerdings sehr vereinzelt; die Ver-
theilung der Kerne zeigt an verschiedenen Partien ziemlich be-
deutende Differenzen, nirgends aber ist die Anordnung so rubig
und gleichmissig, wie im normalen Muskel. Die Gefisse zeigten
keine Verdnderung.

b) Pectoralis minor.

Das bei der Section als Pect. minor angesprochene schmale,
lingliche Dreieck von gelblichem, fettihnlichem Gewebe, in dem
nur mit Miihe die Zusammensetzung aus Lingsfasern zu erkennen
war, erwies sich bei griindlicher mikroskopischer Untersuchung
als jeglicher Spur von normalem oder pathologischem Muskel-
gewebe entbehrend. Es bestand aus typischem Fettgewebe, von
ziemlich reichlichen Gefissen durchzogen, sowie von Ziigen und
Lamellen theils lockeren, theils mehr fibrilliren Bindegewebes.
Wo bei derartigen bandartigen Bindegewebsziigen der Argwohn
entstehen konnte, ob es sich nicht vielleicht um hochgradig
atrophische Muskelfasern handeln moge, da konnte durch die
van Gieson’sche Firbung die bindegewebige Natur unzweifel-
haft festgestellt werden. Eine gewisse parallele Anordnung der
Bindegewebsziige ist stellenweise nicht zu verkennen und mag
vielleicht die Andeutung einer Zusammensetzung aus Lingsfasern
bei der mikroskopischen Betrachtung erkldren.

II. Befunde an den linksseitigen Pectorales.

a) Pectoralis major.
Der Pect. major, der makroskopisch als derbes, braunes
Muskelgewebe imponirte, das nur in den unteren Partien hier

1) Ich balte mich an die Zahlen Erb’s, schon wegen des Vergleiches
meiner Befunde mit denjenigen in seinem Falle von Muskeldefect,
darf aber nicht verheimlichen, dass die verschiedenen Lehrbucher der
Histologie und auch neuwere selbstindige Arbeiten (Schwalbe und
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und da wachsgelbe Streifen erkennen liess, zeigt einen diesem
Bilde durchaus entsprechenden mikroskopischen Befund.

Ohne als ganz gesunder Muskel angesprochen werden zu
diirfen, da eine, allerdings nicht betrichtliche Kernvermehrung
(Kernzeilen bis zu 7, 8 Gliedern) an zahlreichen Stellen besteht,
nihert sich der Muskel immerhin der normalen Textur bedeutend
mehr als die Clavicularportion des rechtsseitigen grossen Brust-
muskels. Schon auf den ersten Blick fillt auf, dass die Fasern
durchschnittlich bedeutend dicker sind, als rechts. In der That
ergeben die Messungen ein Mittel von 37 p (gegeniiber 33 p
rechts). Die Extreme sind 26 und 65 p (rechts 21 und 52).
95 pCt. der Fasern messen zwischen 20 und 60 p, also ungefihr
die normalen Verhéltnisse.

Der Verlauf der Muskelfasern ist im Ganzen ein regelmissig
gestreckter; nur an einzelnen Stellen herrscht ein schwach welliger
Verlauf vor. Die Querstreifung ist durchweg ausserordentlich
deutlich. Das interstitielle Bindegewebe ist nur schwach ver-
mehrt, mit missigem Kernreichthum; dagegen durchzieheneinzelne
Ziige von Fettgewebe die untersten Partien des Muskels: diese
bedingen offenbar die wachsgelben Streifen des makroskopischen
. Priparats. ' ’

b} Pectoralis minor.

Dieser Muskel, dessen makroskopisches Aussehen dem des Pect.
major entsprach (er stellte einen derben Muskel dar, nur in den
mittleren Partien von einzelnen gelben Fasern durchzogen), zeigt
auch unter dem Mikroskop die grésste Uebereinstimmung mit
letzterem.

Auch hier Kernvermehrung: Zeilen bis zu 9 und 11 Kerzen
kommen an mehveren Stellen vor; auch hier missig vermehrtes,
nicht sehr kernreiches Perimysium; die fettfilhrenden Ziige sind
dagegen bedeutend spérlicher als im Pectoralis major. Verlauf
der Muskelfasern und Querstreifung verhélt sich wie bei letzterem.
Das mittlere Caliber ist hier 41 p; die Extreme 28 und 67 p.
Im Uebrigen ist hier die Gleichméssigkeit in der Faserdicke

Mayedal®, Halban®, Hauck?) von Erb’s Zahlen und auch
untereinander sehr verschiedene Daten tiber die normale Breite der
Muskelfibrille bieten.
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sehr ausgeprigt: % simmtlicher Fasern haben eine Breite von

39—52 .

oo

IIi. Befunde an den makroskopisch verdnderten Muskeln
der linken Schultergegend.

Bei diesen ergab die ‘mikroskopische Betrachtung im All-
gemeinen fibereinstimmende Resultate, bis anf den Infraspinatus,
der durch einen weiter unten zu erwihnenden Befund eine Sonder-
stellung einnimmt; deshalb bedarf er auch einer besonderen Be-
sprechung, wihrend die Ergebnisse bei den ibrigen Muskeln
zusammengefasst werden kdénnen.

a) Triceps brachii, Teres minor, Deltoides.

Bei makroskopischer Betrachtung zeigten bei der Autopsie
die beiden ersten dieser Muskeln breite, weisse Streifen; der
Deltoides war in seiner vorderen Partie kriftig entwickelt, die
hintere Partie war dinn und von blassgelblichen Fasern durch-
zogen, aus ihr wurde das Material zur mikroskopischen Be-
arbeitung entnommen,

Schon der erste Blick durchs Mikroskop anf die Priparate
ldsst erkennen, dass wir es mit krankhaft verdnderten Muoskeln
zu thun haben miissen. Vor Allem macht sich die sehr hoch-
gradige Ungleichheit der Faser-Volumina bemerkbar; dann auch
ihr durchschnittlich geringes Caliber. Als Beispiel seien die
Fager-Messungen am Deltoideus citirt; sie ergeben nehmlich ein
Mittel von 82 p. Die Extreme betragen 1D and 52 u, statt
normaliter 20 und 80. Unter 20 p. maassen 8 pCt. der Fasern;
zwischen 20 und 30 p.: 32 pCt.; zwischen 30 und 40:40 pCt;
zwischen 40 und 50:16 pCt.; tber 50:4 pCt. simmtlicher
Fasern.

Noch mehr als ihre Dicke weicht von der Norm die An-
ordnung der Fasern ab. Im Ganzen langgestreckt und ziemlich
streng parallel nebeneinander liegend, erweisen sie sich schon
auf dem Lingsschnitte als mit allzu zahlreichen ihnen gleich-
gerichteten Bindegewebsziigen untermischt; auf Querschnitten
wird das Bild viel prdgnanter. Man sieht eine ungewdhnlich
engmaschige Felderung des Gesichtsfeldes durch allenthalben sehr
kleine Faserbiindelchen von einander scheidende Ziige des Peri-
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mysium internum. Dasselbe fiihrt in seinen groberen Ziigen
spérliche unverinderte Gefisse und sehr reichliches Fett; nur
in den feineren findet sich eine nennenswerthe Kernvermehrung.
Die vom Perimysium zwischen die Fibrillen eindringenden Septen
sind viel zahlreicher und breiter, als im gesunden Muskel. Hier
ist auch die Kernvermehrung unverkennbar, stellenweise sogar
locale Kernachdufung. Die Fasern selbst liegen bei weitem
nicht so enge beisammen wie im normalen Muskel. Der Faser-
querschnitt ist ftiberall deutlich polygonal, die Ecken scharf,
nicht abgerundet. Die Faserstructur weist im Ganzen ausser-
ordentlich scharfe Querstreifung auf. Nirgends Vacuolen, Spalt-
Bildungen, Fasertheilungen oder dergleichen. Dagegen stellenweise
entschiedene Vermehrung der Muskelkerne: Zeilen von 7, 8, 9
Kernen. Endlich sei erwiihnt, dass das Caliber derselben Fibrille
oft Irregularititen zeigt, Einschntirungen und dann wieder spindel-
formige Auftreibungen.

b) Infraspinatus (vergl. Tafel IL).

Von diesem erwihnt das Sectionsprotocoll, dass er, be-
sonders in seinen vorderen Partien, starke gelbe Streifen zeigte.

Die Erwartung, dass diesem verinderten groberen Aussehen
ein abnormes mikroskopisches Bild entsprechen wiirde, bestitigt
sich vollanf. Der durchaus pathologische Befund weist z. Th.
schon bei den Deltoides- u. s. w. Praparaten sichtbare Abwei-
chungen von der Norm auf, jedoch weiter gediehen (oder, objectiv
ausgedriickt, stirker ausgepriigt). Daneben aber ein neuer,
hichst interessanter Befund: derjenige hypertophischer Fasern.

Die Ungleicheit in der Dicke der Muskelfibrillen ist eine
ganz hochgradige. Als Paradigma seien die Messungen einer
Gruppe von 10 Fasern an einer besonders hochgradig afficirten
Stelle angefiihrt: 10, 7, 18, 52, 18, 31, 83, 57, 39 und 117 p.
Die normalen Zahlen variiren nach der bereits erwihnten Anf-
steliung von Erb zwischen 20 und 80 p, wobei zu bemerken
ist, dass die Grenzwerthe 70, 75, 80 hichst selten erreicht werden.
Zahlen wie 83 und 117 p reprisentiren schon eine bedeutende
Hypertrophie. Den gar nicht seltenen hypertrophischen Fasern
ist auch die relativ hohe Mittelzahl des Fibrillencalibers, nim-
lich 53 y., zuzuschreiben. Es maassen nehmlich unter 20 . : 7pCt.
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der Fibrillen; zwischen 20 und 40 p.: 23 pCt.; zwischen 40 und
60 : 42 pCt.; zwischen 60 und 80 w: 23 pCt.; dber 80 p:d pCt.
Wihrend normalerweise 90 pCt. der Fasern zwischen 20 und 60 o
messen, sind es hier blos 65 pCt.; absolut subnormale Werthe
finden sich bei 7 pCt. der Fasern (ungefihr wie beim Deltoides);
besonders auffillig ist die grosse Zahl der 60 . iiberschreitenden
Fasern: ganze 28 pCt., wihrend es de norma im extremsten
Falle 10 pCt. sein diirften. Diese 28 pCt. sprechen meines Er-
achtens noch mehr fiir hypertrophische Vorgiinge im Muskel, als
das Vorkommen der relativ zahlreichen das absolute Maximum
der normalen Faser iiberschreitenden Fibrillen. Die grosste
Muskelfaser wies eine Dicke von 117, die diinnste eine solche
von T p auf,

Die Fibrillen liegen viel loser zusammen, als im normalen
Muskel; die Querschnitte sind jedoch zum Theil noch deutlich
polygonal, haben indessen nur bei den diinnsten Fasern scharfe
Ecken. Bei den grosseren, besonders aber den hypertrophischen,
sind letztere abgerundet; zahlreiche Fasern mit hochgradiger
Hypertrophie weisen sogar einen ganz kreisrunden Querschnitt
aaf. Es wurde vergebens nach Vacuolen-Bildung, nach Faser-
theilung und Spalt-Bildung gefahndet. Auf dem Lingsschnitte
welsen einzelne Fasern, die beim Deltoides beschriebenen Un-
regelmissigkeiten des Contours auf. Im Ganzen von glattem
und wenig wellig gebogenem Verlaufe, haben sie fast iberall
sehr deutliche und schéne Querstreifung, auch die hypertrophischen
Fibrillen; die Querstreifung konute ich weder feiner noch breiter
als normal finden. Lingsstreifung ist nirgends deutlich. Die
Muskelkerne sind vermehrt: es kommen Zeilen bis zu 12 Kernen
vereinzelt vor; solche von 6—9 sind hiufig zu treffen.

Erheblich vermehrt ist das interstitielle Bindegewebe: das
Perimysium internum durchzieht in massenhaften und breiten
Ziigen den Muskel, ihn in zahlreiche und kleine Faserbiindel
trennend ; fast dberall ist es reichlich fettfiihrend, stellenweise
sogar geradezu als lipomatés zu bezeichnen. Die in die Faser-
biindel eindringenden Septen sind bedeutend breiter als normal;
dberall findet sich in ihnen eine diffuse Kernvermehrung, stellen-
weise eine circumscripte, betréchtliche Kernanhiufung.
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IV. Befund an der Zunge.

Von dieser war bei der Obduction wegen der auf der Schnitt-
fliche sichtbaren zahireichen gelben Streifen Material zur Unter-
suchung entnommen worden. Letztere ergab jedoch, abgesehen
von einer etwas iibernormalen Durchsetzung mit Fettgewebe,
keine Abweichung vom Bilde gesunder Zungenmusculator.

Fassen wir nun der Uebersichtlichkeit halber die soeben
skizzirten Ergebnisse in maglichster Kiirze zusammen, so ergiebt
sich folgendes

Résumé der vom Normalen abweichenden Befande.

A. Rechtsseitige Brustmuskeln.
a) Pectoralis major (nur in seiner Portio clav. vorhanden).
1. Geringes durchschnittliches Caliber der Faser.
2. Vermehrung der Muskelkerne.
b) Pectoraliis minor,
Absoluter Defect.

B. Linksseitige Brustmuskeln.
a) Pectoralis major.
Vermehrung der Muskelkerne. .
Missige Vermehrung des interstitiellen Bindegewebes.
Vermehrung des Fettgewebes, stellenweise.

N

b) Pectoralis minor.
Vermehrung der Muskelkerne.
Missige Vermehrung des interstitiellen Bindegewebes.
3. Vermehrung des Fettgewebes, stellenweise.

no -

C. Makroskopisch verdnderte Muskeln der linken
' Schultergegend.
a) Triceps brachii, Teres minor, Deltoides.
1. Hochgradige Ungleichheit im Faser-Volumen.
2. Geringes durchschnittliches Caliber der Fasern.
3. Vermehrung der Muskelkerne.
4. Starke Vermehrung des interstitiellen Bindegewebes; ver-
mehrter Kernreichthum desselben.
5. Vermehrung des Fettgewebes.
6. Stellenweise Irregularititen im Fasercontour.
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b) Infraspinatus.

1. Hochgradige Ungleichheit im Faservoiumen.

2. Hypertrophische Muskelfasern in ziemlich grosser Zahl

3. Bedeutende Vermehrung der Muskelkerne.

4. Bedeutende Vermehrung des interstitiellen Bindegewebes;
stark vermehrter Kernreichthum desselben.

5. Bedeutende Vermehrung des Fettgewsbes.

6. Btellenweise Irregularititen im Fasercontour.

Vor Allem interessirt uns nun die Frage, ob und in wie
fern meine Befunde in diesem Falle von congenitalem Muskel-
defect mit denjenigen der, wie bereits erwihnt, recht spirlichen
bisherigen Untersucher in andern Fillen iibereinstimmen. Ich
werde somit die Ergebnisse von Erb, Damsch und Schlesinger
resumiren und im Apschlusse daran die Conclusionen wiedergeben,
zu welchen sie durch ihre Untersuchungen gelangten.

I. Fall Erb?®® (1889).

Bin 20jahriger Bauernsohn, dessen ganze Familie gesund ist, speciell
keine dhnliche Abnormitit aufweist, sucht wegen eigenthimlicher, seit dem
12, Lebensjahre bestehender, nervéser Erscheinungen die Heidelberger
medicinische Klinik auf. (Von Zeit zu Zeit treten Anfille von Schlifrigkeit
auf, die 1—2 Tage dauern, von Schlaf- und Appetitlosigkeit gefolgt sind.
In den letzten Jahren auch Abnahme des Gedichtnisses und der Auffassungs-
kraft. Seit einem halben Jahre will er Zuckungen bemerkt haben, durch
welche der Kopf bald nach der einen, bald nach der andern Seite bewegt
wird, auch Zucken um den Mund; er kann nicht ruhig sitzen, muss 5fters
aufstehen.) In der Klinik wird ein doppelseitiges, fast vollstindiges
Fehlen des Cucullaris constatirt; mittelst minutiéser palpatorischer und
elektrodiagnostischer Untersuchung lasst sich nehmlich feststellen, dass von
den anscheinend in toto verschwundenen Muskeln links 2, rechts noch 1
schmales Biindel erhalten sind. Wann die eigenthiimliche Deformitit seiner
Schultern entstanden ist, weiss weder Patient noch sein Vater zu sagen.
Bemerkt wurde sie zuerst im zwilften Lebensjahre durch seinen Schneider;
es fiel ferner auf, dass er sich auf dem Felde beim Arbeiten auffallend tief
biicken musste und schwere Lasten nicht so gut heben konnte, wie andere.
Das soll sich allmahlich verschlimmert haben, besonders seit dem 19. Lebens-
jahre, so dass er in der Verrichtung schwerer Arbeiten erheblich behindert
war; besonders miithsam war es ihm, schwere Gegenstinde hoch, z. B. auf
seinen Kopf, zu heben. Sonst keine Schwicheerscheinungen. Die 3 er-
haltenen Muskelbiindel reagiren auf den faradischen und galvanischen Strom
in vollkommen normaler Weise, bei directer und indirecter Reizung, sogar
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mit auffallender Leichtigkeit, und sind dadurch ganz besonders leicht zu
demonstriren. Keine Spur von Entartungsreaction. Keine fibrilliren
Zuckungen. Die Deltoidei sind auffallend stark entwickelt, erscheinen ge-
radezu wie hypertropbisch.

Konnte nun Erb die Diagnose zwar vollkommen sicher auf doppel-
seitigen Defect des Cucullaris stellen, so war er sich dennoch dariiber nicht
im Reinen, ob es sich hier um ein von Geburt vorhandenes, also ange-
borenes volliges Fehlen der meisten Biindel beider Cucullares, oder um
eine wirkliche Erkrankung des Muskels handle, — also ob um einen
pathologischen Process oder eine angeborene Missbildung. In der Hoffnung,
sich Aufschluss zu verschaffen, excidirte er aus dem oberen restirenden
Biindel des linken Cucullaris und gleichzeitig aus dem linken, anscheinend
normalen Deltoideus je ein Muskelstiickchen behufs genauer histologischer
Untersuchung, die er nach Hartung in Miller’scher Flissigkeit?), Cello-
idineinbettung und Himatoxylin-Eosinfarbung vornahm. Er fand nun:

1. am Musculus cucullaris:
a) sebr erbebliche gleichmassige Hypertropie der Fasern
bis 39 p — O pCt.
401__59 S _ 9 gCt 92 pCt. aller Fasern messen tber 80 p,
60—179 P - pCt. sind also dicker, als die jeweils zu be-
90—99 p. — 18 pCt. obachtenden grossten Fasern in nor-
100—119 » — 54 pCt malen Muskeln. Nur 8 pCt. messen

120 u. mehr — 20 pCt. J unter 80 p.!

Maxima 1830—165 p, Minima 35—50 ; es fehlen somit sowohl
ganz auffallend dicke Fasern, wie sie bei Dystrophie oft vor-
kommen (z. B. 200 y), als auch atrophische.

b) Faserquerschnitte dicht beisammen, polygonal, aber mit abge-
rundeten Ecken. _

¢) Faserlingsschnitte zeigen gut erhaltene, aber sehr feine Quer-
streifung, an vielen Fasern feine Lingsstreifung.

d) Erhebliche Kernvermehrung; Kernzeilen bis zu 20—30-—386 Kernen!

e) Keine Vacuolenbildungen, Spaltbildungen; wahrscheinlich auch
keine Fasertheilungen.

f) Geringe Vermehrung und etwas gesteigerter Kernreichthum des
interstitiellen Bindegewebes.

g) Gefisse ohne Besonderheiten.

h) Nirgends Fetteinlagerung.

2. am Musculus deltoidéus:

a) Im Ganzen relativ dicke Fasern, von nicht ganz so gleichmissiger
Dicke, wie im Cucullaris.

1) Vgl. Fussnote auf S. 180—181.
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bis 39 w — 1 th.} 44 pOt. aller Fasern erreichen die
40—59 u — 37 pCt. | Grosse zwischen 60 u, 80 ¢ (im nor-
80—79 p. — 44 pOt. { malen Muskel 10 pCt), und 18 pCt.
80—~99 p. — 13 pCt. | gehen noch dariiber hinaus (im nor-
100—119 ¢ — 5 pCt. malen Muskel keine).
Maxima 105-—115 yp, Minima 80—40 w; von sehr dicken und
sehr dinnen Fasern kann nicht die Rede sein.
b) Gewdhnliche Mosaik der Faserquerschnitte.
¢} Querstreifung @berall vorhanden, an vielen Fasern Léngsstreifung.
d) Kernreichthum etwas vermehrt. Kernzeilen von 6—8 Kernen.
6) Keine Vacuolenbildungen, Spaltbildungen, Fasertheilungen.
f) Bindegewebe etwas vermehrt und etwas kernreicher, als normal.
g) Gefisse ohne Besonderheiten.
h) Nirgends Fetteinlagerung.

Bei Betrachtung der Cucullarispriparate fiel nun Erb die Aehnlichkeit
derselben mit denjenigen auf, die er im Verlauf seiner bekannten friheren
Untersuchungen dber die Thomsen’sche Krankheit?5® und dber die Dys-
throphia musculorum progressiva’® gewonnen hatte. Mit ersteren war die
Aehnlichkeit so gross, dass Erb gesteht, er wiirde sich nicht getrauen,
die beiderseitigen Priiparate sicher von einander zu unterscheiden. Dieselbe
Faserhypertrophie, Abrundung der Fasern und Kernvermehrung hier, wie
dort; bei den Thomsen’schen Muskeln ist allerdings die Bindegewebs-
entwicklung vielleicht eiwas geringer, ferner finden sich in ihren Fasern
Vacuolen, wogegen Spaltbildungen ginzlich fehlen.

Die Analogie mit den Préiparaten von juveniler Muskelatrophie war
ebenfalls bedeutend, nur dass bei letzterer die Fasern mnoch etwas ab-
gerundeter, etwas weiter aus einander liegend befunden wurden, das
Bindegewebe etwas reichlicher und kernreicher, als in dem vorliegenden
Falle, ferner, wenn auch ziemlich spérlich, Spalt- und Vacuolenbildungen
vorhanden waren. Auch war neben der Hypertrophie doch auch die Un-
gleichheit der Fasern grisser, es waren mehr ganz atrophische Fasern
darunter. Dennoch muss auch nach diesen Vergleichen Erb bekennen,
dass die histologische Untersuchung allein zu einer sicheren Unterscheidung
nicht ausreiche.

Was den Deltoideus anbelangt, so erschien es dem Autor fraglich, ob
derselbe ganz normal sei; ein gewisser Grad von Hypertrophie schien ihm
auch in diesem Muskel zu bestehen, welche Anschauung er mit der Dicke
der Fasern, der Kernvermehrung in denselben, dem etwas reichlicher
kernhaltigen Bindegewebe, endlich der klinisch hervortretenden Hyper-
trophie des Deltoideus begrindet. Diese Hypertrophie spricht er jedoch
als einfache Gebrauchshypertrophie an, in TFolge der beim Heben des
Armes wegen des Fehlens des Cuecullaris gesteigerten Inanspruchnahme
des Deltoideus. Demgegentiber scheinen ihm die Verdnderungen im
restirenden Cucullaris-Biindel dber das Maass des bei einfacher Gebrauchs-
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hypertrophie zu Erwartenden hinaus zu gehen, obgleich ja ohne Zweifel
die Thitigkeit dieses Biindels in einem sehr gesteigerten Maasse beim
Heben des Armes in Anspruch genommen war.

Anderseits scheinen Erb die Verinderungen in den Préparaten doch
auch nicht der Art, dass sie ohne Weiteres als die Folge eines patho-
logischen Vorganges angesehen werden konnten, welchem ein grosser Theil
des Muskels zum Opfer gefallen und nur dies eine Biindel noch entgangen
wire. Hierfiir fehlen alle Zeichen von Atropbie oder Degeneration der
Fasern (Vacuolen, Spaltbildungen, erhebliche Bindegewebswucherung,
Fettzellenwucherung); auch kommen einfache Faserhypertrophien mit
Kernvermehrung unter so verschiedenen Umsténden vor, dass eine Deutung
derselben nicht leicht ist. Immerhin muss Erb die Moglichkeit einer
auf pathologischen Vorgingen beruhenden Entstehung seiner mikroskopischen
Befunde zugeben, da fast identische Bilder bei der Myotonie und gewissen
Stadien der progressiven Muskelatrophie vorkommen. Obwohl er also bei
vorsichtiger Erwigung der Verhiltnisse zu einer definitiven Entscheidung,
ob ein congenitaler Entwicklungsfehler oder das Resultat eines spateren
pathologischen Processes vorliege, nicht gelangen kann, dréngt sich ihm
dennoch die Frage auf, ob es sich nicht in seinem Falle, — und vielleicht
auch in einem Theil der analogen Muskeldefecte, besonders im Pectoralis
major und minor —, nur um eine rudimentire Form der Dystrophia
musculorum progressiva handle, um eine Form, wo das Leiden zu-
nichst nur 1 oder 2 Muskeln ergriffen habe und dann stationir geworden

"sel. Das klinische Bild (Haltung der Schultern, Massenhaftigkeit des
Deltoideus) erinnerte ausserordentlich daran; gleichwohl lehrte die genauere
Untersuchung, dass alle Muskeln, die sonst bei der Dystrophie sehr frih
und regelméissig von dem Leiden betroffen werden (Pectorales, Latissimi,
Lendenstrecker, Supinatores longi), hier vollkommen frei waren. Trotzdem
hielt es Erb fir mdglich, dass das Leiden einmal zundchst im Cucullaris
beginne und sich hier fiir langere Zeit localisire; obwohl er also vom
klinischen Standpunkt nichts dagegen einzuwenden hitte, dass der Cucul-
laris hier an Dystrophia musculorum erkrankt sei, so muss er, bei aller
Aehnlichkeit, welche die Préparate seines Falles mit den Muskeln aus ge-
wissen Stadien der Dystrophie bieten, dennoch die Frage als eine offene
betrachten und deren Beantwortung spiteren Untersuchungen iberlassen.

II. Fall Damsch?'® (1891).

Am 10. Congress fir innere Medicin zu Wiesbaden konnte Damsch,
der Anregung Erb’s Folge leistend, histologische Préparate eines weiteren
Falles ,congenitaler Muskeldefecte demonstriren; leider beschrinken sich
seine Mittheilungen auf das knappste Maass, was um so bedauerlicher ist,
als die zugleich angekiindigte ausfiibrlichere Publication nicht erfolgte.

An einem 32jihrigen, an mit Herzfehler complicirter Pneumonie ge-
storbenen Patienten fehlten die Sternocostalportion des Pectoralis major

Archiv f. pathol. Anat. Bd. 170. Hift. 2, 13
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dexter und ein Theil des gleichseitigen Cucullaris. Die restirende Clavi-
cularportion des Pectoralis major war hypertrophisch. Diese Abnormitst
bestand unverdndert seit frihester Kindheit, hatte aber nie die kérperliche
Leistungsfahighkeit beeintrachtigt.

Der rechte Musec. cucullaris sah makroskopisch grau, fischmuskeldhnlich
aus, sein Dickendurchmesser war (mit links verglichen) auf weniger als die
Halfte rvedueirt. — Die Erkrankung war npicht gleichméssig vertheilt: der
obere Theil des Muskels war nur in geringem Grade afficirt; auch im
unteren, grosseren Theile waren noch einige réthliche, annihernd normal
aussehende Inseln erhalten, die nach Hirtung in Mdller’scher Flissigheit
deutlicher hervortraten.

Am rechten Musc. pectoralis major liess das restirende Clavicular-
biindel bei sonst normalem Aussehen eine erhebliche Dickenzunahme er-
kennen; vom sternocostalen Theile war die oberflichliche Schicht durch
festes, fibroses Gewebe ersetzt, die tiefere zeigte ein dem beim Cueullaris
beschriebenen analoges Verhalten.

Es ergab die mikroskopische Untersuchung folgende Befunde:

1. Gesunde Muskeln links.
Vereinzelte hypertrophische Fasern, z. Th. zerkliiftet. Vacuolen in
kleiner Zahl. Umschniirte Bindel. Bindegewebe und Kerne normal.

2. Kranke Muskeln rechts.

a) Hypertrophische Partien. Sehr viel erheblichere Hypertrophie
einzelner Fasern, bis zum Vierfachen des Durchmessers bei sehr unregel-
missigem Querschnitte und abgerundeten Ecken. — Die dicksten Fasern
ohne Querstreifung, mit deutlicher Langsstreifung und welligen Contouren.
- Vacuolen. — Bindegewebe und Kerne normal.

b) Atrophische Partien. Fasern in verschiedenem Grade der
Atrophie, ohne fettige Degeneration, ohne Querstreifung. — Zerfall in
Lingsstreifen. — Vacuolen. — Alle noch vorhandenen Fasern in fett-
fihrendes Bindegewebe eingebettet. — Daneben Lingsziige kernreichen
Bindegewebes. — Gefisse zum Theil obliterirt. — In den am meisten
afficirten Theilen sind die Muskelfasern durch regelmissige Zige von Fett-
zellen ersetzt, das Bindegewebe erheblich vermehrt.

8. Alle iibrigen Muskeln. Makro- und mikroskopisch gesund.

Auf Grund obiger Befunde kommt Damsch zum Schlusse, dass wahr-
scheinlich die ,congenitalen Defecte“ wenigstens zum Theil das Endstadium
einer frihzeitig zum Stillstand gelangten Dystrophie darstellen.

Nebenbel sei erwdhnt, dass zur Erhirtung letzterer Behauptung
Damsch zugleich einen 47jahrigen Patienten vorstellte, bei dem die seit
frihester Kindheit unverindert bestehende Defect-Bildung eine gréssere
Anzah] solcher Muskeln betraf, die erfahrungsgemiiss von der Dystrophie
mit Vorliebe befallen werden. Es fehlten nehmlich:



193

1. Beiderseits die Sternocostalportion des Pectoralis major; nur links
einige Fasern verschont.

2. Beiderseits partieller Defect des oberen Cucullarisabschnittes.

8. Beiderseits partieller Defect des clavicularen Theiles des Sterno-
cleidomastoideus. .

4. Beiderseits Defect des Latissimus dorsi, rechts total, links kleine
Reste.

5. Mehr oder weniger beeintrichtigt: Mm. rhomboidei, Longissimus
dorsi, supra- und infraspinatus.

6. Sehr hypertrophisch: die restirende Portion der beiderseitigen Mm.
pectorales majores, deltoidei, teretes majores, levatores scapulae, serrati -
antici majores.

IIT. Fall Schlesinger (1900).

Ein 64jabriger Patient mit linksseitigem Defect der Portio sterno-
costalis musculi pectoralis majoris und des Pectoralis minor (welcher an-
geblich nach einer linksseitigen Brustfellentziindung entstanden sein soll),
kommt zur Obduction. Diese ergab einen in den oberen Partien engeh,
gegen die Hypochondrien zu sich allméhlich erweiternden Thorax; die
Knorpel der 8., 4. und 5. Rippe sprangen links stark vor, die Fossa in-
fraclavicularis sinistra war auffallend flach. Vom linken Musculus pector.
maj. fehlte die ganze Sternocostalportion, so dass nur die Clavicular-
Portion vorhanden war, welche aber nicht michtiger war, als die ent-
sprechende Portion des rechten M. pector. maj. Ferner fehlte der linke
M. pectoralis minor vollstindig. An der ibrigen, sorgfiltiz praparirten
Thoraxmusculatur waren keine Abnormititen wahrnehmbar, nur war am
M. pectoralis major der rechten Seite zwischen seiner Sternal- und Sterno-
clavicular-Portion ein 1% Querfinger breites Interstitium, welches nach aussen
sich allmihlich verschmilerte; dieses Interstitium entsprach dem Knorpel
der 2. Rippe.

Die im Laboratorium von Obersteiner vorgenommenen mikro-
skopischen Untersuchungen ergaben an den Pectorales ,vollstindig nor-
malen Befund%. ,Um sicher zu gehen,* schreibt der Autor, ,habe ich
eine grissere Zahl von Controllpriparaten durchmustert und beim Ver-
gleichen mit dem vom pathologischen Falle stammenden Préparaten keine
Abweichung von der Norm gefunden, insbesonders keine erheblichen
Gréssenunterschiede der Muskelfasern oder abnorme Diinnheit derselben,
keine wesentliche Kernvermehrung oder Zunahme des interstitiellen Ge-
webes.“ Es wire sehr erwinscht gewesen, dass Schlesinger die Resul-
tate seiner Untersuchungen nicht in so tiberaus knapper Form wieder-
gegeben hitte, besonders weil er ja zu einem von Erb und Damsch
abweichenden Ergebnisse kommt., Seine Conclusion lautet nehmlich: ,Ein
derartiges Verhalten wiirde nicht fiir eine in einem frithen Stadium stehen
gebliebene ‘Dystrophie sprechen.®

13*
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Sehen wir nun von diesemm Falle mit negativem Befande
ab und zishen wir Parallelen zwischen den 3 Fillen, in welchen
sich thatstichlich Veriinderungen in der Textur theils der defecten,
theils benachbarter Muskeln fanden, so miissen wir zugeben,
dass von einer Uebereinstimmung, wie sie Erb zur Aufstellung
siner ,rudimentdren Form der Dystrophia musculerum progres-
siva® postulirte, nicht die Rede sein kann. Erb selbst konnte
ja an Hand seiner Befunde es nicht auf sich nehmen, eine Ent-
scheidung zu fillen: wiewoh! er in den restirenden Fasern des
defecten Cucullaris Befunde erheben konnte, die denjenigen bei
juveniler Muskel-Dystrophie sehr nahe kamen, so entgingen ibm
doch die bedeutenden Unterschiede zwischen diesen und jenen
Préparaten nicht; ich erinnere an die geringere Abrundung, an
das geringere Auseinanderliegen der Fasern bei den Defect-
Priparaten, ferner an die auffallende Gleichméssigkeit der Fasern,
an das nicht besonders reichliche und kernreiche Bindegewebe,
an die relativ geringe Zahl ganz atrophischer Fasern. — Den
benachbarten Deltoideus konnte Erb zwar nicht als normal an-
sprechen, musste sich jedoch fiir eine blosse Arbeitshypertrophie
entscheiden. '

Bei Damsch treffen wir nun schon sehr betrichtliche Ab-
weichungen vom Befunde Erb’s, allerdings so sehr im Sinne
einer Uebereinstimmung mit den Bildern der Dystrophie, dass
der Auntor das Endstadium letzteren Processes als in seinem
Falle wahrscheinlich vorliegend annimmt, — wihrend eigentlich
aus der Erb’schen Arbeit die viel bedeutendere Analogie seiner
Befunde mit denjenigen bei der Myotonia congenita sich auf-
dringt. Jetzt begegnen wir einer ganzen Reihe neuer patho-
logischer Details, die bei Erb z. Th. nicht erwihnt, z. Th. aus-
driicklich als nicht vorhanden bezeichnet sind. Als solche seien
genannt: in den gesunden Muskeln der linken Seite Zerkliftung
von Fasern, umschniirte Biindel, Vacuolenbildung; in den hyper-
trophischen Partien der kranken Muskeln rechts das Fehlen der
Querstreifung, die welligen Contouren der Fasern, die Vacuolen;
in den atrophischen Partien derselben Muskeln mangelnde Quer-
streifung, Zerfall in Lingsstreifen, Lipomatose, Vacuolen, Obli-
teration von Gefissen, erhebliche Bindegewebswucherung u. s. w.

Nun zu meinem Falle! Hier werden die Bilder ganz
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andere, die Beriihrungspunkte mit den Ergebnissen der Unter-
suchungen von Erb und Damsch iiberaus spéirliche. Vorerst
ist mikroskopisch der complete Defect des Pectoralis minor
nachgewiesen, wihrend Damsch in den scheinbar fehlenden, in
Wirklichkeit als atrophisch zu bezeichnenden Partien des Cucul-
laris und Pectoralis major seines Patienten noch Muskelfasern
in verschiedenen Graden und Arten des Zerfalls finden konnte;
im Falle Erb wurde leider die Untersuchung nicht auf die
fehlenden, eventuell atrophischen Partien des Cucullaris aus-
gedehnt. Wihrend bei Damsch die Untersuchung des restirenden
Clavicular-Biindels des grossen Brustmuskels eine erhebliche
Hypertrophie einzelner Fasern bis zum Vierfachen ihres Durch-
messers ergab, bel sehr unregelmiissigem Querschnitte, abge-
rundeten FEcken, mangelnder Querstreifung, deutlicher Lings-
streifung, welligen Contouren, Vorhandensein von Vacuolen —
war in meinem Falle im entsprechenden Biindel nichts dergleichen
zu sehen, denn ausser durchschnittlich geringem Caliber und
Vermehrung der Muskelkerne bot das Bild keinerlei Abnormitit.
Allerdings war in Damsch’s Falle das Clavicularbiindel stark
hypertrophisch, in meinem nicht. Ebenso gross ist der Gegen-
satz zu dem restirenden Cucullarisbiindel Erb’s mit seinen
92 pCt. gleichmassig hypertrophischer Fasern.?)

Ferner zeigte die linksseitige (nicht defecte) Brustmusculator
bei Damsch vereinzelte hypertrophische Fasern, Zerkliiftung,

Vacuolen, nmschniirte Biindel, -— dafiir bei mir Vermehrung
der Muskelkerne, des interstitiellen Bindegewebes und des Fett-
gewebes. ~—

Ohne Parallele, weder bei Erb, noch bei Damsch, sind
endlich meine Befunde an einer makroskopisch verédnderten Muskel-

1) An dieser Stelle mdchte ich daran erinnern, dass wir die Alters-
differenzen zwischen den Patienten von Damsch und Erb und dem
meinigen bei diesen Vergleichen nicht ganz ausser Acht lassen dirfen.
Haben doch die Untersuchungen Hauck’s® u. A. bewiesen, welch
grossen Einfluss das Alter nebst dem individuellen Erndhrungszustande
auf die Caliber-Verhiltnisse der Fasern ausiiben. Daran werden wir
unwillkdrlich erinnert, wenn wir auf der einen Seite die Patienten
von Erb und Damsch (ung, 20 bezw. 32 Jabre alt) mit, auf der
andern diejenigen von Schlesinger und mir (alt, 64 bez. 67 Jahre)
ohne compensatorische Hypertrophie der vom Defect verschont ge-
bliebenen Partien finden.
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gruppe der Jinken Schultergegend (der Defect sass rechts!), und
gerade sie tragen am tiefsten den Stempel des Pathologischen, Dank
ihrer diversen ausgeprigten Abnormititen des Faser-Volumens,
Fasercontours, Bindegewebes, Fettgewebes u. s. w. Eine Sonder-
stellung nimmt der Infraspinatus ein mit seinen hypertrophischen
und auch hochgradig atrophischen Fasern und seiner stellenweise
colossalen Ungleichheit im Faser-Volumen. Dass dieser Befund
jedoch nicht den Gedanken an eine Dystrophie im gebriuchlichen
Sinne erwecken kann, scheint mir ohne Weiteres klar. Trotzdem
fast ein Viertel der Fasern als ,sehr dick“ zu bezeichnen
sind, (ich meine die 23 pCt., die zwischen 60 und 80 p. massen),
fivden sich nur 5 pOt., die das die Grenze des Normalen repri-
sentirende Maass von 80 p. iiberschreiten. Von den bei Dys-
trophie hiunfigen excessiv dicken Fasern von bis 200 w ist hier
gar nicht die Rede: das Extrem ist ja 117 p. Endlich fehlen
Vacuolen und Spaltbildungen.

Es dringt sich nun die Frage auf: welchen Schluss ge-
statten meine Ergebnisse?, — und ich muss gestehen, dass deren
Beantwortung mir ausserordentlich schwer fillt,

Vorerst lidsst sich der Nachweis, ob es sich am. total fehlenden
Pectoralis minor um eine wirkliche Aplasie oder um ein Zun-
grandegehen in Folge des an andern Muskeln sichtbaren patho-
logischen Processes handle, an Hand des absoluten Mangels von
Muskelfibrillen nicht entscheiden: denn wie leicht ist es denkbar,
dass dieselben im Verlaufe dieses Processes verschwunden seien,
— um so mehr als wir es ja mit eivem 67jihrigen Greise zu
thun haben, Damsch jedoch seine Untersuchungen am Pectoralis
eines 32jihrigen Mannes vornahm. Konnte nicht die Krankheit,
der ein Muskel zur Zeit der Geburt schon so zum Opfer gefallen
war, dass er sich bei Inspection, Palpation, event. Elektrisirung
als congenital fehlend documentirte, im Laufe des Lebens auch
den letzten Rest contractiler Substanz zum génzlichen Ver-
schwinden gebracht haben?

Und ferner, entspricht der erhobene Muskelbefund irgend
einer wohlcharakterisirten Muskelerkrankung? Eine Entscheidung
dariiber wage ich nicht zu fillen, sondern glaube das Resultat
meiner Untersuchungen mit grosster Reserve folgendermaassen
formuliren zu kénnen:
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Bei einem Falle seit frithester Kindheit bestehenden,
stationér gebliebenen Defects der Sternocostalportion
des rechten Pectoralis major, sowie des Pectoralis
minor derselben Seite, erwies sich eine Reihe von
Muskeln des Schultergiirtels, — und zwar auch der
andern Seite —, mikroskopisch, z. Th. auch makro-
skopisch, z. Th. auch klinisch als erkrankt. Die mikro-
skopischen pathologischen Charaktere sind: Diinnheit der Fasern,
Hypertrophie von solchen, Vermehrung der Muskelkerne, Ver-
mebrung und abnormer Kernreichthum des interstitiellen Binde-
gewebes, Unregelmissigkeit im Contour von Muskelfibrillen, Ver-
mehrung des Fettgewebes. Makroskopisch waren einzelne dieser
Muskeln durch Diinnheit und Einlagerung gelblicher Streifen
gekennzeichnet. Endlich sei daran erinmert, dass 1895 in
folgenden Muskelgebieten myoklonische Zuckungen constatirt
wurden: Deltoideus, Pectoralis major, Triceps und Biceps brachii,
Serratus anticus major. Bedauerlicher. Weise wurde bei der
Obduction von den beiden letzterwihnten kein Material ent-
nommen; auch sind sie im Sectionsprotocoll unerwihnt geblieben.

Miissen wir uns nun auch ohne Weiteres gestehen, dass die
bisherigen mikroskopischen Untersuchungen schon in Folge ihrer
geringen Zahl nicht geeignet sind, in gewiinschtem Maasse Klar-
heit in die Frage der angeborenen Muskeldefecte zu bringen,
so darf nicht ausser Acht gelassen werden, dass von einer
kritischen Durchsicht der reichhaltigen casuistischen Literatur
immerhin recht verwerthbare Anhaltspunkte fiir die Auslegung
dieser spérlichen Befunde, sowie auch aprioristische Fingerzeige
fir die weitere Forschung zu erwarten sind. An diese, meiner
Ansicht nach sehr wichtige Aufgabe ist bisher nur selten und
dann auch mit &usserst liickenhafter Ausniitzung der Literatur
herangetreten worden.

Vorerst wire an die Beantwortung einer Frage zu denken,
welche schon Erb’s Scharfsinn aufgeworfen hatte, als er zu er-
mitteln suchte, ob die von den Auteren beschriebenen Muskel-
defecte . vielleicht mit besonderer Vorliebe diejenigen Muskeln
betrifen, welche auch von der Dystrophie zuerst und mit Vor-
liebe befallen werden, so dass sich auf diese Weise etwa die
richtige Deutung ergdbe.
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Nach dem ihm vorliegenden literarischen Materiale war das
nicht der Fall, — wobei Erb selbst bemerkt, dass dieses ziem-
lich spérlich gewesen sei; er kam nehmlich zu folgendem Er-
gebnisse: ,Es trifft allerdings zu fiir die Pectorales, welche be-
sonders hdufig und ganz in der Weise wie bei Dystrophie defect
oder atrophisch gefunden werden; aber vom Latissimus dorsi,
vom Deltoideus, vom Serratus anticus major, vom Supinator
longus und anderen hierher zu rechnenden Muskeln ist kein
Fehlen beschrieben und kommt jedenfalls nur sehr selten vor,
so z. B. ein Fall von Fehlen des Quadriceps femoris.“

Eine Nachpriifung dieses Satzes an Hand einer mdglichst
vollstindigen Berticksichtigung der Casuistik hat mich zu einem
anderen Resultate gefiihrt, wie aus der weiter unten mitgetheilten
Tabelle hervorgeht. Ich habe darin alle diejenigen Fille von
Muskeldefecten gruppirt, die ich in der Literatur ausfindig
machen konnte, wobel ich mich allerdings auf die Skelet-
musculatur beschrinkte. Die schwierige und sehr controverse
Frage der congenitalen Aungenmuskel-Defecte als Ursache der
congenitalen Ptosis, iiber die von ophthalmologischer und neuro-
logischer Seite eine sehr reichhaltige Literatur existirt, liess ich
unberiicksichtigt, da ein Eingehen auf dieselbe den Rahmen
dieser Arbeit iiberschreiten wiirde. KEine gute Orientirung tiber
diese Frage giebt unter Anderem die auf einem sehr reichlichen
Material fussende Arbeit von Kunn™®.

Ferner liess ich die in mancher Beziehung eine Sonder-
stellung einnehmenden congenitalen Diaphragmadefecte bei Seite;
deren Casuistik hat bereits eine erschipfende Zusammenstellung
erfahren in den Arbeiten von Lacher'® und Thoma*®® die
sich um das Studium dieser hichst interessanten Anomalie ver-
dient gemacht haben.

Selbstverstindlich sah ich auch ginzlich ab von den sog.
sinconstanten Muskeln® so z. B. dem Palmaris longus, der in
11,5 pCt., dem Plantaris, der in 6,9 pCt., dem Pyramidalis ab-
dominis, der gar in 39,5 pCt. aller Leichen fehlen soll (Shak-
leton '*%).

Die in der Literatur beschriebenen Fille von Defecten an
den Pectorales habe ich nach dem speciellen , Typus“ der Ano-
malie, d. h. pach der mannigfachen Combination des Befallen-
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seins des kleinen, sowie der beiden Portionen des grossen Brust-

muskels, rubricirt, — einerseits wegen der sehr grossen Zahl
der publicirten Fille (kommt sie doch beinahe derjenigen aller
iibrigen Muskeldefecte gleich), — anderseits auch, weil ein

Blick auf die Tabelle lehren kann, wie gewisse ,Typen® des
Pectoralisdefects {iberaus hiunfig wiederkehren, gleichsam als die
Norm innerhalb der Abnormitit zu bezeichnen wiren, wihrend
andere Combinationen als grosse Seltenheiten, ja als Unica im-
poniren.

Ich fand Defecte beschrieben an folgenden Muskeln:

I. Pectorales: 102 Fille, und zwar:

P. clavic. 6 Falle (Cruveilhier cit. bei 68, Gruber® [2 Fille],
Gruber4, Nuhn %, Quain-Sharpey 8.

P. sternocost. 20 Fille (Betz™, Damsch'® [2 Fille], Flesch?,
Frickhéffer®, Hofmann®, Hyrtl®® [2 Fille], Isradl?,
King™, Kredel”™, Linsmayer®, Macalister®, Nuhn%,
Nunn®, Paulicky?, Quain-Sharpey™s, Riederlo,
Young'?, Bessel-Hagen?).

Pect. maj. 2 Falle (Eulenburg®, Geipel®®, Volkmann!3),

Pet. min. 3 Fille (Flesch3! [2 Fille], Gruber®).

P. clav. - Pet. min. 1 Fall (Barkow cit. bei 128).

Pet. maj. -+ min. 26 Fille (Azam u. Casterett, Barrs cit. bei 84,
Benario8 Berger!, Bowman®, Bruns u. Kredel!5, Cohn!s,
Deshayes?, Eichhorst#, Greif*? [2 Fille], Guttmann?,
Haeckel®, Kahler™, Kalischer™ Kaiser™ Littlewood®,
Maguire®, Matura®, Preul® [auch Kausch™], Souques?®
Stintzing??®, Thomson? [3 Falle], Zimmermann#5),

Portio sternoc. ~~ Pct. min. 86 Fille (Azam u. Casteret
BaumlerS, Bartels, Berger® Berger!, Damsch®, Eb-
stein?, Eulenburg?’, TFrankeld, Froriep?®, Hyrtl¢,
Joachimsthal® [auch Kalischer™], Kirschbaum u. de
Munting™, Kobler™, Maguire®, Noorden®, Overweg%,
Peiper!®? [auch Greif4?], Prinz1® [2 TFille], Polandi®
Pulawski®? Rieder!!! [2 Fille], Rickert!% Schlesinger'®
[3 Fille], Schmidt™’, Seitz11% Sklodowskil?, Stintzing!?,
Yeo™!, Ziemssen™ [2 Fille], Bing.

Pect. maj. u. min. réchts, P. st.-c. w. pet. min, links 1 Fall
(v. Noorden?).

Ferner: nicht rubricirt)) 6 Fille (Deshayes?, Hutchinson?®s,
Sachsi4 Seitz!?, Tersen!® [2 Fille].

1) Weil mir weder im Original noch in ausfibrlichen Referaten zugénglich.
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II. Cuecullaris: 18 Fille (Damsch [2 Fille], Erb®», Eulenburg?®,
Gruber cit. bei 74, Halle t1%, Henle® Kredel®, Limbeck®
Linsmayer®, Macalisterss, M’Whinney?®, Matura®, Quain
cit. bei 88, S6mmering cit. bei 89, Stange!®, Virchow cit-
bei T4, Wood?29),

[II. Serratus anticus maj.: 14 Falle (Bartels®, Bruns u. Kredel?,
Geipel®, Greif#? [2 Falle, einer auch bei Peiper0®], Hickel39,
Kalischer™ Linsmayer®, Otto%, Piering™’, Poland!®,
Pulawskilo?, Rieder! [2 Fille]).

V. Quadratus fem.: 16 Fialle (Albinus? Bellamy?, Gruber#tu4
[9 Falle], Hallett6,, Macalisterss, Meckel®% Morton®, Tur-
neri,

V. Omohyoideus: 8 Fille (Cheselden, Gruber5 [4 Falle], Hallett®,
Kredel®, Meckel®, Otto%, Schultze™ Schwegl!!).

VI. Semimembranosus: 7 Fille (Gilis*, Gruber3, Loschke®
Souza', Sperino’, Symington'®, Turner!?),

VII. Bauchmuskeln: 4 Fille (Frihlich®, Guthrie®, Henderson®?,
Parkerion,

VIII. Gemelli: 4 Fille (Gruber®, Meckel®, Morton®, Turner!s).

IX. Deltoideus: 4 Fille (Geipel®® Gruber®, Gruber?, Otto%).

X. Latissimus: 4 Falle (Damsch?®, Nunn®, Linsmayer®, Peiperi®®
[auch Greif4]).

XI. Sternocleidom.: 3 Fille (Damsch?®®, Kredel®, Stange'®).

XII. Rhomboidei: 8 Falle (Bartels® Damsch?® Linsmayer®).

XIII. Supra- u. Infraspinatus: 3 Fille (Bettmann? Damsch??,
Geipeld),

XIV. Biceps br.: 8 Falle (Geipel®, Joessel™, Macalister®).

XV. Kl. Handmuskeln: 2 Fille (Fromont38, Prinz06),

XVL Quadric. fem.: 2 Fille (Drachmann??, Farstner3®),

XVIL Platysma: 2 Fille (Remaks, Zinn!6).

XVIIL Extens. carpi uln.: 2 Falle (Gruber?®, Turner®),

XIX. Longiss. dorsi: 1 Fall (Damsch™®).

XX. Supinator long. 1 Fall (Henle®).

XXI. Levator scap.: 1 Fall (Linsmayer®).

XXIIL Intercostales: 1 Fall (Seitz!9),

XXIIL. Gesichtsmuskeln: 1 Fall (Isradl?l).

XXIV. Gastrocnemius: 1 Fall (Gruber5?).

XXV. Subclavius: 1 Fall (Flesch?st),

XXVIL Triceps brachii: 1 Fall (Geipel3).

XXVIL Brachialis int.: 1 Fall (Geipel®).

XXVIIL Glutaei: 1 Fall (Morton®).

XXIX. Extens. dig. Vpropr.: 1 Fall (Gruber),.

XXX. Flexor dig. subl. 1 Fall (Flesch?),

XXXI. Stylohyoideus: 1 Fall (Gunn?9),
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Aus der Tabelle geht vor Allem (in Uebereinstimmung mit
der Meinung Erb’s) das gewaltige Ueberwiegen der Haufigkeit
der Brustmuskeldefecte iiber diejenige der Defectbildungen an
anderen Skeletmuskeln hervor.*) Nun mag ja die Priponderanz
zum Theil darin eine ungezwungene Erklirung finden, dass der
Pectoralisdefect intra vitam ebenso deutlich zu erkennen ist, als
auf dem Tische des Obducenten, dass sich somit hier die Fille
aus der klinischen und der anatomischen Praxis summiren, was
bei den Gemelli, dem Quadratus femoris, den Rhomboidei u.s.w.
natiirlich nicht der Fall ist. Ferner treibt sehr oft die ganz
hochgradige Verunstaltung des Thorax den Patienten oder dessen
Angehorige zum Arzte, was bei Muskeldefecten von geringerer
kosmetischer Bedeutung nicht zutrifft. Ist demnach dieses riesige
Plus zu Gunsten des Pectoralis-Defectes cum grano salis zu
nehmen, so steht immerhin fest, dass die Brustmuskeln die
Pridilectionsstelle fiir congenitale Muskeldefecte sind; das ergiebt
sich z. B. wenn man nur die am Leichenmaterial erhobenen
Befunde heranzieht, ferner auch durch einen Vergleich der Zahl
der Defectbeobachtungen an den Pectorales (102) mit derjenigen
an dem am néchsthéufigen befallenen Cucullaris (18) und dem
Serratus anticus major (14), deren Abwesenheit ja ebenso ver-
unstaltend wirkt, wie diejenige der Brustmuskeln. Die letzt-
erwihnten Muskeln, die ja eine Priidilectionsstelle fiir die Dys-
trophie repriisentiren, nehmen beide, entgegen der Ansicht Erb’s,
auch in der Hiufigkeitsskala der Defectbildungen eine hervor-
ragende Stelle ein. — Ferner vermisste Erb in der ihm zur
Verfiigung stehenden Literatur Defecte des Latissimus, Deltoideus,
Supinator longus; ich fand von den beiden ersteren je 4, von letz-
terem nur 1 Fall beschrieben. Zu dem von Erb citirten Falle
von Fehlen des Quadriceps ist seit seiner Publication nur ein
weiterer hinzngekornmen.

Im Ganzen lésst sich also sagen, dass die congenitalen
Muskeldefecte am hiaufigsten einige derjenigen Muskeln
betreffen, die hdufig und friihzeitig bei Dystrophia

) Von der absoluten Haufigkeit der Brustmuskel-Defecte mag folgende

Angabe Schlesinger’s%) einen Begriff geben: er sah auf der

Schrotter’schen Klinik in Wien bei einem Krankenmaterial von rund
54000 Patienten 5 Falle, also etwa einen auf 11000 Kranke. —
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musculorum progressiva zu Grunde zu gehen pflegen.
Bedeutend abgeschwicht wird aber die Bedeutung dieser Con-
statirung dadurch, dass man berechtigten Zweifel hegen darf,
ob bei den von anatomischer Seite beschriebenen Fillen nicht
etwa auch Fille erworbenen Muskeldefectes mit untergelaufen
sind, Besonders ¢ilt dies fiir die Literatur aus der Zeit, wo
von Dystrophien noch Nichts bekannt war; ob iibrigens der
moderne descriptive Anatom den Gedanken an eine solche bei
derartigen Anomalien stets gegenwirtig haben mag? Immerhin
muss gesagt werden, dass auch anatomische Beobachtungen itiber
Muskeldefecte bei Neugeborenen vorliegen, wobei also obiger
Einwand wegfillt — z. B. die Fille Riickert''?, Frickhoffer®
. 8 W.

Es lohnt sich auch, aus der Literatur die Fille von an-
geborenen Defecten ganzer Muskelgruppen herauszusuchen. Ob-
wohl viel seltener als die isolirten Muskeldefecte, haben sie
doch ein hohes theoretisches Interesse, weil sie vorwiegend
solche Muskelcomplexe betreffen, die als typische Localisationen
der Dystrophie bekannt sind. Einen solchen von Damsch'®
beobachteten Fall habe ich bereits auf S. 191 f. wiedergegeben:
Defecte am Pectoralis maj., Cucullaris, Latissimus u. s. w.
Kredel ® beschreibt angeborenes doppelseitiges Fehlen der
Cucullares, Sternocleidomastoidei, Omohyoidei und Sternocostal-
portionen der Pectorales majores bei einem 10jihrigen Midchen.
Geipel * sah ein kleines Madchen, bei dem folgende Muskeln
bis auf wenige Rudimente fehlten: Deltoideus, Supra- und In-
fraspinatus, Serratus maj., Pectoralis maj.,, Biceps, Triceps,
Brachialis. Linsmayer®® hat einen Fall von Mangel der beiden
Serrati ant. maj., der mittleren und unteren Cucullarisportionen,
der Pars sternocostalis beider Pectorales majores, der Rhomboidei,
nebst Minderentwicklung des Latissimus dorsi und Levator scapulae
als congenital gedeutet; allerdings wird man bei Durchsicht
seiner Arbeit dariiber, ob nicht beim 67jihrigen Patienten eine
abgelaunfene progressive Dystrophie vorgelegen habe, getheilter
Ansicht sein konnen, DieCombination von Pectoralis major, minor,
Rhomboideus, Serratus ant. maj. sah Bartels®. Diejenige:
Pect. maj., Cucullaris fand sich im Falle, den Damsch?®® seinen
mikroskopischen Untersuchungen zu Grunde legte; bel einem
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von Matura® beschriebenen Falle fehlt dazu noch der Pect.
minor. Nunn® sah den Defect des Pectoralis major mit dem-
jenigen des Latissimus dorsi vergesellschaftet. Bei dem von
Seitz'*® publicirten Falle von Mangel des linken Pectoralis
minor, der linken Sternocostalportion des Pectoralis major und
der Intercostales an der linken vorderen Brustwand waren La-
tissimus und Serratus anticus major sehr schwach entwickelt.
Relativ hdufig sind Pectoralis und Serratusdefecte zusammen
beobachtet worden (je einmal von Bruns und Xredel ™,
Poland*®, Froriep®, Kalischer™, Pulawski®", Haeckel *%,
zweimal von Rieder''); bald fehlten bloss die meisten,
"bald alle Zacken des Serratus; im Falle von Poland'** war
iiberdies der Obliquus abdominis externus von Nabelhéhe an
sehnig. Ein Unicum reprisentirt der Fall Israé&l’s™, wo
Pectoralisefect mit Gesichtsmuskeldefecten einherging; hier
dringt sich die Analogie mit dem ,type facio-scapulo-huméral®
von Landouzy-Déjerine auf. Ebenfalls alleinstehend ist eine
Beobachtung von Prinz'°®, wo der Defect zugleich Pectoralis,
Thenar und Hypothenar betraf; letztere sind zwar im Allge-
meinen bei myopathischer Muskelatrophie im Gegensatz zar
spinalen unbetheiligt, jedoch in mehreren Fillen auch befallen
gefunden worden.

Bei der Durchsicht dieser combinirten Formen von Muskel-
defecten muss es ohne Weiteres auffallen, dass sich sozusagen
alle diese Combinationen im Rahmen der ,Dystrophiemusculatur®
bewegen, und man wird sich kaum der Versuchung erwehren
konnen, hier mehr als eine bloss zufillige Coincidenz zu ver-
muthen.

Haben wir bisher aus der Art der publicirten Fille von
Muskeldefecten Anhaltspunkte fiir die Auffassung derselben als
Endresultat eines nach seinem Ablaufe stationir gebliebenen
pathologischen Processes gesucht, so miissen wir jetzt derjenigen
Thatsachen gedenken, die zu Gunsten der entgegengesetzten
Anschauung sprechen: der Anpschauung nehmlich, dass jene
Defecte als einfache angeborene Misshildungen zu betrachten
selen. In diesem Sinne fillt schwer ins Gewicht die gewaltige
Zahl der Beobachtungen, wo Missbildungen aller Art, bald ver-
einzelt, bald zahlreich, neben den congenitalen Defecten vor-
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handen waren. Ganz auffallend und hdchst interessant ist aber
das besonders hiufige Wiederkehren ganz bestimmter Miss-
bildungen bei bestimmten Muskeldefecten, welches die Ver-
suchung nahelegt, von typischen Begleitmissbildungen der be-
treffenden Muskelanomalie zu reden.

Bei dem hiufigsten Muskeldefect, demjenigen an den Pec-
torales, ist es vor Allem eine wohl charakterisirte Missbildung
der Hand, nehmlich Syndaktylie mit Schwimmhautbildung
und Verkiimmerung der Phalangen: dieselbe fand ich nicht
weniger als 14mal beschrieben (Poland’®, Stintzing'®,
Berger', Hofmann®, Bruns und Kredel, Benario®,
Sklodowski'™, Guttmann®, Peiper'®, (auch Greif*®),
Young™*, Thomson®®®, Kalischer™), (anch Joachims-
thal®), Preu'®, Aberchrombie?). In einem weiteren Falle
(Ritter*'?) lief der Arm in einen einzigen Finger aus, in einem
andern (Little cit. b. °*) bestand intrauterine Amputation des
Vorderarms.

Ebenso sind Knochendefecte am Thorax, die oft zu
Lungenhernien Anlass geben, eine héufige Begleiterscheinung
des Pectoralisdefectes: wir treffen sie in 15 Féllen erwihnt
(Seitz'™, Froriep®, Frickhoffer®, Pulawski'®, Volk-
mann™® Haeckel®, Schlézer'’, Thomson'®’, 3 Fille
von Rieder®',Schlesinger®'®, Ried'®, Ritter"'?, Bartels®).

In dritter Linie kommen die Anomalien der Wirbelsiule,
meist reine Skoliose, deren Convexitit sowohl nach der defecten,
als nach der gesunden Thoraxseite gerichtet sein kann, seltemer
Kyphoskoliose oder gar blosse Kyphose; ich konnte 14 Fille
zusammenstellen (Hofmann®, Kalischer™, (auch Joachims-
thal®), Sklodowski'?!, Frickhéffer®, Haeckel®, Preu'®,
Ebstein®, Greif?®, (2 Fille), Biumler®, v. Noorden®’,
Seitz'*®, Pulawski®’ Kredel™).

In 10 Fillen wird ferner Verkiirzung oder Atrophie
des Arms der betreffenden Seite hervorgehoben, und zwar von
Stintzing'*®), Berger'"), Eulenburg senior®®), Hofmann?®),
Bruns und Kredel®®), Benario®), Guttmann*®), Kalischer™),
Zimmermann'*®) und Preu’®®). —

Zu den hdufigeren Begleitmissbildungen des Brustmuskel-
defects kann man noch folgende rechnen: Anomalien der
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Scapula, und zwar theils Hypoplasie derselben, theils deren
Hochstand, die sogenannte Sprengel’sche Difformitét (9 Fille:
Haeckel®, Rieder™, Pulawski'’, Greif*, Bruns und
Kredel'®, Bartels®, Schlesinger®'®, Kalischer™, Preu'®®);
Flughaut-Bildung zwischen Thorax und Oberarm (10 Fille:
Bruns und Kredel's, Benario® Guttmann®), Kalischer™,
Pulawski®’, Rieder'", Schmidt*'", Zimmermann **? Sklo-
dowski'®, Preu'®®), — bei den beiden letzten Fillen war die be-
treffende Misshildung nur andeutungsweise vorhanden); vélliges
Fehlen der Mamma, beziehungsweise Mammilla der ab-
normen Brustmuskelseite (8 Fille: Froriep?®’, Kalischer™
(auch Joachimsthal®®), Seitz'*®, King™, 2 Fille von
Thomson'®®, Greif*?, Ried).

Weitere Bildungsanomalien sind, ohne bei Pectoralisdefecten
hiufiger vorzukommen, dennoch in mehreren Féllen der letzteren
zur Beobachtung gelangt. So fanden Haeckel®, Rieder',
Seitz'"® und Kredel™ eine iiberméissige Kriimmung der
Clavicula; Medianlagerung des Herzens beschrieben Azam
und Casteret®, Schlesinger'® und (in 2 Fillen) Rieder'*.
— Mehrmals sah man bei defecter Brustmusculatur in derselben
Region eine Entwicklung dberzdhliger Muskeln. Gruber*
beschreibt einen Musc. interclavicularis anticus digastricus und
einen Muse. sternoclavicularis anticus bei fehlender Portio clavi-
cularis des Pectoralis maj.; Berger'' und Eulenburg?® fanden
bei Defect der Portio sternocostalis die accidentelle Portio ab-

dominalis vor. — Hemiatrophie des Gesichts beobachteten
Stintzing'*® und Bartels®, massenhafte Naevi vasculosi
Schlesinger™, und Israél™ — Mit Entwicklungs-

storungen des Gehirns mogen die von Berger' wund
Schmidt'' beobachteten Fille von Pectoralisdefect einher-
gegangen sein; beim 9jihrigen Patienten des ersteren Autors
bestand sogenannte ,congenitale Bulbdrparalyse“, eine Ent-
wicklungshemmung des bulbéiren Articulationsentrums; der
6jihrige, von Schmidt untersuchte Knabe wies seit der normalen
Geburt doppelseitige Abducens- und Facialislihmung auof, nebst
Storungen des Hypoglossus.

Je eine Beobachtung liegt vor iber die Combination des
Pectoralisdefects mit folgenden Missbildungen: Hemiatrophie
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des Kérpers (Berger'), Anomalien der Halsvenen
(Gruber*®), Onychogryphosis (Benario®), Manus vara und
Pes equinus (Geipel®), Polymastie (Azam*), endlich einer
complicirten Missbildung des Gesichts (Isragl™).

Die Durchmusterung, die wir an den als Paradigma an-
genommenen Fillen von Pectoralisdefect vorgenommen haben,
wird man mit demselben Resultate mit den publicirten Fillen
sonstiger Muskeldefecte anstellen. Auch hier sehr hiufig Com-
bination mit Bildungsanomalien aller Art. Nur wenige selen
als Beispiele angefiihrt. So kommt einmal neben doppelseitigem
angeborenem Cucullaris —, Sternocloidomastoideus —, Omo-
hyoideus — und Pectoralisdefect eine Gaumenspalte vor
(Kredel®). Ein ander Mal ist congenitaler Mangel des Serratus
mit Atresia ani vaginalis, Rippen- und Kreuzbein-Defect
vergesellschaftet (Piering™"). Bei Defect der Thenarmusculatur
sind fiberzdhlige Lumbricales, bei Defect des Extensor carpi
ulnaris ein accessorischer Suralis vorhanden (Fromont?®
beziehungsweise Turner®). Bei partiellem Quadricepsdefecte
ein Hydrocephalus (Fiirstner®®).

Fin besonderes Interesse beansprucht der Befund von
Jul. Wolff**": Flughautbildung zwischen Ober- und Unter-
schenkel bei Defect des Musculus biceps femoris und zahlreichen
sonstigen Missbildungen am t#brigen Kérper. Diese Flughaut-
bildung ist ein bemerkenswerthes Pendant zu derjenigen zwischen
Thorax und Oberarm, die bei Pectoralisdefect eine relativ hiufige
Erscheinung ist. Bruns und Kredel*® haben die Vermuthung
ausgesprochen, es mochte sich bei solchen Flughautbildungen
um nichts Anderes handeln, als um fehlerhaft angelegte und
abnorm entwickelte Muskelrudimente, welche natiirlich mit dem
Muskeldefect in engster Verbindung stehen. Bei ihrem Patienten
wurde die Flughaut zwischen Brust und Arm operativ beseitigt
und zwischen beiden Hautblittern fand sich eine dicke sehnige
Masse, die sich in der Richtung des (fehlenden) Musculus pectoralis
major fortsetzte. Andere Autoren, z. B. Basch', halten jedoch
daran fest, die Flughautbildung als Ausdruck einer unvoll-
kommenen Gliederung anzusehen, der sich von Seiten der Nerven,
Muskeln und Knochen eine Wachsthumshemmung zugesellen
kann, alles in Folge eines dusseren Widerstandes.
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Uebrigens weisen auch die absichtlich nicht in den Bereich
dieser Erérterungen einbezogenen Augenmuskeldefecte hiufig
genug begleitende anderweitige Bildungsanomalien auf} von
solchen weiss Kalischer™, Astigmatismus, Amblyopie, Mikroph-
thalmus, Epicanthus, Uvula bifida, abnorme Finger-und Phalangen-
bildung, Trichterbrust u. s. w. anzufiihren.

Einer Begleiterscheinung der angeborenen  Brustmuskel:
defecte habe ich bisher nicht gedacht, obwohl oder besser -weil
sie so hiiufig ist, dass wir sie beinahe in allen Fillen wo' auf
ihr Vorhandensein geachtet wurde, hervorgehoben finden. '~ Die
auffallende Hiufigkeit rechtfertigt gesonderte Betrachtung. Es
handelt sich nehmlich um einen stets wiederkehrenden Complex
gewisser trophischer Stérungen des iiber der defecten Mus-
culatur gelegenen Integuments. Die Haut ist nehmlich diinn
und gespannt, derb, und fest mit der Fascie fixirt. Der Panni-
culus adiposus ist gering bis fehlend. Die abnorme Brustseite
zeichnet sich von der gesunden durch die auffallend spirlichere
Behaarung aus; dasselbe gilt von den beidseitigen Achselhéhlen:
Die Mammilla endlich ist klein, zuweilen sogar eingezogen; ihre
Areola schmal und blass, und die Warze steht hoher am Thorax
als auf der andern Seite. Diese Hypoplasie, Aufwértsverschiebung
und Pigmentarmuth der Brustwarze war auch in meinem Falle
deutlich, wie ein Blick auf die beigegebene Skizze zeigt. — Nur
in einem. Falle der Literatur (Bowman'®) findet sich meines
Wissens die Mammilla ausdriicklich als normal bezeichnet. Da-
gegen wurde sie dreimal nach unten, statt nach oben verschoben
gefunden (Greif*’, Schlesinger'’, Zimmermann®*).:*In
2 Fillen wurde ein stirkerer -Haarwuchs auf -der Seite -des
Defectes constatirt (Benario?®, Greif*’).

Ist man nun geneigt, die Abnormititen des Integumentes
ohne Weiteres in die Rubrik ,Missbildung® zu schieben, wie
dies die meisten bisherigen Beobachter gethan haben, dann
miissen sie, bei ihrem fast ausnahmslosen Vorkommen,: auch -zu
Gunsten einer dhnlichen Auffassung der Pectoralisdefecte in die
Wagschale fallen, und zwar umsomehr, als bei den erworbenen
Muskeldefecten Aehnliches sich nicht findet.. Jedoch der Ausdruck
,Missbildung® - diirfte hier woh! etwas ‘willkiirlich sein: die
Diinnheit der Haut, die schwache Entwicklung der Mammilla,

Archiv f. pathol. Anat. Bd. 170, Hft. 2. 14
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die Armuth an Pigment, Fett und Haaren lassen kaum eine
andere Bezeichnung zu, als diejenige ,trophische Stérung® —
was allerdings zur Erklirung dieses bei Pectoralisdefect regel-
massigen Befundes herzlich wenig beitriigt. Der Hochstand der
Mammilla dagegen ldsst sich ganz ungezwungen aus der er-
wihnten , trophischen Stérung® der Haut ableiten: sie wird selbst-
verstindlich bei diinner straffer Haut und. fehlendem Fettgewebe
héher stehen, ‘als wenn sie, der Schwere folgend, bel schlaffem
Integumente dem Zuge eines reich entwickelten Panniculus nach-
geben kann.

Sind wir nun geneigt, an der Antithese: Krankheit oder
Missbildung festzuhalten, so miissen wir nach Durchsicht der
einschligigen Casuistik gestehen, dass deren Resultat nicht ge-
eignet ist, der Wagschale zu Gunsten einer dieser beiden Even-
tualitdten den Awusschlag zu geben. Argument steht wider
Argument. — Bald imponirt uns die grosse Hiufigkeit der mit
unzweifelhaften Missbildungen vergesellschafteten Fille, die ja
geradezu zur Annahme dringen, auch die Muskeldefecte als
solche anzusprechen. Bald fillt uns wieder die merkwiirdige
Priidilection der Defectbildungen fiir dieselben Muskeln auf, die
als Lieblingslocalisationen einer wohlcharakterisirten Muskel-
krankheit wie der Dystrophia progressiva juvenilis bekannt sind
— und erst recht besticht uns das nicht selténe Befallensein
von fiir Dystrophie geradezu typischen (um nicht zu sagen:
pathognomonischen) Muskelcombinationen, Dann treten wuns
wieder die beinahe regelmissig den Pectoralisdefect begleitenden
eigenartigen trophischen Stérungen des Integuments entgegen
und bereiten der theoretischen Stellungnshme noch gréssere
Schwierigkeiten.

Aber sind wir dberhaupt berechtigt, die oben erwihnte
Antithese in ihrer ganzen Schirfe aufrecht zn erhalten? Darf
insbesondere die Dystrophie, als deren Endstadium Erb und
Damseh, denen auch Bernhardt'®® sich anschliesst, einen
Theil der sog. congenitalen Muskeldefecte aufgefasst wissen wollen
(wihrend ja mein Fall eine solche Deutung nicht zulisst) —
darf die Dystrophie als etwas dem Begriffe der Missbildung,
der fehlerhaften Keimanlage, ganz Fernstehendes betrachtet
werden? Dagegen spricht ja schon der Umstand, dass auch bei
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der Dystrophia musculorum progressiva Bildungsanomalien,
wie Trichterbrust und Schideldifformititen nicht selten sind
(Schultze, citirt bei Kalischer™ sah sie bmal in 11 Fillen!);
auch kommen andere angeborene Misshildungen vor, am Kiefer
u. s. w. — Nur der Erwihnung bedarf ferner die Thatsache' des
familidren Auftretens der Dystrophie, die ja auch nachdriicklich
in demselben Sinne spricht. — Endlich sei noch der Gowers-
schen Erklirung von der Natur der Dystrophie gedacht:

Nach Gowers'* sollen nehmlich die Bedingungen, unter
denen letztere entsteht, zeigen, dass es es sich dabei um eine
angeborene Erkrankung handle, welche das Resultat eines
perversen Wachsthums sei, und dass die Anlage dazu vom Keime
ausgehe, aus- dem der Embryo entstand. Als Stiitze hierfiir
fihrt Gowers an, dass eine Form von angeborenem Tumor
existirt, dessen Structur fast genau dieselbe ist, wie die der an
Pseudohypertrophie erkrankten Muskeln. Er. giebt die Abbil-
dung eines Schnittes aus einem Myolipom, welches am ‘Conus
medullaris des Riickenmarks eines Patienten sass, dessen
Muskeln gesund waren. Dieses Bild kénnte nun gerade so gut
ein Fragment eines an der pseudo-hypertrophischen Form der
Dystrophie erkrankten Muskels darstellen. ,Ein solcher Tumor
an solcher Stelle% folgert nun Gowers, ,muss congenitalen
Ursprungs, und zwar in Folge von abnormer Localisirung einiger
embryonaler Elemente, aus denen sich das Muskelgewebe ent-
wickelt, entstanden .sein, und sein Vorkommen beweist, dass
der bei der Pseudohypertrophie gefundene Zustand aus solchem
Keimgewebe . entstehen kann.“

Nach Gowers’scher Auffassung wire somit die Ursache der
Dystrophie eine angeborene Keimanlage der Muskeln zu per-
versom Wachsthum, eine im Keim bedingte mangelhafte Vitalitit
des Muskelgewebes — auf welche dann die fibrise Sklerose und
die secundire Fetteinlagerung folgt. Auch dieser Autor bringt
die angeborenen Pectoralisdefecte mit der progressiven Muskel-
atrophie in Zusammenhang. Es sei leicht zu verstehen, dass
ein Defect in dem embryonalen Gewebe des Muskelsystems
ebensowohl qualitativ wie quantitativ sein kdnne.

Kénnen wir nun auch den Argumentationen Gowers’ eine
beweisende Kraft nicht zusprechen, so tragen mehrere interessante
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Pille der Casuistik sehr dazu bei, die Grenze zwischen congeni-
talem Defect und Dystrophie — zwischen ,quantitativem® und
,,qualitativem“ Defect als eine kiinstliche erscheinen zu lassen.

Hierher gehéren die Beobachtungen von angeborenem Defect
und Dystrophie bei demselben Individuum. So sah Fiirstner®
cinem Falle von angeborenem Defect im Vastus internus sich
spiter eine Schwiiche im Peronaeusgebiete zugesellen, auf Grund
deren er die Ansicht formulirt, der angeboréne Defectzustand
scheine eine Disposition zur Dystrophie gesetzt za haben.
Oppenheim™* hebt hervor, dass bei der Dystrophia musculorum
progressiva der Pectoralis maj. und der Latissimus in ihrem
antern Theile friihzeitig atrophiren oder von Haus aus ginz-
lich fehlen kénnen. Kalischer™ citirt Fille von van der
Weyde, Gowers und Oppenheim, in welchen sich eine
progressive 'Muskeldystrophie bei Individuen entwickelte, die
von Geburt an Muskeldefecte im Gesichte zeigten.

Andrerseits sehen wir, dass auch die Dystrophie, sozusagen
uater den Augen des beobachtenden Arztes, isolirten, vollstindiger,
einseitigen, stationdiren Schwund eines Muskels zu setzen vermag,
in einer Weise, die allgemein als fiir angeborene Defect-Bildung
charakteristisch dargestellt wird, dass also das Wort ,pro-
gressiva® kein stindiges Epitheton jenes Leidens sein sollte.
Als Beispiel erwithne ich einen kiirzlich von Bender®®' publi-
cirten, sehr lehrreichen Fall, wo bei einem Midchen im Pubertits-
alter ein isolirter, linksseitiger Cucullarisschwund auftrat, den
der Autor nach differential-diagnostischer Discussion als eine
ausnahmsweise nicht progressiv gewordene juvenile Muskel-
dystrophie bezeichnet.

Nun muss aber wieder gesagt werden, dass gegeniiber der
exquisit familiiren Dystrophie es als bedeutender Unterschied
auffallen muss, dass congenitale Defecte sozusagen immer als
isolirte Erscheinung in einer Familie auftreten. Eine der seltenen
Ausnahmen, die ich entdecken konnte, bilden von Greif*’ pu-
blicirte Fille, die allerdings sehr bemerkenswerth sind: es handelt
sich néhmlich um den Vater und den Bruder des Autors, beide
mit linksseitigem Pectoralisdefect behaftet, wihrend er selbst
links einen bedeutend schwiicheren Pectoralis major aufweist.

Wenn nun auch die vorhergehenden Erérterungen sich auf
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das durch die Publicationen Erb’s und Damsch’s in den
Vordergrund “des Interesse geriickte Verhiltniss zwischen con-
genitalen Muskeldefecten und progressiver Muskelatrophie be-
ziehen, und wir wohl im Auge behalten, dass der mikroskopische
Befund in unserem Falle mit demjenigen bei letzterer Erkrankung
nicht homologisirbar ist, so haben wir dennoch das Recht, die-
jenigen Argumente, welche die Grenzen zwischen Muskelkrank-
heit und Muskeldefect zu verwischen geeignet sind, zur Klar-
legung. unserer Beobachtung ins Feld zu fiihren, Haben wir
doch neben den vollkommen fehlenden Muskelpartien eine ganze
Gruppe von Muskelu, die inverschiedenem Maasse makroskopische,
mikroskopische, auch klinische Zeichen unzweifelhafter Erkrankung
an sich tragen. Ob. sich die pathologischen Befunde nur auf
diese Muskeln beschrinkten, dariiber ldsst sich Nichts vermuthen,
da nur von ihnen Material zur Untersuchung entnommen wurde.
Immerhin muss ich gestehen, dass mir eine grossere Verbreitung
der Muskelerkrankung nicht unwahrscheinlich ist. Jedenfalls
liegt die Versuchung nahe, Defect und Muskelerkrankung in
Zusammenhang zu- bringen, und die Hypothese, beide mégen
aus einer gemeinsamen Ursache entprungen sein, hat viel Ver-
lockendes. Die Gowers’schen Ausdriicke: ,angeborene Anlage
zu perversem Wachsthum®, ,mangelhafte Vitalitit des Muskel-
systems“ dringen sich auf. Und fiir diese Auffassung bietet
die Durchsicht der Casuistik, auch wenn wir die Beziehung der
Defecte zur Dystrophie nun ganz ausser Acht lassen, einige
nicht bedeutungslose Anhaltspunkte.

Greif*® hebt hervor, dass, bei einem seiner Fille emseltlgen
Brustmuskel-Defects, auf der andern Seite der Pectoralis major
zwischen seiner sternocostalen und seiner clavicularen Portion
eine Liicke aufwies, Dieselbe Beobachtung machten spiiter
Azam und Casteret’; bei einem ihrer Fille wies der linke,
»gesunde® Pectoralis auf der zweiten Rippe ein Interstitium
auf, welche eine directe Fortsetzung der durch das Fehlen der
rechten Sternocostal-Portion bedingten Depression darstellte,
Den Autoren schien dieses Verhalten mit Recht von besonderer
Bedeutung. ,On peut se demander®, schreiben sie, 451 le méme
processus, qui a fait disparaitre les faisceaux inférieurs du
pectoral droit, n’a pas été en quelque sorte esquissé & gauche,
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mais il aurait limité son action a la division du muscle en
deux. parties: la supérieure symétrique de celle du cdté droit,
Pinférieure correspondant & la partie disparue & droite.“

Eine dritte derartige Beobachtung verzeichnet Schlesinger®
(siehe oben, S. 193): auch er fasst die Liickenbildung im Pecto-
ralis mojor der ,gesunden“ Seite als ein Zeichen der ange-
borenen Schwiche und Widerstandslosigkeit der Brustmusculatur
auf*).

Sehr selten ist der in meinem Falle verzeichnete Befund
myoklonischer Zuckungen in verschiedenen Muskeln von Brust,
Schulter und Oberarm. Thm zur Seite zu stellen wire nur der
Patient Erb’s (siehe oben 8. 188), mit seinen Zuckungen der
Hals- und Gesichtsmusculatur und seiner eigenthiimlichen mo-
torischen Unruhe. Eine Beobachtung von mit Myotonie und
Tetanie combinirtem, einseitigem Fehlen der Musculi supra- und
infraspinati hat Bettmann'® publicirt. Eine gewisse Bedeu-
tung gewinnt diese Combination von Thomsen’scher Krank-
heit mit congenitalem Muskeldefect durch die von Erb hervor-
gehobene, tiberraschende Analogie zwischen den Schnitten auvs
seinem defecten Cucullaris und denjenigen aus Thomsen’schen
Muskeln.

Es wire nun noch nothwendig, in Kiirze der verschiedenen
Einwinde zu gedenken, welche gegen die von Erb und Damsch
angebahnte Auffassung eines Theiles der Félle von Muskeldefects
— und zwar speciell von Pectoralisdefect, der ja die iibrigen
an Haufigkeit ibertrifft —, von zahlreichen andern Autoren er-
hoben worden sind.

Der meines Erachtens wichtigste Einwand, den ich bereits
gewiirdigt habe, stiitzt sich auf das beinahe ausnahmslose Vor-
kommen - typischer, trophischer Stérungen des Integuments
(Atrophie, Pigmentarmut, Hochstand der Mammilla, spirliche
oder fehlende Behaarung, Straffheit und Diinne der Haut) bei
den angeborenen Defecten der Brustmusculatur, wihrend bei
den nach der Geburt erworbenen nirgends dergleichen ver-
zeichnet ist.

1) Dass eine solche angeborene Schwiche die gesammte Musculatur be-
treffen kann, beweist der eigenartige, von Butz!53 mitgetheilte Fall
congenitaler allgemeiner Muskelbypoplasie.



213

Die Combination mit Missbildungen, die am héufigsten gegen
die Auffassung von Erb und Damsch ins Feld gefiihrt wird,
constituirt dagegen, wie bereits erwihnt, durchaus kein schlagendes
Argument, da nicht selten die Dystrophie solche Individuen be-
fallt, die von Geburt an mit verschiedenen Bildungsanomalien
behaftet sind. Immerhin muss die grosse Hiufigkeit der be-
gleitenden Abnormititen, sowie das Wiederkehren bestimmter
typischer Missbildungen < (Syndactylie, Flughaut, Thoraxspalte
u. 8. w.) bei den angeborenen Pectoralisdefecten in hohem Grade
auffallen. :

Ferner hat man wiederholt die fast constante Einseitigkeit
desDefectes gegeniiber den doppelseitigverlaufenden dystrophischen
Processen hervorgehoben. Nun wird aber der Gegensatz schon
durch Fille von Dystrophia musculorum, wie der S. 210 ange-
fihrte Fall von Bender'®, abgeschwicht. Ferner erweisen sich
doppelseitige Fille von Pectoralisdefect bei Durchsicht einer
grosseren Literatur als nicht gerade selten. Und ziemlich
sonderbar ist es, dass die Einseitigkeit des Defects fiir seine
Natur als Missbildung sprechen sollte; wissen wir doch, dass
zahlreiche Missbildungen, wie z. B. Hyper- oder Syndaktylie,
sich gerade durch das héiufige bilaterale Vorkommen aus-
zeichnen.

Ein Autor (Kalischer™) hebt des Weiteren als bedeutsam
hervor, dass bei den congenitalen Pectoralisdefecten nur selten
Theile des Latissimus oder des Serratus mitbetroffen wiirden,
und dass der Process spiiter nie auf andere Muskeln iberginge.
Nach der oben gegebenen Zusammenstellung ist jedoch fiir die
Combination mit [Latissimus- oder Serratusdefect das Pridicat
yselten® nicht am Platze, und gegen die zweite Behauptung
Kalischer’s kann, wie bereits erwihnt, das Zeugniss von
Gowers und Oppenheim angerufen werden.

Héufig wird als sehr wichtiges Unterscheidungsmerkmal auf
das Fehlen von Lihmungszustinden und wesentlichen Functions-
storungen bei den angeborenen Muskeldefecten hingewiesen, die
bei den durch myopathische Processe erworbenen fehlen sollen.
Nun ist allerdings bei den congenitalen Defecten die mangelnde
Functionsstérung ein fast ausnahmslos vorhandenes und ausser-
ordentlich in die Augen springendes Symptom. Geradezu ver-
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bliffend sind in dieser Hinsicht Félle wie der von Rieder ',
dessen Patient, von Beruf Bereiter, trotz linksseitigen Defectes
des Pectoralis min., der Portio sternocest. pectoralis majoris,
sowie das Serratus ant. maj., nebst Trichterbrust, Rippendefect,
Medianlagerung des Herzens, Lungenhernie und Flughaut, als
vorziiglicher Reiter und Turner sich hervorthat — oder gar jener
Fall von Stintzing'*®, wo ein Student mit linksseitigem Defect
der Brustmuskeln Linkshdnder war und mit der linken Hand
sich auf der Mensur zu schlagen pflegte! Andere Patienten mit
Pectoralisdefect werden als gute Schwimmer, als Lasttréger u.s.w.
geschildert, und dabei kommt ja die Muskelwirkung des Pectoralis
hauptséchlich bei solchen Bewegungen in Betracht wie Zuhauen
beim Fechten, Lastentragen, Zusammenfiihren der Handfiichen
beim Schwimmen. Fs mag sich wohl um vicariirendes Eintreten
anderer Muskeln handeln; so hat nach Duochenue de Bou-
logne'® die Pars clavicularis des Deltoideus eine &hnliche
Wirkung, wie diejenige des Pectoralis major. — auch kénnen die
Rhomboidei, der Supra- und Infraspinatus, die unteren Fasern
des Latissimus dorsi, der Teres major, der Cucullaris, ja sogar
Theile des Triceps und Biceps brachii bei geeigneter Combination
die fehlenden Pectorales ersetzen. In der That wurden bei
Pectoralisdefect einzelne dieser Muskeln, besonders der Del-
toideus, nicht selten compensatorisch hypertrophisch befunden.
Immerhin stellt es sich bei sorgfltiger Functionspriifung heraus,
dass bei congenitalem Pectoralisdefecte einzelne, specialisirte
Bewegungen, die gewdhnlich dem alltiglichen Leben fernliegen,
nicht ausgefiihrt werden kénnen: so koonte Stintzing’s Student
in der Schule das ,Hingen in Knickstiitze® nicht bewerkstelligen;
in einem Falle Overweg’s'" konnte zwar ein Rekrut mit rechts-
seitigem Pectoralisdefect alle Bewegungen kriftig ausiiben,
brachte jedoch in der Turnstunde den ,Klimmzug* nicht fertig,
und konnte ferner beim Schiessen den Gewehrkolben nicht fest
anstemmen, was ihm das sichere Zielen unmdglich machte. —
Auf der anderen Seite muss hervorgehoben werden, dass auch
in sehr schleichend verlaulenden Fillen von Dystrophie die in-
tacten Muoskeln die Aufgabe der atrophirten auf sich nshmen
kénnen,

- Voo sonstigen Unterscheidungsmerkmalen wird noch betont:
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das Fehlen von Hypertrophien, bezw. Pseudohypertrophien anderer
Muskeln bei angeborenem Muskeldefecte, In der That habe
ich dies (natiirlich abgesehen von den bereits besprochenen com-
pensatorischen Hypertrophien) als durchwegs richtig befunden.

Nachdem wir uns nun eingehender mit der hauptsichlich
von Erb und Damsch vertretenen Ansicht iiber die Natur der
angeborenen Muskeldefecte beschéftigt, ist es noch nothwendig,
auch die zahlreichen anderen Erklirungsversuche der uns be-
schiftigenden Anomalie zn durchgehen und Rechenschaft dariber
zu suchen, in wie fern sich fiir oder gegen diese verschiedenen
Hypothesen Argumente erbringen lassen.

Die verbreitetste Auffassung der angeborenen Muskeldefecte,
nehmlich diejenige der Missbildung, hat bereits weiter oben Er-
wihnung -und Erorterung gefunden, wobei auch schon gesagt
wurde, dass als wichtigste Stiitze hierfir die iiberaus hiufige
Combination mit maunigfachen sonstigen angeborenen Abnormi-
titen hervorgehoben wird. Unter den Begriff ,Missbildung®
fallen bekanntlich 2 verschiedene Dinge. Erstens kann sie einer
Anomalie der Keimanlage ihre Entstehung verdanken, d. h. aus
einer einfachen peripherischen fehlerhaften Anlage oder Aplasie
entspringen, einem Fehlen des Wachthumstriebes; zweitens aber
kann es sich um das Resultat der Einwirkung von local wachs-
thumshindernden Schidlichkeiten handeln, also um eine Ent-
wicklungshemmung.  Nehmen wir den Pectoralisefect als
Paradigma, so kommt in Betracht, ausser dem Druck eines
Uterusmyoms u. 8. w. auf den Thorax des Foetus, auch das
Anpressen des eigenen Armes an die betreffende Brustseite bei
mangelndem oder spéarlichem Fruchtwasser. Die hiufigen Be-
gleiterscheinungen, wie seitliche Thoraxspalte, Syndaktylie,
Fehlen der Mamma, Verkiirzung und Atrophie des betreffenden
Armes, Verkiimmerung der Phalangen, vielleicht auch Flughaut-
Bildung, liessen sich ebenfalls aus letaterer Pathogenese ableiten,
Doch spricht gegen dieselbe die eigenthiimliche Localisation des
Defects, die besonders oft sich auf die Sternocostalportion be-
schrinkt, unter Schonung der Pars clavicularis, — genau so,
wie man es sehr hiufig bei progressiver Muskeldystrophie findet!
Ferner geniigt die letaterwdhnte locale Entstehungsursache uicht
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zur Erkldrung der mit weiter entfernten Missbildungen com-
binirten Fille.

An dieser Stelle muss auch der Ansicht v. Kupffer’s (cit.
b. 113) gedacht werden, eine ungewdShnliche Ausdehnung der
Pericardialhthle mochte als Ursache fir die mit Rippendefect
verbundenen Fille von Pectoralisdefect eine Rolle spielen.
Anatomische Belege fiir diese Hypothese scheinen hingegen zu
mangeln.

Auch an fehlende oder schlechte Gefdssversorgung als Ur-
sache congenitaler Muskeldefecte hat man gedacht; nur ein Fall
wurde anatomisch darauf untersucht, und zwar von Riickert''?,
welcher weder ein Fehlen, noch eine mangelhafte Ausbildung
der zufiihrenden Arterien finden konnte.

Derselbe Autor dachte bei der Obduction seines Falles (eines
Btigigen, hereditir-syphilitischen Knaben mit Pectoralisdefect)
an. die Moglichkeit eines foetalen entziindlichen Processes, dem
die zu Grunde gegangenen Muskelpartien zum Opfer gefallen
wiren. Offenbar schwebte ihm das bekannte Bild der intra-
uterin verlaufenden , Dystrophia musculorum fibrosa“ des Sterno-
cleidomastoideus vor. Auf Grund des autoptischen Befundes
liess sich jedoch die Mbglichkeit von der Hand weisen, dass
die Muskeln in Folge eines foetalen Entziindungsprocesses ver-
schwunden seien, da von einem solchen sich doch beim Neu-
geborenen irgend welche Spuren hitten miissen nachweisen lassen.

Ferner erwog derselbe Autor die Maglichkeit des Mangels
der betreffenden motorischen Nerven und untersuchte darauf hin
seinen Fall, — aber ebenfalls mit vollig negativem Resultate.

Eine grossere Bedeutung kommt der Hypothese einer myelo-
genen Entstehung zu, d. h. derjenigen, welche als Ursache der
congenitalen Muskeldefecte Atrophie oder Aplasie der trophischen
Centren der betreffenden Muskeln, also Kernschwund in den
Vorderhérnern des Riickenmarks annimmt.’) Bei dem Augen-
muskeldefecten, der sog. ,congenitalen Ptosis“ scheint nach den

'y Immerhin missen die Untersuchungen von Leonowa’s!6? berechtigte
Zweifel an dieser Hypothese auftauchen lassen; fand doch Verfasserin
bei einem Falle von Anencephalie und Amyelie, trotz vollkommenen
Fehlens der Vorderhérner und deren Kerne, sowie der motorischen
Nerven, normale quergestreifte Skelet- und Augenmusculatur vor.
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Arbeiten von Mébius'®® u. A. letzterem eine gewisse Rolle zu-
zukommen, Hier ist auch in einem Falle die anatomische Be-
stitigung erbracht worden, und zwar durch Siemerling'®®, auf
dessen in vielen Beziehungen lehrreiche Arbeit hier verwiesen
sei. Allerdings diirften Siemerling’s Ergebnisse wohl nur mit
grosstem Vorbehalt zur ‘Aufklirung der Frage der congenitalen
Muskeldefecte heranzuziehen sein: er fand nehmlich bei einem
Paralytiker mit einseitigem congenitalem Augenmuskeldefect
eine doppelseitige Kernerkrankung und dazu auf der Seite des
Defects krankhafte Verinderungen des Nerven und des Muskels;
Jetztere bestanden in Zerfall und unregelmissigem Caliber der
Fibrillen. . Immerhin muss die Méglichkeit centraler Entstehungs-
ursache, sowohl fiir die Frage der Augenmuskeldefecte, als auch
fir die uns beschiftigende der Skeletmuskeldefecte volle Auf-
merksamkeit zugewandt werden. Darum dehnte ich die mikro-
skopischen Untersuchungen auch auf das Halsriickenmark meines
Falles aus, was bisher meines Wissens nur in 2 Fillen geschehen
ist, nehmlich in denjenigen von Damsch'® und Schlesinger'®®,
iiber deren Ergebnisse hier kurz referirt werden soll.')

Damsch sagt nun leider in seiner kurzen Mittheilung nichts
iiber die Vorderhorner und deren Zellen aus: man wird wohl
nicht fehlgehen, anzunehmen, dass sie eben keine Besonderheiten
aufwiesen. Im Bereiche des Cervicalmarkes fanden sich dagegen
in grosser Ausdehnung degenerative Processe im centralen Theile
der Burdach’schen Stringe, und zwar der linken Seite (der
Defect sass rechts!), und ebenso in den Pyramiden-Vorderstrang-
bahnen beiderseits, rechts stirker als links.

Schlesinger konnte durch Serienschnitte feststellen, dass
auf der Seite des Defects im Halsmark durch 3 Segmente hin-
durch (5., 6. und 7. Cervicalsegment) die medial gelegene

) Nachtrag bei der Correctur. Zu diesen beiden Fillen ist in
jingster Zeit noch ein dritter gekommen. Es hat nimlich Ober-
steiner %% das Cervicalmark des, von mir weiter oben erwihnten,
unterdessen verstorbenen Patienten von LinsmayerS$ einer sehr
minutidsen mikroskopischen Betrachtung unterzogen und seine Resul-
tate veroffentlicht. Er konnte keine als pathologisch anzusprechenden
Befunde erheben, sondern nur solche, die innerhalb der Grenzen der
normalen individuellen Variationen liegen.
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Ganglienzellen-Gruppe fehlte. Nach des Autors eigener Ansicht
kann jedoch der Befund nur mit dusserster Vorsicht verwerthet
werden, da diese Ganglienzellen-Gruppe de norma sehr schwach
entwickelt ist, auch auf der andern Seite des Halsmarkes in
seinem Falle sehr diirftig war, und die bisherigen Anschauungen
nicht gerade zur Anschanung dringen, dass diese Ganglienzellen
direct mit der Musculatur in Verbindung sténden. Anderweitige
Ganglienzellen- und Vorderhornverinderungen fehlten aber in
seinem Falle vollkommen, sodass eine spinale, friihzeitig stationdr
gewordene Muskelatrophie nicht wahrscheinlich war.

In meinem Falle nun ergab die Untersuchung des gesammten
Cervicalmarks weder eine Uebereinstimmung mit dem Befunde
von Damsch, noch mit dem an sich schon kaum verwerthbaren
von Schlesinger, sondern vom normalen Verhalten in keiner
Bezishung abweichende Bilder, auch nicht die geringste Differens
zwischen rechts und links'). Sodann wuorden die beiderseitigen
Brachialplexus mit demselben negativen Ergebnisse durchsucht.
Leider aber befand sich das abgeschnittene und aufbewahrie
Plexusstiick distal vom Abgange der uns hauptsichlich inte-
ressirenden Nerven: Thoracici anteriores, Axillaris, Suprascapularis,
sodass eigentlich nur dem normalen Verhalten des Nervus radialis,
gegeniiber der Erkrankung des von ihm versorgten Triceps, eine
Bedeutung beizumessen ist.

Um die Liste der als Ursache congenitaler Muskeldefecte
angeschuldigten dtiologischen Momente zu erschépfen, muss noch
die bereits in der Einleitung gestreifte Auffassung derselben als
Theromorphie in Kiirze erwihnt werden. Dieselbe kam natiir-
lich nur beim Defecte einzelner bestimmter Muskeln in Frage,
wie z, B. demjenigen des Quadratus femoris, wobei unter Bei-
ziehung der Chiropteren und Myrmecophagen seiner Zeit fiir die
Bedeutung des Mangels als Thierbildung pladirt wurde, ohne dass
jedoch der Beweis geliefert sei (vgl. Gruber®®),

Endlich sei noch der volksthiimlichen FErklirungsversuche
fiir den durch die Thoraxdifformitit auch dem Laien impo-

Y Durch diesen vollig normalen Befund wird auch die Eventualitat einer
in frihester Kindheit unbemerkt verlaufenen, sebr circumscripten Polio-
myelitis auterior- ausgeschlossen, an die man vielleicht hitte denken
kénnen.
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nirenden Pectoralisdefect gedacht. Dass das ,Versehen“ her-
halten muss, ist selbstverstindlich. So wollte, die Mutter des
Ebstein’schen ** Patienten, als si¢ mit ihm im 5. oder 6. Monat
schwanger war, die Amme des dlteren Kindes, die an einer
Brustdriisenentziindung litt, verbunden und dabei einen starken
Ekel verspiirt. haben, worauf sie den Bilduogsfehler zuriickfiihrte.
Die Mutter des von Staveley-King™ beobachteten Madchens
mit Defect der Portio sternocostalis und der Mamma hatte da-
gegen in der ersten Zeit der Graviditit eine Frau mit Amputatio
mammae gesehen. Mehr Beachtung verdient vielleicht der Fall
von Maguire®, wo die Mutter im 3. Schwangerschaftsmonate
eipen heftigen Schlag auf das Abdomen erhalten hatte.

Am - Schlusse meiner Erdrterungen angelangt, glaube ich
zwar die congenitalen Muskeldefecte als eine #tiologisch nichts
weniger als einheitliche Gruppe von Deformititen auffassen zu
miissen; andererseits dringt sich bei den am hiiufigsten be-
troffenen’ Muskeln die ausserordentliche Regel-, ja Gesetzmissig-
keit der dusseren Erscheinung auf und driingt uns zu einer ein-
heitlichen Auffassung der ganzen Gruppe. Missbildung und ab-
gelaufener dystrophischer Process (wie ihn Erb und Damsch
fanden) diirfen nicht schroff einander gegeniibergestellt werden;
mehrere im Verlaafe dieser Arbeit angefiihrte Thatsachen bahnen
den Uebergang zwischen beiden an. Und fiir die Befunde Erb’s
und Damsch’s einerseits, und das atypische aber unzweifelhaft
pathologische mikroskopische Bild meines Falles andererseits,
diirfte wiederum .die mangelhafte Vitalitit des Muskelgewebes,
seine angeborene Keimanlage zu perversem Wachsthum-die ge-
meinsame Grundlage bilden.

Aber wie verschwindend klein ist die Zahl der histologisch
untersuchten Fille in der langen Reihe der lediglich in ihrem
grob morphologischen Bilde mitgetheilten! Darum wire es, so
wenig die immer wiederkehrenden, blos casuistischen Mit-
theilungen heutzutage gerechtfertigt sind, zur Kldrung unserer
theoretischen Erkenntniss der angeborenen Muskeldefects dringend
wiinschenswerth, dass die bisherigen spiirlichen mikroskopischen
Untersuchungen, wo immer méglich, eine eingehende und
sorgfiltige Nachprifang finden.
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