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Der Frage der angeborenen Muskeldefecte, zu deren LSsung 
diese Arbeit einen Beitrag liefern soll, sehen wit in der medi- 
einischen Literatur des 19. Jahrhunderts recht h~ufig auftauehen. 
Interessant ist es, beim Durchgehen der betrefi'enden zahlreichen 
Pablicationen darauf zu achten, welehe Wandlungen die Auf- 
fassung tier Frage im Laufe der Jahrzehnte erfahren hat, yon 
wie viel verschiedenen Seiten sie beleuchtet, yon wie viel welt 
entfernten Standpunkten sie betrachtet wurde. Schon im 18. Jahr- 
hundert a!s ,Curiosa", ,Singularia,, ,Notabilia" von descriptiv- 
anatomiseher Seite erw~hnt, blieben die Muskeldefecte noch bis  
fiber dieMitte des 19.Jahrhunderts hinaus dem klinisehen Interesse 
fremd. Abet schon innerhalb der anatomisehen Literatur treten neue 
Gesichtspunkte auf: eiaesthei|s dad Einbeziehen der Muskel- 
defeete als ,Missbildungen" in den Bereich der pathologisehen 
Anatomie, andererseits das Bestreben, an Hand der neuen Lehre 
Darwinls  die Abnormit~ten als Theromorphie zu deuten, als 
atavistischen Riickschlag auf irgend einen thieriscben Ahn, ein 
Bestreben, welches fibrigens im Ganzen fehlschlug. 

Archly f. pathol. Anat. Bd. 170. Hft. 2. 1~ 
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Als erster Kliniker trat im Jahre t857 v. Ziemssen ~z an 
die aDgeborenen Muskeldefecte beran. Aber nicht deren Stadium 
als Selbstzweck butte ihn dazu bewogen; vie]mehr hatte er in 
2 Fs angeboreaen Brustmuskeldefeetes die gfinstige Gelegen- 
heit erblickt, zum ersten Male auf elektrischem Wege fiber die 
viel umstrittene Frage der speciellen Wirkungsweise der Inter- 
costalmuskeln~ die bei beiden Patienten unmittelbar unter der 
Hang lagen, Aufschluss zn schaffen. Die so erhaltenen gesultate 
zog v. Ziemssen zu einer Theorie des snbstantiellen Lungen- 
emphysems heran. Nach ihm verwertheten zahlreiche andere 
Autoren analoge Fglle yon Pectoralisdefect zur Nachprfifung 
seiner Resultate; so vet Allem Bgumler  s (schon 1860) in seiner 
bekannten Dissertation, weiterhin A. Eu!enburg 2r, Berger ~1, 
B. Fr~inkel a~, yon Noorden 95 u. k. 

t869 setzte Ebstein  :3 der electrischen Untersuchung eines 
Patienten mit partiellem Pectora]isdefect eiu anderes Ziel, n~im- 
lich dasjenige sich fiber die isolirte Function der noeh vorhandenen 
Clavieularportion des Muskels zu unterrichten; er konnte auf 
diese Weise bei deren Reizung ein Erheben der Schulter naeh 
oben und etwas nach vorn constatiren, ein Resultat, welches 
mit der yon Duchenne de Boulogne 15~ anfgestellten Behaup- 
tung vollkommen fibereinstimmt. Auch in diesem Sinne wurden 
yon weiteren Autoren F~lle von Muskeldefecten zu Untersuchungen 
verwerthet. 

Sparer beginnen die Milit~r~irzte den angeborenen Pectoratis- 
defeeten ihr Interesse zuzuwenden. Seit den 80er Jahren wurde 
wiederholt yon denselben die Frage ventilirt, ob solche Dienst- 
untauglichkeit bedingen, and im Ganzen negativ beantwortet 
(Paul ieky 1~ Overweg l~176 Azam und Casteret  ~ u. s. w.). 

1886 wies S t in tz ing  ~6 auf die Wichtigkeit der Unter- 
seheidung der congenitalen und der im Verlauf spinaler oder 
myopathischer progressiver Muskelatrophie aufgetretenen Brust- 
muskel-Defeete hin and stellte sich die Aufgabe, selbst bei 
mangelhafter Anamnese und doppelseigiger Affection, mggliehst 
precise Anhaltspunkte ffir diese Unterseheidung zu gewinnen. 
W/ihrend hier nun das Bestreben zu Tage tritt, zwischen Muskel- 
defect und Muskelschwund eine m6glichst scharfe Grenze zu 
ziehen~ f6rderte die 1899 erschiene Arbeit yon Erb ~ fiber einen 
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Fall yon beinahe vollsti~ndigem Cucullarisdefect ein fiberraschendes 
Resultat zu Tage, welches geeignet schien, diese Grenze zu ver~ 
wisehen. 

Er betrat nehmlich den Weg, der allein zu einer klaren 
Einsicht in die Pathogenese, in dasZustandekommen dercongenitalen 
Muskeldcfecte fiihren kann: er nahm als Erster die mikro- 
skopisehe Untersuehung sowohl der restirenden Theile des defecten~ 
als auch diejenige eines benachbarten, anschcincnd normalen 
Muskels vor, und zwar an intra vitam excidirten Stiickchen. 
Auf Grand seiner mit bewundernswerthem kritischem Scharfsinn 
an den mikroskopisehen Befund gekniipften Betrachtungen, welche 
welter unten eine eingehendc Besprechung erfahrcn sollen, ge- 
langte Erb zur Fragestellung, ob night in seinem Falle (und 
vielleicht in manchen sonstigen F/~llen von Muskcldefect) das 
Resultat eincr rudiment'Xren, station~ir gewordenen Form der 
progressiven Muskeldystrophie vorliegen m5ge? Die definitive 
Entscheidung stcllte er der spiiteren Beobachtung und Unter- 
suchung i~hnlicher Fiille anheim. 

Diese Untersuchungen sind in den seither verfiossenen 
13 Jahrcn fiberaus sp~rlich ausgefallen. 1891, auf dem 10. Congress 
fiir innere Medicin, demonstrirte Damsch 19 die mikroskopischen 
Pri4parate eines ad exitum gekommenen Falles von partiellem 
congcnitalem Pectoralis: und Cucullarisdefect, auf Grund welcher 
er mit Wahrscheinlichkeit das Endstadium einer frfihzeitig zum 
Stillstand gelangten Dystrophic annehmen zu kSnnen glaubte. 

Erst 1900 erschienen die mikroskopischcn Untersuchungs- 
resu]tate tines weitercn Falles; diesmal erhob der Autor, 
H. Sch]csinger  11~, einen Befund, auf Grund dessert er die 
Eventualit~it einer in fdihem Stadium stchen gebliebenen Dystrophic 
yon der Hand wies. 

1901 forderte Damseh ~~ in Ebs te in -Schwalbe ' s  ,Handbuch 
der praktischen Mediein :~ dringend zu weiteren pathologisch- 
histologischen Untersuchungen congenitaler Muskeldefecte anf. 
Somit dfirfte wohl die Publication vorliegender Arbeit erwiinscht 
sein. Fiir die Anregung zu derselben~ ffir die Ueberlassung des 
Materials, fiir das rege Interesse, das er meinen Untersuehungen 
entgegen brachte, spreche ioh meinem verehrten Lehrer, Herrn 
Prof. Dr. Ft. Egger,  meinen innigsten Dank aus. 

12 ~ 
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Der  Mi t the i lung  meiner  Ergebnisse  schicke ich einige kl inische 

Not izen  voraus,  welche gelegent l ich  in te rcur ren te r  E rk rankungen  

des Pa t ien ten  erhoben werden  konnten.  Er  such te  nehml i ch  im 

December  1895 wegen Lumbago  t r auma t i ca  das A m b u l a t o r i u m  

der  hies igen a l lgemeinen  Pol ik l in ik  auf, and kam ferner im 

W i n t e r  1 8 9 9 / 1 9 0 0  m i t  Ge l enk rheuma t i smus  und chroniseher  

Gastr i t is  auf  die in terne  Kl in ik  yon Prof. Dr. F t .  l~{f i l ler ,  dem 

ieh fiir die Uebe r l a s snng  der  damals  au fgenommenen  Kranken-  

gesehichte  bestens danke.  
Hilarius G., C, ementarbeiter, wurde 1833 geboren. Beide Eltern starben 

an uubekannter Krankheit; yon den drei Geschwistern ist eines verschollen, 
eins starb an Apoplexi% eins an einem tterzleiden. Die Frau des Patienten 
ist an.Pneumonie gestorben; yon seinen 8 Kindern start)ca 4 (an Kr~mpfen, 
an neuter Lungenaffection, an Halsbrgune, an einem Lungenleiden), die 
4: anderen sind gesund. 

Angeblieh war Patient nut einmal krank (Masern), bis zu seiner Er- 
krankung an h'aumatischer Lumbago, im December 1895. Damals wurde 
er mit faradischen Piuselungen und electriseher Massage ambulatorisch be- 
handelt, bei welcher Gelegenheit folgender Befund erhoben werden konnte 
(man yergleiche die beigegebene Skizze): 

Es f~llt sofort eine hoehgradige Differenz beider Thoraxh~ilften auf: 
die reehte Brusth~lfte ist gegenfiber der linken bedeutend abgeflaeht. Die 
Mammi]ls steht rechts hSher sis links und ist dabei gegenfiber der anderea 
hypoplastisch und pigmentarm. Der rechte Pectoralis major erweist sich 
als nur in seiner C]ay/icularportion vorhanden; die Sternocostal-Portion 
fehlt, sodass bier die Rippen n amittelbar unter der Haut abzntasten sind. 
Durch diesen Defect entbehrt die Achse]hShle ihres vorderen Abschlusses, 
so dass die Einsieht in dieselbe~ sowie der Anblick ihrer durch den Latissimus 
teres rosier gebildeten ginterwand bei leichter Abduction der Arme ohne 
Weiteres mSglich ist. 

Diese Abnormitfit sell yon Geburt an bestehen. Von einer Krankheit 
als deren Polge sic aufgetreten w~ire, ist nichts zu ermren. Auch bestebt 
keinerlei FunetionsstSrung, selbst nieht bei der schweren kSrperliehen Arbeit 
des Patienten. 

Von sonstigen Abnormit~ten desNuskelsystems fielen blitzartige Zuckungen 
auf, die sieh in folgenden Gebieten abspielten: Deltoideus, Serratus antieus 
major, Biceps und Triceps brachii, Pectoralis major. Weitere Defecte oder 
Atrophien fanden sich nicht. In der Sehultergegend und am Obersehenkel 
wies Patient einige Lipome auf. 

Als Patient 1899 wegen ehronischen polyarticul~ren Rheumatismus auf 
die interne Klinik kam, war ,~on den obenerw~hnten myoclonisehen Symptomen 
nichts mehr vorhanden. Dagegen finden wit die Sehlaffheit der Gesammt- 
museulatur besonders hervorgehoben. Die Thoraxdifformitgtt verhielt sich 
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ebenso wie 1895. Die Untersuchung der Brustorgane ergab normale Ver- 
h~iltnisse, bis auf die etwas leisen Herzt6ne. Auch die Abdominalorgane 
wiesen, bis auf eine chronisehe Gastritis, keine Besonderheiten auf. 

Nach zweimonatlicher Behandlung verliess Patient gebessert das Spiral 
und kehrte nach Hause zuriiek, we er im Laufe desselben Jahres plStzlich 
verstarb, nachdem er in den letzten Stunden fiber allgemeine, nicht loealisirte 
Sehmerzen geklagt hatte. Auf Verlangen yon Prof. E g g e r  wurde die Leiche 
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ins pathologische !nstitut fibcrgef/ihrt und deft vo~l Dr. W a n d el die Section 
vorgenommen. 

Diese ergab als Todesursache multiple, frisehe Apoplexien und ein frisehes, 
rechtsseitiges, intradurales gS~matom. Ferner bestanden: Myodegeneratio 
adiposa cordis, subperieardiale Eechymosen, Oedema et hypostasis pulmonum. 
Den uns interessirenden Muskelbefand aus dem Seetionsprotoeoll~ das mir 
mein Chef~ Prof. Dr. K a u f m a n n ,  ia dankenswerther Weise zur VerNgung 
stellte, gebe ieh in extenso wieder: 

Die kdiftige m~innliche Leiche (163 cm Lfmge, 48,68 kg Gewieht) zeigt 
geringes Fettpolster und im Allgemeinen gut entwiekelte Musculatur. Die 
Fossa supra- end infraelavieularis finder sieh namentlich reehts stark aus- 
gepriigt. Der r e e h t e  Muse. pector ,  ma j o r  ist nnr im oberenTheftvor- 
handen, und zwar als kr~ftiger Wulst his 3 Finger breit unter der Clavicula. 
Nut noeh einzelne blass% rosarothe Fasern~ vermischt mit gelben, ziehen 
abw~rts his in die Gegend der vierteu Rippe. Der r eeh te  P e e t o r a l i s  
minor  ist ein schmales, 15tug'Itches Dreieek yon gelblichem, fett~hnlichem 
Gewebe. an dem nut mit ~,Uihe die Zusammensetzung aus L&ngsfasern zu 
erkennen ist. Der l i n k e  P e e t o r a l i s  ma jo r  reieht herab bis zur vierten 
Pdppe, ist etwa 1�89 em dick und yon derbem, braunem 5Iuskelgewebe. Die 
unteren Partien zeigen hier und da waehsgeIbe Streifen. Linker P e c t o r a l i s  
m i n o r  inserirt an der 3. und 4. Rippe und bildet einen derben, nnr in 
den mittleren Partien yon gelben Fasern durehzogenen 5Iuskel. L i n k e r  
Del to ides  ist nur a~a der vorderen Partie kr~ftig entwicke]t; die hintere 
l~ilfte ist dfinn and yon blassgelbliehen Fasern durchzogen. L inks  zeigen 
ferner der ~,Iuscnlus i n f r a s p i n a t u s ,  besonders in den vorderen Partien, 
ebenso der Teres  m i n o r  and die vordere Partie des T r i ceps  starke, 
breite, gelbe Streifen~ w~hrend tier 3Iusc. e u e n l l a r i s  und beide S e r r a t i  
kr~ftig und yon anscheinend guter Beschaffenheit stud. 

Der knSeherne Thorax zeigte keine Abnormit~iten, bis auf eine knollige 
Verdieknng an der reehten Rippe. Die Zungenmusculatur wies auf dem 
Querschnitte viele gelb]iche Streifen auf. 

Zur mikroskopisehen Untersuchung wurde nun Material yon folgenden 
Muskeln entnommen: 

Peetoralis major .[} !inksreehts Triceps brachii } 
, minor Teres minor links 
,, major I Delto~deus, hint. Pattie 
, minor Infraspinatus 

Zunge. 

Ueberdies wurden aufhewahrt: das R/iekenmark und beide Plexus 
brachialis. Als Conservirungsflfissigkeit diente 5 procentige FormollSsunga). 

~) Untersucbungen yon t t au  ck ~59, d e r m i t  18 versehiedenen Flfissig- 
keiten experimentirte, haben gezeigt, dass das Fixirungs- and Conser- 
virungsmittel yon Einfluss auf das FasereaIiber ist. Im Sinne einer 



181 

U n t e r s u c h u n g  der  e n t n o m m e n e n  Muskeln .  
Die Einbettung erfolgte in Celloidin. Die Schnitte wurden 

z. Th. mit tt~matoxylin naeh H a n s e n  und Eosin, z. Th. mit 
dem van  Gieson ' sehen  Pikrins~ure-S~urefuchsingemisch ge- 
f~rbt. Es wurde fiberdies an Gefrierschnitten die Fettf/~rbung 
mit Sudan III angewendet. Als Controllpr~iparate dienten 
Sehnitte durch Muskeln gesunder, einem gewaltsamen Tode er- 
legener Individuen. Zur Untersuchung benutzte ieh Ze i s s  
Ocular 1, Objeetiv 3 und 7; zur Messung Le i t z  Ocularmikro- 
meter 2. Babel ergaben sieh nun folgende Befunde: 

I: B e f u n d e  an den r e c h t s s e i t i g e n  P e c t o r a l e s .  

a) P e c t o r a l i s  major .  
Es handelt um ein der restirenden Clavicularportion, welche 

bei der Obduction einen kr~ftigen Wulst darstellte, entnommenes 
Muskelst/iek. 

Die Priiparate machen zun~iehst den Eindruek normalen 
Muskels; es maeht sieh kdne auffallende Ungleichheit im Caliber 
der einzelnen Fasern bemerklieh; Lipomatose oder Vermehrung 
des interstitiellen Bindegewebes besteht nieht. Die Muskelfasern 
liegen dieht beisammen, verlaufen in para]lelen Bfindeln~ meist 
gerade gestreckt, nieht gewellt oder korkzieherartig. Eine Vaeu- 
olenbildung innerhalb der Fasern ist nirgends zu sehen, eben 
so wenig ein Zerfall in Fibrillen oder eine hyaline Degeneration. 
Die Querstreifung ist /iberall ausserordentlich deutlich. 

Dagegen stieht sofort die D[innheit der einzelnen Muskel- 
fasern in die Augen. Messungen an 50 Fasern (5 Gruppen yon 

Quellung wirken z.B. Mfiller~sche LSsung und physiologische Koch- 
salzlSsung, im Sinne einer Schrumpfung Zenker'sche und Flem- 
ming'sche LSsung. Pikrins~ure und Sublimat beeinflussen naeh 
Hauck das Fasercaliber am wenigsten. Formol steht jedoch in seiner 
Scala unmittelbar ~or jenon beiden Mitteln: es wirkt nar wenig st~irker 
zusammenziehend. Ueberdies benutzto Hauck lOprocent. L5sung in 
33 procent. Alkoho], meine LSsung --  5 procentig, w~sserig -- muss 
noch indifferenter sein. Immerhin sind die Abweichungen zwischon 
den mit Formol und den mit Mfiller'scher Flfissigkeit gehfirtetea 
Fasera (Er b gebrauchte ill seinem Falle letztero) nicht derartig~ dass 
bei den grossen Untersehieden zwisehen E rb's und meinen Messungea 
dig eventuellen kleinen Differenzen eine Relic spielen kSnnten. 
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je 10, mSgliehst zwanglos gew~ihlt) ergaben als Mittel ein Caliber 
yon 33 ~. Die Extreme waren 21, bezw. 52 ~. Des Gros der 
Fasern (80 pCt.) maass zwisehen 36 und 39 ~. Beim normalen 
Muskel betragen nach Erb 1~5 die Extreme 20, bezw. 80~; 
90 pCt. der Fasern messen zwischen 20 und 60 ,~). 

Es besteht ferner ein etwas fibernormaler Kernreichthum; 
stellenweise kurze Kernzeilen, allerdings sehr vereinzelt; die Ver- 
theilung der Kerne zeigt an versehiedenen Partien ziemlieh be- 
deutende Differenzen~ nirgends abet ist die Anordnung so ruhig 
uud gleichm~ssig, wie im normalen Muske|. Die Gef~sse zeigten 
keine VerS~nderung. 

b) Pec tora l i s  minor. 
Das bei tier Section als Pest. minor angesproehene schmale, 

l/~ngliche Dreieck yon gelblichem, fett~hn]ichem Gewebe, in dem 
nur mit Mfihe die Zusammensetzung aus L~ngsfasern zu erkennen 
war, erwies sich bei grfindlicher mikroskopischer Untersuehung 
als jeglicher Spur yon normalem oder pathelogischem ]~1uskel- 
gewebe entbehrend. Es bestand aus typisehem Fettgewebe, yon 
ziemlieh reiehlichen Gef/~ssen durchzogen, sowie yon Z~igen und 
Lamellen theils lockeren, theils mehr fibrilliiren Bindegewebes. 
We bei derartigen bandartigen Bindegewebsziigen der Argwohn 
entstehen konnt% ob es sich nicht vieHeieht um hochgradig 
atrophisehe Muskelfasern handeln mSge, da konnte dutch die 
van Gieson'sche F~rbung die bindegewebige Natur unzweifel- 
haf~ festgestellt werden. Eine gewisse parallele Anordnung der 
Bindegewebszfige ist stellenweise nicht zu verkennen und meg 
vielleicht die Andeutung einer Zusammensetzung aus Li~ngsfasern 
bei der m[kroskopischen Betraehtung erkli~ren. 

II. Befunde  an den l inksse i t igen  Pectora les .  

a) Pectora l i s  major. 
Der Peer. major, der makroskopisch als derbes, braunes 

Muske]gewebe imponirte, des nur in den unteven Partien bier 

1) Ich halte reich an die Zahlen E r b ' s ,  schon wegen des Vergleiches 
meiner Befunde mit denjenigen in seinem Falle yon ~{uskeldefect, 
darf aber nicht ~rerheimlichen, dass die verschiedenen Lehrbfcher der 
gistologie und auch neuere selbst~ndige Arbeiten ( S c h w a l b e  trod 
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und da wachsgelbe Streifen erkennen liess, zeigt einen diesem 
Bilde durchaus entsprechenden mikroskopischen Befund. 

Ohne als ganz gesunder Muskel angesproehen werden zu 
dfirfen, da eine, allerdings nieht betdichtliche Kernvermehrung 
(Kernzeilen bis zu 7, 8 Gliedern) an zahlreichen Stellen besteht, 
n~hert sich der Muskel immerhin der normalen Textur bedeutend 
mehr als die Clavicularportion des rechtsseitigen grossen Brust- 
muskels. Schon auf den erstea Blick fs auf, dass die Fasern 
durchschnittlich bedeutend dicker sind, als rechts. In der That 
ergeben die Messungen ein Mittel yon 37 ~ (gegentiber 33 
rechts). Die Extreme sind 26 and 65 ~ (rechts 21 und 52). 
95 pCt. der Fasern messen zwischen 20 and 60 ~, also ungef~hr 
die normalen Verh~ltnisse. 

Der Verlauf der Muskelfasern ist im Ganzen ein regelm~ssig 
gestreckter; nut an einzelnen Stellen herrseht ein schwach welliger 
Verlauf vor. Die Querstreifung ist durehweg ausserordentlich 
deutlich. Das interstitielle Bindegewebe ist nur schwaeh ver- 
mehrt, mit miissigem Kernreichthum; dagegen durchziehen einzelne 
Ziige yon Fettgewebe die untersten Partien des Maskels: diese 
bedingen offenbar die waehsgelben Streifen des makroskopischen 
Pr~iparats. 

b) Pec to ra l i s  minor. 

Dieser Muskel~ dessert makroskopisches Aussehen dem des Peer. 
major entsprach (er stellte einen derben Muskel dar, nur in den 
mittleren Partien yon einzelnen gelben Fasern durchzogen), zeigt 
auch unter dem Mikroskop die grSsste Uebereinstimmung mit 
letzterem. 

hueh hier Kernvermehrung: Zeilen his zu 9 und 11 Kernen 
kommen an mehreren Stellen vor; auch hier mgssig vermehrtes, 
nicht sehr kernreiches Perimysium; die fettfiihrenden Zfige sind 
dagegen bedeutend spiirlicher als im Peetoralis major. Verlauf 
der Muskelfasern und Querstreifung verhiilt sich wie bei letzterem. 
Das mittlere Caliber ist hier 41 ~; die Extreme 28 und 67 y,. 
Im Uebrigen ist hier die Gleichmiissigkeit in der Faserdieke 

~[ayeda 167, HalbanlSs~ Hauek 1~9) yon Erb's Zahlen u~d auch 
untereinander sehr verschiedene Daten fiber die normale Breite der 
~uskelfibriile bieten. 
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sehr ausgeprggt: } sgmmtlieher Fasern haben eine Breite yon 
39--52 :.. 

Ill. Befunde an den makroskopisci~ ver~inderten Musketn 
der l inken Schul te rgegend.  

Bei diesen ergab die mikroskopisehe Betraehtung im Alt- 
gemeinen fibereinstimmende Resu!tate, bis auf den Infraspinatus, 
der dutch einea welter unten zu erw~ihnenden Befund eine Sonder- 
stellung einnimmt; deshalb bedarf ec auch einer besonderen Be- 
sprechung, w~ihrend die Ergebnisse bei den fibrigen Muskeln 
zusammengefasst werden k6nnen. 

a) Tr iceps  braehi i ,  Teres  minor, Deltoides.  

Bei makroskopiseher Betrachtung zeigten bei der Autopsie 
die beiden ersten dieser Muskeln breite, weisse Streifen; der 
Deltoides war in seiner vorderen Partie krMtig entwiekelt, die 
hintere Partie war d/inn und yon blassgelbliehen Fasern dureh- 
zogen, aus ihr wurde das Material znr mikroskopisehen Be- 
arbeitung entnommen. 

Sehon der erste Bliek durehs Mikroskop auf die Pr•parate 
1/isst erkennen, dass wit es mit krankhaft ver~nderten Mnskeln 
zu thun haben mfissen. Vor Allem maeht sieh die sehr hoch- 
gradige Ungleiehheit der Faser-Volumina bemerkbar; dann aueh 
ihr durehsehnittlieh geringes Caliber. Als Beispiel seien die 
Faser-Messungen am Delteideus eitirt; sic ergeben nehmlieh ein 
Mittel yon 32 ~. Die Extreme betragen 15 and 52 p, start 
normaliter 20 und 80. Unter 20 ~ maassen 8 pCt. der Fasern; 
zwischen 20 und 30 ,,. : 32 pCt.; zwischen 30 und 40 : 40 pCt; 
zwisehen 40 und 50 : 16 pet.; fiber 5 0 : 4  pCt. s~mmtlieher 
Fasern. 

Noeh mehr als ihre Dieke weieht yon der Norm die An- 
ordnung der Fasern ab. Im Ganzen langgestreckt und ziemlich 
streng parallel nebeneinander liegend, erweisen sic sich sehon 
auf dem L~ngsschnitte als mit allzu zahlreiehen ihnen gleieh- 
geriehteten Bindegewebszfigen untermisch~; auf Quersehnitten 
wird das Bild viel prS.gaanter. Man sieht eine ungewShnlieh 
engmasehige Felderung des Gesiehtsfeldes dureh allenthalben sehr 
kleine Faserbiindelehen yon einander seheidende Z~ige des Peri- 
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mysium internum. Dasselbe ffihrt in seinen grSberen Z/igen 
sp[irliche unver'Xnderte Gefiisse und sehr reiohliches 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 Kernanh~ufung. Die Fasern selbst liegen bei weitem 
nicht so enge beisammen wie im normalen Muskel. Der Faser- 
querschnitt ist iiberall deutlieh polygonal, die Ecken scharf, 
nicht abgerundet. Die Faserstructur weist im Ganzen ausser- 
ordentlich scharfe Querstreifung auf. Nirgends Vacuolen, Spalt- 
Bi]dungen, Fasertheilungen oder dergleiehen. Dagegen stellenweise 
entschiedene Vermehrung der Muskelkerne: Zeilen yon 7, 8, 9 
Kernen. Endlich sei erw~hnt, dass das Caliber derselben Fibrille 
oft Irregularit~ten zeigt, Einschn/irungen und dann wieder spindel- 
fSrmige Auftreibungen. 

b) I n f r a sp ina tu s  (vergl. Tafel II). 

Von diesem erw/ihnt das Seetionsprotocoll, dass er, be- 
sonders in seinen vorderen Partien, starke gelbe Streifen zeigte. 

Die Erwartung, dass diesem vedinderten grSberen Aussehen 
ein abnormes mikroskopisehes Bild entsprechen wiirde, bestiitigt 
sich vollauf. Der durchaus pathologische Befund weist z. Th. 
schon bei den DeltoYdes-u. s. w. Pr~paraten sichtbare Abwei- 
chungen yon der Norm auf, jedoch weiter gediehen (oder, objectiv 
ausgedrfickt, st/irker ausgeprSJgt ). Daneben aber ein neuer, 
hSchst interessanter Befund: derjenige hypertophischer Fasern. 

Die Ungleicheit in der Dicke der Muskelfibrillen ist eine 
ganz hochgradige. Als Paradigma seien die Messungen einer 
Gruppe yon 10 Fasern an einer besonders hoehgradig afficirten 
Stelle angef/ihrt: 10, 7, 18, 52, 18, 31, 83, 57, 39 und 117 p. 
Die normalea Zahlen variiren nach der bereits erw~ihnten Auf- 
stellung von Erb zwischen 20 und 80 p, wobei zu bemerken 
ist, dass die Grenzwerthe 70, 75, 80 hSchst selten erreicht werden. 
Zahlen wie 83 und 117 p repr~sentiren schon eine bedeutende 
Hypertrophie. Den gar nicht seltenen hypertrophischeu Fasern 
ist aueh die relativ hohe Mittelzahl des Fibrillenealibers, n~m- 
lich 53 p, zuzuschreiben. Es maassen nehmlich unter 20 p : 7 pCt. 
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der Fibrillen; zwisehen 20 und 40 ~ :23  pCt.; zwischen 40 und 
60 �9 42 pCt.; zwischen 60 und 80 ~ : 23 pCt. ; fiber 80 ~ : 5 pCt. 
Withrend normalerweise 90 pCt. der Fasern zwisehen 20 und 60 
messen, sind es hier blos 65 pCt.; absolut subnormale Werthe 
finden sieh bei 7 pCt. der Fasern (ungeffihr wie beim Delto~des); 
besonders auff/illig ist die grosse Zahl der 60 ~. iiberschreitenden 
Fasern: ganze 28 pCt., w~ihrend es de norma im extremsten 
Falle 10 pCt. sein diirften. Diese 28 pCt. spreohen meines Er- 
aehtens noch mehr ffir hypertrophische Vorgiinge im Muskel, als 
das Vorkommen tier relativ zahlreiehen das absolute Maximum 
der normalen Faser fibersehreitenden Fibrillen. Die grSsste 
Muskelfaser wies eine Dicke von 117, die dfinnste eine solehe 
yon 7 ~ anf. 

Die Fibrillen liegen viel loser zusammen, als im normalen 
Muskel; die Querschnitte sind jedoeh zum Theil noch deutlich 
polygonal, haben indessen nut bei den diinnsten Fasern scharfe 
Eeken. Bei den gr5sseren, besonders aber den hypertrophischen, 
sind letztere abgerundet; zahlreiche Fasern mit hochgradiger 
Hypertrophie weisen sogar einen ganz kreisrunden Quersehnitt 
auf. Es wurde vergebens naela Vaeuolen-Bildung, nach Faser- 
theilung nnd Spalt-Bildung gefahndet. Auf dem Liingsschnitte 
weisen einzelne Fasern, die beim Deltoi:des beschriebenen Un- 
regelm~ssigkeiten des Contours auf. Im Ganzen yon glattem 
und wenig wellig gebogenem Verlaufe, haben sie fast fiberall 
sehr deutliehe und sehSne Querstreifung, auch die hypertrophischen 
Fibrillen; die Querstreifung konnte ieh weder feiner noeh breiter 
als normal finden. L~ngsstreifung ist nirgends deutlich. Die 
Muskelkerne sind vermehrt: es kommen Zeilen bis zu 12 Kernen 
vereinzelt vor; solche yon 6--9 sind h~iufig zu treffen. 

Erheblich vermehrt ist das interstitielle Bindegewebe: das 
Perimysium internum durchzieht in massenhaften und breiten 
Zfigen den Muskel, ihn in zahlreiche und kleine FaserbfindeI 
trennend; fast fiberall ist es reichlich fettffihrend, stellenweise 
sogar geradezu als lipomatSs zu bezeiehnen. Die in die Faser- 
bfindel eindringenden Septen sind bedeutend breiter als normal; 
fiberall findet sich in ihnen eine diffuse Kernvermehrung, stellen- 
weise eine circumscripte, betri~ehtliche Kernanh~ufung. 
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IV. Befund  an der  Zunge. 
Von dieser war beider Obduction wegen der auf der Schnitt- 

fl~che sichtbaren zahlreichen gelben Streifen Material zur Unter- 
suchung entnommen worden. Letztere ergab jedoch, abgesehen 
yon einer etwas iibernormalen Durchsetzung mit Fettgewebe, 
keine Abweichung vom Bilde gesunder Zuagenmasculatar. 

Fassen wit nun der Uebersichtlichkeit halber die soeben 
skizzirtea Ergebnisse in mSg|ichster K~irze zusammen, so ergiebt 
sich folgendes 

R~sum5 der  vom Norma len  a b w e i c h e n d e n  Befunde.  

A. R e c h t s s e i t i g e  Brus tmuske ln .  
a) Pec tora l i s  major  (nur in seiner Portio clay. vorhanden). 

1. Geriages dnrchschaittliches Caliber der Faser. 
2. Vermehrung der Muskelkerne. 

b) Pec to ra l i i s  minor.  
Absolnter Defect. 

B. L i n k s s e i t i g e  B r u s t m u s k e l n .  

a) Pec to ra l i s  major.  
1. Vermehrung der Muskelkerne. 
2. M~issige Vermehrang des interstitiellen Bindegewebes. 
�9 % Vermehruag des Fettgewebes, stellenweise. 

b) Pec to ra l i s  minor.  
1. Vermehrung der Muskelkerne. 
2. M~issige u des interstitiellen Bindegewebes. 
3. Vermehrung des Fettgewebes, stellenweise. 

C. Makroskop i sch  ver~nder te  Muske ln  der l i nken  
S e h u l t e r g e g e n d .  

a) Tr iceps  brachi i ,  ToteS minor ,  Del to ides .  
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. Yermehrung des Fettgewebes. 
6. Stellenweise Irregularit~ten im Fasercontour. 
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b) I n f r a s p i n a t u s .  

1. Hoohgradige Ungleichhei t  im Faservolumen.  

2. Hypertrophische Muskelfasern in ziemlich grosser Zahl. 

3. Bedeutende Vermehrung der Muskelkerne. 

4. Bedeutende Vermehrung des interst i t ie l len Bindegewebes;  

s tark vermehr ter  Kernreich~hum desselben. 

5. Bedeutende Vermehrung des Fettgewebes.  

6. Steilenweise I r regular i ta ten  im Fasereontour.  

Vor Al lem interess i r t  uns nun die Frage, ob und in wie 

fern meine Befnnde in diesem Falle yon congenitalem Muskel- 

defect mi~ denjenigen der, wie bereits erwahnt,  reeht sparliehen 

bisherigen Untersueher  in andern Fal len / ibereinst immen. ich  

werde somit die Ergebnisse yon E r b ,  D a m s c h  nnd S c h l e s i n g e r  

resnmiren and im Anschlusse daran die Conelusionen wiedergeben, 

zn welchen sie dureh ihre Untersuehungen gelangten. 

L Fa l l  grb  -~ (1889). 

Ein 20jghriger Bauernsobn, dessen ganze Familie gesund ist, speeiell 
keine ~hnliehe Abnormitiit aufweist, sueht wegen eigenthfimlioher, seit dem 
12. Lebensjahre bestehender, nervSser Ersebeinungen die l~teidelberger 
medieinisehe Klinik auf. (Von Zeit zu Zeit treten Anf~ille yon Sehl~frigkeit 
auf~ die 1--2 Tage dauern, yon Sohlaf- und Appetit!osigkeit gefolgt sind. 
in den letzten Jahren aueh Abnahme des Gediichtnisses and der Auffassungs- 
kraft. Seit einem halben Jahre will er Zuekungen bemerkt haben, durch 
welohe der Kepf bald naeh der elnen, bald naeh der andern Seite bewegt 
wird, aueh Zueken um den Nund; er kann nieht ruhig sitzen~ muss 5fters 
aufstehen.) In der glinik wird ein doppelseitiges~ fast  vollsffmdiges 
Fehlen des Cueallaris e0nstatirt; mittelst miautiSser palpatoriseher und 
elektrodiagnestiseher Untersuehung l~sst sieh nehmlieh feststellen, dass yon 
den anscheinend in tote versohwandenen Muskeln links 2, reehts noeh 1 
sehmales B~ndel erhaIten sind. Wann die eigenthgmliehe Deformiti~t seiner 
Sehultern entstanden ist, weiss weder Patient noeh sein Vater zu sagen. 
Bemerkt wurde sio zuerst im zwSlften Lebensjahre dureh seinen Schneider; 
es fiel ferner auf, dass er sieh auf dem Felde beim Arbeiten auffallend tier 
bfieken musste und sehwere Lasten nieht so gut heben konnte, wie andere. 
Das sell sieb allm~ihlieh versehlimmert haben, besonders seit dem 19. Lebens- 
jahre, so dass er in der Verriehtung sehwerer Arbeitsn erheblieh behi~dert 
war; besonders mfihsam war es ihm, sehwere Gegsnstiinde hoeh, z. B. auf 
seinen Kopf, za heben. Sonst keine Sehw~eheerscbsinungem Die 3 er- 
haltenen hIuskelbfindel reagiren auf den faradischen and galvanischen Strom 
in ~rollkommen nermaler Weiss, bei directer and indirecter Reizung, sogar 
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mit auffal!ender Leiehtigkeit, und sind dadurch ganz besonders leieht zu 
demonstriren. Keine Spur ,~on EntartungSreaetion. Keine fibrill~ren 
Zuekungen. Die Deltoide~' sind auffallend stark entwiekelt, erseheinen ge- 
radezu wie hypertr0phiseh. 

Konnte nun Erb die Diagnose zwar ,~ollkommen sicher auf doppel- 
seitigen Defect des Caeullaris stellen~ so war er sich dennoch darfiber nieht 
im Reinen, ob es sieh bier um ein "Jen Geburt ,~orhandenes, also ange- 
borenes vSlliges Fehlen der meisten Bfindel beider Cueullares, oder um 
eine wirkliche Erkrankung des Muskels handle, - -  also ob um einen 
paihologischen Process oder eine angeborene Missbildung. In der ttoffnung, 
sieh Attfschluss zu verschaffen, excidirte er aus dem oberen restirenden 
B/indel des linken Cncullaris und gleichzeitig aus dem linken, anscheinend 
normalen Deltoideus je ein ~Iuskelst/iekchen behufs genauer histologiseher 
Untersuehung, die er naeh tt~rtung in Mfil ler 'seher Flfissigkeiti), Cello- 
idineinbettung and Hgmatoxylin-Eosinf~rbung vornahm. Er fund nun: 

1. am M u s e a l n s  c u c n l l a r i s :  

a) sehr erhebliche gleiehm~ssige Hypertropie der Fasern 

bis 39 ~ - -  0 pCt. 
40--59 /J. - -  2 pCt. 
60--79 ~t - -  6 pCt. 
90--99 ~ - -  18 pCt. 

100--119 lJ. - -  54 pCt. 
120 u. mehr - -  20 pCt. 

92 pCt. aller Fasern messen fiber 80 ,% 
sind also dicker, als die jeweils zu be- 
obachtenden grSssten Fasern in nor- 
malen ~/Iuskeln. Nur 8 pCt. messen 

unter 80 p.! 

Maxima 130--165 p., ]~Iinima 35--50 ~; es fehlen somit sowohl 
ganz auffallend dicke ~asern, wie sie bei Dystrophie oft ,zor- 
kommen (z. B. 200 ~), als auch a~rophische. 

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

e) Faserl~agsschnitte zeigen gttt erhaltene, abet sehr feine Quer- 
streifung, an vielen Fasern feine L~ngsstreifung. 

d) Erhebliche Kernvermehrung ; Kernzeilen his zu 20--30--36 Kernen ! 
e) Keine YacuolenbiIdungen, Spaltbildungen; wahrscheinlieh auch 

keine Fasertheilungen. 
f) Geriuge Vermehrung und etwas gesteigerter Kernreichthum des 

interstitiellen Bindegewebes. 
g) Gef~sse ohne Besonderheiten. 
h) Nirgends Fetteinlagerung. 

2. am Muscu lus  d e l t o i d g u s :  

a) Im Ganzen relativ dicke Fasern, yon nicht ganz so gleichm~ssiger 
Dicke, wie im Cueullaris. 

1) Ygl. Fussnote auf S. 180--181. 
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his 39 p . -  I pCt. 44 pCt. a l lo t  Fasern erreiehen die 
4 0 - - 5 9  ~ - -  37 pCt. Grbsse zwisehea 60 u. 80 ~ (ira nor- 
~0--79 ~,. - -  44 pCt. malen Muskel 10 pCt.), and 18 pCt. 
80--99 y. - -  13 pCt. gehen noch darfiber hi~aus (ira nor- 

100--119 ~ - -  5 pCt. malen ~Iuskel keine). 
3faxima 105--115 ~, Minima 30--40 /*~ yon sehr dieken und 
sehr dfinnen Fasern kana nicht die Rede sein. 

b) GewShnliche Mosaik der Faserquerschnitte. 
c) Querstreifung fiberall vorhanden, an vielen Fasern L~ngsstreifung. 
d) Kernreichthum etwas vermehrt. Kernzeilen yon 6--8 Kernen. 
e) Keine Vacuolenbildungen, Spaltbildungen, Fasertheilungen. 
f) Bindegewebe etwas vermehrt und etwas kernreicher, als normal. 
g) Gefiisse obne Besonderheiten. 
h) Nirgends Feffeinlagerung. 

Bei Be~raehtung der Cucullarispr~parate fiel nun E rb die Aehnlichkeit 
derse]ben mit denjenigen auf, die er im ~er]auf seiner bekannten fr~iheren 
Untersuchungen fiber die Tbomsen ' sebe  Krankheit ~5~ nnd fiber die Dys- 
throphia muscuIorum progressiva I56 gewonnen batte. Nit ersteren war die 
Aehnlichkeit so gross, dass Erb  gesteht, er wi:irde sich nicht getrauen, 
die beiderseitigen Prapsrate sicber yon einander zu unterscheiden. Dieselbe 
Faserhypertrophie, Abrundung der Fasern und Kernvermehrung hier, wie 
dort; bei den Thomsen ' schen  Nuskeln ist allerdings die Bindegewebs- 
entwicklung vielleieht etwas geringer, ferner finden sich in ihren Fasern 
Vacuolen, wogegen Spaltbildungen g~inzlich fehlen. 

Die Analogie mit den Pr~paraten yon juveniler )Iuskelatrophie war 
ebenfal]s bedeutend, nur dass bei letzterer die Fasern neeh etwas ab- 
gerundeter, etwas welter aus einander liegend befunden wurden, das 
Bindegewebe etwas reiehlieher and kernreieber, als in dem vorliegenden 
Falle, ferner, wenn aueh ziemlieh spiirlieh, Spalt- and Vacuolenbildungen 
vorhanden waren, kuch war neben der Hypertrophie doch aueh die Un- 
gleichheit der Fasern grbsser, es waren mehr ganz atrophisehe Fasera 
darunter. Dennoeh muss aueh naeh diesen Vergleiehen g r b  bekennen, 
dass die histologisehe Untersuehung allein zu einer sieheren Unterseheidung 
nieht ausreiehe. 

Was dan Deltoideus anbelangt, so ersehien es dem Aator fraglieb, ob 
derselbe ganz normal sei; ein gewisser Grad yon ttypertrophie semen ibm 
auch in diesem ~Iuskel zu bestehen, welebe Ausebauung er mit der Dieke 
der Fasern, der Kernvermebrung in denselben, dem etwas reiehlieher 
kernhaltigen Bindegewebe, endlieh der kliniseh hervortretenden Hyper- 
trophie des I)eltoideus begr~indet. Diese Hypertropbie sprieht er jedoeb 
a]s einfaehe Gebrauehshypertrophie an, in Folge der beim Heben des 
Armes wegen des Feblens des Cueullaris ges~eigerten Inanspruehnahme 
dos DeItoideus. Demgegenfiber seheinen ibm die Ver~inderangen im 
restArenden Cucullaris-Bfindel fiber das 3Iaass des bei einfaeher Gebrauchs- 
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hypertrophie zu Erwartenden hinaus zu gehen~ obgleich ja ohne Zweife~ 
die Th~tigkeit dieses B/inde]s in einem sehr gesteigerten ]gaasse beim 
Heben des Armes in Anspruch genommen war. 

Anderseits scheinen Erb  die Ver~nderungen in den Pr~paraten doch 
aueh nicbt der Art, dass sie ohne Weiteres als die Folge eines patho- 
logischen Vorganges angesehen werden kSnnten, welchem ein grosset TheiI 
des ~Iuskels zum Opfer gefallen und nur dies eine Bfindel noeh entgangen 
w~re. ttierffir fehlen alle Zeiehen yon Atrophie odor Degeneration der 
Fasern (Vacuolen, Spaltbildungen, erhebliehe Bindegewebswucherung, 
Fettzellenwucherung); auch kommen einfache Faserhypertrophien mit 
Kernvermehrung unter so verschiedenen Umst~nden vor, dass eine Deutung 
derselben nieht leicht ist. Immerhin muss Erb  die ~[Sglichkeit einer 
auf pathologisehen u beruhenden Entstehung seiner mikroskopischen 
Befande zugeben~ da fast identisehe Bilder be ide r  Myotonio und gewissen 
Stadien der progressiven Muskelatrophie "r 0bwohl er also bei 
vorsichtiger Erw~gung der VerhMtnisse zu einer definitiven Entscbeidung, 
ob ein eongenitaler Entwicklungsfehler odor das Resultat eines spfiteren 
patbologischen Processes ~/orliege, nicht gelangen kann~ dr~ngt sich ihm 
dennoch die Frage auf, ob es sich nicht in seinem F a l l e , -  und vielleieht 
auch in einem Theil der ana]ogen Muskeldefecte, besonders im Pectoralis 
major und minor - - ,  nur um eine r u d i m e n t ~ r e  F o r m  der  D y s t r o p h i a  
m u s c u l o r u m  p r o g r e s s i v a  handle, um eine Form, we das Leiden zu- 
n~chst nur 1 oder 2 Muskeln ergriffen habe und dann stationar geworden 
sei. Das klinische Bild (galtung der Schultern, Massenhaftigkeit des 
Deltoideus) erinnerte ausserordentlich daran; gleichwohl lehrte die genauere 
Untersuehung, dass alle Muskeln, die sonst bei der Dystrophie sehr frfih 
und regelmassig yon dem Leiden betroffen werden (Pectorales, Latissimi, 
Lendenstreeker, Supinatores longi), hier vollkommen frei waren. Trotzdem 
hielt es Erb  ffir mSglich, dass das Leiden einmal zun~ehst im Cucullaris 
beg~nne und sich hier ffir l~ngere Zeit loealisire; obwohl er also vom 
klinisehen Standpunkt nichts dagegen einzuwenden h~tte~ dass der Cucul- 
laris bier an Dystrophia museulorum erkrankt sei, so muss or, bei aller 
Aehnlichkeit, welehe die Pr~parate seines Falles mit den Muskeln aus ge- 
wissen Stadien der Dystrophie bieten, dennoch die Frage a]s eine offene 
betrachten nnd derea Beantwortung sp~teren Untersuchungen fiberlassen. 

IL F a l l  D a m s c h  19 (1891). 

Am 10. Congress ffir inhere ]gediein zu Wiesbaden konnte D a m s e h ,  
der Anregung E rb ' s  Folge leistend~ histologisehe Pr~parate eines weiteren 
Falles ,congenitaler" ~Iuskeldefeete demonstriren; leider beschr~nken sich 
seine Mittheilungen auf das knappste Maass, was um so bedauerlieher ist~ 
als die zugleich angekfindigte uusffihrlichere Publication nieht erfolgte. 

An einem 32j~hrigen, an mit tterzfehler complicirter Pneumonie ge- 
storbenen Patienten fehlten die Sternocostalportion des Pectoralis major 

Archi~ f. pathol. Anat. Bd. 170. Hft. 2. 13 
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dexter und ein Theft des gleichseitigen Cucullaris. Die restirende Clavi- 
ea]arportien des Pectoralis major war hypertrophisch. Diese Abnormit~t 
bestand unverandert seit fr/ihester Kindheit, hatte aber nie die kSrperliche 
Leistungsfi~higkeit beeintr[iehtigt. 

Der reehte Fiusc. cucullaris sah makroskopiseh gran, fisehmuskel~hnlich 
aus, sein Dickeadurchmesser war (mit links verglichen) auf weniger als die 
Hiilfte reducirt. - -  Die Erkrankung war nicht gleichm~ssig vertheilt: der 
obere Theft des }Iuskels war nur in geringem Grade afficirt; auch im 
unteren, grSsseren Thefle waren noch einige rSthliehe, ann~hernd normal 
aussehende Inseln erhalten, die nach H~irtung in ~ / i l l e r ' s che r  Flfissigke~t 
deutlicher hervortraten. 

Am reehten Muse. pectoralis major Iiess das restirende Clavicular- 
bfindel bei sonst normalem Aussehen eine erhebliche Dickenzunahme er- 
kennen; veto sternocostalen Theile war die obertl~ehliehe Sehicht dutch 
festes~ fibrSses Gewebe ersetzt, die tiefere zeig~e ein dem beim Cueullaris 
beschriebenen analoges Verhalten. 

Es ergab die mikroskopische Untersuchung folgende Befunde: 

1. G e s u n d e  M u s k e l n  l i nks .  
Vereinzelte h:~pertrophisehe Fasern, z. Th. zerkl/iftet. Vacuolen in 

kleiner Zahl. Umschn/irte B/indel. Bindegewebe und Kerne normal. 

2. K r a n k e  ~I t tskeln  r e c h t s .  

a) H y p e r t r o p h i s c h e  P a r t i e n .  Sehr viel erheblichere ttypertrophie 
einzelner Fasern, his zum Vierfaehen des Durehmessers bei sehr unregel- 
m~ssigem Quersehnitte und abgerundeten Eeken. - -  Die dieksten Fasern 
ohne Querstreifung~ mit deutlicher L~ngsstreifung und welligen Contouren. 
. -  Vacuolen. - -  Bindegewebe und Kerne normal. 

b) A t r o p h i s e h e  P a r t i e n .  Fasern in versehiedenem Grade der 
Atrophie, ohne fettige Degeneration, ohne Querstreifung. - - Z e r f a l I  in 
L~ngsstreifen. - -  Vacuolen. - -  Alle noch vorhandenen Fasern in fett- 
f/ihrendes Bindegewebe eingebettet. - -  Daneben LSngsz/ige kernreiehen 
Bindegewebes. - -  Gef~sse zum Theil o b l i t e r i r t . -  In den am meisten 
affieirten Theilen sind die ]~iuskelfasern dureh regelm~ssige Z/ige yon Fett- 
zellen ersetzt~ alas Bindegewebe erheblieh vermehrt. 

3. A l l e  f ib r igen  3It tskeln.  Makro- nnd mikreskopisch gesund. 

Auf Grund obiger Befunde kommt D a m s c h  zum Sehlusse, class wahr- 
seheinlieh die ,congenitalen Defecte" wenigstens zum Theft das Endstadium 
einer fr/ihzeitig zum Stfllstand gelangten Dystrophie darstellen. 

Nebenbei sei erw~hnt, dass zur Erh~rtung letzterer Behauptung 
D a m s e h  zugleieh einen 47j~hrigen Patienten ~orstellte, bei dem die seit 
fr/ihester Kindheit unver~ndert bestehende Defect-Bildung eine grSssere 
inzahl  soleher Muskeln betraf, die erfahrungsgem~ss yon der Dystrephie 
mit Vm-liebe befallen werden. Es fehlten nehmlich: 
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1. Beiderseits die Sternocostalportion des Pectoralis major; nut  links 
einige Fasern verschont. 

2. Beiderseits partieller Defect des oberen Cucullarisabschnittes. 
3. Beiderseits partieller Defect des clavieularen Theiles des Sterne- 

cleidomasto[deus. 
4. Beiderseits Defect des Latissimus dorsi, rechts total, links kleine 

Reste. 
5. ]~[ehr oder weniger beeintriichtigt: ~Im. rhombo~dei~ Longissimus 

dorsi, supra- und infraspinatus. 

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

III. F a l l  S c h l e s i n g e r  115 (1900). 

Ein 64j~hriger Patient mit ]inksseitigem Defect der Portio stemo- 
costalis musculi pectoralis majoris und des Peetoralis minor (welcher an- 
geblieh nach einer linksseitigen Brustfellentzfindung entstanden sein sell), 
kommt zur Obduetion. Diese ergab einen in den oberen Partien engen, 
gegen die ]~ypochondrien zu sich allm~hlieh erweiternden Thorax; die 
Knorpel der  3., 4. und 5. Rippe sprangen links stark vor, die Fossa in- 
fraelavicularis sinistra war auffallend finch. u linken Musculus pector. 
maj. fehlte die ganze Sternocostalportion, so dass nur die Clavicular- 
Portion vorhanden war, welche abet nicht m~chtiger war, als die ent- 
sprechende Portion des rechten M' pector, maj. Ferner fehlte der linke 
M. pectoralis minor vollst~ndig. An der fibrigen, sorgf~ltig pr~parirten 
Thoraxmuscu]atur waren keine Abnormit~ten wahrnehmbar~ nut war am 
~L peetoralis major der rechten Seite zwisehen seiner Sternal- uud Sterno- 
clavicular-Portion ein 1�89 Querfinger breites Interstitium, welches naeh aussen 
sich allm~hlich verschmiilerte; dieses Interstitium entsprack dem Knorpel 
der 2. Rippe. 

Die im Laboratorium yon O b e r s t e i n e r  vorgenommenen mikro- 
skopischen Untersnchungen ergaben an den Pectorales ,vollst~nd!g nor- 
malen Befund". ,Urn sicher zu gehen, '~ sehreibt der Autor, ,habe ich 
eine grSssere Zahl yon Controllpr~paraten durehmustert und beim Ver- 
gleichen mit dem yore pathologischen Falle stammenden Pr~paraten keine 
Abweichung yon der Nvrm gefunden, insbesondere keine erhebliehen 
GrSssenunterschiede der Muskelfasern oder abnorme Dfinnheit derselben, 
keine wesentliche Kernvermehrung oder Zunahme des interstitiellen Ge- 
webes2' Es w~re sehr erwfinscht gewesen, dass S e h l e s i n g e r  die Resul- 
rate seiner Untersuehungen nicht in so fiberaus knapper Form wieder- 
gegeben h~tte, besonders weil er ja zu einem yon Erb und Damsch  
abweichenden Ergebnisse kommt. Seine Conclusion lautet nehmlieh: ,Ein 
derartiges Verhalten Wfirde nicht ffir eine in einem frfihen Stadium stehen 
gebliebene Dystrophie sprechen." 

13" 
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Sehen wir nun yon diesem Falle mit negativem Befunde 
ab und ziehen wir Parallelen zwischen den 3 F~llen, in welchen 
sich thats/~ehlich Ver~nderungen in der Textur theils der defecteD, 
theils benachbarter Muskeln fanden~ so mfissen wir zugeben, 
dass yon einer Uebereinstimmung, wie sic Erb zur Aufstellung 
einer ,,rudimentiiren Form der Dystrophi~ musculorum 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 f/~llen: wiewohl 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 nnd jenen 
Pr~paraten nicht; ieh erinnere an die geringere Abrnndung, an 
das geringere Auseinanderliegen der Fasern bei den Defect- 
Pr~paraten, ferner an die auffallende Gleiohm~ssigkeit der Fasern, 
an das nicht besonders reichliche und kernreiche Bindegewebe, 
an die relativ geringe Zahl ganz atrophischer Fasern. - -  Den 
benaehbarten Deltoi'deus konnte Erb zwar nicht als normal an- 
sprechen, musste sieh jedoch fiir eine blosse Arbeitshypertrophie 
entscheiden. 

Bei Damsch treffen wit nun schon sehr betri~chtliche Ab- 
weiehungen veto Befunde Erb's, allerdings so sehr im Sinne 
einer Uebereinstimmung mit den Bildern der Dystrophic, dass 
der Autor das Endstadium letzteren Processes als in seinem 
Falle wahrscheinlich vorliegend annimmt, - -  w~hrend eigentlich 
aus der Erb'schen Arbeit die viel bedeutendere Analogie seiner 
Befunde mit denjenigen bei der Myotonia congenita sich auf- 
drS~ngt. Jetzt begegnen wit einer ganzen Reihe neuer patho- 
]ogischer Details, die bei Erb z. Th. nicht erwi~hnt, z. Th, aus- 
dr[ieklich als nicht vorhanden bezeichnet sind. Als solche seien 
genannt: in den gesunden Muskeln der linken Seite Zerkliiftung 
yon Fasern~ umschnfirte Bfindel, 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 L~ngsstreifen, Lipomatose, Vacuolen, Obli- 
teration yon Gefi~ssen, erhebliche Bindegewebswueherung u. s. w. 

Nun zu meinem Falle! Hier werden die Bilder ganz 
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andere, die Bertihrungspunkte mit den Ergebnissen der Unter- 
suchungen yon Erb und D a m s c h  fiberaus sp~rliche. Vorerst 
ist mikroskopisch der complete Defect des Pectoralis minor 
nachgewiesen, w~ihrend D a m s c h  in den scheinbar fehlenden, in 
Wirklichkeit als atrophisch zu bezeichnenden Partien des Cucul- 
laris und Pectoralis major seines Patienten noch Muskelfasern 
in verscbiedenen Graden und Arten des Zerfalls finden konnte; 
im Falle Erb  wurde leider die Untersuchung nicht auf die 
fehlenden, eventuell atrophischen Partien des Cueullaris aus- 
gedehnt. W~ihrend bei Damsch  die Untersuchung des restirenden 
Clavieular-Biindels des grossen Brustmuskels eine erhebliehe 
Hypertr0phie einzelner Fasern bis zum Vierfachen ihres Durch- 
messers ergab, bei sehr unregelm~ssigem Quersehnitte, abge- 
rundeten Ecken, mangelnder Querstreifung, deutlieher L~ings- 
streifung, welligen Contouren, Vorhandensein yon Vacuolen - -  
war in meinem Falle im entspreehenden Biindel nichts dergleichen 
zu sehen, denn ausser durehschnittlich geringem Caliber und 
Vermehrung der Muskelkerne bet das Bild keinerlei Abnormit~t. 
Allerdings war in Damsch ' s  Falle das Clavicularbfindel stark 
hypertrophisch, in meinem nieht. Ebenso gross ist der Gegen- 
satz zu dem restirenden Cueullarisb[indel Erb ' s  mit seinen 
92 pCt. gleichm~issig hypertrophischer Fasern. 1) 

Ferner zeigte die linksseitige (nicht defeete) Brustmuseulatur 
bei D a m s c h  vereinzelte hypertrophisehe Fasern, Zerklfiftung, 
Vacuolen, umschniirte B S n d e l , -  daffir bei mir Vermehrung 
der Muske]kerne, des interstitiellen Bindegewebes und des Fett- 
gewebes. 

Ohne Parallele, weder bei E rb ,  noch bei D a m s c h ,  sind 
endlich meine Befunde an einer makroskopisch ver~inderten Muskel- 

1) An dieser Stelle mSehte ich daran erinnern, dass wir die Alters- 
diffeL'enzen zwischen den Patienten yon Damsch und Erb und dem 
meinigen bei diesea Yergleichen nicht ganz ausser Acht lassen d/irfen. 
gaben doeh die Untersuehungen Hauck's 159 u. A. bewiesen, welch 
grossen EinfIuss das Alter nebst dem indi,~idue]len Ern~ihrungszustande 
auf die Caliber-u der Fasern ausfiben. Daran werden wit 
unwillkfirlieh erinnert, wenn wit auf der einen Seite die Patienten 
~r Erb and Damsch (jung, 20 bezw. 32 Jahre alt) mit, auf tier 
andern diejenigen ,~on Schlesinger  and mir (alt, 64 bez. 67 Jahre) 
ohne compensatorische g~pertrophie der ,zorn Defect verschont ge- 
bliebenen Partien finden. 
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gruppe der tinken Sehultergegend (der Defee~ sass rechts!), und 
gerade sie tragen am tiefsten den Stempe] des Pathologischen, Dank 
ihrer diversen ausgepr~gten Abnormit~ten des Faser-Volumens, 
Fasercontours, Bindegewebes, Fettgewebes u. s .w. Eine Sonder- 
stellung nimmt der Infraspinatus ein mit seinen hypertrophisehen 
und aueh hochgradig atrophisehen Fasern und seiner stellenweise 
eolossalen Ungleichheit im Faser-Volumen. Dass dieser Befund 
jedoch nicht den Gedanken an eine Dystrophie im gebr~uchlichen 
Sinne erwecken kann, seheint 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 ~ massen), 
finden sich nut 5 pCt, die das die Grenze des Normalen repr~- 
sentirende Maass yon 80 ,~ iibersehreiten. Von den bei Dys- 
trophie hi[nfigen excessiv dicken Fasern yon bis 200 ~ ist bier 
gar nieht die Redo: das Extrem ist ja 117 ~. Endlich fehlen 
Vaeuolen und Spaltbildungen. 

Es dr~ngt sieh nun die Frage auf: welchen Schluss ge- 
statten meine Ergebnisse?, - -  und ieh muss gestehen, dass deren 
Beantwortnng mir ausserordentlieh sehwer fSJlt. 

Vorerst li~sst sich der Naehweis, ob es sieh am total fehlenden 
Peetoralis minor um eine wirkliche Aplasie oder am ein Zu- 
grundegehen in Folge des an andern Muskeln siehtbaren patho- 
logischen Processes handle, an Hand des absoluten Mangels yon 
Muskelfibrillen nicht entseheiden: denn wie leieht ist es denkbar, 
dass dieselben im Verlaufe dieses Processes versehwunden seien, 
- -  um so mehr als wir es ja mit einem 67js Greise zu 
thun haben, Damsch jedoeh seine Untersuchungen am Peetoralis 
eines 32j~hrigen Mannes vornahm. KSnnte nieht die Krankheit, 
der ein Muskel zur Zeit der Geburt sehon so zum Opfer gefallen 
war, dass er sieh bei Inspection, Palpation, event. Elektrisirung 
als congenital fehlend documentirte, im Laufe des Lebens aueh 
den letzten Rest contraetiler Substanz zum g~inzliehen Ver- 
sehwinden gebracht haben? 

Und ferner, entspricht der erhobene Muske]befund irgend 
einer wohleharakterisirten Muskelerkrankung? Eine Entscheidung 
darfiber wage ich nieht zu fs sondern g]aube das Resultat 
meiner Untersuehungen mit grSsster Reserve folgendermaassen 
formuliren zu kSnnen: 
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Bei einem Falle  seit f rf ihester  K indhe i t  bes t ehenden ,  
s t a t ioner  geb l iebenen  Defects der S te rnocos ta lpor t ion  
des r ech ten  Pec to ra l i s  major ,  sowie des Pec tora l i s  
minor  derse lben Seite,  erwies sich eine l~eihe yon 
Muskeln des Schul te rg i i r te l s ,  - -  und zwar auch der 
andern  Sei te  --~ mikroskopisch ,  z. Th. auch makro-  
skopisch,  z. Th. auch k l in isch  a]s e rk rank t .  Die mikro- 
skopischen pathologischen Charaktere sind- D[innheit der Fasern, 
Hypertrophie yon solchen, Vermehrung der Muskelkerne, u 
mehrung und abnormer Kernreichthum des interstitiellen Binde- 
gewebes, Unregelm~ssigkeit im Contour yon Muskelfibrillen~ Ver- 
mehrung des Fettgewebes. Makroskopisch waren einzelne dieser 
Muskeln dutch Dfinnheit und Einlagerung gelblicher Streifen 
gekennzeichnet. Endlich sei daran erinnert, dass 1895 in 
folgenden Muskelgebieten myoklonische Zuckungen constatirt 
wurden: DeltoYdeus, Pectoralis major, Triceps und Biceps braehii, 
Serratus anticus major. Bedauerlicher Weise wurde bei der 
Obduction yon den beiden letzterw~hnten kein Material ent- 
nommen; auch sind sie im Sectionsprotocoll unerw~hnt geblieben. 

Miissen wir uns nun anch ohne Weiteres gestehen, dass die 
bisherigen mikroskopischen Untersuchungen schon in Folge ihrer 
geringen Zahl nicht geeignet sind, in gew[inschtem Maasse Klar- 
heit in die Yrage der angeborenen Muskeldefecte zu bringen, 
so darf nicht ausser Acht gelassen werden, dass yon einer 
kritisehen Durchsicht der reichhaltigen casuistisehen Literatur 
immerhin recht verwerthbare Anhaltspunkte fiir die Auslegung 
dieser sp~rlichen Befunde, sowie auch aprioristische Fingerzeige 
ffir 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 w~re an die Beantwortung einer Frage zu denken, 
welche schon Erb's  Scharfsinn aufgeworfen hatte, als er zu er- 
mitteln suchte, ob die yon den Autoren beschriebenen Muskel- 
defecte vielleicht mit besonderer Vorliebe diejenigen Muskeln 
betr~fen, welche auch yon der Dystrophie zuerst und mit Vor- 
liebe befallen werden, so class sich auf diese Weise etwa die 
richtige Deutung erg~be. 
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~Nach dem ihm vorliegenden literarischea Materia]e war das 
nicht der Fall, - -  wobei Erb selbst bemerkt, dass dieses ziem- 
lich sp~rlich gewesen sei; er kam nehmlich zu fo]gendem Er- 
gebnisse: ,Es trifft allerdings zu ffir die Pectorales, welche be- 
sonders h~ufig und g~nz in der Weise wie bei Dystrophie defect 
oder ~trophisch gefanden werden; abet yore Latissimas dorsi, 
vom Delto~deus, yore Serratus anticus major, yore Supinator 
!ongas and anderen hierher zu rechnenden Muskeln ist kein 
Fehlen beschriebea and kommt jedenfalls nur sehr selten vor, 
so z. B. ein Fall yon Fehlen des Quadriceps femoris." 

Eine •achpriifung dieses Satzes an Hand einer m6gliehst 
vollst~ndigen Berficksichtigang der Casuistik hat reich zu einem 
anderen Resultate geffihrt, wie aus der welter unten mitgetheilten 
Tabelle hervorgeht. Ich habe darin alle diejenigen Fglle yon 
Muskeldefecten gruppirt, die ich in der Literatur ausfindig 
machen konnt% wobei ich reich allerdings auf die Skelet- 
muscnlatur beschrs Die schwierige und sehr eontroverse 
Frage der congenita|en Augenmuskel-Defecte als Ursache der 
congenitalen Ptosis, fiber die yon ophtha]mologischer und neuro- 
logischer Seite eine sehr reichhaltige Literatur existirt, liess ich 
unberiicksichtigt, da ein Eingehen auf dieselbe den Rahmen 
dieser Arbeit fiberschreiten wiirde. Eine gate Orientirung fiber 
diese Frage giebt anter Anderem die auf einem sehr reichlichen 
Material fussende Arbeit yon KunnlG~ 

Ferner liess ich die in maneher Beziehung eine Sonder- 
stellung einnehmenden congenitalen Diaphragmadefecte bei Seite; 
deren Casuistik hat bereits eine erschSpfende Zusammenstellung 
erfahren in den Arbeiten yon Lacher  ~61 and Thoma 168, die 
sich um das Stadium dieser hSehst interessanten Anomalie ver- 
dient gemaeht haben~ 

SelbstverstS~ndlieh sah ich auch g~inzlich ab yon den sog. 
,inconstanten 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 F~lle yon Defeeten an 
den Pectorales habe ich nach dem speeiellen ,Typus" der Ano- 
malie, d.h. naeh der mannigfachen Combination des Befallen- 
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seins des kleinen, sowie der beiden Portionen des grossen Brust- 
muskels, r u b r i c i r t , -  einerseits wegen der sehr grossen Zahl 

der publicirten F/iile (kommt sie doch beinahe derjenigen aller 
/ibrigen Muske]defecte gleich), - -  anderseits auch, weil ein 
Blick auf die Tabelle lehren kann, wie gewisse , ,Typen" des 
Pectoralisdefects 5beraus h~ufig wiederkehren, gleichsam als die 
Norm innerhalb der Abnormit~it zu bezeichnen wiiren, w~ihrend 
andere Combinationen als grosse Seltenheiten, ja als Unica im- 
poniren. 

Ich faad Defecte beschrieben an folgenden Muskeln: 

I. Pec to ra les :  102 F~lle, and zwar: 

P. cIavic. 6 F~lle (Cruvei lh ier  cit. bei 68~ Gruber  4~ [2 FAlle], 
Gruber 46, Nuhn 9~, Quain-SharpeylOS). 

P. s t e rnocos t .  20 F~lle (Betz ~, Damsch ~9 [~ F~lle], Flesch ~, 
F r i ckh5f fe r  3~, ttofmannSS~ Hyrt l  6s [2 F~lle], I s r ae l  7~, 
King ~G, Kredel  ~9, L insmayer  83, ]~Iacalister 87, Nuhn 9~, 
Nunng~ Pau l i cky  I~ Quain-  Sha rpey  1~ l~ieder 11~ 
Young  '~, Bessel-Hagenl~). 

Pct. maj. 2 F~l]e (Eu lenburg  ~6, Geipe139~ u 
Pct. rain. 3 F/tlle (Flesch 31 [2 F~lleJ, Gruber~5). 
P. clay. -b- Pct. miu. 1 Fall (Barkow cit. bei 128). 
Pct.  maj. q-- min. 26 F~lle (Azam u. Castere t  a, Barrs  cit. bei 84, 

Benar io  s ,Berger  l~,Bowman 15,Brans u. Kredel  ~6, Cohn ~8, 
Deshayes  21, E i chho r s t  :t, Greif  4~ [2 F~l]e], Gut tmaun ~s, 
gaecke l  ~9, Kahler  ~, Kal ischer  ~, Kaiser  ~a, L i t t l ewood  s~, 
Magaire  9~ ~ a t u r a  9~, Preu ~6~ [auch Kausch~J, Souques  ~--~, 
S t i n t z i n g  l~s, Thomson ~ [3 Fallej, Zimmermann~aS). 

Port io s ternoc.  -b Pct. rain. 36 F/tile (Azam u. Casteret  ~, 
B~umler  ~, Barrels ~, Bergerg~ Berger  ~, Damsch ~~ Eb- 
s te in  :~, E u l e u b u r g  :~, Fr~nkel  ss, F r o r i e p ~  g y r t l %  
J o a c h i m s t h a l  6~ [auch Kalischer~t], K i r s chbaum u. de 
Muut iug  ~, Kobler  ~, Magaire~O~ Noorden 95, Overweg ~oo, 
Pe ipe r  '~ [auch Greift~J, P r iuz  ~~ [2 F~lle], Po land  TM, 
Pulawski  ~~ Rieder  1~ [2 F~lle], Rfickert ~ ,  Sch les inger  ~ 
[3 F~.lle], Schmidt  ~ ,  Seitz ~ ,  Sklodowski  TM, Stintzingl"~6~ 
Yeo ~t~, Z iemssen  ~t [2 F~lle], Bing. 

Pect. maj. u. rain. rechts ,  P. st.-c, u. pct. rain. l inks  1 Fall 
(v. Noorden~S). 

Ferner :  n icht  rub r i c i r t  ~) 6 F~lle (Deshayes  -~, H u t c h i n s o n  ~, 
S a c h s ~  Seitz ~-~ Terseu  ~~ [2 F~lle]. 

~ Weft mir weder im Original noch in ausffihrlichen Referaten zug/inglich. 
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II. Cuct~llar is :  18 F~lle (Damsch 19 [2 F~lieJ, Erb ~, E a l e n b u r g  ~s, 
@ruber cir. bei 74, Hal le  t t  sl, H e n l e %  K r e d e l  s~, L imbe c k  s2' 
L i n s m a y e r  ss, ~ [ aea l i s t e r  ss, ]~I'Whinney2s, ~iaturaSJ~ Quain  
cit. bei 88, SSmmer ing  cir. bei 89~ S t ange  lss, u  eit- 
bei 74, Woodl~S). 

[IL Se r r a tu s  a n t i c u s  maj.:  14 Fglle (Bar re l s  s, Bruns  u. Krede l  is, 
Ge ipe t  3~, @reif ~ ['2 F~lle, einer auch bet Peiperl~ H~ek eD 9, 
KalischerT~, LinsmayerSa~ Ottog~ P i e r i n g  1~, Poland~O4~ 
Pa]awski~. ~ R i e d e r  TM [2 F~lle]): 

IV. Q u a d r a t a s  fern.: 16 F~lle ( A l b i n u s ~  Be l lamy 7, @ruber 4su.~9 
[9 Fiille~, t t a l l e t t %  5 [ a c a l i s t e r  s6, MeekelgS; ]~Iorton s~, Tur-  
nerla% 

V. OmohyoXdeus: 8 F~lle ( C h e s e l d e n  lz, Gruber  5~ [4 Falle], l t a l l e t t  Gt, 
Krede l  sl, Meeke193, Ot to% Schul tze  1~9, SchweglllS). 

VL S e m i m e m b r a n o s u s :  7 F~lle ( G i l l s %  Gruber  55, L o s c h k e %  
Soaza~2a: S p e r i n o  ~t, S y m i n g t o n  ~:~, TurnerS~).  

Vii. B a u c h m u s k e l n :  4 F~lle ( F r S h l i c h  sS, @uthrie ~, H e n d e r s o n %  
Parker~Ol). 

VIII. Gemel l i :  4 Fiille ( G r u b e r  s~, lgecke l% Mor ton% Turner~a4). 
IX. De l to ideus :  4 Fiille (Geipe l  s", Grnbe r  4~, (}ruber% Ottos9). 
X. L a t i s s i m u s :  4 Fiille (Damseh 1~, Runn ~, L i n s m a y e r  ss, P e i p e r  1~ 

[auch Gre i f%) .  
XI. S t e r n o c l e i d o m . :  3 F~lle (Damseh ~s, Krede l  sI, Stange~:S). 
XII. R h o m b o i d e i :  3 F~lle ( # a r t e l s  s, Damseh ~, LinsmayerSa).  
XIII. Supra -  u. I n f r a s p i n a t u s :  3 F~lle (Be t tmann  TM, Da, msch ~s, 

GeipelaS). 
XIV. B iceps  br.: 3 Fiille (Geipe l  ss, JoesselrO~ )IaealisterSS). 
XV. Kl. t t a n d m n s k e l n :  2 F~lle (Fromontas~ Prinz~~ 
XVL Quadrie.  fern.: 2 F~]le ( D r a c h m a n n ~  FfirstneraS}. 
XVII. P l a t y s m a :  "2 Fiille (Remak ~as, ZinniaS). 
XVII!. Extens .  ca rp i  uln.:  2 Fglle (Gruber  ss, TurnerlaS). 
XIX. L o a g i s s .  dors i :  1 Fall (Damsch~% 
XX. S u p i n a t o r  long. :  1 Fall (HenleS% 
XXL L e v a t o r  scap.:  1 Fall (LinsmayerSS). 
XXII. I n t e r c o s t a l e s :  1 Fall (SeitznS). 
XXIII. G e s i e h t s m u s k e l n :  1 Fall ( Isra~lr i ) .  
XXIV. G a s t r o e n e m i u s :  1 Fall (Gruber~) .  
XXV. S u b e l a v i a s :  1 Fall (FlesehS'). 
XXVI. T r i ceps  b rach i i :  1 Fall (GeipelaV). 
XXVIL B r a c h i a l i s  int . :  1 Fall (Geipela% 
XXVIII. Glu tae i :  1 Fall (~IortonS~). 
XXIX. Extens .  dig. Vpropr . :  I Fall (Gruber~Z). 
XXX. F l e x o r  dig. subl.  1 Fall (Fleseha~). 
XXXI. S ty lohyo~deus :  1 Fall (GunnY% 
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Aus der Tabelle geht vor Allem (in Uebereinstimmung mit 
dot Meinung ]~rb's) das gewaltige Ueberwiegon der tt~ufigkoit 
der Brustmuskeldefecto fiber diejenige der Defectbildungen an 
anderen Skeletmuskeln horvor.1) Nun mag ja die Pr~ponderanz 
zum Theil darin eine ungezwungene Erkli~rung finden, dass der 
Pectoralisdefect intra vitam ebenso deutlich zu erkennen ist, als 
auf dem Tische des Obducenten, dass sich somit hior die FSlle 
aus der klinischen und der anatomischen Praxis summiron, was 
bei den Gemelli, dem Quadratus femoris, den Rhombo[dei u. s.w. 
natfirlich nicht dec Fall ist. Ferner treibt sehr oft die ganz 
hochgradige Verunstaltung des Thorax den Patienten odor dessen 
AngehSrige zum Arzte, was bei Muskeldefecten yon geringerer 
kosmetischer Bedeutung nicht zutrifft, ist demnach dieses riesige 
Plus zu Gunsten des Pectoralis-Defectes cure grano salis zu 
nehmen, so steht immerhin lest, dass die Brustmuskeln die 
Pr~dilectionsstolle ffir congenitale Muskeldefect~ sind; das ergiebt 
sich z.B. Worm man nur die am Leichenmaterial erhobenen 
Befunde horanzieht, ferner auch durch cinch Vergleich der Zahl 
der Defectbeobachtungen an den Pectorales (102) mit derjenigen 
an dem am n~chsth~ufigen befallenen Cucullaris (18) und dem 
Serratus anticus major (14), deren Abwesenheit ja obenso ver- 
unstaltcnd wirkt, wie diejenige der Brustmuskeln. Die letzt- 
erw~hnten Muskeln, die ja eine Pr~dilectionsstello ffir die Dys- 
trophio reprSseatiren, nehmen beide, entgegen der Ansicht E rb's, 
auch in der HSufigkeitsskala der Defectbildungen eine hervor- 
ragende Stelle ein. - -  Ferner vermisste Erb in der ihm zur 
Vorfiigung stehenden Literatur Defecte des Latissimus, Delto[dcus, 
Supinator longus; ich land von den beiden ersteren je 4, yon letz- 
torem nur 1 Fall beschrieben. Zu dem yon Erb citirten Falle 
yon Fehlen des Quadriceps ist seit seiner Publication nut ein 
weiterer hinzugekommen. 

Im Ganzen l~sst sich also sagen, dass d ie  c o n g e n i t a l e n  
3 l u s ke l de f e c t e  am h~uf igs ton  e in ige  d e r j o n i g e n  Mu s k e l n  
b e t r e f f e n ,  die hgu f ig  und  f r / i hze i t i g  bei D y s t r o p h i a  

1) Von dor absoluten It~iufigkeit der Brustmuskel-Defeete mag folgende 
Angabe Schlesinger's ~I5) einen Begriff geben: er sah auf der 
Sehr6tter'sehen Klinik in Wien b.ei einem Krankenmateria] yon rund 
54000 Patienten 5 Fiille, also etwa einen auf 11000 Kranke. -- 
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mus~ulorum progress iva  zu Gruncle zu gehen pflegen, 
Bedeutencl abgeschw~oht wird abet die Bedeutung dieser Con- 
statirung dadurch, dass man bereehtigten Zweifel hegen darf, 
ob bei den yon anatomiseher Seite beschriebenen F~llen nicht 
etwa auch F~flle erworbenen Muskeldefectes mit untergelaufen 
sind. Besonders gilt dies ftir die Literatur aus der Zeit, we 
yon Dystrophien noeh I~ichts bekannt war; ob fibrigens der 
moderne descriptive Anatom den Gedanken an eine solche bei 
derartigen Anomalien stets gegenw~rtig haben mag? Immerhin 
muss gesagt werden, dass auch anatomisehe Beobachtungen tiber 
Muskeldefeete bei •eugeborenen vorliegen, wobei also obiger 
Einwand wegfs --  z.B. die F~lle Ri icker t  11~, Fr iekhSffer  ~ 
U. S. W. 

Es lohnt sieh aucb~ aus der Literatur die F'5.11e yon an- 
geborenen Defecten ganzer Muskelgruppen herauszusuehen. Ob- 
wohl viel selteuer als die isolirten Muskeldefeete, haben sie 
doch ein hohes theoretisches Interesse, well sie vorwiegend 
solehe Muskelcomplexe betreffen, die als typisehe Localisationen 
der Dystrophie bekannt sin& Einen solehen yon Damseh 19 
beobaehteten Fall habe ieh bereits auf S. 191 fi wiedergegeben: 
Defecte am Peetoralis maj., Cueullarls, Latissimus u. s. w. 
Kredel  8~ besehreibt angeborenes doppelseitiges Fehlen der 
Cueullares, Sternocle~domasto~dei, Omohyo~dei und Sternoeostal- 
portlonen der Pectorales majores bei einem lOj~hrigen M~dchen. 
Geipel 39 sah ein kleines M~dehen, bei dem folgende Muskeln 
his auf wenige Rudimeute fehlten: Delto~deus, Supra- und In- 
fraspinatus, Serratus maj., Peetoralis maj., Biceps, Triceps, 
Brachialis. L in smaye r  88 hat einen Fall yon Mangel der beiden 
Serrati ant. maj., der mittleren und unteron Cueul]arisportionen, 
der Pars sternocostalis bolder Peetorales majores, der RhomboZdei, 
nebst Minderentwicklung des Latissimus dorsi undLevator scapulae 
als congenital gedeutet; a]lerdings wird man bei Durchsicht 
seiner Arbeit darfiber, ob nicht beim 67j~hrigen Patienten eine 
abgelaufene progressive Dystrophie vorgelegen habe, getheilter 
Ansicht sein kSnnen. Die Combination yon Pectoralis major, minor, 
Rhombo[deus, Serratus ant. maj. sah Bar te ls  6. Diejenige: 
Peer. maj., Cucullaris fand sieh im Falle, den Damsch  ~9 seinen 
mikroskopischen Untersuehungen zu Grunde legte; bei einem 
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von Matu ra  91 beschriebenen Falle fehlt dazu noch der Poet. 
minor. Nunn 97 sah den Defect des Pectoralis major mit dem- 
jenigen des Latissimus dorsi vergesellschaftet. Bei dem von 
Seitz 11~ publicirten Falle yon Mangel des ]inken Pectoralis 
minor, der linken Sternocostalportion .des Peetoralis major und 
der Intercostales an der linken vorderen Brustwand waren La- 
tissimus und Serratus antieus major sehr sohwach entwickelt. 
Relativ h~ufig sind Peetoralis und Serratusdefecte zusammen 
beobachtet women (je einmal yon Bruns  und Krede l  16 
Po land  TM, Fror iep  ~7, Kal is  chef  7~, P u l a w s k i  TM, g a e e k  el % 
zweimal yon R i e d e r m ) ;  bald fehlten bless die moisten, 

ba ld  alle Zacken des Serratus; im Falle yon P o l a n d  TM war 
iiberdies der Obliquus abdominis externus yon NabelhShe an 
sehnig. Ein Unicum repr~sentirt der Fall IsraSl ' s  ~, we 
Pectoralisefeet mit Gesiehtsmuskeldefecten einherging; hier 
dr~ngt sich die Analogie mit dem ,,type facio-seapulo-hum~ral" 
yon L a n d o u z y - D S j e r i n e  auf. Ebenfalls alleinstehend ist eine 
Beobachtung yon Prinz 1~ we der Defect zugleich Pectoralis, 
Thenar und Itypothenar betraf; letztere sind zwar im Allge- 
meinen bei myopathischer Muskelatrophie im Gegensatz zur 
spinalen unbetheiligt, jedoch in mehreren F'~llen aueh befallen 
gefunden worden. 

Bei der Durehsicht dieser combinirten Formen yon Muskel- 
defeeten muss es ohne Weiteres auffallen, dass sich sozusagen 
alle diese Combinationen im Rahmen der ,,Dystrophiemusculatur" 
bewegen, und man wird sich kaum der Versuehung erwehren 
kSnnen, hier mehr als eine bless zufs Co[ncidenz zu ver- 
muthen. 

Haben wir bisher aus der Art der publicirten Fs von 
Muskeldefecten Anhaltspunkte ffir die Auffassung derselben als 
Endresultat eines nach seinem Ablaufe stations gebliebenen 
pathologisehen Processes gesueht, so m/issen wir jetzt derjenigen ~ 
Thatsachen gedenken, die zu Gunsten der entgegengesetzten 
Anschauung sprechen: der Anschauung nehmlich, class jene 
Defeete als einfache angeborene Missbfldungen zu betraehten 
seien. In diesem Sinne fiillt schwer ins Gewieht die gewaltige 
Zahl der Beobaehtungen, we Missbildungen aller Art, bald ver- 
einzelt, ba]d zahlreioh, neben den congenitalen Defecten vor- 



204 

handen waren. Ganz auffallend und hSchst interessant ist aber 
das besonders h/tufige Wiederkehren ganz bestimmter Miss- 
bildungen bei bestimmten Muskeldefecten, welches die Ver- 
suchung nahelegt, yon typischen Begleitmissbildungen der be- 
treffendea Muskelanoma]ie zu reden. 

Bei dem hgufigsten Muskeldefect, demjenigen an den Pec- 
torales, ist es vor kllem eine wohl charakterisirte 5 i i s sb i ldung  
der H a n d ,  nehmlich Syndaktylie mit Schwimmhautbildung 
und Verkfimmerung der Phatangen: dieselbe fand ich nieht 
weniger als 14real beschrieben (Po land  TM, S t i n t z i n g  I~s, 
Berger  H, Hofmann  ~, Bruns  und Krede l  ~6, Bena r io  s, 
Sk lodowsk i  TM, G u t t m a n n  's, Pe ipe r  I~ (such Greif4~), 
Young 14~, T h o m s o n  ~a~, Kalischer~4), (such Joach ims -  
thal6"), P r eu  1~ Aberchrombie l ) .  In einem weiteren Falle 
(R i t t e r  ~ )  fief der Arm in einen einzigen Finger aus, in einem 
andern (Li t t le  cir. b. ~o~) bestand intrauterine Amputation des 
Vorderarms. 

Ebenso sind K n o c h e n d e f e c t e  am Thorax ,  die oft zu 
Lungenhernien Anlass geben, eine hgufige Begleiterscheinung 
des Peetoralisdefectes: wir treffen sie in 15 F/~llen erw~hnt 
(Sei tz  ~', F ro r i ep  37, Fr iekhSffe r  ~4, P u ! a w s k i  ~~ Volk- 
m a n n  TM, Haeokel  ~9, SchlSzer  1'3, Thomson  1~, 3 Fs 
von R i e d e r " ,  Sch les inger  1~, l~ied ~~ Ri t t e r  ~:~, BartelsG). 

In dritter Linie kommen die A n o m a l i e n  der  Wirbels~ule, 
meist reine Skoliose, deren Convexitgt sowohl nach der defeeten, 
als nach der gesunden Thoraxseite gerichtet sein kann, seltener 
Kyphoskoliose oder gar blosse Kyphose; ich konnte 14 F/~lle 
zusammenstellen (Hofmann  65, Kalis cher  7~, (auch Joaeh ims-  
thaleS), S k l o d o w s k i  TM, Fr ickhSf fe r  ~, Haeckel  ~9, P r e u " ,  
Ebs te in  ~, Greif  4~, (2 F/~lle), Bgumle r  ~, v. Noorden  95, 
Sei tz  ~ ,  P u l a w s k i  ~~ Kredel~S). 

In 10 Fgllen wird ferner Verkfi rzung oder  Atrol~hie 
des Arms  der betreffenden Seite hervorgehoben, und zwar yon 
St in tz ing~S) ,  Berger~'), E u l e n b u r g  senior'S), HofmannSa), 
Bruns  und Krede l~) ,  Benar io  s), Gut t m a n n  ~s), Ka l i sche r  ~), 
Z i m m e r m a n n  ~s) und Preu~~ - -  

Zu den h/~ufigeren Begleitmissbildungen des Brustmuskel- 
defects kann man noeh fo]gende rechnen: Anoma l ion  der 
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Scapula ,  und zwar theils Hypoplasie derselben, theils deren 
Itochstand, die sogenannte Sprengel 'sche Difformit~t (9 F~lle: 
Haecke l  sg, Rieder  1~~ Pulawski l~  Greiff  ~, Brans  and 
Kredel  ~6, Barrels  6, Sch les inge r  1~5, Ka l i scher  TM, Preu~~ 
F l u g h a u t - B i l d u n g  zwischen Thorax und Oberarm (10 F/~lle: 
Bruns  und Kredel  1G, Benar io  ~, G u t t m a n n  ~s, Ka l i scher  74, 
Pulawski  1~ Rieder  TM, Schmidt  1~7, Z immerm ann  ~5, Sklo-  
dowski TM, Preu~~ - -  bei den beiden letzten Fi~llen war die be- 
treffende Missbildung nut andeutungsweise vorhanden); vSlliges 
Fehlen d e r M a m m a ,  bez iehungsweise  Mammi l l a  der ab- 
normen Brustmuskelseite (8 F~lle: Fror iep  37, K a l i s c h e r  ~ 
(auch JoachimsthalSg),  Seitz ~9, King ~6, 2 F~lle yon 
Thomson 13~, Greif  ~2, Riedl~ 

Weitere Bildungsan0malien sind, ohne bei Pectoralisdefecten 
h~ufiger vorzukommen, dennoch in mehreren Fs der letzteren 
zur Beobachtung gelangt. So fanden Haecke159, R ieder  n~ 
Seitz ~9 and Krede179 eine f iberm~ssige Kr i immung der 
Clavicula;  M e d i a n l a g e r u n g  des t te rzens  besehrieben Azam 
und Castere t  ~, Sch les inger  ~5 and (in 2 Fi~llen) Rieder  ~1~ 
--  Mehrmals sah man bei defecter Brustmusculatur in derselben 
Region eine Entwicklung fiberzi~hliger Muskeln.  Gruber  ~ 
beschreibt einen Muse. interclavicularis anticus digastricus und 
einen ){use. sternoclavicularis antieus bei fehlender Portio clavi- 
cularis des Pectoralis maj.; Berger  ~1 und Eu lenburg  2~ fanden 
bei Defect der Portio sternocostalis die aceidentelle Portio ab- 
dominalis vor. - -  Hemia t roph ie  des Gesichts  beobachteten 
S t in tz ing  128 und Bar te ls  6, massenhafte Naevi  vasculos i  
Schles inger  '1~, und IsraS17k - -  Mit E n t w i c k l u n g s -  
s tSrungen des Gehirns mSgen die yon Berger  1~ und 
Schmid t  ~ beobachteten Fi~lle yon Pectoralisdefect einher- 
gegangen sein; beim 9j~hrigen Patienten des ersteren Autors 
bestand sogenannte ,,congenitale Bulb~rparalyse ~', eine Ent- 
wicklungshemmung des bulbi~ren Articulationsentrums; der 
6ji~hrige, yon Schmid t  untersuchte Knabe wies seit der normalen 
Geburt doppelseitige Abducens- und Facialisl~hmung auf, nebst 
StSrungen des Hypoglossus. 

Je eine Beobachtung liegt vor fiber die Combination des 
Pectoralisdefects mit folgenden Missbildungen: Hemia t roph ie  
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des KSrpers  (Berger~) ,  A n o m a l i e n  der Ha l svenen  
(Graber~6), Onychogryphos i s  (Benar io  8), l~[anus yarn nnd 
Pes equ inus  (Geiloel""), P o l y m a s t i e  (Azam~), endlich einer 
complicirten ~ i i s sb i ldung  des Ges i eh t s  (Isra~lT'}. 

Die Dm'chmusterung, die wir an den als Paradigma an- 
genommenen F/illen yon Pectoralisdefect vorgenommen haben, 
wird m~n mit demselben Resultate mit den publicirten F~tllen 
sonstiger Muskeldefecte anstellen. Auch hier sehr h~ufig Com- 
bination mit Bildungsanomalien aller Art. Nut wenige seien 
als Beispiele angef/ihrt. 8o komrat einmal neben doppelseitigem 
angeborenem Cucullaris - - ,  Sternocloidomasto/deus ~ ,  0mo- 
h y o X d e u s -  und Pectoralisdefect eine G a u m e n s p a l t e  vor 
(Kredel~) .  Ein ander Mal ist cengenitaler Mangel des Serratus 
mit At res ia  ani vag ina l i s ,  R i p p e n -  und hXreuzbein-Defect  
vergesellschaftet ( P i e r i n g ~ ) .  Bei Defect der Thenarmuseulatur 
sind i iberzghl ige  L u m b r i c a l e s ,  bei Defect des Extensor carpi 
ulnaris eia aceesso r i sche r  Sura l i s  vorhanden ( F r o m o n t  3a 
beziehungsweise Turner134). Bei partiellem Quadricepsdefecte 
ein H y d r o c e p h a l u s  (F~rstner~S). 

Ein besonderes Interesse beansprucht tier Befund yon 
Ju!. Wolffls~: F l u g h a n t b i l d u n g  zwischen Ober-and Unter- 
schenkel bei Defect des Musculus biceps femoris und zahlreiehen 
sonstigen Missbildungen am /ibrigen KSrper. Diese Flughaut- 
bildung ist ein bemerkenswerthes Pendant zu derjenigen zw:ischen 
Thorax und Oberarm, die bei Pectoralisdefect eine relagv Mufige 
grscheinung ist. Bruns  and K r e d e l  ~G haben die Vermuthung 
ausgesprochea, es mSchte sich bei solchen Flughautbildungela 
nm nichts Anderes handeln, als um fehlerhaft angelegte und 
~bnorm entwickelte Muskelrudimente, welche nat/irlich mit dem 
Muskeldefeet in engster Verbindung stehen. Bei ihrem Patienten 
wurde die Flughaut zwisehen Brust und Arm operativ beseitigt 
und zwisehen beiden Hautbl~ttern land sich eine dicke sehnige 
Masse, die sich in der gichtung des (fehlenden) Museulus pectoralis 
major fortsetzte. Andere Autoren, z.B. Basch ~5~ halten jedoch 
daraa lest, die Flughautbildung als Aasdruck einer unvo]l- 
kommenen Gliederung anzusehen, der sich yon Seiten der IX'erven, 
Muskeln und Knoehen eine Wachsthumshemmung zugesellen 
kann, alles in Folge eines ~usseren Widerstandes. 
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Uebrigens weisen auch die absichtlieh nicht in ~len ~B6reich 
dieser Er51%rungen einbezogenen Augenmuskeldefecte h~hfi~ 
genug begleitende anderweitige Bildungsanomalien auf ;  vori 
solehen weiss K alis c her ~, Astigmatismus, Amblyopie, Mikroph. 
thalmus, Epicanthus, Uvula bifida, abnorme Finger-und Phalangen: 
bildung, Triehterbrust u. s. w. anzuffihren. 

Ether  Begleitei'seheinung tier angeborenen Bi'ustmnskel: 
defecte babe ich bisher nicht gedaeht, obwohl oder besser well 
sie so hiiufig ist, dass wi t  sie beinahe in alien FSllen wol au~ 
ihr Vorhandensein geaehtet wurde, hervorgehoben findeil. ~ Die 
auffallende H~ufigkeit rechtfertigt gesonderte Betrachtung. Es 
handelt sich nehmlieh um einen stets wiederkehrenden Comlole~ 
gewisser t r o p h i s c h e r  S tS rungen  des fiber der defeeten Mus- 
culatur gelegenen Integuments: Die Haut ist nehmlich d/inn 
und gespannt, derb, und fest mit der Faseie fixirt. D e r  Panni~ 
eulus adiposus ist gering his fehlend. Die abnorme Brustseite 
zeichnet sieh von der gesunden dutch die auffallend sp~irlichel.e 
Behaarung aus; dasselbe gilt yon den beidseitigen AchselhShlen!. 
Die Mammilla endlich ist klein, zuweil6n sogar eingezogen, ihre 
Areola sehma] and blass, und die Warze steh~ hSher am Thorax 
als auf der andern Seite. Diese Hypoplasie, Anfwi~rtsverschiebung 
und Pigmentarmuth der Brastwarze war  auch in meinem Falte 
deutlieh, wie ein Blick auf die beigegebene Skizze zeigt. ~ N u r  
in einem Falle tier Literatur (Bowman ~5) finder sich meines 
Wissens die Mammilla ausdrfieklieh als normal bezeichnet. Da: 
gegen wurde sie dreimal naeh unten,  start nach oben verschobe~ 
gefunden (Greif ~, Seh le s inge r  ~5, Z i m m e r m a n n ~ 5 ) . : ' I n  
2 F~llen wurde ein st~rkerer tIaarwuehs auf d e r  Seite ides 
Defectes constatirt (Bena r io8  Greif4~). 

Ist man nun geneigt, die Abnormiti~ten des Integumentes 
ohne Weiteres in die Rubrik ,Missbildung ~ zu sehieben~ ~vih 
dies die meisten bisherigen Beobachter gethan haben i dann 
mfissen sie, bet ihrem fast ausnahmslosen Vorkommen~auch:zu 
Gunsten ether ~hnlichen Auffassung der Peetoralisdefecte in dig 
Wagschale fallen, and zwar umsomehr, als bet den erWorbefi~m 
Muskeldefecten Aehnliehes sieh nicht finder. Jedoch der  Ausdi'uck ~ 
,,Missbildung ~ dfirfte bier wohl etwas willkfirlich ~ sein: die 
Dfinnheit deL' ttaut~ die sehwache Entwicklung der MammiHa~ 

Archly f. pathoL Anat. Bd. 170. Hft. 2. 14 
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die Armuth an Pigment, Fett und Haaren ]assert kaum eine 
andere Bezeiehnung zu, als diejenige ,t, rophische StSrung" - -  
was atlerdings zur Erkl~irung dieses bei Pectoralisdefect regel- 
m~issigen Befundes herzlich wenig beitr'~g~. Der Hochstand der 
Mammilla dagegen l~sst sich ganz ungezwungen aus der er- 
w~hnten ,,trophisehen StSrung ~ der Haut ableiten: sic wird selbst- 
verst/indlich bei diinner straffer Haut und fehlendem Fettgewebe 
hSher stehen, als wenn sie~ der Schwere fo]gend, bei schlaffem 
Integumente dem Zuge eines reich en~wiekeiten Pannieulus nach- 
geben kann. 

Sind wit nun geneigt, an der Antithese: K r a n k h e i t  oder 
Missb i ldung  festzuhalten, so miissen wir nach Durehsicht der 
einschl~gigen Casuistik gestehen, dass deren Resultat nicht ge- 
eignet ist, der Wagschale zu Gunsten einer dieser beiden Even- 
tualit~iten den Ausschlag zu geben. Argument steht wider 
Argument. - -  Bald imponirt uns die grosse H~ufigkeit der mit 
unzweifelhaften 1}lissbildungen vergesellsehafteten F~lle, die ja 
geradezu zur Annahme dr/ingen, auch die ~[uskeldefecte als 
solehe anzusprechen. Bald f/illt uns wieder die merkwfirdige 
Pr~Ldilection der Defectbildungen fiir dieselben Muskeln auf; die 
als Lieblingsloealisationen einer wohlcharakterisirten Muskel- 
krankheit wie der Dystrophia progressiva juvenilis bekannt sind 
- -  und erst recht bestieht uns das nicht seltene Befallensein 
yon flit Dystrophic geradezu typischen (urn nieht zu sagen: 
pathognomonischen) Muskeleombinationen. Dann treten uns 
wieder die beinahe regelm/issig den Pectoralisdefect begteitenden 
eigenartigen trophischen StSrnngen des Integuments enrgegen 
und bereiten der theoretischen Stellungnahme noch griissere 
Sehwierigkeiten. 

Aber sind wir iiberhaupt bereehtigt, die oben erw/ihnte 
Antithese in ihrer ganzen Schiirfe aufrecht zn erhalten? Darf 
insbesondere die Dystrophic, als deren Endstadium Erb und 
Damseh,  denen aueh Be rnha rd t  '~" sich ansehliesst, einen 
Theil der sog. congenitalen Muskeldefecte aufgefasst wissen wollen 
(wi~hrend ja mein Fall eine solche Deutung nicht zul/isst) 
darf die Dystrophic 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 museulorum progressiva Bildungsano'malien, 
wie Trichterbrast und ScMdeldifforraits nicht seltea sind 
(Schultze,  citirt bei Ka l i scher  ~4 sah sie 5real in 11 F~llen!); 
auch kommen andere angeborene Missbildungen vor, am Kiefer 
u. s.w. Nut der Erws bedarf ferner dio Thatsache'des 
familiKren Auftretens tier Dystrophie, die ja auch nachdrficklich 
in demselben Sinne spricht. - -  Endlich sei noeh der Gowers- 
sehen Erkl~rung yon der 7Natur der Dystrophie gedacht: 

Nach Gowers T M  sollen nehralich die Bedingungen, unter 
denen letztere entsteht, zeigen, dass es es sich dabei um eine 
angeborene  Erkrankung handle, welche das Resultat eines 
perversen Waehsthums sei, und dass die Anlage dazu vora Keime 
ausgehe, aus dem der Embryo entstand, Als Stfitze hierffir 
ffihrt Gowers an, dass eine Form von angeborenem Tumor 
existirt, dessert Structur fast genau dieselbe ist, wie die der an 
Pseudobypertrophie erkrankten Muskeln. Er  giebt die Abbii- 
dung eines Schnittes aus einera Myolipom, welches am ~Conus 
raedullaris des Riickenmarks eines Patienten sass, dessert 
Muskeln gesund waren. Dieses Bild kSnnte nun gerade so gut 
ein Fragraent eines an der pseudo-hypertrophischen Form der 
Dystrophie erkrankten Muskels darstellen. ,Ein solcher Tumor 
an solcher Stelle", folgert nun Gowers, ,,muss eongenitalen 
Ursprungs, und zwar in Folge yon abnormer Loealisirung einiger 
erabryonaler Elemente, aus denen sich das Muskelgewebe ent- 
wickelt, entstanden sein, und sein Vorkomraen beweist, dass 
der bei der Pseudohypertrophie gefundene Zustand aus solchem 
Keimgewebe entstehen kann." 

Naeh Gowers'seher Auffassung wKre somit die Ursache der 
Dystrophie eine angeborene Keiraanlage tier Muskeln zu per- 
versem Waehsthum, eine ira Keim bedingte mangelhafte Vitalit~t 
des Muskelgewebes -- auf welche dann die fibrSse Sklerose und 
die secundi~re Fetteinlagerung folgt. Auch dieser Autor bringt 
die angeborenen Pectoralisdefecte mit der progressiven Muskd- 
atrophie in Zusaramenhang. Es sei leicht zu verstehen, dass 
ein Defect in dem embryonalen Gewebe des Muskelsysteras 
ebensowohl qualitativ wie quantitativ sein kSnne. 

KSnnen wi t  nun auch den Argumentatiouen G o w n s '  eine 
beweisende Kraft nicht zusprechen, so tragen mehrere interessante 

14" 
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F~lle der Casuistik sehr dazu bei, die Grenze zwischen eongeni- 
talem Defect und Dystrophie - -  zwischen ,,quantitativem" und 
,,qualitativem" Defect als eine kfinstliche erscheinen zu lassen. 

Hierher gehSren die Beobachtungen yon angeborenem Defect 
und Dystrophie bei demselben Individuum. So sah Fi i r s tner  ~a 
einem Falle v on angeborenem Defect im Vastus internus sich 
sp~iter eine Schw~che im Peronaeusgebiete zugesellen, auf Grand 
deren er die Ansicht formulirt, der angeborene Defectzustand 
scheine eine Disposition zur Dystrophie gesetz~ zu hubert. 
0 p p e n h e i m  T M  hebt hervor, dass beider Dystrophia museulorum 
progressiva der Pectoralis maj. und der LatisSimus in ihrem 
untern Theile frfihzeitig atrophiren oder yon Haus  aus g~nz~ 
lich feh len  kiinnen. Kal i scher  7~. citirt F/~lle yon v~n tier 
Weyde ,  Gowers und 0 p p e n h e i m ,  in welehen sich eine 
progressive Muskeldystrophie bei Individuen entwiekelte, die 
yon Geburt an Muskeldefecte im Gesichte zeigten. 

Andrerseits seher, wit, dass auch die Dystrophie, sozusagen 
unter den Augen des beobachtenden Arztes, isolirten, vollst~ndiger, 
einseitigen, station:,iren Schwund eines Muskels zu setzen vcrmag, 
in einer Weise, die allgemein als ffir angeborene Defect-Bildung 
charakteristisch d~rgestellt wird, dass also das Wort ,,pro- 
gressiva" kein st~ndiges Epitheton jenes Leidens sein sollte. 
Als Beispiel erw~hne ich einen kiirzlich yon Bender  T M  publi- 
cirten, sehr [ehrreichen Fall, we bei einem M.~,dchen im Pubert~ts- 
alter ein isolirter, linksseitiger Cucullarisschwund auftrat, den 
der Autor nach differential-diagnostischer Discussion als eine 
ausnahmsweise nieht progressiv gewordene juvenile Muskel- 
dystrophic bezeichnet. 

Nun muss aber wieder gesagt werden, dass gegeniiber der 
exquisit familigren Dystrophie es als bedeutender Unterschied 
auffallen muss, dass congenitale Defecte sozusagen immer als 
isolirte Erscheinung in eiaer Familie auftreten. Eine der seltenen 
Ausnahmen, die ich entdeeken konnte, bilden yon Greif 4~" pu- 
blicirte F/ille, die' allerdings sehr bemerkenswerth sind: es handelt 
sich nehmlich um den Vater und den Bruder des Autors, bekte 
mit linksseitigem Pectoralisdefect behaftet, w/ihrend er selbst 
links einen bedeutend schw/icheren Pectoralis major aufweist. 

Wenn nun atlch die vorhergehcnden ErSrterungen sich auf 
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das durch die Publicationen Erb ' s  und Damsch ' s  in den 
Vordergruud des Interesse gedickte Verh~ltniss zwischen r 
genitalen Muskeldefecten und progressiver Muskelatrophie be. 
ziehen, und wir wohl im Auge behalten, dass der mikroskopische 
Befund in unserem Falle mit demjenigen bei ]etzterer Erkrankung 
nicht homologisirbar ist~ so haben wir dennoch das Recht, die- 
jenigen Argumente, welche die Grenzen zwischen Muskelkrank- 
heit und Muske]defect zu verwischen geeignet sind, zur Klar- 
legung unserer Beobachtung ins Feld zu ffihren. Haben wir 
doch neben den vollkommen iehlenden Muskelpartien eine ganze 
Gruppe yon Mnskeln, die inversehiedenem Maasse makroskopische, 
mikroskopische, aueh kliniseheZeichen unzweifelhafterErkrankung 
an sich tragen. Ob sich die pathologischen Befunde nur auf 
diese Muskeln besehr:~inkten, dariiber l~sst sich Nichts vermuthen~ 
da nur yon ihnen Material zur Untersuchung entnommen wurde. 
Immerhin muss ich gestehen, dass mir eine grSssere Verbreitung 
der Muskelerkrankung nicht unwahrscheinlich ist. Jedenfalls 
liegt die Versuchung nahe, Defect und Muskelerkrankung in 
Zusammenhang zu  brifigen, "and die Hypothese, beide mSgea 
aus einer gemeinsamen Ursache entprungen sein, hat viel Ver- 
lockendes. Die Gowers'schen Ausdrficke: ,angeborene Anlage 
zu perversem Wachsthum", ,mangelhafte Vitaliffit des Muskel- 
systems" dr~ngen sich auf. Und ffir diese Auffassung bietet 
die Durchsicht der Casuistik, auch wenn wir die Beziehung der 
Defecte zur Dystrophie nun ganz ausser Aeht lassen, einige 
nicht bedeutungslose Anhaltst)unkte. 

Greif 42 hebt hervor, dass, bei einem seiner F~lle einseitigen 
Brustmuskel-Defects~ auf der andern Seite der Pectoralis major 
zwischen seiner sternocostalen und seiner clavicularen Portion 
eine Liicke aufwies, Dieselbe Beobachtung machten sp~iter 
Azam und Castere t4 ;  bei einem ihrer Fiille wies der link% 
,gesunde" Pectoralis auf tier zweiten Rippe ein Interstitium 
auf~ welche eine directe Fortsetzung der dutch 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, ,s i le  m~me 
p rocessus~ qui a fait dispara~tre les faiseeaux inf~rieurs du  
pectoral droit, n'a pas ~t ~ en quelque sorte esquiss~ ~ gauche, 
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mais il aurait limit6 son action ~ la division du muscle en 
deux parties: la '"  superleure sym6triqne de eelle du c3t6 droit, 
l'inf6rieure correspondant ~ la pattie disparue s droite. 'r 

Eine drit~e derar tige Beobaehtung verzeiehne~ S e h I e s i n ger 1~5 
(sieho obe,, S. 193): aueh er fasst die L/iekenbildung im Peeto- 
ralis meier der ,gesuaden" Seite als ein Zeiehen der ange- 
boreneu Schw'~che und Widerstandslosigkelt der Brustmuseulatnr 
auf 1). 

Sehr selten ist der in meinem Falle verzeichnete Befund 
myoklonischer Zuckungen in versehiedenen Muskeln yon Brust, 
Schulter und Oberarm. Ihm zur Seite zu stellen w~re nur der 
Patient Erb ' s  (siehe oben S. 188), mit seinen Zuckungen der 
Hals- und Gesichtsmuscu]atur und seiner eigenthfimlichen mo- 
torisehen Unruhe. Eine Beobachtung yon mit Myotonie und 
Tetanie eombinirtem, einseitigem Fehlen derMuseuli supra- und 
infraspinati hat Be t tmann  '~ publicirt. Eine gewisse Bedeu- 
tung gewinnt diese Combination yon Thomsen'scher Krank- 
heir mit eongenitalem Muskeldefeet dutch die yon Erb hervor- 
gehobene, fiberrasehende Analogie zwischen den Sehnitten aus 
seinem defecten Cueutlaris und denjenigen aus Thomsen'schen 
Muskeln. 

Es wiire nun noeh nothwendig, in K/irze der versehiedenen 
Einw/inde zu gedenken, welehe gegen die vcn Erb und Damseh 
angebahnte Auffassung eines Theiles der F~lle von Muskeldefect, 
-= und zwar speciell yon Pectoralisdefeet, der ja die /ibrigen 
an Iliiufigkeit fibertrifft -- ,  vou zahlreiehen andern Autoren er- 
hoben worden sin& 

Der meines Eraehtens wiehtigste Einwand, den ich bereits 
gewiirdigt habe, stfitzt sieh auf das beinahe ausnahmslose Vor- 
kommen typiseher, trophiseher StSrungen des Integuments 
(Atrophie, Pigmentarmut, Hochstand der Mammilla, sp~irliche 
oder fehlende Behaarung, Straffheit und Diinne der Haut )be i  
den angeborenen Defecten der Brustmuseulatur, w/~hrend bei 
den naeh der Geburt erworbenen nirgends dergleichen ver- 
zeiehnet ist. 

~) Oass eine solche angeborene Schwiiche die gesammte Muscu!atur be- 
treffen kann, beweist der eigenartige, Yon Butz  ~a mitgethei]te Fall 
congenitaler al]gemeiner ~'Iuskelhypoplasie. 
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Die Combination mit Missbildungen, die am hiiufigsten gegen 
die Auffassung yon Erb und Damsch ins Feld gef/ihrt wird, 
consfituirt dagegen, wie bereits erw}ihnt, durehaus kein schlagendes 
Argument, da nicht selten die Dystrophie solche Individuen be- 
f~illt, die yon Geburt an mit verschiedenen Bildungsanomalien 
behaitet sind. Immerhin muss die grosse Hiiufigkeit tier be- 
gleitenden Abnormit~ten~ sowie alas Wiederkehren bestimmter 
typischer ~Iissbildungen (Syndaetylie~ Flughaut, Thoraxspalte 
u. s. w.) bei den angeborenen Pectoralisdefecten in hohem Grade 
auffatlen. 

Ferner hat man wiederholt die fast constante Einseitigkeit 
desDefectes gegenfiber den doppelseitigverlaufenden dystrophischen 
Proeessen hervorgehoben. Nun wird abet der Gegensatz schon 
dureh Ffille von Dystrophia musculorum, wie tier S. 210 ange- 
fiihrte Fall von Bender151~ abgeschw~eht. Ferner erweisen sieh 
doppelseitige F~lle yon Peetoralisdefect bei Durehsicht einer 
grSsseren Literatur als nieht gerade selten. Und ziemlieh 
sonderbar ist es, dass die Einseitigkeit des Defects fiir seine 
Natur als Missbildung sprechen sollte; wissen wit doch, class 
zahlreiche Missbildungen, wie z.B. Hyper-oder Syndaktylie, 
sich gerade durch das h~ufige bilaterale Vorkommen aus- 
zeichnen. 

Ein Autor (Kal i seher  ~4) hebt des Weiteren als bedeutsam 
hervor, dass bei den congenitalen Peetoralisdefecten nut selten 
Theile des Latissimus oder des Serratus mitbetroffen wfirden, 
und class tier Process sp~ter hie auf andere Muskeln fiberginge. 
Naeh der oben gegebenen Zusammenstellung ist jedoch fiir die 
Combination mit Latissimus-oder Serratusdefeet das Pr~idieat 
~seIten ~' nicht am Platze, und gegen die zweite Behauptung 
Kalischer~s kann, wie bereits erw~hnt, das Zeugniss yon 
Gowers und O p p e n h e i m  angerufen werden. 

H~iufig wird als sehr wiehtiges Unterseheidungsmerkmal auf 
das Fehlen von L~hmungszustiinden und wesentlichen Functions- 
stSrungen bei den angeborenen Muskeldefecten hingewiesen, die 
bei den dutch myopathische Processe erworbenen fehlen sollen. 
Nun ist allerdings bei den congenitalen Defeeten die mangelnde 
FunetionsstSrung ein fast ausnahmslos vorhandenes und ausser- 
ordentlich in die Augen springendes Symptom. Geradezu vet- 
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blfiffend sind in dieser Hinsicht Fglle wie der yon Rieder  ~:L, 
dessen Patient, yon Beruf Bereiter, u'otz linksseitigen Defectes 
des Peetoralis rain., tier Portio sternoeos~, pectoralis majoris, 
sowie das Serratus ant. maj., nebst Triehterbrust: Rippendefeet, 
Mediaalagerung dee fterzens, Lungenhernie and Flughaut, als 
vorziiglieher Reiter uud Turner sieh hervorthat - -  oder gar jener 
Fall yon S t in t z ing  ~8, wo ein Student mit linksseitigem Defect 
tier Brustmuskeln Liuksh~inder war und mi~ der linken Hand 
sieh auf der Mensur zu seh]agen pflegte! Andere Patienten mit 
Pectoralisdefeet werden als gute Schwimmer, a]s Lasttr~ger u.s.w. 
gesehildert, and dabei kommt ja die Muskelwirkung des Pectoralis 
haupts~ehlieh bei solehen Bewegungen in Betracht wie Zuhauen 
beim Fechten, Lastentragen, Znsammenfiihren der tlandfl/~chen 
beim Schwimmen. Es mag sich wohl um vieariirendes Eintreten 
anderer Muskeln handeln: so hat nach ] )uchenne de Bou-  
logne  TM die Pars clavicularis des Deltoideus eine ~hnliche 
Wirkung. wie diejenige des Peetoralis major. - -  aueh kSnnen die 
Rhomboi'dei, der Supra- und Infraspinatus, die uuteren Fasern 
des Latissimus dorsi, der Teres major, der Cncullaris, ja sogar 
Theile des Triceps und Biceps brachii bei geeigneter Combination 
die fehlendea Peetorales ersetzen. In der That wurden bei 
Pectoralisdefeet einzelne dieser Muskeln. besonders der Del- 
toi'deus, nieht selten compensatoriseh hypertrophisch befunden. 
Immerhin stellt es sich bei sorgf/iltiger Funetionspriifang heraus, 
dass bei congenitalem Pectoralisdefecte einzelne, specialisirte 
Bewegungen, die gewShnlieh dem alltggliehen Leben fernliegen, 
nicht  ausgefiihrt werden kSnnen: so konnte S t in tz ing ' s  Student 
in der Sehule das ,,Hiingen in Kniekstfitze': nieht bewerkstelligen; 
in einem Falle Overweg's  ~~176 konnte zwar ein Rekrut mit rechts- 
seitigem Pectoralisdefect alle Bewegungen kriiftig ausiiben, 
braehte jedoch in der Turnstunde den ,Klimmzug ~' nieh~ ferlig, 
und konnte ferner beim Sehiessen den Gewehrkolben nicht lest 
anstemmen: was ihm das sichere Zielen unmSglich machte. - -  
Auf der anderen Seite muss hervorgehoben werden, dass auch 
in sehr schleichend verlaufenden F~llen yon Dystrophie die in- 
~acten Muske]n die Aufgabe der atrophirten auf sieh nehmen 
kSnnen. 

Von sonstigen Unterscheidungsmerkmalen wird noeh betont: 
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das Fehlen von Hypertrophien, bezw. Pseudohypertrophien anderer 
Muskeln bei angeborenem Muskeldefeete. In der That habe 
ich dies (natfirlich abgesehen yon den bereits besprochenen com- 
pensatorischen Hypertrophien) als durchwegs ricbtig befunden. 

Nachdem wir uns nun eingehender mit der hauptsi~chlich 
yon Erb und Damsch vertretenen Ansicht fiber die Natur der 
angeborenen Muskeldefecte beseh'~ftigt, ist es noch nothwendig, 
auch die zahlreichen anderen Erkl~ruugsversuche der uns be- 
schiiftigenden Anomalie zu durchgehen und Rechenschaft darfiber 
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- 
w~hnung und ErSrterung gefunden, wobei aueh schon gesagt 
wurde, dass als wichtigste Stiitze hiediir die fiberaus h~iufige 
Combination mit mannigfachen sonstigen angeborenen Abnormi- 
t~iten hervorgehoben wird. Unter den Begriff ,Missbildung" 
fallen bekanntlieh 2 verschiedene Dinge. Erstens kann sie einer 
Anomalie der Keimaulage ihre Entstehung verdanken, d. b. aus 
einer einfaehen peripherischen fehlerhaften Anlage oder Aplasie 
entspringen, einem Fehlen des Waehthumstriebes; zweitens abet 
kann es sich um das Resultat der Einwirkung yon local waehs- 
thumshindernden Seh~idlichkeiten handeln, also um eine Ent- 
wicklungshemmung. :Nehmen wir den Peetoralisefect als 
Paradigma, so kommt in Betracht, ausser dem [)ruck eines 
Uterusmyoms u. s. w. auf den Thorax des Foetus, auch das 
Anpressen des eigenen Armes an die betreffende Brustseite bei 
mangelndem oder spiirlichem Fruehtwasser. Die hiiufigen Be- 
gleiterseheinungen, wie seitliche Thoraxspalte, Syndaktylie, 
Fehlen der Mamma~ Verkfirzung und Atrophie des betreffenden 
Armes, Verkfimmerung der I)halangen, vielleicht aueh Flughaut- 
Bildung, liessen sich ebenfalls aus letzterer Pathogenese ableiten, 
Doch sprieht gegen dieselbe die eigenthfimliche Loealisation des 
Defects, die besonders oft sich auf die Sternocostalportion be- 
schr~nkt ~ unter Sehonung der Pars elavieularis, - -  genau s% 
wie man es sehr h~ufig bei progressiver Muskeldystrophie finder! 
Ferner gen~igt die letzterw~ihnte locale Entstehungsursache nicht 
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zur Erklgrung der mit welter entfernten Missbildungen com- 
binirten F~ille. 

An dieser Stelle muss auch der Ansich~ v. Kupffer 's  (tit. 
b. 113) gedaoht werden, eine ungewShnliehe Ausdehnung der 
PericardialhShle miichte als Ursache ~iir die mit Rippendefect 
verbundenen F~]le yon Pectoralisdefect eine Rolle spielen, 
Ana~omische Belege fiir diese Hypothese scheinen hingegen zu 
mange]n.' 

Auch an fehlende oder schlechte Gefgssversorgung als Ur- 
sache eongenitaler Muskeldefecte hat man gedacht; nur ein Fall 
wurde anatomisch darauf untersucht, und zwar yon R/iekert  ~ ,  
weleher weder ein Fehlen, noch eine mangelhafte Ausbildung 
der zuffihrenden Arterien finden konnte. 

Derselbe Autor dachte bei der Obduction seines Falles (eines 
5t~gigen, heredit~tr-syphilitisehen Knaben mit Pectoralisdefeet) 
an die MSglichkeit eines foetalen entziindliehen Processes, dem 
die zu Grunde gegangeneu Muske]partien zum Opfer gefallen 
wiiren. Offenbar sehwebte ibm das bekannte Bild der intra- 
uteria verlaufenden ,,Dystrophia musculorum fibrosa ~ des Sterno- 
cleidomasl~oi'deus vet. Auf Grund des autoptisehen Befundes 
hess sich jedoch die MSgliehkeit yon der Hand weisen, dass 
die Muskeln in FoIge eines foetalen Entziindungsprocesses ver- 
sehwunden seien, da yon einem solehen sieh doeh beim Neu- 
geborenen irgend we]che Spuren h~itten mfissen naehweisen lassen. 

Ferner erwog derselbe Autor die MSglichkeit des Mangels 
der betreffenden motorischen Nerven uad untersuchte darauf hin 
seinen Fall, - -  aber ebenfalls mit viillig negativem Resultate. 

Eine grSssere Bedeutung kommt der Hypothese einer myelo- 
genen Entstehung zu, d.h. derjenigen, welehe ale Ursaehe der 
eongenitalen Muskeldefecte Atrophie oder Aplasie der trophisehen 
Centren der betreffenden Muskeln, also Kernschwund in den 
VorderhSrnern des Rfiekenmarks annimmt. 1) Bei den Augen- 
muskeldefecten, der sog. ,,congenitalen Ptosis" scheint naeh den 

1) Immerhin mfissen die Untersuchttngen v o n L e o n o w a 's  !65 berechtigte 
Zweifel an dieser Rypothese auflauchen Iassen; land doch Verfasserin 
bei ei~lem Falle yon Anencepbalie und Amyelie, trotz vollkommenen 
Fehlens der Vorderb6rner und deren Kerne, sowie der motorischen 
Nerven, normale quergestreifte Ske le t -and  Augenmusculatur vor. 
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Arbeiten yon MSbius x6s u. A. letzterem eine gewisse Rolle zu- 
zukommen. Hier ist auch in einem Falle die anatomische Be- 
st~tigung erbraeht worden~ und zwar durch S iemer l ing  ~a~, auf 
dessen in vielen Beziehungen ]ehrreiche Arbeit hier verwiesen 
sei. Allerdings diirften Siemer l ing ' s  Ergebnisse wohl nut mit 
griisstem Vorbehalt zur Aufkl~rung der Frage der congenitalen 
Musketdefecte heranzuziehen sein: er land nehmlich bei einem 
Paralytiker mit einseitigem congenitalem Augenmuskeldefect 
eine doppelseitige Kernerkrankung und dazu auf der Seite des 
Defects krankhafte Veriinderungen des Nerven und des Muskels; 
letztere bestanden in Zerfall und unregelm~ssigem Caliber der 
Fibrillen. Immerhin muss die MSglichkeit centraler Entstehungs- 
ursache, sowohl ffir die Frage der Augenmuskeldefecte, als auch 
ffir die uns besch~iftigende der Skeletmuskeldefecte volle Auf- 
merksamkeit zugewandt werden. Darum dehnte ich die mikro- 
skopischen Untersuchungen auch auf das Halsrfiekenmark meines 
Falles aus, was bisher meines Wissens nur in 2 F~llen geschehen 
ist, nehmlieh in denjenigen von Damsch ~9 und Schles inger  ~ls, 
fiber deren Ergebnisse hier kurz referirt werden sell. ~) 

Damsch sagt nun leider in seiner kurzen Mittheilung nichts 
fiber die VorderhSrner 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 Proeesse im centralen Theile 
der Burdach'schen Strange, und zwar der linken Seite (der 
Defect sass rechts!), und ebenso in den Pyramiden-Vorderstrang- 
bahnen beiderseits, rechts starker als links. 

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

J) N a c h t r a g  be i  de r  C o r r e c t u r .  Zu diesen beiden F~llen ist in 
jfingster Zeit noch ein dritter gekommen. Es hat n~mlich Obe r -  
s t e i n e r  ~49a das Cervicalmark des, yon mir weiter oben erw~hnten, 
unterdessen verstorbenen Patienten yon L i n s m a y e r  sa einer sehr 
minutiSsen mikroskopisehen Betrachtung unterzogen und seine Resul- 
tate verSffentlieht. 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 hutors eigener Ansicht 
kann jedoch der Befund nut mit i~usserster Vorsicht verwerthet 
werden, da diese Ganglienze]len-Gruppe de norma sehr schwach 
entwickelt ist, auch auf der andern Seite des Halsmarkes in 
seinem Falle sehr diirt'tig war, und die bisherigen Anschauuugen 
nieh~ gerade znr Ansehauung dr'~ngen, dass diese Ganglienzellen 
direct mit der Masculatur in Verbindung st~nden, hnderweitige 
Ganglienzellen- uad Vorderhornver~nderungen fehlten aber ia 
seinem Falle vollkommen, sodass eine spinale, frfihzeitig stationer 
gewordene Muskelatrophie nicht wahrschein|ich war. 

[D meinem Falle nun ergab die Untersuchung des gesammten 
Cervicalmarks weder eine Uebereinstimmung mit dem Befunde 
yon Damseh, noch mit dem an sich schon kaum verwerthbareu 
yon Schles inger ,  sondern vom normalen Verhalten in keiner 
Beziehung abweichende Bilder. auch nicht die geringste Differenz 
zwischen reehts und links~). Sodann wurden die beiderseitigen 
Braehialplexus mit demselben negativen Ergebnisse durchsucht. 
Leider aber befand sich das abgeschnittene und aufbewahrte 
Plexusstiiek distal yore Abgange der uns haupts~chlich inte- 
ressirenden Nerven: Thoraeici anteriores, Axillaris, Suprascapularis, 
sodass eigentlieh nur dem normalen Verhalten des Nervus radialis, 
gegeniiber der Erkrankung des yon ibm versorgten Triceps, eine 
Bedeutung beizumessen ist. 

Um die Liste der als Ursache congenitaler Muskeldefecte 
angeschuldigten i~tio]ogischen Momente zu ersehSpfen, muss noch 
die bereits in der Einleitung gestreifte Auffassung derselben als 
Theromorphie in Kiirze erw~hnt werden. Dieselbe kam nat(ir- 
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 pl~idirt wurde, ohne dass 
jedoch der Beweis geliefert sei (vgl. Gruber4S). 

Eudlieh sei noch der volkstbfimlichen Erkl~rungsversuche 
ffir den durch die Thoraxdifformiti~t aueh dem Laien impo- 

~) Dutch diesen vSllig normalen Befund wird auch die Eveniualit~it einer 
in frfihester Kindheit unbemerkt verlaufenen, sehr circumscripten Polio- 
myelitis auterior ausgeschlossen, an die man vielleicht hiitte denken 
kSnnen. 
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nirenden Pectoralisdefect gedaeht. Dass das ,,Versehen" her- 
halten muss, ist selbstverst~ndlich. So wollte die Mutter des 
~Ebstein'schen ~a Patienten, als sic mit ihm im 5, oder 6. Monat 
schwanger war, d ie  Amme des ~ilteren Kindes, die an einer 
Brustdriisenentzfindung lift, verbunden und dabei einen starken 
Ekel verspiirt haben, worauf sic den Bildungsfehler zurfickfiihrte. 
Die Mutter des yon S tave ley -King  r6 beobachteten M/idchens 
mit Defect der Portio sternocostalis and der Mamma hatte da- 
gegen in der ersten Zeit der Gravidit~t eine Frau mit Amputatio 
mammae gesehen. Mehr Beachtung verdient vielleicht der Fall 
yon Maguire 9~ we die Mutter im 3. Schwangerschaftsmonate 
einen heftigen Schlag auf das Abdomen erhalten hatte. 

A m  Schlusse meiner Er6rterungen angelangt, glaube ich 
zwar die congenitalen Muskeldefecte als eine ~itiologiseh nichts 
weniger als einheitliche Gruppe von Deformitiiten auffassen zu 
miissen; andererseits dr~ngt sieh bei den am h';iufigsten be- 
troffenen' Muskeln die ausserordentliche Regel-, j a  Gesetzm~issig- 
keit der Kusseren Erseheinung auf und drKngt uns zu einer ein- 
heitlichen Auffassung der ganzen Gruppe. Missbildung und ab- 
gelaufener dystrophisehe r Process (wie ihn Erb und Damsch 
fanden) diirfen nieht sehroff einander gegeniibergestellt werden; 
mehrere im Verlaufe dieser Arbeit angefiihrte Thatsaehen bahnen 
den Uebergang zwischen beiden an. Und ffir die Befunde Erb 's  
and Damsch 's  einerseits, und das atypisehe aber unzweifelhaft 
pathologische mikroskopische Bild meines Falles andererseits, 
diirfte wiederum die  mangelhafte Vitalit~it des Muskelgewebes, 
seine angeborene Keimanlage zu perversem Waehsthum die ge- 
meinsame Grundlage bilden. 

Aber wie verschwindend klein ist die Zahl der hist01ogisch 
untersuchten FKlle in der langen Reiho der ledig!ich in ihrem 
grob morphologischen Bilde mitgetheiltenl Darum w~re e s ,  so 
wenig die immer wiederkehrenden, blos casu i s t i schen  Mit- 
theilungen heutzutage gereehtfertigt sind, zur Kl~rung unserer 
theoretischen Erkenntniss der angeborenen Muskeldefecte dringend 
wfinschenswerth ~ dass die bisherigen sparliehen m i k r o s k o p i S c h e n 
Untersuehungen~ we immer m(iglich, eine eingehende und 
sorgf~ltige Nachpriifung fiinden. 
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