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Ueber einige seltenere Veriinderungen im Muskel- 
apparat. 

V o n  

Prof. Fiirstner 
in Strassburg i. E. 

I. Myotonia acquisita. 

Z u  den Erkrankungen, deren Genese noch keineswegs genfigend gekl'~rt 
ist, die auch symptomatologisch mancherlei Varianr bieten, gehSrt 
zweifellos die Thomsen'sche Krankheit. ~eben den typischen F~llen, 
die durch tIerediti~t, mehrfaches Auftreten in derselben Fami|ie, und 
zwar schon in fi'fiher Kindheit, die dutch die bekannten Functionsstii- 
rungen im Bereich der meist hypervolumin~is~,n Muskulatur, die durch 
die Yer~nderungen der mechanischen und elektrischen Erregbarkeit der 
letzteren ausgezeiehnet sind, kommen, ganz abgesehen yon der wechseln- 
den Intensit~t der vorhandenen Symptome, andere zur Beobachtung, 
welche die charakteristischen Merkmale nicht vollzahlig oder anderwei- 
tige Abweichungen aufweisen, welche die Beantwortung der Frage~ ist 
der betreffende Fall als Thomsen'sehe Krankheit aufzufassen, wesent- 
lich erschweren. 

Diese partiellen Uebereinstimmungen mit dem typischen Bilde der 
Thomsen'schen Krankheit einerseits~ bei grossen Verschiedenheiten 
andererseits, haben bekanntlich Eulenburg  veranlasst, eine bestimmte 
Affection als congenitale Paramyotonie abzugrenzen, wi~hrend Gowers 
einen weiteren verwandten Symptomencomplex ,atactische Paramyotenie" 
benannt hat; ausserdem finden sieh in der Literatur Mittheilungen fiber 
mehr oder weniger circumscripte oder intermittirend auftretende Mus- 
kelspasmen. 

Dcr nachstehend ~on mir beschriebene Fall liefert einen weiteren 
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Beitrag zu den Ifrankheitsbildern, die in Polge gewisser Uebereinstim- 
mungen mit der Thomsen'schen Krankheit, irrthtimlicher Weise der- 
selben gelegentlich zugerechnet werden. 

In der Aseendenz des zweiundzwanzigj~hrigen Buehhalters P. W. sind 
keine Psyehosen oder Neurosen nachweisbar~ der Vater starb im se&szigsten 
Jahre an einer Leberkrankheit~ die Mutter im ffinfzigsten Jahro an Lungenent- 
zfindung. Sechs Briider sind gesund und kr~ftig gebaut: aus einer zweiten 
Eh% die der rater sohloss~ stammen zwei weitere SShn% die taubstumm sin& 
Beztiglich der Muskulatur der anderen Kinder sind keine Anomalien bekannt. 
Patient win'de im zweiten Lebensjahre yon Convulsionen betroffen: sparer war 
er vollkommen gesund: nnr machte sieh eine gewisse Neigung zu hypoehon- 
driseher Verstimmung bemerkbar. 

Im Februar 1891 Schanker ohne Seeundg, rerseheinungen, trotzdem wurde 
Patient--wegen derlnfection--von lebhaften Sorgen gequ~lt. Im Jenner 1892 
begann die jetzige Erkrankung mit Beschwerden bei der Respiration: die Um- 
gebung hSrte bei stgrkeren Athembewegungen des Patienten ein pfeifendes 
Gerg, useh, wghrend er selbst die Anspannung der ttalsmuskeln empfand, und 
zwar bestand dieses Symptom bei Tag und bei Naeht. 

Im M~irz 1892 traten krampfartige Erseheinungen in den Fingern beider- 
seits auf~ besonders nahmen hg, ufig Zeige- und ~Iittelfinger wider den Willen 
des Patienten Extensionsstellung an, die nieht sofort zu beseitigen war. Im 
Juli Besehwerden beim Gehen; Patient blieb beim ersten Sehritt am Boden 
kleben~ die Muskeln spannten sich an~ des Bein war vSlIig steif: geiterbewe- 
gung war znngchst unmSglich: erst allmglig gelang es des ttindemiss zu iiber- 
winden trod Patient konnte sehliesslich were Entfernnngen zurticklegen. All- 
mglig breitete sieh die StSrung auf weitere Muskelgruppen aus, aueh die In- 
tensitgt der Spannung steigerte sieh. Patient schildert die StSrung in folgender 
Weise: nahm er einen Gegenstand in die Hand: vergingen oft 20 Secunden und 
lgnger, eheer  die Finger zn 1/Ssen vermoehte; spreizte crier streckte er die 
Finger, so konnte er erst naeh geraumer Zeit und mit Anstrengung die Stel- 
lung ~tndern. Sehr deutlich maehte sieh der Tonns beim Hgndedruek bemerk- 
bar. P. vermochte zu sehreiben~ im Anfang allerdings oft behindert. Neben 
den Krgmpfen im Bereiche der Halsmuskeln: die bedeutend st/irker geworden 
waren: stellten sieh nunmehr aueh Contractionen in den Gesiehtsmuskeln ein~ 
dureh mimische Bewegungen (Lachen, Stirnrunzeln etc.) erzeugte Mnskeleon- 
tractionen konnten nicht sofort beseitigt werden~ aueh hier wurden abet die 
Bewegungen nach Ueberwindung der Spasmen vollkommen frei und unbehin- 
dert. In friiher Jugend will Patient yon allen diesen StSrnngen nichts gewusst 
haben~ er fiihrt dieselben zuriiek auf die dureh die Infection veranlasste De- 
pression, um so mehr, als er bemerkte~ dass Gem/ithsbewegungen/iberhanpt 
steigend auf die StSrungen wirkten. Die versehiedensten therapeutischen 
Massnahmen waren ohne wesentlichen Erfolg geblieben. 

Am 22, Mai 1894 liess sieh W. in die Klinik aufnehmen und es ergab 
sich folgender Status: 
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Krgftig gebanter Mann mit voluminSser Muskulatur~ besonders stark 
entwiokelt ist dieselbe am Vorderarra 7 an den Waden, auch die 5lnskeln des 
tfnmpfes sind krgftig~ wenn auch nieht gleiohmgssig ansgebildet. Die inneren 
Organe sind norraal~ es besteht kein Pieber~ nirgends lessen sich Driisensehwel- 
lungen naehweisen~ Urin fret yon Eiweiss und Zucker. 

Die Untersaehung des Nervensystems ergab Polgendes: 
Pupillen gleioh~ reagiren prompt~ Augenbewegungen intact~ die beiden 

Faeiales werden gleiohragssig innervirt 7 die Zunge zeigt keinerlei Abweiohung~ 
Gerueh~ Gesohmaok~ GehSr normal~ am rechten Auge ein alter Hornhautfleek. 
An ether ganzen Reihe vonMuskeln, so are Vorderarra~ Beugern und Streokern~ 
ferner an der Hand Thenar and Hypothenar lgsst sich aueh wghrend tier Ruhe 
ein ziemlioh ho&gradiger Contraetionszustand feststellen~ die Muskeln fiihlen 
sioh auffallend derb und hart an~ versucht Patient Bewogungen auszufiihren, 
so steigert sich die Spannung in betrgchtlichera Grade. Diese Spasmen stdlen 
sich vereinzelt spontan~ vor Allem abet bd intendirten Bewegungen~ aueh im 
Bereich der Gesiohtsmnskulatur ein~ der hrahende und weinerlioho rairaische 
Gesichtsansdruek bleibt lgngere Zeit bestehen~ ohne dass es Patient zungehst 
gdgng% densdben auszugleichen. Aueh an den unteren Extreraitgten, bosch- 
ders im Bereiche des Quadriceps und der Wadenmuskulatur ist wS, hrend der 
guhe der Tonus erkennbar; sobald Patient den Versnch maoht zu gehen~ tritt 
er besonders stark auf und maeht die ]?ortbewegung zungchst unraSglieh. Ist 
die Spannung einmal iiberwunden~ geht die Mnskdthgtigkeit iraraer unbddn- 
defter yon Statten. t(nrz, die StSrungen ira Bereieh der Muskdthgtigkeit~ die 
sioh bet intendirten Bewegungen einstellen~ entspreehen ganz dora Bilde~ des 
bet typisehen Fgllen T h ores e n~seher Krankheit gewonnen worden ist. 

Bet Beklopfen der gespannton Maskdn erhglt man hgufig tiberhaupt keine 
erkennbare Zueknng~ erfolgt sic aber~ so ist sic knrz~ fast blitzartig~ yon ether 
trggen Anspannung rait Naehdauer der Contraction ist keine Redo. Hin und 
wieder sind nach Beklopfen d er Maskeln~ so besonders deutlioh ausgeprggt im 
Ddtoides~ fibrillgre Zuekungen erkennbar~ die sieh allmglig tiber imraer grSssere 
Abschnitte des 2~Iuskds fortsetzen nnd his zu einem Mnskdwogen steigern. Ira 
Allgeraeinen ist aber eine Steigerung der raeohanischen Muskelerregbarkeit 
nicht zu verzeiehnen and ebenso wenig ist bet der elektrisohen Prfifung nnn 
die fiir die Thomsen ' sohe  Krankheit oharakteristisehe Reaction erkennbar, 
weder bet Anwendung des Nradisehen, noeh des galvanisehen Stromes. Vet 
Allem fehlt der tr~ige tonisohe Oharakter tier Zuokung und die Naehdauer der- 
sdben; die faradisohe Mnskderregbarkeit schien im Allgemeinen etwas herab- 
gesetzt zu seth. Die Sehnenretlexe sind auffallend sohwaeh~ die Patdlarreflexe 
iiberhanpt nur rait Anwendung tier J e n dr as s ik '  sehen Nethode und aueh so 
nnr in geringem Grade auslSsbar~ es wirkt aueh bier offenbar der im Qnadri- 
cops bestehende Tonus heramend. 

Die Sensibilitgt ist intact. Dagegen besteht eine hoohgradige Steigerung 
der ?asoraotorisehen Erregbarkeit~ nach geringen Hautreizen bet Druck~ Strei- 
ehen stellt sieh an den betreffenden Stellen sofort eine lebhafte RSthung' ein~ 
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die lgngere Zeit fortdauert~ sicll auf benachbarte Hautpartien erstreckt~ zur 
Serumausscheidnng~ zur Quaddelbildung korarat es jedoch nichg. 

Blase und Mastdarra~ Potenz normal. 
Die Intelligenz des Patienten ist in keiner Weise beeintriichggt~ die Stim- 

mung ist sehr labil~ es prgvalirt aber Depression. 
Der weitere Verlauf gestaltete sich nun weitaus gttnstiger , als es nach 

den friihereu resultatlosen therapeutischen Massnahmen zu erwarten war; zur 
Anwendung karaen prolongirte warrae Bgder~ systematisehe Uebungen der 
l~%skeln~ Sol. Fowleri; endlich wurde auch yon der Suggestion Gebranch ge- 
macht. Patient verspiirte zungehst eine Abnahme der Spasmen in den Hgnden, 
die Pingerbewegungen erfolgten leiehter~ objectiv liess sieh am deutlichs~en 
im Bereie5 der Vorderm'mmuslmla~ur eine Abnat~rae des Tonus eonstatiren. 

Sparer trat die Stbrnng ira Bereich derHals- , Schlund- und Respirations- 
rauskeln imraer raehr zurtiok; auch die raimischen Bewegungen wurden freier. 
Besonders deutlich liess sich die Besserung verfolgen an den Fingerbewegan- 
gen; Spreizen derselben~ Schliessen~ ttgndedruek~ gelangen unJoehindert~ be- 
senders wenn Patient sich unbeaehtet glaubte~ wurden die Bewegnngen 
prompt ausgeNhrt und wiederholt. Eine erhebliche Beeinflussung der St~rung 
dutch psychische Vorggmge war unverkennbar, bet den Prtifungen dutch den 
Arzt~ bet Bestehen deprirairter Stiraranng liess sieh eiue Steigerung beobach- 
ten, besonders deutlicll in tier Gesichtsranskulatnr~ umgekehrt schien mir oft 
durch Suggestion eine~ wenn auch nut voriibergehende Bessernng erreicht zu 
werden. 

Naeh einigen tl, emissionen nnd erneuten Exacerbationen war iedenfalls 
das gesultat beim Austritt des Patienten aus der Klinik~ der am l&. Juli 
erfolgte~ ein fiberraschend gutes~ die mimischen Bewegungen waren vSllig fret, 
auch ira Bereich der Schlund- nnd Respirationsrauskulatur trat keinerlei Hera- 
fauna mehr hervor~ die frtiher am stgrksten betroffenen i~{uskelgruppen~ so die 
des Vorderarms~ tier i~inger~ der Obers&enkel fiihlten sich nicht mehr so hart 
an. Die Patellarreflexe hatten an Stiirke entschieden zugenommen~ sic waren 
ietzt auch ohne J en dr a s sik leicht auszul8sen, ebenso trat bet Beklopfen der 
Muskeln eine stgrkere locale gulstbildung hervor. Patient konnte unbehindert 
grSssere SpaziergSmge ansfiihren~ die Stimmnng war weitaus gleichm~ssiger 
geworden~ die Neigung zn Depression verschwunden~ endlich butte sich tier 
gesammte Erniihrungszustand wesentlich gebessert. 

Es wird nun die Frage su er6rtern sein, ist der vorstehende Fall 
iiberhaupt als T h o m s e n ' s e h e  Krankheit aufzufassen, reprasentirt er 
eine Abart derselben oder i s t e r  einer anderen Krankheitsform zuzu- 
reehnen. Trotzdem die Hemmungen bel der Nuskelaetion, das Auftreten 
des Tonus bet activen Bewegungsimpulsen, die Steigerung unter dem 
ginfluss yon 6emtithsbewegungen, trotzdem die hypervolumin6se Ent- 
wieklung vielfacher Nuske!gruppen zusS, ehst in iiberrasehender Weise an 
das bei der T h o m s e n ' s c h e n  Krankheit gewonnene Bild erinnerten, darf 
unser Fall dieser Form nieht zugereehnet werden. Zun~ehst ist yon 
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einer Wiederkehr der Stiirung in mehreren Generationsstufen keine Rede, 
ebenso wenig sind mehrere Mitglieder derselben Generation betroffen. 
Was das Bestehen einer hereditaren Disposition fiberhaupt angeht, so 
ist bemerkenswerth das Yorhandensein yon Taubstummheit bei zwei 
Geschwistern des Kranken. Die Zeit des Hervortretens der StOrung und 
ebenso das ausl6sende Moment (Depressionszustande) wiirden allein nicht 
gegen die Annahme echter Thomsen'scher Krankheit sprechen; wohl 
aber das vSllige Fehlen der Verlinderungen, welche die mechanische 
und elektrisehe Erregbarkeit der Muskeln bei letzterer zu zeigen pflegt. 
Sodann war bei unserem Kranken der Tonus, wenn aueh in tiberwiegen- 
dem Grade, doch nicht ausschliesslich an intendirte Bewegungen ge- 
bunden, sondern er trat auch spontan auf. Ebenso wiirde die leb- 
hafte Betheiligung der Gesichts- und Respirationsmuskulatur immerhin 
eine Abweichung yon dem typischen Krankheitsbilde darstellen und 
endlieh wiirde auch der Yerlauf, der verhaltnissmassig schnelle Erfolg 
der Therapie die MSgliehkeit einer Beeinflussung der StOrung auf sug- 
gestivem Wege gegen die Zulassigkeit der Diagnose zu verwerthen sein. 

Ebenso wenig entspricht das Krankheitsbild den yon Eu lenbu rg  
beschriebenen Fallen, einmal war bei diesen das Vorkommen dureh Ge- 
nerationen hindurch und zwar bei mehreren Mitgliedern derselben Ge- 
nerationsstufe sehr ausgeprltgt, zweitens fanden sich aach hier gewisse 
Veranderungen der elektrischen Erregbarkeit, drittens erwies sich die 
Ki~lte als besonders auslSsendes Moment, nicht 'der active Bewegungs- 
impuls, endlich folgte in diesen Fallen der ,Klammheit" eine lahmungs- 
artige Unbeweglichkeit. 

Dass der vorliegende Fall nieht dem yon Gowers aufgestellten 
Symptomencomplex entspricht, bedarf keiner weiteren ErSrterung. Da- 
gegen werden die anderweitig publicirten Falle yon Myotonia acquisita 
in u gestellt werden miissen. Zunachst hat Talma*) mehrere 
einschlagige Falle beschrieben, die ausschliesslich Mi~nner betrafen, und 
zwar wiederum solch% die in einem immerhin h'fiheren Lebensalter 
standen (39, 18, 32 Jahre). Auch hier traten bei friiher gesunden In- 
dividuen die Spasmen vorwiegend im Ansehluss an willkfirliche, beson- 
ders ausgiebige Bewegungen auf, andere Male allerdings abet auch spon- 
tan, es bestand aber neben Sehmerzhaftigkeit eine betrlichtliche Steige- 
rung der mechanisehen und elektrischen Erregbarkeit des Mnskelgewebes 
und ausserdem eine lange Nachdauer der Contraction, zwei Erschei- 
nungen, die bei keinem Kranken vSllig fehlten. 

Sodann hat S c h u l t z e  zwei Falle yon !ocalisirten Muskelkrlimpfen 

*) Deutsche Zeitschrift fiir Nervenheilk. Bd. 2, 
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mitgetheilt; wiederum waren es Miinner in jugendliehem Alter (21 und 
18 Jahre), die yon der StSrung betroffen wm'den~ dieselbe erstreckte 
sich aber auf ganz circumscripte Muskelgebiete, welter fehlten bier die 
Veranderungen der elektrischen Reaction viillig, die Muskeln wurden 
erst seeundar hypervoluminiis. 

Auf ausgedehntere Muskelgruppen erstreckte sich intermittirend 
auftretend der Tonus in einem yon Mart ins  und Hansemann  beob- 
achteten Falle, vor Allem waren die Muskeln der oberen Extremitat be- 
troffen, in geringerem Grade die des Gesichts, am wenigsten die der 
unteren Extremitaten. Aetiologisch kamen aucb hier Hereditat und als 
auslSsender Factor Ki~lte in Betracht. Die Kniephi~nomene waren eher 
verstlirkt, es war deutlich myotonische Reaction nachweisbar, die abet 
mit dem Aufh(iren des Anfalls gleichfalls cessirte. Grade bez[iglich des 
letzteren Symptoms zeigen die einzelnen FMIc ein wechselndes Verhal- 
ten; w~hrend die myotonische Reaction sich regelmlissig bei der typi- 
schen Thomsen~schen Krankheit finder und hier bestandig vorhanden 
ist, wahrend sie auch in den Fallen Ta lma ' s  und anfallsweise bei den 
yon Mart ius  und t i ansemann  beobachteten Kranken bestand, fehlte 
sie in den Fi~|len Schul tze ' s  und bei meinem Patienten v(illig, und 
ebenso in den Beobachtungen E u l e n b u r g ' s ,  wenngleich hier die elek- 
trische Erregbarkeit gewisse Modificationen aufwies. 

Dagegen erwiesen sich fibereinstimmend in allen Fallen Kalte t\nd 
Gemfithsbewegungen als besonders giinstige auslSsende Momente, und 
ebenso scheint dem Lebensalter und dem Geschleeht ein disponirender 
Einfluss zuzuschreiben zu sein, 

Bei der Eriirterung der Frage, ob es sich im vor]iegenden und in 
analogen Fallen um eine neuropathisehe oder myopathische Erkrankung 
handele, diirfte das viillige Fehlen yon Befunden an den Muskeln viel- 
leicht eher im Sinne der ersteren Annahme sprechen, besonders da ja 
cerebrale Vorglinge, vor Allem psychisehe, atiologiseh~und in der Beein- 
flussung des Grades der Muskelspasmen eine unverkennbare Rolle spie- 
len. Das Letztere ist abel wie hervorgehoben~ auch bei den typischen 
Fallen Thomsen'scher Krankheit constatirt worden. Hervorheben 
mSchte ich die betr~ichtliehe Steigerung der vasomotorischen Erregbar- 
keit, die im vorliegenden Falle bestand. 

Ffir Ver~nderungen auch im Bereich der Muskelgefasse, namentlich 
ffir spastische Verengerungen, mit denen ja auch der den Tonus be- 
gtinstigende Einfluss der Kalte in Verbindung gebracht wird, waren bier 
iedenfalls besonders gfinstige Vorbedingangen vorhanden. Eu lenburg  
hat direct eine spastische Angioneurose im wi!Ikiirlichen Muskelapparat 
bei seinen Fallen supponirt, 
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St6rungen und Stauungsvorgange bes0nders im venSsen Gefi~ssappa- 
rat finden sich nun ferner bekanntlich oft beieinander bei schweren 
Melancholikern, bei gewissen Stuporzustanden, bei Kranken, bei dencn 
die willk~irliche Muskelleistung auf ein Minimum reducirt ist. In ge- 
ringerem Grade und in vereinzelten Muskeln macht sich bei derartigen 
Kranken ein freilich massiger Tonus schon bemerkbar durch die eigen- 
thfimliche Haltung des Kopfes und Rumpfes, die namentlich bei Ver- 
pflegung der Kranken im Bett hervortritt. Der Kopf ruht nicht auf 
dem Kissen, sondern verharrt in einiger Entfernung yon demselben in 
einer schr~gen Stellung, die den Gesunden bald genug ermiiden wtirde. 

Einen gleichen dauernden Tonus kSnnen wir, wenn auch seltener, in 
den Extremitaten nachweisen; versucht man passive Bewegungen aus- 
zuffihren, so stellt sich noch eine weitere Steigerung der Muskelspan- 
hung ein, die keineswegs immer durch den Widerstand des Kranken zu 
erklaren und als willktirlich aufzufassen ist. Daffir, dass bei derartigen 
Patienten abnorme Vorgange, Ernahrungsst6rungen in den Muskeln selbst 
eine Rolle spielen, scheint mir auch die Wahrnehmung zu sprechen, 
dass die krampfhafte Starre und die Contraction bezfiglich ihrer Inten- 
sitar wenig dem reducirten Kraftezustand entsprechen, der bei dem 
Kranken besteht. Schon friiher habe ich auf diese Veranderungen in 
den Muskeln bei Psychosen hingewiesen, die mit-tiefen Erni~hrungsstii- 
rungen einhergehen. 

An zweiter Stelle erweisen sieh Gemfithsbewegungen als auslSsen- 
des Moment fiir das Auftreten der Spasmen und endlich drittens die 
normale Muskelthatigkeit oder eine besonders starke Muskelarbeit wie 
in den Fallen Ta lma ' s  und Schul tze ' s .  

Dass auch mit diesen u regelmi~ssig Veranderungen im 
Geffissapparat verbunden sind, wird nicht zu bezweifeln sein. Es wird 
deshalb die Frage aufgeworfen werden k6nnen, ob bei gewissen Fallen 
yon Muskeltonus nicht fiberhaupt vasomotorische Vorgange eine wich- 
tigere Rolle spielen. Ich erinnere an 8t(irungen, die sich in anderen 
Gebieten auf derselben Basis abspielen, vor Allem an jene yon Berger  
beschriebenen Fi~lle yon Pari~sthesien, die gleiehfalls mit Vorliebe bei 
jugendliehen Individuen an den Extremitaten, vor Allem bei Beginn 
einer Bewegung z. B. bei Beginn des Gehens sieh einstellen, deren Ent- 
stehung man dureh Veri~nderungen in den sensiblen Nervenendigungen 
der Haut in Folge vasomotoriseher St~irungen zn erklliren versucht hat. 

Mehrere Monate naeh der Entlassung hat der Kranke sich yon 
Neuem vorgestellt, wobei sich ein weiteres Zur[icktreten der frtiheren 
Symptome eonstatiren liess; lediglich beim Spreizen der Finger liess 
sich gelegentlieh noch eine Andeutung der frfiheren Spasmen erkennen, 
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die aber ohne besondere Anstrengung fiberwunden wird, im Uebrigen 
ist Patient in allen Bewegungen unbehindert, die Stimmung ist als nor- 
male zu bezeichnen. Der gesammte Ernlthrungszustand ist ein weitaus 
giinstigerer, endlich muss hervorgehoben werden, dass die friiher con- 
statirte fibermlissige vasomotorische Erregbarkeit betrachtlich zuriiek- 
gegangen ist. Der bisherige Verlauf bestlitigt jedenfalls die Annahme, 
da s se s  sieh um einen erworbenen und passageren Krankheitszustand 
handelt, nicht etwa nm ein Leiden, das congenital bur bis zu der be- 
tr~chtlichen Steigerung latent geblieben war. 

H .  r  ) Iu ske lde fec t e  bet  Geschwis t e rn .  

In den letzten Jahren sind eine Reihe yon F~llen publicirt worden, 
in denen es sich um angeborenen totalen oder partiellen Ausfall yon 
Muskeln handelt, die mit Vorliebe dem Rumpfe oder dem ttalse ange- 
hSrten. Die beideu nachstehend yon mir beschriebenen Falle sind durch 
das wiederholte Vorkommen eines Defectes in derselben Generations- 
stufe, vor Allem aber durch die Localisation desselben bemerkenswerth. 

F a l l  I. 

Stengel~ August, 16 Jahre alt~ rec. in die Klinik am 18. Juli 1894~ ent- 
lassen am 21. August. 

Ueber die famili~.ren Verhglmisse ist folgendes zu erfahren. Dot rater 
starb an l~Iagenkrebs~ die jetzt 51 Jahre alte Hurter sell vSllig gesund seth. 
Eine Sehwester der ~Iutter hat zwei stumme Kinder. Im Ganzen sind 7 Ge- 
sehwister vorhanden~ 5 sind angeblieh durchaus normal~ eine Sehwester (siehe 
Fall II.) sell dasselbe Leiden haben wie der Kranke. lV[it 2 Jahreu die ersten 
Gehversueh% st~iudig grosse Unsieherheig auf den Beinen~ UnmSgliehkeit~ sieh 
allein aufzurichten~ Laufen gelang iiberhaupt nieht. Von Anfang an sollen sich 
bet den Gehversuchen grosse Sehwierigkeiten bemerkbar gemaeht haben. Im 
aehten Lebensjahre Krampfanfglle mit Bewusstlosigkeit and Schaum vet dem 
Munde, dieselben traten anfangs ~glieh sogar mehrere Male auf~ wurden dana 
allmglig seltener und hSrten schliesslieh ganz auf. Keine Andeutungen yon 
petit real. Von sonstigen Erkrankungen wi~hrend tier Kindheit niehts bekannt~ 
in tier Sehule maehto sieh mangelhafte Intelligenz bemerkbar~ sparer war der 
Knabe als Lehrling bet einem Sehuhmaeher und ebenso bet einem Schreiner 
nieht zu brauohen. Der Gang set imraer anders wir bet den Geschwistern ge- 
wesen. Haltung immer steif. Seit 2 Monaten yon Neuem Kopfschmerzen~ vor 
wenigen Tagen eta Anfall yon Bewusstlosigkeit ohne Kr/imlofe. 

Status: In der Entwiekelung betrgehtlieh zuriiekgebliebener Junge. - 
Archiv f. Psyehiatrie.  XX'~:lI. 2. Heft. 39 
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Aussehen entsprieht etwa einem 12j~ihrigen. - -  Kopf hydroee2ohalissh~ unsym- 
metriseh~ die links ttilfte kleiner~ tiefliegende Nasenwurzel~ Tremor der Zung% 
stark geriffelt% dabei bri~eklige Ziihne. Die Gesiehtsmuskeln fungiren beider- 
derssits in normaler Weiss. Gesammte Rumpfhaltung steif und etwas nach 
veto gebeug% aber keine dentliche Verkriimmung tier WirBelsiule. An den 
~Iuskeln des Rnmpfes~ tier Oberextl'emi(~;ten nishts Abnormes~ weder beziiglieh 
des Volumens noch der Resistenz~ dieBewegungen erfolgen kriftig und prompt~ 
nirgends fibrillgre Zuckungen~ die mechanische Erregbarkeit ziemlich sehwash. 

Sehr auffallendsr Gang~ Patient maeht ganz kleine Sshritt% dabei ist das 
Kniegelenk in leiohter Beugestelhmg und bleibt bei der u in 
dieser PosiUon~ tier OberkSrper ist e~was naeh vorn gebeugt. 

Lanfende Bewegungen ki3nnen iiberhaupt nieht ausgeNhrt werden~ aus 
der knieenden Stellung kann er sish trotz mehrfaoher Yersuche nicht aufrich- 
ten. Beim Stehen werden gleichfalls die t{nis leieht fleetirt gehalten~ Patient 
ist unsisher auf den Beinen~ gerith bei leichtem Anstossen in die Gefahr zu 
fallen. Bei der FunetionspriiNng ergiebt sish~ dass die Bewegungcn der Ober- 
schenkel~ Beugung~ Streckung~ Adduction prompt erfolgen. Ebenso gelingt 
weibre Beugnng der Unterschenkel~ absolut nnm(iglich ist aJoer die Streekung 
derselben; namentlich bei sitzender Stellnng ist dieser Ausfall dentlich zu er- 
kennen. An den Muskeln des Bsckens nnd des Ges~sses ist keine Anomalb 
vorhanden~ sis sind kriftig enbvickelt~ yon normaler l~esisgenz~ nirgends Zeiehen 
yon Hypertrophic. Dagegen fg]lt an beiden Obersshenkeln die geringe Disk% 
namentlieh an den unteren nnd mittleren Theilen auf~ es fehlen hier die Nus- 
kelcontonren~ beim Bef[ihlen gelangt man iiberall direct auf den Knoehen. 

Die beiden Patellae sind vorhanden~ aber auffallend klein; an des Lags 
derselben niehts Besonderes, die Quadricepssehne fiih]bar. Yon einem Patel- 
larreflex ist nicht die geringste Andeutnng zn erhalten; aueh nisht mit J e n -  
drass ik .  

Es fehlt offenbar oder ist nur ganz rudimentgr ausgebildet der Quadri- 
eeps beiderseits~ rechts ist der Defect nosh grSsser als links~ we namentlich 
der Vastus internus noch besser sntwiekelt und bei starkem elekbisshen Strome 
direct erregbar ist, im Bersieh des Rectus und u externus ist keine t~eas- 
tion zu erhalten. 6 Ctm. veto oberen tlande der Patella betrig't der Umfang 
des Oberschenkels 32Ctm. An Joeiden Unterschenkeln ist sine dentliche Pnne- 
tionsstiSrnng nisht naohztlweisen~ h~ehstens geht links die Beugang der Zehen 
etwas langsam vet sich. An beiden Untersehenksln bedarf es ziemlich starker 
Strtim% urn sine Znekung zu erhalten; sine qualitative u der Reac- 
tion ist abet nirgends nashweisbar. 

An allen iib)igen Nuskeln erg[ebt die elektrische Priifung dnrchans nor- 
male Verhiltnisse~ nirgends ist welter sine anffallende Vermehrung des Pett- 
gewebes erkennSar. Ebenso lassen sieh keinerlei Anomalien im Bereich des 
Centralnervsnsystems nachweisen~ Sensibilitgt vi)llig intaet~ Blase und Mast- 
darm fungiren in normaler Weiss. 

Es war mir mOglieh, such die Schwesbr des Patienten, die nach 
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sooner Angabe in gleicher Noise erkrankg sein soll~e, zu un~ersuchen, 
ieh erhiel~ dabei folgenden Bef~nd. 

Fall  II. 

Stengel~ Mart% 1~:i/2 Jahr alt. Die hereditiren und familiS~ren Ver- 
hiltnisse sind in Fall I. bereits geschildert. Die I{ranke selbst war yon nen- 
nenswerthen Erkrankungen fret geblieben, es liessen sieh namentlich keinerlei 
nervgso Antecedentien nachweisen. 

Auch bier sollen yon Anfang an die Gehversuehe behindert gewesen sein, 
sparer set die Eranke unsicher auf den Beinen gewesen, set oft gefailen, Lau- 
fen unmSglieh. Seit einem halbert Jahre haben sich am linken Unterschenkel 
zwei Pussgesehw~re entwickelt~ das eine hat zur Zeit ThalergrSsse~ alas zweite 
ist etwas kleinor. 

S ta tus .  Durchgus kindlieher Habitus~ albernes~ imJoeeilles Wesen~ tIal- 
tung etwas nach vorn gebengt. Aneh bier fallen beide OJoerschenkel dutch ge- 
ringen Umfang auf. 6 Ctm. veto oberon Rande der Patella% die auch bier 
vorhanden~ betrS~gt der Umfang 28 Ctm.~ in der l~'Iitte tier Wade 27~5 Ctm., 
der Ignoehen ist iiberall direct zu palpiren~ nur im oberon Drittel des Ober- 
sehenkels zeig~ das Gewebe beim BeNhlen eine den ~lnskeln entspreehende 
Consistenz~ im Bereich des unteren Abschni~tes f~ihlt die d/inne dem t{nochen 
aufliegende Sehieht sieh weieher~ sehwammiger an. Die Kranke geht leieht 
vorntibergebeugt mit kleinen Sehritten. Die linke Unterextremit~it wird in tote 
ganz leieht naehgeschleppt~ dabei kippt der Fuss gelegentlieh naeh ausseu urn. 
Die Patellae sind auffallend klein, aber deutlioh zu ffihlen~ ebenso die Qnadri- 
eepssehnen. 

An beiden Unterextremitgten etwa his znr HS~lfte des Oberschenkels er- 
seheint die Haut leieht marmorirt~ sic ftihlt sieh kiihl an~ in tier Gegend des 
t~niegelenks ist dieselbe verdickt. Patientiu kann sich aus der Rtickenlage auf- 
riehten~ wenn aueh etwas miihsam~ in sitzender Stellnng erweist sich jede 
Streckung der Untersohenkel gegen den Oberschenkel unmi3glioh~ Beugung 
vollkommen unbehinder~. Ebenso geht Abduction und Adduetiou des OJoer- 
sehenkels ungestSrt yon Statten. Sitzt Patientin auf einem hohen Tisch~ so 
h~ngt der linke Fuss leicht herab. Dorsalflexion desselben gelingt nut miihsam; 
sons~ ist keinerlei Punetionsst6rung zn erkennen. Die weitere Nuskula~ur 
speciell am B.umpf, an den Sehultern, am It/icken~ an den OberextremitS~ten 
anscheiuend normal entwiekelt, es ist nirgends ein Ausfall tier Function naeh- 
weisbar. Sensibilit~t intaet~ Blase und Nastdarm normal. Beide Patellarreflexe 
sind niched anszuliJsen~ gueh nieht mit Jendrass ik~ Aehillesreflexe ziemlich 
sehwach~ aber deutlieh vorhanden. 

Bet tier elektrisehen Priifnng ergiebt rich nirgends eine quMitative Ver- 
gnderung~ vor Allem nirgends Ea-l~eaction~ veto Quadrieeps erhgJt man bet 
director l~eizung eine deutliche Contractur nut im Bereieh eines AJosehit~es des 
Vastus internns~ anffallend sehwaeh erregbar ist aueh tier Muse. sartorius links~ 
wihrend der Tensor fasciae kriftig reagirt. 

39 * 
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Im Peronea.lgebiet links dentliche t:Ierabsetzung der Erregbarkeit bei di- 
reefer ~md indir~cter l~eizung; reohts niohts Besond~r~s. 

Die beiden F~tlle sind zungchst bemerkenswerth dadurch, dass die 
Anomalie sich im Bereich desselben Muskels zeigte, des Quadriceps, die 
Uebereinstimmung geht sogar soweit, dass beide Male yore gastus in- 
ternus eine grSssere Partie vorhanden war. Sodann trat bei beiden 
Kranken die St~rung schon in einer sehr fr[ihen Lebensperiode hervor, 
ngmlich sobald iiberhaupt die ersten Gehversuehe gemacht wurden. In 
Betracht wird nur zu ziehen sein, ob es sieh hier um einen eongenitalen 
Defect handelt oder um eine Dystrophia muse., oder um die MSglich- 
keit, dass wenigstens im Fall II. der eongenitale Defectzustand eine 
Disposition zur Dystrophic gesetzt hat, die allerdings in ihren ersten 
Anf~ngen nut im Peronealgebiet linkerseits sich bemerkbar mach en 
wiirde. 

Eine sichere Diagnose erscheint mir zur Zeit unmSglieh, mag die 
eine oder andere St~rung vorliegen, so ist jedenfalls die vollkommen 
gleichartige Localisation des Defectes bei beiden Geschwistern im hohen 
Grade bemerkenswerth. Entscheidet man sieh ffir eine congenitale StS- 
rung, so wtirden die beiden Fglle sich yon den in den letzten Jahren 
publieirten, in denen gleichfalls angeborene Muskeldefecte constatirt 
wurden, dadurch unterscheiden, dass nicht die Peetorales, Cucullares 
oder das Platysma myoides rudimenti~r veranlagt sind oder ganz fehlen, 
sondern ein Muskel der Extremit~ten beiderseits. 

Bei der direeten Ascendenz fanden sich keinerlei Anomalien, wiSh- 
rend der jedesmaligen Graviditi~t wirkten, soweit bekannt, keinerlei 
Schlidliehkeiten ein, immerhiu kiinnte aus der Thatsache, class eine 
Sehwester der Mutter zwei stumme Kinder hatte, der Schluss gezogen 
werden, dass eine gewisse Disposition zu StSrungen in der Entwicke- 
lung ~orhanden war, die sich bei beiden Kranken, abgesehen ~on dem 
beschriebenen Defect durch das Zuriickbleiben im Waehsthum, durch 
die geringe Intelligenz, endlich bei Patient I. aueh dureh eine Reihe 
Stigmata, hydrocephalen Sch~delbau, Ungleichheit des Gesichtsskeletts, 
Riffelung der Ziihne kundgab. Ieh hob schon hervor, dass die Patellae, 
wenn aueh auffallend klein, im Uebrigen keine Abnormiti~ten boten, 
dass die Quadricepssehnen deutlieh palpirbar waren, und dass im Be- 
reich des Vastus internus eine deutliche Zuckung bei elektrischer Rei- 
zung zu Stande kam, man wird deshalb nieht yon einem totalen Defect, 
sondern nut yon einer rudiment~ren Entwickelung des Quadriceps spre- 
chen diirfen. Bemerkenswerth erschien mir iibrigens die Art des Gan- 
ges bei beiden Patienten; zuni~chst wurden nur sehr kleine Schritte 
gemacht, dabei blieb aber die Unterextremiti~t nicht im Kniegelenk 
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gestreckt, wie es bei Fiillen von Parese des Quadriceps beobachtet wor- 
den ist, sondern es bestand bei Neigung des Rumpfes naeh vorn eine 
schwaehe Beugestellung im Kniegelenk; wodurch diese Abweichung be- 
dingt, vermochte ich nicht zu erkliiren. 

Zum Schlusse sei nochmals auf die Miiglichkeit eines Zusammen- 
hanges hingewiesen, zwischen den congenitalen St0rungen in der Anlage 
der Muskulatur und einer sparer auftretenden Dystrophic. Die im 
Falle II. constatir~en, freilich noch geringen Stiirungen im Peroneal- 
gebiet der linken Seite wfirden so am leiehtesten erkllirt werden k6nnen. 

III. Ein Fall yon l~yositis ossificans. 

Ueber die Myositis ossificans liegt eine ziemlich umfangreiche Ca- 
suistik vor, es sind Fiille publicirt worden, in denen der pathologische 
Vorgang sich auf wenige Muskeln beschrankte, und andere, wo die Ver- 
iinderungen ungemein verbreitet, und nur wenige Muskeln verschont 
watch. Auch bezfiglieh des Ortes, in den der Ausgangspunkt dieser 
Erkrankung zu verlegen ist, differiren die Ansichten der Beobachter 
immer weniger. Wenn ich trotzdem fiber einen Fall kurz berichte, 
so geschieht es einmal wegen der anderweitigen Anomalien, die sich 
bei der Kranken fanden, und ausserdem weil w~hrend der Beobach~ung 

besonders gfinstige Gelegenheit geboten wurde, in die Weiterentwicke- 
lung des Krankheitsprocesses Einbliek zu gewinnen. 

Felioitas M., 15 Jahre alt~ verblieb in der hiesigen Klinik yore 20. Mai 
bis 29. August 1893. 

Patientin ist unehelich geboren~ Vater nnd ~Iutter leben~ sind beide ge- 
sund. Die Mutter hat mit zwei weiteren M~nnern~ mit denen sic verheirathet 
war~ keine Kinder bekommen. Die Gebm't der F. verlief normal~ yon Krank- 
heiten w~ihrend tier Kindhei~ ist nichts bekannt. Im achten Lebensjahre wie- 
derholt; Behinderung beim Gehen~ als Ursache werdeu taubeneigrosse Knollen 
angegeben~ die an verschiedenen Stellen schmerzlos sieh bilde~en und nach 
5 bis 6 Wochen wieder verschwauden. ~[enses traten mit 131/~ Jahren auf, 
regelmiissige Wiederkehr derselben, dabei hEufig Kopfschmerzen. Seig 8 bis 
10 Nonaten Behinderung in tier Bewegung des Halses und der Arme dutch 
bier auftretende Kn011en. Allgemeinbefinden vSllig ungestSrt. 

Status. Das M~tdehen ist ihrem Alter entspreehend entwiekelt~ gut ge- 
ng~hrt. Inhere Organe vSllig normal~ im Urin kein Eiweiss oder Zucker. Es 
bestehen eine geihe congenitaler lnomalien: Fehlen der Ohrl~tppchen~ Defect 
zweier oberer Schneidez~hn% giffelung der vorhandenen Zghne. 

Beide grosse Zehen viel zu kurz, viel kleiner als die zweiten~ sic besitzen 
abet beide Phalangen: die abet etwas verunstaltet in der Form sind. An den 
Hiinden sind die Daumen und die fiinften Finger sehr betrg, ehllich in der GrSsse 
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zuriiskgeblieben. Endlish triR beim extrsmen Fixiren nach aussen Nyaag- 
ntus auf. 

~limische Bewegungen ungehindert~ Stellung des Kopfes und tier Wirbel- 
siule steif, hblzerner Gang. Drehungen des Kopfes naeh reehts and links 
besohrinkt durch betrgci~tliehen Widerstand~ den die Spgnnung der M. sterne- 
cleidomasgoidei leistet~ ebenso Bewegungen nach vorn und hinten dureh Wider- 
stand in den r behindert. In den genannten Muskeln besteht 
sine gleichmissig auffallend harts Consistsnz~ nirgends sind Knollen nachweis- 
bar. Dagegen finden sich mehrere knoehenhgrte Yerdickungen in den langen 
Rtickenmnskeln. Am mediglen t~ande der Scapulae mehrfach ghnorme knb- 
cherne Protuberanzen~ ebenso gnochenpIatten im Latissimus dorsi. Die Arm% 
die meier flectirt gehalten werden~ kbnnen nioht abdueirt werden~ gel passiven 
Yersuehen Nhlt man an Stelle der Sehnen der Peotorgles maj. harts Strings. 
Nur wenig excursionsfihig ist der rechte Arm~ der ~{. biceps fiihlt sich CLberall 
hart an~ ebenso die eigenthiimlich kantige Sehne desselben, der untere Theil 
des Triceps erscheint ossifieirt. Links bestehen dieselben Anomalien, wenn 
gush in geringerem Grade. 

Die Consistenz ist in den Armmuskeln immerhin verschieden~ je mehr 
man sich der Sehne nghert~ desks betrgehttieher wird sic. Bei Druck auf die 
Mnskeln geringe Sehmerzhaftigkeit. Die geringeren Yergnderungen in der 
Bauch-~ Beekenmuskulatur iibergehe ioh~ aueh in den nnteren Extremititen 
lassen sich zur Zeit keine Knollen naehweisen. 

g~hrend der Beobaehtung stellb sich nnn im linken Biceps folgende 
Verinderung sin: An einer his dahin fast freisn Partie entwiokelte sieh inner- 
halb weniger Tags sine Anftreibung yon zunichst teigiger Consistenz~ die Haut 
ganz leicht gerbthet~ bei Drusk sehr lebhafter Sehmerz~ es bestand kein Fisher. 

Am 13. Juni wurde unter Anwendung gller Cautelen aus der geschwolle- 
hen Stelle sin Mnskelstiiekchen excidirt. Die stark klaffende Wands wurde 
geniht~ tIeilung ohne jeden Zwischenfall in 14 Tggen~ gleiehzeitig wai �9 gush 
die Schwellung betriehtlich znr~ickgegangen~ die Empfindlichkeit war wesent- 
lieh vermindert. Spiter trat noch einmgl sine kleinere Anschwelhng im rech- 
ten Biceps unter dense]ben Erscheinungen anf, der Xnollen bildeb sich aneh 
bier langsam wieder zuriisk~ immerhin war an der betreffenden Stelle sine 
Vohmenzunghme dauernd zu eonstatiren; and ehenso war in der Ngchb~r- 
sshaft der Ngrbe im linken Biceps die Consistenz des l~luskels sine noch der- 
bere geworden. 

Wenn auch die Verinderungen im vorstehenden Palle keine starken 
waren und sich namentlich, was die Ausdehnung der St6rung angeht, 
nicht vergleichen lassen mit den in anderen Piillen gefundenen (z. B. 
in dora yon Koh t s  publicirten Falle), so wird kei'n Zweifel dadiber 
bestehen kOnnen, dass es sich um eine Myositis ossificans progressiva 
handelte. Bemerkenswerth dtirften die congenitalen Anomalien seien, die 
sich am Skelett, und zwar auch hier wiederum den Angaben He l f e -  
r i c h ' s  und anderer Autoren entsprechend (an den Daumen~ Zehen), 
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fanden, ausserdem die Abnormitaten an den Ziihnen. Hervorzuheben 
diirfte aueh die Neigung zu passagerer Knollenbildung in der Muskula- 
tur sein, vet Allem aber schien mir der Fall Gelegenheit zu bieten, die 
besonders lehhaft discutirte Frage zuverl~ssig zu beantworten, ob und 
inwieweit die Muskelsubstanz selbst an dem Processe Theil nimmt, 
spielte sich doch in den Knollen offenbar das friiheste Stadium des 
ganzen Krankheitsprocesses ab. 

Das ausgeschnittene Stfickchen wurde gehi~rtet und unter Anwen- 
dung der Doppelfi~rbung (Eosin, Hiimatoxylin) untersucht. Dabei fanden 
sich nun an der Muskelsubstanz setbst nicht die geringsten Verande- 
rungen, dagegen sehr intensive und offenbar ganz frische in dem inter- 
fibrillliren Zwischengewebe. Sowohl an den Stellen, woes eine grSssere 
Anzahl yon Muskelquerschnitten umgab, als auch da, w o e s  die ein- 
zelnen Querschnitte sonderte, land sich eine hochgradige Wucherung 
des Bindegewebes, die wiederum besonders intensiv in der Nachbarschaft 
der Geflisse war; die Muskeln selbst waren hiiehstens auseinanderge- 
drlingt, die Substanz derselben war vSllig intact, besonders war yon 
einer Kernvermehrung in  derselben keine Spur nachweisbar. Dass zu 
dieser acuten Wucherung des Perimysium innerhalb der Knollen eine 6de- 
matiise Durchtri~nkung hinzugetreten war, dtirfte wohl zweifellos sein. 

Auch der vorliegende Fall erbringt also den Beweis, dass bei der 
Myositis ossificans die krankhaften u nicht yon der Mus- 
kelsubstanz ausgehen. 


